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I[poacusie neurosensoriali del bambino

Pre-linguali : entro 18 mesi
Peri-linguali : tra 18 e 36 mesi

Post-linguali : dopo 36 mesi




Ipoacusie neurosensoriali del bambino PRE-LINGUALI

Ipoacusia bilaterale

Oltre i1 60 db di soglia




Ipoacusie neurosensoriali del bambino PRE-
LINGUALI

Forme genetiche

fattor1 presenti
nello zigote

Alterazioni di un singolo gene
Dominante
Recessivo

Legato al cromosoma X

Alterazioni poligeniche




I[poacusie neurosensoriali del bambino
PRE-LINGUALI

Forme acquisite

fattorr non presenti
nello zigote

intervenuti durante
lo sviluppo nell’utero




Acquisite

Intrauterine
Neo-natali
Post-natali




Acquisite

Intrauterine
Neo-natali
Post-natali

Intrauterine

Virali

Microbiche

Parassitarie

Tossiche

Immunitarie

rosolia, parotite,varicella,
influenza epatite virale,morbillo

tifo difterite ,sifilide

toxoplasmosi

Esogene : farmaci
Endogene : diabete materno

Incompatibilita fattore Rh




The cochlea is prone to a variety of congenital anomalies, depending
on the exact time at which an insult occurs during embryogenesis.

A classification first propsed in 1987 by Jackler et al 2 has become
widely accepted (with various modification), which divides
congenital cochlear anomalies according to the timing of
developmental arrest.

3rd week : complete labyrinthine aplasia (or Michel
deformity)4t" week : common cavity to the cochlea and vestibule

5t week : cochlear aplasia

6" week : cochlear hypoplasia

7t week : incomplete partition and dilatational defects (including
Mondini dysplasia)




3rd week :

complete labyrinthine
aplasia

(or Michel deformity
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This CT of the temporal bone shows a clearly intact cochlea and semicircular
canal system on the left side of the picture (right side of the head), but the
cochlear turns cannot be seen on the right side of the picture.




7th week :
incomplete partition and dilatational defects (including Mondini dysplasia)

First described in Latin by Carlo
Mondini : Italian anatomist
(1729-1803) in 1791




A Mondini malformation is an inner ear abnormality that is thought to result from
a relatively late insult during the 7t week of embryological development, when most
of the inner ear has already formed.

There is only 1.5 turns to the cochlea instead of the expected 2.5. The interscalar
septum between the middle and apical segments also fails to form leading to a
confluent, sac-like cochlea

Patients have sensorineural hearing loss, which is usually bilateral .
As the basal turn of the cochlea is intact, high frequency hearing is usually
preserved.

The Mondini abnormality consists a triad :

abnormal cochleaonly 1.5 turns (instead of the normal 2.5 turns) normal basal turn
with a cystic apex

enlarged vestibule with normal semicircular canals

enlarged vestibular agueduct containing a dilated endolymphatic sac.




Normal ear
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Acquisite

Neo-natali

Post-natali

nati pre-maturi
nati post-termine
traumi da parto
anossia

traumi

malattie virali
malattie microbiche
antibiotici

Intrauterine
Neo-natali
Post-natali







Questionario per le neo mamme

I mio bambino ci sente?
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Questo questionariow aivterd 3 capire se il vostro bambino puo avere dei problemi uditiv,

Wi ricordiamo che:
1. I genitori sono sempre i primi ad accargersi cheil lorobambino ha problemi di udito e
le loro impressioni contispondono quasi sempre a verila,

2. Circa il 50% delle sordita compaiono dopo 13 nascita ed @ quindi indspensabile

contrallare frequentemente le capactauditive anche ze il bimbo é stato controllato da
specialisti.

Tuthi test effettualiin ospedale non sono mai definitivi e sono sempre da adiscutere al
minime dubbio dei geniton.

Hon fate vou le prove di controllo delludito (batterz e mani, sbattere le porta, rumon
con le pentale ) polchs sano spesso ingannatia




A I mesi
W Sispaventa oppure

smette di muoversi con
un rMmore MM pProvviso
(una porta che sbatte, un

cane che abbaia, un urlo).

Sisveghae plange
quando qualcuno parla o
¢’€é un rumore
IMpProvviso.

Smette oppure accelera o
rallenta la poppata
quando ¢’¢ un rumore
IMProvviso.

Riconosce e viene
tranquillizzato dalla
vostra voce.

L’ alternanza di suoni
forti e deboli attira la sua
attenzione { per esempio
spalanca o socchude gli
occhi).

A 6 mesi

< Volge il capo nella
direzione diun suono
mprovviso ¢ forte.

J Di solito smette di
piangere quando la
mamma lo chiama.

Rivolge lo sguardo nella
direzione dichiparlae lo

chiama.
Suonifamiliari come il

tmtinnio del cucchiaio nel

piatto evocano una sua
reazione come avesse
capito che ¢ 'oradella
pappa.

Gli piacciono 1giochi
musicall.

A9 mesi

u

Q
Q
Q

Capisce il significato di
“no™ “ciao”, “andiamo”
Usa la voce per att irare
I’attenzione

Presta attenzione a
musica ¢ canzoni.

Si gira se qualcuno lo
chiama o se un rumore
proviene da dietro ( non ¢
necessario che il mmmore
sia forte!)

Riconosce il suo nome ¢
quello dei membri della
sua famiglia anche se non
sono presenti

Capisce se lavoce diuna
persona ¢ amichevole.
Rivolge lo sguardo nella
direzione diun suono, di
unavoce o di chi lo

chiama.
Produce molti p1t suoni nuovi
rispetto a due mesi fa




A lanno

Riconosce il nome dei
suoi giocattoli

Usa la voce per att irare
I"attenzione dei presenti,
Capisce 1l significato di
domande semplici.
Capisce il significato di
comandi semplici
(damm1i la mano, apri la
bocea,....)

S1 guarda ntomo quando
C1S0NO rumor nuoVvi.
Saluta a comando.

E’ attratto dallo squillo
del telefono e dal
campanello di casa.

Sa identificare le persone
e le parti del corpo.
Balla quando ¢’¢ della
musica.

Localizza 1 suomi

A 2 anni

Q

J
-

Sa indicare gli oggetti che
gli vengono nominati
Esegue ordinisemplici
Gli piacciono la musica,
la radio, lo stereo, la
televisione.

Riconosce 1suont
Riconosce ¢ sa indicare le
parti del suo corpo.
Risponde con si o no alle
domande relative ad
eventi familiari.

Ascolta volentieri le
storie m gruppo.
Risponde quando lo si
chiama daun'altra stanza.
Vuole comunicare per
esprimere 1 Suoi interessi,
1 bisogni e raccontare le
sue esperienze.

S1 arrabbia se gliadulti
non riescono a caprlo.

A 3 anni

Q
Q

.

Pone delle domande.
Inizia a capire 1l

sign ificato di dentro,
fuoriy, sopra, sotto.
Risponde adomande
semplici.

Ascolta le favole in
cassettao CD.
Presta attenzione ai
richiami verbali di
pericolo.

Parla e ascolta al telefono




IPOACUSIA
NEUROSENSORIALE

COCLEARE




IPOACUSIA
NEUROSENSORIALE

RETRO-COCLEARE




TRAUMATACUSTICO







NON INFIAMMABILE




85 dB interessa il 10% de1 soggetti
< 95 dB interessa tutta la popolazione




Trauma acustico
UNILATERALE o BILATERALE

SOGGETTI SUSCETTIBILI

TRAUMA ACUSTICO ACUTO

TRAUMA ACUSTICO CRONICO

DEFICIT UDITIVO TRANSITORIO
DEFICIT UDITIVO PERMANENTE




SORDITARIMEROVVISA




Sudden sensorineural hearing loss is a common otologic problem.

It is defined as sensorineural hearing loss of 30 dB or more in three
contiguous pure tone frequencies within 72 hours.

The reported incidences are 5-20 per 100,000 population per vyear.
Persons of all ages may be affected, and there is no sex predilection.

Some patients describe that the hearing loss was noticed instantaneously

in the morning and others report that it rapidly developed over a period of
hours or days. The severity of the hearing loss however varies from one
patient to another and only one ear is usually affected.

Partial or complete spontaneous recovery occurs in 30% to 65% of
cases.3

Extended evaluation may reveal occult underlying diseases (e.g.
acoustic neuromas, and infectious diseases) in 10% of cases.




There are many causes for sudden hearing loss which include infectious,
circulatory, inner ear problems like meniere’s disease, neoplastic, traumatic,
metabolic, neurologic, immunologic, toxic, cochlear, idiopathic (unknown
cause) and other causes.

Unfortunately, even after a thorough search for a possible pathology, the
cause of sudden hearing loss remains unknown in most patients
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Due to the lack of a definite cause of sudden hearing loss, its treatment has
been controversial.

Over the years, this has included systemic steroids, antiviral medications,
vasodilators, carbogen therapy either (alone or in combination) or no treatment
at all.

The no treatment option was based on the high reported rate of spontaneous
recovery up to two third of cases3 (Mattox and Simmons 1977, Hughes et al

1996).




Oral corticosteroid therapy is among the few treatment modalities that that
have gained acceptance and proved to be effective in selected studies
and most importantly when compared to placebo in 2 randomized
controlled trials (Wilson et. al 1980, Moskowitz et. al 1984).

A recent study (Battaglia et al, 2008) indicated that a combination of high-
dose prednisone taper (HDPT) in addition to intratympanic
dexamethasone (IT-Dex) therapy may improve hearing recovery.

The effectiveness of hyperbaric oxygen treatment in SHL either as a
primary, adjunct or as a secondary therapy in SHL treatment failures has
not been conclusively established in the literature. Although some studies
have shown improvement in hearing after hyperbaric oxygen treatment
(Fattori et al 2001, Narozny et al 2004) the lack of randomized control
trials makes it difficult to draw any conclusion (Horn et al 2005),

Antivirals seem reasonable, given the frequency that herpes family
viruses have been associated with SHL.

Several vasodilators have been tried with mixed results (Kronenberg et al
J 1992, Probst et al 1992, Fetterman et al 1996). To date the effectiveness
of vasodilators on SHL is not well established in the literature.




PRESBIACUSIA




Ipoacusia neurosensoriale provocata da danni degenerativi
legati all’eta

Determinato in gran parte da fattori genetici, e dagli stress
fisici subiti durante la vita

Bilaterale
Simmetrico
Progressivo



La presbiacusia ¢ una fisiologica riduzione della

capacita uditiva.

E considerata unm segno fisiologico

dell'invecchiamento.




Il termine presbiacusia ha origine dal greco

"presbys"= "vecchio, logoro® e "akoe"= "udito".




Esiste una ampia variabilita della perdita

di udito legata all’eta.

Alle basse frequenze la soglia € migliore

negli uomini mentre alle alte frequenze e

migliore nelle donne.
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Figure 5-5 Mean air-conduction thresholds for the better
ear for men by five-year age group. (From Gates et al, 1990.) -
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MEAN THRESHOLD BY 5 YEAR AGE GROUPS — WOMEN
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La presbiacusia puo essere distinta in:

- PERIFERICA

- CENTRALE




PRESBIACUSIA DI ORIGINE PERIFERICA

Sono stati identificati 3 tipi di lesioni frequenti nei soggetti

anziani con presbiacusia.

1- Sensoriale
2- Neurale
3- Striale

Schuknecht e Gacek (1993)




1- Sensoriale

E caratterizzata prevalentemente dalla perdita di
cellule acustiche e interessa la porzione finale del

giro basale della coclea.

mrf?@ Gt ;?If’;'\v"" :




La degenerazione cellulare puo interessare sia le
cellule acustiche esterne sia le interne, in maniera
iIndipendente.

La degenerazione eta-correlata colpisce soprattutto
dopo i 70 anni e interessa prevalentemente le cellule
ciliate esterne.
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Fiéﬁre 4-2 Inner and outer hair cell loss as a function of
increasing age. (Adapted from Otte, Schuknecht, and Kerr,
1978. Reprinted by permission.)




1- Sensoriale

Raramente e interessata I'area delle frequenze della lingua
parlata.

| 'effetto sulla capacita di comprendere le parole € minimo.

Normale Patologico




2- Neurale

AY

E caratterizzata dalla perdita di neuroni del ganglio
spirale.
La perdita neurale sembra essere

diffusa.

La degenerazione del neurone

e completa e interessa I'assone,

| dendriti e il corpo cellulare.




La porzione afferente dell’'VIIl nervo cranico €
costituita da circa 30000 neuroni.

| dendriti di questi neuroni sono localizzati al di
sotto delle cellule ciliate, | corpi cellulari nel
modiolo e gli assoni si dirigono centralmente.




Il nervo acustico contiene assoni provenienti da cellule
gangliari di tipo | e tipo |l.

Le cellule di tipo | sono neuroni bipolari grandi,
mieliniche, e sono le piu numerose nel ganglio spirale
(90% circa). Contraggono sinapsi direttamente con le
cellule ciliate interne.

Circa il 5-10% dei neuroni che costituiscono il ganglio
spirale e rappresentato dalle cellule di tipo Il. Sono
amieliniche, piccole e contraggono sinapsi con le
cellule ciliate esterne.




Diversi studi hanno sottolineato il rapporto tra eta e
perdita di cellule gangliari.

Otte, Schuknecht, Kerr (1978)
Suzuka, Schuknecht (1988)

Sembra che la perdita di neuroni sia stimabile intorno ai
2000 neuroni per decade di eta.
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Figure 4-3 Total ganglion cell loss as a function of increas-

ing age. (Adapted from Otte, Schuknecht,

Reprinted by permission.)
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Diversi studi istopatologici hanno dimostrato che Ia
perdita di neuroni del ganglio spirale puo avvenire prima
e in modo indipendente rispetto alla degenerazione delle
cellule acustiche.

La perdita di cellule del ganglio spirale nel giro basale
della coclea e associato ad una soglia uditiva elevata e
una capacita di riconoscimento delle parole bassa.

La capacita di riconoscimento delle parole e collegata alla
popolazione cellulare del ganglio spirale, sebbene Ia
relazione sia altamente variabile tra gli individui.




2- Neurale

La perdita di udito si manifesta quando la perdita di

neuroni raggiunge un livello critico, intorno al 90%

del totale.

La capacita di riconoscere e comprendere le parole

puc‘) essSere compromessa.




3- Striale

E caratterizzata dalla atrofia della stria vascolare.
L'atrofia interessa soprattutto le cellule della stria del

giro medio e apicale della coclea.

La capacita del riconoscere le parole e buona.




3- Striale

Secondo Schuknecht (1993) l'atrofia della stria
determina una alterazione delle proprieta
biochimiche dell’endolinfa.

Questa alterazione ha effetto sui processi chimici e

fisici necessari per Il corretto membrana tectoria

funzionamento del sistema

recettoriale cocleare.

membrana basilar
células ciliadas
nervio auditivo

6rgano de Corti




E impossibile sulla sola base del’esame audiometrico

individuare il tipo di lesione prevalente nella

presbiacusia.

| 3 tipi di lesioni descritte da Schuknecht sono infatti

caratterizzate da audiogrammi simili.




PRESBIACUSIA DI ORIGINE CENTRALE

L'udito € una funzione che richiede una elaborazione da
parte delle vie centrali degli input provenienti dalla
periferia.

La percezione uditiva non puo quindi avvenire senza il

corretto funzionamento del “sistema uditivo centrale”’.




La via uditiva centrale comprende numerose strutture
nervose: ognuna di queste puo essere coinvolta da forme

degenerative eta-correlate.

Occorre tenere presente la possibilita di queste alterazioni

“centrali” nella valutazione del paziente con presbiacusia,

tenendo conto che possono essere altamente variabili da

individuo ad individuo.




Un altro disturbo lamentato dai pazienti anziani e
I'acufene che ha un impatto notevole sulla
qualita di vita.

Non e stata dimostrata una correlazione tra la
perdita uditiva e I'acufene.




OTOSCLEROSI




DEFINIZIONE

E un processo di riassorbimento
osseo ( ) simil-
infiammatorio, seguito da un

processo di sclerosii( ), a
partenza dalla® Zona di confine
encondrale-periostale del labirinto
0Sseo.




EZIOLOGIA

I risultati della biologia molecolare piu
recenti suggeriscono che si tratti di un
processo infiammatorio associato al
virus del morbillo.

Nella perilinfa dei soggetti colpiti si
trova un titolo di anticorpi Ig6 contro
il virus del morbillo significatamente
elevato rispetto al siero.




PATOGENESI
OTIC CAPSULE

Le aree di cartilagine residua sono siti di foci
otosclerotici.

E costante la presenza della fissula ante

fenestram.




La staffa ha ok

Anterior crus

due Origini Posterior crus

cartilagine del dorsal endidel IT arco brachiale;

cartilagine della capsula otica,
lamina stapediale’ (lar parte periferica diventa
legamento anulare).

Nella lamina stapediale possono essere presenti
residui cartilaginei.










FIG. 2. Temporal bone section showing normal anatomy of
footplate and stapediovestibular joint (SVJ) in a S-year-old boy.
Note that the annular ligament at the posterior SVJ is narrower
than at the anterior SVJ (x23).




FIG. 6. Otosclerosis at the anterior stapediovestibular joint

(SVJ) only, but with bony ankylosis of the posterior SVJ, in a
95-year-old man (x23).




FIG. 4. Otosclerosis at the anterior and posterior stapedioves-
tibular joints (SVJ) with bony ankylosis of the posterior stapedio-
vestibular joint, in an 88-year-old woman (x23)
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FIG. 3. Otosclerosis occurring only at the posteror stapedio-

vestibular joint, with bony ankylosis of the footplate, in an 81-
year-old man (x23)
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AUDIOGRAMMA . 1 AUDIOGRAMMA n. 2
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Steigbugelfubplatte  Entfernung des Steigbiigels
mit Nadel oder Laser

Durchlécherung Ersatz des Steig-

der FuBplatte mit :
Nttt { s biigels durch Piston
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