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Organizm ludzki wyposany jest w p&¢ zmystow. Wrdd nich szczegolne
znaczenie ma stuch, ktéry nie tylko pozwala na koikack z otoczeniem, lecz rowrie
zapewnia orientagj przestrzens i umazliwia umystowy i spoteczny rozwoj jednostki
poprzez nabywanie wiedzy i rozwoj kontaktow spohgeh [70].

Wyrdozniamy dwa typy zaburzestuchu. Jeden polega na slealzeniu styszenia, co
nazywamy gtuchat lub niedostuchem tdmego stopnia. Drugim typem zaburzenia zmystu
stuchu jest zbyt silne odbieraniezvdekow (nadwraliwos¢ stuchowa) lub styszenie
dzwickdw, ktdre w otoczeniu nie istnigj(tinnitus) [99]. W swojej rozprawie chcialabym
skoncentrowa sig na pierwszym z tych typow zabufze a w szczegolrsai niedostuchem
u dzieci. Medzynarodowe Biuro Audiofonologii (BIAP - Bureau dénbational
d’Audiophonologie) zaleca stosowanie o#emia ,uszkodzenie stuchu” lub zamiennie
.niedostuch”, nazywajc tak zaburzenie funkcjonowaniaziego elementu nagdu stuchu
[85]. Zagadnieniem, ktéremu ahposwicci¢ moja uwag; jest niedostuch wrodzony u dzieci.
Spowodowany jest z reguty uszkodzeniem funkcjonosvaaceptora lub drogi stuchowej,
zaburzajc odbiér dwicku w uktadzie nerwowym. Uszkodzenie takie nazywaghychot
odbiorcz. Jest to rozpoznanie medyczne, ktore niesie z soble problemow nie tylko
zdrowotnych, ale tale spotecznych, emocjonalnych, intelektualnych e¢zykowych

naktadagcych st na siebie w sposéb nierozerwalny.
1. Giluchota odbiorcza u dzieci

Przez wiele lat lekarze szukali metody, aby pokdrexier oddzielajca swiat dzieci
a p&niej dorostych niestysych odswiata dwickdw. W przesziéci gtuchota wrodzona
byla rozpoznawana pGo, bo dopiero w wieku przedszkolno-szkolnym, cotoby
spowodowane matdostpnaicia do grodkow wykonujcych diagnosty& audiologicza i
brakiem skryningu stuchowego. #@ wykrywanie niedostuchu implikowato nieprawidtowy
rozwoj mowy. Posipowanie lecznicze sprowadzat@ gio postawienia rozpoznania, ustalenia
gtebokaici niedostuchu a naginie zaprotezownia aparatem stuchowym. Efekty liezennie

byly optymistyczne, gdy rehabilitacia mowy werbalnej rozpata dopiero w wieku



przedszkolnym byta ju nieskuteczna. U dzieci z gluchowrodzory jedyms mazliwoscia
terapeutycza byly przedszkola i szkoty dla niestygxch pozwalajce na zdobycie
umiejtnosci postugiwania s jezykiem migowym i ukéczenie szkét o profilu zawodowym
[72].

P&no zdiagnozowana wada stuchu jest przyazyaburzonego, opf@ionego lub
catkowicie niemaliwego rozwoju mowy. Zmyst stuchu jest niedmy w prawidiowym
rozwoju procesu komunikatywnego a co za tym idzaiawpdtowych relacji spotecznych.
Wedtug najnowszej wiedzy ptod ludzki ma zdal@oodczuwania, reagowania a nawet
zapamgtywania informacji stuchowych fuod 26 tygodniazycia. Od tego momentu zatem,
ksztattuje st wazny element skomplikowanego procesu komunikatywnelgjacego
podstaw rozwoju funkcji poznawczych. W okresie prenatalnphdd odbiera gtos matki
i odréznia go od innych #viekédw dochodzcych z otoczenia, a po urodzeniu noworodek
dysponuje ju okoto 3-miesicznym ddwiadczeniem akustycznym. Kde dziecko, ktore
urodzi s¢ z wady stuchu lub natdzie p w krétkim czasie po urodzeniu w okresie
noworodkowym lub niemowtym bgdzie miato nieprawidtowy oraz opniony rozwoj
mowy i jezyka [2]. Najwaniejsze znaczenie w rozwoju procesu komunikatywrmag@ dwa
pierwsze lataycia, a wedtug niektorych autorow nawet pierwsziequaezycia [Yoshinaga-
Itano] [116] i dlatego kady miesac op&nienia w wykryciu wady stuchu i braku jej
rehabilitacji powoduje nieodwracalne straty w ropwalziecka. Wieloletnie obserwacje
wskazuj, ze wczesne wykrycie zaburzenia stuchu pozwala ndzbaszybkie, bo j w
wieku niemowtcym zaprotezowanie, wtzenie treningu stuchowego oraz intensywnej
rehabilitacji logopedycznej [115]. Dzieci ze zdiagowanym obustronnym gdokim
niedostuchem odbiorczym, bez wystargzapo zysku z dopasowanych aparatow stuchowych
sa kwalifikowane do leczenia gluchoty metoidnplantowslimakowych.

Prof. K. White w swoim wysapieniu podczas | Ogdlnopolskiej Konferencji n.t.
bada przesiewowych stuchu u noworodkéw w Polsce iswacie w 2004 roku podkéét
znaczenie wczesnej diagnozy i interwencji w przypadiszkodzenia stuchu. Analiagj
wyniki bada nad rozumieniem tekstu czytanego przez dziecistgsi gluche stwierdzize
dzieci stysace w miag uptywu czasu lepiej rozumialy tekst, natomiastedrigtuche po
uptywie te samego okresu pozostawaly na tym samgmomie. Wyrazit take poghd, ze
niezalenie od stopnia uszkodzenia stuchu wszystkim dzmcimazna zapewrd dobre
warunki rozwoju, jéli tylko odpowiednio wczénie wprowadzi i program interwencyjny.
Z kolei prof. U. Eckert podkétata znaczenie wczesnej diagnozy, ktérej powinmaatayszy

odpowiednia terapia dostosowana do indywidualnyatizpb kadego pacjenta [12].



2. Rys historyczny bada przesiewowych stuchu

Do potowy XX wieku nie byto jasno okénych wytycznych dotyccych
zorganizowanej diagnostyki zabufizetuchu u dzieci. Pierwsze préby powszechnych bada
stuchu opieraty si na metodach behawioralnych, ktére pozwalaty nanbaicyjm ocery
stuchu u dzieci jg w pierwszym rokuzycia [36]. Metody te umdiwialy wykrycie
wrodzonego gibokiego niedostuchu natomiast stanowityzgliproblem w diagnozowaniu
niedostuchu umiarkowanego i byly nieskuteczne w mywdaniu niedostuchu lekkiego lub
jednostronnego [13]. Ogromnym przelomem w badanituchsi bylo odkrycie
| zarejestrowanie w 1978 roku przez Kempa zjawis@wemisji akustycznej, co
w p&zniejszych latach unmiwito wykorzystanie tej metody, jako badania prizegwego
stuchu. Pierwsze wytyczne dotyce wprowadzenia behawioralnych badd#uchu zostaty
opracowane prawie jednoémée w Stanach Zjednoczonych [31] i Wielkiej Brytaf?2].
W USA Komitet Doradczy do spraw Edukacji Osob Gl jako pierwszy wydat raport
zawierajcy rekomendacje dla batl@rzesiewowych. W 1970 roku powotano dgia Joint
Committee on Infant Hearing (JCIH), w ktérego skladszty osoby z mhnych dziedzin
wiedzy: neonatolodzy, pediatrzy, laryngolodzy, alwmllizy, logopedzi a tale fizycy
I inzynierowie, zajmujcy Sk problemami zaburze stuchu i mowy u dzieci. Gidwnym
zadaniem JCIH bylo oszacowanie kosztow i efektydgndoada przesiewowych stuchu
u dzieci. W 1971 roku opublikowano pisemne wytycediogycace wprowadzenia skryningu
stuchowego, ktére przez kolejne lata byty udoskaneli modyfikowane, przy uwzginieniu
wynikéw bada pilotazowych stuchu u dzieci [52].

Kolejne wytyczne JCIH (Joint Committee on Infantardag) z lat 1973, 1982 i

1990 wyodebnity liste czynnikdw ryzyka uszkodzenia stuchu, ktére mogystapic w
okresie prenatalnym jak rowriev okresie perinatalnym. Lista ta ewaluowata prisga, w
1973 roku zawierata tylko gt czynnikow ryzyka takich jak:
- genetycznie uwarunkowana wada stuchu w rodzinie,
- rozyczka oraz inne niebakteryjne infekcje weivamaciczne,
- zaburzenia w budowie ucha, nosa i gardta,
- masa urodzeniowa < 1500 g,
- hiperbilirubinemig53].

Uznano, ze dzieci zakwalifikowane do grupy ryzyka wymagaj regularnych

kontroli audiologicznych.



W 1982 roku JCIH wskazato potrzebozszerzenia orazscislenia listy czynnikéw

ryzyka wystpienia wady stuchu. Wytyczne obejmowaly siedem o#dw ryzyka

kwalifikujace dzieci do grupy ryzyka:

genetycznie uwarunkowana wada stuchu w rodzinie,

zakaenia perinatalne z grupy TORCH,

malformacje anatomiczne w albie gtowy i szyi,

niska masa urodzeniowa <1500 g,

hiperbilirubinemia wymagaga transfuzji wymiennej,

bakteryjne zapalenie opon mdbzgowo-rdzeniowych gxilméee wywotane przez
Haemophilus influenzae,

ostre niedotlenienie, niska punktacja w skali Ap@a3, brak spontanicznego oddechu
przez 10 minut, hipotonia g#iniowa utrzymugca s¢ do 2 godzin po urodzeniu.

Stwierdzono statystycznie g¢sze wysgpowanie wad stuchu u dzieci z czynnikami

ryzyka o 2,5-5% co zaowocowatlo wprowadzeniem ohpkawego skryningu stuchowego

w tej grupie [54].

Podczas konferencji w 1990 roku podzielono czynmykayka, na te ktére mag

powodowa uszkodzenie stuchu ujawriap s¢ w pierwszym miegcu po urodzeniu (od

urodzenia do 28 dniaycia) oraz te, ktére magpowodowa niedostuch w okresie wczesnego

dziecihstwa (od 29 dniaycia do 2 rokuzycia). Do pierwszej grupy zaliczono 10 czynnikow

ryzyka takich jak:

wada stuchu w rodzinie,

infekcje z grupy TORCH,

zaburzenia w budowie twarzoczaszki,

masa urodzeniowa < 1500 g,

hiperbilirubinemia wymagaga transfuzji wymiennej,

leki ototoksyczne jak aminoglikozydy i diuretykitfpwe,

bakteryjne zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych,

ostre niedotlenienie, niska punktacja w skali ApdaB w patej minucie, brak
spontanicznego oddechu przez 10 minut, hipotoniasmawa utrzymujca sg¢ do
2 godzin po urodzeniu,

sztuczna wentylacja trwgga powyej 10 dni ( nadénienie ptucne),

zespoly wad wrodzonych skojarzonych z niedostuchénp.: zespdt Ushera,

Waardenburga).



Do czynnikdw ryzyka mogeych powodowé niedostuch w okresie wczesnego dzistiva

migdzy 29 dnienrycia a 2 rokienxycia zaliczono:

- bakteryjne zapalenie opon mozgowo-rdzeniowych,

- czynniki ryzyka jak np. cytomegalowirus, mechan&zamentylacja, mogce powodowéa
niedostuch progresywny,

- urazy gtowy,

- zespoty wad wrodzonych skojarzonych z niedostuchem,

- leki ototoksyczne stosowane paxey 5 dni,

- choroby neurodegeneracyjne jak np.: nerwiakowtdiouwata¢, choroba Tay-Sachsa,
Gauchera,

- choroby infekcyjne wieku dziegiego mogce powodowa niedostuch (np$winka, odra)
[55].

Inna organizacj dziatapca w obszarze medycyny w USA, ktéra wywarta znagz
wptyw na rozwoj bada przesiewowych stuchu byty Narodowe Instytuty Zdiv{National
Institutes of Health — NIH Badacze tej jednostki stwierdzili znace niedoskonakei
w skryningu selektywnym, ktory korzystny z punktideenia ekonomicznego, nie spetniat
oczekiwanych wynikow diagnostycznych. @igj nim byly tylko noworodki, u ktérych
stwierdzono czynniki ryzyka uszkodzenia rgaz stuchu, co powodowatage dwa grupa
dzieci bez wskazanych czynnikow, z niedostucherbaltim nie zostata wychwycona
w trakcie bada przesiewowych [76]. Mima przyj¢, ze 0,1% noworodkdw rodzi gijako
niestysace, znacznie wcej rodzi s¢ z mniej powanymi, ale rownie znacacymi ubytkami
stuchu. Ograniczenie gido grup ryzyka pozwala wykéy60-70% wrodzonych uszkodze
stuchu. Inni autorzy liczbte ograniczag nawet do 50% skuteczém wykrywania. Pozostate
30-40% niestyszcych dzieci mena zidentyfikowdéd stosujgc powszechne badania
przesiewowe stuchu u noworodkéw. Dane te pokazuph czulcgs¢ nawet przy diej
specyficznéci selektywnego skryningu stuchowego. W przypadkadwstuchu badanie
przesiewowe ograniczone do grup ryzyka nie spenpadstawowych zadadotyczcych
wykrywania choroby we wczesnej fazie w catej popjildzieci. Konsekwengjtego byto
brak maliwosci wczesnej interwencji [111].

Nabyte w ten sposéb éwiadczenie spowodowatae w 1993 roku NIH National
Institutes of Healthppublikowat dokument zatytutowany ,Wczesna ideikiytja uszkodze
stuchu u niemowtt i matych dzieci”, w ktorym postuluje gi aby badania przesiewowe

stuchu dotyczyty catej populacji nowonarodzonycledg bez wzgldu na to, czy wyapity
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czynniki ryzyka uszkodzenia stuchu czy teie. Ustalono wsgpne wytyczne, na ktorych
powinny opierad sic badania przesiewowe stuchu. Podloro,  kazdy noworodek
powinien by przebadany na oddziale patoeczym lub neonatologicznym przed wypisaniem
do domu. Diagnostyka audiologiczna powinna lwdrozona do trzeciego miegia zycia,
ado szostego miesia powinny by podgte dziatania leczniczo-rehabilitacyjne.
Zdecydowanoze testem przesiewowym powinno ¢cbyejestrowanie otoemisji akustycznej
wywotanej (DPOAE lub TEOAE) lub badanie potencjatéywotanych z pnia mézgu (ABR)
[76].

W 1994 roku JCIH (Joint Committee on Infant Hea)irmgpublikowat dokument
Position Statemenpopieragcy wytyczne opublikowane przez NIHN&tional Institutes of
Health) ale dodatkowo zwracgly uwag na grug dzieci, u ktorych wyspity czynniki
ryzyka uszkodzenia stuchu. Stwierdzonopbecndé¢ przynajmniej jednego czynnika ryzyka
zobowhrzuje do wykonywania kontrolnych badastuchu do trzeciego miesia zycia.
Czynnik ryzyka mogcy powodowd& niedostuch progresywny wymaga powtarzania
diagnostyki audiologicznej co sgemieskcy do ukaczenia przez dziecko trzeciego roku
zycia oraz odpowiednio prowadzonej kontroli po fukzeniu trzeciego rokiycia [56].

W 2000 roku JCIH (Joint Committee on Infant Heajirapublikowat kolejnyPosition

Statementpodsumowujcy dotychczasowe wytyczne dotyce skryningu stuchowego.
Dokument ten zawierat zasady prowadzenia categgramou bada stuchu u noworodkow.
Uwzgledniat standardy diagnostyczno-leczniczo-rehabyjiae. Zwrocono tam uwag
réwniez na konieczn& wspotpracy midzy csrodkami prowadgzcymi skryning stuchowy
oraz potrzeb stworzenia ogolnokrajowej bazy danych.

Najwazniejszym celem dla JCIH (Joint Committee on Infaigaring) byto olgjcie
nieodptatnym badaniem stuchu catej populacji nowkéov, umaliwiajace szybkie wykrycie
niedostuchu i jak najszybsze wdemie leczenia i rehabilitacji [57].

W Europie od lat 50-tych XX wieku zastanawiane, sV jaki sposob obny¢ wiek
wykrywania niedostuchu u dzieci, oraz jakie wprowiddmetody diagnostyczne. W latach
90-tych XX wieku powstato kilka mdzynarodowych programow, ktérych celem byto
wprowadzenie Programu Powszechnych PrzesiewowyatiaaB&tuchu u Noworodkow
(PPBSN).Srodowiska laryngologéw, audiologow, pediatréw i nawlogéw zdawaly sobie
sprawe, ze kwestia wprowadzenia skryningu stuchowego powinbg rzetelnie
przeanalizowana metodycznie i ekonomicznie. &edflziatania zaowocowaly organizacj
Europejskiej Konferencji do spraw Wypracowania Wepgo Stanowiska na temat Bada

Przesiewowych Stuchu u Noworodkow, ktora odbyta wi Mediolanie w 1998 roku.
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W Konferencji wzéli udziat przedstawiciele ponad 40 krajow zaintereanych
problematyls wczesnego wykrywania wad stuchu w populacjach myels krajow.
Opracowali dokument o nazwigyropean Consensus Development on Neonatal Hearing
Screening Milan” podsumowujcy catlgciowo wiedz zebram na temat skryningu
stuchowego [38]. Dokument ten zawierat ostateczggyezne dotyczce prowadzenia bada
przesiewowych stuchu umliwiajacych szybkie wykrycie ¥wdod catlej populacji, dzieci
z wrodzonym trwatym niedostuchem oraz wczesnegaogaw/ania leczenia i rehabilitaciji
procesu komunikatywnego. Oszacoware, prawidtowo prowadzony skryning powinien
zidentyfikowa ok. 80% dzieci z trwatym niedostuchem. Ustalonkzéa ze prowadzenie
bada stuchu ju w pierwszych dniach po urodzeniu jest matefektywniejsz i tansz niz
prowadzenie badabehawioralnych w wieku 7-9 miesly. Jednym z najwaniejszych ustale
tej konferencji bylo stworzenie wytycznych dotycych nadzorowania programu
przesiewowego, prowadzenie szkolella personelu prowadezego badania i nadzoru
wykonywania bad@& Stwierdzonoze pomimo rénic w organizacji i finansowaniu opieki
zdrowotnej w poszczegolnych krajach Europy, idepodstawowe zal@nia skryningu
stuchowego winny zostazaakceptowane i wdizone.

W Polsce w potowie lat 60-tych powstaty pierwszend@pcje dotycxe
powszechnych badastuchu u dzieci. Zastanawian@ siad sposobem szybkiego wykrywania
wad stuchu u dzieci i wdéenia odpowiedniego leczenia. Zdawano sobie sgrasvstuch ma
decydujce znaczenie w ksztattowaniug siozwoju umystowego w kalym okresiezycia
dziecka, a nawet przemige, niewielkie jego upttedzenie mee wptywa niekorzystnie na
rozwoj procesu komunikatywnego. Wiedza ta spowodaw@ juz w pierwszej potowie lat
60-tych XX wieku w czotowych @odkach laryngologiczno-audiologicznych w Polsce
zaczto prowadzt badania dotycce wykrywania niedostuchu u dzieci.

W Wielkopolsce przeprowadzono badania przesiewowechs w szkotach
podstawowych. Badania te prowadzono za pamoaudiometrii mowy testem
jednosylabowym i audiometrii progowej czystego tof@8]. Wyniki tego skryningu
stuchowego pokazaty konieczitoprzeprowadzenia masowych badduchu nie tylko dzieci
szkolnych, lecz tate miodszych, gdy umazliwia to wczeéniejsze leczenie i rehabilitac)
[67]. W latach 1971-1972 przeprowadzonoztakv Wielkopolsce badanie masowe stuchu
metody behawiorala i audiometra tonaly (A. Zakrzewski, A. Pruszewicz, A. Kruk-
Zagajewska) [117]. W 1971 roku powstat krajowy peog ochrony stuchu dziecka
stworzony przez Instytut Matki i Dziecka w WarszawBorkowska-Gertig i wsp14]

zalecali w nim 3-stopniowe badania selekcyjne siu@h populacji dziecicej. Pierwsze
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badania miaty b§ wykonywane mgdzy 8 a 12 miegcemzycia, drugie mgdzy 3 a 5 rokiem
zycia, a ostatnie miedzy 6 a 12 rokietyicia. Okrélili oni nie tylko zakres dziata na
poszczegoblnych poziomach skryningu, alezéakidziat specjalistow z #aych dziedzin
medycyny i nauki. Kolejne lata to wzmmne wysitki srodowiska audiologicznego o
obnizenie wieku wykrywania niedostuchu u dzieci. Pioskee badania przesiewowe stuchu u
noworodkow prowadzita dr M. Goraldbwna, ktéra w &tal992-1994 badata wszystkie
noworodki i niemowdta w aglomeracji warszawskiej [44]. Program tentaddét typowanie
na podstawie kwestionariusza grupy @sizonego ryzyka sgmd noworodkéw urodzonych
w wojewddztwie warszawskim. Wyselekcjonowagrupe badano metad behawioraln,
aw przypadku stwierdzenia lub przypuszczenia awmhowdsci, za pomog oznaczenia
stuchowych potencjatow wywotanych z pnia moézgu wa@ano prég stuchu.
Przeprowadzenie tego typu dziatdbyto mazliwe dzicki wspoétpracy z amerykeska
organizacj Peace Corps i jej pracownikami a szczegolnie B&ssen kdaca specjalistk
wczesnego wykrywania wad stuchu i rehabilitacji yoht dzieci. Badania te jednoznacznie
wskazaty na koniecz8é wprowadzenia skryningu stuchowego u dzieci z grypyka

I przebywajcych na oddziatach patologii noworodka i oddziataafensywnej terapii oraz
niemowkta po przebyciu ekkich stanéw chorobowych oraz po leczeniu lekami
ototoksycznymi [48].

Organizowaniem w Polsce badarzesiewowych stuchu magych dotyczy catej
populacji nowonarodzonych dzieci zajmowat jsiz w potowie lat 90-tych XX wieku Instytut
Fizjologii i Patologii Stuchu. Prowadzit programmawiany przez Ministerstwo Zdrowia
i Opieki Spotecznej, ktorego celem bylo wekeaie do praktyki klinicznej skryningu
stuchowego u noworodkow i niemayl Zatazeniem tego programu byto wprowadzenie
obowihzkowych bada stuchu, obejmucych pocatkowo dzieci z grup ryzyka, a naphie
stopniowe rozszerzanie go na gopulacg noworodkow. Ustalone wytyczne dotyce
skryningu obejmowaty nie tylko informacje z zakresietody bada przesiewowych, ale
takze materiaty informacyjne i szkoleniowe, co miat@tui¢c wprowadzenie go w catym
kraju. Ze wzgtdu jednak na problemy ekonomiczne i brakzhwosci finansowania ze
strony Ministerstwa Zdrowia i kas chorych, probarewpadzenia programu nie zostata
zakaiczona sukcesem w tym okresie [103].

W poznaskiej Klinice Foniatrii i Audiologii zaproponowargchemat pogpowania
skryningowego mdiwy do wdrazenia w warunkach polskich. Punktem ¥ofa tego
algorytmu miato by ustalenie wyspowania czynnikow ryzyka wady stuchu [84]. Bior

pod uwag zalecenia Amerykeskiej Akademii Pediatrycznej z konferencji z Saskat z
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1982 roku uzupetnione modyfikacjami z 1990 rokund&@ommittee of risk factors ustalono
cztery grupy czynnikbw uszkodzenia ngia stuchu. Grupa | — obejmowata czynniki
Zwigzane z rodzig dziecka, grupa Il — zyciem ptodowym dziecka, grupa Il —dotyczyta
okresu okotoporodowego, natomiast grupa IV- obejatawnieprawidtowéci w rozwoju
dziecka obserwowane przez rodzicow i podejrzengelostuchu wysugte przez nich [79].
J&ili nie zdiagnozowano wygbowania czynnikdw ryzyka niedostuchu kontrola stuchiata
odbywa si¢ metod, behawiorala w 6 i 12 miesicu zycia. Dzieci z grupy ryzyka miaty By
poddane badaniom pediatrycznym i laryngologicznymnastpnie badaniu audiomeiri
behawiorala iimpendancyja. Od wyniku audiometrii impendancyjnej zzdéo dalsze
postpowanie. Tympanogram typu A byt wskazaniem do bedaroemisji akustycznej
trzaskiem (TEOAE- transient click evoked otoacausimissions) lub (DPOAE- distortion
product otoacoustic emissions), a przy braku odedwi przeprowadzato ¢ibadanie
audiometra odpowiedzi z pnia mézgu (ABR- auditory brainste@sponse). Tympanogram
typu B i C byl wskazaniem do badania ABR (auditbnainstem response) i cétmowej
dalszej diagnostyki audiologicznej. Badanie metotbemisji akustycznej wywotanej mimo
swojej nieinwazyjnéci i mozliwosci wykonania ju w drugiej dobie po urodzeniu byto
dostpne tylko w wysokospecjalistycznychsrodkach audiologicznych. Zaproponowany
schemat skryningu wyznaczat zadanie podstawowecemdrowotnej (lekarzom rodzinnym,
pediatrom), ktéra miata IBypierwszym ogniwem przesiewu [81].

Ostatecznie wdrenie Programu Powszechnych Przesiewowych BaSkichu
u Noworodkéw (PPPBSN) do praktyki klinicznej w Rmds nasfpito z inicjatywy
pozaradowej. W 2000 roku eksperci Wielkiej Orkies8wiatecznej Pomocy (WEP) doszli
do wniosku,ze czas podf konkretne dziatania ukierunkowane na poprgakosci zycia
najmtodszych pacjentow. Wraz z zespotem Polskiegovarzystwa Neonatologicznego
stwierdzili, ze najpilniejszym zadaniem do realizacji jest stwoig maliwosci wczesnego
wykrywania wad stuchu i wzroku u noworodkéw, po@rbadania przesiewowe prowadzone
na oddziatach noworodkowych. Do wspotpracy nad gktgjm zaproszono specjalistow
z dziedziny neonatologii, laryngologii, audiologiifoniatrii, a take inzynierow
i informatykéw. Powotano RadProgramow dla Programu Powszechnych Przesiewowych
Badai Stuchu u Noworodkéw. W 2002 roku IX finat Wielki€jrkiestrySwiatecznej Pomocy
przebiegat pod hastem ratowania wzroku i stuchwworodkow, w trakcie ktérego zebrano
fundusze na realizagjtego programu. Wszystkie oddziaty noworodkowe idzdty
intensywnej terapii noworodka zostaty wyppsae w aparatgr do badéa otoemis;ji

aktustycznej wywotane.
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Jesiem 2002 roku rozpocgo realizagg Programu Powszechnych Przesiewowych
Bada Stuchu u Noworodkéw w catym kraju [90].

Analizy przeprowadzone w Stanach Zjednoczonych rofgie udowodnity, ze
programy powszechnych badarzesiewowych stuchuasjedymrm metod do wczesnego
wykrywania i leczenia wad stuchu. Udlwiaja wdrazenie odpowiedniej rehabilitacji
surdologopedycznej i treningu stuchowega j pierwszym rokuzycia dziecka, a tale
objecie opielq audiologiczi matego pacjentem i jego rodzirOkazato si nadto,ze badania

skryningowe g korzystne z punktu widzenia ekonomii i politykired/otnej pastwa.

3. Struktura Programu Powszechnych Przesiewowych BadiaStuchu u Noworodkow

w Polsce — poziomy diagnostyczne

Celem Programu Powszechnych Przesiewowych B&#achu u Noworodkow jest
ocena stanu stuchu u noworodkéw w catej Polsce jalanajszybsze wykrycie niedostuchu,
jego zdiagnozowanie do 3 migsa zycia, a take wdrazenie odpowiedniego pagtowania
leczniczo-rehabilitacyjnego przed uptywem 6 msgaia. Program ten skladagst trzech

poziomow diagnostycznych.

3.1. Pierwszy poziom skryningu stuchowego

Pierwszy poziom realizowany jest we wszystkich oaldzh potaniczych
i neonatologicznych w Polsce (ok. 461 placowekdataem &rodkow | poziomu skryningu
jest wykonanie badania przesiewowego u wszystkishio urodzonych noworodkéw oraz
zebranie informacji o czynnikach ryzyka uszkodzesiachu. Metod stosowaa do
przeprowadzenia bafigprzesiewowych jest badanie otoemisji akustyczRepczas pobytu
na oddziale noworodkowym kde dziecko po uzyskaniu zgody matki ma wypetniany
kwestionariusz czynnikow ryzyka uszkodzenia stud¢hfarmacje zawarte w noworodkowym
kwestionariuszu dziecka z grupy ryzyka uszkodzesiachu pozwalaj na wia&ciwe
zaplanowanie indywidualnego dlazkego dziecka kalendarza koniecznych lhadachu
w pierwszych 3 latachzycia. Informacje dotycre wyniku pierwszego badania
skryningowego oraz obecfw czynnikOw ryzyka wysipienia niedostuchuasprzekazywane
do komputerowej bazy danych. Pierwsze badanie wypkane jest u wszystkich
noworodkow w drugiej lub trzeciej dobigicia. Wybram przez Rag Programow metod,
badania jest otoemisja akustyczna TEOAE (transtéink evoked otoacoustic emissions),
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polegajca na rejestrowaniu wytwarzanych przez komoérkisate zewetrzne slimaka
odpowiedzi dwickowych na bodziec akustyczny. Metoda ta jest niayjna, krotka w
czasie, fatwa do przeprowadzenia i automatycznestrewana [94]. Prawidiowy wynik OAE
(otoacustic emissions) oraz ujemny wywiad, co dgnokoéw ryzyka uszkodzenia nadu
stuchu, kacza badanie przesiewowe. Dziecko otrzymuje certyfixatwierdzagcy przebyte
badanie przesiewowe z wynikiem prawidlowym W przilpa niezarejestrowania otoemisji
w jednym lub obu uszach, a takprzy stwierdzeniu czynnikdw ryzyka dziecko kieeme
jest do drodka drugiego poziomu, w ktorym powinno ¢byzdiagnozowane przed

ukonczeniem szdéstego migsazycia.

3.2. Drugi poziom diagnostyczny

Drugi poziom referencji tworz sieci aGrodkdw prowadacych diagnostyk
audiologiczna i laryngologicza u dzieci. W kadym wojewddztwie w Polsce uruchomiono
przynajmniej jeda placowlke ( aktualnie dziata ok. 77 jednostek). Do zZadh poziomu
naleey przeprowadzenie badania reskryningowego oraz wypadku potwierdzenia
podejrzenia niedostuchu, wykonanie petnego badamidiologicznego prowadeego do
ustalenia rodzaju i gbokcsci ubytku stuchu. Na tym etapie wymagane jest pastae
ostatecznej diagnozy o stanie raghz stuchu dziecka.

Osrodki 1l poziomu § zobowhzane do przeprowadzenia badania przesiewowego
stuchu u noworodkdéw, u ktorych nie zarejestrowatmemisji w trakcie badania w drugiej
dobie po urodzeniu w co najmniej jednym uchu. Dchtgsrodkéw kierowane g takze te
dzieci, ktore z jakichkolwiek powoddw nie miaty wykanego takiego badania w oddziale
noworodkowym. Niemowia 2z czynnikami ryzyka uszkodzenia stuchw ®bjete
diugookresow obserwagj. Dzieci z potwierdzonym uszkodzeniem stuchuypszekazywane
do asrodkow Ill poziomu referencji w celu wdtenia nowoczesnych metod leczniczych
i odpowiedniej rehabilitacji.

Postpowanie na Il poziomie referencji obejmuije:

- weryfikack wywiadu dotyczacego czynnikdw ryzyka uszkodzenia stuchu oraz
obserwacji zachowastuchowych dziecka,
- badanie laryngologiczne z oczyszczeniem przewastGehowych zewgtrznych,

- - pomiar otoemisji DPOAE (distortion products otosiic emission)

- - audiometr¢ impedancyja

- - ABR (auditory brainstem responses)
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Do osrodkéw Il poziomu referencji kierowane soworodki i niemowdta:

- z oddziatdw neonatologicznych z wynikiem refeethpu skryningu stuchowego, co

oznaczaze nie uzyskano otoemisji akustycznej,

- - z oddziatbw neonatologicznych z powodu a@bohego wywiadu dotyexego
czynnikéw ryzyka niedostuchu, niezateée od wyniku TEOAE,

- - po chorobach i ich powiktaniach przebytych po dameniu (profilaktyka lekarza
rodzinnego),

- - przy podejrzeniach rodzicéw opartych na obserwsmihowa stuchowych whasnych
dzieci.

Pozytywny wynik badania (pass) otoemisji akustyg¢zpezy braku czynnikéw
ryzyka kaczy skryning stuchowy. Wynik nieprawidtowy (refefest wskazaniem do
poszerzenia diagnostyki audiologicznej czyli wykeiaabadania ABR (auditory brainstem
responses) i audiometrii impedancyjnej [101].

3.3. Trzeci poziom diagnostyczno-rehabilitacyjny

W placéwkach Ill poziomu (16 soodkéw w catej Polsce) u niemaowt] u ktérych
potwierdzono niedostuch 40 dB ielszy, dopasowuje giaparaty stuchowe oraz rozpoczyna
si¢ specjalistyczny trening stuchowy. W trakcie prosewia rehabilitacji co 6 miegy
przeprowadzana jest ponowna ocena pedoaudiologidtyionuje st badanie otoemisji
akustycznej, ABR (auditory brainstem responses)licemetrii impedancyjnej, badanie
logopedyczne oraz psychologiczne odpowiednie dokwvidziecka. Kade dziecko ze
zdiagnozowanym niedostuchem czuciowo-nerwowym kiame jest do @odka
rehabilitacyjnego. Konsultowane jest ono przez aksppecjalistow skladagy sk
z psychologa, logopedy, pedagoga azéakesli to konieczne, rehabilitanta ruchowego,
neurologa lub okulisty. Zadanie ich polega na pesmiu wstpnej diagnozy dotyexej
rozwoju psychoruchowego. Efektem pracy wszystkipbcglistow, przy czynnym udziale
rodzicoOw jest ustalenie programu terapii dla dzéedk rodziny. Terapia powinna by
dostosowana do indywidualnych potrzeb dziecka.

W razie stwierdzenia wskazado implantacji slimakowej, czyli stwierdzenia
obustronnego niedostuchuehgbkiego i braku pogpéw w rehabilitacji z gyciem aparatu

stuchowego rozpoczynagsprocedug kwalifikacyjna. Na kongresie w Marsylii w 2007 roku
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poswieconym konsensusowi w implantach stuchowych panedcjgpistow wypracowat

nastpujace kryteria kwalifikacyjne dla wszczep&hmakowych u dzieci [28]:

1. obustronny niedostuch czuciowo-nerwowy ¢lgdki potwierdzony badaniem ABR,
a w audiometrii behawioralnej brak reakcji ravekk.

2. w badaniach obrazowych- w tomografii komputerowefwperdzona obecr$é slimaka
I przewodu stuchowego wewtnznego, w tomografii rezonansu magnetycznego
potwierdzona obecré nerwow stuchowych i brak wkszych uszkodzemaézgowia.

3. brak postpéw w rehabilitacji stuchowej z zastosowaniem agiavastuchowych przez
okres 3-6 miescy [25].

Niemowkta z ustaloa diagnoa co do gébokasci i rodzaju niedosluchu, u ktérych
wtaczono specjalistyczne leczenie i rehabiléagiowinny zgtaszasie co najmniej co szé
mieskcy do kontroli audiologiczne.

Stworzono komputeroavbaz danych, do ktorej przesytane mformacje o stanie
naradu stuchu kadego nowonarodzonego dziecka w Polscéro@ki | poziomu czyli
oddzialy neonatologicznea zobowhzane do przekazywania danych dotyggzh wyniku
pierwszego przesiewowego badania stuchu oraz e¢pgstania czynnikow ryzyka
uszkodzenia stuchu. d&dki Il poziomu wysytag do centralnej bazy danych wyniki
przeprowadzonej diagnostyki audiologicznej z ¢petn diagnoz dotyczca rodzaju
i gtebokasci niedostuchu. @odki Il poziomu dostarczajinformacji o ostatecznej diagnozie
i rodzaju leczenia jakie zostato wdome u konkretnego dziecka. Bki stworzeniu Pracowni
Badaxn Przesiewowych Stuchu mlowa jest rzetelna koordynacja skryningu stuchowego
Mozliwa jest talkke wymiana informacji neidzy asrodkami I, I'i Ill poziomu w celuledzenia
loséw poszczegodlnych dzieci.

Od 1 wrzénia 2009 roku koordynagj medyczma Programu Powszechnych
Przesiewowych Bada Stuchu oraz cat baz danych przeniesiono do Poznania, gdzie
zorganizowano Pracowni Badan Przesiewowych wraz z archiwum przy Klinice
Otolaryngologii i Onkologii Laryngologicznej Uniwgytetu Medycznego w Poznaniu.

Wdrozenie PPPBSN w Polsce unligvito: po pierwsze zbadanie stuchu w calej
populacji nowonarodzonych dzieci w pierwszych ddbagcia, po drugie uzyskanie jak
najwczéniej informacji o stanie stuchu dziecka. Aby badamrzesiewowe obly cal
populacg noworodkébw musg by¢ zastosowane proste, szybkie o wysokiej caito

i specyfice metody diagnostyczne. Zastosowana ditgka pozwala okédi¢ rodzaj
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I gtebokas¢ ubytku stuchu oraz wdig¢ dalsze pospowanie lecznicze i rehabilitacyjne
u dzieci ju przed uptywem 6-go miegiazycia [100].

Analizy przeprowadzone w Stanach Zjednoczonych rofgie udowodnity, ze
programy powszechnych badarzesiewowych stuchuasjedymrm metod do wczesnego
wykrywania i leczenia wad stuchu. Udlwiaja wdrazenie odpowiedniej rehabilitacji
surdologopedycznej i treningu stuchowega j pierwszym rokuzycia dziecka, a tale
objecie opielq audiologiczi matego pacjentem i jego rodzirOkazato si nadto,ze badania

skryningowe g korzystne z punktu widzenia ekonomii i politykired/otnej pastwa.

4. Czynniki ryzyka wystapienia niedostuchu

Prawidtowy stuch jest niezdny do tworzenia w @wodkowym ukfadzie nerwowym
fizjologicznych proceséw integrowania, abstrahowanibraz wyksztalcenia mowy
wewretrznej, ktéra jest podstayprocesu mélenia.

Uwaza sk, ze juz ptdéd ludzki ma zdoln&& odczuwania, reagowania a nawet
zapamgtywania informacji stuchowych. W okresie prenatamgziecko odbiera gtos matki
i réznicuje go z innymi dwickami docierajcymi z otoczenia. Wrodzona wada stuchu lub
nabyta we wczesnym dziéstwie wptywa negatywnie nie tylko na rozwoj mowje sakze
rozwoj intelektualny i emocjonalny, gey brak stymulacji éwickowej powoduje
zahamowanie dojrzewania poter neuronalnych drogi wzgorzowo-korowej [2].

Dane te wskazuaj jak wana jest wczesna diagnostyka audiologiczna
u nowonarodzonego dziecka u#hwiajaca szybkie wykrycie niedostuchu do 3 miesi
zycia i wdrazenie procesu rehabilitacyjno-leczniczego do 6 masskycia. Pozwoli to na
prawidtowy rozwdj mowy, gtosu, ale tai& rozwoj intelektualny nieodbiegay od
styszcych rowignikow.

Wsrdd laryngologéw, audiologdw i neonatologéw przezler lat trwaty dyskusje
dotyczce kogo ohj¢ skryningiem stuchowy: czy wszystkie noworodki dey noworodki
i niemowkta z grup ryzyka. Kolejnym problem dotyczyt znadaemposzczegdlnych
czynnikow ryzyka i ich wptywie na uszkodzenie stuch

Po raz pierwszy w 1973r. podczas konferencji deiyeg bada przesiewowych
stuchu JCIH wyodibnito gruge czynnikow ryzyka uszkodzenia stuchu [53]. Pgkawo
zidentyfikowano 5 czynnikow ryzyka a w 1982 roku 8askatoon rozszerzono dist
0 2 kolejne [54]. Podczas konferencji JCIH w 196Kur ustalono ligt 10 czynnikéw ryzyka,

ktorych zadziatanie wyciu ptodowym lub té po urodzeniu zwksza ryzyko uszkodzenia

19



stuchu dziecka. Dodatkowo stworzonodistczynnikow, ktérych zadziatanie w okresie od 29

dnia do 2 rokuzycia mare spowodowauszkodzenie stuchu [55].

Opracowane w 1998 roku podczas konferencji w Medi@ listy czynnikow ryzyka
funkcjonup do dzk w praktyce Klinicznej, jako kwestionariusze w mdowych programach
przesiewowych badastuchu. Zawierajone nasfpujace czynniki:

- wada stuchu w rodzinie

- wada wrodzona gtowy i szyi

- infekcje z grupy TORCH w gty ( toksoplazmoza, kita, #§czka, cytomegalia, zakenie
wirusem HSV)

- wczeniactwo-urodzenie przed 33 tygodnierzgi

- masa urodzeniowa pamij 15009

- Apgar ponkej 4 w 1min.; lub poriej 6 w 5min.

- pobyt na oddziale intensywna terapii noworodka payy dni

- sztuczna wentylacja povgj 5 dni

- z0kltaczka wymagaga transfuzji wymiennej

- zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych

- leki ototoksyczne

- rozpoznany lub podejrzewany zesp6t wad wrodzonkoaszony z niedostuchem [34].

Wyodrebniono take grug czynnikdw, ktore mog spowodowa wystpienie
niedostuchu zaréwno czuciowo-nerwowego, jaki i pradzeniowego, @i zadzialap
w okresie m¢dzy 29 dniem a 2 rokiemycia. JCIH zwrdécito uwag na kilka dodatkowych
czynnikbw ryzyka wysipujacych w okresie postnatalnym, ktére mo@yé przyczyrn
niedostuchu progresywnego lub pojawi@ggo st dopiero w okresie przedszkolnym lub
szkolnym [57]:

- bakteryjne zapalenie opon mozgowo-rdzeniowych oiare infekcje zwizane
Zz mazliwoscia uszkodzenia stuchu,

- uraz gtowy zwazany z utrat przytomndci lub peknigciem kaci czaszki,

- znamiona lub cechy charakterystyczne dla zespotdazanych z niedostuchem zaréwno
czuciowo-nerwowym jak i przewodzeniowym,

- leki ototoksyczne: diugotrwate leczenie aminoglikdami lub podczenie leczenia
aminoglikozydami i diuretynami gllowymi, ale przede wszystkim zastosowanie
cytostatykow w leczeniu choréb nowotworowych,

- nawracaice lub przewlekte zapalenie uctradkowego trwajce co najmniej 3 miesgie.
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Zwrocono take uwag na dua role rodzicbw w rozpoznawaniu zabufzstuchu,
gdyz ich wnikliwa obserwacja zachowadziecka mee pomdOc we wczesnym wykryciu

nieprawidtowych reakcji stuchowych i nieprawidtoveegpzwoju mowy[109].

JCIH zwrécito uwag na kilka czynnikéw ryzyka wyspujacych w okresie
postnatalnym, ktdre magoy¢ przyczyra niedostuchu progresywnego lub pojaw@ggo st
dopiero w okresie przedszkolnym lub szkolnym. Dahtgzynnikow zaliczono:

- rodzinne wystpowanie niedostuchu we wczesnym okresiea,

- infekcje z grupy TORCH przebyte wagy,

- hiperbilirubinemia wymagaga transfuzji wymiennej,

- nadcknienie plucne zwizane ze sztucanwentylachy szczegolnie esto wystpujace
u dzieci z wrodzonymi wadami serca,

- zespoly zwizane z wysfpowaniem niedostuchu progresywnego takie jak
nerwiakowtdkniakowaté& czy zespot Ushera,

- choroby neurodegeneracyjne jak zespét Huntera tayd®t- Marie- Tootha.

4.1. Infekcje z grupy TORCH w chzy

Do czynnikow ryzyka, ktore magspowodowd wytapienie wady stuchu w okresie
prenatalnym zaliczamy wrudzy innymi zakaenia z grupy TORCH czyli toksoplazmpz
(Toxoplasma gondii), iyczke (Rubella virus), cytomegaliCytomegalovirus), opryszczk
(Herpes Simple virus) i inne (others), ktore obgurkite, listerioz, wirusowe zapalenie
watroby i zakaenie HIV.

4.1.1. Kita

Kita (lues) jest wielonamdows choroly zakana wywotam przez Treponema
pallidum. Zakaenie nasfpuje poprzez kontakty piciowe z zakaym partnerem Ilub
w wyniku transmisji przezio/skowej. Podstaw klasyfikacji kity jest czas trwania choroby
oraz objawy kliniczne. Kita pierwotna, wtorna i jolaa wczesnha nazywana jestakivczesna,
natomiast kita utajona gaa i trzeciorzdowa- kih p&zna. W latach 1991-1993 wspéiczynnik
zachorowalnéci na kik wynosit w Polsce 5-7 przypadkow kity wczesnej r@0 ltyskcy
mieszkacow [17].

Kita wrodzona jest schorzeniem wielongadawym, lzdacym nas¢pstwem zakzenia
ptodu w tonie matki. Wyrénia skt kite wrodzorn, wczesn- do drugiego rokuycia oraz kié
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wrodzory p&zna- powyzej tego wieku. Ketki blade przedostajsie z uktadu kazenia matki
do ptodu przez toysko. Zakaenie mae nasipic¢ takze w wyniku bezpéredniego kontaktu
ze zmian kitowa podczas porodu. Ryzyko inwazji doptodowej wepstie w kadym okresie
ciazy, lecz zweksza st ono wraz z czasem jej trwania. Do transmisji piaazskowej

drobnoustrojéw mze dopé juz w 9-10 tygodniu cizy ale najczsciej po 18-20 tygodniu
ciazy. Kita wrodzona jest chorabwielonaradows przebiegajca z r&nym nasileniem
i roznorodndcia zmian. Charakterystycznymi cechami tego zaekéa & znamiona
(stigmata), czyli trwate zmiany w odlsie skory, btonsluzowych, kdci i innych narzdow

powstate w wyniku czynnego procesu kitowego. Domaisa kity wczesnej zalicza i nos

siodetkowaty lub lornetkowaty, podniebienie gotygkjczoto olimpijskie”, zby Hutchinsona
oraz niedorozwoj ugienia. Do znamion kity wrodzonej pdej zalicza si: stawy Cluttona,
srodmigzszowe zapalenie rogoéwki, zanik nerwu wzrokowego,burzenia stuchu.
Charakterystycznpozostatécia kity wrodzonej jest triada Hutchinsona, czyli Ztsetatcenie
z¢bbw, zapalenie rogéwki i gluchota [73].

Zmiany w narzdzie stuchu mogwystpi¢ w kazdym okresie kity wrodzonej. Ktki
powodup zwyrodnienie komoérek zmystowych oraz rozerwasim@any przedsionkowej
przewodu slimakowego i btony podstawnej prowagz do niedostuchu progresywnego,
gtéwnie w zakresie wysokich tonow [87]. Kita wrod jest zaliczona przez JCIH jako
czynnik ryzyka wysipienia niedostuchu odbiorczego zaréwno zaraz podaeoiu
jak i w p&niejszym okresie rozwoju oraz niedostuchu progremge. Wszystkie dzieci
z wrodzom kito wymagaj wiaczenia leczenia penicyinoraz przeprowadzenia badania
stuchu w ramach PPPBSN.

4.1.2. Toksoplazmoza

Toksoplazmoza jest antropozoonowywotam przez pierwotniaka Toxoplasma
gondii. Jest naje&ciej spotykanym zataniem pierwotniakowym u ludzi zaganymscisle
Z nawykamizywieniowymi i higienicznymi. Toksoplazmoza wrodzopawstaje w wyniku
transmisji postaci inwazyjnych z matki na ptdéd.c€&m przebieg choroby u ¢garnej jest
bezobjawowy lub przebiega z pakszeniem wztow chtonnych, jako jedynym objawem
klinicznym. Zaraenie kobiety w okresie prekoncepcyjnym i poddamiegdpowiedniemu
leczeniu nie stanowi zagrenia dla ptodu. Ryzyko transmisji doptodowe] wzaastraz
Z czasem trwania gty i w pierwszym trymestrze wynosi 25%, w drugim 5@% trzecim do
65%.
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Natomiast odsetek ptodéw ze stwierdzonymi objawéwmksoplazmozy wrodzonej
maleje wraz z wiekiem giowym, w ktérym doszto do inwazji. Catkowite ryzykaraenia
wynosi 40-50%. Najwiksze ryzyko dla ptodu zwtane z najwikszymi powiktaniami
wystepuje, j&li do inwazji dojdzie mgdzy 10 a 20 tygodniemagiy [17].

Obraz kliniczny toksoplazmozy jest bardzo zm@owany. Zarazenie przebiega
bezobjawowo u ok. 70-90%. Charakterystycznymi cethgostaci objawowej as
matogtowie, hipotrofia, matoptytkowsd, triada Sabina-Pinkertona (wodogtowie, zapalenie
siatkdwki, naczyniowki, zwapnieniasrodmozgowe), znaczne ofpdenie rozwoju
psychicznego i fizycznego dziecka. Najnowsze badarykazug , ze & u 85% nieleczonych
niemowht bez klinicznych objawdw inwazji T. gondii mggvystapi¢ w przyszigci, nawet
do okresu przedszkolno-szkolnego zaburzenia zeystoérodkowego ukiadu nerwowego,
w tym ubytki stuchu. Wszystkie dzieci z podejrzeni¢oksoplazmozy wrodzonej, mime i

nie wykazuj objawoéw powinny b§ skierowane do Il etapu skryningu stuchowego.

4.1.3. Cytomegalia

Cytomegalia jest chorabvywotam przez wirus CMV z rodziny herpesviridae, ktory
przenoszony jest przeding, krew, mocz, spermi s$luz szyjkowy. Pierwotna infekcja
wystepuje u 0,7-4,1% wszystkich egiarnych. Do zakaenia ptodu dochodzi w wyniku
transmisji przezigyskowej lub w trakcie porodu poprzez kontakt z wgdma drég rodnych,

a talkze podczas karmienia piegsRyzyko doptodowej transmisji jest jednakowe déadego
trymestru cizy, ale do aizkiego uszkodzenia ptodu dochodzi w wyniku zakda

w pierwszym trymestrze. Gtdwnymi objawami wrodzoogjomegalii §: zapalenie siatkdwki

i naczynidwki, matoocze, hepatomegaligitaczka, zaburzenia psychoruchowe i gtuchota
[27] Cytomegalia jest najestszym zakzeniem wirusowym w okresie prenatalnym
I perinatalnym. Zalenos¢ migdzy infekcp wirusem CMV a wysipienie gtuchoty zostata
opisana po raz pierwszy w 1964 roku przez Medeyi8h Cytomegalia mae powodowa
zaburzenia stuchu zaréwno u dzieci z zakaem objawowym jak i z zakaniem
bezobjawowym. Cech charakterystyczn bezobjawowego zakania wirusem CMV jest
wystepowanie niedostuchu progresywnego, diagnozowanegokmesie péniejszym ni

noworodkowym [59].
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4.1.4. Wirus opryszczki pospolitej (HSV-1, HSV-2)

Wirus opryszczki pospolitej (Herpes simplex viruSWH1, HSV-2). Wystpuja dwa
typy wirusa opryszczki pospolitej: HSV-1 (Herpebiddis virus) powodujcy opryszczk
gornej potowy ciata naje#ciej warg i jamy ustnej oraz HSV-2 (Herpes gendtalirus)
wywotujacy opryszczk naradow piciowych. Wirus opryszczki zwykle] przenoszojest
droga bezpdredniego kontaktu z oselzaraon, czyli poprzez pocatunki, dragpiciowa,
przez wspolne zywanie przedmiotoéw osobistych, podczas porodu.

Zakazenia noworodkéw wygpuja w jednym przypadku na 7 tgsy zywych
urodzéd w tym 75% dotyczy zaken HSV-2, a 25% HSV-1. U kobiet giarnych
Z pierwotnym zakzeniem wirusem opryszczki typu 1 zaeaie nasipuje podczas porodu lub
w pierwszych dniach po porodzie. Matczyne nawkgeajnfekcje HSV-1 nie niasryzyka
dla noworodka. Zakanie HSV-2 naspuje najczsciej podczas przégia ptodu przez drogi
rodne, rzadzie] drag wskpujaca poprzez pknicte btony ptodowe. Zakenie wrodzone
nastpuje w wikszdci przypadkow w trzecim trymestrzeagy [17]. Smiertelngé dotyczy
az 50% noworodkow, a u pozostatych stwierdzapgisocznig, zapalenie mézgu, opryszezk
skory i jamy ustnej, zakanie grodkowego uktadu nerwowego, gatki ocznej oraz ghtich
Infekcja wirusem opryszczki ke powodowa niedostuch czuciowo-nerwowy.

Ryzyko wystpienia niedostuchu jest wksze przy zakeeniu wewntrzmacicznym

niz podczas porodu lub postnatalnie [110].

4.1.5. Rayczka

Rézyczka (rubella) jet osir chorola zakana okresu dziegicego. Zakaenie
nastpuje na drodze kropelkowej w wyniku kontaktu z \geni zawartymi wéluzie jamy
ustnej. W wyniku zakeenia seronegatywnej kobiety¢zarnej mae dof¢ do transmisji
wirusa do ptodu. Ryzyko uszkodzenia ptodu jestzadend czasu giy: do 12 tygodnia aiy
wynosi 57%, midzy 13 a 28 tygodniem giy 45%, a w trzecim trymestrze 100%.z¢wo
urodzonych noworodkéw typowym zespotem wad jestadai Gregga, w skiad ktorej
wchodz zaburzenia nasglu wzroku takie jak zZana, matoocze, jaskra, zaburzenia stuchu
oraz wady serca. W okresie gdzy 12 a 18 tygodniem giy powiklaniem rayczki
wrodzonej jest gtownie gtuchota wgpujaca u 50-60% noworodkow [17]. Zaburzenia stuchu
maja charakter odbiorczy, przy czym ekisze ubytki stuchu stwierdzaegsiw zakresie

wysokich tonéw. Niedostuch jest nagsziej niesymetryczny, co ma istotne znaczenie w
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réznicowaniu z gtuchat dziedziczm. Etiologia ré&yczkowa zaburze stuchu powinna by
potwierdzona nie tylko wywiadem, ale f&k badaniami immunologicznymi [87].
Wprowadzenie w Polsce w 1987 roku obgzidowych szczepieu dziewczynek w 13 roku
zycia zmniejszyt liczh stwierdzanych przypadkow agczki wrodzonej, a tate
por&yczkowych uszkodze stuchu. Rayczka wrodzona powoduje niedostuch czuciowo-
nerwowy, gtboki, obustronny, najeiciej diagnozowany po urodzeniu, rzadziej

progresywny [91].

4.1.6. Ospa wietrzna

Ospa wietrzna wywotana jest przez wirus varicetiater VZV. Wrodzona ospa
wietrzna wysgpuje, j&li do zakaenia dochodzi w 1 i 2 trymestrzeyzy.

Charakterystycznymi objawami wewtremacicznego zakania ptodu 8. rozlegte
zmiany bliznowate na skoérze, stopangko-szpotawa, niedorozwdj lub brak palcow,
zwapnieniarddczaszkowe, atrofia kory mézgowej, dlealzenie umystowe oraz uszkodzenia
gaitki ocznej.

Matka, ktéra zaksa st osm wietrzrp w okresie okotoporodowym, przenosi
zaka&enie na ptdéd. Gdy objawy zatenia u matki ujawni sic na 5 dni przed porodem lub 2
dni po porodzie niebezpieadrwo ujawnienia si choroby u noworodka wynosi 17-31%.
Czasami dochodzi do zatenia latentnego, w wyniku ktérego objawy ospy |ulippsca
ujawniap sie w p&niejszym okresiezycia dziecka. Postanoworodkowa ospy wietrznej
objawia s¢ wysypka pecherzow, ktéra jeli wystepuje medzy 5 a 10 dniem po urodzeniu
jest niekorzystna rokowniczo. Nawrageg wysiewy na skdérzea powiazane ze zmianami
w obrebie csrodkowego uktadu nerwowego,atkoby i ptuc. Smiertelngé wynosi 20-30%.
Jeili wysypka ujawnia s zaraz po porodzie lub wagju 4 pierwszych dnitycia noworodka
to przebieg zakaenia jest tagodny.

Ospa wietrzna lub pétpasiec wystijace podczas pierwszego trymestrazgi mog

powodowa utrat stuchu u noworodkow [75].
4.2.  Leki ototoksyczne

Kolejnym wanym czynnikiem mogcym spowodowa uszkodzenie nasdu stuchu
jest dua grupa lekéw ototoksycznych. Ototoksycario nazywamy niepmdane dziatanie

niektorych lekéw, uszkadzgjych przejciowo lub trwale nargd stuchu i rownowagi.
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Czestas¢ wyskpowania ototoksyczrsoi zaleey od dawki leku, jego wikiwosci
farmakodynamicznych oraz tak od predyspozycji genetycznychsiodowiskowych do
wystapienia objawdw niepadanych ze strony nagdu stuchu. Ototoksyczne dziatanie lekow
jest znane w medycynie od XVI wieku, kiedy to stizano wystpowanie gtuchoty po
zastosowaniu preparatoweet uzywanych do leczenia kity.

Noworodki ze wzgidu na swaj mag ciala, niedojrzal& procesow
farmakodynamicznych i farmakokinetycznych maledo grupy pacjentdw szczegolnie
naraonych na ototoksyczne dziatanie lekow.

Do grupy lekbw majcych potencjalne dziatanie ototoksyczne zaliczaamyybiotyki
aminoglikozydowe, glikopeptydowe, diuretykitfpwe, leki cytostatyczne oraz niesteroidowe
leki przeciwzapalne. Dwie ostatnie grupy mdjardzo mate znaczenie w terapii okresu

noworodkowo-niemovgcego.
4.2.1 Antybiotyki aminoglikozydowe

Lekami ototoksycznymi najeiciej stosowanymi w populacji noworodkéws s
antybiotyki aminoglikozydowe. Wod przyczyn, ktére wymuszaterape nalery wymieni
ich szerokie spektrum dziatania, brak alergizacjazo niski koszt terapii. Dziatanie
ototoksyczne wyspuje, gdy sizenie aminoglikozydow w ptynach ucha wesnznego
utrzymuje s¢ dtugotrwale na wysokim poziomie, co jest zeane z 5-6 razy wolniejgach
eliminacp z perylimfy niz z osocza. Uwa sk, ze wysokie, ale krotkotrwate ¢tenia
W surowicy mog zmniejszé ryzyko wystpienia niedostuchu. W przypadkach stosowania
diugotrwatego, czyli powkej 7 dni lub istnienia innych czynnikow ryzyka zzdee jest
monitorowanie szenia aminoglikozydoéw w surowicy. Dziatanie niepdane tej grupy
antybiotykow dotyczy komorek nabtonka zmystowegoorano slimaka jak i przedsionka.
W pierwsze] kolejnéci uszkodzeniu ulegaj komorki rzsate zewetrzne zaketu
podstawnego. Zmiany w komoérkach ¢satych wewstrznych obserwuje i dopiero
w nastpnej kolejndci. Najp&niej dochodzi do degeneracji widkien i zakaen nerwowych
oraz zmniejszenia populacji komérek zwajlimaka[87]. Antybiotyki aminoglikozydowe
zwickszap przepuszczalrié bton komorek stuchowych zewmznych, powodujc w ten
sposOb ucieczkmagnezu, ktéry w wysokimegteniu wystpuje w mitochondrium. Brak tego
pierwiastka blokuje liczne reakcje enzymatyczneepizgagce z wykorzystaniem difosforanu
fosfatydyloinozytolu (PIP2). Prowadzi to do trwategiszkodzenia btony komorkowej,

zahamowania procesOw metabolicznych komorki a ws&kwencji obumieranie komorek
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ucha wewntrznego[80]. Obecnie uwia sk ,ze jedm z przyczyn ototoksycznego uszkodzenia
komorek rzsatych w uchu wewgtrznym s wolne rodniki wytwarzane jako produkt uboczny
biochemicznej aktywniwi kazdej komorki. Wolne rodniki & neutralizowane przez
enzymatyczne i nieenzymatyczne mechanizmy obrodedi te mechanizmy zostan
wyczerpane, dochodzi do uszkodzenia tkanek na lslatitesu oksydacyjnego prowadego

do przewagi procesow prooksydacyjnych nad antyaksyjdymi. Gentamycyna tworzy z
zelazem kompleksy o silnych wil@wosciach oksydacyjnych [80] .

Aminoglikozydowe uszkodzenie ucha wedmnego manifestuje siobustronnym
odbiorczym upéledzeniem stuchu o lokalizacjslimakowej o r@&nym nasileniu: od
niewielkiego niedostuchu do catkowitej gluchoty Dwajczsciej stosowanych w okresie
noworodkowym aminoglikozyddéw zaliczamy: gentamygyamikacyr, netilmycyre.

Gentamycynajest jednym z najstarszych preparatéw w tej gru@iearakteryzuje
sie dtugim okresem poéttrwania w ptynach ucha wetkmego. Cgzsciej uszkadza nasd
rownowagi n stuchu.

Amikacyna wyskpuje pod ranymi nazwami handlowymi (Biodacyna, Amikin)
i jest obecnie naje#ciej stosownym amino glikozydem w Polsce przez gz
neonatologiczne pomimo znaczniegkszego dziatania ototoksycznego w stosunku do imnyc
preparatéw.

Netilmycyna jest lekiem nowszej generacji i charakteryzuje siniejsz iloscia
powiktan w postaci uszkodzenia stuchu. Wedtlug Kahlmeter@ahlegera ototoksyczne
dziatanie antybiotykdéw aminoglikozydowych przedstsk nastpujaco: amikacyna 13,9%,
gentamycyna 8,6%, netilmycyna 2,4%.

Bardzo wanym aspektem jest genetycznie uwarunkowanalimras¢ na dziatanie
ototoksyczne aminoglikozydow. Wynika ona z mutagj mitochondrialnym DNA
dziedziczonym po matce. Wszystkie dzieci matki yotraja zmutowany gen i podobnie jak
ich matka narzone g na uszkodzenie stuchu po podaniu antybiotykéw agilikozydowych.
Badania na obecté wykrycia mutacji § wykonywane sporadycznie dopiero po wykryciu

niedostuchu.

4.2.2. Antybiotyki glikopeptydowe

Do grupy lekéw ototoksycznych zaliczamsankomycyne, ktora jest antybiotykiem
glikopeptydowym stosowanym wegkich zakaeniach gronkowcowych. Niektorzy autorzy
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wykluczap jej dziatanie ototoksyczne, inni dopuszeztaka mazliwos¢, gdy s podawane
z innymi lekami uszkadzggymi komérki ucha wewgtrznego.

4.2.3. Diuretyki petlowe

Diuretyki petlowe takie jak furosemid i kwas etakrynowy moga powodowa
przegciowe lub rzadziej trwale upkedzenie stuchu. Leki te powodujzaburzenia
elektrolitowe w endo i perylimfie oraz zaburzeniapnocesie depolaryzacji i repolaryzacji
komorek rzsatych, prowadc do ich uszkodzenia. Diuretykegiowe @ szeroko stosowane u
dzieci z wadami serca w trakcie i po zabiegach ikahdrurgicznych. Ze wzgtu na
mozliwos¢ powiktan w postaci uszkodzenia stuchu zhe dziecko po leczeniu tymi
preparatami powinno Iy skierowane do @wodka audiologicznego, gdziegdzie obgte

systematyczgnkontroh [10].
4.2.4. Cytostatyki

Odrebna grupe lekéw ototoksycznych stanoavicytostatyki stosowane w leczeniu
choréb nowotworowych u dzieci.

Karboplatyna jest cytostatykiem zywanym w leczeniu siatkowczaka (tac.
retinoblastomg ktory jest najcgstszym wewatrzgatkowym nowotworem zitiwym oka
u dzieci. Rozwdj nowotworu jest inicjowany przez tamje, ktore dezaktywsjobie kopie
genuRB1, kodupcego biatko retinoblastoma. Guz w 2/3 przypadkéawiga si w jednej
gatce ocznej, w 1/3 w obu, zwykle niejednatre. Siatkbwczak wyspuje prawie wydcznie
u dzieci poniej 5. rokuzycia i stanowi okoto 3% nowotworow Zovych wystkpujacych
u dzieci poniej 15. rokuzycia [24]. Karboplatyna stosowana jako podstawoskyw cyklach
chemioterapii uszkadza komorki esate narzdu Cortiego powodygg niedostuch
wysokoczstotliwosciowy. Diugoletnie obserwacje wykazat wygienie niedostuchu od poét
roku do nawet 7 lat po podaniu leku. Dane te wsjama konieczn& dtugotrwatej kontroli
sprawngci funkcji naradu stuchu i rozwoju komunikatywnego dziecka po pyzej
chemioterapii [50].

Cisplatyna jest cytostatykiem magym szerokie spektrum dziatania
przeciwnowotworowego. Stosowana jest w leczeniwbguagrodkowego uktadu nerwowego
jak glejaki, mesakach kéci, guzach nerek jak nerczak zarodkowy, chtoniakachielu
innych nowotworach wieku rozwojowego. Niestety réegze soh rowniez wiele dziata

ubocznych. Z bada klinicznych wynika, ze najsilniejsze dziatanie toksyczne cisplatyna

28



wywiera na nerki, przewod pokarmowy, uklad krwiotezy, uktad nerwowy oraz nayd
stuchu [35]. Zaburzenia stuchu po podaniu cisphatyya obserwowane u 9 do 50%
przypadkow. Ototoksyczié cisplatyny po raz pierwszy opisat Hill i wsp. w7Broku [45].
Uznano,ze wpltywa ona na nagd Cortiego oraz btanprazka naczyniowego. Doniesienia
z ostatnich lat wskazajze pod wptywem cisplatyny dochodzi do uszkodzeniare&znych

i wewnretrznych komoérek rgsatych w zakjcie podstawnyndlimaka, do zwyrodnienia pzka
naczyniowego oraz zmniejszenia liczby komorek zwogph wierzchotka slimaka.
Klinicznymi objawami ototoksycznego dziatania cidatgny s upcledzenie stuchu
o rznym nasileniu, pocgkowo w zakresie estotliwosci powyzej 4000 Hz, stopniowo
rozszerzajce st na tonysrednie i niskie, oraz €sto towarzysace szumy uszne i zaburzenia
rownowagi [4]. Czynnikami zwkszapcymi ryzyko wysipienia ototoksycznego dziatania
cisplatyny §: wiek pacjenta (porej 5 rokuzycia) oraz jednoczesne podawanie innych lekow
ototoksycznych takich jak aminoglikozydy, diuretylsialicylany oraz radioterapia okolicy
gtowy i szyi. [21].

Przyjmowanie lekow ototoksycznych przez kobietzarine jest czynnikiem ryzyka
powodupcym uszkodzenie stuchu u ptodu. Przykiadem snbgé aminoglikozydy, ktére
maja zdolng¢ przechodzenia przez bagetozyskowa, powoduac w efekcie niedostuch
u noworodkow. Najwiksza podatn@ narzdu stuchu na czynnik uszkadzajacy vepstie
okoto 6-7 tygodnia aizy. Niedostuch powstaje w wyniku uszkodzenia komorajsatych
zewretrznych i wewntrznych oraz dysplazji nagdu Cortiego [108]. Naley takze
wspomni€ o naraeniu na dziatanie substancji ototoksycznych ptodbatek leczonych z
powodu choroby nowotworowej i jej powikda

4.3. Czynniki okotoporodowe

Duza grup; stanowa czynniki okotoporodowe takie jak wcgeactwo, niska masa

urodzeniowa, niski Apgar, hiperbilirubinemia, megitana wentylacja, pobyt w inkubatorze.

4.3.1. Wczéniactwo

Zgodnie z definij WHO za noworodka urodzonego przedwétee uwaa Sk
dziecko urodzone po ukozeniu 22 tygodnia gky, a przed ukaczeniem 37 tygodnia €iy.
Noworodek urodzony przedwcgee obarczony jest wieloma problemami zdrowotnymi

takimi jak: przewlekta choroba ptuc, zaburzeniawop motorycznego i psychicznego,
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zaburzenia adywiania, niedowidzenie, niedostuch. Zasadnicze zeaie dla sukcesu terapii
ma monitorowanie rozwoju dziecka przez interdysieyhy zespdt, w skltad ktorego
wchodz specjaléci z r&nych dziedzin nauki: lekarze z zakresu neonatqldaiyngologii,
audiologii, neurologii, oraz psychologowie, rehdhiici, logopedzi. Bardzo istatnsprave
w rehabilitacji wczéniakow jest szybka diagnostyka ewentualnych ubytkéaréwno
neurologicznych jak i w zakresie natdw zmystu [106]. Dziki programom skryningowym
w zakresie wykrywania retinopatii jak i uszkodzerglchu maliwe stato s¢ wczesne
wiaczenie leczenia i rehabilitacji. Wedtug wytycznydBGIH kazde dziecko urodzone przed
33 tygodniem cizy powinno mi€ wykonara kompleksow diagnostyk audiologiczia

w celu wykrycia ewentualnego niedostuchu.

4.3.2. Niska masa urodzeniowa.

Zgodnie z okréeniem wprowadzonym przez Komitet Ekspertow WHO @61
roku za dziecko z matmag urodzeniow uwaza st noworodka z @izarem ciata poriej
2 500 g (LBW- low birth weight), niezateie od jego wieku aizowego. Dzieci z matmag
urodzeniovy mog by¢ wezeniakami o cgzarze odpowiednim do swojego wiekuzmwego,
ale mog mie¢c mag zbyt mah dla swojego wieku growego. Rodz sie woéwczas
z objawami dystrofii wewstrzmacicznej. Noworodki pomej 1500g nalea do grupy
o bardzo niskiej masie urodzeniowej (VLBW-very Idarth weight) lub kracowo niskiej
masie poniej 1000g (ELBW-extremly low birth weight). Wedtu@IH kazde dziecko z mas
urodzeniovg mniejsz niz 15009 jest nat@ne na wysipienie wady stuchu [56]. Noworodki
Z niska mag urodzenioww wymagaj przeprowadzenia kompleksowej diagnostyki

audiologicznej w ramach skryningu stuchowego [89].

4.3.3. Niska punktacja w skali Apgar

Stan ogolny kadego noworodka po urodzeniu oceniany jest ohokawo w 1 i 5
minucie zycia wg Kklasyfikacji Virginii Apgar (Tabela 1). Ooi podlegaj: czynna¢ serca,
czynnad¢ oddechowa, nagtie misniowe, zabarwienie skory i reakcja na wprowadzenie
cewnika do nosa. Stan noworodka oceniany jest ¢awy, jeeli punktacja w skali Apgar
wynosi 8-10 punktow,sredni gdy wynosi 4-7 punktow i zlty przy punktacjorpzej
4 punktow. Niska punktacja w tej skali peoswiadczy o niedotlenieniu noworodka podczas

porodu oraz wskazuje na zaburzenia w rozwoju w@®macicznym co mie prowadz do
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wielu powiktan w okresie péniejszym [43]. Wedtug wytycznych JCIH #@y noworodek,
u ktérego skala Apgar w 1 minucie wynosita p&fi4 a w 5 minucie pomg¢j 6 jest narzone

na wysgpienie wady stuchu.

Tabela |. Skala APGAR

Cecha 0 punktow 1 punkt 2 punkty
Appearance (Skin color) tutdw rézowy, sinica
A ) sinica catego ciata czesci dystalnych cate ciato réowe
kolor skory
konczyn
Pulse
P _ niewyczuwalny <100 >100
puls/na min.
Grimace (Reflex
irritability)
G reakcja na batte (np.brak grymas twarzy kaszel lub kichani
wprowadzenie cewnika
do nosa)
Activity (Muscle tone) napkcie
brak naptcia, | napkcie  obnione, .
A o . , . prawidtowe,
napkcie misni wiotkos¢ ogolna | zgiete kaiczyny )
samodzielne ruchy
Respiration
R . brak oddechu wolny i nieregularny @ity ptacz
oddychanie
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4.3.4. Sztuczna wentylacja trwajca powyzej 5 dni.

Najczstsz przyczymn leczenia noworodkow w oddziatach intensywnej terggst
wystepujacy u nich zespo6t zaburaeddychania (ZZO). Wyspowanie tego zespotu wie sk
nierozerwalnie z niedojrzadoia ptuc | z niedoborem endogennego surfaktantu
u weczeéniakdw. Czynnikami ryzyka zwkszapcymi ciezkos¢ przebiegu tego zespotu to:
wczesniactwo, niedotlenienie, ptemeska, oz¢bienie, cukrzyca u matki, poréd ukaczony
cigciem cesarskim. Leczenie polega na stosowaniu tdesaii i/lub sztucznej wentylacji.
Dzieci urodzone z wadami serca, ukladu nerwoweg@rzoczaszki czy z masywnymi
zakaeniami czsto wymaga zastosowania sztucznej wentylacji. sléplzenie styszenia jest
czesto spowodowane uteatkomoérek stuchowych zewtrznych spowodowan réznymi
czynnikami powodujcymi stres oksydacyjny, do ktorych zaliczamy sztycaventylaci.

W uchu wewrtrznym apoptoza me by indukowana zaréwno w komérkach stuchowych
jak i w neuronach zwoju spiralnego. Uraz pod pastaekspozycji na substancje
ototoksyczne, czy hipokgjschem¢ prowada do produkcji wolnych rodnikéw a te do stresu
oksydacyjnego, ktory naginie wywotuje apoptaz komoérek stuchowych [69]. Wedtug
wytycznych dotyczcych skryningu stuchowego sztuczna wentylacja tieapowyej 5 dni
jest czynnikiem ryzyka wyspienia niedostuchu.

4.3.5. Pobyt w inkubatorze powyej 7 dni

Pobyt w inkubatorze przez tak dtugi okres dotyczied z wieloma zaburzeniami
wystepujacymi po porodzie. $ to najczsciej wczdéniaki z niskk mas urodzeniow,
z zaburzeniami oddychania, oraz zzmgmi infekcjami. Przebywanie w inkubatorze
i nar&enie na halas przez niego produkowany jest dodatkovezynnikiem mogcy
uszkodz¢ komorki zmystowe ucha wewtrznego [23]. Upéledzenie styszenia jest
wywotane utrat komorek stuchowych zewtrznych spowodowana zdymi czynnikami

powodupcymi stres oksydacyjny, do ktorych nayezaliczy¢ uporczywy hatas inkubatora.

4.3.6. Hiperbilirubinemia

Zottaczka jest jednym z najestszych objawow wyspujacych u zdrowych
i chorych noworodkow. Dotyczy ona okoto 70% nowddd donoszonych i okoto 80%

noworodkow urodzonych przedwénée. Jest wyrazem niedojrzém enzymoéw
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metabolizujcych bilirubirg oraz zaburae adaptacyjnych wtroby. Objawia si jako zétte

zabarwienie skory, gdy &ftenie bilirubiny przekroczy war§é 7mg/dl. Granica skenia

bilirubiny, przy ktérym dochodzi do jej toksycznegiwiatania, doprowadzgego do

uszkodzeniagder podstawy mdzgu zale od stopnia dojrzakei noworodka oraz choréb

towarzysacych. Zottaczk patologiczia rozpoznaje s gdy:

- wystepuje przed 36 godzarvycia,

- jej narastanie jest wksze nk 5mg/dl/dole,

- jej skzenie przekracza 15 mg/dl u noworodkéw karmionyckuszie i 17 md/dl
u karmionych naturalnie,

- wystepuje powyej 8 dobyzycia u noworodkéw donoszonych , a paelyl14 dobyzycia
u wczaniakow [43].

Gtowna przyczya zoéttaczki patologicznejass niedotlenienie, niedojrzadd, zespoty
hemolityczne w zakresie grup ABO, czynnika Rh aspawodowane wynaczynieniem krwi
po urazach okotoporodowych, a takzakaeniami np. z grupy TORCH. Podwszony
poziom bilirubiny we krwi jest szczegoOlnie niebezpiny dla noworodkow urodzonych
przedwczénie, u ktérych bariera krew-moézg jest niedojrzaleeczenie polega na
zastosowaniu fototerapii a przy bardzo wysokich¢zestiach nalgy rozwazyc
przeprowadzenie transfuzji wymiennej. U noworodkez kczynnikow ryzyka transfuzja
wymienna powinna ky wykonana, jeeli skzenie bilirubiny przekroczy waréé 20 mg/dl
w pierwszych dobachycia. U wczéniakow kryteria te ¢ znacznie zaostrzone ze waill na
niedojrzald¢ bariery krew-mo6zg. Wskazanie do wymiennego przetai@ Krwi
u noworodkéw z masgs ciata ponkej 15009 jest stenie bilirubiny catkowitej powsej
12mg/dl. Wysokie stenie bilirubiny péredniej uszkadza przede wszystkim komorki uktadu
nerwowego poprzez ostabienie oddychania komorkowegaz zaburzenie procesow
metabolicznych i energetycznych. Patologiczny pozhmlirubiny powoduje gtuchetu 0,5-
6% dzieci na skutek encefalopatii bilirubinowe] lubiedokrwistdci powodujcej
niedotlenienie komdrek ezatych w nargzie Cortiego[86]Zéttaczka wymagaga transfuzji

wymiennej jest unzana za jeden z czynnikow ryzyka wysienia niedostuchu [92].

4.4. Wady stuchu w rodzinie uwarunkowane genetyczai

Wedlug Bougmana, McKusicka prawie 50% gluchot pehialnych jest
genetycznie uwarunkowanych. Mopgne wysipi¢ jako cecha autosomalna domiguag,

autosomalna recesywna, aw@na z chromosomem X lub mitochondrialna [16]. Gaia
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dziedziczna mze wystpi¢ zaraz po urodzeniu, we wczesnym dzistwie lub posgpowat
wraz z rozwojem dziecka.

Niedostuch autosomalny recesywny.

Najczstsz przyczym izolowanego wrodzonego niedostuchw rautacje w genie
GJB2, kodujcym koneksya 26. Koneksyna 26 uczestniczy w tworzeniu
migdzykomédrkowych paiczer jonowych typu gap-junctions odpowiedzialnych zezhidne
dla prawidtowego styszenia procesy transportu jomokomorkachélimaka [113]. W Polsce
najczstsz patogena mutach w GJB2 jest delecja G w pozycji 35 (35delGestmi¢
nosicielstwa ok. 4%). Poza 35delG w naszej populagjstepuja stosunkowo agto
313del14, 167delT i 333delAA, podczas gdy inne mjeta rzadsze. Niedostuch wywotany
mutacjami GJB2 jest zawsze czuciowo-nerwowy, pgeliainy. W 50% przypadkow jest on
gkeboki, a tylko 1-2% os6b ma niedostuch tagodny [1Q8)ytek stuchu jest zazwyczaj staty
lub nieznacznie pogbujacy, zwykle symetryczny. Ze wzglu na recesywny charakter
dziedziczenia, wiksza&¢ chorych nie podaje w wywiadzie niedostuchu wpsfacego
rodzinnie [61].

Niedostuch zwizany z mutacjami SLC26A4 me wystpowa:, jako izolowany
recesywny lub w zespole Pendreda. Glgwego przyczyna s malformacje w olygbie
slimaka. Jest to niedostuch prelingwalny, obustrgmmysokoczstotliwosciowy.

Niedostuch autosomalny dominay
W gtuchocie dziedziexe] sk dominupco zaburzenia stuchu wysiuja u jednego
z rodzicéw oraz awsto spotyka sije wsrod rodzéstwa i dalszej rodziny. Niedostuch ten jest
zazwyczaj postlingwalny, ujawnigjy sk w okresie miodéci, najczsciej przed 20 rokiem
zycia. Wiksza¢ form niedostuchu autosomalnego nie wykazuje szmmpego fenotypu
z wyjatkiem trzech typow:
-  DFNAG6 zwiagzany z mutacja WFS1-niedostuch ten jest obustrosyiyetryczny i ujawnia
si¢ w okresie dojrzewania. Wykazuje delikajprogres.
-  DFNA9zwiagzany z mutag COCH-niedostuch ujawnia giw czwartej, pitej dekadzie
zycia. Charakterystyczne jest wggbwanie objawdw przedsionkowych podobnych jak
w chorobie Meniere’a.
- DFNA13 zwihzany z mutacjami genu COL11A2-niedostuch ujawngavsiwieku 20-40

lat i dotyczysrednich czstotliwosci.
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Niedostuch mitochondrialny

Mutacje mitochondrialnego DNA dziedziczone w linii matczynej. Niedostuch
wywotany zaburzeniami w genomie mitochondrialnynzemby¢ sktadova zespotow lub te
wystepowa jako jedyny objaw. Najwaniejszz mutaci powodujpca mitochondrialny
niedostuch izolowany jest mutacja A1555G w genieS IRNA, ktGra mee sprzyjé

ototoksycznéci antybiotykow aminoglikozydowych.

4.5. Zespoty wad wrodzonych skojarzone z niedostuem

Obecnie rozpoznajeesjuz prawie 400 anomalii genetycznych, w ktorych zaboiz
stuchu jest jednym z wiadych objawow. Zaliczamy do nich agizy innymi:

- Zespot Alporta — gdzie niedostuch patony jest z nefropati uszkodzeniem soczewek
oraz zaburzeniami w budowie ptytek krwi.

- Zespot Tietza- gdzie ugledzenie stuchu powktane jest z zaburzeniami metabolicznymi.

- Zespot Recklinghausena- gdzie #lgozenie stuchu petzone jest z zaburzeniami
ektodermalnymi.

- Zesp6t Waardenburga - charakterynyj sk niedostuchem odbiorczym, bielactwem
czesciowym, hiperteloryzmem oraz przerostem tukéw bmwoh

- Zespot Goldenhara — gdzie oprocz niedostuchu apyse niedorozwdj potowy twarzy.

- Zesp6t Robina — gdzie niedostuch wymije wraz z niedorozwojemuchwy, gzyka
I rozszczepem podniebienia.

- Zespot Ushera — charakteryzey sk niedostuchem odbiorczym w pgkeniu z retinitis
pigmentowa. W zespole tym mptpkze wystpowa zaburzenia leldnikowe, powonienia
i choroby psychiczne.

- Zespo6t Pendreda- gdzie niedostuch wpgsje z wolem tarczycy, eutyreppraz dodatrai
préta nadchloranow.

- Zespot Treacher-Collinsa- niedostuch ma charakizewodzeniowy i zwizany jest
z zaburzeniami w budowie twarzoczaszki takimi jaklformacja ucha zewirznego,
przewodu stuchowego zewtnznego i kosteczek stuchowych, ktérym towaraysz
hipoplazjazuchwy i kasci jarzmowych, skéno-dolne ustawie nie szpary powiek.

- Zespot CHARGE- [C-coloboma, H-heart defects, Asitechoanae, R-retardation of

growth and development, G-genital defects, E-eavmaties and deafness]. Jest to
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zaburzenie wieloukladowe, w ktorym niedostuch (m&ciej mieszany) i wady
w budowie ucha wyspuja u 85-100% chorych.

- Zespot skrzelowo-uszno-nerkowy-[BOR] - charaktejgzisk wspotwystpowaniem
niedostuchu odbiorczego lub mieszanego z anomalidmgiego tuku skrzelowego,
matzowiny, uchasrodkowego i wewstrznego oraz dysplazji wielotorbielowatdcia

nerek.

Niedostuch w zaburzeniach chromosomalnych ( kgpieby

Zespot Downa (trisomia 21)

Dzieci z zespotem Downa charakteryzgie duza podatndcia na wysgpowanie
wysickowego zapalenia uszu oraz niedostuchu przewodaegio. Zwhzana ona jest
z anomaliami w budowie anatomicznej. Nisko osadzosey, duy jezyk oraz prawie
poziomo ustawione 4bki stuchowej sprzyjaj powstaniu niedostuchu. Rzadko wymsije
odbiorcze zaburzenie stuchu.

Zespot Turnera (monosomia chromosomu X)

Wigksza¢ dzieci z tym zespotem ma nawragag zapalenie ucharodkowego
zwigzane z dysfunkej trabki stuchowej oraz niewydolgoia misni podniebienia.
Zaburzeniom tym towarzyszy niedostuch przewodzeni.dJ czsci chorych diagnozuje &i
odbiorcze zaburzenia stuchu o charakterzegpogicym.

Zespot Edwardsa (triomia 18)

W zespole tym malformagjucha zewsgtrznego oraz wielu innym zaburzeniom

towarzyszy niedostuch najgiej odbiorczy, rzadziej mieszany.

4.6. Wady rozwojowe w obgbie gtowy i szyi

Zaburzenia w rozwoju twarzoczaszki powstajajczsciej w wyniku dziatania
czynnikbw egzogennych na ptéd w pierwszych tygochmiaikzy. W 4 tygodniu od
zaptodnienia wzdtubocznychécian jelita gtowowego ksztattujeesnarzad skrzelowy. Sktada
sig on z parzystych tukow skrzelowych, kieszonek dknzgch, bruzd oraz bton
skrzelowych. Luki skrzelowe bigudziat w tworzeniu elementéw gsniowych i chrzstnych
twarzy, jam nosa, gardta i krtani, natomiast kieszdkrtaniowe tworz przewody i da
pocatek gruczotom slinowym. Wady rozwojowe gtowy i szyi powsgajw wyniku

nieprawidtowego rénicowania st haradu skrzelowego. Z komorek mezodermy ksztattuje
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si¢ pie¢ par tukdébw skrzelowych. Na zewtnz tuki pokryte § ektoderm, a od wewatrz
wystane endoderm Pierwsza para tukow skrzelowych jest prekursorgrnzeki, druga
zuchwy. Z chrzstki Meckela pierwszego tuku powstakosteczki stuchowe: mioteczek
i kowadetko. Z drugiej pary tukow skrzelowych poajst strzemiczko. Zachytek pierwszej
kieszonki skrzelowe] daje pogek jamie kbenkowej, sutkowej oraz bierze udziat
w powstaniu btony &enkowej i tabki stuchowej. Cgi¢ grzbietowa pierwszej bruzdy
skrzelowej wnika w kierunku pierwszej kieszonki zdowej i hczac sk z nia tworzy
przewod stuchowy zewitrzny.

Okoto 8 tygodnia aizy dochodzi do pakzenia trzech komponentéw twacych
podniebienie i warg Pod wplywem rénych czynnikbw zar6bwno genetycznych jak
i srodowiskowych mge dof¢ do powstania rozszczepu podniebienia i/lub wahgyroznia
si¢ dwie zasadnicze grupy tych wad w zalesci od umiejscowienia wzgtlem otworu
przysiecznego. Rozszczepy przednie powstdyp przodu od niego i dotygzwyrostka
z¢bodotowego szaki oraz wargi gérnej, natomiast rozszczepy tylnevgtapce za otworem
przysiecznym obejmuaj podniebienie twarde i rgkkie lub tylko jedno z nich. Rozszczep
podniebienia z rozszczepem lub bez rozszczepu waygicpuje 1:2500 urodzei czesciej
u ptcizenskiej [9].

Najczsciej wysepujacymi anomaliami w olebie twarzoczaszkiasrozszczep wargi,
rozszczep podniebienia, oraz zaburzenia datgebudowy ucha zewtrznego,srodkowego
I wewrgtrznego.

Wrodzone wady poszczegdllnychesz ucha zaréwno uwarunkowane genetycznie
jak i spowodowane czynnikarfiodowiskowymi podzielono na oldlene typy:

- typ Michela- dotyczcy catkowitego niedorozwoju ucha zegtrznego, srodkowego
I wewrgtrznego.

- typ Mondiniego-Aleksandra- dotygzy niedorozwoju szkieletflimaka.

- typ Binga- Siebenmanna-zyziany z zanikiem lub zwyrodnienienmgbhika btoniastego.

- typ Scheibego- w ktorym stwierdzag shiedorozwdéj nabtonka zmystowego w ebie
slimaka i woreczka.

- typ Siebenmanna- zwdany z brakiem lub nieprawidtawbudows kosteczek stuchowych

- zaranigcie przewodu stuchowego zegtrznego z prawidiowym lub nieprawidtowym
uchemsrodkowym.

Wady te powoduj zarowno niedostuch przewodzeniowy jedno lub olmnsty oraz
odbiorczy. Zaburzenia budowy twarzoczaszki meg/sipowa jako wada izolowana lub

w zespole z towarzygeymi zaburzeniami metabolicznymi lub neurologiczif8].
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4.7.  Zapalenie opon mdzgowo-rdzeniowych

Bakteryjne zapalenie opon mdzgowo-rdzeniowych wwnetjest najegciej przez
Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningititHagmophilus influenzae. Do 3 migsa
zycCia najcestsz przyczym zapalenia oponas Escherichia coli, Klebsiella pneumoniae,
Proteus mirabilis, Enterobacter cloacae. U weekow z wadami cewy nerwowej, po
przebytym urazie okotoporodowym lub innymi schoiaem wymagagcymi hospitalizacji na
oddziale intensywnej terapii ¢xiej spotyka s zapalenie opon wywotane przez
Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureusrrefads oraz Listeria monocytogenes.

Objawy zapalenia wyspujace u noworodkéw i niemowl 53 nietypowe i subtelne.
Przebiegaj one pod postagizaburzé taknienia, zaburze rytmu oddychania oraz zmian
nastroju. U noworodkdéw nie stwierdzg sibjawow oponowych, a u niemawljest to rzadki
objaw. Wyrazem neuroinfekcjiasnatomiast objawy moézgowe pod postaadrgawek,
niedowtaddw, porzenia nerwéw czaszkowych czy oczggl.

Leczenie polega na zastosowaniu odpowiednich dagbekmioterapeutyku oraz
monitorowania na oddziale intensywnej terapii.

Do powiktan bakteryjnego zapalenia opon mdzgowo-rdzeniowydezgazaliczyt
zapalenie médzgu, wodogtowie pozapalne, ropnie moéagaz zaburzenia stuchu [29].
W literaturze zwraca ei uwag na wystpowanie zjawiska nadmiernej kalcyfikacji
I zwigzanego z tym kostnienidlimaka, co mae powodowéa gtuchot oraz stwarza
trudnaci w jej leczeniu za pomadmplantowslimakowych [33].

Wprowadzenie PPPBSN znacznie &izytlo wykrywalnd¢ niedostuchu
w populacji noworodkéw. Wytyczne skryningu stuch@wepozwalaj nie tylko na wczesne
wykrycie zaburzé procesu komunikatywnego, ale takna weryfikagj czynnikow ryzyka
wystapienia wady stuchu.

Kazde dziecko z wykrytym czynnikiem ryzyka musicbgkierowane do drugiego
etapu bada przesiewowych stuchu przeprowadzanego w spegjeiisych drodkach
laryngologicznych. Wykonana tam diagnostyka audjmiona ma na celu wczesne wykrycie
wady stuchu i pokierowanie dziecka do placowek gwpaszym stopniu referenciji
zajmupcych st leczeniem oraz rehabilitaciaburzé procesu komunikatywnego.

Waznym zagadnieniem jest odlegta ocena stuchu u tydbed u ktérych pomimo
wystepowania czynnikdw ryzyka nie stwierdza; siiedostuchu w pierwszych miasach

zycia. Wielu autoréw wskazujeze niektore z czynnikOw ryzyka mggpowodowa
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progresywne lub odlegte uszkodzenie stuchu, ktécgenzosta nieuchwycone w ramach

bada reskryningowych. Powstaje ga szereg pytadotycacych nie tylko dtugéci trwania

obserwacji audiologicznych ale tekrodzaju metod stosowanych do jej przeprowadzania.
Najbardziej interesujacym zagadnieniem wydaje & byé okreslenie, ktory

z czynnikow ryzyka lub ich kumulacja maze powodow#& progresywna wade stuchu. Ich

wystapienie bedzie implikowato odrgbne posgpowanie w ramach skryningu stuchowego.
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ll. CELE | ZALO ZENIA PRACY

Celem gtébwnym rozprawy doktorskiej byta odlegta ma&e stuchu dzieci
z czynnikami ryzyka monitorowanych w Programie Pzoechnych Przesiewowych Bada
Stuchu u Noworodkéw, u ktérych nie zdiagnozowanedostuchu podczas pierwszych
etapow skryningu.

Ze wzgkdu na obecni& czynnikdw ryzyka wysipienia niedostuchu, dzieci poddane
byly dalszej obserwacji zarowno w kierunku wysénia progresywnej wady stuchu, jak
I zaburzé w rozwoju procesu komunikatywnego. Obecnie énpennictwie polskim jak
I zagranicznym trwa dyskusja, czy wszystkie wynmoee czynniki ryzykaswskazaniem do

kierowania do dalszej diagnostyki audiologicznej.

Cel gtéwny zostanie ogynicty poprzez realizagj celow szczegodtowych, ktore
dotyczyty:

- oceny wptywu poszczegodlnych czynnikdw ryzyka nanstaradu stuchu w pierwszych
dobach po urodzeniu oraz w okresie wczesnego dzige,

- oceny, czy wszystkie wymienione czynniki ryzyka wskazaniem do wdienia
wielomiesitcznej specjalistycznej diagnostyki audiologicznotfdrycznej, a take
ustalenia, ktore czynniki ryzyka implikugtate regularne kontrole audiologiczne, a ktoére -
pozwalaj po jednorazowym badaniu na zékmenie skryningu stuchowego,

- ustalenia, ktore ze stwierdzonych czynnikéw ryzykazkodzenia stuchu maeg
powodowa progresywn wact stuchu,

- oceny, czy kumulacja czynnikbéw ryzyka predyspond wystpienia wady stuchu

i zaburzé w rozwoju procesu komunikatywnego.
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lll. MATERIAL | METODYKA

1. Materiat

Od jesieni 2002 roku w Katedrze i Klinice FoniatriiAudiologii Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu prowadzone kadania w ramach Programu Powszechnych
Przesiewowych BadaStuchu u Noworodkow. Klinika wypetnia jednoémée zadania Il jak
i [ll poziomu diagnostycznego skryningu stuchowego.

Materiat pracy doktorskiej obejmuje 307 pacjentowzgbadanych w Katedrze
i Klinice Foniatrii i Audiologii UM w Poznaniu orazv Poradni Przyklinicznej w ramach
Programu Powszechnych Przesiewowych Ba&uchu w tym 118 dziewczynek i 189
chlopcéw.

Pierwsze badanie wykonywane bylksednio w wieku 4,36 miesta. Wiek

najmtodszego dziecka wynosit 2 migs a najstarszego 36 migsy.
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Ryc. 1. Rozkiad wieku w grupie badanej podczasnseej wizyty kontrolnej
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Drugie badanie przeprowadzane bylo w e¢pigt okoto dwodch lat od badania
pierwszego,srednio w wieku 28,36 miegia. Wiek najmiodszego dziecka wynosit 26
mieskcy a najstarszego 60 miesy.
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Ryc. 2. Rozktad wieku w grupie badanej podczasidjugzyty kontrolnej monitorujcej
narzd stuchu

Do grupy badanej zakwalifikowano wszystkie dzieaizgibadane w ramach
skryningu stuchowego w Klinice Foniatrii i Audiolbgw latach 2003-2007, u ktérych
ustalono przynajmniej jeden czynnik ryzyka wysénia wady stuchu. U wszystkich
pacjentow podczas badania reskryningowego wykongg@airednio w wieku 3 miescy nie
stwierdzono niedostuchu. Ze wgdu jednak na obeci® czynnikow ryzyka wysipienia

wady stuchu poddane byly one regularnym kontrolomonadni przykliniczne,;.
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Tabela Il. Rozktad czynnikéw ryzyka w grupie badane

LICZBA DZIECI Z
CZYNNIKAMI
CZYNNIK RYZYKA RYZYKA W GRUPIE
BADANEJ
Wada stuchu w rodzinie 74 24,1%
Wada wrodzona gtowy i szyi 12 3,9%
Zakazenia z grupy TORCH 12 3,9%
Wczesniactwo (ponizej 33 tygodnia cazy) 16 5,2%
Masa urodzeniowa pontej 1500 g 12 3,9%
Skala Apgar w pierwszej minucie | 45 14,6%
ponizej 4
W piatej minucie 8 2,6%
ponizej 6
Pobyt na oddziale intensywnej terapii powyej 7 | 51 16,6%
dni
Sztuczna wentylacja powyej 5 dni 35 11,4%
Hiperbilirubinemia niewymagajpca 39 12,7%
transfuzji
wymiennej
wymagajaca 6 1,95%
transfuzji
wymiennej
Leki ototoksyczne 136 44,2%
Zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych 4 1,3%
Zespot wad skojarzonych z niedostuchem 5 1,6%

Grupa kontrolna liczyta 116 pacjentow przebadanycKlinice i Katedrze Foniatrii
i Audiologii UM w Poznaniu w ramach Programu Powdmg/ch Przesiewowych Bafla
Stuchu u Noworodkdw w tym 49 dziewczynek i 67 cluow.

Srednia wieku podczas pierwszego badania wynosib 3niesica, a podczas

drugiego badania w Poradni Przyklinicznej 27,753na@.
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Ryc. 3. Rozktad wieku pacjentéw w grupie kontrolpeficzas badania w ramach drugiego
poziomu skryningu stuchowego w Klinice FoniatrAudiologii
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Ryc. 4. Rozkiad wieku w grupie kontrolnej podczaszyty kontrolnej w Poradni
Przyklinicznej

Do grupy kontrolnej zakwalifikowano dzieci przebadaw ramach skryningu

stuchowego w Klinice Foniatrii i Audiologii, u ktgch w wywiadzie nie stwierdzono
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czynnikéw ryzyka wysipienia wady stuchu. Dzieci te zostaty skierowanealdaiego etapu
skryningu stuchowego z powodu nieprawidiowego wynlkadania otoemisji akustycznej

przeprowadzanego na oddziale noworodkowym.

2. Metodyka

Badanie obejmowato retrospektywvranaliz materialu opartego na informacjach
zawartych w historiach chordb, kartach informacgmyleczenia szpitalnego, kartotekach
poradni przyklinicznej oraz kgieczkach zdrowia dziecka, zebranego w Klinice Foiniat
i Audiologii UM w Poznaniu oraz w Poradni Przykkanej w latach 2003-2007.

Praca oparta jest nadum materiale pacjentow przebadanych w ramach Pmagra
Powszechnych Przesiewowych Badatuchu u Noworodkow w Katedrze i Klinice Foniatrii
UM w Poznaniu.

Badania do pracy doktorskiej przeprowadzane bythwich sekwencjach:

1. Badanie pierwsze, ktoremu poddani zostali pacjemcKlinice Fonitrii i Audiologii
w Poznaniu wynikalo z wytycznych Program Powszechnyrzesiewowych Bada
Stuchu u Noworodkéw dla drugiego poziomu skrynisguchowego i obejmowato ono:
- wywiad dotycacy wysepowania czynnikow ryzyka uszkodzenia stuchu w dkres
prenatalnym, perinatalnym i postnatalnym
- badanie lekarskie
- badanie otoemisji
- badanie audiometrii impedancyjnej
- badanie ABR (auditory brainstem responses) przkibrarejestrowania otoemisji

Kryterium wigczenia do grupy badanej byto stwierdzenie w wywiagzzynajmniej

jednego czynnika ryzyka przy prawidlowym wyniku badstuchu na drugim poziomie

skryningu stuchowego.

2. Badanie drugie wykonywane bytlo w ogise okoto dwoch lat od badania pierwszego
i obejmowato ono:
- wywiad dotycacy oceny rozwoju komunikatywnego dziecka z uwdgieniem
nowych czynnikéw ryzyka wyspienia niedostuchu
- kontrok stuchu wybraam metod, obiektywry (audiometria impedancyjna, otoemisja,

ABR -auditory brainstem responses)
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- badanie foniatryczne odpowiednie do wieku dzieckantpce postpy w rozwoju
procesu komunikatywnego.
Przedmiotem analizy byly wyniki baflaoraz rozpoznania dotygze uszkodzenia
narzdu stuchu lub zaburdew rozwoju mowy stawiane przez lekarza audiolodganiatre

w ramach kontroli w Klinice Foniatrii i Audiologoraz w Poradni Przyklinicznej.

Protok6t badania zostat zatwierdzony przez KogiBjoetyczra Uniwersytetu

Medycznego im. K. Marcinkowskiego w Poznaniu dnidigiopada 2009 r.; nr zgody:

943/2009. Badania nie miaty charakteru eksperymemdycznego.

Analize statystycza zebranych danych przeprowadzono w programie Staitig.

We wszystkich obliczeniach za poziom istagitidoadanych korelacji przgfo p< 0,05.

W analizie wykorzystano naglujace testy statystyczne:

- W ocenie zalenoici wystapienia niedostuchu oraz zabufize rozwoju mowy w kontroli
po 2 latach od obecskd poszczegolnych czynnikéw ryzyka - test V-kwadvedz Chi-
kwadrat Pearsona

- W ocenie zalenosci pomkdzy wynikiem pierwszego badania skryningowego, iczyl
otoemisji (OAE) a wynikiem drugiego badania otogmigykonanego po 2 latach dla
poszczegolnych czynnikéw ryzyka: test Chi-kwadreafBona

- W ocenie zalenosci pomkdzy wyshpieniem niedostuchu oraz zabufizg rozwoju mowy
w kontroli po 2 latach, a obeciwa okotoporodowych czynnikow ryzyka,
uwarunkowanych genetycznie , nabytych w okresiéngjszym: test Chi-kwadrat
Pearsona

- w celu okrélenia sity zalenosci pomidzy zmiennymi stosowano wspotczynnik V-

Cramera oraz wspotczynnik Yule'a.
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V. WYNIKI

W grupie badanej zimnej z 307 oséb, u 26 pacjentow zdiagnozowano stadb,
u 12 opéniony rozwéj mowy a u 6 wygpujacy tacznie niedostuch i zaburzenia rozwoju

mowy.

OBrak
zaburzen

B Niedostuch

0O Opéiniony
rozwaoj
mowy

264 O Niedostuch
+ opdzniony
rozwaoj
mowy

Ryc. 5. Wys¢powanie zaburzeprocesu komunikatywnego w grupie badanej

W grupie dzieci z niedostuchem, niedostuch odbiprez/stapit u 21, niedostuch

mieszany u 2, a niedostuch przewodzeniowy u 9 dziec

O Niedostuch
odbiorczy

H Niedostuch
mieszany

O Niedostuch
przewodzen
iowy

Ryc. 6. Wys¢powanie rodzajow niedostuchu w grupie badanej
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Niedostuch jednostronny zdiagnozowano u 6 dziech@iewego — 4, ucha prawego

— 2), natomiast niedostuch obustronny u 26 dzieci.

4 DO Niedostuch
2 jednostronny
i .

H Niedostuch
jednostronny
upP

26 O Niedostuch
obustronny

Ryc. 7. Stronng niedostuchu w grupie badanej

Niedostuch odbiorczy gboki stwierdzono u Aredni u 12 a lekki u 2 pacjentow.

O Niedostuch
odbiorczy
gteboki

H Niedostuch
odbiorczy
Sredni

O Niedostuch
odbiorczy
lekki

Ryc. 8. Podziat niedostuchow odbiorczych w grupedmej ze wzgtu na gébokas¢ ubytku
stuchu (niedostuch lekki < 40 dB, niedostugtedni/ umiarkowany 41-70 dB , niedostuch
gteboki 71-90 dB, gtuchota > 90 dB)

W grupie kontrolnej licacej 116 dzieci stwierdzono zaburzenia stuchu u 2
pacjentow. Byt to niedostuch o charakterze przewadzvym. U kadego z tych pacjentéw

zdiagnozowano wyskowe zapalenie uszu spowodowane przerostem migdatkkhowego.

O Niedostuch
przewodzen
iowy

B Stuch
prawidtowy

Ryc. 9. Wysg¢powanie niedostuchu w grupie kontrolnej
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1. Wyniki dotyczce wpltywu wybranych czynnikow ryzyka u dzieci na sigpowanie
niedostuchu oraz zabunzev rozwoju procesu komunikatywnego po dwdch latach

pierwszego badania skryningowego

W pierwszej kolejnéci dokonano weryfikacji wptywu poszczegoélnych czid
ryzyka na wysipienie niedostuchu oraz zabufizes rozwoju procesu komunikatywnego po
dwoch latach obserwaciji. W toku badania ustalonstyppwanie albo brak wygbowania
niedostuchu lub zaburaeaozwoju mowy, jako skutku dziatania poszczegélngelinnikow.

Stwierdzono, ktére z czynnikdw statystyczniescie] s przyczyra niedostuchu.

1) Wada stuchu w rodzinie (domniemanie czynnika geseetggo)

Wystepowanie tego czynnika w grupie badanej stwierdaoi@d dzieci (t=74).
W toku kontroli zaburzenia stuchu oraz rozwoju mowgiagnozowano u 6 dzieci (t=6),
au68 dzieci (n=68) nieprawidtow@ w rozwoju procesu komunikatywnego nie

stwierdzono.

Tabela Il Zalenos¢ miedzy wystpowaniem wady stuchu w rodzinie a stwierdzeniem
niedostuchu oraz zaburze rozwoju mowy po 2 latach od badania skryningooveg

obcigzenia | Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
rodzinne  |kontrola po 2 |kontrola po 2 |Razem
latach latach
n i

Liczba n 195 3B 233
% z catosci 63,62% 12.35%|| 75.90%
Liczba t 55 B 74
% z catosci 22.15% 1.95%( 24 10%
Liczba Ogot grp 263 44 307

% z catosci B5.67% 14.33%

Obcigzenie rodzinne:
n — nie wystpuje; t — tak, wysfpuje

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy:
n — nie wysipit; t — tak wysapit.
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Nie stwierdzono istotne] statystycznie zalesci micdzy wystpowaniem wady

stuchu w rodzinie a zdiagnozowaniem niedostuchuz cop&nionego rozwoju mowy
w p&zniejszych obserwacjach (p=0,0799).

S ROZOTY

)

Ryc. 10. Ocena zatacsci miedzy wystpowaniem wady stuchu w rodzinie a niedostuchem
oraz opé@nionym rozwojem mowy w trakcie kontroli po 2 latach

2) Zakaenia z grupy TORCH

Wystepowanie tego czynnika ryzyka stwierdzono u 12 d4ied 2).

Toksoplazmog zdiagnozowano w 5 przypadkach, zakasie wirusem cytomegalii
w 3 przypadkach, wirusem opryszczki zwykitej (wargpww 2 przypadkach, osp
w 1przypadku i potpasiec w 1 przypadku. Niedostade zaburzenia mowy stwierdzono u 5
dzieci (t=5), a nie stwierdzono u 7 dzieci (n=7).ddieci z wrodzona cytomegalw 2
przypadkach zdiagnozowano niedostuch a w Zojpdy rozwoj mowy.

U dzieci z zakaeniem toksoplazmaziedostuch wyspit w 2 przypadkach.
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Zaburzé w rozwoju procesu komunikatywnego nie stwierdzon@dnego z dzieci
Z zakaeniem wirusem HSV i ospy czy pokua.

Tabela V. Zalenos¢ migdzy zakaeniem TORCH a wysgpieniem niedostuchu oraz
op&nionego rozwoju mowy po 2 latach

TORCH | Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
kontrola po 2 | kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t
Liczba n 255 38 293
% z catosci 63.61% 12.46% ) 96.07%
Liczba i [ 5 12
% z catosci 2 30% 1.64%] 3.93%
Liczba Ogot grp 262 43 J05
% z calosci 85.90% 14 10%
TORCH :

n — nie wystpuje; t — tak, wysipuje.
Niedostuch i/lub opgniony rozwoj mowy:
n — nie wysipit; t — tak wysapit.
Stwierdzono istotnie  statystyegn zaleencs¢ pomidzy zakaeniem TORCH

a wystipieniem niedostuchu oraz opgonego rozwoju mowy w kontroli po 2 latach (p=0,05

-50p BOZONY
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Ryc. 11. Ocena zatacsci miedzy wystpowaniem zaksenia z grupy TORCH a
niedostuchem oraz zaburzonym rozwojem mowy w teakointroli po 2 latach.

3) Woczeniactwo ( urodzenie przed 33 t.c.)

Wystapienie tego czynnika ryzyka zdiagnozowano u 16 guadw. U 8 chorych
ustalono wysgpowanie niedostuchu oraz zabuiae rozwoju mowy w kontroli po 2 latach

(t=8). Nie stwierdzono zaburzel 8 pacjentow (n=8).

Tabela V. Zalenos¢ miedzy wczdniactwem a wysipieniem niedostuchu oraz zabufize
W rozwoju mowy po 2 latach

tc - tydzien | Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
ciazy kontrola po 2 |kontrola po 2 | Razem
latach latach
n [

Liczba p 166 24 210
% z catosci 52 30% 10.62%] 92 .92%
Liczba n o B 16
% z catosci 3.64% 3.54%) T.08%
Liczba Ogat grp 194 32 226

% z catosci 85.84% 14.16%

tc — tydzieé ciazy: p — urodzenie > 33 tc, n — urodzegi83tc.
Niedostuch i/lub zaburzenia rozwoju mowy: n — nigstapit; t — tak wyshpit.

Wystepuje istotna statystycznie zal®s¢é pomidzy wczéniactwem a wyspieniem
niedostuchu oraz zaburzew rozwoju mowy po 2 latach od pierwszego badania
skryningowego (p = 0,0000).
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Ryc. 12. Ocena zatacsci migdzy wystpowaniem wczéiactwa a niedostuchem oraz
zaburzeniami w rozwoju nowy w trakcie kontroli péeach

4) Masa urodzeniowa parej 1500 g

Dwanacioro dzieci z grupy badanej urodzite & mag ponizej 1500 g. Po dwdch

latach niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy gpg@taty u 7 z nich (t=7).

Tabela VI. Zalenos¢ miedzy niskh mas urodzeniow a wystpowaniem niedostuchu oraz
zaburzé& w rozwoju mowy w kontroli po 2 latach.

AT

Miedostuch -

masa Miedostuch - | Wiersz
kontrola po 2 | kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t

Liczba (M ! 5 7 12
% z catosci 2.23% 3.13%| 5.36%
Liczba F 166 26 212
% z catosci 53.04% 11.61%] 94 64 %
Liczba Ogodt grp 191 33 224

% z catosci 85.27% 14.73%

Masa: N — masa urodzeniowa < 15009 , P — masa emamiza> 1500g.
Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistapit ; t — tak wysipit.
Wystepuje

istotha  statystycznie zates¢ pomkedzy niskh mag urodzeniow

a wystpowaniem niedostuchu oraz zaburzerozwoju mowy w kontroli po 2 latach (p=0,0000).
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Ryc. 13. Ocena zataosci migdzy niskh masg urodzeniowy a niedostuchem oraz
zaburzeniami w rozwoju mowy w trakcie kontroli péaach

5) Skala Apgar (w 1 minucie < 4 lub w 5 minucie <6)

W grupie badanej wyediono 53 dzieci, ktére po urodzeniu oceniono w \psze|
minucie na 3 lub mniej punktow w skali Apgar lubpigtej minucie na 5 lub mniej punktéw

w skali Apgar. U 8 z nich po dwdch latach wymiwaty zaburzenia stuchu oraz zaburzenia
rozwoju mowy (t=8).

Tabela VII. Zalenos¢ migdzy nisky ocery w skali Apgar a wyspowaniem niedostuchu oraz
zaburzé procesu komunikatywnego po 2 latach od badankayemgowego

Ap Miedostuch - | Miedostuch - [ Wiersz
kontrola po 2 |kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t

Liczba (M ! 45 g a3
% z catosci 15.91% 3.36%)| 22 27%
Liczba F 160 25 185
% z catosci B7.23% 10.60%| 77.73%
Liczba Ogot grp 205 33 234

% z catosci 86.13% 13.87%

Skala Apgar:
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N —w 1 minucie < 4 lub w 5 minucie < 6
P —w 1 minucie= 4 i w 5 minucie> 6.

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistypit; t — tak wysapit.

Nie wystpuje istotna statystycznie zates¢ pomidzy nisky ocera w skali Apgar

a wystpowaniem niedostuchu oraz zaburzprocesu komunikatywnego w kontroli po 2
latach (p = 0,7695).
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Ryc. 14. Ocena zataosci miedzy nisky ocem dziecka w skali Apgar po urodzeniu
a niedostuchem oraz zaburzeniami w rozwoju mowyakdie kontroli po 2 latach

6) Pobyt w inkubatorze na OIOM (powsj 7 dni)

Ten czynnik ryzyka wyspit u 81 pacjentow. U 22 z nich w kontroli po 2dah
wystepowat niedostuch oraz opldiony rozwoj mowy (t=22).

Tabela VIII. Zalenos¢ miedzy diugotrwatym pobytem w inkubatorze a wysiwaniem
niedostuchu oraz zaburzonego rozwoju mowy po Zhatal badania skryningowego

pobyt w | Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
inkubatorze | kontrola po 2 |kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t

Liczha It ! At 22 g1
% z catosci 22.96% 0.56%]| 31.52%
Liczba n 158 18 176
% z catosci 51.48% 7.00%| 68.458%
Liczba Cgot grp 217 40 267

% z catosci 84, 44% 16.56%
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Pobyt w inkubatorze :

n — brak pobytu lub pobwyt 7 dni
t — pobyt > 7 dni

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistapit; t — tak wysapit.
Wystkpuje istotna statystycznie zatei¢ pomidzy dtugotrwatym pobytem

w inkubatorze a wyspowaniem niedostuchu oraz zaburzonego rozwoju mmovg latach od
badania skryningowego (p=0,0005).
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Ryc. 15. Ocena zateoici

miedzy pobytem dziecka w inkubatorze po urodzeniu
a niedostuchem oraz zaburzonym rozwojem mowy wcteakontroli po 2 latach

7) Sztuczna wentylacja (povsgj 5 dni)

Grupa badana liczyta 36 pacjentéw, ktorych po ueodz poddano sztucznej

wentylacji, trwajcej diwej niz 5 dni. U 15 chorych w kontroli po dwoch latach
zdiagnozowano zaburzenia stuchu oraz zaburzenveojaanowy (t=15).

Tabela IX. Zalenos¢ migdzy dtugotrwad sztuczia wentylacy a wystpowaniem niedostuchu
oraz zaburzonego rozwoju mowy po 2 latach od badskryningowego
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sZtuczna

Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
wentylacja |kontrola po 2 | kontrola po 2 |Razem
latach latach
n [

Liczba [n ! 238 28 267
% z catosci 5.858% 9.24%| 88.12%
Liczba t 21 15 36
% Z catosci 6.93% 4.95%| 11.88%
Liczba Ogat grp 260 43 303
% z catosci 85.81% 14.19%

Sztuczna wentylacja:

n — brak sztucznej wentylacji lub5 dni
t — sztuczna wentylacja > 5 dni.

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistapit; t — tak wysapit.

Wystepuje istotna statystycznie zates¢ pomidzy diugotrwad sztuczm wentylacy

a wystpowaniem niedostuchu oraz zaburzonego rozwoju mpwy2 latach od badania
skryningowego (p=0,0000).

o W

Ryc. 16. Ocena zataosci migdzy sztucza wentylacy dziecka po urodzeniu a niedostuchem
oraz zaburzonym rozwojem mowy w trakcie kontroliplatach

8) Hiperbilirubinemia
Wystepowanie tego czynnika ryzyka stwierdzono u 45 dzi&rod nich 6 dzieci
wymagato transfuzji wymienne;.

Wsréd chorych, u ktorych zdiagnozowano poziom bilinyo powyzej 15 mg%

niedostuch oraz zaburzony rozwOj mowy wagst u 12 osob (t=12). \Wéd 6 dzieci

wymagajcy transfuzji wymiennej, zaburzenia stuchu zdiagiveano u 3 pacjentow.
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Tabela X. Zalenos¢ miedzy hiperbilirubinemi a wystpowaniem niedostuchu oraz zabutrze
w rozwoju mowy po 2 latach od badania skryningowego

Hiperbilirubinemia Miedostuch - | Miedostuch - [ Wiersz
kontrola po 2 | kontrola po 2 |Razem
latach latach
n i

Liczba n 225 &y 256
% Z catosci 74.75% 10.30%| 85.05%
Liczba t a3 12 45
% z catosci 10.96% 3.99%] 14.95%
Liczba Ogot grp 258 43 301

% z catosci 85.71% 14 29%

Hiperbilirubinemia : n — nie wyspuje; t — tak, wysfpuje.
Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistapit; t — tak wysapit.

Wystepuje istotna statystycznie zates¢ pomkdzy hiperbilirubinemi a
wystepowaniem niedostuchu i/lub zabufize rozwoju mowy po 2 latach od badania

skryningowego (p = 0,01007).
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Ryc. 17. Ocena zataosci migdzy hiperbilirubinemi a niedostuchem oraz zaburzeniami
rozwoju mowy w trakcie kontroli po 2 latach
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9) Leki ototoksyczne

W trakcie pobytu na oddziale noworodkowym lulzmiéj podczas diych zabiegow
chirurgicznych podano leki mgje dziatanie ototoksyczne 136 (n=36) pacjentom upygr
badanej. U 19 (t=19) zdiagnozowano niedostuch aedmirzenia w rozwoju mowy podczas

kontroli po dwdch latach. Niedostuch odbiorczy wytkru 9 dzieci: u 3 gboki, obustronny,
u 2sredni, obustronny, u &edni jednostronny.

Tabela Xl. Zalenos¢ migdzy stosowaniem lekow ototoksycznych a wpgstvaniem
niedostuchu oraz zaburzeozwoju mowy po 2 latach od badania reskryningaweg

leki Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
ototoksyczne |kontrola po 2 |kontrola po 2 |Razem
latach latach
n !

Liczba n 146 25 171
% z catosci 47 .56% B8.14%| 55.70%
Liczba t 117 19 136
% z catosci 38.11% 5.19%| 44 30%
Liczba Ogot grp 263 44 307

% z catosci B5.67% 14.33%

Leki ototoksyczne :
n — nie byly zaywane
t — tak, byty zaywane.

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistap ; t — tak wysipit.

Nie wyskpuje istotna statystycznie zat®s¢ pomkdzy stosowaniem lekow

ototoksycznych a wysgbowaniem zaburzeprocesu komunikatywnego w kontroli po 2 latach
(p =0,87187).
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Ryc. 18. Ocena zatacsci migdzy stosowaniem lekow ototoksycznych a niedostucbesuz
zaburzeniami w rozwoju mowy w trakcie kontroli péaach

10)Wada wrodzona gtowy i szyi oraz zesp6t wad skojayzb z niedostuchem

Wystepowanie tego czynnika ryzyka stwierdzono u 17 dzegrupy badanej, a u 16
Z nich stwierdzono niedostuch oraz zaburzenia wopz mowy (t=16).

Tabela XII. Zalenos¢ migdzy wadami wrodzonymi twarzoczaszki i zespotamij@kanymi
Z niedostuchem a wygiowaniem niedostuchu oraz ggmioonego rozwoju mowy po 2 latach
od badania skryningowego

wady Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
wrodzone |kontrola po 2 |kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t

Liczba n 262 20 230
% z catosci 85.34% 9.12%| 94 46%
Liczba t 1 16 17
% Z catosci 0.33% 5.21%| 5.54%
Liczba Ogot grp 263 44 207

% z catosci 85.67% 14.33%

Wady wrodzone oraz zespoty wad skojarzone z niedbsim:
n — brak
t — wystpowanie.

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistapit; t — tak wysapit.

Wystkpuje istotna statystycznie zate$¢ pomkdzy wadami wrodzonymi
twarzoczaszki i zespotami skojarzonymi z niedostmsha wystpowaniem niedostuch oraz

zaburzé rozwoju mowy po 2 latach od pierwszego badanigrskgowego (p = 0,00000).

¢ =0,5512937 — to znaczye zalenos¢ pomkdzy wadami wrodzonymi twarzoczaszki i
zespotami skojarzonymi z niedostuchem a wystvaniem niedostuch oraz
zaburzé rozwoju mowy jest wysoka.
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Ryc. 19. Ocena zalrosci miegdzy wadami wrodzonymi twarzoczaszki i zespotamijasizonymi
z niedostuchem a niedostuchem oraz zaburzeniambjoznowy w trakcie kontroli po 2 latach

2. Ocena wptywu okotoporodowych czynnikbw ryzyka u etzi na wysipowanie
niedostuchu oraz zabunzev rozwoju procesu komunikatywnego po dwdch latach
pierwszego badania skryningowego

Kolejna z badanych kwestii byt wpltyw  kilku, skumulowanych
okotoporodowych czynnikéw ryzyka na wypbwanie niedostuchu lub zaburfzev
rozwoju procesu komunikatywnego po dwoch latach epterwszego badania
skryningowego. Analizie statystycznej poddano tyatjentow, u ktoérych stwierdzono
wystepowanie jednego lub wtej czynnikbw okotoporodowych. W toku badania
ustalono wysipowanie albo brak wygpowania niedostuchu oraz zabuifizeozwoju
mowy, jako maliwy skutek dziatania kilku czynnikow.

Wystepowanie jednego lub wiej czynnikow okotoporodowych stwierdzono u 111
pacjentow. W grupie tej niedostuch zdiagnozowar2d z nich.

61



Tabela XIll. Zalenos¢ miedzy wystpowaniem dwdch lub wcej okotoporodowych

czynnikbw ryzyka a wyspowaniem niedostuchu oraz amionego rozwoju mowy po
2 latach od badania skryningowego

czynniki Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
okotoporodowe |kontrola po 2 | kontrola po 2 |Razem
latach latach
n [

Liczha (M ! o7 24 1M
% z catosci 28.34% 7.52%| 36.16%
Liczba F 176 20 196
% z catosci 57 33% 5.51%|[ 63.84%
Liczba Ogdt grp 263 44 307

% z catogci 85,67% 14.33%

Czynniki okotoporodowe:

N — wystpowanie dwoch lub wtej okotoporodowych czynnikdéw ryzyka.
P — brak albo wygpowanie jednego czynnika ryzyka.

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistit; t — tak wysapit.

Wystepuje istotna statystycznie zates¢ pomigdzy wystpowaniem dwéch lub
wigcej okotoporodowych czynnikéw ryzyka a wggbwaniem niedostuchu oraz opdonego
rozwoju mowy po 2 latach od badania skryningowene 0,00609).
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Ryc. 20. Ocena zatacsci miedzy wystpowaniem dwoéch lub wcej okotoporodowych
czynnikOw ryzyka a niedostuchem oraz épi@nym rozwojem mowy w trakcie kontroli po
2 latach

3. Ocena zalenosci wptywu kilku skumulowanych czynnikow ryzyka naystpowanie

niedostuchu oraz zabunzev rozwoju procesu komunikatywnego po dwoch latach
pierwszego badania skryningowego

Na podstawie literatury krajowej i zagranicznej, oghlgbniono grupy czynnikow

ryzyka, odnénie ktérych zasadnym byto rozaenie, czy ich wyspowanie razem eZciej
powoduje niedostuch w grupie badanej.

3.1Zestawienie wptywu czynnikbw okotoporodowych z

leka ototoksycznymi na
wystepowanie niedostuchu oraz zabutzezwoju mowy

W grupie badanej zakwalifikowano 50 dzieci, u kabrjacznie wysipity okotoporodowe
czynniki ryzyka, oraz ktérym w trakcie pobytu nadeidle noworodkowym lub @éiej podczas
dwzych zabiegéw chirurgicznych podano leki negj dziatanie ototoksyczne. U 15 z nich
stwierdzono niedostuch oraz zaburzenia rozwoju moevgiwoch latach.
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Tabela XIV. Zalenos¢ czynnikbw okotoporodowych i lekébw ototoksycznych
Z wystpowaniem niedostuchu oraz zaburze rozwoju mowy

czynniki leki Miedostuch - | Miedostuch - [ Wiersz
okotoporodow | ototoksyczne |kontrola po 2 |kontrola po 2 [Razem
latach latach
n i

Liczba I n 52 4 61
% Z catosci 16.94% 2. 93%]|| 19.87%
Liczba I it 35 15 50
% z catosci 11.40% 4.59%]|16.29%
Liczba Ogat a7 24 111
% Z catosci 28.34% 7.82%| 36.16%
Liczba B n a4 4 103
% Z catosci 30.62% 2. 93%]|| 33.55%
Liczba F it B2 11 93
% z catosci 26.71% 3.58%| 30.29%
Liczba Ogat 176 20 196
% Z catosci 57.33% 6.51%|| 63.84%
Liczba Razem w kol 263 44 307

% z catosci 85 67% 14.33%

Czynniki okotoporodowe:

N — wystpowanie
P — brak

Leki ototoksyczne:

n — nie byly zaywane
t — byly zaywane.

Niedostuch oraz zaburzenia rozwoju mowy: n — nistapit; t — tak wysapit.

Stwierdzono istotnie statystyczrzaleznos¢ pomigdzy wystpowaniem czynnikOw
okotoporodowych i zastosowaniem lekéw ototoksycinyc wystpowaniem niedostuchu

oraz zaburz@w rozwoju mowy w kontroli po 2 latach (p = 0,00328
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Ryc. 21. Ocena zataosci migdzy wystpowaniem okotoporodowych czynnikéw ryzyka oraz

stosowaniem lekéw ototoksycznych, a zdiagnozowaniemdostuchu oraz zaburze
w rozwoju mowy w trakcie kontroli po 2 latach

3.2Zestawienie wpltywu przyjmowania lekdéw ototoksyczmye dzieci z obazonym

wywiadem rodzinnym dotyezym niedostuchu a wygbowanie niedostuchu oraz
zaburzé w rozwoju mowy w kontroli po dwdch latach

Do grupy badanej zakwalifikowano 13 pacjentow, @rkth hcznie wysipity wada

stuchu w rodzinie oraz podano im leki ototoksyczwe trakcie pobytu na oddziale
noworodkowym.

U 3 chorych zdiagnozowano niedostuch po dwoch lhatac
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Tabela XV. Zalenos¢ wad stuchu w rodzinie i lekéw ototoksycznych z twgpewaniem
niedostuchu oraz zabunz& rozwoju mowy

leki obcigzenia | Miedostuch - | Miedastuch - | Wiersz
ototoksyczne rodzinne kontrola po 2 |[kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t

Liczba n n (a15] 15 103
% z catosci 28.66% 4 59%]{ 33.55%
Liczba n i a8 3 51
% z catosci 15.59% 0.95%| 19.57%
Liczba Ogot 146 13 164
% z catosci 47.56% 5.86%| 53 .42%
Liczba t n 107 23 130
% z catosci 34 55% 7 49%)( 42 35%
Liczba t t 10 3 13
% z catosci 3.26% 0.98%| 4. 23%
Liczba Ogot 117 26 143
% z catosci 38.11% 3.47%| 46 58%
Liczba Razem w kol 263 44 307

% z catosci 85.67% 14.33%

Obcigzenie rodzinne:
n — nie wysgpuje
t — wystpuje

Leki ototoksyczne :
n — nie byty zaywane
t — byly zaywane.

Nie stwierdzono istotnie statystycznej zalesci pomidzy wystpowaniem wady
stuchu w rodzinie i zastosowaniem lekow ototoksycinz wys¢powaniem niedostuchu oraz

zaburzé& w rozwoju mowy w kontroli po 2 latach(p = 0,09318)
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Ryc. 22. Ocena zataosci migdzy wystpowaniem wady stuchu w rodzinie oraz stosowaniem
lekébw ototoksycznych a zdiagnozowaniem niedostuohaz zaburzé w rozwoju mowy

w trakcie kontroli po 2 latach
3.3Zestawienie wptywu okotoporodowych czynnikéw ryzyka dzieci z obeizonym

wywiadem rodzinnym dotyezym niedostuchu a stwierdzeniem niedostuchu oraz
zaburzé rozwoju mowy w kontroli po dwoch latach

W grupie badanej jest 10 pacjentow, u ktoryabzhie wysipity wada stuchu

w rodzinie oraz czynniki okotoporodowe. U 2 choryadiagnozowano niedostuch po dwoch
latach.
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Tabela XVI. Zalenos¢ wystpowania czynnikdw okotoporodowych u dzieci z aionym
wywiadem rodzinnym ze stwierdzeniem niedostuchwz azaburzé w rozwoju mowy w
kontroli po 2 latach.

czynniki obciazenia | Miedostuch - | Miedostuch - | Wiersz
okotoporodow| rodzinne |(kontrolapo 2 |kontrola po 2 |Razem
latach latach
n t

Liczba I n [ 22 101
% Z catosci 25.73% T 7% 32.90%
Liczba I i g 2 10
% Z catosci 2.61% 0.65%| 3.26%
Liczba Ogat 87 24 111
% z catosci 28.34% 7.82%| 36.16%
Liczba F n 116 16 132
% Z catosci 37.79% 5.21%[143.00%
Liczba E i &0 4 B4
% Z catosci 19.64% 1.30%( 20.85%
Liczba Ogat 176 20 196
% z catosci 57.33% 6.51%| 63.84%
Liczba Razem w kol 263 44 307

% z catosci B5.67% 14.33%

Czynniki okotoporodowe:

N — wystpowanie
P — brak

Obcigzenie rodzinne:

n —nie Wys_ctpuje
t — wystpuje

Stwierdzono istotp statystycznie zaklmos¢ pomidzy wystpowaniem czynnikow
okotoporodowych u dzieci z okgionym wywiadem rodzinnym, dotygzym wystpowania
wady stuchu ze zdiagnozowaniem niedostuchu oraarzabw rozwoju mowy w kontroli po
2 latach (p = 0,03270).
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Ryc. 23. Ocena zataosci miedzy wystpowaniem okotoporodowych czynnikéw ryzyka

u dzieci z obcizonym wywiadem rodzinnym dotyazym niedostuchu a wygbtowanie
niedostuchu oraz zabunz& rozwoju mowy w kontroli po 2 latach.
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V. DYSKUSJA

Zmyst stuchu posiada decyday wplyw na ksztaltowanie @i rozwoju
komunikatywnego w kadlym okresie zycia dziecka. Nawet przemijge, niewielkie
upasledzenie stuchu mie wptyra¢ niekorzystnie na jego rozwoéj. dma pocztku 20 wieku
Schlittler nazwat stuch ,wkxiwym organem nauki” niezidnym do pelnego poznawania
swiata i zdobywania wiedzy.

Alberti [1] wskazuje,ze kade dziecko urodzone z wadtuchu narzone jest na
nieprawidtowy lub opéniony rozwdj mowy. Fakt ten zazany jest z rozwojem
embrionalnym ucharodkowego, drogi stuchowej ismdkéw korowych centralnego ukitadu
nerwowego. Jiu od trzeciego trymestru gy ptdd ludzki ma zdoln& odbierania boztow
stuchowych. Rodg sk dziecko dysponuje okoto 3-miesznym dadwiadczeniem
akustycznym. Podkéta, ze dzieci z wrodzomwady stuchu pozbawioneagsgak wanych dla
ich przysztego rozwoju doznhakustycznych.

Bally i wsp. [8] wskazy na wystpowanie wady stuchu u malego dziecka, jako
jednej z przyczyn budowaniagsnieprawidtowych relacji spotecznych. Zwragcajwag; na
tworzenie s} zaburzonych relacji emocjonalnych w rodzinach dzie niedostuchem.
Podkrélaja, ze dziecko niestysze pozbawione wczesnej pomocy specjalistycznej wia d
problemy z adaptagjw grupie rowiéniczej a take w kregu najblizszych krewnych. Mze to
powodowa poczucie wyizolowania spotecznego, a w konsekwemgwadzé do zburzé
zachowania.

Nalezy jednak pamita¢, ze p&no zdiagnozowana wada stuchu jest przede
wszystkim przyczya zaburzonego, opd@ionego lub catkowicie nienitiwego rozwoju
mowy. Sprawné¢ narzadu stuchu jest szczegdlnie #vea dla rozwoju gtosu oraz opanowania
form jezykowych. Opaénione wykrycie niedostuchu uniemovia adaptacj dziecka w
swiecie styszacych rowignikow.

Yoshinaga-ltano uwa, ze czynny rozw0j mowy zaczynagsjuz miedzy 6 a 8
miesacem zycia i poprzedzony jest biegnpercepcj dzwigkdédw od urodzenia, a nawet w
okresie prenatalnym. Podkle, ze to najwaniejszy czas dla rozwoju procesu

komunikatywnego, pomimee zauwaalny tak zwany ,ztoty okres rozwoju mowydzyka”
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przypada na 2-3 rokycia. Wskazuje tate na potrzep wczesnego wykrywania wad stuchu
u dzieci w celu poprawienia efektywm procesu leczniczo-rehabilitacyjnego [116].

Znaczace uszkodzenie stuchu jest jada najczsciej wyskpujacych wad przy
urodzeniu. Obustronny gdoki niedostuch lub gtuchota dotyc4-3 na 1000 noworodkow,
przy czym liczba ta wzrasta do 2-4 na 100 noworadkdoddziatow intensywnej opieki
medycznej [3]. Dane te statygsbod:cem do wprowadzenia badgrzesiewowych stuchu
umazliwiajacych szybkie wykrycie niedostuchu. W Polsce waiote s zblizone do
wynikdw wysepujacych w innych krajach europejskich i w Stanach Amarzonych.

Sorkin i Zwolan podalize wprowadzenie w USA w 1999 roku programu lada
przesiewowych u noworodkéw i matych dzieci znaczmveickszyto ilas¢ wykrywanych
niedostuchow we wczesnym okresie, a jedné&mtiee obniyto wiek rozpoczcia procesu
diagnostyczno-rehabilitacyjnego oraz #ekkwalifikacji do leczenia metad implantow
slimakowych. W 2005 roku badaniami et 93% noworodkéw, gdzie 1996 roku populacja
diagnozowanych dzieci nie przekraczata 7,5%. Pdti§se ze dzkki skryningowi
stuchowemu istnieje olbrzymia szansa odpowiedniegawvoju procesu komunikatywnego
u najmtodszych dzieci z wykrytym niedostuchem lilcoty [105].

Analizy prowadzone w Stanach Zjednoczonych i Ewewamowodnity,ze programy
bada przesiewowych stuchuasjedym metod, do wczesnego wykrywania wad stuchu.
Pozwalaj one na wdrgenie odpowiedniego leczenia i rehabilitacji surdolpedycznej ju
w pierwszych miegacachzycia. Okazalo si takze, ze @ one korzystne z punktu widzenia
ekonomii i polityki zdrowotnej pastwa.

W Polsce Program Powszechnych Przesiewowych B&lachu u Noworodkdéw
wprowadzono jesieni 2002 roku. Zatgenia tego programu opiegagic na wytycznych
ustalonych podczas Europejskiej Konferencji do wpraVypracowania Wspolnego
Stanowiska na temat Baddrzesiewowych Stuchu u Noworodkow w Mediolanie 998
roku. Wdraenie tego programu ma dwa gtéwne cele. Po pienabadanie stuchu w catej
populacji nowonarodzonych dzieci w pierwszych ddbagcia, po drugie uzyskanie jak
najwczéniej informacji o stanie stuchu dziecka. Aby badamrzesiewowe obly calk
populacg noworodkdw musg by¢ zastosowane proste, szybkie o wysokiej caito
I specyfice metody diagnostyczne. Kryteriom tym @d@da badanie wywotanej otoemisji
akustycznej. W ten sposob uzyskano wyniki potwiagge prawidtowy stan receptora
stuchowego u ponad 95% noworodkow populacji pojskiBzieci, u ktérych nie
zarejestrowano otoemisji zostaty skierowane dimakow o wyszym poziomie referencii,

gdzie poddano je specjalistycznym badaniom, ktéreryfikowaty wynik przesiewu.
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Zastosowana diagnostyka pozwalaty zdiagnozovealzaj i gkbokas¢ ubytku stuchu oraz
wdrozy¢ dalsze pospowanie lecznicze i rehabilitacyjne u dzieck jprzed uptywem 6-go
mieshcazycia [82] .

Wedlug danych uzyskanych z posiedzenia Rady Naukoywe&oordynatora
Medycznego PPPBSN w Polsce do foa 2009 roku przebadano ponad 2,5 min dzieci, co
stanowito 95,53% wszystkich nowonarodzonych dzie¢iL07]. Prawidiowy stuch i brak
czynnikow ryzyka stwierdzono u 92,2% przebadanych oworodkéw. Do drugiego etapu
skryningu skierowano 7,8% noworodkow. W grupie teju 3,11% dzieci wysgpowalty
czynniki predysponujace do wysgpienia wady stuchu.

W oparciu o wytyczne JCIH opracowano distzynnikOw ryzyka wysipienia
niedostuchu, ktore implikgj dalsze pogpowanie w ramach skryningu stuchowego.zé&
dziecko z wykrytym czynnikiem ryzyka musi dykierowane do drugiego etapu bada
przesiewowych stuchu przeprowadzanego w specjatintych drodkach laryngologicznych.
Przeprowadzana tam diagnostyka audiologiczna meehawczesne wykrycie wady stuchu
i skierowanie dziecka do placowek o napsyym stopniu referencji zajmugych se
leczeniem oraz rehabilitacgaburzé procesu komunikatywnego. Do gtéwnych czynnikow
ryzyka wyodebnionych przez JCIH i NIH nate:

B Wada stuchu w rodzinie

Wada wrodzona gtowy i szyi

Infekcje TORCH w cizy

Weczeniactwo < 33 hbd

Masa urodzeniowa < 15009

Apgar <4 w 1min.; <6 w 5min.

Intensywna terapia >7 dni

Sztuczna wentylacja >5 dni

Hiperbilirubinemia wymagaga transfuzji wymiennej
Zapalenie opon mdzgowo-rdzeniowych

Leki ototoksyczne

Rozpoznany lub podejrzewany zespot wad wrodzonlofaszony z niedostuchem [78].
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Czestas¢ wystepowania tych czynnikow ryzyka w populacji polskinbworodkéw
kierowanych do drugiego etapu skryningu stuchowggedstawia ginastpujaco:

Wadywrodzone glowy i szyi [ 2,82%
Zespotwad skojarzonych z niedosiuchern [ 1,23%
Zapalenieopon M 0,58%
htensywna terapia>7 dni N 9.22%
Szluczna wentylacja >5 dni [N 631%
TORCH NN 682%
Leki ototoksyczne I e 35,81%
Hiperbilirubinemiawymagajaca transfuzji... l 0,58%
Masa< 1500 [N 7.23%
Apgar<6w 5min. N 2,81%
Apgar< 4w 1min. NN 7,77%
Wezesniactwo NI 5075,
Wada stuchu w rodzinie IR 10,22%

0,00% 5,00% 10,00% 15,00% 20,00% 25,00% 30,00% 35,00% 40,00%

Ryc. 24 Czstas¢ wyskpowania czynnikow ryzyka w populacji noworodkow giach [11].

Jak wynika z danych Koordynatora Medycznego PrograPowszechnych
Przesiewowych Bada Stuchu u Noworodkéw w Polsce,z au prawie 50 % dzieci
z niedostuchem wygpowaty czynniki ryzyka. Wskazuje to na ich zgu wplyw na
powstawanie patologicznych zmian w ngilzie stuchu [83].

Do czynnikéw ryzyka, ktére magspowodowa wystpienie wady stuchu w okresie
prenatalnym zaliczamy wrudzy innymi zakaenia z grupy TORCH. W grupie badanej
wystepowanie tego czynnika ryzyka stwierdzono u 12 dziec

W materiale wkasnym toksoplaznpzdiagnozowano w 5 przypadkach , zakae
wirusem cytomegalii w 3 przypadkach, wirusem opcy&r zwykiej (wargowej) w 2
przypadkach, ospw lprzypadku i potpasiec w 1 przypadku.

Zakaenie wirusem opryszczki zwyktej (HSV) jest wymiemga jako jeden
z czynnikdbw ryzyka mogey powodowd odbiorcze uszkodzenie stuchu u noworodkéw.
Wedtug wytycznych JCIH z 2007 roku Ade dziecko ze zdiagnozowanym zadaiem
wewnmtrzmacicznym lub postnatalnym zagome jest wysipieniem niedostuchu odbiorczego
nie tylko wrodzonego, ale ta& progresywnego lub ujawnia@ego st w pazniejszym okresie
dziechstwa. Zalecaj one przynajmniej jednkontrok stuchu z przeprowadzeniem peinej
diagnostyki audiologicznej mailzy 24 a 30 miegcem zycia, jako rutynowe pogbowanie

w ramach Programu Powszechnych PrzesiewowychrB&tghu [5].
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Westerberg i Atashband [110] w swojej pracy doigez zakaenia wirusem HPV
dokonali analizy literatury obejmagej lata 1980-2007. Opisali tylko 5 przypadkdéw
wystapienia niedostuchu odbiorczego u dzieci z prengtalnzakaeniem wirusem
opryszczki, u ktérych stwierdzono tak inne czynniki ryzyka. Na podstawie tych bada
uwazaja, ze prawdopodobiestwo wysgpienia wady stuchu jest znacznie ¢ksze przy
zakaeniu wewntrzmacicznym ni w trakcie porodu czy w okresie postnatalnym. Wpggu
badanej nie spotkali @iz przypadkiem zdiagnozowania progresywnego niedbst
odbiorczego lub ujawniagego st po okresie noworodkowym. Twierglzze wystpienie
niedostuchu odbiorczego spowodowane ekspazyaj zakaenie wirusem HSV jest bardzo
rzadkie i dotyczy tylko dzieci z klinicznymi objawa infekcji stwierdzanymi podczas
porodu. W swojej pracy negupotrzele reskryningu stuchowego u dzieci z tym zadaiem,
ktdre pomyinie przeszty pierwsze badanie audiologiczne naiadiel noworodkowym.

Kropp i wsp. [66] nie widz koniecznéci przeprowadzania rutynowych bada
serologicznych u zdrowych noworodkéw, bez objawd@iazenia z nowo zdiagnozowana
wadh stuchu. Uwaaja, ze nie ma dowoddéw wskazgych, aby ekspozycja na kontakt
Z wirusem opryszczki byta przyczymvystpienia niedostuchu odbiorczego zaréwno zaraz po
urodzeniu jak i w okresie wczesnego dzistiva.

W badanej przeze mnie grupie czynnik ryzyka, jaj@st zakaenie wirusem HSV-1
wystapit u 2 dzieci. Ekspozycja na ten wirus miata ngejsv trakcie ¢jizy. U jednej z matek
bylo to pierwsze zachorowanie na opryszczkargows, a u drugiej kolejne. Wadnego
z noworodkow po urodzeniu nie wyptty objawy zakaenia. Pierwsze badanie skryningowe
nie ujawnito zadnych nieprawidtow&ei. Takze p&niejsza diagnostyka audiologiczna nie
wykazata zaburze w rozwoju procesu komunikatywnego. Uzyskane przewge wyniki
korespondyj z doniesieniami literaturowymi.

Cytomegalia jest uwa@ana za najestsz przyczyre powstawania wrodzonych wad
stuchu, wykluczajc czynniki genetyczne [98]. Scott i wsp. pagaje ok. 1% noworodkéw
urodzonych w USA jest zakanych wirusem CMV. Do transmisji tego wirusa 1o
dochodzi poprzez kysko, w trakcie porodu, podczas karmienia pigrai samo zakanie
przebiega w formie objawowe lubegziej nawet w 85% w formie bezobjawowej [63].
Fowler i wsp. [40] wskazdj ze w przebiegu petnego zaemia niedostuch diagnozowany
jest u 30-40% dzieci natomiast w bezobjawowym zakai u 10-15%.

Niedostuch powodowany przez wirus CMV paeoujawni& sic dopiero po okresie
niemowkcym lub mi€ charakter progresywny. Dokladna patogeneza jegesiamia nie jest

do kaca wyja&niona. Istniej teorie dotyczce uszkadzania komorek esatych ucha
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wewrgtrznego poprzez sam wirus, dgdyego ilas¢ we krwi koreluje z gibokaicia
niedostuchu [98].

W przebiegu objawowego zatenia niedostuch wykrywany jest doszybko gdy
dzieci te maj wdrazone odpowiednie pagiowanie w ramach skryningu stuchowego.

Duzy problem stanovdi noworodki z bezobjawowym przebiegiem zakaia, gdy
nie s zaliczane do grupy ryzyka. Prawidtowy wynik ba@astuchu przeprowadzonego na
oddziale noworodkowym Kazy pos¢powanie wobec nich w ramach skryningu stuchowego,
co powoduje maiwos¢ niewykrycia progresywnej wady stuchu.

Korver i wsp. [63] wskazuyj ze najlepszym rozwrzaniem tego problemu jest
pofaczenie skryningu stuchowego z badaniami serologitznwykrywajacymi zakaenie
wirusem CMV. Pozwolitoby to na znacznie weérejsze wykrycie wady stuchu u dzieci
Z bezobjawowym zakaniem.

W materiale wkasnym cytomegalstwierdzono u 3 dzieci. W 2 przypadkach byto to
zakaenie objawowe, a w jednym bezobjawowe wykryte pagiypwo. Wszystkie dzieci
miaty wykonane badania reskryningowe stuchu w KkniFoniatrii i Audiologii w Poznaniu,
gdzie nie zdiagnozowano wady stuchu. Podczas Konttbh bada u 3 dzieci stwierdzono
niedostuch odbiorczy oraz ofpiony rozwoj mowy.

Wyniki te jednoznacznie wskazupa potrzeb prowadzenia regularnych kontroli
audiologicznych u dzieci z podejrzeniem wrodzongpmegalii audiologicznym nawet do
okresu panego dziedistwa.

Wrodzona toksoplazmoza jest jedn przyczyn wysfpowania niedostuchu u dzieci.
Obraz kliniczny toksoplazmozy jest bardzozméowany. Wedtug Freij'a i Sever'a zaemie
moze przebiega bezobjawowo nawet u ok. 70-90% nowanedk1]. Niedostuch odbiorczy
jest diagnozowany nawet u 26 % dzieci.

Najnowsze badania wykazupe a u 85% nieleczonych niemostlbez klinicznych
objawow inwazji T. gondii magwystpi¢ w przyszidci zaburzenia ze stronymdkowego
uktadu nerwowego, w tym ubytki stuchu. Wedtug wytggch JCIH wszystkie dzieci
z podejrzeniem toksoplazmozy wrodzonej, mimonie wykazuj objawéw powinny by
skierowane do kolejnych etapdéw skryningu stuchowegocelu prowadzenia dalszych
obserwacji rozwoju procesu komunikatywnego.

Brown i wsp. [19] analizowali rne metody pogpowania z dziémi z wrodzom
toksoplazmoz. Z danych tych wynikaze dzieci, u ktorych vaczono prawidtowe leczenie
p/parazytowe trwape 12 miesicy powinny mi€ powtdrzone badanie stuchugqudzy 24-30

m.z. Dzieci, u ktérych nie wgczono leczenia lub byto ono adzone po uptywie drugiego
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mieskcazycia powinny mié powtarzane badanie stuchu co 6 miegico najmniej do okresu
rozwinigcia mowy.

W grupie badanej wrodzartoksoplazmog stwierdzono u 5 noworodkow. Przebieg
tego zakaenia byt bezobjawowy. U 2 dzieci zdiagnozowano oshdch odbiorczy stopnia
sredniego i gibokiego w wieku okoto 2 lat. Wyniki te potwierdzapotrzels dtuzszego
prowadzenia kontrolnych batlaaudiologicznych u dzieci z wrodzgpntoksoplazmoz
i korespondyj one z wynikami bada prezentowanymi w doniesieniach literaturowych
Z innych grodkow.

Rézyczka wrodzona jest powszechnie znanym czynnikieagaoym powodowa
niedostuch wrodzony. Zaburzenia stuchu anaharakter odbiorczy, przy czym eksze
ubytki stuchu stwierdza siw zakresie wysokich tonow. Niedostuch jest najciej
niesymetryczny, co ma istotne znaczenie wnigowaniu z gtuchat dziedzicza. R&yczka
wrodzona powoduje niedostuch czuciowo-nerwowygbgki, obustronny najeZciej
diagnozowany w krotkim czasie po urodzeniu, rzgdmiegresywny[91]. Od poetku lat 90-
tych, kiedy wprowadzono obowakowe szczepienia przeciwko wirusowi zy@zki
u dziewczynek znacznie spadta liczba dzieci z wooglzézyczka. W grupie badanej nie byto
dziecka z tym zakaeniem, co wydaje siby¢ zwiazane z tym,ze wickszg¢ matek
przechorowata myyczke w dziechstwie lub byla poddana oboazkowym szczepieniom.
Nalezy podkréli¢, ze niedostuch powodowany przez wirugyceki objawia st w krotkim
czasie po urodzeniu, dlatego jest rozpoznawaayngupierwszym i drugim etapie skryningu
stuchowego.

Kita wrodzona jest zaliczona przez JCIH jako czknmyzyka wysipienia
niedostuchu odbiorczego zaréwno zaraz po urodzgkiu w p&niejszym okresie rozwoju
oraz niedostuchu progresywnego. Potwierdzona sgicdoie kita z prawidtowym wynikiem
badania przesiewowego wymaga reskryningu przyna@maz me¢dzy 24-30mz. dziecka.
Chau i wsp. wskazaj na maliwos¢ wystpienia niedostuchu progresywnego Iub
ujawniapcego st w p&niejszym wieku (najcegciej koto 10 rz.). Wymaga to obserwacji
dziecka i statych kontroli audiologicznych nie tylido okresu rozwigcia mowy ale do

petnoletnidci [22]. Wérdd badanych dzieci nie stwierdzono noworodka g \Wiodzor,.

Kolejnym czynnikiem odpowiedzialnym za uszkodzemigzdu stuchu s leki
ototoksyczne. W grupie tej najgriej stosowanymi w populacji noworodkow antybiotyki
aminoglikozydowe, ze wzgllu na ich szerokie spektrum dziatania oraz nislazkaerapii.

Aminoglikozydowe uszkodzenie ucha weswmanego manifestuje @i odbiorczym
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upcsledzeniem stuchu o lokalizacjslimakowej o r@nym nasileniu: od niewielkiego
niedostuchu do catkowitej gluchoty. Najpierw uszkediu ulega o&¢ slimaka
odpowiedzialna za odbiér wysokich estotliwosci powyzej 6 kHz, a w dalszej ezci
nizszych powodujc systematyczne pogarszanie styszenia.

Bardzo wanym aspektem jest wygiowanie genetycznie uwarunkowanej
wrazliwosci na ototoksyczne dziatanie aminoglikozydow. Wynibna z mutacji genu 12S
rRNA. W literaturze opisywaneasnowe warianty tej mutacji m.988 G>A i m.1453 A>G
mogce zwkksza wrazliwos¢é osobnicz na terapi aminoglikozydami [96]. U tych oséb
niedostuch mee wystpic juz po pierwszej dawce leku.

Johnson i wsp. [51] przebadali ge36 pacjentéw z oddziatdw neonatologicznych.
U 378 zastosowano leczenie antybiotykami aminoglkiowymi. Gentamycyna byta
podawandarednio przez 4 dni bez przekraczania standardoawekd2,5mg/kg masy ciata. W
catej grupie niedostuch zdiagnozowano u 10 dzlatswoich badaniach nie znaleistotnej
statystycznie rinicy miedzy wyshpieniem niedostuchu w grupie dzieci poddanej letzen
gentamycyn a tymi, u ktérych nie zastosowano takiego leczebiad pacjentow, ktorym
podano gentamycyn wykryto mutacg genu 12S rRNA, ale niedostuch wysit tylko
ujednego. Bylo to dziecko z bardzo niskmas urodzeniow, a zastosowana
antybiotykoterapia trwata powvrgj 7 dni. Na podstawie pourgzych wynikow bada
twierdz, ze dluga¢ kuracji aminoglikozydowej mae mi& znacacy wptyw na wysipienie
niedostuchu szczegoélnie u pacjentow z mutagj obrebie genu 12S rRNA. Szczegqln
opieka nalery obja¢ noworodki z nisk mas urodzeniow oraz innymi czynnikami
okotoporodowymi, u ktérych zastosowano gentamycyody predysponuj one do wekszej
wrazliwosci na jej ototoksyczne dziatanie.

Kawashiro i wsp. [60] podstawie swoich badibowodz, ze diugac¢ trwania terapii
aminoglikozydowej ma wptyw na wygiienie niedostuchu. U pacjentow, u ktorych leczenie
trwato od 7-14 dni poantybiotykowe uszkodzenia wykano nawet po 6 miegiach od
zakaiczenia terapii. Wskazuje to na potrzgtirowadzenia reskryningu u dzieci poddanych
terapii aminoglikozydami. Naky jednak podkrdi¢, ze wszystkie te dzieci przebywaty na
oddziale intensywnej terapii i wygtowat u nich szereg innych czynnikdbw ryzyka
wystapienia niedostuchu.

Podobne wnioski prezentuje w swojej pracy de Helj, [ktory podkréla znaczenie
diugcsci podawania aminoglikozydow na wyptenie niedostuchu. Opisat kilka przypadkow
dzieci z wad stuchu, u ktérych tobramycyna lub gentamycyna Isttysowne powiej 10
dni. Niedostuch byt rozpoznany u nich w okresiezméjszym nk noworodkowy. Dlatego
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uwaza, ze przeprowadzenie tylko jednego badania skryningowena oddziale
noworodkowym mee by niewystarczajce. Whze skt to z mechanizmem uszkadzania
komorek stuchowych ucha wewtrznego. Najpierw uszkodzeniu ulegae&z slimaka
odpowiedzialna za odbior zdickdbw o0 wysokich cgstotliwosciach a w dalsze] e&ci

o nizszych  powodujc  systematyczne  pogarszanie  styszenia. Jego zdaniem
wysokoczstotliwosciowy ubytek stuchu miae by nierozpoznany przy rutynowym badaniu
skryningowym za pomacotoemisji wywotanej. Autor wskazuje na koniecghpowtorzenia
diagnostyki audiologicznej z wykorzystaniem badafBR w okresie okoto 6 miesty od
zastosowanej dtugotrwatej antybiotykoterapii.

Aust [7] z kolei twierdzi, ze zastosowanie gentamycyny w dopuszczalnych
terapeutycznych dawkach ma znacznie mniejsze dalatotoksyczne u noworodkdéwzni
u dzieci starszych czy dorostych.

Diuretyki petlowe takie jak furosemid, czy antybiotyki glikogggowe jak
wankomycyna rownie uwazane § za preparaty uszkadzeg narad stuchu. Leki te $
szeroko stosowane u dzieci z wadami serca w trakpae zabiegach kardiochirurgicznych
oraz w posocznicach. Badania pokazuje tylko stosowanie ich z innymi preparatami
ototoksycznymi mge powodowa wad; stuchu.

Robertson i wsp. [93] twierdz ze wraliwo$¢ na te leki wzrasta u noworodkdow,
u ktérych wysipito niedotlenienie okotoporodowe. U tych pacjentouz potowa
dopuszczalnej dawki furosemidu (2mg/kg/12godz.)zengpowodowé uszkodzenie ucha
wewretrznego.

Hoog i wsp. [47] wskazdgj na potrzeb prowadzenia reskryningu stuchowego
u dzieci poddanych leczeniu tobramygym policzeniu z wankomycyn

W grupie badanej byto 136 dzieci, u ktorych w tdérapastosowano leki
ototoksyczne. Niedostuch stwierdzono u 19 ale tylkb pacjenta terapia aminoglikozydami
byta jedynym wykrytym czynnikiem ryzyka. Niedostughykryto u niego dopiero okoto 2
roku zycia, poniewa rodzice nie zgtosili si z dzieckiem do drugiego etapu bada
przesiewowych. U pozostatych dzieci obecne bylyeimzynniki ryzyka niedostuchu jak:
wada stuchu w rodzinie, niska masa urodzeniowa, emiactwo, niedotlenienie
okotoporodowe, oraz zapalenie opon mdzgowo-rdzeysbw Nie stwierdzono istotnej
statystycznie zalmosci miedzy podaniem lekéw ototoksycznych a wepstwaniem
niedostuchu czy ogmionego rozwoju mowy w badaniach kontrolnych po dwdatach.
Natomiast stwierdzono at zaleenos¢, jesli wystepowaty inne czynniki ryzyka jak

wczeniactwo, niska masa urodzeniowa, niski Apgar, polytinkubatorze, sztuczna
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wentylacja, czy wysgpowanie wady stuchu w rodzinie. Wydaje, sie tylko ta grupa dzieci,
u ktorych wysgpowata kumulacja czynnikbw ryzyka wymaga idmej obserwacji
audiologicznej. Jdi zastosowanie antybiotykdw aminoglikozydowychdjgdyra przyczym
skierowania noworodka do drugiego etapu hapiezesiewowych stuchu i nie wygowaty
inne czynniki ryzyka, to prawidtowy wynik badanituchu mae kaczy¢ postpowanie
w ramach skryningu stuchowego. Z przeprowadzonajianwynika, ze uszkodzenie stuchu
po zastosowaniu aminoglikozydow rozpoznawane jestirugim etapie skryningu. Wada
stuchu zdiagnozowana w okresiezpijszym nie wynika z odlegtych skutkow ich dziakan
raczej z nieprawidtowo przeprowadzonych hatld nie zgtoszenia sirodzicow do drugiego
etapu skryningu. Wyniki moich baflawskazuj, ze dopiero zastosowanie lekéw
ototoksycznych przy obecém innych czynnikéw ryzyka me@ mie€ znacacy wplyw na

wtorne wysipienie wady stuchu.

Duza grumg czynnikbw ryzyka wysipienia niedostuchu stanoai czynniki
okotoporodowe takie jak: wcgeiactwo, niska masa urodzeniowa, niski Apgar, meizaa
wentylacja , pobyt w inkubatorze, hiperbilirubinemi

Wedtug wytycznych JCIH Kale dziecko urodzone z masiata poniej 15009
powinno by poddane diagnostyce stuchu éraxku laryngologicznym czy audiologicznym
bez wzgtdu na wynik pierwszego badania skryningowego naziatel noworodkowym.
Dzieci z nisls mas urodzeniow S najczsciej wczeéniakami urodzonymi przed 37
tygodniem cizy, ale take mog by¢ to noworodki z objawami hipotrofii
wewmntrzmacicznej. Kade dziecko urodzone przed 33 tygodnienazyi/lub z mag < 1500g
jest naraone na wysipienie wady stuchu. Jednak w wielu najnowszych ikabjach
naukowych podwzany jest zwiazek medzy niskh mas urodzeniow a wystpowaniem
niedostuchu. Yoshikawa i wsp. [114] ukega, ze niedostuch mie wyshpi¢c u tych
noworodkow, jéli obecne g takze inne czynniki okotoporodowe jak: niski Apgar, polv
inkubatorze, sztuczna wentylacja, zadwaia i inne. Dopiero kumulacja tych czynnikéw zao
stworzy¢ niewtaciwe warunki dla prawidtowego dojrzewania komoretha wewrtrznego
i drogi stuchowej. W badanej przez nich grupie dzigie wystpowata korelacja mdzy
mas urodzeniow, jako pojedynczym czynnikiem ryzyka a niedostuchem

Roth i wsp. [95] wskazuj, ze w ostatniej dekadzie znacznie wzrosta praalnasé
noworodkow urodzonych przed 33 t.c. i z masodzeniow < 1500g. co jest zwrane
Z coraz lepszopieky na oddziatach neonatologicznych. Zksza ona jednak odsetek dzieci

z rznymi zaburzeniami wymaggjymi wczesnej diagnostyki. Powszechnie wiadome,
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niedostuch czuciowo nerwowy wygtuje w tej grupie znacznie gziej (u 2-4 noworodkow
na 100 urodzonych) aiu dzieci zdrowych, urodzonych o czasie (1-3 na0l10@dzonych).
W duzej grupie przebadanych dzieci prawidtowy wynik baidaotoemisji stwierdzili u ponad
87 % noworodkow z nigkmas urodzeniovi w poréwnaniu z 92 % noworodkami zdrowymi.
Niedostuch zdiagnozowali u dzieci, u ktérych oprdoasy < 1500g wyspowata take
dysplazja oskrzelowo-ptucna, niedotlenienie okotopowe, czy kilkudniowy pobyt
w inkubatorze. W badanej grupie nie stwierdzili @tiu micdzy niskh mas urodzeniovy

a wyshpieniem wady stuchu. Twierdz rowniez, ze dopiero kumulacja czynnikéw
okotoporodowych i pobyt na oddziale intensywnejapsr predysponuje do uszkodzenia
narzdu stuchu.

W grupie badanej byto 12 dzieci z masrodzeniow < 1500g. Niedostuch lub
zaburzenia w rozwoju mowy stwierdzono u 7 z nich.wdzystkich sp&dd 7 dzieci
wystepowaty take inne okotoporodowe czynniki ryzyka. 2zddnego z pacjentéw, u ktérych
niska masa urodzeniowa byta jedynym czynnikiem kgzynie stwierdzono zabunze
w rozwoju procesu komunikatywnego. Dzieci urodzdngeczed 33 tygodniem iy w grupie
badanej byto 16, a niedostuch oraz ampony rozw6j] mowy zdiagnozowano u 8 z nich. U
wszystkich noworodkéw wyspowato kilka czynnikbw okotoporodowych maych
wptynaé niekorzystnie na zmyst stuchu.

Niska ocena w skali Apgar wskazuje na niedotleienkotoporodowe oraz gt
kondycg ogodlna noworodka. Wedtug JCIH Apgar < 4 pkt. w ihugie po porodzie oraz <6
pkt. w 5 minucie jest jednym z wmaiejszych czynnikdw ryzyka wygpienia niedostuchu.
W wielu doniesieniach uwa sk, ze krotkotrwate niedotlenienie wewtnzmaciczne nie jest
zZwigzane z ryzykiem wysgpienia wady stuchu, natomiast niedotlenienie z taysmca
przedhizong sztuczia wentylach, wystapienie encefalopatii niedokrwienno-niedotlenienipwe
lub nadcénienia ptucnego jest obarczone tym ryzykiem. Z lhaggnika, ze tkanka nerwowa
jest bardziej wraiwa na niedotlenienie nireceptory stuchowe, dlatego najpierw uszkadzane
sa komorki zwoju spiralnego a naphie komorki resate ucha wewtrznego [65]. Ulegaj
one uszkodzeniu na skutek przewleklego niedotlémiémiedokrwienia w okresie przed
i poporodowym. Niedotlenienie okotoporodowe wydagke czsciej odpowiada za
przemijajpce podwyszenie progéw stuchowych, przy czym wiadaki s bardziej na nie
podatne, m dzieci urodzone o czasie. Niedotlenienie okotodowee uznawane jest jako
jeden z czynnikdw magy prowadzt do neuropatii stuchowej [62].

Borg [15] w swojej pracy dokonuje przedu pgmiennictwa z ostatnich 15 lat

poswigconemu perinatalnym czynnikom ryzyka uszkodzeniachsi. Na jej podstawie
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stwierdza,ze nie mana jednoznacznie stwierdzietiologii niedostuchu, ze wzglu na
jednoczesne dziatanie potencjalnych czynnikbw rgzykKTwierdzi, ze najlepszymi
wskaznikami prognostycznymi odsnie stuchu g czas przebywania na oddziale intensywnej
terapii noworodkOw oraz czas trwania sztucznej wlanji, gdyz odzwierciadlaj one sié
dziatania pozostatych, wspotistnieych czynnikow ryzyka jak niski Apgar, czy niska saa
urodzeniowa.

W grupie badanej u 53 dzieci z nascera w skali Apgar, niedostuch lub zaburzenia
w rozwoju mowy zdiagnozowano u 5 z nich, u ktoryeiistepowaty take inne czynniki
ryzyka.

Na procesy adaptacyjne u noworodkow anaptyw oprécz morfologicznych cech
dojrzataci, ktérych wyktadnikiem jest miedzy innymi masatai, r&ne czynniki zwiazane
Z przebiegiem aiy i porodu. U dzieci urodzonych przedwgzie z niska masdodatkowo
wystepuje wiele obcizen egzogennych takich jak wielotygodniowy pobyt w ubktorze,
bedacy zrodiem hatasu, sztuczna wentylacja z zastosowandodatniego @hienia
wdechowego i wydechowego, czy namiotu tlenoweg@spnle zaburzeoddychania.

Ryzyko wystpienia niedostuchu u dzieci poddanych sztucznegylaeji jest bardzo
wysokie. Waze sk ono nie tylko z dlugéria jej trwania, ale take z komplikacjami, jakie jej
towarzysa. Noworodki wymagajce oddechu zagtczego s to najczsciej dzieci urodzone
przedwczénie z nislk mas oraz z towarzysgymi dodatkowymi zaburzeniami.

Najczstszym powiktaniem jest zespdt zaburzeoddychania, ktory ma
przeksztatai sic w dysplaz¢ oskrzelowo-ptuca Jest to przewlekta choroba ptuc wysijaca
w populacji dzieci urodzonych przedwém&, ktére wymagaty wentylacji mechanicznej
wiaczonej bezp&rednio po porodzie i trwagej diuzszy okres czasu. Noworodki z wadami
serca, ukladu nerwowego, twarzoczaszki, ngeniem plucnym czy masywnymi
zakaeniami take czsto wymagaj wprowadzenia oddechu zestzego w celu
przeciwdziatania hipoksji. Z doniesieliteraturowych wiadomo,ze stres oksydacyjny
wywotany mkdzy innymi przez sztucanwentylacg doprowadza do apoptozy komorek
stuchowych [6].

Badania Marlowa i wsp. [71] wykazaly gstsze wysipienie niedostuchu u dzieci
urodzonych z ez trwajacych krécej nt 33 tygodnie, przebywagych na oddziatach
intensywnej terapii. Wskazayjjednak,ze wystpienie wady stuchuze ma zwazek przede
wszystkim z zastosowaniem u tych noworodkow szteczmentylacji, diugiego okresu

intubacji, tlenoterapii, czy leczenia lekami otatgkznymi.
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Fligor i wsp. [39] podkréaja zaleznos¢ migdzy wyshpieniem niedostuchu
a dlugdcia trwania sztucznej wentylacji. Ryzyko jego wysenia zwgkszato st znacznie,
jesli sztuczna wentylacja byta prowadzona paejy6 dni. Wskazuwj takze na potrzed
prowadzenia disze] audiologicznej obserwacji u dzieci leczonycla wddziatach
intensywnej terapii ze wzgllu na maliwos¢ wystapienia niedostuchu progresywnego, ale
przede wszystkim zaburzonego rozwoju mowy przy braaburzé w obiektywnych
badaniach stuchu. W grupie badanej s¢p0 36 noworodkow, u ktorych zastosowano
sztuczm wentylacg z powodu zaburzeoddychania, niedostuch zdiagnozowano u 15 dzieci.

Kolejnym czynnikiem ryzyka wyspienia ubytku stuchu uznanym przez JCIH jest
pobyt w inkubatorze trwagy powyzej 7 dni. Zagadnienie ekspozycji noworodka na hatas
w czasie pobytu na oddziale intensywnej terapti pesedmiotem pracy wielu autoréow.

Jacobson i Mencher [49] badajwptyw hatasu na wyniki badaprzesiewowych
stuchu, przeprowadzanych zaraz po urodzeniu orazwpgpisaniu dziecka z oddziatu
intensywnej terapii nie stwierdzili jego negatywnegptywu. Z nowszych badawynika, ze
noworodki przebywajce w inkubatorze natane § na dwojakiego rodzaju hatas. Pierwszy
to tto akustyczne, emitowane z dziat®ggo inkubatora, drugi znacznie niebezpieczniejszy
tzw. hatlas impulsowy, o ngteniu przekraczagym 80 dB, ktéregarodiem g zamierzone
lub przypadkowe dziatania w pohli inkubatora oraz sygnatywdickowe innych urzdze.
Jakkolwiek wptyw hatasu na stan ngilm stuchu dziecka przebywapgo na oddziale
intensywnej terapii nie zostat jednoznacznie Wmgjany, to wielu autorow wskazuje na
potrzele uznania go jako jeden z wielu czynnikéw okotopawsgich mogcych powodowé
niedostuch [20].

Wsrdd czynnikdw ryzyka uszkodzenia stuchu wymieniatakze hiperbilirubinemg
wymagajca transfuzji wymiennej.Zoltaczka pojawiajca st w pierwszych dniach po
urodzeniu jest najestszym objawem wygpujacym u noworodkéw. Jest ona wynikiem
niedojrzatdci enzyméw watrobowych. Wysoki poziom bilirubiny poedniej uszkadza
wszystkie komorki, ale w sposob trwaly niszczy pieewszystkim komorki uktadu
nerwowego. Mechanizm jej dziatania polega na osfahi oddychania komorkowego,
zmniejszeniu wytwarzania enzymow komorkowych orazkensekwencji na zaburzeniu
proceséw energetycznych poprzez hamowanie wytwerzAdP. Przenikanie bilirubiny
przez btorw komoérkows zalezy nie tylko od jej sizenia we krwi, ale tate od poziomu
albumin, z ktérymi tworzy nierozpuszczalne kompieksd stanu utlenowania, gospodarki
kwasowo-zasadowej oraz stosowania lekowazagych s¢ z biatkami. U noworodkow

urodzonych o czasie transfuzja wymienna jest wykama przy sgzeniu bilirubiny
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przekraczajicym 20 mg/dl w pierwszych dobactycia, natomiast te kryteriaa sznacznie
zaostrzone u wc#riakow ze wzgldu na niedojrzaksE bariery krew-moézg. Wskazanie do
wykonania transfuzji wymiennej u noworodkow z masata ponkej 1500g jest poziom
bilirubiny catkowitej przekraczagy 12 mg/dl [86].

Wong i wsp. [112] w swojej pracy badali wptyw wastobilirubiny na stan nasdu
stuchu u noworodkéw urodzonych o czasie. Stwierdmihk statystycznie istotnej xicy
miegdzy iloscia zdiagnozowanych niedostuchéw w grupie dzieci zigroem bilirubiny 18
mg/dl nie wymagajcym transfuzji wymiennej z grapw ktérej poziom ten wynosit 26 mg/dl
I wymagat przetocze Dlatego wskazujna potrzeb prowadzenia skryningu stuchowego nie
tylko u noworodkdéw, u ktorych przeprowadzono trazgf wymienrp w leczeniu
hiperbilirubinemii ale take u tych, ktore przy poziomie 18 mg/dl jej nie wygady.

Nickisch i wsp. [77] stwierdzili zaburzenia stuchuu 87% dzieci, u ktérych poziom
bilirubiny we krwi przekraczat 20 mg/dl, a tylko18% gdzie jej poziom wahatesmicdzy
12,5-19,5%.

Wystepowanie jednak niedostuchu u dzieci, ktére nie wyaha zastosowania
leczenia transfuzj wymienry zwraca uwag na konieczn& prowadzenia kompleksowej
diagnostyki audiologicznej tak w tej grupie. Nie ma atpliwosci, ze u noworodkéw
urodzonych przedwczeie juz poziom bilirubiny wynosazcy 12mg/dl jest potencjalnym
czynnikiem ryzyka wysipienia niedostuchu i dlatego dzieci te wymagpjzeprowadzania
kontrolnych bada stuchu przynajmniej do ukeozenia 1 rokuycia.

W badaniach wiasnych wygtowanie tego czynnika ryzyka stwierdzono u 45 dziec
z grupy badanej, a tylko 6 wymagato leczenia za qgmntransfuzji wymiennej. \&od
chorych, u ktérych zdiagnozowano poziom bilirubippwyzej 15 mg% niedostuch lub
op&niony rozwoj mowy wysipit u 12 z nich. Zaburzenia rozwoju mowy oraz nigdoh
zdiagnozowano u 3 dzieci wymagey transfuzji wymiennej. Stwierdzono statystycznie
istotrp  zaleznos¢ miedzy wystpowaniem hiperbilirubinemi a niedostuchem oraz
zaburzeniami rozwoju mowy.

Hiperbilirubinemia jest uznawana jako jeden z gtgam czynnikow powodugych
neuropat stuchows, zdefiniowan jako brak lub nieprawidtowe odpowiedzi pnia mozyay
zachowanej, prawidiowe] otoemisji akustycznej [10BJatego tak wane jest, aby kade
dziecko, u ktérego stwierdzono wysoki poziom bbimy we krwi, bez wzgidu na to czy
wymagat on leczenia metgdransfuzji wymiennej, byto skierowane do dalszyetapow
skryningu stuchowego w celu przeprowadzenia kongwelej diagnostyki audiologicznej

uwzgkdniajcej badanie ABR [97].
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Noworodki leczone na oddziatach intensywnej terapijrupa szczegolnie natana
na wysgpienie wady stuchu i zabunzev rozwoju procesu komunikatywnego. U dzieci tych
stwierdza si kumulacg czynnikow ryzyka odpowiedzialnych za uszkodzeraezuu stuchu.
Wedtug wielu autoréw ryzyko wyspienia niedostuchu w tej grupie jest 10 a nawet&y
wyzsze nk w calej populacji. Goraléwna [44] na podstawie siwpada podajeze ryzyko to
jestsrednio 14 razy wisze nk wéréd ogétu noworodkow.

Drela i wsp. [32] badali dia grupz niemowht leczonych na oddziale intensywnej
opieki medycznej. Byli to pacjenci, u ktorych obsewano wspdtistnienie kilku czynnikow
ryzyka uszkodzenia stuchu wzajemnie zeaspbwiazanych takich jak: wczeaiactwo, niska
masa urodzeniowa, hiperbilirubinemia, wylewy ddrookowego uktadu nerwowego.
Stosunkowo ogsto wystpowaty wady wrodzone serca oraz zespoét zaliudychania,
wymagajice stosowania sztucznej wentylacji i tlenoterag. badanej grupie niedostuch
zdiagnozowali u ponad 10% niematl Podobne wyniki przedstawili w swojej pracy
Coenraad i wsp. wskazgj jednoczénie na potrzeb diugotrwatej obserwacji audiologicznej
dzieci leczonych na oddziatach intensywnej teragiiwzgédu na maliwosé wystpienia
progresywnej wady stuchu a takneuropatii stuchowej [26].

W grupie badanej spmd 81 dzieci przebywagych powyej 7 dni na oddziale
intensywnej terapii noworodkow zaburzenia w rozwoprocesu komunikatywnego
stwierdzono u 27% z nich. Kumulacja okotoporodowyckhynnikow ryzyka, u dzieci
leczonych na oddziale intensywnej terapii predysg®ndo wysipienia wady stuchu.
W grupie badanej zaburzenia stuchu lub rozwoju metwierdzono u ponad 1/3 pacjentéw
z jednym lub wgcej czynnikami ryzyka. Stwierdzono statystycznietis zaleznos¢ miedzy
wystepowaniem kumulacji czynnikow okotoporodowych a miskdichu oraz zaburzonego
rozwoju mowy.

Wsrdd audiologow, laryngologow a tak neonatologow trwajdyskusje na temat
poszerzenia listy czynnikow ryzyka wyptenia niedostuchu o nowe, ktérych uwattienie
moze wpltymé pozytywnie na zwikszory wykrywalnas¢ zaburzé stuchu. Badania wskazyj
przede wszystkim czynnikOw dziadalych w okresie perinatalnym i postnatalnym takeukt j
- brak opieki prenatalnej nad matk
- picie alkoholu i/lub aywanie narkotykdéw w trakcie giy
- cukrzyca u matki w trakcie gty
- cigza wieloptodowa
- zespot aspiracji smotki,

- krwawienia dokomorowe
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- zespot zaburzeoddychania

- aberacje chromosomalne, ktérych dziatanie wydajeng by bez wplywu na funkej
komorek ucha wewtrznego i dojrzewanie drogi stuchowej. Kountakissp. wskazuyj
potrzele prowadzenia dalszych badawyjasniajacych czy w/w czynniki mog
predysponowado wystpienia niedostuchu u niemoatl[64].

Zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych o etiologii lbaj|nej zaliczane jest przez
JCIH do postnatalnych czynnikow ryzyka uszkodzeshachu. Uwaa sk, ze jest ono
najczstsz przyczyra wystpienia nabytego niedostuchu czuciowo-nerwowego.i€siania
literaturowe pokazuyj, ze niedostuch odbiorczy diagnozowany jest u 5-35%ailzeczonych
z powodu zapalenia opon mézgowych, z czego u 4¥%igesiedostuch obustronny gpoki
[18].

Wedlug danych epidemiologicznych najsiszym patogenem wywohgym
zapalenie opon mézgowych u dzieci okoto 1-go rekcia jest Streptococcus pneumoniae,
natomiast u dzieci w wieku szkolnym Neisseria mgttidis. Kutz i wsp. w swoich badaniach
podkrelaja, ze niedostuch cgciej byt diagnozowany u dzieci z zakaiem wywotanym
przez pneumokoki. W tej grupie pacjentdwesxzej wykrywano niedowtad nerwow
czaszkowych, niski poziom glukozy w ptynie mézgomiaeniowym i wymagali oni ditsze]
hospitalizacji. Sugeraj ze te czynniki mog by¢ markerami wysipienie niedostuchu
wywotanego neuroinfekgj

Zapalenie opon mozgowo-rdzeniowych w pierwszym rggcia wystpito jedynie
u czterech pacjentéw z grupy badanej. U jednegoomtrkli po dwéch latach stwierdzono
op&niony rozwdj mowy bez zaburaestuchu. U kolejnych dwéch zdiagnozowano gtuehot
obustronn i zostali oni zakwalifikowani do leczenia metodmplantéw slimakowych.
U czwartego dziecka nie wygtowatl niedostuch ani zaburzenia rozwoju procesu
komunikatywnego. W badaniach stwierdzono statystigczistotna zalenos¢ miedzy
wystepowaniem czynnika ryzyka, jakim jest zapalenie opormzgowo-rdzeniowych
a niedostuchem oraz zaburzeniami w rozwoju mowyneD&e wskazuj ze bakteryjne
zapalenie opon mdzgowo-rdzeniowych jest czynnikiktdry w znacznym stopniu wpltywa
na zmyst stuchu i na rozwoj procesu komunikatywnego

Wedtug JCIH wysfpowanie wady stuchu w rodzinie jest ueae za istotny
czynnikiem ryzyka, ktéry wymaga skierowanie dziecl@aarodka audiologicznego w celu
przeprowadzenia kompleksowej diagnostyki.

Niedostuch izolowany to taki, ktoremu nie towarzysane objawy. Stanowi on

okoto 70% niedostuchoéw uwarunkowanych genetyczdi@d]. Wsrdd tych niedostuchow
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okoto 75% przekazywanych jest jako cecha autoscaaoesywna, okoto 20% jako cecha
autosomalna-dominaga, niecate 5% jako cecha sprana z chromosomem X, a mniegni
1% stanow4 niedostuchy mitochondrialne.

Niedostuch autosomalny domiaay jest zwykle postlingwalny i ujawniaesprzed
20 rokiem zycia, natomiast recesywny prelingwalny w 50%bgki, 30% ctzki, 20 %
umiarkowany, natomiast w 1-2% lekki < 40 dB [10Bdentyfikowano dotychczas 20 gendw
odpowiedzialnych za recesywny niedostuch izolowaNyjbardziej znap mutach jest
mutacja GJB2 genu kodigego biatko koneksyn26 oraz 30. $to bialka szczelinowe,
ktorych pohczenie tworzy kanaly synaptyczne uttiwiajace przesytanie jonow oraz gstek
przekanikowych. W komorkach stuchowych koneksyna 26 ldetmziat w transporcie
potasu, umzliwiajac obieg tego jonu z komoérekesatych do abka naczyniowego. Mutacja
GJB2 poprzez zaburzanie funkcji tego biatka prowadzpowstania ubytku stuchu. Szacuje
sig, ze okoto 50% niedostuchow uwarunkowanych genetyczagewodowanych jestat
mutach [33]. Mueller —Malesinska i wsp. na podstawie sshobadé oceniaj nosicielstwo
mutacji GJB2 w Polsce na okoto 3% [74]. Ze wgl na recesywny charakter niedostuchu
uwarunkowanegaatmutacy, u wicksza¢ chorych nie podaje ohgien rodzinnych, co mie
by¢ przyczym nie wysungcia podejrzenia wady stuchu na pierwszym etapig/nskgu.
Kenna i wsp. wskazgjna konieczng@ przeprowadzania baflaggenetycznych u tych dzieci,
u ktérych nie znaleziono jednoznacznej przyczyryuraa stuchu [61].

W badanej grupieza74 dzieci zostato skierowanych do Kliniki FoniatrAudiologii
z powodu wystpowania wady stuchu w rodzinie. W toku kontroli ptatach niedostuch oraz
zaburzenia w rozwoju mowy zdiagnozowano u 6 z nidh4 dzieci oprécz obgienia
rodzinnego niedostuchem wypbwaty take inne czynniki mogce spowodowazaburzenia
w rozwoju procesu komunikatywnego jak: aberacjeosfosomalne, podawanie lekow
ototoksycznych w trakcje operacji przeszczepitreby, zaburzenia neurologiczne. Tylko u
jednego dziecka, u ktérego wykryto niedostuch otmmsty stopnia lekkiego ohgienia
rodzinne byty jedynym wyspujacym czynnikiem ryzyka.

Kolejnym czynnikiem ryzyka wymienianym przez JCIH 2espoly genetyczne
skojarzone z obecloa wady stuchu. Niedostuch wygtuje w ponad 400 zespotach,
w ktorych stwierdza si objawy ze strony innych ukladéw. Zespoty skojaeon
z niedostuchem majpoditaze genetyczne i wykazay6zne typy dziedziczenia:

- autosomalne dominage
- autosomalne recesywne

- sprzzone z chromosomem X

86



- mitochondrialne.

Rozpoznanie niektérych z nich nastza wielu trudnéci ze wzgédu na zmienn&
ekspresiji, heterogenfioi plejotropk. Zmiennad¢ ekspresji mee by tak duza, ze objawy ze
strony innych nardow mog, przystoné upasledzenie nargu stuchu [108].

W badanej grupie wysugtb podejrzenie o wygpowanie zespotu wad wrodzonych
skojarzonych z niedostuchem u 4 dzieci. U jednegdaka, u ktérego zdiagnozowano
niedostuch przewodzeniowy cechy morfologiczne w dwié twarzoczaszki pozwalaty
przypuszcza zespot Treachera-Collinsa . U drugiego wpsivanie na ciele plam typu cafe
au lait wysurto podejrzenie nerwiakowtOkniakowo. Pozostata dwojka pacjentéw
prezentowata rine anomalie morfologiczno-anatomiczne jednak zelgdzgna brak zgody
ze strony rodzicéw nie przeprowadzono haganetycznych.

W badanej grupie wygbowato 5 dzieci z potwierdzantrisomia 21 pary
chromosomow. Niedostuch przewodzeniowy stwierdzand z nich natomiast odbiorczy
gteboki ubytek stuchu zdiagnozowano u dziecka, ktéoedane byto kardiochirurgicznej
operacji wady serca. W zespole Downanego stopnia niedostuch diagnozowany jest
u okoto 60 % chorych. Ma on najgziej charakter przewodzeniowy, co z@@ne jest
z anomaliami w budowie anatomicznej twarzoczaskksko osadzone uszy,aska tgbka
stuchowa oraz zmniejszone nape mksni podniebienia meikkiego predyspondj do
powstawania wysku w uchu srodkowym, ktéry prowadzi do niedostuchu
przewodzeniowego. Znacznie rzadziej diagnozowars¢ ¢elbiorcze uszkodzenie stuchu.
Chorzy z zespotem Downa wymagabserwacji laryngologicznych oraz przeprowadzania
kompleksowe] diagnostyki audiologicznej w celu ocdnnkcjonowania naegu stuchu.
Objecie tych dzieci cakxriowa opieky laryngologiczm zaraz po urodzeniu zapobiega wielu
komplikacjom a przez to minimalizuje zaburzenia @zwoju procesu komunikatywnego
[102].

Bardzo istota spraw, o ktérej naley pametaé omawiajc wyniki bada
przesiewowych jest zjawisko neuropatii stuchowejylicwystgpowania niedostuchu przy
zachowanej otoemisji z jednoczesnym brakiem prawd} odpowiedzi w ABR. Podnoszpn
wadh stosowania metody OAE w badaniu przesiewowym jesyskiwany fatszywie
negatywny wynik badania w neuropatii stuchowej. iHapyjnie neuropatia idiopatyczna
u noworodka jest rzadkoia. Neuropatie uwarunkowane genetycznie, neuropakisytzne,
w tym spowodowane hiperbilirubinemiw polskim modelu badania przesiewowego
rozpoznawaneasna Il poziomie skryningu u dzieci z czynnikami yka. W grupie badanej

neuropag stwierdzono u 2 pacjentébw. U pierwszego dzieckastypyta kumulacja
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okotoporodowych czynnikbw ryzyka wdznie z hiperbilirubinemi a u drugiego
neuroinfekcja. Dowley i wsp. na podstawie wiasnyodda stwierdzili, ze neuropatia
stuchowa znacznie e¢gciej diagnozowana jest u niemasvl leczonych na oddziatach

intensywnej terapii, u ktorych wygdito kilka czynnikéw ryzyka [30].
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VI. WNIOSKI

1. Stwierdzenie przynajmniej jednego z czynnikbw raykmogcych powodowa
wystapienie wady stuchu zawartych w wytycznych prograrPPBSN wymaga
przeprowadzenia diagnostyki audiologicznej w ramsikatyningu stuchowego, a niektore
z czynnikébw wymagaj wydtuzenia czasu obserwacji stuchu nawet poza okres fjozwo
mowy dziecka.

2. Na podstawie uzyskanych wynikéw stwierdzome,zakaenia z grupy TORCH przebyte
W cCiazy, takie jak zakaenie wirusem cytomegalii, zakenie wirusem opryszczki zwykiej,
mog powodowa@ postpujaca lub pojawiajca sie poskryningowo wagl stuchu. Dlatego
dzieci z tymi czynnikami ryzyka wymagagitugotrwatej opieki audiologicznej.

3. Kumulacja czynnikow ryzyka w znacznym stopniu béppredysponuje do wysgpienia
wady stuchu w okresie rozwoju mowy,znkazdy z tych czynnikdw osobno. Dzieci
leczone na oddziale intensywnej terapii noworodkéw szczegdllnie nafane na
wystapienie niedostuchu lub zabufzew rozwoju mowy z powodu kumulacji
okotoporodowych czynnikow ryzyka takich jak: wémeactwo, niska masa urodzeniowa,
niedotlenienie okotoporodowe, sztuczna wentylgopdyt w oddziale intensywnej terapii,
nadcknienie ptucne, zzo, hiperbilirubinemia.

4. Na podstawie uzyskanych wynikdéw nie potwierdzone, zastosowanie antybiotykow
aminoglikozydowych w dawkach terapeutycznych maajatyw na odlegte wyspienie
niedostuchu. Zastosowanie jednak tych lekdw wagqm#niu z innymi preparatami
ototoksycznymi takimi jak diuretyki gtlowe, szczegdlnie u dzieci leczonych na
oddziatach intensywnej terapii wydaje: shie¢ wptyw na wyséipienie postpujacej lub

diagnozowanej w paniejszym okresie wady stuchu oraz apimnego rozwoju mowy.
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VIl. STRESZCZENIE

P&no zdiagnozowana wada stuchu jest przyazyaburzonego, opf@ionego lub
catkowicie niemaliwego rozwoju mowy. Wprowadzenie Programu Powsagch
Przesiewowych Badia Stuchu u Niemowdt w Polsce zapewnito nmibwos¢ wczesnego
rozpoznawania wady stuchu. Ostateczne wytycznecdgty wczesnego wykrywania wad
stuchu u dzieci zostaty ustalone podczas konfer@nbjediolanie w 1998 roku:

Opracowano dokument o nazwie ,European Consensusl@enent on Neonatal
Hearing Screening Milan” podsumoway calgciowo wiedz zebram na temat skryningu
stuchowego.

Wedtug Joint Committee on Infant Hearing:

- kazde wrodzone uszkodzenie stuchu powinné Wwykryte do 3 miesicazycia
- do 6 miesica powinno zostawdrozone posipowanie lecznicze

Jesieni 2002 roku rozpocgo realizagg Programu Powszechnych Przesiewowych
Badax Stuchu u Noworodkéw w Polsce. Celem Programu Peuwlszych Przesiewowych
Bada Stuchu u Noworodkow jest ocena stanu stuchu u nosk@w w catej Polsce oraz jak
najszybsze wykrycie niedostuchu, jego zdiagnozowaaitake wdrazenie odpowiedniego
postpowania leczniczo-rehabilitacyjnego. Program tedadk s¢ z trzech poziomow
diagnostycznych.

Pierwszy poziom realizowany jest we wszystkich aaldzh potaniczych i
neonatologicznych w Polsce. Zadanierdrodkéw | poziomu skryningu jest wykonanie
badania przesiewowego u wszystkidywo urodzonych noworodkOw oraz zebranie
informacji o czynnikach ryzyka uszkodzenia stuchu.

Drugi poziom referencji tworz sieci aGrodkéw prowadacych diagnostyk
audiologiczi i laryngologiczm u dzieci. Do zada Il poziomu naley przeprowadzenie
badania reskryningowego oraz w przypadku potwieridzepodejrzenia niedostuchu
wykonanie petnego badania audiologicznego prowaeo do ustalenia rodzaju kbbkasci
ubytku stuchu.

Niemowkta, u ktorych nie stwierdzono niedostuchu w badaméu Il poziomie
skryningu stuchowego kaza udziat w programie badaprzesiewowych stuchu, otrzynagj

stosowny certyfikat potwierdzgjy prawidtowy stan stuchu.

90



W osrodkach Il poziomu u niemowf, u ktérych potwierdzono niedostuch,
dopasowuje siaparaty stuchowe oraz rozpoczyna specjalistyczny trening stuchowy oraz
leczenie gibokiego niedostuchu metgdnplantowslimakowych.

Skryningiem stuchowym objfja jest cata populacja noworodkéw, jednak szczegoln
opieka objete @ te, u ktorych stwierdzono obed®o czynnikbw ryzyka wysipienia
niedostuchu takich jak:

- wada stuchu w rodzinie;

- wada wrodzona gtowy i szyi;

- infekcje z grupy TORCH w gy ( toksoplazmoza, kita, #§czka, cytomegalia, zakenie
wirusem HSV);

- wczeniactwo — urodzenie przed 33 tygodnienyyi

- masa urodzeniowa pami 1500 g;

- Apgar pontej 4 w Iminucie lub pouej 6 w 5 minucie;

- pobyt na oddziale intensywna terapii noworodka payy dni;

- sztuczna wentylacja povrgj 5 dni;

- zOhltaczka wymagapa transfuzji wymiennej;

- zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych;

- leki ototoksyczne;

- rozpoznany lub podejrzewany zespot wad wrodzonkofaszony z niedostuchem.

Celem gtéwnym rozprawy doktorskiej jest odlegtarmcstuchu dzieci z czynnikami
ryzyka monitorowanych w Programie Powszechnych s$emewych Badaé Stuchu u
Noworodkéw, u ktorych nie zdiagnozowano niedostushpierwszych etapach skryningu. Ze
wzgledu na obecri® czynnikow ryzyka wysipienia niedostuchu, dzieci poddane zostaty
dalszej obserwacji zarbwno w kierunku wymsenia progresywnej wady stuchu, jak i
zaburzé w rozwoju procesu komunikatywnego. Zadoiem pracy jest udowodnienie sensu
objecia specjalistyczn opieks audiologiczno-foniatryczn dzieci, u ktérych stwierdzono
okreslony czynnik ryzyka wysipienia niedostuchu. Obecnie wsmiiennictwie polskim jak i
zagranicznym trwa dyskusja czy wszystkie wymieniomgnniki ryzyka g wskazaniem do
kierowania do dalszej diagnostyki audiologicznggk dtugo powinna trwakontrola stuchu.
Stawiane g pytania, ktory czynnik ryzyka implikuje state, tégrne kontrole audiologiczne i

foniatryczne, a ktory pozwala po jednorazowym badaakaczy¢ skryning stuchowy.
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Podgta praca jest oparta nazgun materiale pacjentéw przebadanych w ramach
Programu Powszechnych Przesiewowych Baslachu u Noworodkéw w Katedrze i Klinice
Foniatrii i Audiologii Uniwersytetu Medycznego w Bwaniu i ma na celu przeprowadzenie
kompleksowej oceny skuteczimd wykrywania niedostuchu zaraz po urodzeniu lubkresie
niemowkcym u dzieci z czynnikami ryzyka.

Materiat pracy doktorskiej obejmuje 307 pacjentovgmipie badanej przebadanych
w Katedrze i Klinice Foniatrii i Audiologii UM oraPoradni Przyklinicznej w Poznaniu w
ramach Programu Powszechnych Przesiewowych B&tachu w tym 118 dziewczynek i
190 chtopcow. Grupa kontrolna liczyta 116 pacjentgrmebadanych w Klinice i Katedrze
Foniatrii i Audiologii UM w Poznaniu w ramach Pragnu Powszechnych Przesiewowych
Bada Stuchu u Noworodkéw w tym 49 dziewczynek i 67 g@ow. Grupa ta obejmowata te
dzieci, u ktorych nie stwierdzono wypbwania czynnikow ryzyka wyspienia niedostuchu,
a zostaly skierowane do Il etapu skryningu stuchgowe powodu braku zarejestrowania
otoemisji podczas badania na oddziale noworodkowym.

Badanie obejmowato retrospektywvranaliz materialu opartego na informacjach
zawartych w historiach chorob, kartach informacgmyleczenia szpitalnego, kartotekach
poradni przyklinicznej oraz kgieczkach zdrowia dziecka, zebranego w Klinice Foiniat
Audiologii UM w Poznaniu w latach 2003-2007.

W grupie badanej zimnej z 307 0soOb, u 44 pacjentow zdiagnozowano zabia
stuchu oraz optiony rozwoj mowy. Niedostuch odbiorczy wyptt u 21 dzieci. W grupie
kontrolnej licacej 116 dzieci zaburzenia stuchu stwierdzono u Zjgpédw. Byt to
niedostuch o charakterze przewodzeniowym. Wdkgo z tych pacjentow zdiagnozowano

wysickowe zapalenie uszu spowodowane przerostem migdalichowego.

Na podstawie przeprowadzonej analizy wniogkzg:

1. Stwierdzenie przynajmniej jednego z czynnikbw raykmogcych powodowa
wystapienie wady stuchu zawartych w wytycznych prograrPPBSN wymaga
przeprowadzenia diagnostyki audiologicznej w ramsiatyningu stuchowego, a niektore
z czynnikdw wymagaj wydtuzenia czasu obserwacji stuchu poza okres rozwoju ynow
dziecka.

2. Zakaenia z grupy TORCH przebyte wagy, takie jak zakzenie wirusem cytomegalii,

zaka&enie wirusem opryszczki zwyktej, mpgowodowé postpujaca lub pojawiajca
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sig poskryningowo wagl stuchu. Dlatego dzieci z tymi czynnikami ryzyka mggaj
dtugotrwatej opieki audiologicznej.

. Kumulacja czynnikéw ryzyka w znacznym stopniu bappredysponuje do wysgtienia
wady stuchu w okresie rozwoju mowy,znkazdy z tych czynnikdw osobno. Dzieci
leczone na oddziale intensywnej terapii noworodkéw szczegdllnie nafane na
wystapienie niedostuchu oraz zabufizev rozwoju mowy z powodu kumulacji
okotoporodowych czynnikéw ryzyka.

. Na podstawie uzyskanych wynikow nie potwierdzone, zastosowanie antybiotykéw
aminoglikozydowych w dawkach terapeutycznych miajatyw na odlegte wyapienie
niedostuchu. Zastosowanie jednak tych lekéw waqmdniu z innymi preparatami
ototoksycznymi takimi jak diuretyki gtlowe, szczegolnie u dzieci leczonych na
oddziatach intensywnej terapii wydajes snie¢c wpltyw na wysipienie postpujacej lub

diagnozowanej w paniejszym okresie wady stuchu oraz apidnego rozwoju mowy.
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VIII. SUMMARY

Late diagnosis of hypoacusis is a cause of speedrders, retardation or even
complete lack of speech development. The introdactf the Universal Neonatal Hearing
Screening Program in Poland has provided the pbgsibf early detection of hearing
impairment. Final guidelines for the early detectiof hearing defects in children were
established at the conference in Milan in 1998:

A compiled document entitled "European ConsensusDemelopment Neonatal
Hearing Screening Milan” summarizes overall knowkedoncerning hearing screening.

According to the Joint Committee on Infant Hearing:

- congenital hearing loss should be detected upn@i®hs;
- therapeutic procedure should be implemented upnomths.

In the autumn of 2002 the Universal Neonatal HepBoreening Program in Poland
has started. The purpose of the Universal Neor#gaking Screening Program is to assess
the state of hearing organ in newborns in Polaatedadion of hearing loss as soon as possible
and the implementation of appropriate medical afdhbilitation proceedings. This program
consists of three diagnostic levels.

The first level is carried out in all obstetric amglonatal wards in Poland. The goal of
centers of the first level of hearing screenintpigmplement a screening test for all live-born
infants and to collect information about risk fastof hearing impairment.

The second level of reference are institutions wdi@ogical and laryngological
diagnostics. The tasks of these institutions amerezning and, in case of confirmed
hypoacusis, full audiological testing.

The methodology includes:

- verification of risk factors of hearing impairmerdasd observations of child's hearing
behaviors,

- laryngological examination with external auditorgatus evaluation,

- DPOAE measurement.

Positive result of the testing (pass) finishesahditory screening. Negative result —
no otoemission (refer) is an indication for furtterdiological diagnostics, determining the

type and degree of hearing defect (impedance awedigimABR).
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Infants diagnosed with hypoacusis are referrethécthird level of reference centers,
where hearing aids are fitted and start rehahdmatand auditory and surdologopedic
trainings. After 3-6 months of training the pre-elidgical assessment is repeated. If the
cochlear implant is required children have to ugde€l qualification procedure in the first
year of age.

According to the principles of the UNHS progranfamts with hypoacusis, who are
treated and rehabilitated, should consult the dogiical centers at least every six months for
hearing control.

The whole population of the newborns is coveredhégring screeaning, but special
care should be extended to those who have hadrédsence of risk factors for hearing loss
such as:

1. Family history of hereditary childhood sensorinéinearing loss;

2. In the uetero infection such as the TORCH ( toxsmlasis, rubella, cytomegalovirus,
syphilis, herpes);

3. Craniofacial anomalies, including those with modplgacal abnormalities of the pinna

and ear canal;

Birth weight less than 1500 g.;

Prematurity —birth before 33th week of pregnancy;

Hyperbilirubinemia requiring exchange transfusion;

N o o A

Ototoxic medications, including but not limited ttee aminoglycosides, used in multiple

courses or in combination with loop diuretics;

8. Bacterial meningitis;

9. Apgar scores of 0-4 at 1 min or 0-6 at 5 min.;

10. Mechanical ventilation lasting 5 days or longer;

11. Stay in neonatal intensive care unit (NICU) lontiem 7 days;

12.Stigmata or other findings associated with a symg@r&nown to include a sensorineural
and or conductive hearing loss;

The main aim of the this work is estimation of legrin children with risk factors
monitored in the Universal Neonatal Hearing Scregmrogram, who are not diagnosed with
hearing loss in the early stages of screening. tbube presence of risk factors for hearing
loss, children were subjected to follow-up boththe direction of progressive hearing loss,
and abnormalities in the development of communieapirocess. The assumption of this
thesis is to prove the sense of taking audiological phoniatric care of children diagnosed

with specific risk factor for hearing loss. Currgnn Polish literature as well as abroad, there
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Is a discussion whether all of these risk factors mdication for referral to further
audiological diagnostic, and how long this contsbhearing should last. Authors ask, which
of the risk factors implies permanent, regular alagjical examination, and which allows to
complete the control after a single screening.

Materials and methods. The doctoral thesis is based large patients material
examined under UNHS at Phoniatrics and Audiologpdanent of Medical University of
Pozna. It aims to conduct a comprehensive evaluatiorefféctiveness of detection of
hearing loss after birth or in infancy in childrerth risk factors.

It contains the material concerning 307 patientsaaksearch group examined at
Phoniatrics and Audiology Department of Medical wmsity of Pozna and Outpatient
Department, under UNHS, including 118 girls and b8@s. 116 patients were included in a
control group. They were examined at Phoniatricd Andiology Department of Medical
University of Pozna, under UNHS, including 49 girls and 67 boys. Taisup consisted of
the children, who were not diagnosed to have radtadrs of hearing loss, but who were
refered to the second screening level because gétime resalts of the first hearing
examination in the neonatal ward.

The material from patients medical records wasosgkectively analyzed. It was
collected in Phoniatrics and Audiology Departmendl ®utpatient Department of Medical
University of Poznain 2003-2007.

In a research group of 307 patients, 44 were disgghdo have a hearing loss, and
delayed speech development. In 21 children sereamah hypoacusis was diagnosed. In a
control group of 116 children, hearing disorder Wiasd in 2 patients. They had conductive
hypoacusis. Each of them was diagnosed to havetsegrotitis media caused by adenoid

hypertrophy.

Conclusions

Finding at least one of the risk factors that mayse the occurrence of hearing loss
according to the guidelines of UNHS, requires tdgren a hearing screening. Some of the
factors require to lengthen a hearing observatiegobd the period of child's speech
development.

TORCH infections passed during the pregnancy, sG&fvV infection, HSV-1
infection, may cause progressive hearing impairmemérefore, such the risk factors require

long-term audiological care.
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Accumulation of risk factors predisposes more digaitly to occur a hearing loss
during the development of speech than an appearah@ach of the factors separately.
Children treated for neonatal intensive care amtiquéarly vulnerable to the occurrence of
hearing or speech disorders because of accumulatiperinatal risk factors.

It is not confirmed that use of aminoglycoside hiatics in therapeutic doses had an
effect on distant hearing loss. However, applicatad these drugs combined with other
ototoxic medicines such as loop diuretics, paréidylin children treated in intensive care

units, appears to have an impact on progressidelayed hypoacusis.

97



IX. PISMIENNICTWO

10.

11.
12.
13.

14.

15.

16.

17.
18.

19.

Alberti P.: Accessibility for the hearing impairddt. J. Ped. Otorhinolaryngoll999; 49, Suppl
1: 55-8.

Alberti P.: Issues in early identification of heagiscreening.aryngoscopd 985; 95(4):375-81.
Albuguergue W., Kemp D.T.: The feasibility of hagpibased Universal newborn heating
screening in United Kingdonscand. Audiol. Suppl2001; 53:22-8.

Al-Khatib T., Cohen N., Carret A.S., Daniel S.: fl&inum ototoxicity in children, long-term
follow up. Int. J. Ped. OtorhinolaryngoR010; 74:913-9.

American Academy of Pediatrics Joint Committee wfant Hearing 2007 Position Statement:
Principles and quidelines for early hearing detectind intervention prograni3ediatrics2007;
120(4):898-921.

Amaatuzzi M.G., Northrop C., Liberman M.C., Thomtd., Halpin C., Herrmann B., Pinto
L.E., Carranza A., Eavey R.D.: Selective inner haéil in premature infants and cochlea
pathological patterns from neonatal intensive canié autopsiesArch. Otolaryngol Head Neck
Surg 2001; 127(7):629-36.

Aust G.: Vestibulotoxicity and ototoxicity of gemtécin in newborns at riskint. Tinnitus J.
2001, 7:27-9.

Bailly D., Dechoulydelenclave M.B., Lauwerier L.eBring impairment and psychopathological
disorders in children and adolescents. Review efétent literatureencephale2003; 29(4Pt1):
329-37.

Bartel H.: Embriologia. PZWL, Warszawa 2007.

Bates D.E., Beaumont S.J., Baylis B.W.: Ototoxidityuced by gentamicin and furosenmian.
Pharmacother2002; 36:446-451.

Biuletyn Uszk®011; (17).
Biuletyn Uszk@®004; (8).

Borkowska-Gaertig D., Sobieszdska-Radoszewska L.: Hearing tests in infants far ums
pediatrics Pediatria Pol.1969; 44:1357-1363.

Borkowska-Gertig D., Potyrala B., Riowska Z., Sobieszciaska-Radoszewska t., Uniska
J.: Testy stuchowe dla dzieci daytku poradni otolaryngologicznej (Krajowy prograrchoony
stuchu dziecka)Otolaryngol. Pol.1971; 25(5):505-512.

Borg E.: Perinatal asphyxia, ischemia and heaross.l An overwiewScand. Audiol1997;
26(2):77-1.

Boughman J.A., Shaver K.A.: Genetic aspects of risaf understanding the counseling
processAm. Ann. Deaf1982; 127:393-400.

Breborowicz G.H.: Potanictwo i Ginekologia. PZWL, Warszawa 2005, 286-311.
Brookhauser P.E., Auslander M.C., Meskan M.E.: ph#dern and stability of postmeningitic
hearing loss in childret.aryngoscopé 998; 98:940-948.

Brown E., Chau J., Atashband S., Westerberg B.aKdz: A systematic review of neonatal
toxoplasmosis exposure and sensorineural heargsgld®O 2009; 73:707-711.

98



20.
21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.
28.
29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

Brown G.: NICU noise and the preterm infaNeonatal Netw2009; 28(5):165-73.

Chang K., Chinosornvatana N.: Practical gradingesysfor evaluating Cisplatin ototoxicity in
children.J. Clin. Oncol.2010; 28(1):1788-95.

Chau J., Atashband S., Chang E.: A systematicwewfepediatric sensorineural hearing loss in
congenital syphilisint. J. Ped. OtorhinolaryngoR009; 73:787-92.

Chen G, Liu Y.: Mechanisms of noise-induced heptoss potentiation by hypoxi&élear Res.
2005; 200:1-9.

Chintagumpala M., Chevez-Barrios P., Paysse E.lon B.E., Hurwitz R.: Retinoblastoma:
review of current managemencologist2007; 12:1237-46.

Cochlear implants in adults and children: summdryhe NIH consensus. Office of Medical
Applications of Research, National Institutes ofalte Aust. N.Z. J. Surgl997; 67:379-80;
discussion 381.

Coenraad S., Goedegebure A., van Goudoever J.BRveHb.J.: Risk factors for sensorineural
hearing loss in NICU infants compared to normal rimga NICU controls. Int. J. Ped.
Otorhinolaryngol 2010; 74:999-1002.

Collier L., Oxford J.: Wirusologia. PZWL, Warsza®801, 385-386.

Consensus on auditory implant. Marseilla, June @4112007.

Dobrzaiska A., Ryko J. Pediatria. Wydawnictwo Medyczne Urban & PartWroctaw 2005,
826-833.

Dowley A.C., Whitehouse W.P., Mason S.T., Cope ®&rant J., Gibbin K.P.: Auditory
neuropathy: unexpectedly common in a screened mewpopulation Develop. Med. Child
Neurol.2009; 51:642-646.

Downs M.P., Sterritt G.M.: A guide to newborn amfant hearing screening programsch.
Otolaryng.1967; 85:15-22.

Drela M., Korbal P., Sinkiewicz A., Szutazski J.: Badania stuchu u niemavleczonych na
oddziale intensywnej terapii noworodkéw i niemgtvOtolaryngol. Pol.2002; 56:611-6.

Durisin M., Bartling S., Arnoldner C., Ende M., Rein J., Lesinski-Schiedat A., Lanfermann
H., Lenarz T., Stover T.: Cochlear osteoneogeradtes meningitis in cochlear implant patients:
a retrospective analysi®tol. Neurotol 2010; 31:1072-8.

Early identification of hearing impairment in infsnand young childrenNIH Consensus
Statement 1998; 11:1-24.

Einarsson E.J., Petersen H., Wiebe T., Fransson B##&nner J., Magnusson M., Moéll C.:
Long term hearing degeneration after platinum-baseanotherapy in childhootht. J. Audiol.
2010; 49:765-71.

Eisenberg R.B.: Auditory behavior in the human raden Methodological problems and the
logical design of research procedur&sAudiol. Res1965; 5:158-177.

Erbe C.B., Harris K.C., Runge-Samuelson C.L., FlataA., Wackym P.A.: Connexin 26 and
connexin 30 mutation in children with nonsyndrorhearing lossLaryngoscope004; 114(4):
607-611.

European Consensus Development Conference on Neodetring Screening Milan, 15-
16.05.1998.

Fligor B.J., Neault M.W., Mullen C.H., Feldman H,Alones D.T.: Factors associated with
sensorineural hearing loss among survivor of estaareal membrane oxygenation therapy.
Pediatrics2005; 115:1519-1528.

99



40.
41.
42.
43.

44,

45.

46.

47.

48.

49.

50.

51.

52.
53.
54.
55.
56.
S7.
58.

59.

60.

Fowler B.K., Boppana S.B.: Congenital cytomegalesi(CMV) infection and hearing deficyt.
J. Clin. Virol. 2006; 35(2): 226-231.

Freij B.J., Sever J.L.: Toxoplasmodsiediatr. Re\d999; 227-236.

Froding C.A.: Acoustic investigation of newbornadnts.Acta Otolaryngal 1960; 52: 31-40.
Gadzinowski J., Szymankiewicz M.: Podstawy neomafiol Wydawnictwa Akademii Medycz-
nej. Pozna 2002, 35-36.

Goralowna M., Geremek A., Mueller-Maléska M.: Badania przesiewowe stuchu u noworod-
kow i niemowht w aglomeracji warszawskiej. Biuletyn Cochlear @enwarszawa 1995, 12-
18.

Hill J., Speer R., MacLellan A., Hill NO., Khan AClinical experience with cisplatinous
diamminedchloride. VIl Congres of of ChemioteraPyague 1971.

Hoog M., Zanten G.A., Hoeve L.J., Blom A.M., AnkkEN.: A pilot case control follow-up study
on hearing in children treated with tobramycin lre hewborn periodJPO 2002; 65(3):225-
232.

Hoog M., Zanten B.A., Hop W.C., Overbosch E., WkisegKuperus N., Anker J.N.: Newborn
hearing screening: tobramycin and vancomycin aterigk factors for hearing losd. Pediatr
2003; 142:41-6.

Iwanicka-Pronicka K., Radziszewska-Konopka M.: Rekodacje dotyecze organizowania
bada przesiewowych stuchu noworodkéw na przestrzenatosth 50 lat.Otolaryngol. Pol.
2007; 61:468-72.

Jacobson J., Mencher G.: Intensive care nursersenand its influence on newborn hearing
screeningint. J. Ped. Otorhinolaryngoll981; 3(1):45-54.

Jehanne M., Lumbroso-LeRoulc L.: Analysis of otatdy in young children receiving
carboplatin in the context of conservative managnaérunilateral or bilateral retinoblastoma
Ped. Blood Cance2009; 52(5): 637-643.

Johnson F.R., Cohen A.P., Guo Y., Schibler K., @xaid J.H.: Genetic mutations and
aminoglicoside-induced ototoxicity in neonat€dolaryngol. Head Neck Sur@010; 142(5):
704-707.

Joint Committee on Infant Hearing 1971 Joint staetmon neonatal screening for hearing
impairment. ASHA. June 1971.

Joint Committee on Infant Hearing 1973 Screeningnéamt hearing. ASHA. 1973.

Joint Committee on Infant Hearing 1982 PositiorteSteent. ASHA. 1982; 24(12):1017-1018.
Joint Committee on Infant Hearing Position Staten&90.

Joint Committee on Infant Hearing 1994 Positiotesteent. ASHA. 1994; 36:38-41.

Joint Committee on Infant Hearing 2000 Positiortesteent. Principles and Guidelines for Early
Hearing Detection and Intervention Prografsdiatrics2000; 106(4): 798-817.

Karen B., Fowler B.: Congenital cytomegalovirus (€Mnfection and hearing deficifl. Clin.
Virol. 2006; 35(2): 226-231.

Karen B., Fowler B., Faye P., McCollister D., Arthd.: Progressive and fluctuating
sensorineural hearing loss in children with asymatic congenital cytomegalovirus infection.
J. Pediatrics1997; 130(4): 624-630.

Kawashiro N., Tsuchihashi K., Koga K., Kawano Taghl Y.: Delayed post-neonatal intensive
care unit hearing disturbandat. J. Ped. Otorhinolaryngotl996; 34(1-2): 35-43.

100



61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

69.

70.

71.

72.

73.

74.

75.

76.

7.

78.

79.

80.

Kenna M.A., Rehm H.L., Robson C.D., Frangulov A.cGallum J., Yaeger D.: Additional
clinical manifestations in children with sensorirehearing loss and biallelic GIB2 mutations:
who should be offered GJB2 testindm. J. Med. GeneR007; 15(143A): 1560-1565.

Kirkim G., Serbetcioglu B., Erdag T.K., Ceryan Krhe frequency of auditory neuropathy
detected by universal newborn hearing screeningrpro.iInt. J. Ped. OtorhinolaryngoR008;
72:1461-1469.

Korver A.M.H., Vries J.J.C., Konings S., Jong J.Bekker F.W., Vossen J.H.M., Frijns J.H.M.,
Oudesluys-Murphy A.M.: The Decibel collaborativaidgt grup: Congenital cytomegalovirus
infection in young children with permanent bilatehaaring impairment in the Netherlands.
Clin. Virol. 2009; 46:27-31.

Kountakis S.E., Skoulas J., Philips D., Chang C:\Risk factors for hearing loss in neonates: a
prospective studyAm. J. Otolaryngol2002; 23(3):133-137.

Koyama S., Kaga K., Sakata H., lino Y., Kodera Rathological findings in the temporal bone
of newborn infants with neonatal asphyxdata Otolaryngol2005; 125:1028-32.

Kropp R.Y., Wong T., Cormier L., Ringrose A., Bumt&., Embree J.E., Steben M.: Neonatal
herpes simplex virus infections in Canada: reswolts3-year national prospective study.
Pediatrics2006; 117:1955-1962.

Kruk-Zagajewska A., Szmeja Z., Pruszewicz A.: Wyrékminacyjnego grupowego badania
stuchu dzieci szkolnych audiometrnowy. Otolaryngol. Pol.1967; 21:173-8.

Kruk-Zagajewska A.: Metody wgbnego eliminacyjnego badania stuchu wyain grupach u
dzieci szkolnych. Rozprawa doktorska, Pazh866.

Lasky R.E., Wiorek L., Becker TR.: Hearing loss sorvivors of neonatal extracorporeal
membrane oxygenation (ECMO) and high-frequencyllasaiy (HFO) therapyJ. Am. Acad.
Audiol. 1998; 9:47-58.

Lindner G.: Podstawy audiologii pedagogicznej. PWWarszawa 1976, 21.

Marlow E.S., Hunt L.P., Marlow N.: Sensorineuralahag loss and prematuritrch. Dis.
Child. Fetal Neonatal EQR000; 82:141-144.

Mitrinowicz-Modrzejewska A.: Gluchota wieku dziecego. PZWL. Warszawa 1968, 155-166.
Mroczkowski T.F.: Choroby przenoszone dgqdciowa. PZWL. Warszawa 1998, 280.
Mueller-Maleshska M., Nowak M., Skagnski H., Ptoski R., Waligéra J., Korniszewski L.:
Epidemiology of 35 del GG mutation in GJB2 gena iRolish populationl. Audiol. Med2001;
10: 136-141.

Mutton P.E.: Intra-uterine varicella or herpes eostind childhood deafnesk.Paediatr. Child.
Health1995; 31:483-484.

National Institutes of Health. Early identificatiari heating impairments in infants and young
children. NIH Consensus Statement. 1993; 11:1-24.

Nickisch A., Massinger C., Ertil-Wagner B., Voss: Hedoaudiologic findings after sever
neonatal hyperbilirubinemi&ur. Arch. Otorhinolarygol2009; 266:207-2012.

NIH Consensus Statement: Early identification oarfieg impairment in infants and young
children 1998; 11:1-24.

Obrebowski A.: Czynniki ryzyka w etiologii niedostuchéadbiorczych u dzieciLogopedia
1993; 20:125-130.

Obrgbowski A.: Mazliwosci zapobiegania i leczenia odbiorczych uszkdadztuchu po
aminoglikozydachTerapia2002; 10(1):45-47.

101



81.

82.

83.

84.

85.

86.

87.

88.

89.

90.

91.

92.

93.

94.

95.

96.

97.

Obrebowski A., Pruszewicz A.: Uwagi do organizacji skingu stuchowego u dzieci.
Otolaryngol. Pol 1996; 50(3):300-305.

Obrebowski A., Walczak M.Swidzinski P., Karlik M., Kurywczak-Grykiel K., Okbowska-
Karsznia Z.: Wsipne wyniki obiektywnej oceny stuchu u dzieci wyseienowanych w ramach
noworodkowych badaprzesiewowychQOtolaryngol. Pol.2003; 57:531-535.

Obrebowski A., Pruszewicz A., Kuczkowska-Jeske K.: Armlczynnikdw ryzyka w etiologii
odbiorczych niedostuchow dzigcich.Otolaryngol. Pol, 1996; 50 (supl. 22): 324-327.
Obrebowski A., Kuczkowska-Kroll K.: Czynniki ryzyka wtielogii odbiorczych niedostuchow
dzieckcych w latach 1984-1998tolaryngol. Pol.1995; 49 (supl. 19):451-454.

Perier O.: Dziecko z uszkodzonym ngdem stuchu. Wydawnictwa Szkolne i Pedagogiczne.
Warszawa 1992, 16-21.

Pokrzywnicka M., Kobierska J., Kowalewska M.: Cziymretiologiczne zaburze stuchu u
noworodkéw.Post. Neonatol2001; 1:56-59.

Pruszewicz A., Olibowki A. (red.): Audiologia Kliniczna. Zarys. WydY. Wydawnictwo
Naukowe Uniwersytetu Medycznego im. K. Marcinkovegja, Pozna2010.

Pruszewicz A.: Audiologia Kliniczna. Zarys. Wyd.INWydawnictwo Akademii Medycznej im.
K. Marcinkowskiego, Poza2003: 345-347.

Pruszewicz A., Pospiech I.: Low birth weight asisk factor of hearing lossScand. Audiol.
2001; 30 (Suppl. 52): 194-196.

Radziszewska-Konopka M.: Program Powszechnych iexzesrych Bada Stuchu u
Noworodkéw w Polsce organizowany przez FungaWjelkiej OrkiestrySwiatecznej Pomocy.
Audiofon 2002; 21:107-119.

Reef S.E., Redd S.B., Abernathy E., Zimmermandenbgle J.P.: The epidemiological profile
of rubella and congenital rubella syndrome in thaitéd States 1998-2004: the evidence of
endemic transmissiolin. Infect. Dis 2006; 43:126-132.

Rhee C.K., Park H.M., Jang Y.J..: Audiologic evalomat of neonates with severe
hiperbilirubinemia using transiently evoked otodamusemissions and auditory brainstem
responsed.aryngoscopd999; 109:2005-8.

Robertson C.M., Tyebkhan J.M., Peliowski A., EtciRe€., Cheung P.Y.: Ototoxic drugs and
sensorineural hearing loss following severe nebdnatspiratory failure.Acta Pediatr.2006;
95:214-23.

Rogowski M., Gindziaska E., Chodynicki S., Ilwaszko-Krawczuk W.: Zasteanie
wywotanych emisji otoakustycznych w badaniu pragsieym stuchu u noworodkow.
Otolaryngol. Pol.1998; 52:441-5.

Roth D., Hildesheimer M., Maayan-Metzger A., Mudh@l., Hamburger A., Mazkeret R., Kuint
J.: Low prevalence of hearing impairment among \ewy birthweight infants as detected by
universal neonatal hearing screeniAgch. Disease Child. Fetal Neonata. E2D06; 91:257-
262.

Rydzanicz M., Wrébel.M., Pollak A., Gaeki W., Brauze D., Kostrzewska-Poczekaj M.,
Wojsyk-Banaszak., Lechowicz U., Mueller-Malesia, Otdak M., Ptoski R., Skamski H.,
Szyfter K.: Mutation analysis of mitochondria 128NA gene in Polish patients with non-
syndromic and aminoglicoside-induced hearing l&®chem. Biophys. Res. Com2010;
395(1): 116-121.

Saluja S., Agarwal A., Kler N., Amin S.: Auditonguaropathy spectrum disorder in late preterm
and term infants with severe jaundit&. J. Ped. OtorhinolaryngoR010; 74:1292-7.

102



98. Scott D.G., Danielle S.R., Sheila C.D.: Congernitgbmegalovirus (CMV) infection as a cause
of permanent bilateral hearing loss: A quantitaigeessmend. Clin. Virol.2008; 41:57-62.

99. Sekula A.: Analiza audiologicznych procedur diadpoanych oraz wynikow leczenia
w nagltych gluchotach typu odbiorczego o nieznangglagii. Rozprawa habilitacyjna. AM
Pozna, 2002.

100. Sekula A., Hashimoto A., Obowski A., Jackowska JSwidzinski P.: Analysis of the results of
universal neonatal hearing screening (UNHS) du#ii§2-2006 in Phoniatrics and Audiology
Department of the Medical University in PoanArch. Perinat. Med2007; 13(1):53-55.

101.Sekula A., Jackowska J., Hashimoto A., Szyfter-ldad., Obgbowski A., Swidzinski P.:
Realizacja Programu Powszechnych Przesiewowych iB&tiachu u Noworodkéw w latach
2002-2007 w Katedrze i Klinice Foniatrii i AudiolodJniwersytetu Medycznego w Poznaniu.
Post. Neonat2008; 2:91-94.

102. Shott S.R., Joseph A., Heithaus D.: Hearing losshifdren with Down syndroment. J. Ped.
Otorhinolaryngol 2001; 61:199-205.

103. Skaeynski H.: Ujednolicenie programu batlgprzesiewowych u noworodkéw w aspekcie
wystepowania wady stuchwAudiofonologial996; 8:7-12.

104. Smith R.J.H., Dahle J.F., White K.R.: Sensorineurefring loss in childrerLancet 2005;
365:879-890.

105. Sorkin D.L., Zwolan T.A.: Parental perspectivesameling early intervention and its role in
cochlear implantation in childref@tol. Neurotol 2008; 29(2):137-141.

106. Stoinska B., Gadzinowski J.: Neurological and depeiental disabilities in ELBW and VLBW:
follow-up at 2 years of agd. Perinatol 2011; 31:137-42.

107.Suplement z posiedzenia Rady Naukowej Koordynatdexlycznego PPPBSN w Polsce.
Poznd, 27 stycznia 2010 .

108. Sliwi iska-Kowalska M. (red.): Audiologia kliniczna. Meutit. +6dz 2005, 356-357, 403-410.

109. Walczak M., Wiskirska-Wenica B., Obebowski A., Karlik M.: Powszechne badania
przesiewowe noworodkéw w opinii rodzico®tolaryngol. Pol.2006; (Supl. 1): 50-55.

110. Westerburg B.D., Atashband S.,. Kozak F.K.: A systic review of the incidence of sensori-
neural hearing loss in neonates exposed to Hesprgdex virus (HSV)IJPO 2008; 72(2): 931-
937.

111. White R., Karl.: Realities, myths and challengesNefvborn Hearing Screening in the United
States, Central and East EuropehrOto-Rhino-Laryngol. Head Neck Sul®97; 3/4: 74-84.
112.Wong V., Chen W.X., Wong K.Y.: Short- and long-teautcome of severe neonatal nonhemo-

Iytic hyperbilirubinemiaJ. Child. Neural 2006; 21:309-15.

113.Yang J.J, Wang W.H., Lin Y.C., Weng H.H., Yang J.Hwang C.F., Wu C.M., Li S.Y.
Prospective variants screening of connexin geneschiidren with hearing impairment:
genotype/phenotype correlatiddum. Genet2010; 128:303-13.

114.Yoshikawa S., lkeda K., Kudo T., Kobayashi T.: Té#ects of hypoxia, premature birth,
infection, ototoxic drug, circulatory system andngenital disease on neonatal hearing loss.
Auris Nasus Laryn2004; 31(4): 361-368.

115. Yoshinaga-ltano C.: Benefits of early intervention children with hearing los®tolaryngol.
Clin. North Am.1999; 32:1089-102.

116. Yoshinaga-Itano C., Sedey A.L., Coulter D.K.: Laage of early and later identified children
with hearing lossPediatrics1998; 102:1167-1171.

103



117.Zakrzewski A., Pruszewicz A., Kruk-Zagajewska A.rg@nizacyjno-metodyczne zatmia
masowych badaotolaryngologicznych u dzieci szkolnych na teraniePoznaniaOtolaryngol.
Pol.,1974; 28(6):399-401.

104
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Tabela I. Skala APGAR
Tabela Il. Rozktad czynnikow ryzyka w grupie badane

Tabela lll. Zalenos¢ migdzy wystpowaniem wady stuchu w rodzinie a stwierdzeniem
niedostuchu oraz zaburze rozwoju mowy po 2 latach od badania skryningooveg

Tabela IV. Zalenos¢ migdzy zakaeniem TORCH a wysgpieniem niedostuchu oraz
op&nionego rozwoju mowy po 2 latach

Tabela V. Zalenos¢ migdzy wczéniactwem a wysgpieniem niedostuchu oraz zabuize
W rozwoju mowy po 2 latach

Tabela VI. Zalenos¢ migedzy nisky mas urodzeniow a wystpowaniem niedostuchu oraz
zaburzé& w rozwoju mowy w kontroli po 2 latach.

Tabela VII. Zalenos¢ migdzy nisky ocery w skali Apgar a wyspowaniem niedostuchu oraz
zaburzé procesu komunikatywnego po 2 latach od badankayemgowego

Tabela VIII. Zalenos¢ migdzy diugotrwatym pobytem w inkubatorze a wysiwaniem
niedostuchu oraz zaburzonego rozwoju mowy po Zlatal badania skryningowego

Tabela IX. Zalenos¢ miedzy diugotrwad sztuczia wentylach a wystpowaniem niedostuchu
oraz zaburzonego rozwoju mowy po 2 latach od badskryningowego

Tabela X. Zalenos¢ miedzy hiperbilirubinemd a wystpowaniem niedostuchu oraz zaburze
w rozwoju mowy po 2 latach od badania skryningowego

Tabela XI. Zalenos¢ miedzy stosowaniem lekéw ototoksycznych a wgsivaniem
niedostuchu oraz zaburzeozwoju mowy po 2 latach od badania reskryningaweg

Tabela XII. Zaleénos¢ migdzy wadami wrodzonymi twarzoczaszki i zespotamiakamnymi
Z niedostuchem a wygtowaniem niedostuchu oraz opdonego rozwoju mowy po 2
latach od badania skryningowego

Tabela Xlll. Zalenos¢ miedzy wystpowaniem dwdéch lub wcej okotoporodowych
czynnikow ryzyka a wygpowaniem niedostuchu oraz ggmionego rozwoju mowy po
2 latach od badania skryningowego

Tabela XIV. Zalenos¢ czynnikdéw okotoporodowych i lekdw ototoksycznych
Z wystpowaniem niedostuchu oraz zaburze rozwoju mowy
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Tabela XV. Zalenos¢ wad stuchu w rodzinie i lekow ototoksycznych z tggewaniem

niedostuchu oraz zabunz& rozwoju mowy

Tabela XVI. Zalenos¢ wystepowania czynnikéw okotoporodowych i zastosowaniekoiv

ototoksycznych ze stwierdzeniem niedostuchu oranmza w rozwoju mowy w
kontroli po 2 latach

WYKAZ RYCIN

Ryc.
Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.
Ryc.
Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

1. Rozktad wieku w grupie badanej podczasnsee] wizyty kontrolnej
2. Rozktad wieku w grupie badanej podczasidjugzyty kontrolnej

3. Rozktad wieku w grupie kontrolnej podczas\pszej wizyty w Klinice Foniatrii
I Audiologii

4. Rozkiad wieku w grupie kontrolnej podczasyty kontrolnej w Poradni
Przyklinicznej

5. Wysgpowanie zaburzeprocesu komunikatywnego w grupie badane;j

6. Wysgpowanie rodzajéw niedostuchu w grupie badanej

7. Stronn& niedostuchu w grupie badanej

8. Podziat niedostuchow odbiorczych w grupaeddnej ze wzgtu na gtbokas¢ ubytku
stuchu (niedostuch lekki < 40 dB, niedostuchdni/ umiarkowany 41-70 dB
niedostuch giboki 71-90 dB, gtuchota > 90 dB)

9. Wysgpowanie niedostuchu w grupie kontrolnej

10. Ocena zataosci migdzy wystpowaniem wady stuchu w rodzinie a niedostuchem
oraz opé@nionym rozwojem mowy w trakcie kontroli po 2 latach

11. Ocena zataosci migdzy wystpowaniem zakeenia z grupy TORCH a
niedostuchem oraz zaburzony rozwojem mowy w trakoigtroli po 2 latach

12. Ocena zataosci migdzy wystpowaniem wczéiactwa a niedostuchem oraz
zaburzeniami w rozwoju nowy w trakcie kontroli péeach

13. Ocena zataosci migdzy niskh mag urodzeniowy a niedostuchem oraz
zaburzeniami w rozwoju mowy w trakcie kontroli péaach

14. Ocena zataosci migdzy nisky ocerny dziecka w skali Apgar po urodzeniu
a niedostuchem oraz zaburzeniami w rozwoju mowyakdie kontroli po 2 latach

15. Ocena zataosci migdzy pobytem dziecka w inkubatorze po urodzeniu
a niedostuchem oraz zaburzonym rozwojem mowy wcteakontroli po 2 latach
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Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

Ryc.

16. Ocena zataosci miedzy sztucza wentylacy dziecka po urodzeniu a niedostuchem
oraz zaburzonym rozwojem mowy w trakcie kontroliplatach

17. Ocena zataosci migdzy hiperbilirubinemy a niedostuchem oraz zaburzeniami
rozwoju mowy w trakcie kontroli po 2 latach

18. Ocena zataosci migdzy stosowaniem lekow ototoksycznych a niedostucbean
zaburzeniami w rozwoju mowy w trakcie kontroli péaach

19. Ocena zataosci migdzy wadami wrodzonymi twarzoczaszki i zespotami
skojarzonymi z niedostuchem a niedostuchem oraarzahiami rozwoju mowy w
trakcie kontroli po 2 latach

20. Ocena zatacsci migdzy wystpowaniem dwéch lub wtej okotoporodowych
czynnikow ryzyka a niedostuchem oraz epi@nym rozwojem mowy w trakcie
kontroli po 2 latach

21. Ocena zataosci miedzy wystpowaniem okotoporodowych czynnikdéw ryzyka oraz
stosowaniem lekow ototoksycznych a zdiagnozowamiemiostuchu oraz zabunze
w rozwoju mowy w trakcie kontroli po 2 latach

22. Ocena zatacsci migdzy wystpowaniem wady stuchu w rodzinie oraz stosowaniem
lekdéw ototoksycznych a zdiagnozowaniem niedoshaiaz zaburzéew rozwoju mowy

w trakcie kontroli po 2 latach

23. Ocena zataosci migdzy wystpowaniem okotoporodowych czynnikow ryzyka

u dzieci z obgizonym wywiadem rodzinnym dotygeym niedostuchu a wygtowanie
niedostuchu oraz zabunz& rozwoju mowy w kontroli po 2 latach

24. Cestas¢ wystepowania czynnikéw ryzyka w populacji noworodkéw giath
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ANEKS
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Grupa badawcza

Wynik kontroli po ok.
2 latach

UL

Wynik |
badania OAE

UP

Wyniki |
badania OAE

Wiek w
miesigcach

11,5

Pte¢

Pacjenci

E.W.

N.B.

P.J.

D.K.

M.S.

M.G.

B.H.

AW.
M.M.

M.K.

E.S.
K.M.
D.S.

J.K.
Al

M.N.

A.M.
0.G.

M.D.

N.W.

Z.P.

N.S.
A.C.

D.K.

M.W.

O.N.

M.K.

I.H.
M.B.

P.K.

M.H.

E.K.

J.P.

W.S.

M.G.

J.C.
E.F.

O.K.

W.F.

K.C
J.G.
F.K.

M.R.

A.G.
H.S.

AW.

J.B.

Numer

10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20
21

22
23
24
25
26
27

28
29
30
31

32

33
34

35

36

37

38

39

40

41

42

43

44
45

46

47
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11

11

10

10

11

11

J.T.
R.S.
J.D.

M.B.

B.B

M.S.

M.R.

J.K.
G.W.
GS.

J.O.
B.G.
P.D.
J.B.

K.K.

R.K.

M.B.

J.K.
S.K.

P.G.
M.S.

K.D.

H.M.
M.B.

0.D.

S.N.

D.A.
O.P.

P.B.

J.W.
M.G.

W.N.

J.L.
D.P.

O.K.

K.B.

K.G.
P.A.

D.K.

J.S.
Z.S.

K.F.

L.S.
L.T.
N.S.
Z.B.

J.M.
K.W.

K.P.

0.S.

P.G.
W.G.

48

49

50
51

52

53

54
55

56

57

58

59

60
61

62
63
64
65

66
67
68
69
70
71

72
73

74
75
76
77
78
79
80
81

82

83

84
85

86

87

88

89

90
91

92

93

94
95

96

97

98

99
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S.S.

0.S.

S.P.

J.P.
O.K.

D.D.

W.K.

M.D.

M.L.

A.G.

J.C.
D.K.

K.S.
J.F.
M.O.

S.B.

K.S.
P.C.
J.K.

B.t.

K.K.

F.M.
B.D.

M.F.

S.W.

J.P.

W.M.

S.M.
K.L.

P.M.
W.D.

K.M.
E.Z
N.G.

M.S.

K.K.

S.K.

J.W.
B.W.
M.P.

D.K.

M.B.

0.J.

N.K.

J.J.

K.G.
M.J.

M.S.

J.S.
K.M.
t.B.

100
101
102
103

104
105
106
107
108
109
110

111
112
113

114
115
116
117
118
119
120
121

122
123

124
125
126
127
128
129
130
131

132
133

134
135
136
137
138
139
140
141

142
143

144
145
146
147
148
149
150
151

111



36

M.S.

D.K.

K.M.
D.R.

L.S.
M.G.

M.J.

D.K.

R.Z.

K.K.

J.H.
J.R.

AS.

T.W.
D.C.

M.C.

A.P.

M.S.

t.Z.
J.J.

K.S.
M.K.

M.G.

A.S.

W.D.

J.C.
S.B.

M.L.

O.T.

M.B.

M.M.

J.K.
M.J.

S.S.
F.K.

D.J.

J.C.
N.S.

M.E.

J.M.
B.S.
P.S.

M.K.

N.O.
E.P.
P.P.
A.H.

J.R.
N.M.

J.S.
J.P.

152
153
154
155
156
157
158
159
160
161
162
163

164
165
166
167
168
169
170
171
172

173

174
175
176
177
178
179
180
181
182
183

184
185
186
187
188
189
190
191
192
193
194
195
196
197
198
199
200
201
202
203
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12

18

J.W.
M.S.

A.R.

W.C.

M.G.

K.K.

K.J.

M.W.

J.U.
A.B.

E.R.
AM.
M.L.

W.B.

W.D.

K.K.

M.M.

G.M.
N.F.

P.M.
E.K.

M.R.

M.C.

J.K.
0.G.

N.B.

£.N.
K.P.

J.K.
E.K.

P.t.

J.t.
R.G.
M.M.

M.D.

I.S.
F.T.
N.C.

K.K.

N.B.

J.N.
M.M.

M.D.

L.S.
D.D.

K.C.
M.K.

M.G.

M.S.

0O.B.

S.G.
M.S.

204
205
206
207
208
209
210
211
212
213
214
215

216
217
218
219
220
221

222
223
224
225

226
227

228
229
230
231
232
233
234
235
236

237
238
239
240
241

242
243
244
245
246

247
248
249
250
251
252
253
254
255
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10

10

12

13

12

K.S.
M.J.

M.O.
A.M.
W.D.

M.M.

B.W.

T.C.
I.S.
B.K.

K.W.
J.N.
B.N.

M.S.

M.N.

W.P.

N.P.

N.P.

N.S.

B.K.

M.O.
W.S.

J.B.
P.K.

N.R.

A.F.

S.W.
o.w.
J.T.
N.K.

E.J.

A.K.

K.M.
K.M.

M.L.

D.S.

S.D.
J.M.

W.M.

K.W.
ZW.
A.B.

J.A.
ZK.
L.P.

M.H.

J.K.
N.S.

M.G.

P.B.

M.N.

256
257
258
259
260
261
262
263
264
265
266
267

268
269
270
271

272
273
274
275
276
277

278
279
280
281
282
283
284
285
286
287
288

289
290
291
292
293
294
295
296
297
298

299
300
301
302
303
304
305
306
307
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Grupa kontrolna

Wynik kontroli po ok.
2 latach

UL

Wynik |
badania OAE

UP

Wyniki |
badania OAE

Wiek w
miesigcach

10

Pte¢

Pacjenci

I.C.
D.B.

E.P.
H.C.

M.K.

N.S.
M.K.

W.J.

B.P.

L.W.
K.S.
S.K.

J.N.
R.I.

M.W.

W.B.

G.W.
M.S.
W.M.

F.P.
D.R.

K.K.

J.M.
R.C.
K.S.

R.N.

P.B.

D.K.

P.t.

K.S.
R.G.

W.K.

H.W.

J.B.
A.R.

S.W.
J.S.
S.M.

M.K.

K.R.

K.M.
R.R.

A.K.

E.H.

P.J.

M.B.

A.B.

Numer

10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20
21

22

23
24

25

26

27

28

29

30
31

32

33
34

35

36

37

38

39

40

41

42

43

44
45

46

47
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J.H.
L.B.

A.S.

M.M.
E.T.

AZ.

J.Z.

B.C.
W.B.

D.B.

D.S.

K.B.

J.P.
B.W.
M.Z.

A.O.
J.C.
K.T.

A.B.

O.K.

R.A.
M.Z.

W.K.

K.S.
M.S.

D.K.

K.B.

M.B.

A.M.
A.S.

M.L.

M.S.

D.M.
A.K.

D.L.

F.F.

K.G.
A.B.

M.S.

H.P.

M.C.

A.K.

K.S.
P.R.

M.D.

M.L.

M.W.
K.M.

W.K.

I.B.
I.K.

48

49

50
51

52

53
54

55

56

57

58

59

60
61

62
63
64
65

66
67
68
69

70
71

72
73
74
75
76
77
78
79
80
81

82

83
84

85

86

87

88

89

90
91

92

93

94
95

96

97

98

99

116



18

M.M.

N.M.
D.R.

G.U.

W.J.

T.R.
J.Z.
J.F.
P.N.

A.B.

ZW.
Oo.Ww.
B.S.
J.S.

M.S.

E.P.
P.C.

100
101
102
103

104
105
106
107
108
109
110

111
112
113

114
115
116

117



