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Streszczenie 

Różyczka płodowa jest nadal jedną z naj częstszych infekcji wewnątrzmacicznych powodu­
jących ciężkie uszkodzenia słuchu i mnogie wady wrodzone u dziecka. Chcąc zwrócić uwagę 
środowiska medycznego na stale nierozwiązany problem profilaktyki różyczki, przedstawiamy 
pogłębione studium literatury światowej na ten temat. Jest to wstęp do opracowania bogatego 
materiału ponad 250 przypadków dzieci niedosłyszących będących pod opieką Instytutu Fizjo­
logii i Patologii Słuchu. 

Summary 

Fetal rubella is still one of the most frequcnt causes of intrauterine infections affecting in 
severe hearing loss and multiple congenital malformations. To cali the attention of medical 
circles to the unsolved problem of rubella prophylaxis, we present a thorough review of the 
world literature on the subject. Jt is an introduction to monograph including over 250 cases 
of hearing impaired children under the care of the Institute of Physiology and Pathology of 
Hearing in Warsaw. 
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WSTĘP 

Od czasu odkrycia przez Gregga w 1941 roku [Gregg 1945] embriopatii 
różyczkowej opisano jeszcze wiele innych drobnoustrojów powodujących 

zakażenia pre- i perinatalne. Wsród infekcji wewnątrzmacicznych z grupy 
TORCHS powodujących m.in. wady słuchu u dziecka należy wymienić poza 
różyczką, cytomegali«, rzadziej odrę. Nie znaleziono naukowych dowodów na 
wpływ matczynej ospy wietrznej, półpaśca i świnki na narząd słuchu płodu, 
aczkolwiek znane są takie przypadki. Z przyczyn pozawirusowych mają rów­
nież wpływ kiła i toksoplazmoza. Do tej pory najcz«stszą w Polsce była, 

i najprawdopodobniej jeszcze przez kilkanaście lat b«dzie, embriopatia ró­
życzkowa, która w świetle nowoczesnych badań uwzgl«dniających metody 
serologiczne stanowi, w okresie epidemicznym, 50.-60.% głuchot wrodzonych. 

Różyczka jest chorobą wzbudzającą zainteresowanie wielu badaczy. Jej 
wpływ na płód i jego obrona przed infekcją nie są jeszcze w pełni poznane, 
ale wiele już o tym wiadomo. B«dzie to jednak tematem kolejnej pracy. 

W 1983 roku Enders [1983] określiła, w wyniku badań prospektywnych, 
cz«stość występowania embriopatii różyczkowej przy stwierdzonym matodą 
serologiczną zakażeniu matki w ciąży (tab. l). Całkowita cz«stość embriopatii 
po różyczce matczynej w I trymestrze ciąży, a stwierdzanych przy porodzie 
wynosi około 25%. Poronienia wyst«pują w l 0.-15%, a w ciągu pierwszego 
roku życia umiera 15-30.% dzieci z najci«ższymi uszkodzeniami. W ciąży 

niepowikłanej 'różyczką odsetek wad wynosi około 35%. W okresie epidemii 
różyczki, pojawiającej się co 5-9 lat, należy liczyć si« z wystąpieniem 4-30. 
przypadków embriopatii na 10.0.0. żywych urodzeń, a w pozostałym okresie 
z l na 20.0.0. [Alford 1965). 

Tab. l. Czę.stoŚć występowania embriopatii różyczkowej przy stwierdzonym serologicznie 
zakażeniu matki w 1-3 trymestrze ciąży [wg Enders] 

Około 4 tygodnia przed zapłodnieniem do 10 dni po zapłodnieniu 4% 

1-6 tygodnia ciąży 56% 

7-9 tygodnia ciąży 25% 

10-12 tygodnia ciąży 15% 

13-16 tygodnia ciąży 6-10% 

17-21 tygodnia ciąży 5% 

powyżej 22 tygodnia ciąży 0% 

W Polsce podczas najwi«kszej epidemii w 1986 roku zapadalność wyno­
siła 1235 na IDO. tysi«cy mieszkańców, co w sumie dało 462593 zachorowa­
nia [Rudnicka 1988). Wśród kobiet po 20. roku życia zachorowania były dwa 
razy cz«stsze niż u m«żczyzn. Nieznana jest jednak liczba zachorowań pełno-
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objawowych i bezobjawowych w ciąży i trudno oszacować ich nast@stwa. 
W Stanach ZJadnoczonych w nast«pstwie epidemii różyczki w 1964 roku 
urodziło si« ponad 12 0.0.0. niedosłyszących dzieci, a w latach osiemdziesią­
tych 0.,1 na 10.0.0 z badanych lO-letnich dzieci miało niedosłuch w wyniku 
rozyczkl płodowej. Kelr [1965] wykazał, że jeżeli różyczka wystąpiła w 2 lub 
3. miesiącu ciąży to znaczne uszkodzenia słuchu wystąpiły u 25% dzieci. 
Liczba ta malał~ do 5,2% przy różyczce w 4 miesiącu. Ryzyko wystąpienia 
mmeJszego uposledzema słuchu jako wynik różyczki w pierwszych 16 tygo­
dmach wynosiło 21%. Bordley [1968] przeprowadził jedne z pierwszych 
badań opartych na serologii. Zaburzenia słuchu stwierdził u 56,6% dzieci, od 
których dodatkowo izolowano wirusa oraz u 41,5% przypadków, gdzie wirusa 
nie wyizolowano. Odwrotną metod« badań zastosował Ojala w 1973 roku 
[Ojala 1973]. Oznaczał przeciwciała różyczkowe w surowicy 128 dzieci 
w wieku 0.,5-5 lat z wrodzoną wadą słuchu - 45% przypadków było seropo­
zytywnych, z czego 67% matek miało różyczk« w ciąży. Gumpel w podob­
nych . badamach uzyskał 61 % seropozytywnych wyników, z czego u 75% 
dZieCI głuchota była jedyną ujawnioną wadą. Opracowania te podkreślały 
konieczność badań serologicznych w diagnozowaniu osób mających kontakt 
z różyczką w ciąży. Nowsze badanie Parving [1993], gdzie 65% dzieci było 
seropozytywnych odstają nieco od rezultatów Peckham [1979], które wykaza­
ły 24% dodatnich odczynów serologicznych. W 1983 roku Hosking [1983] 
opublikował test różnicujący wewnątrzmaciczną różyczkę, oparty na odpo­
WiedZI Immunologicznej na antygen różyczki . Powinien on pomóc w różnico­
waniu związku przyczynowego głuchoty zmysłowo-nerwowej u dzieci. Shea 
w 1992 roku [Shea 1992) opisał test transformacji limfocytów specyficzny 
dla różyczki, który powinien być bardzo przydatny w retrospektywnej diagno­
styce wrodzonej różyczki, szczególnie do 3 roku życia dziecka. Paparella 
ocenia cz«stość poróżyczkowej wrodzonej głuchoty na około 20.% [i in. 
1989). Gregg [1945) dopatrzył si« wad słuchu u III ze 130., t.j. u 85% dzieci, 
których matki chorowały na różyczk« w I trymestrze ciąży. Goodhill [1950.) 
na 186 przypadków różyczki matczynej znalazł izolowaną wrodzoną głuchot« 
u 68,1% dzieci. Różnice w metodycznym podejściu pomi«dzy badaniami 
opartymi na serologii czy izolacji wirusa i tych, tylko na podstawie danych 
klimcznych, wyjaśniają niektóre sprzeczności pomi«dzy różnymi danymi do­
tycz~cymi upośledzenie słuchu. Na różnice w wynikach miał też wpływ czas, 
w ktorym została potwierdzona diagnoza poprzez ocen« audiologiczną u dzie­
ci. Badania sprzed 1969 roku pomijały także rol«, jaką w etiologii wrodzonej 
głuchoty, odgrywa różyczka przebyta przez matk« bezobjawowo. Dopiero 
Karmody [1969] dysponując badaniami serologicznymi, starał si« udowodnić 
związek mi«dzy nasilonymi zachorowaniami na różyczk« w ciąży, a drama­
tycznym zwiększeniem si« odsetka idiopatycznych głuchot wrodzonych 
w 1961 roku, który był rokiem epidemii różyczki na Trinidadzie. Z badań 
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tych wynika stosunek 3,6 przypadków wad słuchu spowodowanych subkli­
niczną różyczką matki na każdy 1 przypadek Jawnej. Upewmło to wielu 
badaczy co do konieczności prac nad szybkim i powszechn~m wprowadza­
niem szczepień przeciwko różyczce. Remfekcj3 Wlfusem rozyczkl me Jest 
cz«sta. Wi«kszość przypadków reinfekcji ma charakter podkhmczny l przy­
puszczalnie nie towarzyszy im wiremia [Ellard, Strannegard 1974; Meyer l m. 
1968; Wilkins i in. 1969]. Boue [1971] badając remfekcJe u kobiet w CląZy 
nie zaobserwował zakażenia płodu. Ale Strannegard, Northrop, Hatlls l Ellard 
[Eilard, Strannegard 1974; Gussen 1981; Northrop 1972; Strannegard l m. 
1970] stwierdzili zarówno wireml« w remfekcJl, j3k l w. Jej nast'<Pstwle 
ciężkiego uszkodzenia płodu z głuchotą włączme. Best [l m. 1989] opisał 
5 przypadków bezobjawowej reinfekcji różyczką w ciąży w I~tach 1985-1988 
z pełnymi konsekwencjami dla dzieci. Podobne stwierdzlll tez Gllbert [1989] 

i Keith [1991]. 

ZMIANY MORFOLOGICZNE I CZYNNOŚCIOWE 
NARZĄDU SŁUCHU I RÓWNOWAGI 

ORAZ CENTRALNEGO UKŁADU NERWOWEGO 

Utrata słuchu we wrodzonej różyczce jest przeważnie gł«boka, w 70% 
obustronna, głównie symetryczna i obejmująca jednakowo wszystkie cz«sto­
tliwości [Wild i in. 1989]. Moatti [1983] twierdzi, że krzywe audlOmetrycz~e 
we wrodzonej różyczce mogą mieć różny przebieg z wyraźną asymetną 
miedzyuszną, czym prace ich si« różnią. Nierzadko wykres jest kształtu 
"spodka" przy cz«stotliwości I kHz - charakterystyczny dla głuchot wrodzo­
nych. Jest też znaczna liczba doniesień o jednostronnej utracie słuchu z tego 
powodu. Bordley [1972] podaje 47% głuchot .obustronnych, gł«boklch po­
wyżej 90 dE i cytuje autorów, w których badamach odsetek ten zWiększał Sl« 
do 64%. Patologia uszna we wrodzonej różyczce spowodowana Jest przede 
wszystkim nieprawidłowym rozwojem ślimaka i narządu Cortie~o, jak i zmia­
nami zwyrodnieniowymi. Prace eksperymentalne wykazały, ze shmak w trak­
cie swego rozwoju, przejawia wzmożoną wrażliwość na pewne uszkadzające 
czyrmiki środowiskowe, takie jak: antybiotykiaminoglikozydowe" hałas lub 
niewydolność tarczycy [Pujol, Uziel 1993]. Tondury [1966], okreshI w roz­
woju embrionalnym ucha dwie krytyczne fazy wrazhwoscl na mfekcJe 

wirusowe: 
aj koniec tworzenia się przewodu ślimaka, 
b) szczególną podatność prążka naczymowego. . 
Lindsay i Harrison w 1954 r. [1954] zauważyli zanik prążka nac';Ymowe-

go, zmiany w rozwoju zwojów narządu Cortiego, niekompletny rozwOJ w~erz­
chołków komórek filarowych, zmiany w błonie nakrywkowej l bocznej SCla-
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nie woreczka. Opisane deformacje nazwali woreczkowo-ślimakowymi. Uzna­
no" ze. WiruS dotarł do komórek struktur zmysłowych przez naczynia krwio­
nosne l endohfmę. Lmdsay interpretował, że wirus działając na prążek naczy­
mowy, zaburza skład endolimfy i działa na komórki przewodu ślimakowego, 
powodUjąC zapadame Się błony Reissnera, zmiany w błonie nakrywkowej 
l zaburzema w różnicowaniu się organu Cortiego. Przestrzenie perilimfatycz­
ne me były zmlemone. Gussen w 1981 r. [1981] skojarzył przewagę uszko­
dzeń typu woreczko,,:,~-ślimakowego z zaopatrywaniem tej okolicy przez tęt­
~lCę przedslOnkowo~shmakową, która w większości przypadków jest bezpo­
sredmm przedłuze.mem tętnicy bł«dnikowej. Stwierdzono także pojedyncze 
przypadki anomaIn typu Scheibego i Mondiniego - Bordley [1968], oraz 
w układZie przewodzeni owym - unieruchomienie płytki strzemiączka ze 
zmianami w Więzadle pierścieniowatym oraz w samym strzemiączku _ 
Richards [1964]. Bordley potwierdził doniesienie o zmianach okołonaczynio­
wych w błonie śluzowej ucha środkowego, co w połączeniu z przetrwałą 
mfekcJą wirusa różyczki może powodować nawracające zmiany zapalne i wy­
Siękowe uszu w. pierwszych latach życia tych dzieci. W niektórych przypad­
kach embnopatn stWierdza się problemy z rozwojem mowy, nieproporcjonal­
me do a~dlOmetrycznej utraty słuchu, które prawdopodobnie są wynikiem 
uszkodze.n centralnych zakłócających percepcję, przetwarzanie i przyswajanie 
mfOrmaCjl słucho;"ych na poziomie mózgu. Różyczka może więc wpływać 
uJemme na rozwoJ komumkowan13 się nawet u dzieci niedotkni«tych wadą 
słuc~u. Bor~ley [1972], Ames [Ames, Plotkin 1970] zwrócili uwagę na te 
własme porozyczkowe uszkodzenie ośrodkowego układy nerwowego manife­
stujące się opóźnieniem umysłowym, autyzmem lub centralnym zaburzeniem 
percepcji s~chowej, które badał Ames. Stwierdził on, że zaburzenia te mogą 
wyst'<Powac przy praWidłowym lub uszkodzonym słuchu obwodowym, unie­
mozhwlając wręcz rehabilitację słuchu. W badaniach Amesa u dzieci z opóź­
monym rozwoJem mowy, u których retinopatia różyczkowa była jedyną soma­
tyczną oznaką wrodzonej różyczki, centralne zaburzenia percepcji słuchowej 
występowało w 50% przypadków, w tym aż 2/3 przy prawidłowym słuchu 
obwodowym. 96% matek dzieci z tą patologią przebyło różyczkę do 12 
tygodnia ciąży. F eldman [i in. 1971] badając serologicznie dzieci z opóźnio­
nym rozwojem mowy w znacznej liczbie przypadków znalazł związek przy­
czynowy z bezobjawową wrodzoną różyczką. Niewielu badaczy sprawdzało 
wpływ wrodzonej różyczki na funkcje przedsionka. Miller [1969] wykonując 
testy kaloryczne zimną wodą u 137 dzieci, znalazł nieprawidłowe odpowiedzi 
u 47, .lecz trudno opierać się na tych wynikach, gdyż zarówno kryteria 
selekCJI jak l metodyka nie były w pełni obiektywne. 
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PODSUMOWANIE 

W krajach rozwiniętych wprowadzenie szczepień przeciwko rozyczce 
umożliwilo walkę z tą groźną chorobą. W Polsce od 1988-1989 r. sporadycz­
nie szczepi się 12-letnie dziewczynki i trzeba będzie czekać kilkanaście lat, 
aby zobaczyć efekt. Szczepienia spełnią pokładane nadzieje, gdy szczepieniu 
zostaną poddane wszystkie kobiety w odpowiednim czasie przed ciążą, gdy 
odporność poszczepienna będzie się utrzymywała przez długi okres, a wirus 
szczepionkowy będzie mało szkodliwy i niezdolny do przetrwania w tkankach 
[Słomko 1986). Obniżenie odporności przeciwko różyczce powinno pociągać 
za sobą rewakcynację, znane są bowiem przypadki wystąpienia wrodzonej 
różyczki u dzieci matek uprzednio szczepionych. Sugeruje to nieefektywność 
szczepień i konieczność potwierdzenia nabytej odporności w kilka tygodni po 
szczepieniu. Całość profilaktyki powinna być oparta na masowych badaniach 
serologicznych. Jest to jedyna forma zabezpieczenia płodu przed zakażeniem. 
Powinna być również wprowadzona ewidencja infekcji wewnątrzmacicznych 
z grupy TORCH. Na świecie stosuje się różne systemy uodporniania przeciw 
różyczce, dające odmienne rezultaty [Magdzik 1992]. 

l. Szczepienie dziewcząt w okresie dojrzewania, tak jak to ma miejsce 
w Polsce, nie ma wpływu na występowanie różyczki u dzieci. 

2. Szczepienie kobiet w okresie połogu może zapobiec występowaniu 

zespołu różyczki wrodzonej podczas kolejnych ciąż szczepionych kobiet. 
Szczepienie innych kobiet w wieku rozrodczym budzi obawy przed teratogen­
nym działaniem wirusa szczepionkowego różyczki. W związku z tym szcze­
pienia należałoby tak przeprowadzać, aby nie zaszczepić kobiety w ciąży, 

i aby przez 3 miesiące po zaszczepieniu nie doszło do zajścia w ciążę. 
3. Szczepienie dzieci w 2 roku życia oraz uwzględnienie co najmniej 

jednej dawki przypominającej w wieku kilkunastu lat zakłada eliminację 

zachorowań na różyczkę . Jednak można obawiać się, że bez naturalnej stymu­
lacji antygenowej przedłużającej czas trwania odporności, zachorowania na 
różyczkę zaczną szerzyć się wśród nieszczepionych dorosłych, a tym samym 
wzrośnie ryzyko wystąpienia zespołu różyczki wrodzonej. 

Wynikiem wprowadzenia szczepień w rejonie Kopenhagi było zmniejsze­
nie liczby przypadków wrodzonych wad słuchu po różyczce płodowej z 10% 
do 2,7% [Parving 1993]. 

Powyżej przedstawiono przegląd literatury światowej o różyczce płodo­
wej. Stanowi on pierwszą część z serii prac poświęconych temu tematowi. 
W kolejnej części zostanie omówiony bogaty materiał kliniczny ponad 250 
niedosłyszących z tej przyczyny dzieci, będących pod opieką Instytutu Fizjo­
logii i Patologii Słuchu w Warszawie. 
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