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STRESZCZENIE:

Wprowadzenie: U czesci pacjentdw z gtebokim niedostuchem odbiorczym stwierdzane sg wady ucha wewnetrznego. Poczat-
kowo uwazano je za przeciwskazanie do wszczepienia implantu slimakowego. Jednakze wraz z rozwojem chirurgii i techno-
logii implantéw Slimakowych mozliwe stato sie leczenie réwniez tej grupy pacjentéw. Wszczepienie implantu w przypadku
wad ucha wewnetrznego moze jednak wigzac sie z wieloma trudno3ciami chirurgicznymi i mozliwymi komplikacjami.

Cel: Celem pracy jest przedstawienie: (1) wspbtczesnej klasyfikacji wad ucha wewnetrznego, (2) probleméw chirurgicznych
i klinicznych zwigzanych z poszczegélnymi wadami, a takze (3) przypadkéw wad ucha wewnetrznego stwierdzonych
w o$rodkach autoréw.

Materiat i metody: Ze 111 dzieci kwalifikowanych do wszczepienia implantu §limakowego w trzech osrodkach klinicznych
wytoniono grupe pacjentéw, u ktérych stwierdzono wady ucha wewnetrznego. Przeanalizowano: badania obrazowe pacjen-
téw wykonane przed zatozeniem implantu, badania stuchu, protokoty operacyjne ze wszczepienia implantu slimakowego,
wyniki pomiaréw Srédoperacyjnych orazSrédoperacyjne badania obrazowe. Oméwiono klasyfikacje wad ucha wewnetrznego
uznawang obecnie za wiodgca.

Wyniki: U 19/111 (17%) dzieci stwierdzono duze wady ucha wewnetrznego w 35 uszach. U 13/19 (68%) pacjentéw wada byta
obustronnaisymetryczna, u6/19 (32%) pacjentéw zaobserwowano inne wady w uchu prawym ilewym lubwadejednostronng.
Stwierdzono wszystkie z gtéwnych wad wyrdznionych w klasyfikacji, poza resztkowg otocystg. Najczestsze z nich to: hipo-
plazja Slimaka, niepetny podziat §limaka i poszerzony wodociag przedsionka.

Dyskusja: Duze wady wrodzone ucha wewnetrznego s3 istotnym problemem diagnostycznym i klinicznym u dzieci kwali-
fikowanych do wszczepienia implantu §limakowego. Mogg one uniemozliwia¢ badZ znaczgco utrudniaé wszczepienie im-
plantu slimakowego i opieke pooperacyjng. Duze wady stwierdzane sg w badaniach obrazowych nawet u od 20 do 30%
pacjentéw z gtebokim niedostuchem.

StOWA KLUCZOWE: badania obrazowe, implant pniowy, implant §limakowy, wady ucha wewnetrznego

ABSTRACT:

Introduction: Some patients with profound sensorineural hearing loss have inner ear malformations. Initially, those
were believed to be a contradiction to cochlear implantation. However, with the advance of cochlear implant surgery and
technology, it has become possible to treat this group of patients. However, cochlear implantation in the case of inner ear
malformations can be associated with numerous surgical difficulties and possible complications.

Purpose: The paper aims to present: (1) modern classification of inner ear malformations, (2) surgical and clinical challenges
related to all types of malformations, and (3) cases of inner ear malformations identified in the authors’ centers.

Material and methods: Of 111 children enrolled for cochlear implantation in three clinical centers, a group of patients with mal-
formations of the inner ear was selected. We analyzed: preoperative imaging studies of patients performed prior to cochlear
implantation, hearing tests, surgical protocols of cochlearimplantation, results of intraoperative measurements and intraopera-
tive imaging studies. We discuss what is currently believed to be the leading classification of inner ear malformations.
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Results: In19/111 (17%) children, we diagnosed severe inner ear malformations in 35 ears. In 13/19 (68%) patients the malfor
mations were bilateral and symmetrical, while 6/19 (32%) patients had different malformations in the right and left ear or
one-sided malformation. All inner ear malformations described in the classification were found, except for rudimentary oto
cyst. The most common are: cochlear hypoplasia, incomplete partition, and enlarged vestibular aqueduct..

Discussion: Severe inner ear malformations are a major diagnostic and clinical challenge in children qualified for cochlear
implantation. They can preclude or considerably complicate cochlear implantation and postoperative care. Inner ear
malformations are found in imaging studies even in 20 to 30% of patients with profound hearing loss.

KEYWORDS:

auditory brainstem implant, cochlear implant, imagingstudies, inner ear malformations

WYKAZ SKROTOW

CA - aplazja §limaka

CC - wspdlna jama

CH - hipoplazja slimaka

CLA - calkowita aplazja btednika

CT - tomografia komputerowa

EVA - poszerzony wodociag przedsionka
EN — nerw twarzowy

IAC - przewdd stuchowy wewnetrzny

IP - niepelny podzial §limaka

MRI - rezonans magnetyczny

RO - resztkowa otocysta

ZOMR - zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych

WPROWADZENIE

Wady ucha wewnetrznego wystepuja zar6wno u pacjentéw z pra-
widlowym stuchem, jak i u tych z ré6znymi stopniami niedostuchu
[1]. Bardzo czesto kojarza sie one z gltebokim niedostuchem od-
biorczym [1]. Wystepuja u od 20 do 30% pacjentéw z glebokim
niedostuchem [1, 2]. Poczatkowo byly uwazane za przeciwska-
zanie do wszczepienia implantu §limakowego [1, 3, 4]. Jednakze
wraz z pojawieniem si¢ pierwszych doniesiert o udanych implan-
tacjach i zadowalajacych wynikach pacjentéw, a takze rozwojem
chirurgii i technologii implantéw §limakowych mozliwe stato si¢
leczenie réwniez tej grupy pacjentéw [1, 3, 5]. Nadmienié na-
lezy jednak, iz wyniki rehabilitacji mowy i stuchu uzyskiwane
u dzieci z malformacjami ucha wewnetrznego sa gorsze niz
w populacji dzieci z glebokim niedostuchem, ale prawidlowo
uformowanym uchem wewnetrznym [3]. Wszczepienie implantu
w przypadku wad ucha wewnetrznego moze wiazac sie z wie-
loma trudnosciami chirurgicznymi i mozliwymi komplikacjami
[1, 3, 6]. Czestymi problemami sa trudnosci zwigzane z: uzyska-
niem dostepu do $limaka, identyfikacja implantowalnej prze-
strzeni w uchu wewnetrznym, nieprawidlowym przebiegiem
nerwu twarzowego i ryzykiem jego uszkodzenia, wyciekiem
plynu mézgowo-rdzeniowego (gusher), ryzykiem wprowadze-
nia elektrody w nieprawidlowe miejsce (przewdd stuchowy we-
wnetrzny, hypotympanum czy przedsionek), niepelnym wprowa-
dzeniem elektrody lub nieprawidtowa pozycja elektrody w uchu
wewnetrznym (ang. electrode tip foldover) [1, 6, 7]. Niekiedy
konieczne moze by¢ tez zastosowanie nietypowych dostepow
chirurgicznych [1, 6]. W przypadku wad, w ktérych dostepna
implantowalna przestrzen jest mniejsza, jak w hipoplazjach $li-
maka lub wspélnej jamie, niezbedny jest dob6r odpowiedniej
elektrody o optymalnej dlugosci [1, 6].
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Pierwszy zakret §limaka wyksztalca sie do 8. tygodnia zycia plo-
dowego, drugi do okoto 10., a pozostate pol zakretu az do 25.
tygodnia [8]. Do powstania poszczeg6lnych wad dochodzi na
réznych etapach rozwoju ucha wewnetrznego. Pierwsza 5-elemen-
towa klasyfikacje wad wrodzonych ucha wewnetrznego, oparta
na embriogenezie i wykorzystywang przez wiele lat, przedstawit
Jackler w 1987 r. [9]. Nowg, zmodernizowana klasyfikacje zapre-
zentowal Sennaroglu w 2017 r. [1]. Wyrdznia ona 8 gléwnych
wad ucha wewnetrznego [1]. Obecnie klasyfikacje te uznaje sie
za wiodgcg; jest ona réwniez szeroko stosowana w aktualnych
publikacjach na temat wad rozwojowych ucha wewnetrznego.
Przedstawiona przez tego samego autora w 2020 r. nowa klasy-
fikacja uwzglednia dodatkowo morfologie kanaléw pétkolistych
i przebieg nerwu twarzowego w kosci skroniowej w: przewodzie
stuchowym wewnetrznym, odcinku btednikowym, bebenkowym
i sutkowym [10].

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie: (1) wad wrodzonych
ucha wewnetrznego, (2) ich czestos$ci oraz probleméw chirur-
gicznych i klinicznych zwigzanych z poszczegélnymi wadami,
a takze (3) wad ucha wewnetrznego stwierdzonych w o$rodkach
autoréw. Wedlug naszej wiedzy, szczegdtowy opis podziatu wad
ucha wewnetrznego nie byl dotad omawiany w pi$miennictwie
krajowym.

MATERIAt | METODY

Badanie przeprowadzono zgodnie z wymaganiami etyczny-
mi dotyczacymi badan z udziatem ludzi i Deklaracja Helsin-
ska. Numer zgody Komisji Bioetycznej: KB62/2018 (zgoda
Komisji Bioetycznej przy Instytucie Centrum Zdrowia Mat-
ki Polki). Przeprowadzono retrospektywna analize dokumen-
tacji medycznej 111 pacjentéw kwalifikowanych lub podda-
nych procedurze wszczepienia implantu §limakowego w okresie
01.01.2010-01.07.2020 w trzech instytucjach klinicznych. Do
analizowanej grupy wlaczono pacjentéw, u ktérych w czasie kwa-
lifikacji stwierdzono wady ucha wewnetrznego (ocena wspdlna
- radiolog i otolaryngolog).

Kryteria wlaczenia do grupy badane;j:

» dostepnosc¢ badan obrazowych: MRI glowy oraz HRCT
kosci skroniowych w szpitalnym systemie gromadzenia
danych;

» stwierdzona w czasie kwalifikacji wada ucha
wewnetrznego.
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Tab. 1. Podtypy hipoplazji $limaka i niepetnego podziatu.

HIPOPLAZ]JA SLIMAKA

CH-l CH-ll

-§limak kulisty,
-brak wrzecionka i blaszki spiralnej.

-zewnetrzny zarys §limaka prawidtowy,
-wady wrzecionka i blaszki spiralnej.

- mniej zakretéw, krétkie wrzecionko
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- prawidtowy zarys zewnetrzny

== ;:--‘\‘

=
I

v‘
“'J‘L/ \&‘\ .‘j
A
F 7

CH-IV

- dobrze wyksztatcony zakret podstawny
slimaka,
-bardzo hipoplastyczne pozostate zakrety.

i wewnetrzny §limaka,

i blaszka spiralna.
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Catkowity brak wrzecionka i blaszki spiralnej Brak wrzecionka i blaszki w cze

Kryterium wylaczenia z grupy badanej byl brak dostepnych
badan obrazowych. Do oceny badan obrazowych wykorzystano
program RadiAnt DICOM Viewer.

Do grupy badanej zakwalifikowano 19/111 (17%) pacjentéw,
w tym 5 dziewczynek i 14 chtopcdéw, ktérzy mieli wykonane
badania obrazowe w wieku od 10 miesiecy do 8 lat.

Zebrano dane pacjentéow dotyczace: wieku, plci oraz badan
wykonywanych przed i po zalozeniu implantu §limakowego,
w tym: badania obrazowe wykonane przed zalozeniem implan-
tu, badania stuchu (audiometria tonalna, badanie stuchowych

POLOTORHINO REV 2020: 9 (3): 1-11

1P-111

$ci szczytowej Obecna blaszka spiralna, brak wrzecionka

potencjaléw wywolanych pnia mézgu lub stuchowych poten-
cjatéw wywolanych stanu ustalonego), protokét operacyjny ze
wszczepienia implantu $limakowego, wyniki pomiaréw $rédo-
peracyjnych — impedancje elektrod, NRT oraz srédoperacyjne
badania obrazowe: kontrolne RTG kosci skroniowej w zmodyfikowa-
nym wloZzeniu Stenversa i przezoczodotowym. Przestrzenne rekon-
strukcje 3D ucha wewnetrznego wykonano przy pomocy programu
3D Slicer Freeware na podstawie HRCT kosci skroniowych pacjen-
téw. Wady klasyfikowano zgodnie z klasyfikacja Sennaroglu z 2017
r. [1]. Ponizej przedstawiony jest szczeg6élowy opis gtéwnych wad
wrodzonych ucha wewnetrznego, wyszczegdlnionych przez te
klasyfikacje.
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Catkowita aplazja btednika (CLA, Aplazja Michela)

Calkowita aplazja bednika to rzadka wada opisana po raz pierwszy
w 1863 r,, ktdrej czestos¢ podawana w literaturze waha sie miedzy
1a 6% [9, 11]. Do jej powstania dochodzi przed 3. tygodniem zycia
plodowego, na etapie plakody usznej [11]. Najczesciej wystepuje
obustronnie, cho¢ opisano tez przypadki jednostronnego jej wy-
stepowania [11]. Zazwyczaj jednak drugie ucho réwniez ma nie-
prawidtowa budowe [11].

W malformacji tej stwierdza sie brak: §limaka, przedsionka,
kanatéw pélkolistych, wodociagu przedsionka i §limaka [1].
Cze$¢ skalista kosci skroniowej i otoczka btednika moga by¢ hi-
poplastyczne lub aplastyczne, co stanowi podstawe do podzia-
tu wady na 3 podtypy (Tab. L.) [1]. Wystepowaé moze réwniez
charakterystyczne sptaszczenie promontorium [11]. W przewo-
dzie stuchowym wewnetrznym przebiega tylko nerw twarzowy
[10]. Dalszy przebieg nerwu twarzowego w kosci skroniowej jest
mozliwy do przesledzenia, jednak najczesciej jest nieprawidlowy
[1, 10]. Kosteczki stuchowe moga by¢ wyksztalcone prawidlo-
wo, cho¢ czesto opisywang cecha CLA sg wady strzemiaczka
(plytka strzemigczka powstaje z otoczki btednika) [1, 11].

Resztkowa otocysta (RO)

W tej wadzie wystepuje niewielka kulista struktura odpowiadajaca
otoczce kostnej btednika, ktéra nie komunikuje sie z przewodem
stuchowym wewnetrznym [1]. Moga jej towarzyszy¢ resztkowe ka-
naly polkoliste [1]. Jest to wada ,,pomiedzy” aplazja blednika, w kté-
rej catkowicie brak struktur ucha wewnetrznego, a wspélng jama,
ktéra komunikuje sie z przewodem stuchowym.

Aplazjaslimaka (CA)

Aplazja §limaka powstaje okolo 5. tygodnia zycia ptodowego [12].
W wadzie tej nie stwierdza sie slimaka. Przedsionek znajduje sie
w typowej lokalizacji i moze by¢ réznie wyksztatcony, stad wyrdz-
niono dwa podtypy tej malformacji [1]:

1. Aplazje $limaka z prawidlowym przedsionkiem, w ktorej
wystepuje prawidtowo wyksztalcony przedsionek i kanaty
polkoliste;

2. Aplazje slimaka z poszerzonym przedsionkiem (ang. cochlear
aplasia with dilated vestibule; CADV).

Wspdlnajama (CC)

Wspoélna jama stanowi okolo 26% malformacji i uwaza-
na jest za druga najczestsza wade ucha wewnetrznego. Po
raz pierwszy opisano ja w 1838 r. [9, 13]. Do powstania tej
malformacji dochodzi okoto 4. tygodnia zycia plodowe-
go, na etapie otocysty, przed podziatem na: §limak, przedsio-
nek i kanaty pétkoliste [14]. Pojawia sie¢ wtedy wspdlna jama
— pojedyncza, kulista struktura odpowiadajaca slimakowi
i przedsionkowi [1]. Komunikuje si¢ z IAC, najcze$ciej w $rod-
ku, co sprzyja zapaleniom opon mézgowo-rdzeniowych (ZOMR)
[1, 13]. Ryzyko ZOMR u pacjentéw z duzymi wadami ucha we-
wnetrznego moze wynosi¢ nawet 40% [15]. Wspolnej jamie moga
towarzyszy¢ réznie wyksztalcone lub resztkowe kanaty po6tkoli-
ste. Na swoim wewnetrznym obwodzie jama zawiera struktury
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nerwowe nerwu przedsionkowego i §limakowego — ,,cochleove-
stibular nerve” [1]. Liczba widkien nerwowych jest jednak naj-
czesciej niewielka [1].

Hipoplazjaslimaka (CH)

Hipoplazja §limaka stanowi okoto od 15 do 23,5% wad ucha i po-
wstaje pomiedzy 6. a 8., a w przypadku podtypu IV po 10. tygodniu
zycia plodowego [12, 16]. Moze wystepowac w: zespole CHAR-
GE (mutacja CHD?7), zespole oskrzelowo-uszno-nerkowym, ze-
spole Waardenburga i Downa [16]. Moze by¢ zaréwno jedno-, jak
i obustronna [12]. W przypadku wad asymetrycznych najczesciej
wspolistnieje z IP-I [12]. Do pozostalych czesto stwierdzanych wad
naleza: CC, CLA, CA [12]. W hipoplazji §limaka zaréwno §limak,
jak i przedsionek, sg wyksztalcone; wymiary zewnetrzne §limaka
s jednak mniejsze [1]. Wystepuja réznego stopnia wady architek-
tury wewnetrznej §limaka, co stanowi podstawe do podzialu na
4 nastepujace podtypy [1]:

1. Hipoplazja slimaka typ I (CH-I) — kulista struktura $limaka.
Jak w kazdej hipoplazji, wymiary zewnetrzne §limaka sa male.
Slimak jest kulisty, niewielki, jego architektura wewnetrzna
jest calkowicie zaburzona: nie posiada wrzecionka i blaszki
spiralnej [1]. Moze szeroko komunikowac sie z IAC [12];

2. Hipoplazja §limaka typ II (CH-II) — cystyczny hipoplastyczny
$limak. Zewnetrzny zarys $limaka jest prawidlowy, nieprawi-
dlowa jest natomiast jego architektura wewnetrzna: budowa
wrzecionka i blaszki spiralnej [1]. Moze istnie¢ szeroka
komunikacja z IAC i zwigzane z tym ryzyko z gusher. Z wada
ta moga wspdlistnieé: poszerzony wodociag, przedsionek,
defekty plytki strzemiaczka i nawracajace ZOMR [1, 12];

3. Hipoplazja slimaka typ III (CH-III) — §limak z <2 zakretow.
Slimak ma mniejsze wymiary, prawidlowy zarys zewnetrzny
i wewnetrzny, kroétkie wrzecionko i blaszke spiralng, ale
posiada mniej zakretéw [1]. Przedsionek i kanaty péikoliste
sq hipoplastyczne [12];

4. Hipoplazja slimaka typ IV (CH-IV) — §limak z hipoplastycznym
zakretem $rodkowym i szczytowym. Dobrze wyksztalcony
jest tylko zakret podstawny; pozostate zakrety sa bardzo
hipoplastyczne [1]. Wada ta powstaje po 10. tygodniu zycia
plodowego, gdy w pelni rozwinie si¢ zakret podstawny,
arozwoj pozostalych zostanie zahamowany [12].

Niepetny podziat §limaka (IP)

Podobnie jak w hipoplazji limaka, w wadzie tej wystepuja wyksztal-
cone: §limak i przedsionek i r6znego stopnia wady architektury we-
wnetrznej $limaka [1]. Wymiary zewnetrzne $limaka sa jednak pra-
widlowe [1]. Ze wzgledu na defekty wrzecionka i blaszki spiralnej,
wyrdznia sie 3 podtypy niepelnego podziatu [1]:

1. Niepelny podziat §limaka typ I (IP-I) — charakteryzuje sie
calkowitym brakiem wrzecionka i blaszki spiralnej [1]. Do
powstania tej malformacji dochodzi miedzy 4. a 5. tygodniem
zycia plodowego [17]. W czasie implantacji moze dojs¢ do
wycieku plynu mézgowo-rdzeniowego spowodowanego ubytkiem
pomiedzy slimakiem a IAC lub defektem plytki strzemiaczka,
co moze réwniez by¢ przyczyng nawracajacych zapalen opon
mézgowo-rdzeniowych. Przedsionek moze by¢ poszerzony;

WWW.OTORHINOLARYNGOLOGYPL.COM
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Tab. Il. Wady ucha wewnetrznego stwierdzone w grupie badanej.

WADA LICZBA REKONSTRUKC]A 3D WADA LICZBA REKONSTRUKCJA 3D
uszu Uszu
ZWADA ZWADA
E?*EO‘,"CH aplazja 2 Hipoplazja Slimaka 3
ednika typ IV
Aplazja slimaka 1
Niepetny podziat §limaka 1
Wspélnajama 1 tpl
Niepetny podziat §limaka 2
typll
Hipoplazja §limaka 1
typl
Niepetny podziat $limaka 8 »
typ Il
Hipoplazja Slimaka 1
typll
Poszerzony wodocigg 6
Hipoplazja Slimaka 4 Retibge
typ Il

Nieprawidtowosci wejscia
nerwu §limakowego do 5+2
slimaka

POLOTORHINO REV 2020: 9 (3):1-11 5
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Ryc. 2. (A) CADV ucha lewego i (B) hipoplazja Slimaka typ | ucha prawego.

2. Niepelny podzial §limaka typ II (IP-II) — w tym podtypie brak
wrzecionka i blaszki w czesci szczytowej [1]. IP-IT wspdlistniejacy
z EVA i poszerzonym przedsionkiem okreslany jest jako
dysplazja lub triada Mondiniego [1]. Wystepuje ona w zespole
Pendreda (mutacja SLC26A);

3. Niepelny podzial slimaka typ III (IP-III) — wada opisana po
raz pierwszy w 1971 r. [18, 19]. IP-III wystepuje w gluchocie
sprzezonej z chromosomem X, u pacjentéw z mutacja genu
POU3F4, rzadziej COLAAG6 [16, 20]. Obecna jest blaszka spiralna,
ale brak wrzecionka [1]. Czesto wystepuje szeroki, rozdety
IAC i niepelna separacja pomiedzy slimakiem a IAC. Istnieje
duze ryzyko wycieku ptynu mézgowo-rdzeniowego (gusher)
i umieszczenia elektrody w przewodzie stuchowym
wewnetrznym. Strzemiaczko moze by¢ unieruchomione [16].

Poréwnanie podtypéw hipoplazji limaka i niepelnego podzialu
przedstawia Tab. I.

Poszerzony wodociag przedsionka (EVA)

Poszerzony wodociag przedsionka jest uwazany za najczestsza
wade u dzieci z niedosluchem, stwierdzang nawet u 15% pacjentow,
opisana po raz pierwszy w 1978 r. [21-23]. Wystepuja tu: prawi-
dlowo wyksztalcony slimak, przedsionek i kanaly pétkoliste [1].
Wodociag przedsionka jest poszerzony — kryterium diagnostycz-
ne dla EVA wg Sennaroglu pozwala rozpoznaé poszerzenie, jesli
szerokos$¢ w potowie dlugosci >1.5 mm [1]. Wcze$niejsze wartosci
podawane przez réznych autoréw wahaly sie od 1 do 4 mm [24].
Najczesciej wspolistniejaca wada jest IP-1I [24].

Nieprawidtowosci wejscia nerwu $limakowego do slimaka

Wada ta dotyczy wej$cia nerwu wejscia do §limaka, okreslanego
w pi$miennictwie anglojezycznym jako ,cochlear aperture” [1].
Oceniane jest ono w skanach osiowych, najlepiej w tzw. mid-
-modiolar view, czyli w skanie najlepiej ukazujacym architektu-
re wewnetrzng $limaka [1]. W mid-modiolar view widoczne sq:
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Ryc. 4.Obustronna hipoplazja Slimaka typ Ill.

wrzecionko, zakret podstawny i Srodkowy oraz wejscie do $limaka
[1]. Dzielone jest ono na 2 podtypy [1]:

1. Hipoplazje — gdy wielko$¢ wejscia do slimaka w skanie osiowym
(mid-modiolar view) <1.4 mm. Wystepuje czesciej w zespole
CHARGE [16];

2. Aplazje — gdy nie ma komunikacji IAC ze $limakiem,
a pomiedzy nimi wystepuje lita kos¢. Konieczna jest ocena
nerwu VIII w MRL

Morfologia kanatéw potkolistych i anomalie przebiegu nerwu
twarzowego

Klasyfikacja Sennaroglu z 2020 r. wyr6znia 4 mozliwe morfologie
kanatow potkolistych: prawidlowe, hipoplastyczne, aplastyczne
i poszerzone [10]. Nerw twarzowy (FN) oceniany jest na 4 odcinkach:
w czesci przewodowej, blednikowej, bebenkowej i sutkowej [10].
Klasyfikacja ta opublikowana zostata niedawno, nie jest jeszcze roz-
powszechniona, dlatego nie bedzie omawiana w tej pracy.

WYNIKI

U 19/111 (17%) dzieci kwalifikowanych do implantu §limakowego
stwierdzono wady ucha wewnetrznego w 35 uszach. Zaobserwowano
7 z 8 gtéwnych wad wyréznionych w klasyfikacji autorstwa
Sennaroglu [1]. Jedyna niestwierdzona wada byla resztkowa oto-
cysta. Stwierdzone wady przedstawione sa w Tab. II.

U 16/19 (84%) pacjentéw wada byla obustronna. U 3/19 (16%)
pacjentéw wade stwierdzono w 1 uchu: u dwéch byla ona jedno-
stronna — jednostronnie poszerzony wodociag przedsionka oraz
jednostronna hipoplazja wej$cia nerwu $limakowego do $limaka,
a u jednego z pacjentéw z poszerzonym wodociggiem przedsion-
ka wszczepiono wczesniej implant slimakowy w przeciwnym uchu
bez wady.

WWW.OTORHINOLARYNGOLOGYPL.COM
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Ryc. 6. (A, B) Obustronna hipoplazja §limaka typ IV.

U 13/19 (68%) pacjentéw wada byta symetryczna, u 3/19 (16%)
pacjentow stwierdzono inne wady w uchu prawym i lewym: wspélna
jame (ang. common cavity) z hipoplazja §limaka typ II, niepelny po-
dziat §limaka typ I z hipoplazja slimaka typ IV oraz aplazje slimaka
z poszerzonym przedsionkiem z hipoplazja slimaka typ I. Dodatkowo
u 1 dziewczynki z obustronng hipoplazja slimaka CH-III zaobser-
wowano obustronng aplazje wejscia nerwu slimakowego do sli-
maka. Calkowita aplazje blednika stwierdzono u 1 chlopca — obu-
stronnie (Ryc. 1.).

Aplazje slimaka stwierdzono u 1 dziewczynki (Ryc. 2A., B.).
Byta to aplazja $limaka z poszerzonym przedsionkiem (CADV).
W HRCT kosci skroniowych jama ta nie komunikowala sie z IAC;
w badaniu MRI réwniez nie stwierdzono komunikacji CADV
z nerwem. Wada byla asymetryczna — w drugim uchu stwierdzo-
no hipoplazje §limaka typu I, réwniez bez komunikacji z nerwem
badaniu MRIL

Wspolng jame stwierdzono u 1 dziewczynki (Ryc. 3.). Jama ta komuni-
kowata sie z IAC; w badaniu MRI stwierdzono komunikacje z nerwem.
Wada byta asymetryczna — w uchu lewym stwierdzono hipoplazje
glimaka typ II. Zaréwno hipoplazje slimaka typ I, jak i typ I, stwierdzono
w 1 uchu. Wystapily one jako wada asymetryczna z innymi wadami. Obie
pacjentki opisano powyzej. Hipoplazje slimaka typ III stwierdzo-
no obustronnie u 2 pacjentéw (Ryc. 4.). Na Ryc. 5. wida¢ hipopla-
styczny $limak ucha lewego o mniejszej liczbie zakretéw, z krétkim
wrzecionkiem i blaszka spiralng oraz pierwszy zakret slimaka ucha
prawego. Hipoplazje slimaka typ IV stwierdzono w 3 uszach: obu-
stronnie u 1 chlopca (Ryc.6.) oraz w 1 uchu u dziewczynki z wada
typu IP-I w drugim uchu.

Niepetny podzial §limaka typ I (Ryc. 5A.) stwierdzono w 1 uchu
u wyzej opisanej dziewczynki z hipoplazjg §limaka typ IV drugiego
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ucha. Niepelny podziat §limaka typ II stwierdzono u 1 chlopca;
wada ta byta obustronna (Ryc. 5B.). Niepelny podziat §lima-
ka typ III to najczestsza wada w grupie badanej — wystapita
u 4 pacjentéw; u wszystkich z nich byta obustronna (Ryc. 5C.).
Poszerzony wodociag przedsionka byl druga najczestsza wada
w badanej grupie dzieci. Stwierdzono go w 6 uszach u 4 pacjentéw,
u 2 byt obustronny (Ryc. 7A.).

Nieprawidlowosci wejscia nerwu slimakowego do $limaka stwierdzo-
no w 5 uszach u 3 pacjentéw. Jedno dziecko posiadalo jednostronna
hipoplazje, u reszty wada byta obustronna (obustronna aplazja oraz
obustronna hipoplazja). Dodatkowo u 1 dziewczynki z obustronna
wada CH-III stwierdzono obustronng aplazje wejscia nerwu slimako-
wego do slimaka, zatem tgcznie anomalie wejcia nerwu do slimaka
stwierdzono w 7 uszach. Oba podtypy tej wady przedstawia Ryc. 7.

DYSKUSJA

W badanej grupie stwierdzono 7 z 8 gléwnych wad wyszczegél-
nionych w klasyfikacji wad z 2017 r. [1]. 16/19 (84%) pacjentéw
zakwalifikowano do wszczepienia implantu §limakowego. 3/19
(16%) pacjentdéw z duzymi wadami: aplazja blednika, aplazja slimaka
i obustronng CH-III z aplazja wej$cia nerwu $limakowego do
$limaka zdyskwalifikowano z wszczepienia implantu §limakowego
z uwagi na niespelnienie kryteriéw do implantacji.

Wsrod opisywanych oséb stwierdzono 1 przypadek obustronnej
calkowitej aplazji blednika u dziecka 8-letniego (Ryc. 1.). Podsta-
wowymi warunkami koniecznymi do implantacji sa: obecno$¢
mozliwej do zaimplantowania przestrzeni, do ktérej mozna zato-
zy¢ elektrode, oraz nerwu $limakowego, ktory pozwoli na przeka-
zanie sygnalu do dalszych pozioméw drogi stuchowej [7]. Pierw-
szy konsensus dotyczacy implantéw pniowych u dzieci z 2011 r.
i pézniejszy konsensus dotyczacy wad ucha wewnetrznego za-
kwalifikowaly te wade jako definitywne wskazanie do implantu
pniowego (ABI) — ang. well-defined congenital indication [25, 26].
Dziecko zglosilo si¢ jednak zbyt p6zno, by by¢ kandydatem do
implantu pniowego, ktéry powinien by¢ wszczepiony do 2.,
symalnie 3. roku zycia [26]. W tej sytuacji niewskazane byloby
narazenie go na zabieg przy spodziewanych znikomych korzysciach
z implantu pniowego. W przypadku resztkowej otocysty, je-
dynej wady, ktdrej nie stwierdzono w os$rodkach autoréw,
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Ryc. 7. (A) Poszerzony wodociag przedsionka, (B) hipoplazja i (C) aplazja wejscia do Slimaka.

kryteria do wszczepienia implantu nie s3 réwniez spelnione i jest ona
wskazaniem do ABI [1].

Kolejng wada stwierdzona w grupie badanej, ktéra zakwalifikowa-
no jako definitywne wskazanie do implantu pniowego, jest aplazja
$limaka [25, 26]. Istnieja jednak dwie podobne malformacje o po-
staci kulistej struktury w miejscu §limaka i przedsionka, ktérych
zréznicowanie moze by¢ niejednokrotnie trudne, a ktére réznig sie
mozliwoscig zastosowania implantu §limakowego — aplazja §limaka
z poszerzonym przedsionkiem i wspélna jama. W CADV wystepuje
poszerzony przedsionek; brak jednak struktur nerwowych i zasto-
sowanie implantu §limakowego nie jest mozliwe [1]. W przypad-
ku wspélnej jamy obecne sg struktury nerwowe i czes¢ pacjentéw
bedzie korzystata z implantu §limakowego.

Aplazje $limaka z poszerzonym przedsionkiem zaobserwowano
u dziewczynki 10-miesiecznej, u ktérej w drugim uchu stwierdzono
hipoplazje slimaka typ I (Ryc. 2.). Nie stwierdzono jednak komu-
nikacji zadnej z tych przestrzeni z nerwem ani reakcji na dzwieki
w czasie oceny behawioralnej, zaréwno w aparatach stuchowych, jak
i bez nich. Dziewczynke zdyskwalifikowano ze wszczepienia im-
plantu §limakowego; otrzymata ona implant pniowy.

Czwarta z kolei duza wade — wspélna jame — poczatkowo uwaza-
no za przeciwskazanie do wszczepienia implantu slimakowego do
czasu, gdy w 1987 r. Jackler i wsp. opisali pierwszy przypadek uda-
nej implantacji w tej wadzie [9]. Gtéwne trudnosci chirurgiczne
w CC wigza sie z: doj$ciem i dostepem do implantowalnej przestrze-
ni, ryzykiem umieszczenia elektrody w przewodzie stuchowym we-
wnetrznym i stymulacji nerwu twarzowego, obfitym wyciekiem plynu
moézgowo-rdzeniowego (gusher), mozliwo$cig wystapienia
zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych i nietypowym przebiegiem
nerwu twarzowego [27, 28]. Moze réwniez doj$¢ do niepelnej in-
sercji elektrody [29]. W czasie implantacji mozliwe jest zastoso-
wanie klasycznego dostepu z mastoidektomia i tympanotomia
tylng, operacja technika otwarta, labiryntotomia przez wyrostek
sutkowaty [28]. Nalezy mie¢ jednak na uwadze, ze w CC promon-
torium i okienko okragte moga nie by¢ prawidtowo wyksztalco-
ne lub by¢ trudne w identyfikacji z klasycznego dostepu [30].
Labiryntotomia przez wyrostek sutkowaty, opisana przez McElveen
w 1997 r,, pozwala nie tylko uniknaé uszkodzenia nerwu twarzowe-
go, ktérego przebieg moze by¢ nieprawidlowy, ale réwniez umozliwia
zastosowanie wielu technik zalozenia elektrody do jamy [30, 5]. Ko-
lejnym problemem napotykanym w tej wadzie, poza zastosowaniem
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nietypowego dostepu chirurgicznego, moze by¢ koniecznos¢
zastosowania innej techniki implantacji. Powstalo wiele technik
implantacji umozliwiajacych tatwiejsze umieszczenie elektrody
w CC. Fishman i wsp. zastosowali fluroskopie w czasie zabiegu
[31]. Beltrame i wsp. opisali zastosowanie podwdjnej labirynto-
tomii: wykonanie dwdch kochelostomii i wprowadzenie specjal-
nej, wydtuzonej elektrody zakoniczonej pozbawionym elektrod
kulistym elementem, ktéra wyciagnieto przez druga kochleosto-
mie [27]. Xia i wsp., zamiast podwojnej labiryntotomii, zapropo-
nowali dostep przez pojedyncza szczeline (single-slit) i umiesz-
czenie zagietej (precurved) elektrody w jamie, co skrdcito czas
zabiegu [32]. Zblizong technike stanowi kochleostomia banana
[33]. Celem wszystkich z wymienionych technik jest zapobiega-
nie umieszczeniu elektrody implantu w przewodzie stuchowym
wewnetrznym [27, 33].

Podczas implantacji w CC korzystne jest zastosowanie elektrod
prostych o pelnych pierscieniach, poniewaz lokalizacja wlékien
nerwowych w jamie jest nieznana [33]. Zastosowanie matrycy elek-
trod, biegnacej na zewnetrznej $cianie CC o pelnych pierscieniach
elektrod, pozwala zapewni¢ najlepszy kontakt z wiéknami nerwo-
wymi. Przyktadami takich elektrod sa: CI24RE(ST) (Cochlear™),
Cochlear Limited czy MED-EL™ FORM [33, 17]. Optymalna
dlugosc elektrody okreslana jest na podstawie pomiaru $rednicy
jamy [33]. Zastosowanie prostych elektrod o pelnych pierscie-
niach i niektérych technik implantacji (Banana, single-slit) znaj-
duje zastosowanie réwniez w innych cystycznych wadach ucha
wewnetrznego, takich jak hipoplazja §limaka [33].

W badanej grupie stwierdzono CC u 1 pacjentki, u ktérej w uchu
lewym z niedostuchem na poziomie 70 dB stwierdzono hipoplazje
$limaka typ II, a w uchu prawym z niedosluchem na poziomie 100
dB — wspdlna jame (Ryc. 3.). U dziecka wczeéniej podjeto dwie
nieudane préby wszczepienia implantu do ucha prawego ze stan-
dardowego dostepu przez tympanotomie tylng. Za pierwszym
razem elektrode umieszczono w hypotympanum, za drugim
probowano zalozy¢ elektrode przez strukture przypominajaca
okienko okragte, lecz na skutek stymulacji nerwu twarzowego
odstapiono od zatozenia implantu. W o$rodku autoréw elek-
trode implantu §limakowego zalozono, wykonujac ,kochleosto-
mie banana” [33]. Zastosowano prosta elektrode CI24RE(ST)
(Cochlear™), Cochlear Limited z pelnymi pier§cieniami [33].
W trakcie zabiegu nie doszlo do zadnych komplikacji, ptynoto-
ku, uzyskano auto-NRT z 21 spo$rdéd 22 elektrod.
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Wyniki dzieci z CC sa rézne. Czes¢ z nich moze nawet uzyskac wy-
niki poréwnywalne do pacjentéw bez wady ucha wewnetrznego [27].
Jednak ogdlnie rzecz biorac, wyniki pacjentéw z CC sg gorsze niz
pacjentéw bez malformacji ucha wewnetrznego [32, 29]. W przypad-
ku czesci 0s6b z CC, korzysci z implantu i wyniki rehabilitacji moga
okazac sie niezadowalajace [1, 27]. W takiej sytuacji implant pniowy
moze by¢ skutecznym rozwigzaniem w tej grupie pacjentéw [14].
W przypadku decyzji o implancie §limakowym jako pierwszym roz-
wigzaniu, implant §limakowy powinien by¢ wszczepiony okoto 1. roku
zycia [25, 26]. W razie braku korzysci z implantu, decyzja o wszczepie-
niu implantu pniowego powinna by¢ podjeta przed 24. miesigcem zy-
cia, maksymalnie do 3. roku zycia, poniewaz opéznienie decyzji o im-
plancie pniowym wiaze sie z gorszymi spodziewanymi wynikami [26].

U pacjentéw z nastepng duza wada ucha wewnetrznego — hipopla-
zja §limaka — stwierdza sie réznego stopnia niedostuch, od prawi-
dlowego slyszenia do glebokiej gluchoty [1, 12]. Wiekszo$¢ z nich
posiada niedostuch odbiorczy (79.1%), cze$¢é mieszany (18.52%),
amniejszo$¢ réwniez niedostuch przewodzeniowy (2.47%) [12]. Kom-
ponenta przewodzeniowa wiaze sie z wystepujaca fiksacja strzemiacz-
ka, ktérego plytka rozwija sie z otoczki kostnej btednika [12]. Nie-
dostuch mieszany i przewodzeniowy wystepuja najczesciej w CH-III
i CH-1V [1, 12]. U pacjentéw tych skuteczna metoda leczenia moze
by¢ chirurgia strzemigczka, np. stapedotomia [1].

U oséb z fagodnym i umiarkowanym niedostuchem wystarczajace
moze okazad si¢ aparatowanie. Pacjenci z gleboka gluchota moga
by¢ kandydatami do implantu §limakowego [1, 12]. Implantacja
w malej jamie wymaga mniejszych, delikatniejszych elektrod [34].
Przyktadem stosowanych elektrod sa: Nucleus STR24K i MED-EL™
FORM19 [4, 17]. W razie stwierdzenia wspdlistniejacej hipopla-
zji lub aplazji nerwu VIII mozliwa opcja leczenia jest réwniez im-
plant pniowy [26]. Decyzje w takich przypadkach niejednokrotnie sa
trudne i powinny by¢ podjete indywidualnie case-by-case w oparciu
o badania obrazowe i audiologiczne.

W badanej grupie stwierdzono wszystkie podtypy hipoplazji
$limaka (Ryc. 2.-5.). CH-I u wyzej opisanej pacjentki z CADV
w uchu przeciwnym (Ryc. 2.). CH-II u dziewczynki z CC w uchu
przeciwnym z niedostuchem rzedu 70 dB w uchu z hipoplazja,
u ktérej zalozono implant do ucha z CC (Ryc. 3.). Obustronna
CH-III u 1 pacjenta z obustronng gluchota czuciowo-nerwowa
(Ryc. 4.). U pacjenta tego stwierdzono: szczatkowy wyrostek sut-
kowaty (jedynie antrum), przodujaca zatoke esowata i wysoko po-
fozona opuszke zyly szyjnej. Zmodyfikowano odpowiednio do-
step chirurgiczny: zniesiono tylng $ciane przewodu stuchowego,
zachowujac ciaglos¢ skéry przewodu i blone bebenkows, a nastep-
nie usunieto mloteczek, zidentyfikowano kanal nerwu twarzowe-
go, strzemiaczko i okienko okragle przestoniete przez opuszke [34].
Uzyskano auto-NRT z 14 z 22 elektrod. Obustronna hipoplazje typ
IV stwierdzono u 6-miesiecznego chlopca, ktérego zakwalifikowa-
no do wszczepienia implantu §limakowego (Ryc. 6.). Jest on obecnie
zaaparatowany i oczekuje na wszczepienie implantu. Jednostronna
hipoplazja wystapita u dziewczynki z asymetryczna wada i wada typu
IP-I drugiego ucha, do ktérego wszczepiono implant.

Kolejna duza wada ucha wewnetrznego wymagajaca omoéwie-
nia jest niepelny podzial §limaka. Pod wzgledem wyksztalcenia
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$limaka i przedsionka z r6znymi wariantami anomalii struktury
wewnetrznej przypomina nieco hipoplazje $limaka — wymiary ze-
wnetrzne $limaka sg jednak prawidlowe, w przeciwienstwie do
hipoplazji.

Pacjenci z IP sa dobrymi kandydatami do implantu slimakowe-
go [1]. Najczestszym powiklaniem jest wyciek ptynu mézgowo-
-rdzeniowego, ktdry ma miejsce nawet w czasie 63.6% zabiegow [35,
36]. Wedtug Shi i wsp., do wycieku w wadach ucha wewnetrznego
najczesciej dochodzi w: IP-II1, IP-1i CC [37]. Wyciek ten moze by¢
niewielki, tzw. 0zzing, lub obfity — tzw. gusher. Opisano kilka technik
zapobieganiu wyciekowi, takich jak: odwrotna pozycja Trendelen-
burga, uszczelnienie kochleostomii i tympanotomii tylnej, zalozenie
drenazu ledZzwiowego, czy nawet petrosectomia boczna z obliteracja
jamy i trabki stuchowej ttuszczem z zamknieciem przewodu stucho-
wego zewnetrznego (blind sac procedure) [4, 35, 37]. Ponadto nie-
ktérzy z autoréw wykorzystuja elektrody, takie jak MED EL™ FORM,
ktore zakoniczone sg silikonowym elementem o ksztalcie stozka
(CSF SEAL), majacym zapobiegaé wyciekowi ptynu [17]. Inni propo-
nuja wykonanie szerszej kochleostomii, ktora tatwiej uszczelnic [4].

Zastosowanie w IP znajduja gtéwnie elektrody proste. W wadzie tej
z powodzeniem stosowano elektrody, takie jak: CI24RE, CI24RE-
(ST), CI24RST, CI24M, CI24RCS, CI612 (Cochlear™), Cochlear Li-
mited, Clarion HiRes 90 K, MED EL™ FORM24 i FORM19 [35, 38].
W przypadku IP-1i IP-III korzystne jest zastosowanie elektrod pro-
stych o pelnych pierscieniach [4]. W IP-II, z uwagi na zachowane
wrzecionko w czesci dolnej, mozliwe jest uzycie réwniez elektrody
okolowrzecionkowej/perimodiolarnej [4]. Wyniki dzieci z kazdym
z podtypéw tej wady sa dobre i moga by¢ poréwnywalne z dzie¢mi
z prawidtowa budowa ucha wewnetrznego [38, 39, 19].

W badanej grupie stwierdzono wszystkie podtypy niepelnego
podzialu, najczesciej wystapil IP-III (Ryc. 5.). Pierwsza pacjentke
z wadg asymetryczng — IP-1i CH-IV opisano powyzej. Implant sli-
makowy z elektrodg CI512 (Cochlear™), Cochlear Limited wszcze-
piono do ucha z IP-I. Srédoperacyjnie wystapit intensywny wyciek
plynu mézgowo-rdzeniowego. Uzyskano auto-NRT z 11 elektrod,
kontrolne RTG wykazalo cze$ciowa obecnosc¢ elektrody w $limaku
(incomplete insertion). Dziecko ma obecnie 1,5 roku, chetnie ko-
rzysta z implantu, prawidtowo rozwija stuch i mowe.

Obustronng wade IP-II stwierdzono u 1 chlopca, u ktérego réw-
niez §rédoperacyjnie wystapil dos¢ intensywny wyciek ptynu
moézgowo-rdzeniowego. Przebieg leczenia pooperacyjnego powi-
kiany byt dos¢ burzliwymi objawami przedsionkowymi w dniu za-
biegu, ktére ustapily w czasie kolejnych 48 godzin. Bezposrednio po
zabiegu uzyskano prawidlowe wyniki pomiaréw impedancji elek-
trod, nie uzyskano natomiast auto-NRT. U 4 pacjentéw stwierdzono
obustronng wade typu IP-III (Ryc. 4.). U wszystkich z nich wszcze-
piono implant §limakowy systemu Nucleus CI512 (Cochlear™),
Cochlear Limited. U 2 z nich zastosowano odstepstwa od klasycznej
mastoidectomii z tympanotomig tylng na rzecz dostepéw retrofa-
cialnych. U wszystkich pacjentéw doszto do intensywnego plyno-
toku, 2 z nich wymagalo zalozenia drenazu ledZwiowego i obser-
wacji w Oddziale Anestezjologii i Intensywnej Terapii przez 4 doby,
u pozostalych 2 ptynotok ustapil po uszczelnieniu kochleostomii
i tympanotomii tylnej. U wszystkich oséb wykonano kontrolne RTG
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kosci skroniowej w zmodyfikowanym utozeniu Stenversa i przezo-
czodotowym, ktére potwierdzito prawidtowe potozenie elektrod
w §limaku. U 2 z 4 pacjentéw uzyskano prawidtowe wyni-
ki pomiaréw impedancji i auto-NRT z wiekszosci elektrod,
u 1 wyniki pomiaréw impedancji byly prawidlowe, nie uzyskano
natomiast auto-NRT. Sposdb postepowania u pacjentéw z posze-
rzonym wodociagiem przedsionka zalezy od stopnia niedostuchu.
Wiekszos¢ pacjentéw posiada wade obustronng i obustronny poste-
pujacy niedostuch [23, 24]. Wielko$¢ niedostuchu (od prawidlowe-
go slyszenia po gleboka gtuchote) i jego rodzaj (staly, fluktuacyjny,
postepujacy) w tej wadzie s réznorodne, cho¢ wedlug niektérych
autordw, istniejq zaleznosci pomiedzy szeroko$cia IAC a stopniem
niedostuchu [23, 40]. Ascha i wsp. twierdzg, ze kazdy milimetr po-
szerzenia wiaze sie z ubytkiem 17.5 dB i spadkiem dyskryminacji
mowy o 21% [23].

W badanej grupie u 4 pacjentéw stwierdzono EVA (Ryc. 7A.).
U 2 pacjent6éw z wada obustronng wystapil postepujacy niedostuch
— obaj chlopcy otrzymali implant slimakowy, w wieku 3 14 lat. Jeden
chlopiec z wada jednostronng i gleboka gluchota tego ucha otrzy-
mat implant w wieku 24 miesiecy. U kolejnego, 15-letniego pacjenta
z jednostronnym EVA, stwierdzono przed implantacja resztki stu-
chu na poziomie: 55, 65, 80 i 80 dB HL odpowiednio dla czestotli-
wosci: 125, 250, 500 i 1000 Hz, ktérych zachowanie potwierdzono
w obserwacji dlugoterminowej (badanie po 2 latach od wszczepie-
nia implantu). U zadnego z pacjentéw nie wystapily jakiekolwiek
trudnosci lub komplikacje w czasie wszczepienia implantu §lima-
kowego. Wyniki pomiaréw $rédoperacyjnych: impedancja elektrod
i auto-NRT byly prawidlowe, a kontrolne RTG kosci skroniowej
potwierdzilo prawidtowa lokalizacje elektrody. Ponadto w badanej
grupie stwierdzono nieprawidlowosci wejscia nerwu §limakowego
do slimaka w 5 uszach (Ryc. 7B., C.). 1 pacjent posiadal obustronna
aplazje, 1 obustronng hipoplazje, a 1 dziecko jednostronng hipopla-
zje. Otrzymali implanty §limakowe, z ktérych korzystaja.

U dzieci kwalifikowanych do wszczepienia implantu stuchowe-
go niezwykle istotnym elementem kwalifikacji jest wykonanie
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badan obrazowych [34]. W o$rodkach autoréw kazdorazowo wyko-
nywane s3 dwa badania — HRCT kosci skroniowych i MRI [34]. Sg to
badania komplementarne: HRCT kosci skroniowych pozwala na lep-
sza ocene struktur kostnych, MRI z kolei wykazuje wieksza przydat-
no$¢ podczas oceny struktur nerwowych, przestrzeni ptynowych
blednika, pozwala réwniez na ocene o$rodkowego ukladu nerwowe-
go i drogi stuchowej, w tym jader slimakowych [34]. W czesci wad,
wktérych w HRCT koéci skroniowych stwierdzona zostanie implantowalna
przestrzen, moze nie istnie¢ komunikacja tych przestrzeni z nerwem — w
takim przypadku implant limakowy nie bedzie skuteczny. Badanie MRI
jest zatem niezbedne do oceny nerwu slimakowego, ktéry moze by¢ apla-
styczny albo hipoplastyczny lub moze nie komunikowaé sie z implantowalng
przestrzenia. Oba badania obrazowe pozwalaja na calosciowa ocene kosci
skroniowej i ocene, czy zostaly spetnione podstawowe warunki konieczne
do wszczepienia implantu stuchowego [7, 34]. Dolktadna ocena kliniczna
i radiologiczna pacjenta przy pomocy obu badan obrazowych jest
szczegdlnie istotna w przypadku wad ucha wewnetrznego. W przy-
padku czesci z wad — okreslonych przez Miedzynarodowy consen-
sus dotyczacy implantacji pniowych u dzieci i pacjentéw non-NF2
jako ,,mozliwe wskazania wrodzone” do implantu pniowego (hipopla-
zje $limaka, CC, IP-1, hipoplazje lub aplazje nerwu $limakowego) — po-
zwoli ona podja¢ decyzje o kwalifikacji lub dyskwalifikacji z implantu
$limakowego lub pniowego [26].
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