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Streszczenie

Wprowadzenie: Zespot Goldenhara u dziecka objawia si¢ réznorodnymi wadami rozwojowymi. W zalezno$ci od przypadku moga one
bardziej lub mniej wplywaé na rozwdj i funkcjonowanie pacjenta. Niedostuch typu przewodzeniowego jest typowym skutkiem anomalii
ucha, bedacych jednym z objawéw zespolu Goldenhara. Istotng kwestia w leczeniu jest prawidlowa diagnostyka, a nastepnie dobér
odpowiednich srodkéw wspomagajacych rozwoj oraz umozliwiajacych zwigkszenie jakosci zZycia pacjentow. Niniejsze opracowanie
przedstawia opis przypadku zastosowania aparatow wykorzystujacych kostne przewodnictwo dzwigku u pacjenta z zespolem Goldenhara.
Opis przypadku: Pacjent z zespolem Goldenhara oraz niedostuchem przewodzeniowym w uchu lewym nie korzystal wczesniej
z aparatéw stuchowych. Ze wzgledu na zgtaszane problemy z niedostuchem oraz brak mozliwosci zastosowania urzadzen wszczepialnych
zastosowano system ADHEAR.

Whioski: Pacjent po zastosowaniu systemu ADHEAR uzyskat znaczng poprawe styszenia i rozumienia mowy. Aparat kostny ADHEAR
jest efektywna i nieinwazyjng forma rehabilitacji stuchu u pacjentéw z niedostuchem przewodzeniowym.

Stowa kluczowe: zesp6t Goldenhara « niedostuch przewodzeniowy o system ADHEAR

Abstract

Introduction: Occurance of Goldenhar syndrome in children is revealed by different developmental deffects. Depending on the
particular case, they can impact the development and functioning of patients more or less severely. Conductive hearing loss is a typical
consequence of ear anomalies, which is one of the symptoms of Goldenhar syndrome. Important issue in treating is a correct diagnosis,
and then choosing the best means supporting the development and improving the life quality of patients. This study presents a case
report of the use of aid which is using bone sound conduction in a patient with Goldenhar syndrome.

Case report: Patient with diagnosed Goldenhar syndrome and conductive hearing loss in left ear, never used hearing aid before. Due
to reported problems with hearing loss and the impossibility of using implantable devices, the ADHEAR system was used.
Conclusions: The patient after using the ADHEAR system obtained an improvement in hearing and speech understanding. The
ADHEAR bone hearing aid is an effective and non-invasive form of hearing rehabilitation for patients with conductive hearing loss.
Key words: Goldenhar syndrome « conductive hearing loss « ADHEAR system
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Wprowadzenie

Zespol Goldenhara, zwany inaczej dysplazja oczno-
-uszng lub polowiczym niedorozwojem twarzy, jest rzadka
chorobg rozwojowa. Obraz kliniczny tego zespotu jest
zréznicowany: od niewielkiej asymetrii ryséw twarzy do
znacznego niedorozwoju polowy twarzy z deformacja
galki ocznej i matzowiny usznej lub catkowitym brakiem
ucha, co wigze si¢ z niedostuchem typu przewodzeniowe-
go [1]. Niedostuch przewodzeniowy w zespole Goldenhara
wynika najcze$ciej z mikrocji, anocji malzowiny usznej lub
atrezji przewodu stuchowego zewnetrznego. W przypadku
pacjentéw z anomaliami usznymi mozna zastosowac lecze-
nie operacyjne poprawiajace zdolno$¢ styszenia poprzez
rozbudowe zewnetrznego kanalu stuchowego i ucha $rod-
kowego oraz rekonstrukcje matzowiny usznej. Innym
sposobem poprawienia styszenia u tej grupy pacjentow jest
wszczepienie implantow kostnych [2-4]. Pozaoperacyjna
metoda rehabilitacji niedostuchu przewodzeniowego sa
aparaty stuchowe wykorzystujace kostne przewodnictwo
dzwieku. Moga by¢ noszone za pomocg elastycznej opaski
lub oprawek okularowych z wibratorem kostnym umiesz-
czonym za uchem. Jednym z najnowszych rozwiazan jest
system ADHEAR - aparat stuchowy na przewodnictwo
kostne, przytwierdzany za uchem za pomoca samoprzylep-
nego elementu mocujacego (adaptera). Wybdr urzadzenia
uzalezniony jest od wynikéw badan, wieku oraz warunkéw
anatomicznych pacjenta [5,6].

Zespot Goldenhara

Wystepowanie zespolu Goldenhara szacuje si¢ na okoto
1 na 3500-25 000 zywych urodzen (w zalezno$ci od
zrodet), czesciej pojawia si¢ u mezczyzn niz u kobiet
(stosunek 3: 2) [7]. Etiologia zespolu Goldenhara jest wie-
loczynnikowa i do konca nie rozpoznana. Moga to by¢
zaburzenia w procesie fizjologicznego unaczynienia pierw-
szych dwéch tukéw skrzelowych (do ktérego dochodzi
miedzy 35. a 40. dniem cigzy), czynniki genetyczne (dzie-
dziczenie autosomalne dominujace, badz autosomalne
recesywne, aberracja 13. chromosomu, trisomia 22. pary
chromosoméw) czy srodowiskowe, takie jak: przyjmowa-
nie §rodkéw farmakologicznych (np. talidomid, prymidon,
tamoxifen, witamina A), spozywanie alkoholu i/lub
palenie tytoniu czy niedozywienie u matki w czasie cigzy.
Prawdopodobnie infekcje wirusa rézyczki i wirusa grypy
podczas cigzy rowniez moga mie¢ wpltyw na wystgpienie
u dziecka zespotu Goldenhara. Prawdopodobienstwo wy-
stapienia jest wigksze u dziecka, ktérego matka choruje na
cukrzyce [7-9].

Cechami charakterystycznymi zespotu Goldenhara sa:
anomalie oka (torbiele dermoidalne i lipodermoidalne
oczodolu, jednostronna mikroftalmia, anoftalmia, colo-
boma), anomalie ucha (mikrocja lub anocja malzowiny
usznej, atrezja przewodu stuchowego, wyrostki uszne i/lub
przetoki uszne), anomalie kregéw (kregi potowiczne, hi-
poplazja kregdéw). Moga wystepowaé réwniez wrodzone
wady serca (tetralogia Fallorta, koarktacja aorty, przed-
sionkowo-przegrodowo-komorowe nieprawidlowosci),
rozszczepy wargi i/lub podniebienia, asymetria twarzy
(jednostronny niedorozwdj z hipoplazja policzkowo-
-zuchwowa, hipoplazja migéni twarz), anomalie zebow
(hiperdoncja lub hipodoncja), wady stuchu (najczesciej

niedostuch przewodzeniowy), upos$ledzenie umystowe,
chloniaki ciata modzelowatego. Rozleglo$¢ zmian w po-
szczegolnych przypadkach jest zmienna [2,7,8,9-12].

Leczenie w zespole Goldenhara jest zalezne od wyste-
powania poszczegdlnych anomalii i wad wrodzonych
oraz ich rozlegtosci. Wymagana jest wspotpraca lekarzy
wielu specjalizacji. Najcze$ciej konieczne sg operacje
plastyczne w obszarze twarzoczaszki, a takze: pomoc au-
diologiczna, kardiologiczna, neurologiczna oraz opieka
stomatologiczna [8].

Niedostuch przewodzeniowy

Przewodzeniowy ubytek stuchu wynika z nieprawidto-
wosci na poziomie ucha zewnetrznego i srodkowego.
Prowadzg one do redukgji transferu energii akustycznej ze
$rodowiska do ucha wewnetrznego, gdzie ulega ona prze-
ksztalceniu w informacje hydromechaniczng, a nastepnie
bioelektryczng [13]. Zaburzeniami, ktére przyczyniaja sie
do wystgpienia niedostuchu przewodzeniowego w zespole
Goldenhara, s3 wady wrodzone takie jak: atrezja przewodu
stuchowego zewnetrznego, mikrocja lub anocjg malzowiny
usznej [8]. Problemy z niedostuchem u 0séb z zespolem
Goldenhara sg zalezne od przyczyny niedostuchu, jego
stopnia oraz od tego, czy wystepuje on w jednym uchu czy
w obojgu uszach. Jesli niedostuch wystepuje obustronnie,
styszenie bedzie bardzo oslabione lub znikome, a styszenie
w halasie — znacznie utrudnione. Osoby z jednostronnym
niedostuchem moga stysze¢ stosunkowo poprawnie dzigki
prawidlowo odbieranym dzwigkom po stronie niedotknie-
tej choroba. Wystepuje jednak efekt cienia glowy, ktory
odnosi si¢ do zjawiska, w ktorym dzwigk dochodzacy do
ucha lepiej slyszacego jest czesciowo zablokowany przez
glowe, co powoduje gorsze odbieranie dzwigku i problemy
z lokalizowaniem go po przeciwnej stronie [14,15]. Gdy
przyczyng niedostuchu jest budowa anatomiczna ucha,
rozwazane sg rozne metody leczenia. Dobrym rozwigza-
niem moze okaza¢ si¢ rekonstrukcja malzowiny usznej
(w przypadku mikrogji), rekonstrukcja przewodu stucho-
wego (w przypadku atrezji). Leczenie chirurgiczne moze
przynies¢ pozytywne rezultaty, jesli tomografia kompute-
rowa wykaze, ze ucho $rodkowe ma prawidtowa budowe
[14]. U pacjentéw z anomaliami ucha zewnetrznego spraw-
dzajg si¢ réwniez protezy stluchowe tj. aparaty stuchowe
na przewodnictwo kostne oraz implanty stuchowe wyko-
rzystujace kostne przewodnictwo dzwigku [14]. Systemy
wykorzystujace kostne przewodnictwo dzwieku stosuje sie
w celu zamkniecia szczeliny powietrzno-kostnej w prze-
wodzeniowym lub mieszanym ubytku stuchu. Dostarczaja
energie dzwigkowa poprzez wibracje, okreslong droga, do
czaszki. Jest to droga, ktora omija uposledzona czes¢ ucha,
a drgania czaszki s przenoszone do jamy muszli §limaka,
gdzie nastepnie stymulowane sa czuciowe komorki
rzesate, dzieki czemu dzwigki otoczenia moga by¢ dalej
przewodzone na drodze stuchowej [16].

System ADHEAR

System ADHEAR (rycina 1) to technologia wprowadzona
na rynek w 2018 roku przez firme¢ Med-EL Jest to samo-
przylepny system aparatéw stuchowych na przewodnictwo
kostne. Skfada si¢ z procesora dzwigku z samoprzylepnym
elementem mocujacym (adapterem) — plytka montazowej
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Rycina 1. System ADHEAR (opracowanie wtasne)
Figure 1. System ADHEAR (own elaboration)

z zatrzaskiem. Wymienny adapter mocuje si¢ za uchem do
plaszczyzny wyrostka sutkowatego (rycina 2). Mikrofon
odbiera fale dzwigkowe i przekazuje do procesora, ktory
przeksztalca je w wibracje i przenosi na czaszke za pomoca
adaptera. Koé¢ przewodzi wibracje do ucha, ktdre nastepnie
sg przekazywane droga nerwowa do o$rodkéw stucho-
wych, gdzie s3 odbierane jako dzwigk [17,18]. System
ADHEAR w przeciwienstwie do aparatéw na opaskach
elastycznych nie wywiera nacisku na skore glowy, aby pra-
widlowo przewodzi¢ dzwigk. Nalezy jedynie przyklei¢ na
skore gtowy adapter i podlaczy¢ do niego procesor mowy.
Przy montazu adaptera istotne jest, aby skora za uchem
byla oczyszczona, sucha i pozbawiona wloséw. Plaster,
nazywany wczes$niej adapterem, gwarantuje stala pozycje
aparatu podczas noszenia. Wyglad samego systemu jest
oceniany przez uzytkownikéw jako jego zaleta. Zachowany
jest rowniez aspekt higieniczny, poniewaz adapter jest
wymienny i moze zosta¢ uzyty tylko raz [17]. ADHEAR
zaprojektowano dla 0séb z niedostuchem typu przewodze-
niowego, z progami przewodnictwa kostnego rownymi lub
mniejszymi niz 25 dB HL. Jest tez dobrym rozwigzaniem
dla os6b z gluchotg jednostronng [18,19].
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Rycina 3. Wyniki audiometrii tonalnej (opracowanie wtasne)
Figure 3. The results of tone audiometry (own elaboration)

Rycina 2. Prawidtowa pozycja samoprzylepnego adaptera (Med-El,
https://pdf.medicalexpo.com/pdf/medel/adhear/70814-232363.
html [dostep: 6.03.2024])

Figure 2. Correct position of the self-adhesive adapter (Med-E|,
https://pdf.medicalexpo.com/pdf/medel/adhear/70814-232363.
html [Accessed: 6.03.2024])

Opis przypadku

Praca przedstawia opis 14-letniego pacjenta ze zdiagnozo-
wanym zespolem Goldenhara oraz lewostronng mikrocja
z atrezja przewodu stuchowego zewnetrznego. Prawe ucho
w normie stuchowej. Pacjent nigdy wczeéniej nie korzy-
stal z kostnych aparatéw stuchowych. Obecnie rodzice
nie rozwazajg zastosowania rozwigzan wszczepialnych.
Po przeprowadzeniu badan audiologicznych zastosowa-
no system ADHEAR do ucha lewego.

Wyniki badan pacjenta
W celu oceny rodzaju i stopienia niedostuchu u pacjenta
wykonano badanie audiometrii tonalnej oraz audiometrii

slownej z maskowaniem ucha prawego. Srednia warto$é
progu slyszenia w audiometrii tonalnej w uchu lewym
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Rycina 4. Wyniki audiometrii stownej (opracowanie wtasne)
Figure 4. The results of speech audiometry (own elaboration)

Audiometria progowa w polu swobodnym
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Rycina 5. Wynik audiometrii tonalnej w polu swobodnym: A —
prog przewodnictwa powietrznego ucha lewego z zastosowanym
systemem ADHEAR, ucho prawe maskowane (opracowanie
wtasne)

Figure 5. The result of the tone audiometry test in the free field:
A - air conduction threshold of the left ear with the ADHEAR
system, masked right ear (own elaboration)

dla czterech czestotliwosci (500, 1000, 2000 i 4000 Hz)
wynosita 76 dB HL. Krzywa kostna nie przekracza
20 dB HL (rycina 3). Zatem wedlug skali BIAP (fr. Bureau
International dAudiophonologie) niedostuch w uchu lewym
jest kwalifikowany jako znaczny, w prawym — norma stu-
chowa. Rycina 4 pokazuje wynik badania audiometrii
stownej. Stopiert dyskryminacji mowy w uchu lewym
wynosi 20%.

Ocena korzysci po zastosowaniu Systemu
ADHEAR

Aby oceni¢ korzysci z zastosowania systemu ADHEAR,
u pacjenta wykonano badania audiometrii tonalnej

oraz audiometrii sfownej w polu swobodnym. Podczas
badania ucho nieimplantowane bylo maskowane pasyw-
nie (przez podwdjne blokowanie: stoperem oraz stuchawka
ochronng typu Peltor). Srednia warto$¢ progu slyszenia
w audiometrii w polu swobodnym dla czterech czestotli-
wosci (500, 1000, 2000 i 4000 Hz) wyniosta 27,5 dB HL
(rycina 5). Stopien dyskryminacji mowy w audiometrii
stownej w polu swobodnym wynidst 80% przy natezeniu
70 dB SPL (rycina 6).

Dyskusja

Pacjenci z zespolem Goldenhara s3 grupa, u ktorej ze
wzgledu na wrodzone anomalie ucha najczesciej dia-
gnozowanym niedostuchem jest niedostuch typu
przewodzeniowego. Jednym z najwazniejszych elemen-
téw wplywajacych na rozwdj mowy dziecka jest stuch.
W przypadku anomalii, takich jak mikrocja malzowiny
usznej i atrezja przewodu stuchowego, niedostuch moze
by¢ znaczacy, co w duzym stopniu utrudnia prawidlowy
rozwoj mowy. Zaréwno aparaty stuchowe, jak i systemy
wszczepialne na przewodnictwo kostne umozliwiajg sty-
mulacje stuchu, a w rezultacie - lepszy dostep do $wiata
dzwiekow. Zasadnicza role w rehabilitacji stuchu pacjenta
odgrywa dopasowanie odpowiedniego urzadzenia popra-
wiajacego slyszenie. Niniejsza praca oraz przedstawione
ponizej publikacje innych autoréw potwierdzaja skutecz-
no$¢ stosowania systemu ADHEAR w niedostuchu typu
przewodzeniowego.

Prezentowane w niniejszej pracy wyniki badan wskazuja
na znaczace korzysci z zastosowania systemu ADHEAR
u pacjenta z jednostronng mikrocja malzowiny usznej
i atrezja przewodu stuchowego. Sredni prég styszenia dla
czestotliwosci 500, 1000, 2000 i 4000 Hz bez urzadze-
nia wynio6st 76 dB HL, natomiast z systemem ADHEAR
- 27,5 dB HL. Stopien dyskryminacji mowy przed zasto-
sowaniem systemu ADHEAR wynosil 20%, a z systemem
ADHEAR - 80%.

Wyniki badania przeprowadzone przez Zernottiego i wsp.
[20] wykazaly wysoka skuteczno$é systemu ADHEAR
u pacjentow w wieku 5-16 lat z wrodzona atrezja
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Rycina 6. Wynik audiometrii stownej w polu swobodnym: A — system ADHEAR zastosowany w uchu lewym (opracowanie wtasne)
Figure 6. The result of the speech audiometry test in the free field: A — with the ADHEAR system in the left ear (own elaboration)

przewodu stuchowego. Kazdy badany stosowat system
ADHEAR przez 1 rok, a efektywno$¢ oceniano po 1, 6
i 12 miesigcach. Obserwowano stopniowa poprawe progu
rozumienia mowy u wszystkich badanych pacjentéw. Po
1 miesigcu wynik audiometrii stownej wzrést ze $redniej
bez wspomagania wynoszacej 27,9 + 15,9% do $redniej
wspomaganej systemem ADHEAR 91,3 + 4,4%, po 6 mie-
sigcach wynosilt 92,0 + 4,1%, po 12 miesigcach 92,7 + 5,3%.
Bez aparatow krzywa przewodnictwa powietrznego w polu
swobodnym wynosita 63,6 + 3,4 dB HL, a z urzadzeniami
29,3 +3 dB HL [20].

Korzysci audiologiczne z zastosowania systemu ADHEAR
ocenila réwniez Favoreel i wsp. [21]. U 10 pacjentéw
z jedno- lub obustronnym niedostuchem przewodzenio-
wym wykonano audiometri¢ tonalng oraz audiometrig
stowng bez wspomagania oraz z zastosowaniem aparatu
na przewodnictwo kostne na opasce elastycznej i systemu
ADHEAR. Sredni prég styszenia w polu swobodnym bez
wspomagania wyniost 50 dB HL. Wspomagany systemem
ADHEAR - poprawil si¢ o 22 dB, a aparatem na opasce
elastycznej — o 23 dB. Sredni prég rozpoznawania mowy
bez wspomagania wynosit 67 dB SPL, wspomagany sys-
temem ADHEAR poprawil si¢ o 19 dB, a aparatem na
opasce elastycznej — 21 dB. Na podstawie wykonanych
badan audiologicznych stwierdzono, ze zaréwno przetwor-
niki kostne na opasce elastycznej, jak i system ADHEAR
znacznie poprawily slyszenie oraz prég rozumienia mowy
u pacjentéw z niedostuchem przewodzeniowym [21].

W innym badaniu Skarzynskiego PH. i wsp. [22] poréw-
nano skuteczno$¢ systemu ADHEAR i wszczepialnych
urzadzen na przewodnictwo kostne w rehabilitacji prze-
wodzeniowego ubytku stuchu. Grupa badana liczyta
10 pacjentéw z przewodzeniowym ubytkiem stuchu.
Podzielono ich na dwie réwnoliczne grupy. Do grupy 1
zakwalifikowano osoby korzystajace wcze$niej z wszcze-
pialnych systemoéw na przewodnictwo kostne przez co
najmniej 12 miesiecy; w drugiej grupie znalazly si¢ osoby
bez doswiadczen z kostnymi aparatami stuchowymi. Obie
grupy zostaly zaopatrzone w testowy procesor dzwigku na
opasce elastycznej i systemy ADHEAR. Stuch wszystkich

uczestnikow badania zostal oceniony w nastepujacych sytu-
acjach: bez wspomagania, z implantami na przewodnictwo
kostne, ze wspomaganiem systemem ADHEAR. W grupie
1 progi wspomaganego pola akustycznego poprawily sie
ze $redniego PTA4 wynoszacego 58 £6 do 33+ 6 dB HL
z pasywnym implantem i do 32+9 dB HL z systemem
ADHEAR. W grupie 2 $redni PTA4 w polu akustycznym
poprawil si¢ z 47 +10 dB HL do poziomu 27 +6 dB HL
(opaska elastyczna) i do 29 + 6 dB HL (ADHEAR). Badania
wykazaty wiec, Ze nieinwazyjny system ADHEAR osiagna
podobng efektywnoé¢ jak urzadzenie wszczepialne [22].

Badanie przeprowadzone przez Neumann i wsp. [23]
mialo na celu sprawdzi¢ skuteczno$¢ systemu ADHEAR
w poréwnaniu do aparatu na przewodnictwo kostne na
opasce elastycznej. Do badania wlaczono 10 pacjentow
(wiek 0,7-9,7 lat) z jedno- lub obustronng atrezja prze-
wodu stuchowego i niedostuchem przewodzeniowym.
Pacjentéow poddano badaniom (dopasowanym do ich
wieku) - niewspomaganym oraz wspomaganym przez
system ADHEAR i aparat na przewodnictwo kostne na
opasce elastycznej — sprawdzajacym progi slyszenia oraz
rozumienie mowy (w stosownych do wieku przypadkach).
Srednie wzmocnienie funkcjonalne dla ADHEAR wynio-
sto 35,6 dB + 15,1, dla aparatu na przewodnictwo kostne
na opasce elastycznej — 29,9 dB + 14,6. Audiometria mowy
w ciszy przy natezeniu 65 dB SPL wykazala poprawe ze
$redniej 13,8 + 16,9% bez wspomagania, do 86,3 £9,2%
z aparatem na przewodnictwo kostne na opasce elastycznej
191,3+11,3% z systemem ADHEAR. Badanie wykazato,
ze skuteczno$¢ systemu ADHEAR jest poréwnywalna lub
nieco wigksza niz uzyskana w kostnych aparatach monto-
wanych za pomoca opaski elastycznej [23].

Oceny dzialania systemu ADHEAR w jednostronnym
przewodzeniowym ubytku stuchu dokonal réwniez
Roleiro i wsp. [24]. Do badania wiaczono dwdch pacjen-
tow. Pierwszy w wieku 8 lat z atrezja przewodu stuchowego
zewnetrznego, drugi w wieku 16 lat z zespotem Goldenhara
z agnezja ucha. Wynik audiometrii tonalnej u pacjenta 1.
dla ucha niedostyszacego wynosit 38,75 dB dla przewodnic-
twa powietrznego oraz 4 dB dla przewodnictwa kostnego.
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Po 4 tygodniach stosowania systemu ADHEAR ponownie
zbadano pacjenta. Wynik audiometrii w polu swobodnym
z ADHEAR wyni6st $rednio 11,25 dB HL, a bez wspoma-
gania aparatem — 40 dB HL. Wzmocnienie funkcjonalne
wyniosto $rednio 28,75 dB. U drugiego pacjenta ocena
stuchu za pomocg badania audiometrii tonalnej wykazata
ubytek stuchu w uchu niedostyszacym na poziomie 70 dB
dla przewodnictwa powietrznego oraz 19 dB dla przewod-
nictwa kostnego. Po 4 miesigcach uzytkowania systemu
ADHEAR wykonano badanie audiometrii w polu swo-
bodnym ze wspomaganiem i bez wspomagania ADHEAR.
Wzmocnienie funkcjonalne wyniosto $rednio 53,75 dB.
Badanie wykazalo, ze system ADHEAR jest skutecznym

Pismiennictwo

rozwigzaniem w rehabilitacji stuchu u pacjentéw z jed-
nostronnym niedostuchem przewodzeniowym, rowniez
u pacjenta z zespotem Goldenhara [24].

‘Whioski

Zastosowanie systemu ADHEAR u pacjenta z zespolem
Goldenhara z lewostronng mikrocja oraz atrezja przewodu
stuchowego zewnetrznego i zdiagnozowanym przewodze-
niowym ubytkiem stuchu jest skuteczng forma rehabilitacji
niedostuchu. Potwierdzajg to wyniki audiometrii tonal-
nej oraz audiometrii stownej, ktore wskazuja na znaczna
poprawe styszenia i rozumienia mowy.
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