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JAK SEYSZY BARDZO MLODY MOZG
1 CO JESLINIE SLYSZY?
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Streszczenie

Ghuchota wieku dziecigcego wymaga szybkiej interwencji leczniczej w postaci dostarczenia stymulacji zmy-
stowej do drogi stuchowej. Wspotczesne standardy leczenia pozwalajg na dokonanie tego za pomoca wszcze-
pienia elektronicznej protezy stuchu — implantu $limakowego, ktéry omija uszkodzony receptor i umozliwia
skuteczne pobudzanie zakonczen nerwu stuchowego. Aby uzyska¢ dobre efekty rehabilitacji stuchu i mowy,
kiedy to mate, dotychczas niestyszace dziecko, po okresie przebywania w catkowitej ciszy rozpoczyna nauke
slyszenia i mowienia, konieczne jest dostarczenie stymulacji zmystowej do kory stuchowej w czasie okna
plastycznego, czyli w czasie, kiedy zasob zdolnosci do zmian plastycznych moézgu jest maksymalny. Pomi-
mo spehnienia tego warunku, w wielu przypadkach proces ten nie przebiega tak sprawnie jak u prawidtowo
styszacych réwiesnikow. Ponadto wyniki stuchowe dzieci bedacych uzytkownikami implantu $limakowego,
jakkolwiek odpowiadaja wymaganiom podstawowej komunikacji socjalnej, mieszcza si¢ w bardzo szerokim
zakresie. Poszukiwane sa przyczyny tych rozbieznos$ci.

Abstract

Congenital deafness requires fast delivery of sensory stimulation to auditory pathways. The modern stand-
ard of treatment is cochlear implantation, which bypass impaired cochlea and allows for effective stimulation
of cochlear nerve fibres. Good results of rehabilitation of hearing and speech are dependent on early interven-
tion within plastic window, that is time period of maximal plasticity of brain cortex. Despite meeting this crite-
ria in many cases this process is not as efficient as in cases of normal hearing peers. Despite results of auditory
skills acquirement of CI users allow for basic social communication, they fall within a very wide range. The

investigations for the reasons are going on.

Gluchota wrodzona niesie ze soba dalekosi¢zne
konsekwencje, dotykajace nie tylko samych ma-
tych pacjentow, ale takze ich rodziny. Jej najbardziej
dramatycznym skutkiem jest brak rozwoju jezyka
moéwionego. Nieumiejetno$¢ ta decydujaco wply-
wa na sposob codziennej komunikacji, drastycznie
ograniczajac zdolno$¢ do uczenia si¢ oraz czytania,
a w konsekwencji znaczaco obniza szanse eduka-
cyjne i szanse na rynku pracy. [14,16—18] Stan ten
jest rowniez przyczyna wielu problemow psychospo-
tecznych osob ghuchych. Od ponad 30 lat na $wiecie,
a w Polsce, dzigki programowi zapoczatkowanemu
przez profesora Henryka Skarzynskiego, przez ostat-
nie 27 lat, gluchota wrodzona u dzieci leczona jest
za pomocg wszczepienia implantu $limakowego —
elektronicznej protezy stuchu. Pozwala na ominigcie
uszkodzonego receptora i stymulowanie wyzszych
czesei uktadu stuchowego, umozliwiajac w ten spo-
sOb rozw0j mowy oraz promujac rozwdj kognitywny
u osoby zaimplantowanej. [14,16—18]

Czestos¢ wystepowania niedostuchu odbiorcze-
go populacji dzieciecej to ok 1,5 na 1000 urodzen, z

czego ok. 20-30% to niedostuch gieboki. [15] Nie-
dostuch jest wynikiem zaburzenia transmisji sygnatu
akustycznego, przetworzonego na drgania mecha-
niczne w uchu $rodkowym, a potem na pobudzenie
neuronalne, na kazdym odcinku drogi pomigdzy mat-
zowing uszng a korg stuchowg mozgu. Dostarczenie
energii sygnalu akustycznego do ucha wewngtrzne-
go wywotuje pobudzenie ptynow wewnatrz slimaka
i wygenerowanie fali wedrujacej w przewodzie §li-
makowym. Pod jej wptywem nastepuje pobudzenie
komorek rzesatych narzadu Cortiego, ktorego skut-
kiem jest otwarcie kanalow potasowych. Napltyw
jonow potasu wywotuje depolaryzacje¢ blony komor-
kowej neuronu, czyli wzbudzenie w niej potencjatu
czynnosciowego, a to z kolei skutkuje uwolnieniem
neurotransmitera — kwasu glutaminowego — do prze-
strzeni synaptycznej i przeniesienie pobudzenia neu-
ronalnego wzdhuz drogi stuchowej, do kory mozgu.
Do diagnostyki niedostuchu najmtodszych pacjen-
tow wykorzystuje si¢ bateri¢ testow obiektywnych,
pozwalajacych na ustalenie miejsca uszkodzenia dro-
gi shuchowej. Wprowadzone uniwersalne badania
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przesiewowe stuchu noworodkow (ang. universal neo-
natal screening for hearing impairement) polegaja na
badaniu emisji otoakustycznych, czyli rejestracji ak-
tywnosci spoczynkowej receptora shuchu. Ponadto w

blona bebenkowa

miateczek

czego efektem jest catkowita niewydolno$¢ metabo-
liczna komorki i niezdolno$¢ do jej pobudzenia. [12]

W przeciwienstwie do ucha wewnetrznego, mozg
noworodka nie jest dojrzaty i proces jego rozwijania
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Ryc. 1. Budowa ucha zewngtrznego, srodkowego, wewnetrznego. © nucleusinc.com

diagnostyce niedostuchu przyjeto zasade cross-check
evaluation, czyli rownoleglego wykonania kilku te-
stow majacych na celu potwierdzenie obecnosci wady
stuchu. [15] Stad w kolejnym etapie diagnostycznym
wykonuje si¢ standardowo badanie impedancji (opor-
nosci) ucha $rodkowego, odruchu z miegsnia strze-
migczkowego oraz potencjalow wywotanych z pnia
moézgu (ABR — Auditory Brainstem Responses). Pro-
gram przesiewowych badan stuchu noworodkow sta-
nowi podstawe dla wczesnej interwencji w przypad-
kach podejrzanych o wade tego zmystu.

Rozw¢j technik molekularnych przyniost mozli-
wosci okreslenia wczesniej nierozréznialnych przy-
czyn gluchoty, np. zdefiniowanie uszkodzen genow
zaangazowanych w funkcjonowanie kanatéw sodo-
wych lub chlorkowych w btonie komoérkowej komo-
rek zmystowych narzadu Cortiego, biatka koneksyny
czy stereociliow. [12] Ponadto wykazano, ze polimor-
fizm funkcjonalny genéw DNA mitochondrialnego
jest zwigzany ze zwigkszong wrazliwoscig na dzia-
fanie czynnikéw ototoksycznych. Pojedynczy gen
GJB2, kodujacy koneksyng 26, jest $cisle zwigzany
z ghluchota, mutacja 35del G w tym genie powodu-
je uposledzenie funkcji kanalu jonowego dla potasu,

si¢ trwa jeszcze przez wiele lat. [6] Wigkszo$¢ zmy-
stowo-ruchowych, percepcyjnych i kognitywnych
zdolno$ci pojawia si¢ w okresie dziecinstwa, podob-
nie jest w przypadku procesu nabywania jezyka. [0,
11] Wszystkie one wymagaja stalego dostarczania
bodzcow zmystowych, w tym akustycznych oraz sta-
fej interakcji ze $rodowiskiem. Gluchota wrodzona
na zawsze zmienia funkcjonalne wiasciwosci uktadu
stuchowego, dotykajac w szczegdlnosci interakcji ko-
rowo-korowych. Potencjat mtodego mozgu w zakre-
sie funkcji zwigzanych z percepcja i produkcja mowy
u0sob, ktorym przywrdocono stuch w pozniejszym okre-
sie zycia, zostaje niejako zaprzepaszczony, bez mozli-
wosci powrotu do niego. [6, 8, 9, 11] Ghuchota, jesli
dotyczy okresu niemowlgcego i wezesnodziecigcego,
na skutek braku dostarczenia stymulacji zmystowej do
komorek nerwowych drogi sluchowej, w drastyczny
sposob obniza zasob biologicznych mozliwosci kory
mozgu w zakresie tworzenia synaps w istocie szarej,
ilo$ci tych synaps oraz w zakresie wiasciwosci sieci
neuronalnych w korze, innymi stowy obniza moc obli-
czeniowa mozgu. Dostarczenie stymulacji akustycznej
do uktadu sluchowego w okresie jego maksymalnej
pobudliwosci, czyli tzw. okresie krytycznym (ang.
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sensitive period) jest niezbedne dla prawidtowego roz-
woju stuchu i mowy. [8] Badania na modelach zwie-
rzecych oraz obserwacje kliniczne u ludzi potwier-

dzaja, ze istnieje okres krytyczny dla kory czuciowe;j,
kiedy to jej maksymalna pobudliwo$¢ i zdolnos¢ do

procesor wewnetrzny implantu

Ryc. 2. Implant §limakowy. Dzieki uprzejmosci Advanced Bonics.

procesor zewnetrzny implanu

Ryc. 3. Implant §limakowy po wszczepieniu do ucha. Dzigki uprzejmosci
Advanced Bonics.

wytworzenia kompetencji charakterystycznych dla
poszczegolnych modalnosci zmystowych wynika ze
znaczaco podwyzszonej aktywno$ci synaptycznej,

czyli zdolnosci do tworzenia nowych synaps 1 utrzy-
mania sity juz istniejacych, efektywnych potaczen.
[6] Synapsy korowe w tym okresie niejako konkuruja
ze soba o wytworzenie potgczenia. Okres ten warun-
kowany jest dostarczeniem odpowiedniej stymulacji

zmyslowej, ale rowniez czynnikami genetycznymi,
i u cztowieka trwa do ok. 2,5-3 roku zycia, po upty-
wie ktdrego to czasu potencjat do neuroplastycznos$ci
w korze stuchowej znaczaco si¢ obniza, wyznaczajac
granice¢ tzw. kardynalnego okresu dla rozwoju jezyka
u dziecka. [7, 8] Kora stuchowa dziecka gluchego, po-
zbawiona odpowiedniej stymulacji stopniowo wytraca
swoj potencjat do wyspecjalizowania si¢ w odpowiedzi
na bodzce akustyczne, ale rowniez zostaje sukcesyw-
nie przejeta przez inne modalnosci, np. wzrokowa czy
somatosensoryczng. Jest to zjawisko tzw. cross-modal
plasticity. W procesie tym dochodzi niejako do ,,zasie-
dlenia” kory stuchowej poprzez aksony pochodzace
z neuronéw drogi wzrokowej. W badaniach obrazuja-
cych funkcje mozgu, np. INIRS (funkcjonalna spektro-
skopiawbliskiej podczerwieni), uosob dtugotrwale ghu-
chych wykazano, iz stymulacja bodZzcem wzrokowym
powoduje aktywacje w zakresie kory stuchowe;j. [1, 2]
Oznacza to, iz kora stuchowa, podczas nieobecnosci
bodzcow stuchowych, zostata zrekrutowana do pracy
na rzecz obrobki i dekodowania znaczen zawartych w
informacji dostarczonej do mozgu za pomocg recepto-
ra wzroku 1 przetworzonej przez neurony drogi wzro-
kowej [1, 2]. Wyniki tych badan majg duze znaczenie
w prognozowaniu wynikow leczenia ghuchoty za po-
mocg szczepienia implantu $limakowego.
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Implant slimakowy jest elektroniczng proteza stu-
chu, ktéra omija uszkodzony receptor i umozliwia
dostarczenie stymulacji elektrycznej do zakonczen
nerwu stuchowego. Wspodtczesne systemy implantu
$limakowego postuguja si¢ ztozonymi algorytma-
mi kodowania mowy, pozwalajagcymi na zamiang
dzwigku w impulsy elektryczne i dostarczenie in-
formacji akustycznej opracowanej przez urzadze-
nie w sposob najbardziej zblizony do fizjologii. [3]
Pozwala to na znaczacg redukcje deficytu stymula-
cji zmystowej kory stuchowej i promocje¢ rozwoju
jezyka. [4, 5, 10] W przypadkach ghuchoty wrodzo-
nej wszczepienie implantu $limakowego w czasie
trwania okresu krytycznego dla rozwoju mowy, czyli
w tzw. oknie plastycznym, jest kluczowe dla efektow
leczenia. [13] Aktualny standard postepowania tera-
peutycznego wyznacza ten czas na drugi rok zycia,
z optimum przypadajacym przed pierwszymi urodzi-
nami dziecka z gluchota. Wyniki badan wskazuja,
iz, $rednio, tempo w jakim dziecko zaimplantowane
przez ukonczeniem 2 roku zycia bedzie rozwijato
kompetencje lingwistyczne jest zblizone do tempa
rozwoju stuchowego dziecka prawidlowo slysza-
cego. [9] Obserwacje kliniczne wskazuja, ze wraz
z wydhuzaniem okresu trwania gluchoty wrodzonej,
czyli okresu deprywacji stuchu, efekt implantowania
jest gorszy. [11] Ma to swoje uzasadnienie rowniez
we wspomnianym powyzej zjawisku cross-modal
plasticity, czyli rekrutowania zasobow korowych
przeznaczonych pierwotnie, anatomicznie, dla mo-
dalnos$ci stuchowej przez uktad wzrokowy. [1,2,9]
Kora stuchowa zasiedlona przez zakonczenia neuro-
now pochodzacych z drogi wzrokowej traci w wy-
niku tego zjawiska swoja zdolnos¢ do odpowiedzi
na stymulacj¢ bodzcami akustycznymi i w zwigzku
w tym dostarczenie ich w pozniejszym okresie (przez
implant §limakowy) nie wyindukuje w niej tych sa-
mych procesow, ktore aktywuje bodziec stuchowy
w korze prawidlowo styszacego noworodka. [2, 4,
5, 10] Procesy te obejmuja stymulacje obszarow
kory odpowiedzialnych za przetwarzanie stuchowe,
fonetyczne 1 fonologiczne, w efekcie pozwalajac
uzytkownikowi implantu na odkodowywanie, prze-
twarzanie oraz odtwarzanie sygnalu mowy. [2, 4, 5,
10] Celem rehabilitacji stuchu i mowy jest zoptyma-
lizowanie procesu nabywania jezyka poprzez zblize-
nie go do normy wiekowej, z przyjeciem zatozenia
o hierarchicznoséci zdobywania tych kompetencji —
poczawszy od prostej detekcji mowy, przez jej odko-
dowywanie, az do jej uzytkowania w celu swobodne-
go przekazywania mysli. [11]

Pomimo ogromnego sukcesu terapii gluchoty za
pomocg wszczepienia implantu $limakowego istniejg

cienie tej metody. Wylaniaja si¢ one z poziomu za-
awanasowanej obrobki informacji stuchowej w ob-
rgbie podsystemoéw korowych oraz obwoddéw neuro-
nalnych, stanowigcych neuronalne podtoze rozwoju
jezyka. [8, 11, 14] U dzieci bedacych uzytkownikami
implantu §limakowego wiele procesow kognityw-
nych przebiega znaczaco inaczej niz u ich prawidto-
wo styszacych rowiesnikow. Dotyczy to, na przyklad,
pamigci roboczej wraz z jej sktadnikami funkcjonal-
nymi: skanowaniem i odzyskiwaniem informacji
z pamigci krotkotrwatej. Zasob tej pamigei jest row-
niez obnizony w stosunku do rowiesnikow.

Oznacza to, iz rozrzut wynikow rozwoju kompe-
tencji jezykowych w grupie dzieci zaimplantowa-
nych w tym samym wieku jest bardzo duzy, pomimo
podobnych parametréw choroby. [14] Czg$¢ pacjen-
tow dorownuje tempem rozwoju stuchowego swoim
prawidtowo styszacym rowiesnikom, podczas gdy
inni pozostaja w tyle, pomimo intensywnej rehabili-
tacji 1 zaangazowania rodzicow i rehabilitantow. Nie
sg znane przyczyny, dla ktorych takie zroznicowanie
posrod najmiodszych uzytkownikow implantow $li-
makowych istnieje. Podejmowane sg proby okresle-
nia biomarkerow neuroplastycznosci, a wigc takich,
ktére pomogtyby zidentyfikowac¢ tych sposrod przy-
sztych uzytkownikow implantu slimakowego, ktorzy
gorzej rokuja co do wynikow rehabilitacji stuchu
i mowy, aby mogli oni zosta¢ otoczeni szersza, bar-
dziej kompleksowa opieka i wspomaganiem w nauce
styszenia i mowienia.

Ryc. 4. Uzytkownicy implantow $limakowych zebrani w Kajetanach
podczas proby ustanowienia rekordu Guinnesa w 2017 roku - najwigkszej
liczby uzytkownikéw implantu §limakowego zgromadzonej w jednym
miejscy w tym samym czasie. © Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu.

Do chwili obecnej Instytut Fizjologii i Patologii
Stuchu w Warszawie ma pod swoja opieka blisko 8
tysiecy osob, ktorym wszczepiono implant slimakowy
w okresie niemowlectwa lub wezesnego dziecinstwa.

Znaczaca wigkszo$¢ sposrod nich z powodzeniem
uczeszcza do szkol masowych, konczac je z bardzo
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dobrymi wynikami i z sukcesami kontynuujac edu-
kacje. [16-18] Ale sa rowniez tacy pacjenci, ktorzy
mimo wczesnej implantacji, opieki rehabilitantow
i rodzicow wcigz wymagaja duzego wsparcia peda-
gogicznego i pomocy w nauce. [16—18] Dlaczego tak
si¢ dzieje? W Instytucie prowadzone sg aktualnie ba-
dania majace na celu potwierdzenie hipotezy, ze ist-
nieja genetyczne markery neuroplastycznos$ci, ktore
beda mogly w przysztosci postuzy¢ jako narzedzie

pozwalajace nam wczesnie zidentyfikowac te dzieci
z rozpoznang obustronng ghuchota, ktérych gorsze
rokowanie co do rozwoju stuchu i mowy wymaga
dodatkowego wsparcia rehabilitacyjnego, tak aby
moc otoczy¢ je dodatkowa opieka zaraz na poczatku
drogi leczenia w Instytucie i maksymalnie wspomoc
w procesie nabywania jezyka i treningu umiejgtnosci
kognitywnych.
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