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Epidemiologia

> 3%o dzieci urodzonych w Polsce ma potwierdzony niedostuch >40 dB (3 /1 000)

» Obustronny czuciowo-nerwowy niedostuch wiekszy niz 70 dB stwierdza sie u 0,3%o
populacji noworodkéw (3 / 10 000)

Szyfter, W et al., "Hearing impairment in Polish infants", Epidemiology, vol.24, 2013:333

» Obustronny czuciowo-nerwowy niedostuch stwierdza sie u 1-3% noworodkéw
leczonych na oddziatach intensywnej terapii  (1-3 / 100)

NIH Consensus Development Conference, Int. J. Pediatr. Othorinolaryngol. 27(2) 1993:201-202



Poziom niedostuchu

Audi-ogram Of Familiar Sounds B > NiedOSfUCh J[agOd ny 21-40 dB
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Czynniki ryzyka uszkodzenia stuchu

» Wada stuchu w rodzinie (czynniki genetyczne)

» Wady twarzoczaszki

» Zespo6t uwarunkowany genetycznie zwigzany z wrodzonym niedostuchem
» Zakazenia wrodzone (TORCH) — wirus cytomegalii!!!

» Pordd przedwczesny (< 32.t.c.)

» Mata urodzeniowa masa ciata (< 1500 g)

» Hiperbilirubinemia wymagajaca transfuzji wymiennej

» Leki ototoksyczne (aminoglikozydy, diuretyki petlowe)

» Bakteryjne zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych

» Niska punktacja w skali Apgar (0-4 w 1. min zycia/ 0-6 w 5. min)
» Wentylacja mechaniczna =5 dni
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Mechanizmy powstawania niedostuchu u dzieci urodzonych przedwczesnie

» leki ototoksyczne - aminoglikozydy i diuretyki petlowe

» niska punktacja w skali Apgar — niedotlenienie

» oddziat intensywnej terapii + mechaniczna wentylacja — ekspozycja na hatas
» hiperbilirubinemia

» mata / bardzo mata / ekstremalnie mata masa ciata (???)




Leki ototoksyczne - aminoglikozydy

» gentamycyna i tobramycyna — leki uszkadzajgce przedsionek

» neomycyna, kanamycyna, amikacyna — leki uszkadzajgce slimaka — powodujg
nieodwracalne uszkodzenie komorek rzesatych (wolne rodniki tlenowe)

» ototoksycznos¢ zalezy od czasu leczenia, maksymalnego stezenia we krwi,
jednoczesnego stosowania diuretykow petlowych |lub wankomycyna, wczesniejszej
ekspozycji na aminoglikozydy oraz choroby podstawowej

» rdzna podatnosé na dziatanie aminoglikozydéw u réznych pacjentow,

» mutacje w obrebie mitochondrialnego DNA, ktére predysponujg do uszkodzenia stuchu
przy niskich stezeniach aminoglikozydow

» zalecenia — powtarzanie badan stuchu

» gentamycyna - dawka bezpieczna i skuteczna: u noworodkéw donoszonych — 4 mg/kg,
1 x dziennie; <29.t.c. — 5 mg / kg co 48 godzin.; 30-34.t.c. — 4,5 mg co 36 godz.



Leki ototoksyczne — diuretyki petlowe

1. Zahamowanie transportu jondw w obrebie prazka naczyniowego (stria vascularis) —
zmniejszenie gradientu, ktory generuje potencjat mikrofonowy slimaka

» odwracalne uszkodzenie stuchu

2. Diuretyki petlowe nasilajg dziatanie aminoglikozyddéw i zwiekszajg ryzyko trwatej utraty
stuchu

» zmiana wifasciwosci  bariery krew przychtonka — tatwiejsze przenikanie
aminoglikozydow do endolimfy

3. Bezpieczna dawka dla furosemidu max. 2 mg/kg co 12 godzin

4. Bezpieczna dawka dla dzieci z niedotlenieniem < 1 mg/kg co 12 godzin



Mechaniczna wentylacja = HAtAS!!!
Pobyt w NICU = HALAS!!!

» ekspozycja na staty hatas generowany przez urzgdzenia medyczne na oddziale intensywnej
terapii

» poczagtkowy objaw - uszkodzenie zewnetrznych komodrek rzesatych — czesciowe
uszkodzenie stuchu

» uszkodzenie wewnetrznych komérek rzesatych, prazka naczyniowego, zwoju spiralnego
slimaka i komorek podporowych (wolne rodniki tlenowe!!!) — ciezki odbiorczy ubytek stuchu

» Postawienie przedmiotu na inkubatorze lub zastukanie w jego obudowe — wzrost poziomu
hatasu z 74 do 116 dB(A), co odpowiada hatasowi generowanemu przez wiertarke
udarowg!!!



Mechaniczna wentylacja = HALAS!!
Pobyt w NICU = HAtASl §




Hiperbilirubinemia

» bilirubin-induced neurologic dysfunction (BIND)

» uszkodzenie jader stuchowych pnia mézgu, nerwu stuchowego oraz komodrek zwoju
spiralnego slimaka — zaburzenie wewnatrzkomorkowej homeostazy wapniowej

» neuropatia stuchowa — prawidtowy wynik OAE + nieprawidtowy wynik ABR
» moze samoistnie ustgpi¢ w 1. roku zycia

» u noworodkow urodzonych przedwczesnie wieksze ryzyko uszkodzenia stuchu przy
poziomie bilirubiny > 14 mg/dl

» uszkodzenie stuchu moze wystgpic¢ rowniez przy ,bezpiecznym” poziomie bilirubiny,

» wieksze ryzyko: dzieci < 1500 g, dtugo trwajgca z6éttaczka, wspotistniejgca kwasica, sepsa,
niedotlenienie



Niedotlenienie

» odpowiednie utlenowanie i perfuzja niezbedne dla prawidtowej funkcji slimaka

» hipoksja / asfiksja — uszkodzenie komodrek zwoju spiralnego slimaka, a nastepnie
nieodwracalne uszkodzenie zewnetrznych komaorek rzesatych i prazka naczyniowego

» rdzna podatnos$é dzieci na powstawanie uszkodzen wskutek niedotlenienia
» >50% pacjentdw z ciezka niewydolnoscig oddechowg wykazuje odbiorczy ubytek

stuchu w wieku 4 lat (czesto poczatek utraty stuchu ok. 2-4.r.z2.) — Robertson 2002; Robertson
2006



Inne czynniki ryzyka niedostuchu

> zapalenie opon mozgowo-rdzeniowych
> sepsa
» krwawienie do osrodkowego uktadu nerwowego

» leukomalacja okotokomorowa — uszkodzenie istoty biatej

» wrodzona niedoczynnosé tarczycy




Badania przesiewowe stuchu —
Po co?

Noworodek, ktory ma problemy ze stuchem, zachowuje sie
tak samo, jak jego rowiesnicy.

Niemowlece gruchanie jest niezalezne od stuchu, wiec
wtasciwe rowniez dzieciom, ktore majg wade stuchu.

6 pierwszych miesiecy zycia stanowi krytyczny okres dla
roZwoju mowy.

Modzg niemowlecia ksztattuje sie pod wptywem bodzcoéw
stuchowych, ktore docierajg z otoczenia. U dziecka, ktore nie
styszy, informacja z uktadu stuchowego trafia do modzgu w
sposob bardzo ograniczony. Im pdzniej wdrozy sie
odpowiednie leczenie, tym mniejsza szansa, ze dziecko
nauczy sie mowic.


http://www.mjakmama24.pl/tagi/gluzenie-gruchanie,20009/

Marion Downs  Christine Yoshinaga-Itano

* Pierwsze badania przesiewowe stuchu u noworodkéw — 1964 r

“* Wykazata zasadnos¢ wczesnego wykrywania niedostuchu oraz wczesnej
interwencji u dzieci z niedostuchem, w celu uzyskania lepszego rozwoju mowy,
zasobow jezykowych i mozliwosci edukacyjnych.

*» Dzieci u ktérych stwierdzono niedostuch przed 6. mies. zycia
rozwijajg sie lepiej niz te zdiagnozowane pdzniej pod wzgledem
ekspresywnych i receptywnych umiejetnosci jezykowych (niezaleznie
od stwierdzonego stopnia niedostuchu).

** Porodwnujgc grupy dzieci, u ktérych interwencja wdrozona zostata

przed i po 11. mies. zycia, wykazano w wieku lat 5 istotng réznice w

zakresie zasobu stownictwa oraz zdolnosci myslenia werbalnego.




Metody badan przesiewowych stuchu

OAE — OTOEMISJE AKUSTYCZNE

AABR — StUCHOWE POTENCJALY Z PNIA
MOZGU

PASS — Potwierdza prawidtowg funkcje ucha
srodkowego i Slimaka

REFER — Nieprawidiowa
wewnetrznego.

czynnos¢  ucha

Wyniki fatszywie dodatnie — przeszkoda w uchu
srodkowym (wydzielina, woskowina, zapalenie
ucha)

Metoda tania, fatwa, szybka

Nie wykrywa uszkodzen wyzszych pieter drogi
stuchowej

Wiekszy odsetek dzieci uzyskuje wynik REFER

PASS — Potwierdza prawidtowa funkcje slimaka
oraz drogi stuchowej

REFER — Patologia slimaka Ilub nerwu
stuchowego
Wyniki fatszywie dodatnie — niedojrzatosé
drogi stuchowej, przeszkoda w kanale
stuchowym

Pozwala na dokfadniejszg ocene narzadu
stfuchu oraz na wykrycie probleméw na
poziomie nerwu stuchowego.
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Badanie metoda
otoemisji akustycznych
(OAE)

Badanie metodg OAE opiera sig na zjawisku
fizjologicznym o tej samej nazwie odkrytym w 1978
roku przez Davida Kempa.

Otoemisja polega na generowaniu bardzo cichego
sxgna’fu akustycznego, ktory powstaje w slimaku na
skutek skurczu komorek stuchowych zewnetrznych, w
odpowiedzi na bodziec akustyczny (trzask) Ilub
spontanicznie. OAE jest miarg czynnosci slimaka.

Sygnat emitowany jest przez ucho wewnetrzne do
otoczenia (przewdd stuchowy zewnetrzny), skad moze
by¢ rejestrowany za pomocg aparatu do pomiaru OAE.

W przypadku gdy kanat stuchowy jest catkowicie lub
czesciowo zablokowany, OAE moze nie zostac
zarejestrowane pomimo wygenerowania przez slimak.



https://pl.wikipedia.org/w/index.php?title=David_Kemp&action=edit&redlink=1
https://pl.wikipedia.org/wiki/Przew%C3%B3d_s%C5%82uchowy_zewn%C4%99trzny

Badanie metodg AABR

Elektroda umieszczona na czole rejestruje aktywnosc¢ drogi
stfuchowej w odpowiedzi na bodziec dzwiekowy.

Prawidtowy wynik AABR — siedem fal powstajgcych
w roznych odcinkach drogi stuchowej.

Najwazniejsza — fala V powstaje w obrebie sSrodmadzgowia,
wystepuje nawet dla bardzo stabych bodzcow
i u wszystkich ludzi.

Wynik dziecka poréwnywany jest ze wzorcem i urzagdzenie
podaje wynik PASS lub REFER.




Protokoty badan przesiewowych stuchu na swiecie

1. Tylko AABR — wykrywa uszkodzenia stuchu na poziomie slimaka i wyzszych pieter
drogi stuchowej; moze byc¢ stosowany na oddziatach potozniczych i w OITN

2. Tylko OAE — zalecany do stosowania na oddziatach potozniczych; nie wykrywa
uszkodzen wyzszych pieter drogi stuchowej

3. OAE + AABR u dzieci, u ktorych nieprawidtowy wynik OAE (Austria, Hiszpania,
Holandia, Wielka Brytania, Niemcy, Wtochy)

4. OAE + AABR u wszystkich dzieci — najdrozszy, ale najbardziej doktadny protokét
badan.



Program Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow w Polsce

2000-2002 r — poczatki Programu

> Fundacja Wielka Orkiestra Swiagtecznej Pomocy

» Inicjatywa obywatelska

» Polskie Towarzystwo Neonatologiczne

» Polskie Towarzystwo Otorynolaryngologdéw, Chirurgdw Gtowy i Szyi
» Kalkulacja kosztow i gromadzenie pieniedzy

» Program pilotazowy w wybranych osrodkach



Program Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow w Polsce

2003 r — programem objeto obszar catej Polski

» Osrodki doposazone sg w sprzet do wykonywania badanin przesiewowych

stfuchu oraz otrzymujg terminale do wprowadzania danych droga
elektroniczng

» Powstaje Centralna Baza Danych, w ktérej gromadzone sg dane dzieci,
informacje o czynnikach ryzyka, wyniki badan, informacje o odbywajgcych
sie wizytach, wyniki diagnostyki oraz postepy interwencji audiologicznej



Osrodki biorgce udziat w Programie

| poziom
500 osrodkow

Il poziom

69 osrodkow

26 osrodki




Program Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow w Polsce

Cel — objecie badaniem kazdego nowo narodzonego dziecka pod katem uszkodzenia stuchu,
analiza czynnikow ryzyka predysponujgcych do wystgpienia uszkodzenia stuchu oraz wczesne
wykrycie niedostuchu

» Badanie przesiewowe — metoda otoemisji akustycznych, 2.d.z.

» Nieprawidtowy wynik badania przesiewowego Ilub czynniki ryzyka niedostuchu -
skierowanie do osrodka |l poziomu




Program Powszechnych Przesiewowych
Badan Stuchu u Noworodkow w Polsce

micjsce 7
przeszia | przeszedt badanie przesiewowe stuchu w:
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b Obserwuj umainic reakege shuchoe § rozwdj mosy w dziccha. Wezystie

» Rozpoznanie uszkodzenia stuchu — skierowanie do os$rodka
wczeshej interwencji i wdrozenie programu pomocy
do konca 6. mies. zycia (aparaty stuchowe, implanty
slimakowe, rehabilitacja)

SOl P ¢  Systematyczna  kontrola audiologiczna, foniatryczna,
- aynitien pracvidtowym -' logopedyczna, psychologiczna i pediatryczna

3 A P
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Liczba dzieci zarejestrowanych w Centralnej Bazie Danych Programu w latach 2002 - 2014*
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Zalety programu

» Polska jest w swiatowej czotéwce pod wzgledem prowadzenia badan przesiewowych stuchu u noworodkéw

» Unifikacja metody badania stuchu uzywanej w screeningu

» 96% populacji noworodkdw objetych jest programem PPPBSuN

» Kazde nowonarodzone dziecko ma szanse na wczesne wykrycie niedostuchu
» Monitorowanie losow dziecka z podejrzeniem niedostuchu

» Znaczgco obnizyt sie wiek dziecka, u ktorego wykrywany jest niedostuch i podejmowana jest interwencja
audiologiczna lub chirurgiczna

» Dzieki istnieniu Centralnej Bazy Danych PPPBSuN mozliwy jest staty monitoring jakosci i ilosci
wprowadzanych danych

» Konsolidacja srodowiska neonatologdw, pediatréw, laryngologdw, audiologéw
» Stworzenie nowej jakosci i standardéw w opiece zdrowotnej

» Baza danych — wspdlna platforma badan naukowych wielu specjalnosci medycznych i okotomedycznych



Niedoskonatosci programu

» Nie wszystkie dzieci urodzone w os$rodkach | poziomu wprowadzane sg do bazy danych programu —
(w niektérych osrodkach wystepuje duza rdéznica pomiedzy liczbg porodow wg NFZ a liczba
dzieci rejestrowanych w CBD PPPBSuN)

» Do 2005 r niepetne informacje o czynnikach ryzyka wystgpienia niedostuchu

» Do 2010 r duza dowolnos¢ wprowadzania danych kwalifikujgca dzieci do grup z niedostuchem o
roznym typie, gtebokosci, lokalizacji

» Nie wszystkie osrodki | poziomu PPPBSuN informujg rodzicow o koniecznosci przeprowadzenia
dalszej diagnostyki (informacja ustna jest niewystarczajgca — zalecane jest wystawienie
skierowania na dalszg diagnostyke w przypadku dzieci, u ktorych wynik badania byt
nieprawidtowy, badania nie wykonano badz wystgpity czynniki ryzyka)

» Jedynie ok. 60% dzieci wymagajgcych dalszej diagnostyki zgtasza sie do osrodkdow Il poziomu w celu
potwierdzenia lub wykluczenia wystgpienia niedostuchu.



Plany na przysztos¢

Pilotazowy program badan metoda AABR na oddziatach intensywnej terapii

noworodkow w 3 osSrodkach w Polsce
Noworodki zdrowe:

Badanie metodg OAE w 2-3.d.z.

W razie wyniku nieprawidtowego — powtdrne
badanie metodg OAE przed wypisem ze szpitala.

Badanie metodg AABR, jezeli brak odpowiedzi w
badaniu metodg OAE w jednym lub obu uszach.

Skierowanie do poradni audiologicznej (Il poziom),
jezeli nie uzyskano prawidiowego wyniku w
badaniu metodg AABR i/lub OAE w jednym lub
obu wuszach. PRIORYTET, jezeli nieprawidtowy
wynik badania metodg AABR w obu uszach.

Noworodki leczone na oddziatach

intensywnej terapii przez 5 dni:

Badanie metodg AABR przed wypisem do
domu

Skierowanie do poradni audiologicznej.
PRIORYTET, jezeli nieprawidtowy wynik
badania metodg AABR w obu uszach, przy
dwukrotnym powtdrzeniu badania



ALGO - urzadzenie
do badanie stuchu
metoda AABR

»Jednoczesne badanie obu uszu

» W petni automatyczne, obiektywne wyniki
PASS / REFER

» Czutos$¢ 99,7%, swoistos¢ > 97%

» Bezprzewodowe przekazywanie danych do
komputera i drukarki

» Ztoty standard do badan stuchu u
noworodkow na OITN




ALGO —
badanie AABR




Franek
» CIlI, P Il, ciecie cesarskie, 38.t.c., 3680 g

» przebieg cigzy — bez istotnych powiktan (1 infekcja z gorgczka ok. 14.t.c., ZUM)

» wywiad rodzinny — negatywny

» przebieg okotoporodowy — umiarkowana zéttaczka (bilirubina - 10,9 mg/dl w 3.d.z;
1 dzien fototerapia)

» badanie przesiewowe stuchu — obustronnie wynik nieprawidtowy (kontrola)

» kontrolne badanie OAE po 2 tygodniach — obustronnie wynik nieprawidtowy

» potencjaty wywotane stuchowe (ABR) w 2. mies. zycia —
prog stuchu na poziomie 45-50 dB (umiarkowany niedostuch)

» kontrolne badania audiologiczne regularnie co pot roku — wyniki powtarzalne



Franek

» od 2. roku zycia pod opiek3 logopedy — ze wzgledu na
ubogie stownictwo a nastepnie trudnosci z wymawianiem
gtosek f (zastepowana przez gtoski p i b) oraz h
(zastepowana przez gtoske p lub opuszczana w wyrazach)

» od 4. roku zycia — aparaty stuchowe zewnetrzne zauszne

» obecnie — uczen | klasy, niewielkie problemy
logopedyczne (regularne ¢wiczenia), brak problemoéw w
nauce; bardzo chetnie korzysta z aparatow stuchowych




Dziekuje
Za uwage!




