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Problemy laryngologiczne wystepujace

U dzieci z zespotem Downa
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Summary

Introduction. Down syndrome is the most common genetic syndrome which causes
mental and physical retardation. Because of the increased risk of certain diseases,
people with Down’s syndrome should be kept under regular supervision pediatri-
cians, ophthalmologists and ENT. Among the diseases of ENT frequent disorder
occurring in children with Down syndrome is obstructive sleep apnea. Middle ear
dysfunction in children with Down syndrome occurs much more frequently than
in the healthy population. Conductive hearing loss, which is the result of exudative
otitis, contributes to delayed speech development, a significant deterioration in the
development of language skills.

Aim. Analysis of ENT diseases on specific clinical cases of children with Down
syndrome hospitalized in the Department of Pediatric Otolaryngology SPDSK in
Warsaw.

Material and methods. Study group of 3 children with Down syndrome hospitalized
in the Department of Pediatric Otolaryngology SPDSK in Warsaw. These children were
subjected Laryngological. The study was a retrospective study.

Results. In all children is known allergy or allergy symptoms during allergy diagnosis.
All the children had congenital heart disease. Hospitalizations of children with Down
syndrome ENT reasons are multiple hospitalizations. Children are under constant
control of ENT.

Conclusions. People with Down syndrome should be under the constant care of ENT
due to the multitude of aural symptoms and their recurrence and the possibility of
a sharp transition processes in chronic processes.
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Zespdt Downa jest najczesciej wystepujacym zespotem ge-
netycznym powodujacym niedorozwoj umystowy oraz fizycz-
ny. Trisomia chromosomu 21 zdarza sie raz na 660-1000 zywo
urodzonych dzieci, w zaleznosci od kraju ich pochodzenia.
Oproécz charakterystycznego wygladu, czyli cech fenotypo-
wych dla dzieci z zespotem Downa (skosne ustawienie szpar
powiekowych, zmarszczka nakatna, mate, nisko osadzone
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uszy, zapadniety grzbiet nosa, czyli tzw. nos siodetkowaty,
krotkogtowie, poprzeczna bruzda na dtoniach —,matpia bruz-
da”), prezentuja one takze objawy z wielu innych narzadoéw.
Mozemy je scharakteryzowac jako wady wrodzone serca
(np. ubytek przegrody miedzykomorowej, koarktacja aorty,
tetralogia Fallota), obnizenie napiecia miesniowego, nisko-
rostos¢, zaburzenia czynnosci tarczycy, zaburzenia wzroku,
padaczke, chorobe Alzheimera, niedobory odpornosci. Ze
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wzgledu na zwiekszone ryzyko wystapienia pewnych chorob
osoby z zespotem Downa powinny by¢ pod regularng kontrolg
lekarzy pediatrow, okulistow oraz laryngologow. Wsréd cho-
rob laryngologicznych czestym schorzeniem wystepujacym
u dzieci z zespotem Downa jest obturacyjny bezdech senny.
Dotyczy on az 30-60% dzieci z tym schorzeniem (1-4). Wsrdd
czynnikéw predysponujacych do bezdechdw u dzieci z triso-
mig chromosomadw 21 mozemy wymieni¢ hipoplazje zuchwy,
duzy, wystajacy jezyk, anomalie krtaniowo-tchawicze, otytos¢
oraz przerost migdatka gardtowego oraz migdatkéw podnie-
biennych (4-9). Przerost migdatka gardtowego i migdatkdow
podniebiennych moze predysponowac réwniez do czestych
infekcji gornych drog oddechowych, jak i wysiekowego zapa-
lenia ucha srodkowego. Dysfunkcja ucha srodkowego u dzieci
z zespotem Downa wystepuje duzo czesciej niz w popula-
¢ji 0sdb zdrowych. Niedostuch przewodzeniowy, ktory jest
efektem wysiekowego zapalenia uszu, przyczynia sie do
opoznionego rozwoju Mowy i znacznego pogorszenia roz-
woju zdolnosci jezykowych (10-12). W budowie anatomicznej
0s0b z zespotem Downa z zakresu narzadu stuchu mozemy
wymieni¢: malformacje dotyczace trabki stuchowej, zwezenie
przewodu stuchowego zewnetrznego oraz hipoplazje wyrost-
ka sutkowego (13-15). Wraz z wiekiem u dzieci dochodzi do
zmniejszenia ilosci wysiekowego zapalenia uszu srodkowych,
natomiast zaczyna wzrasta¢ odsetek niedostuchéw odbior-
czych, a takze odnotowujemy wiekszg ilos¢ przypadkow
przewlektych zapalen uszu.

CEL PRACY

Celem pracy jest analiza schorzen laryngologicznych
u dzieci z zespotem Downa hospitalizowanych w Klinice Oto-
laryngologii Dzieciecej SPDSK w Warszawie.

MATERIAL I METODY

Badaniem objeto troje dzieci z zespotem Downa hospi-
talizowanych w Klinice Otolaryngologii Dzieciecej SPDSK
w Warszawie. Dzieci poddano nastepujacym zabiegom: ade-
notomii, tonsillotomii, tympanocentezie, tympanostomii,
antromastoidektomii, udroznieniu nozdrzy tylnych. Badanie
byto retrospektywne.

Przypadek pierwszy

Dziecko ptci meskiej, urodzone sitami natury w 2006 roku
z cigzy trzeciej, 36 Hbd, waga urodzeniowa 3030 g, 8 punk-
téw wg skali Apgar. Dziecko urodzone z koarktacja aor-
ty oraz niedoborem czynnika VII uktadu krzepniecia.
W 4. dobie zycia przeprowadzono operacje kardiochirurgicz-
ng z dobrym efektem. W trakcie dalszego rozwoju dziecko
przebyto szkarlatyne, miato zdiagnozowang alergie na glu-
ten. Dziecko byto hospitalizowane siedmiokrotnie z powodu
chorob laryngologicznych: w 2. i 3. roku zycia z powodu
niedostuchu spowodowanego wysiekowym zapaleniem
ucha srodkowego (dwukrotnie wykonano tympanostomie),
w 4. roku zycia leczono zachowawczo obustronne zapalenie
uszu, w 5. roku zycia stwierdzono przerost migdatka gar-
dtowego, przerost migdatkéw podniebiennych, wysiekowe
zapalenie ucha lewego i przewlekte proste zapalenie ucha
srodkowego prawego. Objawy prezentowane wowczas
przez dziecko to: czeste infekcje gornych drég oddecho-

wych, uposledzona droznos¢ nosa, chrapanie, pogorszenie
stuchu. Pacjenta zakwalifikowano do leczenia zabiegowego
i wykonano adenotonsillotomie i drenaz wentylacyjny uszu.
Rok pdzniej usunieto dreny wentylacyjne. W badaniu kontro-
Inym laryngologicznym stwierdzono zmiany otoskopowe:
w uchu lewym — btona bebenkowa cienka, atroficzna, w uchu
prawym —sucha perforacja w przednio-dolnym kwadrancie.
Zapalenia uszu nawracaty wielokrotnie. W kolejnym roku
rozpoznano przewlekte zapalenie ucha lewego i przewlekte
proste zapalenie ucha srodkowego prawego. Zaplanowano
pobyt diagnostyczny i wykonano tomografie komputerowa
kosci skroniowych, w ktérej stwierdzono: ucho prawe — pra-
widtowe, ucho lewe — lewy wyrostek sutkowy mniejszy niz
prawy, jego komorki prawie catkowicie bezpowietrzne, jama
bebenkowa w czesci bezpowietrzna, kosteczki stuchowe
w normie, sciana dolno-przysrodkowa wyrostka scienczata
z cechami destrukcji. Struktury ucha wewnetrznego obu-
stronnie prawidtowe. W obu zatokach szczekowych pogru-
biata sluzowka.

Pacjenta zakwalifikowano do leczenia chirurgicznego ucha
lewego ze wzgledu na przewlekte ropne zapalenie.

Wykonano antromastoidektomie lewostronng i drenaz
wentylacyjny ucha prawego oraz lewego. Pacjent jest w statej
opiece laryngologiczne;.

Przypadek drugi

Dziecko ptci meskiej, urodzone sitami natury w 2013 roku.
Po urodzeniu rozpoznano wade serca pod postacig przetrwate-
go otworu owalnego oraz niedroznos¢ nozdrzy tylnych, przez
ktorg dziecko prezentowato znaczace zaburzenia oddychania
prowadzace do spadkéw saturacji. Wystepowaty rowniez
problemy z karmieniem. Wykonano chirurgiczne udroznienie
nozdrzy tylnych z zatozeniem separatorow na okres 6 tygo-
dni. Uzyskano stabilizacje oddychania oraz poprawe podczas
karmienia. W po6zniejszym okresie zycia stwierdzono u dziecka
alergie na gluten.

Dziecko byto hospitalizowane w Klinice Otolaryngologii
dwukrotnie z powodu: niedroznosci nozdrzy tylnych (udroz-
nienie nozdrzy tylnych) oraz usuniecia separatoréw z nozdrzy
tylnych.

Przypadek trzeci

Dziecko ptci zenskiej, urodzone przez cesarskie ciecie z cia-
zy piatej, pordd trzeci, waga urodzeniowa 3430 g, ocenione
na 9 punktow w skali Apgar. Dziecko urodzone z tetralogig
Fallota oraz niedoczynnoscig tarczycy. W okresie wczesnego
dziecinstwa przebyto odre, ze wzgledu na objawy alergii po-
karmowej rozpoczeto diagnostyke alergologiczng.

Dziecko byto hospitalizowane w Klinice Otolaryngologii
dwukrotnie z powodu: przerostu migdatka gardtowego, prze-
rostu migdatkdw podniebiennych, wysiekowego zapalenia
uszu oraz z powodu niedostuchu. Objawy prezentowane
przez dziecko to: czeste infekcje gornych drég oddecho-
wych, uposledzona droznosc¢ nosa, chrapanie, niedostuch
przewodzeniowy. Zakwalifikowane zostato do zabiegow
adenotonsillotomii i tympanocentezy, ktére wykonano
bez powiktan. Z powodu nawrotu niedostuchu przewodze-
niowego w czasie kolejnej hospitalizacji wykonano drenaz
wentylacyjny uszu.
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Problemy laryngologiczne wystepujace u dzieci z zespotem Downa

WYNIKI

Na podstawie analizy trzech przypadkoéw dzieci z zespo-
tem Downa stwierdzono, ze u dwojga przebadanych dzieci
wystgpita potwierdzona alergia na gluten, u trzeciego dziecka
objawy alergii pokarmowej byty w trakcie diagnostyki aler-
gologicznej. Wszystkie dzieci miaty wrodzong wade serca,
w jednym przypadku leczong kardiochirurgicznie.

Hospitalizacje dzieci z zespotem Downa z powoddw laryn-
gologicznych byty hospitalizacjami wielokrotnymi. U dwojga
dzieci wystepowat niedostuch przewodzeniowy spowodowany
wysiekowym zapaleniem uszu. Wszystkie dzieci prezento-
waty zaburzenia droznosci na poziomie nosogardta i gardta.
U dwojga dzieci stwierdzono przerost migdatka gardtowego
i migdatkdw podniebiennych i wykonano u tych pacjentdw
adenotonsillotomie, u jednego dziecka rozpoznano wrodzong
niedroznos¢ nozdrzy tylnych. Pacjent ten wymagat chirurgicz-
nego udroznienia nozdrzy. Dzieci nadal pozostaja pod staty
kontrola laryngologa.

DYSKUSJA

Osoby z zespotem Downa trafiajace do laryngologa zgta-
szaja sie z r6znymi objawami otologicznymi, objawami pocho-
dzacymi z gérnych dréog oddechowych oraz dolegliwosciami
zwigzanymi z okolicg nosowo-gardtowa. Przyczyna wiekszosci
tych dolegliwosci zwigzana jest z atypowa budowa anatomicz-
ng, ktdra wynika z choroby podstawowej — zespotu Downa.
W3rdd atypowych cech anatomicznych mozemy wymienic:
makroglosje, hypoplastyczng budowe kosci nosa, hipoplazje
zuchwy, jamy ustna i nosowo-gardtowa sg wezsze, przez co
dochodzi do zmniejszenia ich objetosci, tragbki Eustachiu-
sza maja mniejszg srednice oraz mniejszy kat nachylenia
w stosunku do podniebienia twardego (16, 17). Tak znaczace
zmiany budowy anatomicznej maja bardzo duzy wptyw na
rozwoj zaburzen ze strony narzadu stuchu, jak na przyktad:
ostabienie stuchu, niedostuch przewodzeniowy spowodowany
wysiekowym zapaleniem uszu, a takze obturacje gérnych drég
oddechowych czy obturacyjny bezdech senny (16, 18-20).
Nastepstwa tych schorzer moga skomplikowac zycie dziecka
z zespotem Downa. Obturacja gornych drég oddechowych
dzieci z zespotem Downa moze dawad objawy: czestych
infekcji gérnych drog oddechowych, nadmiernej sennosci,
podsypiania w ciggu dnia, chrapania, trudnosci z koncen-
tracjy, obnizenia zdolnosci poznawczych, porannych bdléow
gtowy, moczenia nocnego. W badaniach mozemy znalez¢ od-
zwierciedlenie w obnizonych wartosciach saturacji. Problem
wystepowania tych dolegliwosci jest ztozony. Opcje leczenia
chirurgicznego sa dyskusyjne i obejmuja miedzy innymi:
adenotomig, tonsillotomig, tonsillektomie, palatouvulopla-
styke, tympanocenteze/tympanostomie, az do chirurgicznego
zmniejszenia rozmiarow jezyka. W literaturze mozemy znalez¢
informacje, ze adenotomia czy adenotonsillotomia/adenoton-
sillektomia wykonana jednoczasowo razem z tympanostomig
podczas leczenia wysiekowego zapalenia uszu daje lepsze
efekty lecznicze anizeli zabieg samej tympanostomii (21, 22).
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Adenotomie wykonujemy tez jako zabieg przygotowawczy
przed leczeniem operacyjnym przewlektego zapalenia za-
tok (23, 24) czy operacji w obrebie ucha srodkowego. Ade-
notomia (zabieg bardzo czesto wykonywany przy przeroscie
migdatka gardtowego, gdy mamy objawy obstrukcji gérnych
drég oddechowych) nalezy do zabiegow kontrowersyjnych,
jezeliwezmiemy pod uwage grupe pacjentow z zespotem Do-
wna, u ktdrych to zabieg jest wykonywany (25, 26). Migdatek
gardtowy u tych dzieci jest bowiem mniejszy anizeli u dzieci
zdrowych, nieobcigzonych wadami genetycznymi. Dlatego
tez adenotomia u dzieci z zespotem Downa daje niewielki
efekt terapeutyczny wsréd pacjentdw z dolegliwosciami zwig-
zanymi z narzadem stuchu czy tez utrudnionym oddychaniem
przez nos. Natomiast przynosi znaczne zmniejszenie objawdw
towarzyszacych zapaleniu zatok (20, 27). Odnosnie leczenia
zapalenia zatok u dzieci z zespotem Downa, informacje sa
sprzeczne. Ramadan (28) w swoich badaniach poréwnawczych
endoskopowego leczenia przewlektego zapalenia zatok versus
adenotomia (wykonywana celem samoistnego ustapienia
cech zapalenia zatok, gdzie przyczyne upatruje sie w przero-
scie migdatka gardtowego i nieprawidtowym drenazu zatok),
dowodzi, ze endoskopowe leczenie jest leczeniem bardziej
efektywnym. W literaturze mozemy znalez¢ tez doniesienia
o rekomendowanym wykonywaniu badan bronchoskopii
u wszystkich dzieci z zespotem Downa poddawanych zabie-
gom adenotomii czy tonsillotomii/tonsillektomii ze wzgledu
na mozliwos¢ znalezienia anomalii zwigzanych z krtania czy
tchawicg. Zaobserwowano to w pieciu przypadkach na pieciu
pacjentdw w badaniach opisywanych przez Strome’a. Dobre
efekty terapeutyczne przy leczeniu bezdechdw sennych daje
tez pallatouvuloplastyka (27). W diagnostyce niedostuchow
przewodzeniowych przydatnym badaniem jest badanie tym-
panometrii. Jak sie okazuje, wsrdd przebadanej tympanome-
trem populacji 0sob z zespotem Downa az 60-70% pacjentow
ma nieprawidtowy wynik (13, 19, 29). Teele i wsp. dowiedli, ze
zmniejszone zdolnosci poznawcze, opdzniony rozwéj mowy
czy zdolnosci jezykowych korelujg z wysiekowym zapaleniem
ucha srodkowego i czasem jego trwania — im ten czas jest
dtuzszy, tym bardziej obnizone bedg zdolnosci poznawcze
oraz opdzniony rozwdj mowy (30).

WNIOSKI

Wskazania do zabiegéw operacyjnych wykonywanych
wsrod populacji 0séb z zespotem Downa powinny byc rozpa-
trywane dla kazdego pacjenta indywidualnie, w zaleznosci od
dolegliwosci pacjenta oraz jego budowy anatomicznej.

Przed kazdym zabiegiem operacyjnym powinnismy wzig¢
pod uwage obciazenia, ktore dotycza kazdej z oséb z zespo-
tem Downa, to jest: choroby uktadu krazenia, uktadu hormo-
nalnego czy budowy anatomiczne;.

Osoby z zespotem Downa powinny znajdowac sie pod stata
opieka laryngologiczng ze wzgledu na mnogos¢ objawéw
laryngologicznych oraz ich nawrotowos¢ i mozliwosé prze-
chodzenia procesow ostrych w procesy przewlekfe.
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