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PORUCHY SLUCHU U DETi: PRINCIPY
A POSTUPY PRE VCASNU DIAGNOSTIKU,
IDENTIFIKACIU ETIOLOGIE A LIECBU
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Viac ako 80 % poruch sluchu u deti st vrodené alebo ziskané v perinatalnom obdobi, a preto je pre véasnu diagnostiku nutny celoplos-
ny (Universal Newborn Hearing Screening - UNHS) sluchovy skrining u novorodencov. Na Slovensku je nariadeny UNHS od 1.5.2006.
Pri porovnani identifikécie obojstrannej tazkej poruchy sluchu/hluchoty, pred a po zavedeni celoploS§ného skriningu sluchu novoroden-
cov sa na Slovensku odhalilo 0 22,8 % viac deti s poruchou sluchu. V praci uvadzame pravidla a postupy nielen pre véasnu identifikaciu
poruchy sluchu u novorodencov a najmensich deti, ale aj navod na odhalenie etioldgie a lie¢by portch sluchu. V literattre sa uvadza,
ze 50% poruch sluchu u deti je geneticky podmienenych a 25 % neznamej etiolégie. V naSom subore novorodencov a dojéiat pricina
poruchy sluchu bola v 44,2 % geneticka, 23,3 % deti bolo premattrnych (poérodna vaha < 1500 g), 9,3 % novorodencov malo vrodenu
CMV infekciu, 2,3 % novorodenecku meningitidu a len u 20,9 % pri€ina poruchy sluchu bola neznama. Poruchy sluchu u deti sa mézu
objavit aj neskor, a preto pre véasné odhalenie poruchy sluchu pediater musi sledovat sluch a vyvoj reci u diefata.

Klucové slova: poruchy sluchu, novorodenci, dojéatd, UNHS, guideline pre diagnostiku, etiol6gia, liecba.

HEARING LOSS IN CHILDREN: PRINCIPLES AND GUIDELINES FOR EARLY DIAGNOSTIC, IDENTIFICATION OF ETIOLOGY
AND TREATMENT

More than 80% of hearing loss in children is congenital or acquired in perinatal period and for this reason for early detection of hearing
loss the universal hearing screening in newborn (UNHS) is necessary. In Slovakia the UNHS is mandated from 1.5.2006. When comparing
identification of bilateral profound hearing loss/deafness before and after UHNS in Slovakia, 22,8 % more infants with hearing loss were
identified. In the present study there are guidelines for early identification of hearing loss in newborns and infants, also guidelines for
detection of etiology and treatment of hearing loss. In literature is described, that 50 % of hearing losses are genetic and 25 % are unknown
etiology. The etiology in our group of newborns and infants was in 44,2 % genetic, 23,3 % prematurity (birth weight <1500 g), 9,3 % suffered
from congenital CMV infection, 2,3 % newborn meningitis and only in 20,9 % the etiology was unknown. Hearing loss in children can appear

later and for early detection of hearing loss pediatrician has to follow hearing and development of speech and language.
Key words: hearing loss, newborns, infants, UNHS, guidelines for diagnostics, etiology, treatment.
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Sluch umoziuje dietatu ucit sa rozpoznavat
hlasy, napodobrniovat zvuky, zachytit signaly ne-
bezpecenstva, komunikovat, a tak rozvijat socidlne
vztahy. Pre rozvoj reci a intelektuélnych schopnosti
je najddlezitejSie obdobie do 3. roku zivota (5).

Neodhalend a nekorigovand fazkd porucha
sluchu alebo hluchota spdsobi, Ze sa nevyvinie re¢
(hluchonemota) a zabrzdi sa mentalny vyvoj dieta-
ta, pri stredne tazkej poruche sluchu je oneskoreny
vyvoj reci a fahké porucha sluchu méze byt pri¢inou
horSieho prospechu v Skole. Po narodeni sa zvu-
kovou stimuldciou rozvija nielen sluchové centrum,
ale vyvija sa aj reCové centrum a Sanca vybudenia
adekvatnej ¢innosti re¢ového centra je podfa sucas-
nych poznatkov do konca 4. roku Zivota.

Definicia
Poruchy sluchu u deti mézeme hodnotit podfa:
1. pri¢iny a ¢asu vzniku vo vztahu k narodeniu
(etiolégia poruchy sluchu)
2. lokalizécie patoldgie v sluchovom orgéne
3. stupnia poruchy sluchu (5).
Porucha sluchu u deti moze byt vrodend (diefa
ma poruchu sluchu pri narodeni) alebo ziskand. Naj-
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vhodnejSia klasifikacia portch sluchu pod/a etioldgie
je podra Davidsona a spol. (2), ktori ich zaraduju do
kategdrii: dediéné, prenatalne, perinatalne, post-
natalne, kraniofacialne abnormality a nezname;j
etioldgie. Niektoré genetické poruchy sluchu sa ob-
javia az v neskorSom veku a ¢asto progreduiju, ako
aj vrodena cytomegalovirusova infekcia spdsobuje
objavenie poruchy sluchu ¢asto az okolo prvého ro-
ku Zivota, preto je nutné pre vcasné odhalenie poru-
chy sluchu, aby pediater neobjektivnymi metédami
orientacne sledoval sluch a vyvoj reci u dietata, a pri
akomkolvek podozreni na poruchu sluchu alebo
oneskorenom vyvoji reCi odoslal dieta na audiolo-
gické vySetrenie.

Choroby a chyby vonkajsieho a stredného ucha
su pricinou prevodovej (konduktivnej) poruchy slu-
chu, vnutrou$nd a neurdlna patoldgia spdsobuje
percepént (senzorineurdlnu) poruchu sluchu az
hluchotu, ktora sa deli na kochlearnu (senzoric-
ki) a neurdlnu (poSkodenie n. vestibulocochlearis
a sluchovej dréhy v CNS).

Porucha sluchu méze byt rézneho stupria (fah-
ka, stredne tazka, tazka porucha sluchu alebo hlu-
chota), jednostranna alebo obojstranna.

Sluchovy skrining u novorodencov

Viac ako 80 % poruch sluchu u deti st vrode-
né alebo ziskané v perinatdlnom obdobi, a pre-
to pre véasnu diagnostiku je nutny celoplo$ny
(univerzalny) sluchovy skrining u novoroden-
cov. VSeobecne sa uvadza, ze 1/1000 narodenych
deti sa narodi hluché, a priblizne dalSie 3/1000 sa
narodia s menSou poruchou sluchu. Ak nie je skri-
ning celoplosny, tak asi 30 — 50 % vrodenych portch
sluchu sa neodhali (6).

Na Slovensku sa skrining sluchu u novoro-
dencov zacal v roku 1998 na troch ORL klinikdch
(3, 4, 8), v sucasnosti je povinny skrining sluchu
u vsetkych novorodencov na novorodeneckom
oddeleni od 1.5.2006. Pri porovnani identifika-
cie obojstrannej tazkej poruchy sluchu/hluchoty
pred zavedenim celoplo$ného skriningu sluchu
(0,588/1000 v r. 2005) a po zavedeni celoplos-
ného skriningu sluchu novorodencov (0,816/1 000
v 1. 2006), sa na Slovensku odhalilo 0 22,8 % viac
deti s poruchou sluchu. Po zavedeni celoploSného
skriningu az v 50 % bola diagnostikovana porucha
sluchu pred 6. mesiacom Zivota (pred celoplo$nym
skriningom len u 11 %).
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Principy a postup stanovenia
diagnézy poruchy sluchu

Postup pri odhaleni a ureni typu a stupfia po-
ruchy sluchu je u novorodencov (novorodenecky
skrining sluchu) a u deti do 4. - 5. roku Zivota po-
dobny, pretoZe sa vyuzivaju objektivne metédy na
vysetrenie sluchu, nezavislé od spolupréce dietata
(OAE, tympanometria, BERA, ASSR). VySetrenie
sluchovych evokovanych potenciélov (BERA, ASSR)
sa robi v seddcii alebo v celkovej anestézii (obrazok
1). U deti od piateho roku Zivota sa stanovi prah slu-
chu ténovym audiogramom ako u dospelych.

OAE (otoakustické emisie) st zvuky produko-
vané vnutornym uchom a zaznamenavame ich mi-
niatdrnym mirofénom vo vonkaj$om zvukovode.

TEOAE (tranzientné OAE) su emisie (zvukové
odpovede) z kochley, ktoré zaznamenavame minia-
tarnym mirofénom v sonde vo vonkajSom zvukovo-
de, a su vyvolané kratu¢kymi zvukovymi impulzami
(klikmi) vysielanymi cez sondu vo vonkajSom zvu-
kovode (sonda s dvoma kanalmi). Vyuzivaju sa na

Obrazok 1. VySetrenie BERA/ASSR. Vo zvukovode
je sonda, 2 elektrédy na celo, jedna na mastoid

Patient Tests Options Help

Estimated Audiogram - Left Ear
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skriningové vySetrenie sluchu novorodencov,
vysledok pass znamend, ze su TEOAE pritomné, je
pravdepodobne normalny sluch (mdze byt neuraina
porucha sluchu, jej vyskyt je 1/150000), vysledok
refer znamena podozrenie na poruchu sluchu — je
nutné tympanometrické vySetrenie a skriningové vy-
Setrenie, opakujeme po mesiaci, az tympanometria
ukdze zdravé stredné ucho.

AABR (Automatic Auditory Brainstem Response)
je skriningové vySetrenie sluchovych evokovanych
potencidlov z mozgového kmeria (skriningova BERA),
vyuziva sa na skriningové vysSetrenie sluchu novo-
rodencov: vysledok pass znamena normalny sluch,
vysledok refer znamena podozrenie na poruchu slu-
chu, a je nutné tympanometrické vySetrenie.

Tympanometria je vySetrovacia metéda na
zistenie patoldgie v strednom uchu alebo je zdravé
stredné ucho, meranim odporu blany bubienka.

BERA (Brainstem Evoked Response Audio-
metry) je vySetrovacia metéda na uréenie prahu
sluchu bez frekvencnej Specificity, snimanim slu-
chovych evokovanych potencidlov z mozgového
kmena. Zvukové stimuly su kratucké impulzy, kliky.
Vysledok BERA ném ur¢i prah sluchu bez frekven¢-
nej Specificity.

ASSR (Auditory Steady State Response) je vy-
Setrovacia metdda na urCenie prahu sluchu s frek-
venénou Specificitou (vo frekvenciach od 500 do
6 000 Hz), snimanim ustalenych sluchovych evoko-
vanych potenciélov z mozgového kmena. Zvukové
stimuly su cisté tony, preto vysledok je audiogram
(obrazok 1, 2).

Pred indikdciou ku kochledrnej implantécii je
nutné vySetrenie ASSR, nesta¢i BERA, pretoZe pri
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BERA vySetreni by sa mohlo zdat, ze dieta je hluché
(pri€om prah sluchu vo frekvencidch 500 — 1 000 Hz
mdze byt zachovany, ¢i kompenzovatelny naciva-
cim pristrojom), iba vySetrenie ASSR ndm urci prah
sluchu vo vSetkych frekvenciach.

Prevodova a percepéna porucha sluchu

Velmi dolezité je diferencovat poruchu sluchu,
Ci je prevodova alebo perceptna pomocou tympa-
nometrie, pretoze u novorodenca v prvom mesiaci
Zivota méze byt tekutina v strednom uchu, a pre-
to TEOAE nie su pritomné (refer). U dojCiat a deti
v predskolskom veku je naj¢astejSou pri¢inou ziska-
nej prevodovej poruchy sluchu sekretorickd otitida
(tekutina v strednom uchu), TEOAE su nepritomné,
tympanometrickd krivka B (tekutina v strednom
uchu). Pri pretrvdvani tekutiny v strednom uchu
viac ako tri mesiace sa zavadza do blanky bubienka
ventilaéna (drendzna ) trubi¢ka na vytvorenie nor-
malnej funkcie stredného ucha. Ak je po skriningo-
vom vySetreni sluchu (TEOAE, AABR) podozrenie
na poruchu sluchu a vysledok tympanometrického
vySetrenia ukaze zdravé stredné ucho (tympanomet-
rické krivka A), je indikované vySetrenie BERA alebo
ASSR na uréenie prahu sluchu (schéma 1). Pri per-
cepénej poruche sluchu stanovenej BERA/ASSR,
vySetrenie TEOAE nam umozni odliSit vnutrousnu
poruchu sluchu od neurogénnej.

Etiolégia poruch sluchu

Po stanoveni poruchy sluchu je nemenej
dolezité zistit etioldgiu poruchy sluchu z anam-
nézy, objektivneho vySetrenia dietafa, laboratérnych
vySetreni, CT, pripadne MRI a inych dopInkovych
vySetreni (taburka 1).

Pre urCenie etioldgie poruchy sluchu u dietata je
velmi délezity embryonalny vyvoj sluchového organu.
Ludské embryo je velmi citlivé na mnohé faktory, ktoré
moézu vyvolat morfologické abnormality, a to hlavne
v 3. - 10. tyZdni embryonalneho vyvoja, do 20. tyzdia
tiez mozu vyvolat abnormality, ale mensieho stupria.
V anamnéze je dolezité patrat po infekcii matky v te-
hotenstveauzivaniliekov. V perinatalnejanamnéze
zistujeme Ci bol porod nacas alebo predcasny, prolon-
govany, aka bola porodna vaha (riziko poruchy sluchu
pri véhe pod 1500g) placenta previa, asfyxia alebo
anoxia, ¢i dieta malo novorodenecky ikterus a akého
stupfia (hladinu bilirubinu). Velmi doleZité je i rodinna
anamnéza, az 50% vrodenych pordch sluchu je de-
di¢nych. Dominantne dediéné poruchy sluchu maju
tendenciu progredovat, recesivne su stabilné, neme-
nia sa. Ak jeden alebo viac surodencov ma poruchu
sluchu, ale rodicia i inf pribuzni nie, je pravdepodobna
recesivna dediénost. Ak maju poruchu sluchu viaceré
generéacie v rodine, ide pravdepodobne o dominantnu
dediénost. Udaj v rodine o ziskanej poruche sluchu
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v detstve nemusi byt vzdy pravdivy, pretoze kedysi
sa skrining sluchu nerobil a porucha sluchu mohla byt
neskoro identifikovand, okrem toho su dediéné poru-
chy sluchu, ktoré sa objavuju az neskdr. Vacsina de-
di¢nych portch sluchu je percepcna, len tie, ktoré su
syndrémoveé, mozu byt zmieSané alebo prevodoveé.

Ziskané poruchy sluchu mézu byt po sepse,
ototoxickych liekoch, po prekonani epidemickej
parotitidy ¢i meningitidy. 6—31% meningitid je pri-
¢inou hluchoty, preto kazdé dieta po prekonani
meningitidy musi mat vySetreny sluch. Porucha
sluchu genetickd i ziskana progreduje najéastejSie
po 1. roku zivota (43,9 %), va¢Sinou v predskolskom
veku, a preto sa odporuca vysetrenie sluchu i pred
vstupom do Skoly (7).

Pri podozreni, ze porucha sluchu moéze byt
podmienend kongenitalnou infekciou, st vhodné
sérologické testy CMV, toxoplazmdzu, syfilis. Vyset-
renie mocu a obliciek na odhalenie napr. Alportovho
syndrému, ale aj mukopolysacharidézy (neskor sa
objavujlca a progredujica zmieSana porucha slu-
chu), vySetrenie Stitnej Zlazy (Pendredov syndrém).
Pri fluktuujucej a progreduijticej poruche sluchu je
indikované imunologické vysetrenie, pre mozné au-
toimunne ochorenie vndtorného ucha.

Poruchy sluchu mdzu byt zdruzené s poruchami
zraku, a na odhalenie Usherovho syndrému i inych,
je nutné ocné vysetrenie. Ak je v rodine porucha slu-
chu, je vzdy indikované genetické vysetrenie, ale ak
sa aj vyskytne vrodena porucha sluchu, a nie je ani
u matky a ani u dietata Ziadna mozna pri¢ina, moze
ist o recesivnu dedi¢nost, a je indikované genetické
vySetrenie Conexin 26 nielen u dietata, ale aj u ro-
di¢ov. VySetrenie mutacie GBJ2 (Connexin 26) je
indikované vySetrit aj u tych sluchovo postihnutych
deti, ktorych rodicia su hluchi (1).

Z dal$ich vySetreni je vhodné vySetrenie ortope-
dické, anomalia krénej chrbtice s poruchou sluchu
je napr. pri Klippel-Feil syndrdme, ochorenia chrb-
tice st Casto pri€inou percepcnej poruchy sluchu.
Vhodné je aj kardiologické vySetrenie na odhalenie
syndrémovej poruchy sluchu.

Computerova tomografia (CT)
spdnkovej kosti

CT vySetrenie je indikované v pripade viditel-
nej anomalie vonkajSieho a stredného ucha, aby
sa zistilo, ¢i je mozna chirurgicka lieCba vrodenej
chyby, ale aj na odhalenie, ¢i nejde aj 0 anomaliu
vnutorného ucha. Taktiez je indikovana na odhalenie
kongenitalneho cholestetému, nadoru a po Urazoch
hlavy. Délezitou indikaciou CT vySetrenia spankovej
kosti je po diagnostike percepcnej poruchy sluchu
pred kochlearnou implantaciou, ktoré nam odhali
anatomické abnormality vndtorného ucha, ale aj na
odhalenie neurogénnej poruchy sluchu pre atréziu
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Schéma 1. Diagnostika poruchy sluchu u deti vo veku 0 - 4 roky
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alebo stendzu vnitornych zvukovodov. V pripade
stendzy vnutorného zvukovodu je mozné pomocou
MRI zistit, ¢i chyba n. VIl alebo je hypoplasticky.

Pred zaCiatkom sluchového vySetrenia je nutné
nielen otoskopické vySetrenie ucha — vS§imame si jeho
mozné abnormality — ale zameriavame sa aj iné ana-
tomické abnormality tvare a skeletu, ktoré nds mézu
viest k diagndze syndrémovej poruchy sluchu.

U 43 deti, ktoré mali skriningom odhalenu a AS-
SR potvrdenu tazki obojstranni poruchu sluchu
alebo hluchotu sme Zistili, Ze pric¢ina poruchy sluchu
bola v 44,2% geneticka (az 57,9% autozomalne re-
cesivna mutacia génu GBJ2/connexin 26, genetickd
syndrémova v 26,3 %), 23,3 % deti bolo prematdrnych
(pbrodnd véha < ako 15009, UPV, 3 z nich dostalo
aj ototoxické ATB), 9,3% novorodencov malo vrode-
nd CMV infekciu, 2,3% novorodenecki meningitidu
a u20,9% sa priCina poruchy sluchu nedokézala.

Hned po diagnostike poruchy sluchu, ak ide
0 obojstrannu poruchu sluchu dieta, dostane die-
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Tabufka 1. Standardné vySetrenia na identifika-

ciu etioldégie poruchy sluchu

Objektivne pediatrické  zistitiné anomalie — syndrém
Sérologicke testy CMV, toxoplazméza, syfilis
Geneticke testy vzdy Connexin 26

CT/MRI vySetrenie spankovej kosti

Vysetrenie mocu + USG obliciek

0Ocné vysetrenie

Neurologické vySetrenie

Ortopedické vySetrenie

Endokrinologickeé (vySetrenie Stitnej zlazy)
Kardiologické vySetrenie

ta nacuvaci pristroj. Ak ide o vrodenu obojstrannu
poruchu sluchu, dieta by malo dostat najneskér do
6. mesiaca Zivota nacuvaci pristroj, a vhodna je aj
logopedicka rehabilitacia, a az neskdr chirurgicka
lie€ba (vrodené anomalie vonkajSieho a stredného
ucha). V pripade tazkej kochlearnej poruchy sluchu
a hluchoty po spineni indikacnych kritérii, je mozna
kochlearna implantdcia v 18. mesiacoch az v 3. ro-
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kaidodenni oetfen| celého téla
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= mierne mastné, kazdodenna starostlivost o celé telo, obsahuje
E hypoalergénny parfum
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Uginné zlozky: Liposomalny komplex lecitinu, kyseliny linolovej a vitaminu F, a|‘term ed : u
kolagén s kyselinou hyalurénovou, makadamsky a séjovy olej, ¢isteny lanolin, u

bambucké maslo, véeli vosk, 2 % D-panthenolu a vitamin E. www.altermed.eu






