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Streszczenie |

Stuch to jeden z najwazniejszych zmystow cztowieka, SciSle zwigzany z narzadem stuchu i rownowagi. Nagle lub
szybko postepujace uposledzenie stuchu, ktéremu mogg towarzyszy¢ szumy uszne, uczucie zatkania ucha czy
zawroty glowy, jest dla pacjenta nieprzyjemne i w duzym stopniu obniza jakos¢ jego zycia. Wsrdd przyczyn
naglych zaburzen stuchu wymienia si¢ przede wszystkim choroby laryngologiczne, ale tez zaburzenia krazenia
mozgowego, urazy czaszkowo-mozgowe, infekcje wirusowe (wirusy swinki, rozyczki, potpasca) i bakteryjne,
choroby kosci, guzy nerwu VIII, choroby genetyczne, schorzenia o podtozu autoimmunologicznym (np. stward-
nienie rozsiane), leki ototoksyczne i wiele innych. Zaburzenia stuchu dzielimy na o§rodkowe i obwodowe, te dru-
gie natomiast — na przewodzeniowe i odbiorcze. Gluchota jest objawem bardzo niepokojacym nie tylko dla
pacjenta, lecz takze dla neurologa. W jej przypadku kluczowg role odgrywaja: wywiad, badanie przedmiotowe,
w tym badanie otolaryngologiczne, neurologiczne i audiologiczne, badanie pobudliwosci przedsionkdw (proby
kaloryczne, elektronystagmografia) oraz — w zaleznoSci od wskazan klinicznych — badania neuroobrazowe,
badanie stuchowych potencjatéw wywolanych z pnia moézgu, badania laboratoryjne krwi i inne, a nast¢pnie
podjecie wiasciwego leczenia.

Stowa kluczowe: zaburzenia stuchu, zaburzenia krazenia mézgowego, nagly niedostuch czuciowo-nerwowy, guzy

kata mostowo-mdzdzkowego, choroby kosci, choroby zakazne, stwardnienie rozsiane, urazy glowy, uraz cisnie-
niowy, choroby genetyczne, choroba Méniere’a, leki ototoksyczne

Summary |

Hearing is one of the most important human senses closely associated with the organ of hearing and balance.
Patients with sudden hearing loss sometimes report ear fullness, tinnitus or vertigo. Hearing disturbances is a very
unpleasant sensation lowering the quality of life. Sudden hearing loss is mostly caused by otologic diseases but
also disturbances of brain circulation, brain injury, viral (mumps, rubella, herpes zoster) and bacterial infections,
bone diseases, bone tumours, 8" nerve tumours, genetic disorders, autoimmune diseases (e.g. multiple sclerosis),
ototoxic medications and many others. Hearing disorders are generally divided into central and peripheral, the
latter divided into conductive and perceptive. Deafness is a worrying symptom not only for the patient but also for
a clinical neurologist. Diagnosis is based on the past history, physical examination, both otolaryngological and
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neurological, diagnostic investigations, audiological investigation, atrial excitability testing (caloric tests, electro-
nystagmography) depending on clinical indications, neuroradiological investigations, brainstem auditory evoked
potentials, blood tests and others, which enables instituting a proper treatment.

Key words: hearing impairment, cerebrovascular disease, sudden sensorineural hearing loss, pontine angle
tumours-brain, bone disease, infectious disease, multiple sclerosis, brain injury, barotrauma, genetic disease,

Meniere’s disease, ototoxic drugs

WSTEP

trata stuchu to istotny problem zdrowotny i spo-
l | feczny. Znacznie obniza jakoS¢ zycia, moze
staC si¢ przyczyng izolacji spotecznej, Igku,
depresji i ograniczenia aktywnoSci zawodowej. Liczba
0s0b z zaburzeniami stuchu na Swiecie nie jest doktad-
nie znana, ale wiadomo, ze uposledzenie stuchu to naj-
czgstsze schorzenie narzadow zmystu®.
Zaburzenia stuchu o naglym poczatku lub szybko
postepujacym przebiegu sa niepokojacym i frustruja-
cym objawem. Chory z naglym niedostuchem w pierw-
szej kolejnosci zgtasza si¢ zwykle do otolaryngologa.
Po wykluczeniu przyczyn laryngologicznych nastepnym
krokiem jest wizyta u neurologa, ktory nierzadko spo-
tyka si¢ w codziennej praktyce z naglym uposledzeniem
stuchu, ktéry moze by¢ objawem innych chordb, rowniez
tych zagrazajacych zyciu.

DIAGNOSTYKA ZABURZEN SLUCHU

Utrata stuchu ma charakter oSrodkowy lub obwodowy;
czeSciej wystepuje typ obwodowy. Niedostuch obwo-
dowy dzieli si¢ na odbiorczy i przewodzeniowy. Upo-
Sledzenie stuchu o charakterze odbiorczym jest spowo-
dowane procesami patologicznymi w obrebie §limaka,
nerwu przedsionkowo-§limakowego, pnia mozgu i jego
potaczeni korowych. Niedostuch przewodzeniowy doty-
czy za$ zaburzenia wystepujacego w cz¢sci przewodzacej
dzwigk, a wigc w przewodzie stuchowym zewng¢trznym
lub uchu Srodkowym. Ten rodzaj uposledzenia stuchu
znajduje si¢ w kregu zainteresowan otolaryngologa®.

Postepowanie diagnostyczne w przypadku naglej utraty
stuchu powinno skiadac si¢ z wywiadu, petnego bada-
nia przedmiotowego, otolaryngologicznego, neuro-
logicznego i audiologicznego (proby akumetryczne,
audiometria tonalna, nadprogowa, obiektywna), bada-
nia pobudliwosci przedsionkéw (proby kaloryczne, elek-
tronystagmografia — ENG) oraz, w zaleznosci od wska-
zaf klinicznych, z badan radiologicznych (doppler tetnic
domoézgowych, rezonans magnetyczny mozgowia, tomo-
grafia komputerowa mozgowia), badania stuchowych
potencjatow wywotanych z pnia mézgu i badan labora-
toryjnych krwi (morfologia, lipidogram, glukoza, uktad
krzepniecia, CRP, badania serologiczne w kierunku cho-

62 rob zakaznych)®.

Waznymi i fatwymi do przeprowadzenia badaniami
dodatkowymi sg proby stroikowe: proba Webera, Rin-
nego i Schwabacha®. Mimo ogromnego rozwoju technik
audiometrycznych proby te pozostaja przydatna metoda
diagnostyki roznicowej zaburzefi stuchu w warunkach
ambulatoryjnych. Pozwalaja juz w gabinecie neurologa
odpowiedzie¢ na kluczowe pytanie: czy chodzi o przewo-
dzeniowe, czy tez odbiorcze uposledzenie stuchu?
Podczas proby Webera przyktada si¢ stroik o czgstotli-
wosci 256 Hz na Srodku czofa. Pacjent okresla, w ktorym
uchu styszy gtosniejszy dzwigk. Badanemu z przewodze-
niowym uszkodzeniem stuchu dzwigk wydaje si¢ glosniej-
szy w uchu chorym, a w przypadku uszkodzenia odbior-
czego lepiej styszy si¢ dzwick w uchu zdrowym.

W probie Rinnego kamerton o czestotliwosci 128 Hz
umieszcza si¢ na wyrostku sutkowatym, a nastgpnie
w poblizu kanatu stuchowego zewng¢trznego. Badany
okresla, kiedy dzwigk jest dla niego lepiej styszalny. Osoby
z uposledzeniem stuchu o charakterze odbiorczym lepiej
styszg dzwigk przed uchem. Jezeli drganie okazuje si¢
lepiej styszalne, gdy stroik znajduje si¢ na wyrostku sut-
kowatym, nalezy podejrzewac uszkodzenie stuchu o cha-
rakterze przewodzeniowym.

Proba Schwabacha to metoda subiektywna — polega
na poréwnaniu przewodnictwa kostnego osoby bada-
nej i osoby badajacej. Stroik wprawiony w drgania przy-
ktada si¢ do wyrostka sutkowatego pacjenta. Okresla si¢
czas slyszenia dZzwigku droga kostna, a nastgpnie porow-
nuje si¢ go z czasem styszenia u badajacego.

ZABURZENIA KRAZENIA MOZGOWEGO

Waznga przyczyng upoSledzenia stuchu o nagtym
poczatku jest zaburzenie krazenia mozgowego (glownie
krazenia kregowo-podstawnego), co wynika z unaczynie-
nia ucha wewnetrznego i nerwu przedsionkowo-Slima-
kowego. Nagta gtuchota bywa symptomem izolowanym,
ale najczesciej towarzysza jej inne objawy neurologiczne
udaru niedokrwiennego mozgu (ischaemic stroke).

Problem dotyczy szczegdlnie osob starszych, obcigzo-
nych czynnikami ryzyka chordb uktadu krazenia, takimi
jak nadci$nienie tetnicze, cukrzyca typu 2., zaburzenia
gospodarki lipidowej, zaburzenia rytmu serca, palenie
papieroséw i inne. Udar niedokrwienny mozgu moze
doprowadzi¢ do zaburzefi stuchu na drodze bezposred-
niego uszkodzenia drogi stuchowej wewnatrz mozgu,

AKTUALN NEUROL 2014, 14 (1), p. 61-69




INNE ZAGADNIENIA

zmian niedokrwiennych §limaka lub zaburzen zwrot-
nych mechanizméw nerwowych §limaka®.

U 60% badanych unaczynienie ucha wewnetrznego
i nerwu przedsionkowo-$limakowego pochodzi z tetnicy
btednika (a. labyrinthi), ktora jest odgalezieniem tetnicy
przedniej dolnej mozdzku (a. inferior anterior cerebelli),
a u 40% badanych - z tetnicy podstawnej mozgu (a. basi-
laris)®. Do naglej utraty stuchu moze doj$¢ w wyniku
zatoru, zakrzepu badz skurczu wymienionych naczyn
moézgowych. Ucho wewngtrzne jest szczegllnie wraz-
liwe na niedokrwienie — ze wzgledu na wysoki poziom
przemian energetycznych i brak krazenia obocznego.
Cz¢s¢ slimakowa nerwu przedsionkowo-Slimakowego,
w przeciwiefstwie do ucha wewngtrznego, ma dodat-
kowe ukrwienie oboczne.

Najwickszy materiat na temat zaburzef stuchu w uda-
rze niedokrwiennym mozgu przedstawili Lee i Baloh
w 2005 roku®. Autorzy oceniali pacjentow z nagia gtu-
chotg zwigzang z udarem mdzgu spowodowanym
zaburzeniami krazenia kr¢gowo-podstawnego. Wsrod
364 chorych z niedokrwieniem kregowo-podstawnym
u 29 osob (8%) wystapita nagta gtuchota, w tym u 27 jed-
nostronna, a u 2 — obustronna. W 9% przypadkow utrata
stuchu byla pierwszym objawem udaru mézgu, dopiero
pdzniej wystapily inne objawy neurologiczne™.

W wyniku okluzji tetnicy przedniej dolnej m6zdzku
(a. inferior anterior cerebelli) gtuchocie najcz¢sciej towa-
rzysza takie objawy, jak zespot Hornera, diplopia, oczo-
plas, tozstronne porazenie nerwu twarzowego, zawroty
giowy, niewyrazna mowa, nudnoSci, wymioty, ataksja,
niedowtad potowiczy oraz zaburzenia czucia bolu i tem-
peratury po przeciwnej stronie®.

Inna rzadko spotykana przyczyna nagtej jednostron-
nej gtuchoty na tle naczyniowym to udar niedokrwienny
mozgu obejmujacy korowg reprezentacije stuchowg w pta-
cie skroniowym (zakret poprzeczny Heschla)©.

Zespot Susaca (waskulopatia siatkdbwkowo-Slimako-
wo-mozgowa, Susac’s syndrome) jest bardzo rzadka
waskulopatia obejmujaca male naczynia mozgu, siat-
kowki 1 §limaka, o nieznanej etiologii. Dotyczy przede
wszystkim kobiet migdzy 20. a 40. rokiem zycia. Sto-
sunek zachorowai kobiet i m¢zezyzn wynosi 3:17. Kli-
nicznie zespot Susaca charakteryzuje triada objawow:
encefalopatia, zaburzenia widzenia i zaburzenia stuchu.
W badaniu obrazowym osrodkowego uktadu nerwo-
wego metodg rezonansu magnetycznego stwierdza si¢
zmiany niedokrwienne w spoidle wielkim mdzgu, ciele
migdatowatym, zwojach podstawy, wzgorzu i oponach
mozgowych®.

Gtuchota w zespole Susaca to wynik uszkodzenia §li-
maka. Mogg jej towarzyszy¢ zawroty glowy, spowodo-
wane uszkodzeniem kanaldéw potkolistych. Przebieg
choroby moze by¢ aktywny, zmienny lub samoograni-
czajacy si¢. Niektorzy pacjenci zdrowiejg (utrzymuja si¢
u nich tagodne objawy), u innych utrwalajg si¢ deficyty
poznawcze, zaburzenia chodu i gluchota®.
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NAGLY NIEDOSLUCH
CZUCIOWO-NERWOWY

Ze wzgledu na wage problemu i czgstoS¢ wystepowa-
nia zasadne wydaje si¢ dtuzsze omowienie naglego nie-
dostuchu czuciowo-nerwowego (sudden sensorineural
hearing loss, SSNHL). Definiuje si¢ go jako niedostuch
odbiorczy jedno- lub obustronny, o nieznanej etiologii,
wigkszy niz 30 dB, wystepujacy w trzech sgsiadujacych
ze sobg czestotliwosciach, do ktorego dochodzi nagle —
w ciggu 72 godzin'?, Czestos¢ wystepowania SSNHL to
5-10 przypadkow na 100 tys. oséb w ciggu roku. W Sta-
nach Zjednoczonych notuje si¢ rocznie okoto 400 nowych
zachorowan. Przypuszcza sig, ze ich rzeczywista liczba
jest wieksza, ale w zwigzku z czgstym samoistnym usta-
pieniem objawow wielu chorych prawdopodobnie nie
zgtasza si¢ do lekarza"V. Wedtug szacunkow 32-65%
przypadkéw SSNHL wycofuje si¢ samoistnie, bez jakie-
gokolwiek leczenia®?.

Jest to choroba o charakterze idiopatycznym. W rozwa-
zaniach na temat jej etiologii rozpatruje si¢ teori¢ naczy-
niowa, wirusowg i autoimmunologiczng®. W pierw-
szej z nich bierze si¢ pod uwage nadwrazliwos¢ slimaka
na zaburzenia krazenia, nawet jesli dochodzi do jego
przejsciowego niedokrwienia. Uszkodzenia §limaka sa
wowczas spowodowane przez wolne rodniki uwalniane
z przejsciowo niedokrwionych tkanek. U 28-40% pacjen-
tow z nagltym niedostuchem czuciowo-nerwowym objawy
poprzedza infekcja wirusowa. Za teorig autoimmunolo-
giczng przemawia natomiast fakt, ze u chorych z SSNHL
czeSciej stwierdza si¢ wystepowanie przeciwcial prze-
ciwko migSniom gtadkim (smooth muscle antibody, SMA)
1 przeciwko Srodbfonkowi naczyn (antiendothelial cell
antibodies, AECA) — przy nieobecnosci przeciwcial prze-
ciwjadrowych i przeciwtarczycowych oraz zmniejszonej
liczbie limfocytow CD3+, CD4+ i CD8+ 14,

Nagly niedostuch czuciowo-nerwowy jest najczesciej jed-
nostronny. Moga mu towarzyszy¢ szumy uszne (zazwy-
czaj zblizone do pisku, dzwonienia), zawroty glowy,
zaburzenia rownowagi, uczucie zatkania ucha i petnosci
w uchu. Niekiedy pojawiaja si¢ rowniez objawy bedace
nastgpstwem SSNHL: Igk i inne zaburzenia psychoso-
matyczne. Badania audiologiczne wskazuja na niedo-
stuch typu odbiorczego i upoSledzenie pobudliwosci
przedsionka w uszkodzonym uchu.

Nie istnieje skuteczne, sprawdzone wiarygodnymi meto-
dami leczenie SSNHL. Wickszo$¢ autoréw dotych-
czasowych doniesiefi poktada nadzieje w podawaniu
duzych dawek glikokortykosteroidéw dozylnie (najcze-
Sciej stosuje si¢c 1000 mg metyloprednizolonu i.v. przez
3 dni, nastepnie prednizon 60 mg p.o. w dawkach male-
jacych)". W ostatnim czasie przeprowadzano proby
steroidoterapii dob¢benkowej, ale nie wykazano istotnej
skutecznosci tego leczenia w SSNHL. Czg$¢ autorow
podkresla dobre efekty leczenia tlenem hiperbarycznym
(hiperbaria tlenowa, iiyperbaric oxygen therapy, HBOT),
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ktore wydaje si¢ skuteczniejsze u mtodszych pacjentow
(ponizej 50. roku zycia) i w przypadku wczesnego wig-
czenia HBOT (od dwoch tygodni do trzech miesiecy od
wystapienia objawow)"®. Ponadto stosuje si¢ inne leki:
rozszerzajace naczynia, trombolityczne, przeciwwiru-
sowe, ukierunkowane na hemodylucje (dekstran, manni-
tol, HAES), zmniejszajace obj¢tos¢ endolimfy (glicerol,
acetazolamid), niemniej nie powinno si¢ ich ordynowac
rutynowo.

Wskazuje si¢ na duze znaczenie edukacji chorego cierpia-
cego na SSNHL i inne zaburzenia stuchu. Pacjent powi-
nien zosta¢ poinformowany o naturalnym przebiegu
choroby (w 32-65% przypadkow objawy wycofujg si¢
samoistnie w czasie dwoch tygodni), ryzyku i korzySciach
zwigzanych z zastosowanym leczeniem i ograniczeniach
tego leczenia'®. Nagta utrata stuchu czesto staje si¢ przy-
czyng leku, depres;ji, frustracji, samotnosci i spotecznej
izolacji pacjenta, dlatego nalezy pamigtac o wparciu (psy-
choterapia, leki przeciwdepresyjne)®.

GUZY KATA MOSTOWO-MOZDZKOWEGO

Wazng z punktu widzenia neurologa przyczyng szybko
postepujacej utraty stuchu sa guzy wewnatrzczaszkowe
uciskajace nerw przedsionkowo-slimakowy. Najczesciej

spotykanym guzem kata mostowo-mo6zdzkowego jest osto-
niak nerwu przedsionkowo-§limakowego (schwannoma
nerwu VIID . Rocznie na ten rodzaj nowotworu zapada
4-10 os6b na milion"®. Zwykle (w 95% przypadkow) sa
to guzy jednostronne. Rzadko wystepuja obustronne dzie-
dziczne ostoniaki u chorych z nerwiakowt6kniakowatoscia
typu drugiego (neurofibromatosis type 2, NF2)17.
Ostoniak nerwu VIII to tagodny nowotwor (GI wedtug
klasyfikacji WHO) wywodzacy si¢ z ostonek Schwanna
(z tego wynika jego lacifiska nazwa) — w 80% z czg-
Sci przedsionkowej, rzadziej Slimakowej, nerwu przed-
sionkowo-Slimakowego. W wickszosSci przypadkow guz
ros$nie powoli w obrebie przewodu stuchowego wewnetrz-
nego i/lub w kacie mostowo-mozdzkowym.
Najczestszym objawem jest jednostronne, postgpujace,
odbiorcze upoSledzenie stuchu z towarzyszacym szumem
usznym. U 20% pacjentow pierwszym symptomem obec-
nosci guza staje si¢ nagta utrata stuchu. Ponadto moga
wystapi¢ zawroty glowy i zaburzenia rownowagi, najcze-
Sciej dyskretne. Niekiedy towarzyszg im objawy zajecia
nerwow czaszkowych: Vi VII, rzadziej IX, X i XI. Objawy
wzmozonego ci$nienia Srodczaszkowego, takie jak bole
gltowy, nudnoSci, wymioty, zaburzenia ostrosci wzroku
i zaburzenia wechu, Swiadczg o znacznym zaawansowa-
niu choroby”.

| W

64 | Ris. 2A-B. Guz kqta mostowo-mozdzkowego — nerwiak nerwu VIII po stronie prawej

A
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Badaniem z wyboru potwierdzajacym rozpoznanie jest
rezonans magnetyczny mozgowia po podaniu Srodka
kontrastowego, ze szczegolng oceng kata mostowo-
-moézdzkowego. Leczenie ostoniakdw nerwu przedsion-
kowo-§limakowego, w zaleznoSci od zaawansowania,
obejmuje leczenie mikrochirurgiczne, obserwacje i okre-
sowg kontrol¢ badz radioterapig!”.

CHOROBY KOSCI

Kolejna przyczyna zaburzefi stuchu to choroby koSci
(zajmujace gidéwnie koS¢ skroniowa), takie jak choroba
Pageta, dysplazja widknista, przerzuty nowotworowe do
kosci czaszki czy nowotwory koSci (osteoma, osteosar-
coma, osteoblastoma i inne)™. W tym przypadku nie-
zbedne jest wykonanie tomografii komputerowej z oceng
kosci czaszki.

Innym guzem kosci powodujacym zaburzenia stuchu
jest przyzwojak (tac. paraganglioma), nazywany tez kigb-
czakiem (glomus tumour)®”, najcz¢sciej wywodzacy si¢
z kigbka szyjnego lub ze zwoju szyjnego i bebenko-
wego — kiebczak szyjny (glomus jugulare) i kigbczak
bebenkowy (glomus tympanicum). Jezeli guz wypeinia
jame bebenkowg i przewdd stuchowy zewnetrzny, zabu-
rzeniom stuchu najcz¢sciej towarzysza szumy uszne
o charakterze pulsujacym i zawroty glowy, a w kolej-
nych etapach zaawansowania choroby — zajecie innych
nerwow czaszkowych i objawy wzmozonego ciS$nienia
Srodczaszkowego.

CHOROBY ZAKAZNE

Do przyczyn nagtej utraty stuchu nalezg infekcje wiru-
sowe. Najczestszym wirusem prowadzacym do upoSle-
dzenia stuchu jest wirus $winki®", powodujacy nagminne
zapalenie przyusznic (mumps). Ma on powinowactwo do
gruczoldw Slinowych, dojrzatych gonad, trzustki, gru-
czotéw piersiowych i uktadu nerwowego. Utrata stu-
chu, rzadko obustronna, to niekiedy jedyna manifestacja
Swinki — przebiegajacej wowczas bez typowego bolesnego
powigkszenia §linianek przyusznych. Gtuchota jest naj-
czestszym trwatym powikfaniem nagminnego zapalenia
przyusznic. Pojawia si¢ nagle albo rozwija si¢ stopniowo,
towarzysza jej zawroty glowy i szum uszny. Zaburzenia
stuchu sg prawdopodobnie wynikiem uszkodzenia bi¢d-
nika bfoniastego®".

Roéwniez poltpasiec (tac. herpes zoster), ostra choroba
wirusowa, bywa przyczyna utraty stuchu. Czynnikiem
chorobotworczym jest wirus ospy wietrznej i potpasca
(tac. varicella zoster virus, VZV), ktory wywotuje zmiany
zapalne w zwojach korzeni tylnych nerwow rdzeniowych
oraz, u okoto 20% chorych, w zwojach czaszkowych.
W przypadku lokalizacji usznej z uszkodzeniem zwoju
kolanka (zesp6t Ramsaya Hunta)®? moze dojs¢ do upo-
Sledzenia stuchu. Nalezy pamigtac, ze poipasiec nie musi
przebiegac z charakterystycznymi zmianami skornymi,
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a niekiedy wykwity ograniczaja si¢ do biony bebenko-
wej i przewodu stuchowego zewnetrznego, co utrudnia
diagnostyke.

Oprocz omoéwionych infekcji wirusowych nalezy wymie-
ni¢ zakazenie wirusem rozyczki, cytomegalii (CMV),
opryszczki pospolitej (HSV) i HIV©®,

Wirus rézyczki (tac. rubella) to otoczkowy RNA-wi-
rus wywolujacy rozyczke (German measles), chorobg
wysypkowa zajmujacg drogi oddechowe. Moze przyczy-
niac si¢ do gluchoty u dziecka z r6zyczka wrodzong®?,
gdy dochodzi do zakazenia wewnatrzmacicznego piodu
u matki chorujacej w czasie ciazy. Wrodzone zakazenie
wirusem rozyczki prowadzi do uszkodzenia ukfadu ner-
wowego, a oprocz gluchoty pojawiaja sie opdznienie roz-
woju umystowego i wady serca (zespot Gregga).
Wewnatrzmaciczne zakazenie wirusem cytomegalii
(CMV), nalezacym do rodziny Herpes, wywoluje cytome-
galiczng chorobeg wtr¢towq. Zakazenie wirusem cytome-
galii moze powodowac obumieranie ptodow lub — u zywo
urodzonych dzieci - liczne powiktania: wodogtowie, zwy-
rodnienie torbielowate mézgu, opdznienie rozwoju umy-
stowego, ogniskowe objawy neurologiczne i napady
drgawkowe®. Ponadto w przypadku wewnatrzmacicz-
nego zakazenia CMV obserwuje si¢ asymptomatyczne
przypadki infekcji. Skutkiem subklinicznych zakazen
wrodzonych bywa gtuchota u noworodkéw lub pojawia-
jaca sie w ciggu pierwszego roku zycia dzieci z wrodzong
infekcjg CMV®).

Do zaburzen stuchu potencjalnie prowadzi tez zapale-
nie opon mozgowo-rdzeniowych — o etiologii bakteryj-
nej, wirusowej, zapalnej czy nowotworowej?®. Gtuchota
w zapaleniu opon mozgowo-rdzeniowych wystepuje naj-
czesciej w przypadkach o cigzkim przebiegu, z goraczka,
objawami oponowymi, charakterystycznymi zmianami
w badaniu ptynu mézgowo-rdzeniowego i mozliwymi
symptomami zajecia innych nerwow czaszkowych.
Kolejna przyczyna naglej lub postepujacej utraty stu-
chu to borelioza (choroba z Lyme, Lyme disease, kret-
kowica kleszczowa). Zdarza si¢, ze towarzysza jej szumy
uszne i zawroty gtowy. Sposrod objawdw neurologicz-
nych we wczesnym stadium boreliozy, gdy najczesciej
wystepuje rumieft wedrujacy (fac. erythema chronicum
migrans), U czgsci pacjentOw pojawiaja si¢ bole gtowy,
sztywnosS¢ karku i zajecie nerwOw czaszkowych, szcze-
g6lnie nerwu twarzowego?”. Nalezy pamietac, ze objawy
neurologiczne mogg wystapi¢ bez wczesniejszego rumie-
nia wedrujacego i stwierdzonego uktucia przez kleszcza.
Po uptywie kilku tygodni okoto 15% chorych prezentuje
obiektywne objawy neurologiczne, najcz¢sciej limfocy-
tarne zapalenie opon m6zgowo-rdzeniowych, radikulo-
neuropati¢ czuciowg lub ruchowa, objawy ze strony ner-
wow czaszkowych, zapalenie wielonerwowe®.
Zaburzeniom stuchu w przebiegu boreliozy najczesciej
towarzyszg inne objawy, ale opisywano tez przypadki izo-
lowanej jednostronnej utraty stuchu jako jedynego objawu
neuroboreliozy®. Dlatego kazdy pacjent zgtaszajacy si¢
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z powodu zaburzefi stuchu powinien mie¢ wykonang
diagnostyke serologiczng w kierunku obecnosci prze-
ciwcial przeciwko Borrelia burgdorferi klasy IgG i IgM —
za pomocg testow skriningowych ELISA. W przypadku
dodatnich lub watpliwych wynikéw konieczne staje si¢
potwierdzenie metodg Western blot“”.

Inng chorobg zakazna, o ktorej na wiele lat zapomniano
za sprawg powszechnie stosowanej antybiotykotera-
pii, a o ktorej nalezy pami¢ta¢ w diagnostyce zaburzef
stuchu, jest kita (tac. syphilis) — choroba przenoszona
gtownie droga plciowa, wywotana przez kretka bladego
(tac. Treponema pallidum). Zaré6wno kita wrodzona,
jak i nabyta to potencjalne Zrodta niedostuchu odbior-
czego. Gluchota moze pojawic si¢ w kile drugo- i trze-
ciorzedowej, ponadto moze by¢ od poczatku obustronna
lub zajmowac najpierw jedno, a nast¢pnie drugie ucho.
Zaburzeniom stuchu czesto towarzysza objawy przed-
sionkowe®?,

Histopatologicznie kita wrodzona i nabyta sg do siebie
podobne. Zapalenie bigdnika i nerwu przedsionkowo-
-slimakowego wystepuje we wezesnej kile wrodzonej, jak
réwniez w ostrej fazie zapalenia opon mézgowo-rdzenio-
wych w drugo- i trzeciorzgdowej kile nabytej. Niekiedy
dochodzi do zapalenia kosci skroniowej z wtdrnym nie-
cieczeniem bi¢dnika bloniastego w pdznej kile nabytej
i wrodzonej®?.

Zespot Cogana to rzadka choroba o nieznanej etiologii,
cechujaca si¢ wspolistnieniem srodmiagzszowego zapale-
nia rogéwki i gluchotg u 0s6b bez kily. Zaburzenia stu-
chu o charakterze odbiorczym pojawiajg si¢ zazwyczaj
nagle®?. Choruja osoby mtode. Przyczyna zapalenia
rogowki i gluchoty pozostaje nieznana, ale w niektorych
przypadkach zespot ten okazal si¢ manifestacja guzko-
wego zapalenia tetnic. Oprocz niedostuchu zajecie nerwu
przedsionkowo-§limakowego powoduje szumy uszne,
zawroty glowy, nudnosci 1 wymioty. Wymienione symp-
tomy stopniowo si¢ wycofuja, a niedostuch przechodzi
w trwalg gtuchote®V.

STWARDNIENIE ROZSIANE

Stwardnienie rozsiane (multiple sclerosis, tac. sclerosis
multiplex, SM) to przewlekta choroba zapalno-demieli-
nizacyjna oSrodkowego uktadu nerwowego, charaktery-
zujaca si¢ ogniskowym uszkodzeniem oligodendrocytow,
degeneracja aksonow i neurondw oraz tworzeniem si¢
plak (zmian) demielinizacyjnych w osrodkowym uktadzie
nerwowym (OUN). Wystepuje czesto — w Polsce choro-
bowos¢ wynosi 40-60/100 tys. mieszkafncow®?, a zatem
neurolog na co dziefi ma do czynienia z pacjentami cier-
piacymi na SM.

W 85-90% przypadkéw choroba przebiega w postaci rzu-
tow i remisji (RR SM), najrzadziej wystepuje postac pier-
wotnie postepujaca (PP SM). Objawy SM sg rozmaite
i wynikaja z uszkodzenia réznych cz¢Sci OUN - od rdze-
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1-6% chorych jako pierwszy objaw podaje niedostuch,
jakkolwiek u okoto 80% pacjentow pojawiaja si¢ niepra-
widlowosci w wynikach badan neurootologicznych®?.
Uwaza sie, ze nagle zaburzenia stuchu w SM mogg by¢
wynikiem procesu zapalno-demielinizacyjnego w obre-
bie nerwu Slimakowego, analogicznie do zapalenia nerwu
wzrokowego lub zmian w pniu moézgu. Zaburzenia stu-
chu sa zazwyczaj jednostronne, pojawiajg si¢ nagle lub
stopniowo®?. W wickszosci przypadkdw klinicznie pew-
nych stwierdza si¢ nieprawidfowe wyniki badan stucho-
wych potencjatéw wywotanych z pnia mozgu (brainstem
auditory evoked potentials, BEAP).

Nalezy pami¢tac, iz nagla jednostronna utrata stuchu to
czasem kliniczny epizod zwany pierwszym izolowanym
zespoltem objawow (clinically isolated syndrome, CIS),
ktory w poZniejszym czasie moze, ale nie musi prowadzic
do rozwoju SM®¥. Dlatego kazdy pacjent w wieku od 20
do 40 lat zgtaszajacy si¢ z powodu naglej utraty stuchu
powinien mie¢ wykonane badanie rezonansu magnetycz-
nego moézgowia z kontrastem i poszerzong diagnostyke
w kierunku choréb demielinizacyjnych. Trzeba zwrocic
szczegblng uwage na tych pacjentéw z zaburzeniami stu-
chu wykazujacych dobrg odpowiedZ na leczenie duzymi
dawkami kortykosteroidow i.v., ktdrzy mogli przeby¢ rzut
stwardnienia rozsianego w postaci niedostuchu®®.

URAZY GLOWY

Nagta utrata stuchu bywa nastgpstwem urazéw gltowy,
szczegolnie tych przebiegajacych ze ztamaniem piramidy
kosci skroniowe;j. Istotne jest zebranie wywiadu na temat
przebytego urazu, poniewaz zaburzenia stuchu mogg si¢
pojawi¢ dopiero po pewnym czasie — nawet po roku®>.
Ztamanie podfuzne koSci skroniowej powstaje w wyniku
urazu o sile skierowanej na okolic¢ skroniowo-ciemie-
niowa. W tym przypadku mamy do czynienia z niedo-
stuchem typu przewodzeniowego, zwigzanym z uszko-
dzeniem struktur ucha srodkowego. Z kolei ztamanie
poprzeczne koSci skroniowej — powstajace w wyniku
urazu o sile skierowanej od przodu (okolicy czofowej)
badz od tylu (okolicy potylicznej) — to potencjalna przy-
czyna gluchoty typu odbiorczego (uszkodzenie struktur
Slimaka lub nerwu przedsionkowo-§limakowego)©>. Zta-
manie to jest rzadsze od podtuznego, bywa, ze towarzy-
sza mu zawroty glowy, nudnoSci, wymioty i oczoplgs.
W obu przypadkach moze wystapi¢ porazenie nerwu twa-
rzowego®?.

URAZ CISNIENIOWY

Do nagtych zaburzen stuchu prowadzi uraz ci$nieniowy
(tac. barotrauma) badz akustyczny (acoustic trauma).
Pierwszy wiaze si¢ ze zmiang ci$nienia, np. podczas
lotu samolotem lub nurkowania®®. W przypadku urazu
cisnieniowego moze dojs¢ do rozerwania okienka owal-
nego lub okragtego. Urazy akustyczne dzieli si¢ na ostre,
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spowodowane dzwickiem o bardzo wysokim natezeniu,
powyzej 130 dB (np. eksplozja), oraz przewlekle, wyni-
kajace z dtugotrwatej ekspozycji na umiarkowany hatas
(80-85 dB).

CHOROBY GENETYCZNE

Obustronne zaburzenia stuchu — wraz z innymi obja-
wami neurologicznymi i zmianami skornymi — obser-
wujemy rowniez w czesci genetycznych chordb metabo-
licznych. Przyktadem jest choroba Refsuma (Refsum’s
disease, phytanic acid oxidase deficiency), o dziedziczeniu
autosomalnym recesywnym, w ktorej dochodzi do zabu-
rzeh metabolizmu lipidow®?. Oprocz zaburzen stuchu na
obraz kliniczny choroby sktadaja si¢ ataksja, neuropatia
czuciowo-ruchowa, zwyrodnienie barwnikowe siatkowki,
zmiany skorne typu rybiej tuski, zmiany kostne, anosmia
i zaburzenia kardiologiczne®”. Inny przyktad to choroba
Niemanna-Picka, lizosomalna choroba spichrzeniowa,
ktorg cechuje magazynowanie glikosfingolipidowej sfin-
gomieliny. Typ C choroby Niemanna—Picka moze prze-
biegac z zaburzeniami stuchu®®.

Zaburzenia stuchu wystepujg u ponad potowy pacjentow
7 genetycznymi chorobami mitochondrialnymi®”. Gtu-
chota to czg¢sto jeden z wielu symptomdw choroby, ale
obserwuje si¢ rowniez ,,czyste” mitochondrialne zaburze-
nia stuchu, bez innych objawow towarzyszacych“?.
Przyktadem genetycznej choroby mitochondrialnej,
w ktorej wystepuje gtuchota, jest zespot MELAS (mio-
patia mitochondrialna). Przebiega z incydentami uda-
row mozgu z niedowladem potowiczym, niedowi-
dzeniem potowiczym lub Slepota korowa. Choroba
zaczyna si¢ najczesciej przed 40. rokiem zycia, ale nie-
rzadko juz w dziecifistwie. Poza wymienionymi objawami
obserwuje si¢ encefalopatig, ogniskowe badz uogodlnione
napady padaczkowe, otepienie, miopati¢ mitochon-
drialng z obecnoscig ,szmatowatych” czerwonych wio-
kien mi¢Sniowych, nawracajace migrenopodobne bole
gtowy i wymioty“". W badaniach laboratoryjnych stwier-
dza si¢ podwyzszone stezenie mleczanow we krwi i ply-
nie mozgowo-rdzeniowym, a w badaniach obrazowych
mozgowia — ogniska encefalomalaciji.

CHOROBA MENIERE’A

W przypadku nawracajacych jednostronnych zaburzen
stuchu z towarzyszacymi zawrotami glowy i szumami
usznymi w rozpoznaniu nalezy bra¢ pod uwagg chorobe
Meéniere’a (Méniere’s disease). Wystepuje ona dos¢ czg-
sto: okoto 46-200 przypadkéw na 100 tys. 0sob“?. Naj-
czesciej dotyka pacjentow w czwartej dekadzie zycia.
Miedzy napadami chorzy zwykle nie przejawiajg zad-
nych objawdw. Ostry atak trwa zazwyczaj 2-3 godziny.
Moze go poprzedzac aura, ktdra polega na uczuciu pei-
nos$ci w chorym uchu - z narastajacym szumem i obnize-
niem poziomu stuchu®.
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W zaleznosci od dominujacych objawdw wyodrebnia sig
dwie postacie choroby: przedsionkowa, w ktorej na
pierwszy plan wysuwajg si¢ zawroty gtowy i szumy uszne
z fluktuacjg zaburzen stuchu, oraz §limakowa, z trwalym
uszkodzeniem stuchu i okresowymi zawrotami glowy.
Liczne badania nad etiologia choroby Méniére’a nie
ujawnily konkretnej przyczyny. Objawy sg reakcja ucha
wewnegtrznego na rozne czynniki zaktocajace homeostaze
Srodchtonki.

LEKI OTOTOKSYCZNE

Poniewaz wiele lekow dostegpnych na rynku farma-
ceutycznym wykazuje dziatanie ototoksyczne, w przy-
padku uposledzenia stuchu wazne jest zebranie doktad-
nego wywiadu odnosnie do lekow przyjmowanych przez
pacjenta. Ototoksyczno$¢ to przejsciowe lub trwate
uszkodzenie elementow nerwowych ucha wewngetrznego
wywolane dziataniem niepozadanym lekow 44,

Wsrod lekow uwazanych za ototoksyczne znajduja si¢
stosowane ogdlnoustrojowo antybiotyki (np. amino-
glikozydy, glikopeptydy, makrolidy), diuretyki petlowe,
cytostatyki, salicylany, leki przeciwmalaryczne oraz sto-
sowane miejscowo leki antybakteryjne i ich nosniki. Oto-
toksyczne oddziatywanie lekow obejmuje przede wszyst-
kim Slimak, przedsionek i prazek naczyniowy™49, co
wigze si¢ z r6znymi objawami chorobowymi (niedo-
stuch, szumy uszne, zawroty gtowy). Niedostuch moze
byc¢ trwaly lub czasowy.

Cecha charakterystyczng lekow ototoksycznych jest
zalezno$¢ czestosSci wystepowania dziatafn niepoza-
danych od dawki, czasu trwania terapii i st¢zenia leku

Rys. 3. CT glowy pacjentki z zespolem MELAS rozpoznanym
przyzyciowo na podstawie obrazu klinicznego i wyniku ba-
dania histopatologicznego miesni. Na przekroju stwier-
dza sie zwapnienia w jgdrach podkorowych i obszar hipo-
densyjny w obu platach potylicznych
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w surowicy. Sprecyzowano grupy chorych bardziej nara-
zonych na ototoksyczne uszkodzenie ucha wewngtrznego.
Sa to pacjenci z uposledzong czynnoScig nerek, uposle-
dzeniem stuchu lub narzadu rownowagi przed rozpoczg-
ciem leczenia, przyjmujacy wigcej niz jeden lek ototok-
syczny, ponizej 3. 1 powyzej 65. roku zycia oraz kobiety
w cigzy“?. Dzigki tej wiedzy w niektorych przypadkach
da si¢ unikna¢ ototoksycznego dziatania lekow.

W tym miejscu warto wspomnie¢ o genetycznej predys-
pozycji do utraty stuchu zwigzanej ze stosowaniem ami-
noglikozydéw. Defekt dotyczy tu fragmentu mitochon-
drialnego DNA kodujacego 12S rRNA. Najlepiej poznana
mutacja to A1555G, ale opisuje si¢ coraz wigcej nowych
mutacji korelujacych z utratg stuchu. Wazne, aby klinicy-
sta wiedzial, ze tego rodzaju utrata nickoniecznie wyste-
puje zaraz po ekspozycji na aminoglikozyd — moze tez si¢
po niej zaczad i postepowac, indukowana przez ototok-
syczny antybiotyk“®,

ZAKONCZENIE

Zaburzenia stuchu to istotny problem kliniczny w codzien-
nej praktyce neurologicznej. Nalezy zwrdci¢ uwage na
potrzebg interdyscyplinarnego podejscia lekarzy do cho-
rego z uposledzeniem stuchu, ktore najczesciej jest obja-
wem innych chorob, m.in. tych zagrazajacych zyciu.
Dlatego niezwykle wazna okazuje si¢ wspdtpraca oto-
laryngologdw, neurologdw, lekarzy rodzinnych i innych
specjalistow spotykajacych si¢ w codziennej praktyce
z chorymi z niedostuchem. Warto podkresli¢ koniecznosé
podjecia szerokiej diagnostyki zaburzen stuchu przed
postawieniem ostatecznej diagnozy.

Kolejna istotna kwestia to potrzeba psychologicznego
(czesto takze psychiatrycznego) wsparcia osob z glu-
chota, ktora znacznie obniza jakoS¢ zycia i bywa przy-
czyng zespotow lekowo-depresyjnych. Ubytek stuchu to
problem nie tylko osoby nim dotknigtej, lecz takze jej naj-
blizszego otoczenia, a zatem bliskich chorego tez nalezy
edukowac na temat codziennego funkcjonowania z upo-
Sledzeniem stuchu.

Reasumujac, zaburzenia stuchu sg istotnym problemem
klinicznym, wymagajacym holistycznego podejscia do
pacjenta i wspotpracy lekarzy o wielu specjalnoSciach.
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