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STRESZCZENIE: 	� Wprowadzenie: U części pacjentów z głębokim niedosłuchem odbiorczym stwierdzane są wady ucha wewnętrznego. Począt-
kowo uważano je za przeciwskazanie do wszczepienia implantu ślimakowego. Jednakże wraz z rozwojem chirurgii i techno-
logii implantów ślimakowych możliwe stało się leczenie również tej grupy pacjentów. Wszczepienie implantu w przypadku 
wad ucha wewnętrznego może jednak wiązać się z wieloma trudnościami chirurgicznymi i możliwymi komplikacjami. 

	 Cel: Celem pracy jest przedstawienie: (1) współczesnej klasyfikacji wad ucha wewnętrznego, (2) problemów chirurgicznych  
	 i klinicznych związanych z poszczególnymi wadami, a także (3) przypadków wad ucha wewnętrznego stwierdzonych  
	 w ośrodkach autorów.          

	 �Materiał i metody: Ze 111 dzieci kwalifikowanych do wszczepienia implantu ślimakowego w trzech ośrodkach klinicznych 
wyłoniono grupę pacjentów, u których stwierdzono wady ucha wewnętrznego. Przeanalizowano: badania obrazowe pacjen-
tów wykonane przed założeniem implantu, badania słuchu, protokoły operacyjne ze wszczepienia implantu ślimakowego, 
wyniki pomiarów śródoperacyjnych oraz śródoperacyjne badania obrazowe. Omówiono klasyfikację wad ucha wewnętrznego 
uznawaną obecnie za wiodącą.

	 Wyniki: U 19/111 (17%) dzieci stwierdzono duże wady ucha wewnętrznego w 35 uszach. U 13/19 (68%) pacjentów wada była  
	 obustronna i symetryczna, u 6/19 (32%) pacjentów zaobserwowano inne wady w uchu prawym i lewym lub wadę jednostronną.  
	 Stwierdzono wszystkie z głównych wad wyróżnionych w klasyfikacji, poza resztkową otocystą. Najczęstsze z nich to: hipo- 
	 plazja ślimaka, niepełny podział ślimaka i poszerzony wodociąg przedsionka.          

	 �Dyskusja: Duże wady wrodzone ucha wewnętrznego są istotnym problemem diagnostycznym i klinicznym u dzieci kwali-
fikowanych do wszczepienia implantu ślimakowego. Mogą one uniemożliwiać bądź znacząco utrudniać wszczepienie im-
plantu ślimakowego i opiekę pooperacyjną. Duże wady stwierdzane są w badaniach obrazowych nawet u od 20 do 30% 
pacjentów z głębokim niedosłuchem. 

SŁOWA KLUCZOWE: 	� badania obrazowe, implant pniowy, implant ślimakowy, wady ucha wewnętrznego

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 cochlear implantation, results of intraoperative measurements and intraopera-
tive imaging studies. We discuss what is currently believed to be the leading classification of inner ear malformations.   

Wkład autorów:
A – projekt badań
B – wykonanie badań
C – analiza statystyczna
D – interpretacja danych
E – przygotowanie manu-
skryptu
F – przegląd piśmiennictwa
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Pierwszy zakręt ślimaka wykształca się do 8. tygodnia życia pło-
dowego, drugi do około 10., a pozostałe pół zakrętu aż do 25. 
tygodnia [8]. Do powstania poszczególnych wad dochodzi na 
różnych etapach rozwoju ucha wewnętrznego. Pierwszą 5-elemen-
tową klasyfikację wad wrodzonych ucha wewnętrznego, opartą 
na embriogenezie i wykorzystywaną przez wiele lat, przedstawił 
Jackler w 1987 r. [9]. Nową, zmodernizowaną klasyfikację zapre-
zentował Sennaroğlu w 2017 r.  [1]. Wyróżnia ona 8 głównych 
wad ucha wewnętrznego [1]. Obecnie klasyfikację tę uznaje się 
za wiodącą; jest ona również szeroko stosowana w aktualnych 
publikacjach na temat wad rozwojowych ucha wewnętrznego. 
Przedstawiona przez tego samego autora w 2020 r. nowa klasy-
fikacja uwzględnia dodatkowo morfologię kanałów półkolistych 
i przebieg nerwu twarzowego w kości skroniowej w: przewodzie 
słuchowym wewnętrznym, odcinku błędnikowym, bębenkowym 
i sutkowym [10]. 

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie: (1) wad wrodzonych 
ucha wewnętrznego, (2) ich częstości oraz problemów chirur-
gicznych i klinicznych związanych z poszczególnymi wadami,  
a także (3) wad ucha wewnętrznego stwierdzonych w ośrodkach 
autorów. Według naszej wiedzy, szczegółowy opis podziału wad 
ucha wewnętrznego nie był dotąd omawiany w piśmiennictwie 
krajowym.   

MATERIAŁ I METODY

Badanie przeprowadzono zgodnie z wymaganiami etyczny-
mi dotyczącymi badań z udziałem ludzi i Deklaracją Helsiń-
ską. Numer zgody Komisji Bioetycznej: KB62/2018 (zgoda 
Komisji Bioetycznej przy Instytucie Centrum Zdrowia Mat-
ki Polki). Przeprowadzono retrospektywną analizę dokumen-
tacji medycznej 111 pacjentów kwalifikowanych lub podda-
nych procedurze wszczepienia implantu ślimakowego w okresie 
01.01.2010–01.07.2020 w trzech instytucjach klinicznych. Do 
analizowanej grupy włączono pacjentów, u których w czasie kwa-
lifikacji stwierdzono wady ucha wewnętrznego (ocena wspólna  
– radiolog i otolaryngolog).   

Kryteria włączenia do grupy badanej:

•	 dostępność badań obrazowych: MRI głowy oraz HRCT 
kości skroniowych w szpitalnym systemie gromadzenia 
danych;

•	 stwierdzona w czasie kwalifikacji wada ucha 
wewnętrznego. 

WYKAZ SKRÓTÓW

CA – aplazja ślimaka 
CC – wspólna jama 
CH – hipoplazja ślimaka 
CLA – całkowita aplazja błędnika 
CT – tomografia komputerowa 
EVA – poszerzony wodociąg przedsionka 
FN – nerw twarzowy 
IAC – przewód słuchowy wewnętrzny 
IP – niepełny podział ślimaka 
MRI – rezonans magnetyczny 
RO – resztkowa otocysta 
ZOMR – zapalenie opon mózgowo-rdzeniowych  

WPROWADZENIE

Wady ucha wewnętrznego występują zarówno u pacjentów z pra-
widłowym słuchem, jak i u tych z różnymi stopniami niedosłuchu 
[1]. Bardzo często kojarzą się one z głębokim niedosłuchem od-
biorczym [1].  Występują u od 20 do 30% pacjentów z głębokim 
niedosłuchem [1, 2]. Początkowo były uważane za przeciwska-
zanie do wszczepienia implantu ślimakowego [1, 3, 4]. Jednakże 
wraz z pojawieniem się pierwszych doniesień o udanych implan-
tacjach i zadowalających wynikach pacjentów, a także rozwojem 
chirurgii i technologii implantów ślimakowych możliwe stało się 
leczenie również tej grupy pacjentów [1, 3, 5]. Nadmienić na-
leży jednak, iż wyniki rehabilitacji mowy i słuchu uzyskiwane  
u dzieci z malformacjami ucha wewnętrznego są gorsze niż  
w populacji dzieci z głębokim niedosłuchem, ale prawidłowo 
uformowanym uchem wewnętrznym [3]. Wszczepienie implantu  
w przypadku wad ucha wewnętrznego może wiązać się z wie-
loma trudnościami chirurgicznymi i możliwymi komplikacjami  
[1, 3, 6]. Częstymi problemami są trudności związane z: uzyska-
niem dostępu do ślimaka, identyfikacją implantowalnej prze-
strzeni w uchu wewnętrznym, nieprawidłowym przebiegiem 
nerwu twarzowego i ryzykiem jego uszkodzenia, wyciekiem 
płynu mózgowo-rdzeniowego (gusher),  ryzykiem wprowadze-
nia elektrody w nieprawidłowe miejsce (przewód słuchowy we-
wnętrzny, hypotympanum czy przedsionek), niepełnym wprowa-
dzeniem elektrody lub nieprawidłową pozycją elektrody w uchu 
wewnętrznym (ang. electrode tip foldover) [1, 6, 7].  Niekiedy 
konieczne może być też zastosowanie nietypowych dostępów  
chirurgicznych [1, 6].  W przypadku wad, w których dostępna 
implantowalna przestrzeń jest mniejsza, jak w hipoplazjach śli-
maka lub wspólnej jamie, niezbędny jest dobór odpowiedniej 
elektrody o optymalnej długości [1, 6].

	 Results:  In 19/111 (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
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Tab. I. �Podtypy hipoplazji ślimaka i niepełnego podziału. 

HIPOPLAZJA ŚLIMAKA

CH-I CH-II CH-III CH-IV

• ślimak kulisty,  
• brak wrzecionka i blaszki spiralnej. 

• zewnętrzny zarys ślimaka prawidłowy,
• wady wrzecionka i blaszki spiralnej. 

• prawidłowy zarys zewnętrzny  
   i wewnętrzny ślimaka,
• mniej zakrętów, krótkie wrzecionko  
   i blaszka spiralna.

• dobrze wykształcony zakręt podstawny  
   ślimaka,
• bardzo hipoplastyczne pozostałe zakręty.

NIEPEŁNY PODZIAŁ

IP-I IP-II IP-III

Całkowity brak wrzecionka i blaszki spiralnej Brak wrzecionka i blaszki w części szczytowej Obecna blaszka spiralna, brak wrzecionka

Kryterium wyłączenia z grupy badanej był brak dostępnych  
badań obrazowych. Do oceny badań obrazowych wykorzystano 
program RadiAnt DICOM Viewer. 

Do grupy badanej zakwalifikowano 19/111 (17%) pacjentów,  
w tym 5 dziewczynek i 14 chłopców, którzy mieli wykonane  
badania obrazowe w wieku od 10 miesięcy do 8 lat.  

Zebrano dane pacjentów dotyczące: wieku, płci oraz badań 
wykonywanych przed i po założeniu implantu ślimakowego,  
w tym: badania obrazowe wykonane przed założeniem implan-
tu, badania słuchu (audiometria tonalna, badanie słuchowych 

potencjałów wywołanych pnia mózgu lub słuchowych poten-
cjałów wywołanych stanu ustalonego), protokół operacyjny ze 
wszczepienia implantu ślimakowego, wyniki pomiarów śródo-
peracyjnych – impedancje elektrod, NRT oraz śródoperacyjne  
badania obrazowe: kontrolne RTG kości skroniowej w zmodyfikowa-
nym ułożeniu Stenversa i przezoczodołowym. Przestrzenne rekon-
strukcje 3D ucha wewnętrznego wykonano przy pomocy programu 
3D Slicer Freeware na podstawie HRCT kości skroniowych pacjen-
tów.  Wady klasyfikowano zgodnie z klasyfikacją Sennaroğlu z 2017 
r. [1]. Poniżej przedstawiony jest szczegółowy opis głównych wad  
wrodzonych ucha wewnętrznego, wyszczególnionych przez tę  
klasyfikację.
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Całkowita aplazja błędnika (CLA, Aplazja Michela)  
Całkowita aplazja błędnika to rzadka wada opisana po raz pierwszy 
w 1863 r., której częstość podawana w literaturze waha się między 
1 a 6% [9, 11]. Do jej powstania dochodzi przed 3. tygodniem życia 
płodowego, na etapie plakody usznej [11]. Najczęściej występuje 
obustronnie, choć opisano też przypadki jednostronnego jej wy-
stępowania [11]. Zazwyczaj jednak drugie ucho również ma nie-
prawidłową budowę [11].  

W malformacji tej stwierdza się brak: ślimaka, przedsionka,  
kanałów półkolistych, wodociągu przedsionka i ślimaka [1]. 
Część skalista kości skroniowej i otoczka błędnika mogą być hi-
poplastyczne lub aplastyczne, co stanowi podstawę do podzia-
łu wady na 3 podtypy (Tab. I.) [1]. Występować może również 
charakterystyczne spłaszczenie promontorium [11]. W przewo-
dzie słuchowym wewnętrznym przebiega tylko nerw twarzowy 
[10]. Dalszy przebieg nerwu twarzowego w kości skroniowej jest 
możliwy do prześledzenia, jednak najczęściej jest nieprawidłowy  
[1, 10]. Kosteczki słuchowe mogą być wykształcone prawidło-
wo, choć często opisywaną cechą CLA są wady strzemiączka  
(płytka strzemiączka powstaje z otoczki błędnika) [1, 11]. 

Resztkowa otocysta (RO)
W tej wadzie występuje niewielka kulista struktura odpowiadająca 
otoczce kostnej błędnika, która nie komunikuje się z przewodem 
słuchowym wewnętrznym [1]. Mogą jej towarzyszyć resztkowe ka-
nały półkoliste [1]. Jest to wada „pomiędzy” aplazją błędnika, w któ-
rej całkowicie brak struktur ucha wewnętrznego, a wspólną jamą, 
która komunikuje się z przewodem słuchowym.

Aplazja ślimaka (CA)
Aplazja ślimaka powstaje około 5. tygodnia życia płodowego [12]. 
W wadzie tej nie stwierdza się ślimaka. Przedsionek znajduje się  
w typowej lokalizacji i może być różnie wykształcony, stąd wyróż-
niono dwa podtypy tej malformacji [1]: 

1.	 Aplazję ślimaka z prawidłowym przedsionkiem, w której 
występuje prawidłowo wykształcony przedsionek i kanały 
półkoliste;

2.	 Aplazję ślimaka z poszerzonym przedsionkiem (ang. cochlear 
aplasia with dilated vestibule; CADV). 

Wspólna jama (CC)
Wspólna jama stanowi około 26% malformacji i uważa-
na jest za drugą najczęstszą wadę ucha wewnętrznego. Po 
raz pierwszy opisano ją w 1838 r. [9, 13]. Do powstania tej 
malformacji dochodzi około 4. tygodnia życia płodowe-
go, na etapie otocysty, przed podziałem na: ślimak, przedsio-
nek i kanały półkoliste [14]. Pojawia się wtedy wspólna jama 
– pojedyncza, kulista struktura odpowiadająca ślimakowi  
i przedsionkowi [1]. Komunikuje się z IAC, najczęściej w środ-
ku, co sprzyja zapaleniom opon mózgowo-rdzeniowych (ZOMR) 
[1, 13]. Ryzyko ZOMR u pacjentów z dużymi wadami ucha we-
wnętrznego może wynosić nawet 40% [15]. Wspólnej jamie mogą 
towarzyszyć różnie wykształcone lub resztkowe kanały półkoli-
ste. Na swoim wewnętrznym obwodzie jama zawiera struktury 

nerwowe nerwu przedsionkowego i ślimakowego – „cochleove-
stibular nerve” [1]. Liczba włókien nerwowych jest jednak naj-
częściej niewielka [1]. 

Hipoplazja ślimaka (CH)
Hipoplazja ślimaka stanowi około od 15 do 23,5% wad ucha i po-
wstaje pomiędzy 6. a 8., a w przypadku podtypu IV po 10. tygodniu 
życia płodowego [12, 16]. Może występować w: zespole CHAR-
GE (mutacja CHD7), zespole oskrzelowo-uszno-nerkowym, ze-
spole Waardenburga i Downa [16]. Może być zarówno jedno-, jak  
i obustronna [12]. W przypadku wad asymetrycznych najczęściej 
współistnieje z IP-I [12]. Do pozostałych często stwierdzanych wad 
należą: CC, CLA, CA [12]. W hipoplazji ślimaka zarówno ślimak, 
jak i przedsionek, są wykształcone; wymiary zewnętrzne ślimaka 
są jednak mniejsze [1]. Występują różnego stopnia wady architek-
tury wewnętrznej ślimaka, co stanowi podstawę do podziału na  
4 następujące podtypy [1]: 

1.	 Hipoplazja ślimaka typ I (CH-I) – kulista struktura ślimaka. 
Jak w każdej hipoplazji, wymiary zewnętrzne ślimaka są małe. 
Ślimak jest kulisty, niewielki, jego architektura wewnętrzna 
jest całkowicie zaburzona: nie posiada wrzecionka i blaszki 
spiralnej [1]. Może szeroko komunikować się z IAC [12];

2.	 Hipoplazja ślimaka typ II (CH-II) – cystyczny hipoplastyczny 
ślimak. Zewnętrzny zarys ślimaka jest prawidłowy, nieprawi-
dłowa jest natomiast jego architektura wewnętrzna: budowa 
wrzecionka i blaszki spiralnej [1]. Może istnieć szeroka 
komunikacja z IAC i związane z tym ryzyko z gusher. Z wadą 
tą mogą współistnieć: poszerzony wodociąg, przedsionek, 
defekty płytki strzemiączka i nawracające ZOMR [1, 12]; 

3.	 Hipoplazja ślimaka typ III (CH-III) – ślimak z <2 zakrętów. 
Ślimak ma mniejsze wymiary, prawidłowy zarys zewnętrzny 
i wewnętrzny, krótkie wrzecionko i blaszkę spiralną, ale 
posiada mniej zakrętów [1]. Przedsionek i kanały półkoliste 
są hipoplastyczne [12];

4.	 Hipoplazja ślimaka typ IV (CH-IV) – ślimak z hipoplastycznym 
zakrętem środkowym i szczytowym. Dobrze wykształcony 
jest tylko zakręt podstawny; pozostałe zakręty są bardzo 
hipoplastyczne [1].  Wada ta powstaje po 10. tygodniu życia 
płodowego, gdy w pełni rozwinie się zakręt podstawny,  
a rozwój pozostałych zostanie zahamowany [12].  

Niepełny podział ślimaka (IP)  
Podobnie jak w  hipoplazji ślimaka, w wadzie tej występują wykształ-
cone: ślimak i przedsionek i różnego stopnia wady architektury we-
wnętrznej ślimaka [1]. Wymiary zewnętrzne ślimaka są jednak pra-
widłowe [1]. Ze względu na defekty wrzecionka i blaszki spiralnej, 
wyróżnia się 3 podtypy niepełnego podziału [1]:

1.	 Niepełny podział ślimaka typ I (IP-I) – charakteryzuje się 
całkowitym brakiem wrzecionka i blaszki spiralnej [1]. Do 
powstania tej malformacji dochodzi między 4. a 5. tygodniem 
życia płodowego [17]. W czasie implantacji może dojść do 
wycieku płynu mózgowo-rdzeniowego spowodowanego ubytkiem 
pomiędzy ślimakiem a IAC lub defektem płytki strzemiączka, 
co może również być przyczyną nawracających zapaleń opon 
mózgowo-rdzeniowych. Przedsionek może być poszerzony;
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Tab. II. �Wady ucha wewnętrznego stwierdzone w grupie badanej. 

WADA LICZBA 
USZU 
Z WADĄ

REKONSTRUKCJA 3D

Całkowita aplazja 
błędnika

2

Aplazja ślimaka 1

Wspólna jama 1

Hipoplazja ślimaka  
typ I

1

Hipoplazja ślimaka  
typ II

1

Hipoplazja ślimaka 
typ III

4

WADA LICZBA 
USZU  
Z WADĄ

REKONSTRUKCJA 3D

Hipoplazja ślimaka 
typ IV

3

Niepełny podział ślimaka 
typ I
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Ryc. 1. �Obustronna całkowita aplazja błędnika.

Ryc. 2. �(A) CADV ucha lewego i (B) hipoplazja ślimaka typ I ucha prawego.

Ryc. 3. �Wspólna jama – ucho prawe, hipoplazja ślimaka ucha lewego.

Ryc. 4. �Obustronna hipoplazja ślimaka typ III. 

wrzecionko, zakręt podstawny i środkowy oraz wejście do ślimaka 
[1]. Dzielone jest ono na 2 podtypy [1]:

1.	 Hipoplazję – gdy wielkość wejścia do ślimaka w skanie osiowym 
(mid-modiolar view) <1.4 mm. Występuje częściej w zespole 
CHARGE [16];

2.	 Aplazję – gdy nie ma komunikacji IAC ze ślimakiem,  
a pomiędzy nimi występuje lita kość. Konieczna jest ocena 
nerwu VIII w MRI. 

Morfologia kanałów półkolistych i anomalie przebiegu nerwu 
twarzowego 
Klasyfikacja Sennaroğlu z 2020 r. wyróżnia 4 możliwe morfologie 
kanałów półkolistych: prawidłowe, hipoplastyczne, aplastyczne  
i poszerzone [10]. Nerw twarzowy (FN) oceniany jest na 4 odcinkach: 
w części przewodowej, błędnikowej, bębenkowej i sutkowej [10].  
Klasyfikacja ta opublikowana została niedawno, nie jest jeszcze roz-
powszechniona, dlatego nie będzie omawiana w tej pracy. 

WYNIKI

U 19/111 (17%) dzieci kwalifikowanych do implantu ślimakowego 
stwierdzono wady ucha wewnętrznego w 35 uszach. Zaobserwowano  
7 z 8 głównych wad wyróżnionych w klasyfikacji autorstwa 
Sennaroğlu [1]. Jedyną niestwierdzoną wadą była resztkowa oto-
cysta. Stwierdzone wady przedstawione są w Tab. II.

U 16/19 (84%) pacjentów wada była obustronna.  U 3/19 (16%)  
pacjentów wadę stwierdzono w 1 uchu: u dwóch była ona jedno-
stronna – jednostronnie poszerzony wodociąg przedsionka oraz 
jednostronna hipoplazja wejścia nerwu ślimakowego do ślimaka, 
a u jednego z pacjentów z poszerzonym wodociągiem przedsion-
ka wszczepiono wcześniej implant ślimakowy w przeciwnym uchu 
bez wady.     

2.	 Niepełny podział ślimaka typ II (IP-II) – w tym podtypie brak 
wrzecionka i blaszki w części szczytowej [1]. IP-II współistniejący 
z EVA i poszerzonym przedsionkiem określany jest jako 
dysplazja lub triada Mondiniego [1]. Występuje ona w zespole 
Pendreda (mutacja SLC26A);

3.	 Niepełny podział ślimaka typ III (IP-III) – wada opisana po 
raz pierwszy w 1971 r. [18, 19]. IP-III występuje w głuchocie 
sprzężonej z chromosomem X, u pacjentów z mutacją genu 
POU3F4, rzadziej COL4A6 [16, 20]. Obecna jest blaszka spiralna, 
ale brak wrzecionka [1]. Często występuje szeroki, rozdęty 
IAC i niepełna separacja pomiędzy ślimakiem a IAC. Istnieje 
duże ryzyko wycieku płynu mózgowo-rdzeniowego (gusher)  
i umieszczenia elektrody w przewodzie słuchowym 
wewnętrznym.  Strzemiączko może być unieruchomione [16]. 

Porównanie podtypów hipoplazji ślimaka i niepełnego podziału 
przedstawia Tab. I.

Poszerzony wodociąg przedsionka (EVA)
Poszerzony wodociąg przedsionka jest uważany za najczęstszą 
wadę u dzieci z niedosłuchem, stwierdzaną nawet u 15% pacjentów,  
opisaną po raz pierwszy w 1978 r. [21–23]. Występują tu: prawi-
dłowo wykształcony ślimak, przedsionek i kanały półkoliste [1].  
Wodociąg przedsionka jest poszerzony –  kryterium diagnostycz-
ne dla EVA wg Sennaroğlu pozwala rozpoznać poszerzenie, jeśli 
szerokość w połowie długości >1.5 mm [1]. Wcześniejsze wartości  
podawane przez różnych autorów wahały się od 1 do 4 mm [24].  
Najczęściej współistniejącą wadą jest IP-II [24]. 

Nieprawidłowości wejścia nerwu ślimakowego do ślimaka  
Wada ta dotyczy wejścia nerwu wejścia do ślimaka, określanego  
w piśmiennictwie anglojęzycznym jako „cochlear aperture” [1].  
Oceniane jest ono w skanach osiowych, najlepiej w tzw. mid-
-modiolar view, czyli w skanie najlepiej ukazującym architektu-
rę wewnętrzną ślimaka [1].  W mid-modiolar view widoczne są:  
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Ryc. 5. �Niepełny podział: (A) typ I, (B) typ II, (C) typ III.

Ryc. 6. �(A, B) Obustronna hipoplazja ślimaka typ IV.

ucha. Niepełny podział ślimaka typ II stwierdzono u 1 chłopca;  
wada ta była obustronna (Ryc. 5B.).  Niepełny podział ślima-
ka typ III to najczęstsza wada w grupie badanej – wystąpiła 
u 4 pacjentów; u wszystkich z nich była obustronna (Ryc. 5C.).  
Poszerzony wodociąg przedsionka był drugą najczęstszą wadą  
w badanej grupie dzieci. Stwierdzono go w 6 uszach u 4 pacjentów,  
u 2 był obustronny (Ryc. 7A.).  

Nieprawidłowości wejścia nerwu ślimakowego do ślimaka stwierdzo-
no w 5 uszach u 3 pacjentów. Jedno dziecko posiadało jednostronną 
hipoplazję, u reszty wada była obustronna (obustronna aplazja oraz 
obustronna hipoplazja). Dodatkowo u 1 dziewczynki z obustronną 
wadą CH-III stwierdzono obustronną aplazję wejścia nerwu ślimako-
wego do ślimaka, zatem łącznie anomalie wejścia nerwu do ślimaka 
stwierdzono w 7 uszach. Oba podtypy tej wady przedstawia Ryc. 7. 

DYSKUSJA

W badanej grupie stwierdzono 7 z 8 głównych wad wyszczegól-
nionych w klasyfikacji wad z 2017 r. [1]. 16/19 (84%) pacjentów 
zakwalifikowano do wszczepienia implantu ślimakowego. 3/19 
(16%) pacjentów z dużymi wadami: aplazją błędnika, aplazją ślimaka  
i obustronną CH-III z aplazją wejścia nerwu ślimakowego do  
ślimaka zdyskwalifikowano z wszczepienia implantu ślimakowego  
z uwagi na niespełnienie kryteriów do implantacji. 

Wśród opisywanych osób stwierdzono 1 przypadek obustronnej  
całkowitej aplazji błędnika u dziecka 8-letniego (Ryc. 1.). Podsta-
wowymi warunkami koniecznymi do implantacji są: obecność 
możliwej do zaimplantowania przestrzeni, do której można zało-
żyć elektrodę, oraz nerwu ślimakowego, który pozwoli na przeka-
zanie sygnału do dalszych poziomów drogi słuchowej [7]. Pierw-
szy konsensus dotyczący implantów pniowych u dzieci z 2011 r.  
i późniejszy konsensus dotyczący wad ucha wewnętrznego za-
kwalifikowały tę wadę jako definitywne wskazanie do implantu 
pniowego (ABI) – ang. well-defined congenital indication [25, 26].  
Dziecko zgłosiło się jednak zbyt późno, by być kandydatem do 
implantu pniowego, który powinien być wszczepiony do 2.,  
symalnie 3. roku życia [26]. W tej sytuacji niewskazane byłoby  
narażenie go na zabieg przy spodziewanych znikomych korzyściach  
z implantu pniowego. W przypadku resztkowej otocysty, je-
dynej wady, której nie stwierdzono w ośrodkach autorów,  

U 13/19 (68%) pacjentów wada była symetryczna, u 3/19 (16%)  
pacjentów stwierdzono inne wady w uchu prawym i lewym: wspólną 
jamę (ang. common cavity) z hipoplazją ślimaka typ II, niepełny po-
dział ślimaka typ I z hipoplazją ślimaka typ IV oraz aplazję ślimaka  
z poszerzonym przedsionkiem z hipoplazją ślimaka typ I. Dodatkowo  
u 1 dziewczynki z obustronną hipoplazją ślimaka CH-III zaobser-
wowano obustronną aplazję wejścia nerwu ślimakowego do śli-
maka. Całkowitą aplazję błędnika stwierdzono u 1 chłopca – obu-
stronnie (Ryc. 1.).

Aplazję ślimaka stwierdzono u 1 dziewczynki (Ryc. 2A., B.). 
Była to aplazja ślimaka z poszerzonym przedsionkiem (CADV).  
W HRCT kości skroniowych jama ta nie komunikowała się z IAC; 
w badaniu MRI również nie stwierdzono komunikacji CADV  
z nerwem. Wada była asymetryczna – w drugim uchu stwierdzo-
no hipoplazję ślimaka typu I, również bez komunikacji z nerwem  
badaniu MRI. 

Wspólną jamę stwierdzono u 1 dziewczynki (Ryc. 3.). Jama ta komuni-
kowała się z IAC; w badaniu MRI stwierdzono komunikację z nerwem. 
Wada była asymetryczna – w uchu lewym stwierdzono hipoplazję  
ślimaka typ II.  Zarówno hipoplazję ślimaka typ I, jak i typ II, stwierdzono  
w 1 uchu. Wystąpiły one jako wada asymetryczna z innymi wadami. Obie  
pacjentki opisano powyżej. Hipoplazję ślimaka typ III stwierdzo-
no obustronnie u 2 pacjentów (Ryc. 4.). Na Ryc. 5. widać hipopla-
styczny ślimak ucha lewego o mniejszej liczbie zakrętów, z krótkim 
wrzecionkiem i blaszką spiralną oraz pierwszy zakręt ślimaka ucha 
prawego. Hipoplazję ślimaka typ IV stwierdzono w 3 uszach: obu-
stronnie u 1 chłopca (Ryc.6.) oraz w 1 uchu u dziewczynki z wadą 
typu IP-I w drugim uchu. 

Niepełny podział ślimaka typ I (Ryc. 5A.) stwierdzono w 1 uchu  
u wyżej opisanej dziewczynki z hipoplazją ślimaka typ IV drugiego 



artykuł oryginalny / original article

WWW.OTORHINOLARYNGOLOGYPL.COM8

nietypowego dostępu chirurgicznego, może być konieczność 
zastosowania innej techniki implantacji. Powstało wiele technik 
implantacji umożliwiających łatwiejsze umieszczenie elektrody 
w CC. Fishman i wsp. zastosowali fluroskopię w czasie zabiegu 
[31]. Beltrame i wsp. opisali zastosowanie podwójnej labirynto-
tomii: wykonanie dwóch kochelostomii i wprowadzenie specjal-
nej, wydłużonej elektrody zakończonej pozbawionym elektrod 
kulistym elementem, którą wyciągnięto przez drugą kochleosto-
mię [27]. Xia i wsp., zamiast podwójnej labiryntotomii, zapropo-
nowali dostęp przez pojedynczą szczelinę (single-slit) i umiesz-
czenie zagiętej (precurved) elektrody w jamie, co skróciło czas 
zabiegu [32]. Zbliżoną technikę stanowi kochleostomia banana 
[33]. Celem wszystkich z wymienionych technik jest zapobiega-
nie umieszczeniu elektrody implantu w przewodzie słuchowym 
wewnętrznym [27, 33].   

Podczas implantacji w CC korzystne jest zastosowanie elektrod 
prostych o pełnych pierścieniach, ponieważ lokalizacja włókien 
nerwowych w jamie jest nieznana [33]. Zastosowanie matrycy elek-
trod, biegnącej na zewnętrznej ścianie CC o pełnych pierścieniach 
elektrod, pozwala zapewnić najlepszy kontakt z włóknami nerwo-
wymi. Przykładami takich elektrod są: CI24RE(ST) (Cochlear™),  
Cochlear Limited czy MED-EL™ FORM [33, 17]. Optymalna 
długość elektrody określana jest na podstawie pomiaru średnicy 
jamy [33]. Zastosowanie prostych elektrod o pełnych pierście-
niach i niektórych technik implantacji (Banana, single-slit) znaj-
duje zastosowanie również w innych cystycznych wadach ucha 
wewnętrznego, takich jak hipoplazja ślimaka [33].  

W badanej grupie stwierdzono CC u 1 pacjentki, u której w uchu 
lewym z niedosłuchem na poziomie 70 dB stwierdzono hipoplazję 
ślimaka typ II, a w uchu prawym z niedosłuchem na poziomie 100 
dB – wspólną jamę (Ryc. 3.). U dziecka wcześniej podjęto dwie  
nieudane próby wszczepienia implantu do ucha prawego ze stan-
dardowego dostępu przez tympanotomię tylną. Za pierwszym 
razem elektrodę umieszczono w hypotympanum, za drugim 
próbowano założyć elektrodę przez strukturę przypominającą 
okienko okrągłe, lecz na skutek stymulacji nerwu twarzowego 
odstąpiono od założenia implantu. W ośrodku autorów elek-
trodę implantu ślimakowego założono, wykonując „kochleosto-
mię banana” [33]. Zastosowano prostą elektrodę CI24RE(ST) 
(Cochlear™), Cochlear Limited z pełnymi pierścieniami [33].   
W trakcie zabiegu nie doszło do żadnych komplikacji, płynoto-
ku, uzyskano auto-NRT z 21 spośród 22 elektrod. 

kryteria do wszczepienia implantu nie są również spełnione i jest ona  
wskazaniem do ABI [1].

Kolejną wadą stwierdzoną w grupie badanej, którą zakwalifikowa-
no jako definitywne wskazanie do implantu pniowego, jest aplazja  
ślimaka [25, 26]. Istnieją jednak dwie podobne malformacje o po-
staci kulistej struktury w miejscu ślimaka i przedsionka, których 
zróżnicowanie może być niejednokrotnie trudne, a które różnią się 
możliwością zastosowania implantu ślimakowego – aplazja ślimaka  
z poszerzonym przedsionkiem i wspólna jama. W CADV występuje 
poszerzony przedsionek; brak jednak struktur nerwowych i zasto-
sowanie implantu ślimakowego nie jest możliwe [1]. W przypad-
ku wspólnej jamy obecne są struktury nerwowe i część pacjentów  
będzie korzystała z implantu ślimakowego. 

Aplazję ślimaka z poszerzonym przedsionkiem zaobserwowano  
u dziewczynki 10-miesięcznej, u której w drugim uchu stwierdzono 
hipoplazję ślimaka typ I (Ryc. 2.). Nie stwierdzono jednak komu-
nikacji żadnej z tych przestrzeni z nerwem ani reakcji na dźwięki  
w czasie oceny behawioralnej, zarówno w aparatach słuchowych, jak  
i bez nich. Dziewczynkę zdyskwalifikowano ze wszczepienia im-
plantu ślimakowego; otrzymała ona implant pniowy.  

Czwartą z kolei dużą wadę – wspólną jamę – początkowo uważa-
no za przeciwskazanie do wszczepienia implantu ślimakowego do 
czasu, gdy w 1987 r. Jackler i wsp. opisali pierwszy przypadek uda-
nej implantacji w tej wadzie [9]. Główne trudności chirurgiczne  
w CC wiążą się z: dojściem i dostępem do implantowalnej przestrze-
ni, ryzykiem umieszczenia elektrody w przewodzie słuchowym we-
wnętrznym i stymulacji nerwu twarzowego, obfitym wyciekiem płynu  
mózgowo-rdzeniowego (gusher), możliwością wystąpienia  
zapalenia opon mózgowo-rdzeniowych i nietypowym przebiegiem 
nerwu twarzowego [27, 28]. Może również dojść do niepełnej in-
sercji elektrody [29]. W czasie implantacji możliwe jest zastoso-
wanie klasycznego dostępu z mastoidektomią i tympanotomią 
tylną, operacja techniką otwartą, labiryntotomia przez wyrostek 
sutkowaty [28]. Należy mieć jednak na uwadze, że w CC promon-
torium i okienko okrągłe mogą nie być prawidłowo wykształco-
ne lub być trudne w identyfikacji z klasycznego dostępu  [30].   
Labiryntotomia przez wyrostek sutkowaty, opisana przez McElveen 
w 1997 r., pozwala nie tylko uniknąć uszkodzenia nerwu twarzowe-
go, którego przebieg może być nieprawidłowy, ale również umożliwia 
zastosowanie wielu technik założenia elektrody do jamy [30, 5]. Ko-
lejnym problemem napotykanym w tej wadzie, poza zastosowaniem  

Ryc. 7. �(A) Poszerzony wodociąg przedsionka, (B) hipoplazja i (C) aplazja wejścia do ślimaka.
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ślimaka i przedsionka z różnymi wariantami anomalii struktury  
wewnętrznej przypomina nieco hipoplazję ślimaka – wymiary ze-
wnętrzne ślimaka są jednak prawidłowe, w przeciwieństwie do  
hipoplazji.

Pacjenci z IP są dobrymi kandydatami do implantu ślimakowe-
go [1]. Najczęstszym powikłaniem jest wyciek płynu mózgowo- 
-rdzeniowego, który ma miejsce nawet w czasie 63.6% zabiegów [35, 
36]. Według Shi i wsp., do wycieku w wadach ucha wewnętrznego 
najczęściej dochodzi w: IP-III, IP-I i CC [37]. Wyciek ten może być 
niewielki, tzw. ozzing, lub obfity – tzw. gusher. Opisano kilka technik  
zapobieganiu wyciekowi, takich jak: odwrotna pozycja Trendelen-
burga, uszczelnienie kochleostomii i tympanotomii tylnej, założenie 
drenażu lędźwiowego, czy nawet petrosectomia boczna z obliteracją 
jamy i trąbki słuchowej tłuszczem z zamknięciem przewodu słucho-
wego zewnętrznego (blind sac procedure) [4, 35, 37]. Ponadto nie-
którzy z autorów wykorzystują elektrody, takie jak MED EL™ FORM, 
które zakończone są silikonowym elementem o kształcie stożka  
(CSF SEAL), mającym zapobiegać wyciekowi płynu [17]. Inni propo-
nują wykonanie szerszej kochleostomii, którą łatwiej uszczelnić [4].  

Zastosowanie w IP znajdują głównie 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-I i IP-III korzystne jest zastosowanie elektrod pro-
stych o pełnych pierścieniach [4]. W IP-II, z uwagi na zachowane 
wrzecionko w części dolnej, możliwe jest użycie również elektrody 
okołowrzecionkowej/perimodiolarnej [4]. Wyniki dzieci z każdym 
z podtypów tej wady są dobre i mogą być porównywalne z dziećmi 
z prawidłową budową ucha wewnętrznego [38, 39, 19]. 

W badanej grupie stwierdzono wszystkie podtypy niepełnego  
podziału, najczęściej wystąpił IP-III (Ryc. 5.). Pierwszą pacjentkę  
z wadą asymetryczną – IP-I i CH-IV opisano powyżej. Implant śli-
makowy z elektrodą CI512 (Cochlear™), Cochlear Limited wszcze-
piono do ucha z IP-I. Śródoperacyjnie wystąpił intensywny wyciek 
płynu mózgowo-rdzeniowego. Uzyskano auto-NRT z 11 elektrod, 
kontrolne RTG wykazało częściową obecność elektrody w ślimaku 
(incomplete insertion). Dziecko ma obecnie 1,5 roku, chętnie ko-
rzysta z implantu, prawidłowo rozwija słuch i mowę. 

Obustronną wadę IP-II stwierdzono u 1 chłopca, u którego rów-
nież śródoperacyjnie wystąpił dość intensywny wyciek płynu  
mózgowo-rdzeniowego. Przebieg leczenia pooperacyjnego powi-
kłany był dość burzliwymi objawami przedsionkowymi w dniu za-
biegu, które ustąpiły w czasie kolejnych 48 godzin. Bezpośrednio po 
zabiegu uzyskano prawidłowe wyniki pomiarów impedancji elek-
trod, nie uzyskano natomiast auto-NRT. U 4 pacjentów stwierdzono  
obustronną wadę typu IP-III (Ryc. 4.). U wszystkich z nich wszcze-
piono implant ślimakowy systemu Nucleus CI512 (Cochlear™),  
Cochlear Limited. U 2 z nich zastosowano odstępstwa od klasycznej 
mastoidectomii z tympanotomią tylną na rzecz dostępów retrofa-
cialnych. U wszystkich pacjentów doszło do intensywnego płyno-
toku, 2 z nich wymagało założenia drenażu lędźwiowego i obser-
wacji w Oddziale Anestezjologii i Intensywnej Terapii przez 4 doby, 
u pozostałych 2 płynotok ustąpił po uszczelnieniu kochleostomii  
i tympanotomii tylnej.  U wszystkich osób wykonano kontrolne RTG 

Wyniki dzieci z CC są różne. Część z nich może nawet uzyskać wy-
niki porównywalne do pacjentów bez wady ucha wewnętrznego [27]. 
Jednak ogólnie rzecz biorąc, wyniki pacjentów z CC są gorsze niż  
pacjentów bez malformacji ucha wewnętrznego [32, 29]. W przypad-
ku części osób z CC, korzyści z implantu i wyniki rehabilitacji mogą  
okazać się niezadowalające [1, 27]. W takiej sytuacji implant pniowy 
może być skutecznym rozwiązaniem w tej grupie pacjentów [14].  
W przypadku decyzji o implancie ślimakowym jako pierwszym roz-
wiązaniu, implant ślimakowy powinien być wszczepiony około 1. roku 
życia [25, 26]. W razie braku korzyści z implantu, decyzja o wszczepie-
niu implantu pniowego powinna być podjęta przed 24. miesiącem ży-
cia, maksymalnie do 3. roku życia, ponieważ opóźnienie decyzji o im-
plancie pniowym wiąże się z gorszymi spodziewanymi wynikami [26]. 

U pacjentów z następną dużą wadą ucha wewnętrznego – hipopla-
zją ślimaka – stwierdza się różnego stopnia niedosłuch, od prawi-
dłowego słyszenia do głębokiej głuchoty [1, 12]. Większość z nich 
posiada niedosłuch odbiorczy (79.1%), część mieszany (18.52%),  
a mniejszość również niedosłuch przewodzeniowy (2.47%) [12]. Kom-
ponenta przewodzeniowa  wiąże się z występującą fiksacją strzemiącz-
ka, którego płytka rozwija się z otoczki kostnej błędnika [12].  Nie-
dosłuch mieszany i przewodzeniowy występują najczęściej w CH-III 
i CH-IV [1, 12]. U pacjentów tych skuteczną metodą leczenia może 
być chirurgia strzemiączka, np. stapedotomia [1]. 

U osób z łagodnym i umiarkowanym niedosłuchem wystarczające 
może okazać się aparatowanie. Pacjenci z głęboką głuchotą mogą 
być kandydatami do implantu ślimakowego [1, 12]. Implantacja  
w małej jamie wymaga mniejszych, delikatniejszych elektrod [34]. 
Przykładem stosowanych elektrod są: Nucleus STR24K i MED-EL™ 
FORM19 [4, 17]. W razie stwierdzenia współistniejącej hipopla-
zji lub aplazji nerwu VIII  możliwą opcją leczenia jest również im-
plant pniowy [26]. Decyzje w takich przypadkach niejednokrotnie są 
trudne i powinny być podjęte indywidualnie case-by-case w oparciu  
o badania obrazowe i audiologiczne. 

W badanej grupie stwierdzono wszystkie podtypy hipoplazji  
ślimaka (Ryc. 2.–5.). CH-I u wyżej opisanej pacjentki z CADV  
w uchu przeciwnym (Ryc. 2.). CH-II u dziewczynki z CC w uchu 
przeciwnym z niedosłuchem rzędu 70 dB w uchu z hipoplazją,  
u której założono implant do ucha z CC (Ryc. 3.). Obustronną 
CH-III u 1 pacjenta z obustronną głuchotą czuciowo-nerwową  
(Ryc. 4.). U pacjenta tego stwierdzono: szczątkowy wyrostek sut-
kowaty (jedynie antrum), przodującą zatokę esowatą i wysoko po-
łożoną opuszkę żyły szyjnej.  Zmodyfikowano odpowiednio do-
stęp chirurgiczny: zniesiono tylną ścianę przewodu słuchowego,  
zachowując ciągłość skóry przewodu i błonę bębenkową, a następ-
nie usunięto młoteczek, zidentyfikowano kanał nerwu twarzowe-
go, strzemiączko i okienko okrągłe przesłonięte przez opuszkę [34]. 
Uzyskano auto-NRT z 14 z 22 elektrod. Obustronną hipoplazję typ 
IV stwierdzono u 6-miesięcznego chłopca, którego zakwalifikowa-
no do wszczepienia implantu ślimakowego (Ryc. 6.). Jest on obecnie 
zaaparatowany i oczekuje na wszczepienie implantu. Jednostronna 
hipoplazja wystąpiła u dziewczynki z asymetryczną wadą i wadą typu  
IP-I drugiego ucha, do którego wszczepiono implant.

Kolejną dużą wadą ucha wewnętrznego wymagającą omówie-
nia jest niepełny podział ślimaka. Pod względem wykształcenia  
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badań obrazowych [34]. W ośrodkach autorów każdorazowo wyko-
nywane są dwa badania – HRCT kości skroniowych i MRI [34]. Są to 
badania komplementarne: HRCT kości skroniowych pozwala na lep-
szą ocenę struktur kostnych, MRI z kolei wykazuje większą przydat-
ność podczas oceny struktur nerwowych, przestrzeni płynowych  
błędnika, pozwala również na ocenę ośrodkowego układu nerwowe-
go i drogi słuchowej, w tym jąder ślimakowych [34]. W części wad,  
w których w HRCT kości skroniowych stwierdzona zostanie implantowalna 
przestrzeń, może nie istnieć komunikacja tych przestrzeni z nerwem – w 
takim przypadku implant ślimakowy nie będzie skuteczny. Badanie MRI 
jest zatem niezbędne do oceny nerwu ślimakowego, który może być apla-
styczny albo hipoplastyczny lub może nie komunikować się z implantowalną 
przestrzenią. Oba badania obrazowe pozwalają na całościową ocenę kości 
skroniowej i ocenę, czy zostały spełnione podstawowe warunki konieczne 
do wszczepienia implantu słuchowego [7, 34]. Dokładna ocena kliniczna  
i radiologiczna pacjenta przy pomocy obu badań obrazowych jest 
szczególnie istotna w przypadku wad ucha wewnętrznego. W przy-
padku części z wad – określonych przez Międzynarodowy consen-
sus dotyczący implantacji pniowych u dzieci i pacjentów non-NF2 
jako „możliwe wskazania wrodzone” do implantu pniowego (hipopla-
zje ślimaka, CC, IP-I, hipoplazje lub aplazje nerwu ślimakowego) – po-
zwoli ona podjąć decyzję o kwalifikacji lub dyskwalifikacji z implantu  
ślimakowego lub pniowego [26]. 

 WNIOSKI

Wady wrodzone ucha wewnętrznego są niezwykle istotnym pro-
blemem diagnostycznym i klinicznym u dzieci kwalifikowanych do 
wszczepienia implantu ślimakowego. W zdecydowanej większości 
przypadków zastosowanie implantu ślimakowego jest możliwe,  
jednak pacjenci z wadą wymagają dokładnej analizy przedopera-
cyjnej i planowania zabiegu oraz odpowiedniego wyboru elektrod. 
Duże wady mogą uniemożliwiać bądź znacząco utrudniać wszcze-
pienie implantu ślimakowego i opiekę pooperacyjną. Stwier-
dzane są w badaniach obrazowych u od 20% do 30% pacjentów  
z głębokim niedosłuchem. 

kości skroniowej w zmodyfikowanym ułożeniu Stenversa i przezo-
czodołowym, które potwierdziło prawidłowe położenie elektrod  
w ślimaku. U 2 z 4 pacjentów uzyskano prawidłowe wyni-
ki pomiarów impedancji i auto-NRT z większości elektrod,  
u 1 wyniki pomiarów impedancji były prawidłowe, nie uzyskano  
natomiast auto-NRT.  Sposób postępowania u pacjentów z posze-
rzonym wodociągiem przedsionka zależy od stopnia niedosłuchu. 
Większość pacjentów posiada wadę obustronną i obustronny postę-
pujący niedosłuch [23, 24]. Wielkość niedosłuchu (od prawidłowe-
go słyszenia po głęboką głuchotę) i jego rodzaj (stały, fluktuacyjny, 
postępujący) w tej wadzie są różnorodne, choć według niektórych 
autorów, istnieją zależności pomiędzy szerokością IAC a stopniem 
niedosłuchu [23, 40]. Ascha i wsp. twierdzą, że każdy milimetr po-
szerzenia wiąże się z ubytkiem 17.5 dB i spadkiem dyskryminacji 
mowy o 21% [23]. 

W badanej grupie u 4 pacjentów stwierdzono EVA (Ryc. 7A.).  
U 2 pacjentów z wadą obustronną wystąpił postępujący niedosłuch 
– obaj chłopcy otrzymali implant ślimakowy, w wieku 3 i 4 lat. Jeden 
chłopiec z wadą jednostronną i głęboką głuchotą tego ucha otrzy-
mał implant w wieku 24 miesięcy. U kolejnego, 15-letniego pacjenta 
z jednostronnym EVA, stwierdzono przed implantacją resztki słu-
chu na poziomie: 55, 65, 80 i 80 dB HL odpowiednio dla częstotli-
wości: 125, 250, 500 i 1000 Hz, których zachowanie potwierdzono  
w obserwacji długoterminowej (badanie po 2 latach od wszczepie-
nia implantu). U żadnego z pacjentów nie wystąpiły jakiekolwiek 
trudności lub komplikacje w czasie wszczepienia implantu ślima-
kowego. Wyniki pomiarów śródoperacyjnych: impedancja elektrod 
i auto-NRT były prawidłowe, a kontrolne RTG kości skroniowej  
potwierdziło prawidłową lokalizację elektrody. Ponadto w badanej 
grupie stwierdzono nieprawidłowości wejścia nerwu ślimakowego 
do ślimaka w 5 uszach (Ryc. 7B., C.). 1 pacjent posiadał obustronną 
aplazję, 1 obustronną hipoplazję, a 1 dziecko jednostronną hipopla-
zję. Otrzymali implanty ślimakowe, z których korzystają. 

U dzieci kwalifikowanych do wszczepienia implantu słuchowe-
go niezwykle istotnym elementem kwalifikacji jest wykonanie 
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