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Ocena przydatnosci funkcji latencja-natezenie
odpowiedzi ABR w diagnostyce stuchu
pacjentow z zespolem Downa

Assessment of the Usefulness of the Latency-Intensity Function ABR
Responses in Hearing Diagnosis Patients with Down’s Syndrome

STRESZCZENIE

W artykule zostala omowiona przydatno$¢ funkcji latencja-natezenie w odpowiedziach
ABR w diagnostyce stuchu u pacjentéw z zespotem Downa. Celowo$¢ zastosowanie odmiennych
parametrow FLN (funkcja latencja-natezenie) w przypadku zespotu Downa w diagnostyce réznico-
wej zaburzen stuchu ma istotne znaczenie. Wyniki badan w niniejszej pracy pokazaty, ze nachyle-
nie FLN u 0s6b z ZD (Zespdt Downa) jest inne niz w grupie kontrolnej, w zwiazku z tym do dia-
gnostyki réznicowej zaburzen stuchu w ZD, konieczne jest stosowanie FLN dla 0sob z ZD, a nie dla
0sOb w normie stuchowej bez ZD. Zaburzenia stuchu w przypadku o0s6b z zespotem Downa wpty-
wajg istotnie na rozwdj kompetencji jezykowych, komunikacyjnych i spotecznych, dlatego tak waz-
na jest wezesna diagnostyka audiologiczna, wyposazenie w protezy stuchowe i opieka logopedycz-
na z uwzglgdnieniem treningu stuchowego u dzieci z zespotem Downa.

Stowa kluczowe: zespot Downa (ZD), zaburzenia mowy, zaburzenia stuchu, stuchowe poten-
cjaly wywotane pnia mézgu — ABR, funkcja latencja-natezenie (FLN)

SUMMARY

The article discusses the usefulness of the latency-intensity function in ABR responses in the
diagnosis of hearing in patients with Down’s syndrome. It is expedient to use different FLN param-
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eters (latency-intensity function) in the case of Down syndrome in the differential diagnosis of hear-
ing disorders. The results of the research in this study showed that the FLN slope in people with DS
(Down’s syndrome) is different than in the control group, therefore, for the differential diagnosis of
hearing disorders in DS, it is necessary to use FLN for people with DS and not for people with DS.
auditory norm without DS. Hearing disorders in people with Down syndrome significantly affect the
development of linguistic, communicative and social competences, which is why early audiological
diagnostics, equipment with hearing prostheses and speech therapy, including auditory training in
children with Down syndrome, are so important.

Key words: Down syndrome, speech disorders, hearing impairment, ABR (Auditory brain-
stem responses), intensity-latency functions

WPROWADZENIE

Zespot Downa (ZD) jest najczesciej wystepujaca patologia genotypu czto-
wieka. Za typowy obraz choroby odpowiedzialny jest dodatkowy chromo-
som autosomalny w pozycji 21. Jedng z przyczyn opdznien w rozwoju intelek-
tualnym, poznawczym i jezykowym u dzieci z zespotem Downa sa zaburzenia
stuchu. Szacuje si¢, ze czgstos¢ wystepowania ubytkow stuchu u dzieci z ZD wy-
nosi od 38% do 82%. Wady twarzoczaszki oraz nieprawidlowy przebieg i zwe-
zenie trabek stuchowych u 0s6b z zespotem Downa sg przyczyng zwigkszenia
zachorowalnosci na zapalenie ucha $rodkowego, zapalenie gardta oraz zatok
przynosowych. Uogdlniona hipotonia mig¢sniowa moze prowadzi¢ do dysfunk-
cji migsnia napinacza podniebienia migkkiego, tym samym zwigkszajac ryzyko
ostrego zapalenia ucha $rodkowego, az po przewlekle wysickowe stany zapal-
ne; zaburzenia funkcji autoimmunologicznej przyczyniaja si¢ do nawracajacych
infekcji gornych drég oddechowych, ktore rowniez moga powodowac przewo-
dzeniowe utraty stuchu. Zaburzenia stuchu istotnie wptywaja na mozliwos¢ roz-
woju jezykowego, w wymowie dzieci z ubytkami stuchu obserwuje si¢ mowe
bezdzwigczna, liczne opuszczania grup spotgtoskowych, deformacje, zaburzenia
kontroli stuchowej wiasnych wypowiedzi, zaburzenia koncentracji. Dlatego bar-
dzo istotne jest wczesne wykrycie wad stuchu w grupie 0so6b z ZD. W wielu przy-
padkach przeprowadzenie badan subiektywnych jest nie mozliwe ze wzgledu na
brak wspolpracy ze strony pacjenta z ZD lub nierozumienie procedury i polecen
podczas badania, daje to tym samym falszywy wynik badania audiologicznego.
W przypadku tej grupy osob znaczacg pozycje w diagnostyce zaburzen stuchu po-
siadaja metody obiektywne. Biorac pod uwage takie cechy metod obiektywnych,
jak: nieinwazyjnos$¢, bezbolesnos¢, krotki czas badania oraz ich wysoka czutosé
1 specyficzno$¢, wydaje sig¢, ze sg one szczegdlne wskazane rowniez w badaniach
0s0b z zespotem Downa, u ktoérych bardzo trudno lub w ogdle nie mozna przepro-
wadzi¢ wiarygodnych badan audiometrycznych. Doswiadczenie kliniczne wska-
zuje, ze metoda, ktora nie ma tych ograniczen jest metoda stuchowych potencjatéw
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wywotanych. Sposrdd grupy stuchowych potencjatdéw wywotanych najwigksze
znaczenie maja w praktyce klinicznej stuchowe potencjaly wywotane pnia mozgu
— ABR (ang. auditory brainstem responses). Diagnostyka zaburzen stuchu za po-
moca metody ABR oparta jest na analizie progu fali V, przebiegu wykresu funkcji
latencja-natezenie fali V oraz interwatow czasowych I-III i III-V. Wielu badaczy
zainteresowalo si¢ pomiarami wartos$ci interwalow czasowych odpowiedzi ABR
u pacjentow z zespotem Downa, zaktadajac, ze przewodnictwo w nerwie stucho-
wym i pniu mézgu jest ré6zne od przewodnictwa u pacjentow zdrowych. Niekto-
rzy z nich wskazywali na wydtuzenie interwatu I-111, a inni na skrocenie wartosci
interwatow I-11I i [II-V. Odrebnym zagadnieniem, ktore jest bardzo istotne w roz-
poznawaniu réznego rodzaju zaburzen shuchu za pomoca metody ABR, jest anali-
za charakterystyki wykresow funkcji latencja-natezenie wyznaczonych dla fali V.
Biorac pod uwage anomalie w budowie $limaka oraz ewentualne r6znice w prze-
wodnictwie neuronalnym jest interesujgce m.in. to, czy charakterystyki funkcji
latencja-natezenie u 0sob z zespotem Downa i prawidlowym progiem styszenia
sa takie same jak u os6b z prawidlowym stuchem. Odpowiedz na to pytanie jest
wazna z klinicznego punktu widzenia, poniewaz funkcja latencja-nat¢zenie jest
podstawowym narzedziem stosowanym do réznicowania poszczegdlnych ubyt-
koéw stuchu za pomoca metody ABR. Niestety narzgdzie to jest wykorzystywane
w praktyce klinicznej bardzo rzadko. Powodem takiej sytuacji jest potrzeba posia-
dania wlasnej normy funkcji latencja-natezenie, poniewaz normy FLN dostarcza-
ne przez producentéw urzadzen czesto nie moga by¢ wykorzystywane z uwagi na
odmienne parametry akwizycji oraz warunki akustyczne wystepujace w pomiesz-
czeniach, w ktérych wykonywane sa badania ABR. W odniesieniu do pacjentow
z zespotem Downa powstaje dodatkowe pytanie: czy norma FLN opracowana na
podstawie wynikow badan os6b normalnie styszacych jest wtasciwa do zastoso-
wania w tej grupie osob?

METODY BADAN

Materiat pracy obejmowat 39 0s6b z zespotem Downa (grupa ZD), w wie-
ku od jednego roku do 27 lat ($r. 10,7 + 5,2 lat), w tym 19 chlopcow i 20 dziew-
czat oraz 112 oso6b (58 dziewczat i 63 chtopcow) z prawidtowym stuchem (wiek
od jednego roku do 35 lat, $srednia wieku ($r. 9,8 + 5,7 lat), ktore stanowity grupe
kontrolng — Grupe N. Badania stuchu u 0séb z zespolem Downa wykonano pod-
czas snu fizjologicznego lub w stanie czuwania, w domu dziecka lub w szkole
specjalnej. Osoby z grupy kontrolnej byly badane w Instytucie Fizjologii i Pato-
logii Stuchu w Warszawie w stanie czuwania lub podczas snu fizjologicznego.
Do grupy kontrolnej zakwalifikowano osoby z prawidtlowym wynikiem badania
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otoskopowego, z prawidtowym audiogramem (jezeli wykonano to badanie) oraz
z prawidtowymi wynikami poszczegolnych badan obiektywnych stuchu. W gru-
pie 0s6b z zespotem Downa wykonano tympanometri¢, badanie otoemisji wywo-
fanych dla trzasku — TEOAE oraz badanie otoskopowe. Badanie stuchowych po-
tencjalow wywotanych pnia mézgu dla trzasku wykonano w obu grupach oséb
za pomocg tego samego urzadzenia Integrity V500 firmy Vivosonic w zakresie
natezen od 20 do 80 dB nHL. Pasmo wzmacniacza biologicznego zawierato si¢
w przedziale od 30 do 3000 Hz. Bodzce prezentowano z naprzemienng polaryza-
cja przez stuchawki nauszne Sennheiser HDA 300. Czesto$¢ powtarzania bodz-
ca wynosita 37/s, natomiast czas analizy odpowiedzi wynosit 10 ms. W zalezno-
$ci od liczby artefaktow migsniowych liczba usrednien wynosita od 500 do 2000.
W odpowiedziach zarejestrowanych przy natezeniu 80 dB nHL za pomocag kur-
sora oznaczano szczyty fal I, III i V, a nastgpnie wyznaczano wartosci interwa-
Iow czasowych. W odpowiedziach zarejestrowanych dla nat¢zen w zakresie od
80 dB nHL do progu odpowiedzi oznaczano szczyt fali V, a nastgpnie wyznacza-
no wykres funkcji latencja-natezenie (FLN). Kryterium normy progu sltyszenia
dla odpowiedzi ABR wynosito 20 dB nHL.

WYNIKI BADAN

Srednia warto$¢ interwahu I-III w grupie 0séb z zespotem Downa wynosita
2,07 + 0,13 ms i byta istotnie statystycznie (p < 0,05) krotsza niz w grupie kontro-
Inej (2,19 £ 0,14ms). Wartos$¢ interwalow III-V w grupie 0sob z zespolem Downa
wynosita 1,85 + 0,11 ms, natomiast w grupie kontrolnej 1,82 = 0,17 ms, warto$ci
interwatu II1-V w obu grupach 0sob nie roznily si¢ w sposdb istotny statystycznie
(p > 0,05). W obu grupach badanych oso6b $rednie wartosci interwatu I-111 byty
istotnie statystycznie dluzsze niz warto$ci $rednie interwatu I11-V.

Biorac pod uwagg fakt uzyskania krotszych warto$ci interwatu I-111 w grupie
0s6b z zespotem Downa, liczono si¢ z mozliwoscia, ze wykres funkcji latencja-
natezenie bedzie miat inny przebieg niz w przypadku grupy kontrolnej. Zaktada-
no, ze w grupie 0sob z zespotem Downa wykres bedzie przesunigty do dotu o war-
to$¢ roznicy pomiedzy wartosciami interwatu I[-II1 w obu grupach oséb. W celu
sprawdzenia stusznos$ci tego zatozenia z grupy oséb z zespotem Downa wyodrgb-
niono podgrupe ZD NI (35 uszu), w ktorej prog fali V byt prawidlowy — nie prze-
kraczat 20 dB nHL.

Na wykresach przestawionych na rysunku 1 zwraca uwage typowe migdzy-
osobnicze zréznicowanie przebiegéw wykreséw funkcji latencja-natezenie. Wi-
da¢ znaczne zroéznicowanie stromosci poszczegolnych wykresow.
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Rysunek 1. Indywidualne wykresy funkcji latencja-nat¢zenie dla oséb z grupy z zespotem Do-
whna, u ktorych prog fali V byt nie wiekszy niz 20 dB nHL

W tabeli 1 oraz na rysunku 2 zestawiono $rednie wartosci latencji fali V w
zakresie od 20 do 80 dB nHL uzyskane w grupie kontrolnej (NI) oraz w grupie

ZD NI

Tabela 1. Srednie wartosci latencji fali V (w ms) w funkcji intensywnosci bodzca wyznaczo-
nych dla urzadzenia Integrity w dwoch grupach uszu — w normie stuchowej (NI) oraz w grupie uszu
0sob z ZD, ale z prawidtowym progiem fali V (ZD NI).

Grupa
Nategzenie (dB nHL)
NI ZD NI
80 5,70 £ 0,18 5,39+0,19
70 5,90 £ 0,18 5,55+0,24
60 6,13+0,19 5,82 +0,38
50 6,52 +0,29 6,19 +0,48
40 6,86 + 0,34 6,74 + 0,60
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Tabela 1. cd.

30 7,28 £0,37 7,37 £0,67

20 7,78 £0,44 8,07+0,74

Lv [ms]

~i-ZD NI

6,5 -

5,5

5 T T T T T T T T 1
10 20 30 40 50 60 70 80 90 [dBnHL]

Rysunek 2. Poroéwnanie wykresow funkcji latencja-nat¢zenie wyznaczonych dla urzadzenia
Integrity w dwoch grupach uszu — w normie stuchowej (NI) oraz w grupie uszu 0sob z ZD, ale z pra-
widtowym progiem fali V (ZD NI).

Analiza wykresow przedstawionych na rysunku 2 wskazuje, ze w zakresie
natgzen od 40 do 80 dB nHL wartos$ci latencji fali V w grupie NI byty dtuzsze
niz w grupie ZD NI, natomiast dla natgzen ponizej 40 dB nHL dtuzsze byty la-
tencje w grupie ZD NI. Zwraca uwage znacznie wyzsza warto$¢ odchylenia stan-
dardowego $rednich wartosci latencji fali V dla intensywnos$ci 20-50 dB nHL
w grupie ZD NI oraz krotsze latencje fali V w grupie 0sob z zespotem Downa dla
najwyzszych natezen. Dla przyktadu: rdznica latencji pomigdzy grupg osob nor-
malnie styszacych oraz grupa ZD NI dla 60 i 80 dB nHL wynosi 0,31 ms. Z dru-
giej strony oznacza to, ze u 0sob z prawidtowym progiem fali V latencja jest krot-
sza, co jest zapewne przede wszystkim skutkiem krotszej wartosci interwatu I-111
i [-V w grupie 0sob z zespotem Downa.
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Nalezy podkresli¢ fakt, ze nachylenie wykresu funkcji latencja-nate¢ze-
nie w grupie ZD NI jest znacznie wigksze niz w grupie NI. W tabeli 2 zesta-
wiono wartosci wspotczynnikow nachylenia wykresow funkcji latencja-nateze-
nie dla dwoch zakreséw natezen, w dwoch grupach uszu — w normie stuchowej
(NI) oraz w grupie uszu 0sob z ZD, ale z prawidtowym progiem fali V (ZD NI).
W obu zakresach natezen nachylenie wykresu funkcji latencja-natezenie w grupie
ZD NI jest wicksze niz w grupie NI. Dla lepszego zobrazowania graficznego r6z-
nic w nachyleniach obu wykreséw na rysunku 3 zestawiono oba wykresy ale po
znormalizowaniu wykresu z grupy ZD NI wzgledem wartosci latencji fali V dla
80 dB nHL.

Tabela 2. Nachylenia funkcji latencja-natezenie (w ps/dB) w dwodch zakresach natezen dla
urzadzenia Integrity w dwoch grupach uszu — w normie stuchowej (NI) oraz w grupie uszu 0séb
z ZD, ale z prawidlowym progiem fali V (ZD NI)

Zakres natezen

Grupa
20-80 dB nHL 20-60 dB nHL

Grupa NI 34,7 us/dB 41,2pus/dB

Grupa ZD NI 44,7 us/dB 56,2us/dB

Lv [ms]

85 1

——NI

6,5 - ~=—=ZD NI (n)

55 1

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 [dBnHL]

Rysunek 3. Wykres funkcji latencja-natezenie w grupie NI oraz znormalizowany wykres
w grupie ZD NI (n). Wykres ZD NI(n) otrzymano poprzez przesunigcie w gore wykresu ZD NI
z rysuku 2 o stalg warto$¢ bedaca roéznicg pomigdzy latencjami fali V- w obu grupach osob dla
80 dB nHL.
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Biorgc pod uwage roéznice w przebiegach wykreséw funkcji latencja-nate-
zenie w grupie 0sob z zespolem Downa i normalnym progiem fali V oraz oséb
normalnie styszacych (rysunek 3), wydaje si¢, ze w diagnostyce roznicowej za-
burzen shuchu u oséb z zespotem Downa, opartej na analizie przebiegu funkcji
latencja-natezenie, nie powinno si¢ stosowac¢ jako odniesienia wykresu funkcji
latencja-natezenie wyznaczonej w grupie osob o stuchu normalnym. Dla potrzeb
dalszych analiz wynikéw badan ABR w grupie 0s6b z zespotem Downa beda sto-
sowane granice normy dla wykresu funkcji latencja-natezenie dla oséb z zespo-
fem Downa (tabela 3) wyznaczone na podstawie $redniej wartosci latencji fali
V oraz w oparciu o warto$¢ jednego odchylenia standardowego wyznaczone-
go w grupie osob z prawidtowym stuchem. Postgpiono w ten sposob dlatego, ze
liczebno$¢ uszu w grupie 0sob ze stuchem prawidtowym byta znacznie wigksza
niz w grupie ZD NI, co skutkowato mniejszymi warto$ciami odchylenia standar-
dowego sredniej wartosci latencji. Przyjecie wigkszych warto$ci odchylenia stan-
dardowego mogtoby skutkowac¢ wzrostem liczby wynikoéw fatszywie ujemnych
w grupie 0sob z zespotem Downa.

Tabela 3. Srednie wartosci oraz zakres normy dla latencji fali V dla réznych intensywnosci
trzasku wyznaczone dla urzadzenia Integrity w grupie uszu osob z ZD, z prawidlowym progiem
fali V

Natezenie (dB nHL) Latencja fali V (w ms) Zakres normy(ms)
80 539 522-5.58
70 5,55 5,31-5,79
60 5,82 5,44-6,22
50 6,19 5,71-6,67
40 6,74 6,14-7,34
30 7,37 6,07-8,04
20 8,07 7,33-8,81

Na rysunku 4 przedstawiono w graficzny sposob zakres normy dla wykresu
funkcji latencja-natezenie, ktory bedzie stosowany w diagnostyce réznicowej za-
burzen shuchu u 0séb z zespotem Downa.
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Rysunek 4. Wykres funkcji latencja-natezenie w grupie 0sob z zespotem Downa z prawidto-
wym progiem fali V z zaznaczonymi granicami normy

Na podstawie wykresu funkcji latencja-natgzenie z rysunku 4 wyznaczono
graniczne wykresy funkcji latencja-natezenie dla zaburzen przewodzeniowych
z r6znej wielkosci rezerwa Slimakowa (rysunek 5). Wartosci latencji fali V dla
roznych intensywnosci trzasku i roznych wielkosci rezerwy slimakowej.

10,0
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w 80 F N
E B '@ N
g X -
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© 70 ¢
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Rysunek 5. Wzorce funkcji latencja-natezenie dla réznych warto$ci rezerwy slimakowej wy-
znaczone na podstawie wykresu z rysunku 4
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Wykresy wzorcowe dla ubytkow $limakowych o r6znej wielkosci opracowa-
no na podstawie wynikow badan pracy Kochanka (2000), ktory analizowat wptyw
wielkosci ubytku stuchu oraz ksztattu audiogramu na przebieg funkcji latencja-
natgzenie fali V w odpowiedziach dla krétkich tonow (rysunek 6).

zakies

ubytku shadm
trzask [dBHL]

- <20
8 - 2140
- 4160

6 —— >80

t t t t t t t t t

0 20 40 60 80 100 [dB nHL]

Rysunek 6. Wykresy funkcji latencja-nat¢zenie dla trzasku w ubytkach §limakowych o roéznej
wielkos$ci wyznaczone przez Kochanka (2000)

Nachylenie wykresu funkcji latencja-nat¢zenie zwigksza si¢ wraz ze wzro-
stem wielkosci ubytku stuchu. Przy duzych natezeniach trzasku latencja fali V
wydhuza si¢ w istotny sposob dopiero przy ubytkach powyzej 80 dB HL.

Na rysunku 7 zestawiono wykresy funkcji latencja-natezenie uzyskane przez
Kochanka w grupie 0sob o stuchu normalnym oraz wykresy uzyskane w grupie
0s0b z zespotem Downa, ale z prawidtowym progiem fali V (wykres z rysunku 2)
W catym zakresie nat¢zen wartosci latencji uzyskane przez Kochanka sg dtuz-
sze, co moze wigzac si¢ m.in. réznymi pasmami filtrow wzmacniacza biologicz-
nego w urzgdzeniu EPTEST, ktore stosowal Kochanek oraz w urzadzeniu Integri-
ty, ktore stosowano w niniejszej pracy. Poniewaz stromo$¢ wykresu funkcji laten-
cja-natgzenie jest wigksza dla wykresow z grupy ZD NI, dlatego przy opracowy-
waniu wzorcowych wykreséw funkcji latencja-natezenie dla ubytkéw slimako-
wych uwzgledniono réznice w stromosci wykresow w obu grupach osob.
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Rysunek 7. Wykresy funkcji latencja-nat¢zenie uzyskane przez Kochanka w grupie osob o stu-
chu normalnym oraz w grupie 0sob z zespolem Downa, ale z prawidlowym progiem fali V (wykres
z rysunku 2)

W tabeli 4 zestawiono roznice pomigdzy latencjami fali V [ms] dla rézne;j
wielko$ci ubytkow §limakowych oraz latencjami w normie stuchowej wyznaczo-
ne na podstawie wynikow pracy Kochanka uzyskanych dla ré6znych natezen trza-
sku (Kochanek 2000: tab. 1.1, rys. 1.8).

Tabela 4. Réznice pomigdzy latencjami fali V [ms] dla réznych wielkosci ubytkoéw $limako-
wych oraz latencji w normie stuchowej wyznaczone na podstawie danych z pracy Kochanka dla r6z-
nych natgzen trzasku

Natezenie Zakres ubytku (dB HL)
(dB nHL) 21-40 41-60 61-80 81-100
30 0,14 0,19 0,33 0,90
70 0,19 0,27 0,40
60 0,26 0,25 0,45
50 0,42 0,41
40 0,55 0,63
30 0,76
20 0,64
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Tabela 5. Wartosci latencji fali V [ms] dla réznych natgzen trzasku, dla réznej wielkosci ubyt-
kow slimakowych wyznaczone w oparciu o wartosci $rednie latencji fali V w grupie osob z zespo-
tem Downa i progiem fali V nie wigkszym niz 20 dB nHL oraz przy uwzglednieniu roznic laten-

cji z tabeli 4

Natezenie Zakres ubytku (dB HL)

(dB nHL) 0-20 21-40 41-60 61-80 81-100
80 5,39 5,53 5,58 5,72 6,29
70 5,55 5,74 5,82 5,95
60 5,82 6,08 6,07 6,27
50 6,19 6,61 6,60
40 6,74 7,29 7,37
30 7,37 8,13
20 8,07 8,71

Opierajac si¢ na roznicach latencji z tabeli 4 oraz warto$ci latencji z tabeli 3,
wyznaczono wartosci latencji fali V dla roznej wielkosci ubytkow slimakowych

(tabela 5) oraz wzorcowe wykresy funkcji latencja-natezenie (rysunek 8).

10,0
9.5
9.0
8.5
8.0
7.5

latencja fali V w ms

7.0
6.5
6.0

5.5

norma ZD

Rysunek 8. Wykresy funkcji latencja-nat¢zenie dla trzasku w ubytkach §limakowych o roéznej
wielkosci (21-40, 41-60, 61-80 dB HL) wyznaczone na podstawie wynikow uzyskanych przez Ko-
chanka oraz w oparciu o wlasciwosci wykresow funkeji latencja-natezenie w grupie 0sob z zespo-

tem Downa z prawidtowym progiem fali V
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WNIOSKI I DYSKUSJA

W niniejszej pracy stwierdzono odmienny przebieg FLN w grupie os6b z ze-
spotem Downa i prawidlowym progiem styszenia w porownaniu z osobami z gru-
py kontrolnej. W zakresie natezen od 40 do 80 dB nHL latencje fali V w grupie
kontrolnej byty dtuzsze niz w grupie oséb z zespolem Downa z norma stucho-
w3, natomiast dla nat¢zen ponizej 40 dB nHL dtuzsze byly latencje w grupie ZD.
Zatem nachylenie wykresu FLN w tej grupie byto wigksze niz w grupie oséb
z grupy kontrolnej. Oznacza to, Ze nie mozna zastosowa¢ wzorca przebiegu FLN
wyznaczonego w grupie kontrolnej dla potrzeb diagnostyki réznicowej ubytkow
shuchu u 0séb z zespotem Downa, gdyz takie postgpowanie mogloby prowadzié¢
do bledow diagnostycznych. Jak wspomniano powyzej, w zakresie nat¢zen po-
nizej 40 dB nHL zaobserwowano dtuzsze latencje fali V w grupie ZD NI, co
w zestawieniu z krotszymi latencjami dla wyzszych nat¢zen oznacza, ze zmiany
latencji spowodowane zmiang natezenia od 20 do 80 dB nHL sg wigksze w gru-
pie ZD NI niz w grupie kontrolnej. W odniesieniu do pacjentéw z zespotem Do-
wna powstaje dodatkowe pytanie, czy norma FLN opracowana na podstawie wy-
nikow badan os6b normalnie styszacych jest wlasciwa do zastosowania w tej
grupie osob. Pytanie to nasuwa si¢ po analizie prac réznych badaczy, w ktorych
wykazano inne przewodnictwo neuronalne w nerwie stuchowym i pniu mozgu
w tej grupie oséb w pordwnaniu z osobami normalnie styszacymi (Squires et al.
1980; Folsom et al. 1983; Kaga et al. 1986; Jiang 1990; Kakigi et al. 1992; Diaz
et al. 1995; Kitter et al. 2009), co moze mie¢ znaczacy wptyw na przebieg FLN.
Niestety wyniki dotychczasowych prac dotyczacych tego problemu sg rozbiez-
ne. Niektorzy autorzy wskazywali na wydtuzenie interwatu I-111, a inni na skro-
cenie wartosci interwatow I-1II 1 III-V. Jako przyczyne skrocenia interwatu I-111
Squires i wspotpracownicy (1986) wskazywali na krotszg droge od $limaka do ja-
der $limaka. Diaz i Zuron (1995) przypisuja ten fakt zmianom w $limaku lub dro-
dze stuchowej. Ferri i wspotpracownicy (1995) stwierdzili, Zze przyczyng moga
by¢ zahamowania lub pobudzania centralnego uktadu nerwowego. Wedtug Jiang
1 wspolpracownikow (1990) krotsze interwaly [-V mogly by¢ sygnalem nieprawi-
dtowego przewodzenia nerwowego w pniu mozgu, a tym samym mogly odzwier-
ciedla¢ nieprawidtowy rozwdj pnia mézgu. Kakigi i Kuroda (1992) w swojej
pracy przytoczyli trzy hipotezy dotyczace skrdcenia interwatu I-V: szybsze prze-
wodzenie we widknach nerwowych, mniejsze rozmiary pnia mézgu oraz deficyty
w $limaku. Crome i wspotpracownicy (1966) stwierdzili, ze wielko$¢ pnia mozgu
1 mézdzku u 0sob z zespotem Downa stanowita tylko 66% prawidlowej masy, co
mogto wptywac na szybsze przewodzenie impulsow. Poblano i wspotpracownicy
(1991) sugerowali, ze skrocenie transmisji impulsow nerwowych w o§rodkowym
uktadzie nerwowym u pacjentow z zespolem Downa moze by¢ spowodowane
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matoglowiem, przyspieszong depolaryzacjg i repolaryzacjg neurondéw. Intrapi-
romkul i wspotpracownicy (2012) zwrdcili uwage na anomalie w budowie ucha
wewngtrznego u noworodkow z zespotem Downa, takie jak znieksztatcenie wyse-
pek kostnych kanatu potkolistego bocznego, waskie kanaty stuchowe wewnetrz-
ne, zwezenie kanatu nerwu $limakowego, rozejscie si¢ kanalow potkolistych
1 poszerzenie wodociggu przedsionka. Wielu badaczy wskazuje na fakt, ze pien
mozgu, mozdzek u osob z zespotem Downa posiadaja mniejsze rozmiary i cig-
zar niz u 0so6b zdrowych. Wyraznie krotszy u 0séb z zespotem Downa jest row-
niez $limak (Harada 1981; Igarashi 1977). Saliba i wspotpracownicy (2014), ana-
lizowali u 0s6b z zespotem Downa zwigzek pomigdzy stanem stuchu, ocenionym
na podstawie wynikow badania emisji otoakustycznych i stuchowych potencja-
low wywotanych pnia mézgu dla trzasku, a zmianami anatomicznymi w zakresie
ucha zewngtrznego, srodkowego, a w szczegolnosci ucha wewnetrznego, ocenio-
nymi na podstawie wynikow tomografii komputerowej o wysokiej rozdzielczosci.
Wymiary §limaka, przedsionka, przewodu stuchowego zewnetrznego i wewnetrz-
nego byty mniejsze niz w grupie kontrolnej, natomiast zaobserwowano powiek-
szenie szerokosci wodociggu $§limaka u oséb z ZD oraz zmniejszenie Sredni-
cy przewodu stuchowego wewnetrznego. Istotne, cho¢ niezbyt silne korelacje
stwierdzono pomigdzy progiem fali V oraz dtugoscig przewodu stuchowego we-
wnetrznego 1 wymiarami przedsionka. Wedlug tych autoréw anomalie te mogty
istotnie wplyna¢ na wyniki badan stuchowych potencjatow wywotanych pnia mo-
zgu. Jak dotad tylko przypuszcza sig, ze zmiany w budowie ucha wewnetrznego
i drogi shuchowej moga wplywa¢ na wartosci interwatow 1-V oraz latencje u 0so6b
z zespotem Downa.

W niniejszej pracy srednia wartos¢ interwatu I-111 w grupie osob z zespotem
Downa wyniosta 2,07 + 0,13 ms i byta istotnie statystycznie (p < 0,05) krotsza niz
w grupie kontrolnej. Oznacza to, ze przewodnictwo w nerwie stuchowym 0sob
z zespotem Downa jest szybsze niz w grupie osob normalnie styszacych. Biorac
powyzszy fakt pod uwage oraz wyniki dotychczasowych prac dotyczacych réznic
anatomicznych pomiedzy budowa slimaka i pnia mdzgu u 0séb z zespotem Do-
wna a osobami normalnie styszacymi, postanowiono sprawdzi¢ w niniejszej pra-
cy, czy przebieg funkcji latencja-natezenie (FLN) os6b z ZD, ale z prawidlowym
progiem styszenia (grupa ZD NI) ocenionym na podstawie progu fali V (prog fali
V nie wickszy od 20 dB nHL) jest taki sam jak oséb z normg stuchowg (grupa
kontrolna). Po wykonaniu badan i przeprowadzeniu analiz stwierdzono odmienny
przebieg FLN w grupie 0sob z zespotem Downa i prawidtowym progiem stysze-
nia w poroéwnaniu z osobami z grupy kontrolnej. W zakresie nat¢zen od 40 do 80
dB nHL latencje fali V w grupie kontrolnej byty dluzsze niz w grupie osob z ze-
spotem Downa z normg stuchowg, natomiast dla natezen ponizej 40 dB nHL dtuz-
sze byly latencje w grupie ZD. Zatem nachylenie wykresu FLN w tej grupie byto
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wigksze niz w grupie osob z grupy kontrolnej. Oznacza to, ze nie mozna zastoso-
wac wzorca przebiegu FLN wyznaczonej w grupie kontrolnej dla potrzeb diagno-
styki réznicowej ubytkow stuchu u 0sob z zespotem Downa, gdyz takie postepo-
wanie mogltoby prowadzi¢ do btedow diagnostycznych.

Jak wspomniano powyzej, w zakresie natezen ponizej 40 dB nHL zaobser-
wowano dtuzsze latencje fali V w grupie ZD NI, co w zestawieniu z krotszymi
latencjami dla wyzszych natezen oznacza, ze zmiany latencji spowodowane zmia-
ng nat¢zenia od 20 do 80 dB nHL sg wigksze w grupie ZD NI niz w grupie kon-
trolnej. Jak wykazano w pracach Dona i Eggermonta (1980), w ktorych anali-
zowano wpltyw natezenia trzasku na reprezentacje aktywnosci poszczegolnych
przedzialéw slimaka, dla niskich nat¢zen trzasku dominuje w odpowiedzi ABR
zakres czestotliwosci od 2000 do 4000 Hz, natomiast wraz ze wzrostem natezenia
zwigksza si¢ udziat w odpowiedzi zakrgtu podstawnego 1 odpowiedzi reprezentu-
ja aktywnos¢ slimaka zasadniczo dla czgstotliwosci powyzej 4000 Hz. Oznacza
to, ze wraz ze zmiang intensywnosci trzasku zmienia si¢ reprezentacja czesto-
tliwosciowa pobudzanych rejonow slimaka, co przeklada sie na fakt, ze latencje
fali V sg krétsze dla duzych natezen trzasku, natomiast sg dtuzsze dla nizszych
natezen. Zatem zmiany latencji fali V w funkcji natgzenia trzasku sa odbiciem
przeze wszystkim zmian w udziale roznych przedziatow §limaka w rejestrowa-
nej odpowiedzi.

Latencja fali V stuchowych potencjatow wywotanych pnia mozgu dla trza-
sku wzrasta o ok. 3 ms (z ok. 5,5 ms do ok. 8,5 ms) przy zmianie intensywno-
sci trzasku z 70 do 20 dB nHL (Don 1978). W celu wyjasnienia mechanizmu
zmian latencji w funkcji intensywnosci trzasku Eggermont i Don (1980) prze-
prowadzili badania technikg maskowania wysokoczestotliwosciowego, w ktorych
funkcje latencja-nat¢zenie wyznaczono w poszczegdlnych przedziatach slimaka.
Porownanie latencji odpowiedzi dla trzasku bez maskowania oraz odpowiedzi
w poszczegolnych przedziatach wykazato, ze w odpowiedzi dla trzasku o duzej
intensywnosci — 60 dB SL — dominuje zakret podstawny (powyzej 4000 Hz), na-
tomiast dla niskich rejon czgstotliwosci 1000-2000 Hz. Z prac Dona i Egermon-
ta (1978, 1980) wynika, Zze zmiana rejonu pobudzenia §limaka z 8000 do 2000
Hz powoduje wzrost latencji fali V o ok. 1 ms. Z kolei w pracy Dona i Egger-
monta z roku 1998 zmiana rejonu pobudzenia z 5700 do 1400 Hz powodowata
wzrost latencji fali V o ok. 1,9 ms. Zatem zmiana pobudzenia rejonu $limaka to-
warzyszaca zmianom intensywnosci trzasku nie thumaczy w petni zmian latencji
spowodowanych zmianami natgzenia bodzca. Po uwzglednieniu wielko$ci zmian
latencji wynikajacych ze zmiany rejonu pobudzenia slimaka pozostaje jeszcze ok.
1,5 do 2 ms przyrostu latencji, ktory musi by¢ spowodowany innymi czynnikami.
Znaczacy udziat w obserwowanych zmianach latencji ma prawdopodobnie prze-
suniecie wzorca pobudzenia slimaka w kierunku strzemigczka przy wzroscie in-
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tensywnosci bodzca (Zwislocki 1991), zmniejszanie si¢ czasu aktywnej filtracji
na skutek zmniejszenia ostro$ci strojenia dla duzych intensywnos$ci (Rose 1971;
Khanna 1985; Ruggero 1992) oraz wzrost szybkos$ci narastania fali ci$nienia aku-
stycznego spowodowany wzrostem intensywnosci bodzca (Gerull 1987, za: Ko-
chanek 2000).

Jest oczywiste, ze krotsze latencje fali V stwierdzone dla duzych natezen
w grupie ZD NI sg wynikiem szybszego przewodnictwa w nerwie stuchowym.
Natomiast bardzo interesujacy jest fakt wydtuzenia latencji fali V dla nizszych
natezen. Biorac pod uwage wyniki prac Dona i Eggermonta (1978), nalezy przy-
ja¢, ze dtuzsza latencja dla niskich natezen w grupie ZD NI oznacza, ze odpo-
wiedz ABR dla tych natezen generowana jest rejonie nizszych czestotliwosci niz
w grupie 0s6b normalnie styszacych. Mozna zatem przyja¢, ze dla intensywnosci
okotoprogowych nie bedzie to przedzial czestotliwosci 2000-4000 Hz, ale raczej
1000-3000, a moze nawet 500-2000 Hz. Hipoteza ta wymaga jednak potwierdze-
nia poprzez przeprowadzenie badan z zastosowaniem techniki maskowania wy-
sokoczestotliwosciowego i metody odpowiedzi réznicowych (Don, Eggermont
1978; Eggermont, Don 1980).

Powstaje jednak pytanie, dlaczego przy pobudzeniu takim samym bodzcem
trzaskiem inna jest reprezentacja czgstotliwo$ciowa w odpowiedziach ABR re-
jestrowanych dla tych samych natezen w obu grupach os6b. By¢ moze ma na to
wplyw skrocenie $limaka obserwowane u 0s6b z zespotem Downa (Crome et al.
1966; Squires et al. 1986; Ferri et al. 1995). Sktad czestotliwosciowy bodzca stu-
chowego jest analizowany w §limaku z wykorzystaniem wielu mechanizméw,
ktore zwigzane sg gtownie z wlasciwosciami blony podstawnej i fali wedrowne;.
Jedna z hipotez dotyczaca wydtuzenia latencji fali V dla niskich natgzen w grupie
ZD NI jest mozliwo$¢ zmiany reprezentacji aktywnosci $limaka dla okreslone-
go natezenia trzasku spowodowana skroceniem slimaka stwierdzanym przez nie-
ktorych badaczy (Crome et al. 1966; Squires et al. 1986; Ferri et al. 1995). Mo-
del pobudzenia blony podstawnej jest prawdopodobnie inny w tej grupie 0sob niz
u 0s6b normalnie styszacych.

Posrednim dowodem pokazujacym wptyw réznic w dtugosci §limaka (bto-
ny podstawnej) na odpowiedzi ABR sg wyniki prac dotyczace pobudzenia $lima-
ka bodzcem typu chirp szerokopasmowy (Elberling 2008). Wyliczone na podsta-
wie §rednich dhugosci btony podstawnej parametry pobudzenia poszczegolnych
przedziatow $limaka przez okreslone sktadowe czestotliwosciowe chirpa zawo-
dza w wielu przypadkach i odpowiedzi nie maja wickszej amplitudy w poréwna-
niu ze standardowym trzaskiem. Badacze zajmujacy si¢ tym problemem uwazaja,
ze to jest zapewne wynik migdzyosobniczych réznic anatomicznych w dlugosci
btony podstawne;.
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W pracach Poblano i wspotpracownikow (1991) wskazywano takze na przy-
spieszong depolaryzacjg i repolaryzacja neuronow w zespole Downa. Efekt wpty-
wu czynnika desynchronizujgcego zalezy rowniez od liczby pobudzonych wio-
kien nerwu stuchowego oraz czestosci wyladowan w pojedynczych wtoknach.
Redukcja czestosci wytadowan w pojedynczych wldknach nerwowych powoduje
wzrost znaczenia spontanicznych fluktuacji aktywnosci, spadek synchroniza-
cji 1 wydtuzenie latencji odpowiedzi. (Eggermont, Spoor 1973). Mniejsza liczba
aktywnych wtdkien z kolei powoduje, ze prawdopodobienstwo fluktuacji i jej roz-
rzut zmniejszajg si¢, a — co za tym idzie — desynchronizacja ma mniejsze znacze-
nie (Eggermont, Odenthal 1974).

W celu weryfikacji przedstawionych powyzej hipotez dotyczacych przyczyn
wydhuzenia latencji fali V dla niskich intensywnosci w grupie ZD NI nalezatoby
przeprowadzi¢ badania ABR z maskowaniem szumem wysokoczestotliwoscio-
wym (sz.w.cz.). Szum ksztattowany przez filtr gébrmoprzepustowy o duzej stro-
mosci jest szeroko stosowany, jak wspomniano powyzej, w ocenie specyficzno-
$ci czestotliwosciowej odpowiedzi stuchowych od czasu pracy Teasa (1962) oraz
okreslenia udzialu poszczegodlnych zakresow czestotliwo$ciowych w generowa-
niu odpowiedzi dla r6znych nat¢zen bodzca.

Jeszcze raz nalezy podkreslic, ze z uwagi na szybsze przewodnictwo w ner-
wie stuchowym u 0sob z zespotem Downa w diagnostyce réznicowej zaburzen
stuchu nalezy w tej grupie pacjentow stosowa¢ FLN wyznaczong w grupie oso6b
z zespotem Downa i prawidlowymi progami fali V, a nie FLN wyznaczona w gru-
pie 0s6b normalnie styszacych.
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