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Niedostuch u pacjenta z zespotem trzeciego
okienka (ZTO) ucha wewnetrznego
jako wyzwanie diagnostyczne

Type of hearing loss in patients with
mobile third window phenomenon (TMW)
as a diagnostic challenge
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Streszczenie

Wprowadzenie: O zespole trzeciego okienka (ZTO) méwimy wtedy, gdy pomiedzy prawidlowymi okienkami ucha wewnetrznego
(UW) pojawia sie patologiczne trzecie, przez ktore ucieka energia z UW, co skutkuje niedostuchem. Niedostuch w ZTO, mimo
widocznego odstepu miedzy krzywymi przewodnictwa powietrznego i kostnego audiogramu, nie spelnia kryteriéw niedostuchu
przewodzeniowego. O braku przeszkdd na drodze przewodzenia dzwieku §wiadcza: wysokie potencjaly VEMP i absorbancja, oraz
rejestracja odruchu z migénia strzemigczkowego lub otoemisji, a takze prawidlowy ksztalt tympanogramu. Odstep pomigdzy krzywymi
audiogramu jest w tym przypadku spowodowany wigksza roznicg impedancji pomiedzy okienkami ucha wewnetrznego, a nie przeszkoda
w obszarze ucha srodkowego lub zewnetrznego. W ZTO podwyzszenie progu stuchu jest spowodowane utratg energii fali wedrujacej,
a nie uszkodzeniem komérek receptora jak w przypadku niedostuchu czuciowo- nerwowego. Swiadcza o tym rejestracje otoemisji
i ECoG. Celem pracy jest wskazanie szczeg6lnych cech niedostuchu w ZTO, ktére odrézniajg ten niedostuch zaréwno od niedostuchu
przewodzeniowego, jak i czuciowo-nerwowego.

Material i metody: 12 pacjentéw poradni audiologiczno-foniatrycznej, diagnozowanych wlatach 2010-2023, u ktérych potwierdzono
zespol trzeciego okienka badaniami audiologicznymi, tj. proba Rinnego (prébami stroikowymi), audiometrig tonalng, audiometrig
impedancyjng, DPOAE, cVEMP, i/lub badaniami obrazowymi (NMR, TK).

Wyniki: U wszystkich pacjentéw z ZTO zarejestrowano: ujemng prébe Rinnego, wyrazny odstep pomiedzy krzywymi przewodnictwa
powietrznego i kostnego w audiometrii tonalnej dla nizszych czestotliwosci (przewaznie do 2,0 kHz), wyrazne cVEMP, wysoka
absorbancje przy tympanogramach typu A lub C, a takze u niektérych pacjentéw — odruch z migénia strzemigczkowego lub DPOAE.
U 5 pacjentow potwierdzono przetoki kanatéw potkolistych gérnych (SSCD). U 2 pacjentéw rozpoznano X-linked stapes gusher
syndrome. U pozostatych rozpoznanie ZTO postawiono wylacznie na podstawie badan audiologicznych.

Whioski: 1) U pacjentéw z zespolem trzeciego okienka (ZTO) wyrazny odstep pomiedzy krzywymi dla przewodnictwa powietrznego nie
jest spowodowany — w przeciwienstwie do niedostuchu przewodzeniowego - przeszkoda w konwekgji sygnatu do ucha wewnetrznego
zlokalizowang w uchu srodkowym lub zewnetrznym, lecz wigksza réznicg impedancji pomiedzy fizjologicznymi okienkami UW. 2)
Réznicowanie ZTO z otoskleroza ma znaczenie praktyczne, poniewaz wykonanie stapedotomii w najlepszym przypadku nie przyniesie
w tym schorzeniu poprawy stuchu. 3) Pacjenci niedostyszacy z ZTO zazwyczaj nie akceptuja aparatéw stuchowych na przewodnictwo
kostne z powodu wystepujacej nadwrazliwosci na wibracje kosci czaszki. 4) Z powodu istotnych réznic audiologicznych pomiedzy
niedostuchem w ZTO a niedostuchem przewodzeniowym i niedostuchem czuciowo-nerwowym proponuje si¢ wyréznienie trzeciego
typu niedostuchu zwigzanego z ZTO.

Stowa kluczowe: niedostuch przewodzeniowy « niedostuch czuciowo-nerwowy « ucho wewnetrzne « zesp6t trzeciego okienka « ZTO
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Abstract

Introduction: The third window phenomenon occurs when a pathological third window appears between the normal windows of
the inner ear (IE), with an impedance low enough for energy shunting outside, resulting in hearing loss. Hearing loss in the third
mobile window (TMW) syndrome despite the air-bone gap on the audiogram, does not meet the criteria for conductive hearing loss.
The lack of obstacles to sound conduction is evidenced by high VEMP potentials and absorbance, as well as the registration of the
stapedius muscle reflex or otoemissions, and the correct shape of the tympanograms. This gap is caused by the greater impedance
difference between the inner ear windows, rather than by an obstruction in the middle or outer ears spaces. In TMW the elevated
hearing threshold is caused by the loss of traveling wave energy, in contrast to sensorineural hearing loss where is caused by damage
of the receptor cells. As evidenced by otoemissions and ECoG registrations. This paper aims to identify the unique characteristics of
hearing loss in the TMW that differentiate it from conductive or sensorineural hearing loss.

Material and methods: 12 patients of the audiology and phoniatrics clinic diagnosed in the years 2010-2023, in whom audiological
tests (fork tests, pure tone audiometry, impedance audiometry, DPOAE, cVEMP) and (or) imaging (MRI, CT) confirmed the TMW
phenomenon.

Results: In all patients with TMW, the following were recorded: negative Rinne test, air and bone gap for lower frequencies (usually
up to 2.0 kHz), cVEMP, high absorbance in type A or C tympanograms, and in some patients, the stapedius reflex or DPOAE. Upper
semicircular canal fistulas (SSCD) were confirmed in 5 patients. X-linked stapes gusher syndrome was diagnosed in 2 patients. In the
remaining patients, the diagnosis of TMW was made solely on the basis of audiological tests.

Conclusions: 1) In patients with TMW phenomenon, the air-bone gap is not caused, unlike in conductive hearing loss, by an obstacle
to the conduction of the signal to the inner ear located in the middle or outer ear, but by a greater difference in impedance between
the physiological round and oval windows of the IE. 2) Differentiating TMW from otosclerosis is of practical importance because,
performing a stapedotomy will not improve hearing in this condition. 3) Hearing-impaired patients with TMW usually do not accept
bone conduction hearing aids due to hypersensitivity to vibrations of the skull bones. 4) Due to significant audiological differences
between hearing loss in TMW and conductive and sensorineural hearing losses, it is proposed to distinguish a third type of hearing
loss associated with TMW syndrome.

Key words: conductive hearing loss « sensorineural hearing loss  inner ear o third mobile window syndrome « TMW

Wykaz skrétow
Skrét Rozwinigcie skrotu Odpowiednik w jezyku polskim
AP action potential potencjat czynnosciowy
BOR branchio-oto-renal syndrome zespot skrzelowo-uszno-nerkowy
cVEMP cervical vestibular evoked myogenic potentials \s/\f)ywoe{;r:zeedsionkowe miogenne potencjaty
DPOAE distortion product otoacoustic emissions emisje otoakustyczne produktow znieksztatcen
ECoG electrocochleography elektrokochleografia
EVA enlarged vestibular aqueduct poszerzony wodocigg przedsionka
NMR nuclear magnetic resonance nuklearny rezonans magnetyczny
oVEMP ocular vestibular evoked myogenic potentials Svcyzvr\lgtpa)gz:dsionkowe TSZERDE [FRENT S
SP summation potential potencjat sumacyjny
SSCD superior semicircular canal dehiscence przetoka kanatu poétkolistego gornego (przedniego)
TEOAE transiently evoked otoacoustic emission emisje otoakustycznych wywotane trzaskiem
TK tomografia komputerowa =
TMW third mobile window zespot trzeciego okienka (zob. ZTO)
uw ucho wewnetrzne =
VEMP vestibular evoked myogenic potentials przedsionkowe miogenne potencjaty wywotane
WBT wideband tympanometry tympanometria szerokopasmowa
ZT0 zespot trzeciego okienka -
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Wprowadzenie

Podstawowa metoda stuzaca do réznicowania typdw nie-
dostuchu jest audiometria tonalna. U zdrowego pacjenta
w badaniu wykonanym prawidlowo skalibrowanym sprze-
tem krzywa przewodnictwa powietrznego naklada sie
w audiogramie na krzywa przewodnictwa kostnego dla
badanego ucha. Jesli nakladajace si¢ krzywe przesuniete sa
w dét audiogramu o wiecej niz zalozona warto$¢ w dB HL
dla prawidlowego stuchu, rozpoznajemy niedostuch czu-
ciowo-nerwowy (odbiorczy). Préba Rinnego jest wtedy
dodatnia. W tym typie niedostuchu prég stuchu uzyska-
ny przy uzyciu stuchawki powietrznej oraz wibratorem
kostnym jest taki sam. Jesli krzywa przewodnictwa kost-
nego w audiogramie znajduje si¢ znamiennie wyzej od
krzywej powietrznej dla danej czestotliwosci, rozpozna-
jemy niedostuch typu przewodzeniowego. Préba Rinnego
jest wtedy ujemna. Zakladamy, ze jezeli percepcja tonow
jest lepsza droga kostng niz powietrzng, wystepuje prze-
szkoda na drodze przewodzenia dZwigku. Natomiast jesli
przy ujemnej probie Rinnego prég przewodnictwa kost-
nego jest podwyzszony o warto$¢ wigksza w dB HL niz
zalozona dla stuchu prawidlowego, §wiadczy to o ubytku
stuchu typu mieszanego [1,2].

Jesli u pacjentéw wystepuje niedostuch, ktérego nie mozna
zakwalifikowa¢ do zadnego z powyzszych typdw, inter-
pretacja badan moze by¢ trudniejsza. U takich chorych
proba Rinnego, stwierdzona zaréwno kamertonem, jak
iaudiometrycznie, jest wyraznie ujemna, natomiast wyniki
innych testow (wysoka absorbancja ucha, prawidlowy
ksztalt tympanogramow, rejestracja odruchéw z miesénia
strzemigczkowego, wysokie potencjaly VEMP, a nawet
w niektérych przypadkach rejestracja DPOAE) nie po-
zwalajg na zakwalifikowanie takiego niedostuchu do typu
przewodzeniowego. Takie niezgodnosci badan moga wska-
zywadé na wystepowanie zespolu trzeciego okienka.

Patofizjologia zespolu trzeciego okienka (ZTO)

Niesciéliwe ptyny $limaka otoczone sg prawie w caloéci
przez sztywna kos¢. Wyjatkiem sa dwa podatne okienka:
okienko przedsionka (owalne) i okienko §limaka (okragle).
Wpuklenie okienka przedsionka plytka strzemiaczka do
wnetrza §limaka skutkuje uwypukleniem okienka okragte-
go na zewnatrz. Taka struktura umozliwia powstanie fali
wedrujacej ucha wewnetrznego, ktéra stymuluje komorki
zmystowe [3]. Inne prawidtowo wyksztatcone ,,otwory”
ucha wewnetrznego, jak wodociagi przedsionka i §limaka
oraz kanaly dla naczyn, cechuja si¢ waskim przekrojem
i sg na tyle dlugie, ze powstala impedancja nie pozwala
na ucieczke energii pomiedzy okienkami. W przypadku
anomalii w postaci znacznego poszerzenia tych kanalow
(wielki wodociag przedsionka lub $§limaka) albo pojawienia
si¢ patologicznych otworéw w $cianie UW (np. szczeliny
kanatéw pétkolistych SCD z obnizong impedancja), do-
chodzi do ucieczki energii z wnetrza narzadu [4,5]. Ten
patologiczny, dodatkowy otwdr w $cianie UW, przez ktéry
tracona jest energia, okreslamy mianem trzeciego okienka.
W badaniu progu stuchu droga powietrzng utrata energii
w czeéci przedsionkowej ucha wewnetrznego skutkuje
podwyzszeniem progu stuchu, szczegélnie dla czestotliwo-
$ci nizszych. Przy badaniu stuchawka kostng wzbudzone
wibracje ptynéw UW powoduja zréznicowanie ci$nienia

wzdluz blony podstawnej §limaka, co zwigksza roznice
impedancji pomiedzy okienkiem owalnym a okraglym.
Przypuszcza sig, ze to wlasnie wyraznie wyzsza réznica
impedancji pomiedzy prawidlowymi okienkami w ZTO
jest przyczyna wiekszej wrazliwo$ci na dzwigki podawa-
ne droga kostna, a takze objawu autofonii u niektérych
pacjentéw [5,6]. Badania eksperymentalne wykazaly, ze
im wigksza $rednica otworu, przez ktéry dochodzi do
wycieku energii, tym wiekszy odstep pomiedzy krzywymi
dla przewodnictwa powietrznego i kostnego. W przypad-
ku otworéw powyzej 2-3 mm efekt ulega nasyceniu, czyli
odstep miedzy krzywymi dla danej czestotliwoéci nie
moze by¢ wiekszy. Przy poszerzaniu szczeliny $limaka
impedancja osigga warto$§¢ maksymalng i dalsze zwigk-
szanie $rednicy otworu nie bedzie skutkowalo wigksza
zmiang [7,8]. W ZTO nizszy prég stuchu dla przewod-
nictwa kostnego niz powietrznego nie jest spowodowany
przeszkoda dla transmisji dZwigku w uchu zewnetrznym
lub/i $rodkowym, dlatego nie mozna okresli¢ go jako
przewodzeniowy (rycina 1). U niektorych pacjentow
z trzecim okienkiem wystepuja objawy przedsionkowe.
Aplikowanie dodatniego ci$nienia do przewodu stucho-
wego zewnetrznego lub do ucha $rodkowego manewrem
Valsalvy moze spowodowa¢ ampulofugalne przemiesz-
czenie osklepka w kanale z perforacjg i wywolac oczoplas
(objaw Henneberta). Wywotanie oczoplasu dzwigkiem
nazwano zjawiskiem Tullio [6].

Przyczyny ZTO

Ustalenie anatomicznego podioza ZTO u wigkszosci pa-
cjentow jest wyzwaniem dla zespotu diagnostycznego.
Z do$wiadczenia wiemy, ze bez dobrej wspdlpracy z ra-
diologami jest ono bardzo trudne i podtoze to w znacznej
liczbie przypadkdéw pozostaje nieokreslone. Czestos¢ wy-
stepowania wad zwigzanych z ZTO nie zostala jeszcze
oszacowana (w literaturze przedmiotu brak wiarygodnych
danych epidemiologicznych).

Najczesciej diagnozowang przyczyna ZTO sg przetoki
kanatu pélkolistego gérnego (ang. superior semicircu-
lar canal dehiscence, SSCD). SSCD moga by¢ wrodzone
oraz nabyte (pourazowe) [9,10]. Przetoki kanatéw potko-
listych tylnego i bocznego sa rozpoznawane rzadziej [11].
Szczeliny w kanale potkolistym bocznym mogg stanowi¢
powiklanie leczenia operacyjnego perlakowego zapale-
nia ucha $rodkowego lub rzadziej - bywaja nastepstwem
samego procesu zapalnego [12].

Za drugg - pod wzgledem cze¢stosci wystepowania — przy-
czyne ZTO uwaza si¢ poszerzony wodociag przedsionka
(ang. enlarged vestibular aqueduct, EVA). Srednica wodo-
ciggu przedsionka wynosi okoto 0,6 mm. Jego poszerzenie
do 1,5 mm moze wywola¢ objawy ZTO. EVA zwykle wy-
stepuje obustronnie jako wada izolowana.

ZTO moze takze wystepowal jako element zespotu wad
wrodzonych - z niedrozno$cia nozdrzy tylnych, z wadami
serca, w zespole skrzelowo-uszno-nerkowym (BOR) oraz
w zespole Pendreda [13].

Rzadziej podtozem ZTO jest zespot X-linked stapes gusher
jako nastepstwo mutacji w genie POU3F4 zlokalizowanym
w chromosomie X. Wada ta dotyczy wylacznie plci meskiej
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Rycina 1. Mechanizm trzeciego okienka: czerwona strzatka wskazuje miejsce wycieku energii z czesci przedsionkowej ucha wewnetrznego;
utrata energii przez dodatkowe okienko prowadzi do podwyzszenia progu stuchu (M. Spiewak, za: J. Li, Superior Canal Dehiscence Surgery,

http://dr-li.net/SCD.html)

Figure 1. Third window mechanism: the red arrow indicates the energy leakage from the vestibular part of the inner ear; the loss of energy
through the additional window leads to an increase of the hearing threshold (M. Spiewak, based on: J. Li, Superior Canal Dehiscence

Surgery, http://dr-li.net/SCD.html)

Tabela 1. Réznicowanie cech zespotu trzeciego okienka od przewodzeniowych i odbiorczych ubytkéw stuchu w badaniach audiologicz-
nych na podstawie badan literaturowych [1,2,5,21-24] oraz materiatu wtasnego
Table 1. Differentiating features of third mobile window syndrome from conductive and sensorineural hearing losses in audiological

tests based on literature review [1,2,5,21-24] and own material

Niedostuch

Rodzaj badania czuciowo-nerwowy

Niedostuch

Niedostuch zwigzany
przewodzeniowy

z trzecim okienkiem

lateralizacja w kierunku ucha

Proba Webera lepiej styszacego

lateralizacja w kierunku ucha
gorzej styszacego

lateralizacja w kierunku ucha
z wada

Proba Rinnego (proby

stroikowe) dodatnia

ujemna

ujemna

krzywe przewodnictwa
kostnego i powietrznego
naktadaja sie

Audiometria tonalna

wyrazny odstep miedzy
krzywym w zakresie
czestotliwosci do 4,0 kHz

zwykle odstep miedzy
krzywymi w zakresie
czestotliwosci do 2,0 kHz

potencjaty o niskim progu

VEMP moze miesci¢ sie w normie brak rejestracji odpowiedzi, wysokiej
amplitudzie i krotkiej latencji

Absorbancja w hormie zwykle obnizona w normie

Typ tympanogramu Alub C B,C, A A C

Odruch strzemigczkowy moze by¢ zarejestrowany

brak rejestracji

moze byc¢ zarejestrowany

DPOAE zwykle nierejestrowane

brak rejestracji

moga byc rejestrowane

wysokie SP/AP w wodniaku
ECoG biednika

W normie

zwykle podwyzszony AP/SP

i cechuje si¢ poszerzonym przewodem stuchowym we-
wnetrznym, brakiem wrzecionka i blaszki sitowatej oraz
znieksztalconym kanatem nerwu twarzowego [14-16].

Wyjatkowo ZTO rozpoznaje si¢ w malformacjach kostnych
(choroba Pageta, osteogenesis imperfecta), przetokach
$limaka oraz w wodniaku btednika [17-21].

Material i metody

Do badania wtaczono 12 pacjentéw, diagnozowanych
w latach 2010-2023 w poradni audiologiczno-fonia-
trycznej, u ktérych — mimo wyraznego odstepu pomiedzy
krzywymi przewodnictwa powietrznego i kostnego audio-
metrii tonalnej oraz ujemnej kamertonowej proby Rinnego
- badania dodatkowe, takie jak: tympanometria szero-
kopasmowa (WBT) z pomiarem odruchéw z miesni
strzemigczkowych, DPOAE oraz cVEMP, nie potwierdzily
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Rycina 2. Audiogram pacjenta z X- linked stapes gusher syndrome
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Figure 2. Audiogram in the patient’s case of patient with X- linked stapes gusher syndrome
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Rycina 3. Audiogram pacjenta z przetokami kanatéw pétkolistych gérnych w obojgu uszach; ucho prawe — po operacyjnym uszczelnieniu

przetoki

Figure 3. Audiogram of a patient with SSCD in both ears; right ear after surgical canal plugging

rozpoznania niedostuchu typu przewodzeniowego. Wyniki
badan audiologicznych tych pacjentéw wskazywaly cechy
ZTO. Ujemna proba Rinnego oraz wyrazny odstep pomie-
dzy krzywymi przewodnictwa powietrznego i kostnego
w audiometrii tonalnej dotyczy tutaj zwykle zakresu cze-
stotliwosci nizszych niz 2 kHz. W przeciwienstwie do
niedostuchu typu przewodzeniowego w ZTO mozna za-
rejestrowaé potencjaly cVEMP, nierzadko o wysokiej
amplitudzie i krétkiej latencji, prawidtowa absorbancje
w WBT, odruchy mieséni §érédusznych, otoemisje akustycz-
ne oraz podwyzszony stosunek potencjalu czynnosciowego
do sumacyjnego (AP/SP) w elektrokochleografii (ECoG).
W procesie diagnozy uwzgledniono takze badania obra-
zowe (NMR i TK).

Diagnostyka niedostuchu w ZTO

Diagnostyka réznicowa niedostuchu w ZTO na podstawie
literatury i do$wiadczen wtasnych (tabela 1).

1. Proba Webera

W ZTO w prébie Webera dzwigk wyda si¢ pacjentowi
gloéniejszy w uchu z wada. W przypadku obustronnego
ZTO sygnal jest zwykle odczuwany przez chorego w uchu
o wigkszej réznicy impedancji pomiedzy okienkami przed-
sionka i §limaka, czyli kieruje si¢ do ucha o nizszym progu
stuchu dla przewodnictwa kostnego.
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Label Index Epach Points Pre Post Averages Artifacts
A1 53.30 512 -10.00 155 0
A2 53.30 512 -10.00 200 0
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i
|
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Interlatencies (ms)
Label Index [l n-v 1-v
Stimulus parameters
Label Index Intensity Ear Transducer Insert Delay Type Frequency Polarity Ramp Rise/Fall Plateu Rate
A1 100 dB aHL Left Insert earphones 0.80 Tone burst 1000 Rarefaction Blackman  2.00 2.00 4.30
A2 100 dB aHL Left Insert earphones 0.80 Tone burst 1000 Rarefaction  Blackman  2.00 2.00 4.30
B1 100 dB aHL Right Insert earphones 0.80 Tone burst 1000 Rarefaction Blackman  2.00 2.00 4.30
B2 100 dB aHL Right Insert earphones 0.80 Tone burst 1000 Rarefaction Blackman  2.00 2.00 4.30
Recording Parameters
Label Index Epach Points Pre Post Averages Artifacts
A1 53.30 512 -10.00 175 0
A2 53.30 512 -10.00 17 0
B1 53.30 512 -10.00 195 0

Rycina 4. cVEMP braci z X-linked stapes gusher syndrome
Figure 4. cVEMP brothers with X-linked stapes gusher syndrome
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Latencies (ms)

Label Index | Il 1l v v
A 13.77  22.72
B2 13.56 21.16

Interlatencies (ms)

Label Index 1=l n-vI-v
A2 -8.95
B2 -7.60

Stimulus Parameters

Label Index Intensity Far Transducer Insert Delay
Al 100 dB aHL Left Insertearphones  0.80
A2 100 dB aHL Left Insertearphones  0.80
B1 100 dB aHL Right Insert earphones  0.80
B2 100 dB aHL Right Insert earphones  0.80

Recording Parameters

Label Index Epach Points Pre post Averages
A 53.30 512 -10.00 1043

Rycina 5. cVEMP pacjenta z obustronnym SSCD
Figure 5. cVEMP of patient with bilateral SSCD

2. Préba Rinnego

Ujemna prdéba Rinnego, stwierdzona badaniem przy
uzyciu kamertonu, wymaga potwierdzenia badaniem
audiometrycznym.

3. Audiometria tonalna

Odstep pomiedzy krzywymi dotyczy gléwnie czestotliwosci
niskich i §rednich (< 2 kHz). Prég stuchu dla przewodnic-
twa kostnego w przypadku ZTO bywa wyraznie nizszy
niz 0 dB HL w tych czestotliwosciach [22]. ZauwazyliSmy
takze, ze glebokos¢ niedostuchu oraz szeroko$¢ odstepu
u danego pacjenta moga zmieniac si¢ w czasie. Niedostuch
ma czesto charakter fluktuacyjny (ryciny 2 i 3).

4. Przedsionkowe miogenne potencjaly wywotane (ang.
vestibular evoked myogenic potential, VEMP) z mieéni szyi
(cVEMP) i oka (0VEMP)

Badanie VEMP, zaréwno potencjaléw z mieéni szyi, jak
i oka, jest uznawane za najczulszy i najbardziej specy-
ficzny test przetokowy [23]. VEMP w ZTO cechuje si¢
niskim progiem, wysoka amplituda oraz krotka latencja fal.

+ [mS].

Toneburst 1000
Toneburst 1000
Toneburst 1000
Toneburst 1000

40.00 [uV/div]

B1RVEMP
B2 RVEMP

[ms]

=110 =20 70 160 250 340 43.0

Frequency Polarity Ramp  Rise/fall ~ Plateu Rate

Blackman  2.00 2.00 430
Blackman  2.00 2.00 430
Blackman  2.00 2.00 430
Blackman  2.00 2.00 430

Rarefaction
Rarefaction
Rarefaction
Rarefaction

Artifacts

W niedostuchach przewodzeniowych VEMP nie s3 mozliwe
do zarejestrowania (ryciny 4 i 5).

5. Audiometria impedancyjna

W tym badaniu, mimo stwierdzonego w audiometrii
tonalnej odstepu miedzy krzywymi, nie znajdujemy istot-
nych odchylent od normy. Wartos$¢ absorbancji pozostaje
wysoka, a ksztalt tympanogramow jest zwykle prawidto-
wy (rycina 6). Nierzadko rejestrujemy odruchy z migséni
$rodusznych (rycina 7).

6. Badanie emisji otoakustycznych produktéw znieksztal-
cen (ang. distortion product otoacoustic emissions, DPOAEs)

U niektdrych pacjentéw z wyraznie ujemng proba Rinnego
rejestrowaliémy DPOAE (rycina 8).

7. Elektrokochleografia (ang. electrocochleography, ECoG)

U wigkszo$ci badanych pacjentéw z ZTO rejestrowano
podwyzszenie potencjalu sumacyjnego (ang. summation
potential, SP) w stosunku do czynnosciowego (ang. action
potential, AP), stosunek SP/AP >4 [5].
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Rycina 6. WBT pacjenta z SSCD ucha prawego; wysoka absorbancja dzwiekéw w przedziale 0,6 kHz przy prawidtowym ksztatcie

tympanograméw w uchu prawym

Figure 6. WBT in a patient with the right ear SSCD; high absorbance in the range of 0.6 kHz with the correct shapes of tympanograms in

the right ear

Wyniki

U wszystkich 12 pacjentdw zarejestrowano: ujemng probe
Rinnego, wyrazny odstep pomiedzy krzywymi przewod-
nictwa powietrznego i kostnego w audiometrii tonalnej dla
czestotliwosci nizszych (przewaznie do 2,0 kHz), wyrazne
cVEMP, wysoka absorbancje¢ przy tympanogramach typu
A lub C, u niektorych pacjentéw takze odruch z migénia
strzemigczkowego lub DPOAE. U 5 pacjentdéw rozpo-
znano przetoki kanaléw poétkolistych gérnych (SSCD).
U jednego pacjenta potwierdzono obustronnie przetoki
kanatow polkolistych goérnych badaniem NMR. Wykonano
u niego prawostronng probe uszczelnienia przetoki w uchu
prawym, co poskutkowalo zniesieniem odstepu pomie-
dzy krzywymi kostna i powietrzng w audiometrii tonalnej

z niewielka poprawa stuchu. U pozostatych 4 pacjentow
w badaniach TK nie zostalo potwierdzone rozpoznanie
SSCD przez radiologéw z innych o$rodkéw, dlatego pa-
cjentéw tych nie skierowano do leczenia operacyjnego.
U 2 pacjentéw (braci) rozpoznano X-linked stapes gusher
syndrome. Rozpoznanie tego zespolu postawiono tylko
na podstawie obrazu klinicznego, poniewaz bracia -
z powodu podeszlego wieku — nie zgodzili si¢ na badania
genetyczne. U pozostalych 5 0sob rozpoznanie ZTO po-
stawiono wylgcznie na podstawie badan audiologicznych,
poniewaz obrazy badan TK ucha wewnetrznego uznano
za prawidlowe. Zaden z pacjentéw z ZTO nie zaakcep-
towal aparatéw stuchowych na przewodnictwo kostne.
Siedmioro niedostyszacych z ZTO zaprotezowano aparata-
mi na przewodnictwo powietrzne — z korzystnym efektem
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spowodowanym SSCD
Figure 7. Registration of stapedial reflex in the case of SSCD
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Rycina 8. DPOAE pacjenta z SSCD w uchu prawym
Figure 8. DPOAE registrations in the case of SSCD in the right ear
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w odczuciu pacjentdw, a takze potwierdzonym badania-
mi audiometrycznymi.

Dyskusja

Cechy niedostuchu w ZTO wyraznie réznia go od prze-
wodzeniowego i czuciowo-nerwowego. Podobnie jak
w niedostuchu przewodzeniowym w ZTO préba Rinnego
jest ujemna, a wiec za pomocg audiometrii tonalnej reje-
strujemy odstep pomiedzy krzywymi dla przewodnictwa
kostnego i powietrznego. Jednak nawet wtedy wystepuja
réznice. W wiekszoéci przypadkéw ZTO krzywe zblizaja
si¢ do siebie w okolicy 2,0 kHz, a przy wyzszych czgsto-
tliwoéciach zwykle nakladajg si¢ na siebie. W typowym
niedostuchu przewodzeniowym odstep ten jest wyrazny
do 4,0 kHz, czyli we wszystkich przedziatach czestotliwo-
$ciowych, w ktorych badane jest przewodnictwo kostne.

Niedostuch w ZTO rézni sie od niedostuchu czuciowo-
-nerwowego nie tyko odstepem pomiedzy krzywymi.
Rejestracja sygnatu emisji otoakustycznych (DPOAE,
TEOAE) $wiadczy¢ moze o tym, ze to nie uszkodze-
nie komorek rzesatych jest jego przyczyng. Mechanizm
podwyzszenia progu stuchu w ZTO jest odmienny niz
w niedostuchu odbiorczym. W ZTO rejestracja cVEMP,
DPOAE oraz odruchu strzemiagczkowego wykluczaja obec-
nos¢ przeszkody na drodze przewodzenia dzwigku w uchu
$rodkowym lub/i zewnetrznym.

Niekiedy odstep pomiedzy krzywymi powietrzna i kostna
zarejestrowaé mozna w badaniach audiometrycznych pa-
cjentéw z wodniakiem blednika. Jednak w przeciwienstwie
do pacjentéw z ZTO u chorych z chorobg Méniére’a nigdy
nie udalo nam si¢ zarejestrowaé cVEMP. Zaréwno u pa-
cjentéow z wodniakiem blednika, jak i ZTO stwierdza si¢
najczesciej SP/AP ponad 3,75 w ECoG [5].

U kazdego pacjenta z niedostuchem, ktéry jest zdolny do
wspotpracy, nalezy wykonac na pierwszej wizycie proby
stroikowe. Tylko jednego z naszych pacjentéw z ZTO
znamy od pierwszego roku zycia. Do 5. roku zycia trak-
towali$my jego niedostuch jako czuciowo-nerwowy.
Pacjent byl z dobrym skutkiem protezowany aparatami
stuchowymi i poddany rehabilitacji surdologopedyczne;.
Dopiero ujemna proba Rinnego wykonana w 5. roku zycia
dziecka byla poczatkiem procesu diagnostycznego zakon-
czonego zlokalizowaniem przetok w kanalach poétkolistych
goérnych i skierowaniem pacjenta do leczenia operacyjne-
go (rycina 3).

U 9 naszych pacjentéw z ZTO w innych osrodkach roz-
poznano niedostuch czuciowo-nerwowy. U 6 z nich
zastosowano aparaty stuchowe na przewodnictwo po-
wietrzne. U jednego z pacjentéw z ZTO podejrzewano
otoskleroze przed skierowaniem do diagnostyki w naszym
o$rodku. Réznicowanie ZTO z otoskleroza ma znaczenie
praktyczne, poniewaz stapedotomia w uchu z ZTO w naj-
lepszym razie nie przyniesie poprawy stuchu [24]. Otwarcie

ucha wewnetrznego u pacjenta z zespotem X-linked
stapes gusher wiaze si¢ z ryzykiem wycieku ptynu z ucha
wewnetrznego [15].

Brak akceptacji aparatéw na przewodnictwo kostne ze
strony pacjentéw z ZTO spowodowany jest nadwrazliwo-
$cig na drgania kosci czaszki. U podloza tej nadwrazliwosci
lezy najprawdopodobniej duza réznica impedancji po-
miedzy fizjologicznymi okienkami w ZTO. Po zalozeniu
aparatu kostnego kazdy z naszych pacjentéw skarzyt sie
na dokuczliwg autofonie. Dlatego u pacjentéw z ZTO,
u ktorych nie ma mozliwoéci poprawy stuchu metoda-
mi operacyjnymi, zalecamy aparaty na przewodnictwo
powietrzne lub w wybranych przypadkach kierujemy do
implantacji §limakowej w osrodku referencyjnym.

Whioski

1.U pacjentéw z zespolem trzeciego okienka (ZTO)
wyrazny odstep pomiedzy krzywymi dla przewodnictwa
powietrznego nie jest spowodowany — w przeciwien-
stwie do niedostuchu przewodzeniowego — przeszkoda
w konwekgji sygnatu do ucha wewnetrznego zlokalizo-
wana w uchu srodkowym lub zewnetrznym, lecz wigksza
réznica impedancji pomiedzy fizjologicznymi okienka-
mi przedsionka i §limaka.

2.0 braku przeszkody na drodze przewodzenia dzwiekow
$wiadcza: rejestracje odruchdéw z migénia strzemigcz-
kowego i DPOAE oraz wyraznych ¢cVEMP, a takze
prawidfowe wartosci absorbancji w tympanometrii sze-
rokopasmowej (WBT).

3.Roéznicowanie ZTO z otoskleroza ma znaczenie prak-
tyczne, poniewaz wykonanie stapedotomii w najlepszym
przypadku nie przyniesie poprawy stuchu, a u pacjentéw
z X-linked gusher syndrom w trakcie tego zabiegu moze
wystapi¢ obfity wyciek ptynu z ucha wewnetrznego.

4.Pacjenci niedoslyszacy z ZTO zazwyczaj nie akcep-
tuja aparatow stuchowych na przewodnictwo kostne
z powodu wystepujacej nadwrazliwosci na wibracje kosci
czaszki.

5.Rozpoznanie anatomicznego podloza ZTO moze by¢
trudne nawet dla doswiadczonych radiologéw, dlatego
nalezy je przeprowadza¢ w o$rodkach neuroradiologicz-
nych o wyzszych poziomach referencyjnosci.

6. Nie znaleziono istotnych przeciwwskazan do stosowania
implantéw §limakowych u pacjentéw z niedostuchem
glebokim spowodowanym ZTO.

7.Z powodu istotnych réznic audiologicznych pomiedzy
niedostuchem w ZTO a niedostuchem przewodzenio-
wym i niedostuchem czuciowo-nerwowym proponuje
sie wyrdznienie trzeciego typu niedostuchu zwigzane-
go z ZTO.

60



Spiewak P.iwsp.: Typ niedostuchu u pacjentéw z trzecim okienkiem

Pismiennictwo

1. Schlauch RS, Nelson P. Puereton evaluation. W: Handbook of 14. Schild C, Prera E, Lublinghoff N, Arndt S, Aschendorft A,
Clinical Audiology. Sixth Edition. Katz J, Medvetsky L, Burkard Birkenhager N. Novel mutation in the homeobox domain
R, Hood L (red.). Baltimore: Wolters Kluwer Health; 2009, of transcription factor POU3F4 associated with profound
s. 38-40. sensorineural hearing loss. Otol Neurootol, 2011; 32: 690-4;

2. Probst R. Audiometria. W: Otorynolaryngologia. Skarzynski https://doi.org/10.1097/MAO.0b013e318210b749.

H (red.). Wroctaw: Edra Urban & Partner; 2019, s. 169-71. 15. Piecuch A, Furmanek M, Krasnodebska P, Skarzynski PH.

3. Voss SE, Rosowski JJ, Peake WT. Is the pressure difference Zaburzenia stuchu w zespole poszerzonego wodociagu
between the oval and round windows the effective acoustic przedsionka - przeglad przypadkéw (materialy konferencyjne).
stimulus for the cochlea? J Acoust Soc Am, 1996; 100: 1602-16; XVI Konferencja Sekeji Audiologicznej i Sekgji Foniatrycznej
https://doi.org/10.1121/1.416062. Polskiego Towarzystwa Otolaryngologéw Chirurgéw Glowy

4. Gopen Q, Rosowski JJ, Merchant SN. Anatomy of the normal i Szyi, 18-20 maja 2023, Poznan.
human cochlear aqueduct with functional implications. Hear 16. Kumar G, Castillo M, Buchman CA. X- linked stapes gusher:
Res, 1997; 107: 9-22; CT findings in one patient. AJNR Am J Neuroradiol, 2003; 24;
https://doi.org/10.1016/S0378-5955(97)00017-8. 1130-2;

5. Iversen MM, Rabbitt RD. Biomechanics of third window https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8149040/.
syndrome. Front Neurol, 2020; 11: 891; 17. Bahmad F Jr, Merchant SN. Paget disease of the temporal bone.
https://doi.org/10.3389/fneur.2020.00891. Otol Neurootol, 2007; 28: 1157-8;

6. Rosowski JJ, Songer JE, Nakajima HH, Brinsko KM, Merchant https://doi.org/10.1097/MAO.0b013e31802ce49e.

SN. Clinical, experimental, and theoretical investigations of 18. Santos F, McCall AA, Chien W, Merchant S. Otopathology in
the effect of superior semicircular canal dehiscence on hearing osteogenesis imperfecta. Otol Neurootol, 2012; 33: 1562-6;
mechanisms. Otol Neurotol, 2004; 25: 323-32; https://doi.org/10.1097/MAO.0b013e31826bf19b.
https://doi.org/10.1097/00129492-200405000-00021. 19. Kim HH, Wilson DF. A third mobile window at the cochlear

7. Songer JE, Rosowski JJ. A mechano-acoustic model of the effect apex. Otolaryngol Head Neck Surg, 2006; 135: 956-6;
of superior canal dehiscence on hearing in chinchilla. J Acoust https://doi.org/10.1016/j.0tohns.2005.04.006.

Soc Am, 2007; 122: 943-51; https://doi.org/10.1121/1.2747158. 20. Fang CH, Chung SY, Blake DM, Vasquez A, Li C, Carey JP

8. Niesten ME, Stieger C, Lee D], Merchant JP, Grolman W, i wsp. Prevalence of cochlear-fascial dehiscence in study of
Rosowski JJ i wsp. Assessment of the effects of superior canal 1,020 temporal bone specimens. Otol Neurootol, 2016; 37:
dehiscence location and size on intracochlear sound pressures. 967-72; https://doi.org/10.1097/MAO.0000000000001057.
Audiol Neurootol, 2015; 20: 62-71; 21. Lee HJ, Jeon JH, Park S, Kim BG, Lee WS, Kim SH. Prevalence
https://doi.org/10.1159/000366512. and clinical significance of spontaneous low frequency air bone

9. Minor LB. Clinical manifestations of superior semicircular gaps in Meniere’s disease. Otol Neurootol, 2014; 35: 489-94;
canal dehiscence. Laryngoscope, 2005; 115: 1717-27; https://doi.org/10.1097/MAO.0000000000000256.
https://doi.org/10.1097/01. 22. Mikulec AA, McKenna MJ, Ramsey MJ, Rosowski JJ, Herrmann

10. Chien WW, Carey JP, Minor LB. Canal dehiscence. Curr Opin BS, Rauch SD i wsp. Superior semicircular canal dehiscence
Neurol, 2011; 24: 25-31; presenting as conductive hearing loss without vertigo. Otol
https://doi.org/10.1097/WCO.0b013e328341ef88. Neurootol, 2004; 24: 121-9;

11. Ho ML, Moonis G, Halpin CE, Curtin HD. Spectrum of third https://doi.org/10.1097/00129492-200403000-00007.
window abnormalities: semicircular canal dehiscence and 23. Fife TD, Colebatch JG, Kerber KA, Brantberg K, Strupp
beyond. AJNR Am J Neuroradiol, 2017; 38: 2-9; M, Lee H i wsp. Practice guideline: cervical and ocular
https://doi.org/10.3174/ajnr.A4922. vestibular evoked myogenic potential testing. Report of the

12. Bassim MK, Patel KG, Buchman CA. Lateral semicircular canal Guideline Development, Dissemination, and Implementation
dehiscence. Otol Neurootol, 2007; 28: 1155-6; Subcommittee of the American Academy of Neurology.
https://doi.org/10.1097/MAOO0b013e¢31809ed965. Neurology, 2017; 89(22): 2288-96;

13. Rah YC, Kim AR, Koo JW,, Lee JH, Oh SH, Choi BY. Audiologic https://doi.org/10.1212/WNL.0000000000004690.
presentation of enlargement of the vestibular aqueduct 24. Lee GS, Zhou G, Poe D, Kenna M, Amin M, Ohlms i wsp.

according to the SLC26A4 genotypes. Laryngoscope, 2015;
125: 16-22; https://doi.org/10.1002/lary.25079.

Clinical experience in diagnosis and management of superior
canal dehiscence in children. Laryngoscope, 2011; 121:
2256-61; https://doi.org/10.1002/lary.22134.

61





