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Streszczenie

Rozyczka plodowa jest nadal jedna z najczestszych infekeji wewnatrzmacicznych powodu-
jacych ciezkie uszkodzenia stuchu i mnogie wady wrodzone u dziecka. Cheac zwrécié uwage
srodowiska medycznego na stale nierozwigzany problem profilaktyki rozyczki, przedstawiamy
poglebione studium literatury §wiatowej na ten temat. Jest to wstgp do opracowania bogatego
materialu ponad 250 przypadkéw dzieci niedostyszacych bedacych pod opiekg Instytutu Fizjo-
logii i Patologii Stuchu.

Summary

Fetal rubella is still one of the most frequent causes of intrauterine infections affecting in
severe hearing loss and multiple congenital malformations. To call the attention of medical
circles to the unsolved problem of rubella prophylaxis, we present a thorough review of the
world literature on the subject. It 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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WSTEP

Od czasu odkrycia przez Gregga w 1941 roku [Gregg. 1945] embr?opatn
rozyczkowej opisano jeszcze wiele innyc}{'drobnoustroy’)\y powodujacych
zakazenia pre- 1 perinatalne. Wsrod infekcji we':wna‘trzma‘mcznyciji z grupy
TORCHS powodujacych m.in. wady stuchu u d;1ecka nalezy wymieni¢ poza
rézyczka, cytomegalig, rzadziej odrg. Nie znglempno_ naukowych dowodéw na
wplyw matczynej ospy wietrznej, podltpasca i swinki na _narzaﬂ shxchu_ plo}du,
aczkolwiek znane sa takie przypadki. Z przyczyn po;aw1rusowych maja row-
niez wptyw kita 1 toksoplazmoza. Do tej pory najczqstgzac w Pc-)lsce‘bykft,
i najprawdopodobniej jeszcze przez kilkanascie ,1at bedzie, _embrlopatla r0-
zyczkowa, ktora w $wietle nowoczesnych badan uwzglgdniajacych metody
serologiczne stanowi, w okresie epidemicznym, 50-60% giuc;hot wrodzonych._

Rézyczka jest choroba wzbudzajaca zgintqresowame wielu ba_daczy. Jej
wplyw na plod 1 jego obrona przed infekc;_a& nie sg jeszcze w p'ehl.l poznane,
ale wiele juz o tym wiadomo. Bedzie to jednak tematem kolejnej pracy.

W 1983 roku Enders [1983] okreslita, w wyniku badan prospektywnych,
czestos¢ wystgpowania embriopatii rézyczkowej przy stwierdzf)'nym n;atod%
serologiczna zakazeniu matki w cigzy (tal?. 1). Calko_wna czestose embrlopat_n
po roézyczce matczynej w I trymestrze cigzy, a stwwrdzanych przy porodzie
wynosi okoto 25%. Poronienia wystqpuj‘q w 10-1?%, a W clagu pierwszego
roku zycia umiera 15-30% dzieci z najcigzszymi uszkodzemam%. W'c1aczly_'
niepowiklanej ro6zyczka odsetek wad wynosi 0?{010‘ 35-%. W okre.sm .epldemn
rozyczki, pojawiajacej sig¢ co 5-9 lat, nalezy hczy’c si¢ z wystgpieniem 4-3.0
przypadkdéw embriopatii na 1000 zywych urodzen, a w pozostatym okresie
z 1 na 2000 [Alford 1965].

Tab. 1. Czestos¢ wystgpowania embriopatii rézyczkowej przy stwierdzonym serologicznie
zakazeniu matki w 1-3 trymestrze cigzy [wg Enders]

Okolo 4 tygodnia przed zaptodnieniem do 10 dni po zaplodnieniu 4%
1-6 tygodnia ciazy 56%

7-9  tygodnia ciazy 25%

10-12 tygodnia ciazy 15%

13-16  tygodnia ciazy 6-10%

17-21 tygodnia ciazy 5%
powyzej 22 tygodnia ciazy 0%

W Polsce podczas najwigkszej epidemii w 1986 roku zapadalno$¢ wyno-
sita 1235 na 100 tysigcy mieszkancow, co w surnie' dalo 462 593 -zachorowa-
nia [Rudnicka 1988]. Wsréd kobiet po 20 rol.(u zycm- zachorowania byly dwa
razy czgstsze miz u mezezyzn. Nieznana jest jednak liczba zachorowan petno-
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objawowych i bezobjawowych w cigzy 1 trudno oszacowa¢ ich nastgpstwa.
W Stanach Zjadnoczonych w nastgpstwie epidemii rézyczki w 1964 roku
urodzito si¢ ponad 12 000 niedostyszacych dzieci, a w latach osiemdziesig-
tych 0,1 na 1000 z badanych 10-letnich dzieci miato niedostich w wyniku
rozyczki ptodowej. Keir [1965] wykazal, Ze jezeli rézyczka wystapita w 2 lub
3 miesigeu ciazy to znaczne uszkodzenia stuchu wystapily u 25% dzieci.
Liczba ta malata do 5,2% przy 16zyczee w 4 miesiacu. Ryzyko wystapienia
mniejszego uposledzenia stuchu jako wynik rézyczki w pierwszych 16 tygo-
dniach wynosito 21%. Bordley [1968] przeprowadzil jedne z pierwszych
badan opartych na serologii. Zaburzenia shuchu stwierdzit u 56,6% dzieci, od
ktorych dodatkowo izolowano wirusa oraz u 41,5% przypadkow, gdzie wirusa
nie wyizolowano. Odwrotng metodg badan zastosowat QOjala w 1973 roku
[Ojala 1973]. Oznaczal przeciwcialta rézyczkowe w surowicy 128 dzieci
w wieku 0,5-5 lat z wrodzona wada shuchu — 45% przypadkéw byto seropo-
zytywnych, z czego 67% matek miato rézyczke w ciazy. Gumpel w podob-
nych badaniach uzyskat 61% seropozytywnych wynikéw, z czego u 75%
dzieci ghuchota byla jedyng ujawniong wadg. Opracowania te podkreslaty
konieczno$¢ badan serologicznych w diagnozowaniu 0séb majacych kontakt
z r6zyczka w ciazy. Nowsze badanie Parving [1993], gdzie 65% dzieci byto
seropozytywnych odstaja nieco od rezultatéw Peckham [1979], ktére wykaza-
ty 24% dodatnich odczynéw serologicznych. W 1983 roku Hosking [1983]
opublikowal test roznicujacy wewnatrzmaciczna rozyczke, oparty na odpo-
wiedzi immunologicznej na antygen rozyczki. Powinien on poméc w réznico-
waniu zwiazku przyczynowego gluchoty zmystowo-nerwowej u dzieci. Shea
w 1992 roku [Shea 1992] opisat test transformacji limfocytow specyficzny
dla rézyczki, ktéry powinien by¢ bardzo przydatny w retrospektywnej diagno-
styce wrodzonej rézyczki, szczegblnie do 3 roku zycia dziecka. Paparella
ocenia czgsto$¢ pordzyczkowej wrodzonej ghichoty na okoto 20% [i in.
1989]. Gregg [1945] dopatrzyt sie wad stuchu u 111 ze 130, tj. u 85% dazieci,
ktérych matki chorowaly na rézyczke w I trymestrze ciazy. Goodhill [1950]
na 186 przypadkow roézyczki matczynej znalazt izolowana wrodzong ghuchote
u 68,1% dzieci. Réznice w metodycznym podejéciu pomiedzy badaniami
opartymi na serologii czy izolacji wirusa i tych, tylko na podstawie danych
klinicznych, wyjasniaja niektére sprzecznosci pomigdzy réznymi danymi do-
tyczacymi uposledzenie stuchu. Na réznice w wynikach miat tez wplyw czas,
w ktérym zostata potwierdzona diagnoza poprzez oceng audiologiczng u dzie-
ci. Badania sprzed 1969 roku pomijaly takze rolg, jaka w etiologii wrodzonej
gluchoty, odgrywa rézyczka przebyta przez matke bezobjawowo. Dopiero
Karmody [1969] dysponujac badaniami serologicznymi, starat si¢ udowodnié
zwiazek migdzy nasilonymi zachorowaniami na rozyczke w ciazy, a drama-
tycznym zwickszeniem si¢ odsetka idiopatycznych gluchot wrodzonych
w 1961 roku, ktéry byl rokiem epidemii rozyczki na Trinidadzie. Z badan
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tych wynika stosunek 3,6 przypadkow wad stuchu spowodowanych subkli-
niczna rozyczka matki na kazdy 1 przypadek jawnej. Upewnifo to wielu
badaczy co do konieczno$ci prac nad szybkim i powszechnym wprowadza-
niem szczepien przeciwko rozyczce. Reinfekcja wirusem roézyczki nie jest
czesta. Wigkszos¢ przypadkow reinfekcji ma charakter podkliniczny 1 przy-
puszczalnie nie towarzyszy im wiremia [Eilard, Strannegard 1974; Meyer i in.
1968; Wilkins i in. 1969]. Boué [1971] badajac reinfekcje u kobiet w ciazy
nie zaobserwowat zakazenia plodu. Ale Strannegard, Northrop, Hattis i Eilard
[Eilard, Strannegard 1974; Gussen 1981; Northrop 1972; Strannegard i in.
1970] stwierdzili zaréwno wiremig W reinfekcji, jak i w jej nastgpstwie
ciezkiego uszkodzenia ptodu z gluchota wiacznie. Best [i in. 1989] opisat
5 przypadkéw bezobjawowej reinfekcji rézyczka w ciazy w latach 1985-1988
z pelnymi konsekwencjami dla dzieci. Podobne stwierdzili tez Gilbert [1989]

i Keith [1991].

ZMIANY MORFOLOGICZNE I'CZYNNOS'CIOWE
NARZADU SLUCHU I ROWNOWAGI
ORAZ CENTRALNEGO UKLADU NERWOWEGO

Utrata stuchu we wrodzonej rozyczce jest przewaznie gleboka, w 70%
obustronna, gléwnie symetryczna 1 obejmujaca jednakowo wszystkie czesto-
tliwosci [Wild i in. 1989]. Moatti [1983] twierdzi, ze krzywe audiometryczne
we wrodzonej rézyczce moga mie¢ rozny przebieg z wyrazng asymetrig
miedzyuszna, czym prace ich sig roznia. Nierzadko wykres jest ksztaltu
,spodka” przy czestotliwosci 1 kHz — charakterystyczny dla gtuchot wrodzo-
nych. Jest tez znaczna liczba doniesiefi o jednostronnej utracie stuchu z tego
powodu. Bordley [1972] podaje 47% ghuchot obustronnych, glebokich po-
wyzej 90 dB i cytuje autorow, w ktérych badaniach odsetek ten zwigkszal sig
do 64%. Patologia uszna we wrodzonej rozyczce spowodowana jest przede
wszystkim nieprawidtowym rozwojem $limaka i narzadu Cortiego, jak i zmia-
nami zwyrodnieniowymi. Prace eksperymentalne wykazaty, ze §limak w trak-
cic swego rozwoju, przejawia wzmozona wrazliwoé¢ na pewne uszkadzajace
czynniki $rodowiskowe, takic jak: antybiotyki aminoglikozydowe, halas lub
niewydolno$é tarczycy [Pujol, Uziel 1993]. Tondury [1966] okreslit w roz-
woju embrionalnym ucha dwie krytyczne fazy wrazliwosci na infekcje
wirusowe:

a) koniec tworzenia sig przewodu §limaka,

b) szczegdlna podatnosc prazka naczyniowego.

Lindsay i Harrison w 1954 1. [1954] zauwazyli zanik prazka naczyniowe-
g0, zmiany w r0Zwoju zwojow narzadu Cortiego, niekompletny rozwoj wierz-
chotkow komorek filarowych, zmiany w blonie nakrywkowej i bocznej Scia-
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nie \yoregzka. Opisane deformacje nazwali woreczkowo-§limakowymi. Uzna-
no, ze Wirus 'dotarl do komorek struktur zmystowych przez naczynia'krwio-
nosne i endolifme. Lindsay interpretowal, ze wirus dziatajac na prazek naczy-
niowy, ;aburza sk{aq endolimfy i dziala na komérki przewodu $limakowe ﬁ
powodujqc{ zapa(’lan_le si¢ blony Reissnera, zmiany w blonie nakrywkov%ej
1zab_urzema w FoZplcowaniu si¢ organu Cortiego. Przestrzenie perilimfatycz-
ne nie byly zmienione. Gussen w 1981 r. [1981] skojarzyt przewage uszko-
dgen typu Woreczkowo-élimakowego z zaopatrywaniem tej okolicy przez tet-
nice przedsmnkowo.-élimakowaﬁ, ktéra w wigkszosci przypadkéw jest bezpo-
$rednim Przedkuigr}lem tetnicy btednikowej. Stwierdzono takze pojedyncze
przypadk'; anomalii typu Scheibego i Mondiniego — Bordley [1968], oraz
w u.kladZ%e przeyvodzeniowym ~ unieruchomienie ptytki strzemiaczi@ ze
zmianami w wigzadle pierScieniowatym oraz w samym strzemiaczku -
Richards [196.4]. Bordley potwierdzit doniesienie o zmianach okofonaczynio-
Wych w b.lome Sluzowej ucha $rodkowego, co w potaczeniu z przetrwala
11}fekCJq wirusa ré?yczki moze powodowaé nawracajace zmiany zapalne i wy-
sickowe uszu w pierwszych latach zycia tych dzieci. W niektérych przypag-
kgch embngpatn stwierdza si¢ problemy z rozwojem mowy, nieproporcjonal-
nie do agdlometrycznej utraty stuchu, ktére prawdopodobnie sa wynikiem
pszkodze_r'l centralnych zaktécajacych percepcje, przetwarzanie i przyswajanie
1r}form'aCJ1 siuchov\fych na poziomie mézgu. Rézyczka moze wigc wpltywaé
wemnie na rozwdj komunikowania sig nawet u dzieci niedotknietych wada
s}uc}lg. Bor(’iley [1972], Ames [Ames, Plotkin 1970] zwrécili uwage na te
w}gsnlc poroZ),I(':zl_mwe uszkodzenie osrodkowego uklady nerwowego manife-
stujace sig opoznieniem umystowym, autyzmem lub centralnym zaburzeniem
percepcji s},uchowej, ktére badat Ames. Stwierdzil on, ze zaburzenia te moga
wystepowaé przy prawidlowym lub uszkodzonym stuchu obwodowym, unie-
mozhwm;am wrecz rehabilitacjg stuchu. W badaniach Amesa u dzieci z, opoz-
nionym rozwojem mowy, u ktérych retinopatia rézyczkowa byla jedyna soma-
tyczng oznaka wrodzonej rézyczki, centralne zaburzenia percepcji stuchowej
wystegpowato w 50% przypadkéw, w tym az 2/3 przy prawidtowym sluchd
obwodgwy.m: 96% matek dzieci z ta patologia przebylo rézyczke do 12
tygodnia ciazy. Feldman [i in. 1971] badajac serologicznie dzieci z opéznio-
nym rozwojem mowy w znacznej liczbie przypadkéw znalazt zwiazek przy-
CZYNOWY z bezobjawowq wrodzona rézyczka. Niewielu badaczy sprawdzato
wplyw wrodzonej 'rézyczki na funkcje przedsionka. Miller [1969] wykonujac
testy kaloryczne zimna woda u 137 dzieci, znalazt nieprawidtowe odpowiedzi
u 47,_.le.cz ?rudno opiera¢ si¢ na tych wynikach, gdyz zaréwno kryteria
selekeji jak i metodyka nie byly w pelni obiektywne.
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PODSUMOWANIE

W krajach rozwinigtych wprowadzenie szczepien przeciwko rozyczce
umozliwilo walke z ta grozng choroba. W Polsce od 1988-1989l r. spofrqdycz—
nie szczepi si¢ 12-letnie dziewczynki i trzeba bedzie cz‘elf:aé k1lkanasc1t? la_t,
aby zobaczy¢ efekt. Szczepienia speinia pokla_dam? nadzwlje, gdy szczepieniu
zostana poddane wszystkie kobiety w odpowiednim czasie ered c137a, gdy
odpornoé¢ poszczepienna bedzie sig utrzymywala przez diugi qkres, a wirus
szczepionkowy bedzie mato szkodliwy i niezdolny do przetrwania w tkagkacl}
[Stomko 1986]. Obnizenie odpornosci przeciwko ré;yczce powinno pociagac
za soba rewakcynacje, znane sa bowiem przypadki wystatpler}m wrodzonfaj'
rézyczki u dzieci matek uprzednio szczepionyph. Suger’u;.e to 1'11eefektywn'osc
szczepien i konieczno§¢ potwierdzenia nabytej odpornosci w kilka tygodn} po
szczepieniu. Calo§¢ profilaktyki powinna byf: oparta na masowych ba(_ian_lach
serologicznych. Jest to jedyna forma zabezplecm_tma plf)du przed zaka_zemem.
Powinna by¢ rowniez wprowadzona ewidencja infekceji wewnqtr.zmacmznyph
z grupy TORCH. Na $wiecie stosuje si¢ r6zne systemy uodporniania przeciw
rézyczce, dajace odmienne rezultaty [Magc_izﬂc 1992]. . N

1. Szczepienie dziewczat w okresie dojrzewania, tak jak to ma miejsce
w Polsce, nie ma wplywu na wystgpowanie rézyczki u dzieci. .

2. Szczepienie kobiet w okresie potogu moze zapobiec ‘wystgpowaniu
zespohu rozyczki wrodzonej podczas kolejnych ciaz szczepionych kobiet.
Szczepienie innych kobiet w wieku rozrodczym bu.dz1 obawy przed teratogen-
nym dzialaniem wirusa szczepionkowego réiyczkl. W ZW}QZku.Z tym szcze-
pienia nalezaloby tak przeprowadzac, aby. nie zaszczeplc.’k(.)blety W ciazy,
i aby przez 3 miesiace po zaszczepieniu nie doszio do zajScia W ciaze.

3. Szczepienie dzieci w 2 roku Zycia oraz uwzglgdnienie co najmnie)
jednej dawki przypominajacej w wicku kilkunastu lat zaklada elymnacm
zachorowan na roézyczke. Jednak mozna obawiac sig, ze be‘z naturalnej stymu~
lacji antygenowej przedtuzajacej czas trwanila odpornosci, zachorowania na
rozyczke zaczng szerzy¢ sig wrod nieszczepionych doros_iych, a tym samym
wzroénie ryzyko wystapienia zespoiu rézyczki wrodzone;. ' .

Wynikiem wprowadzenia szczepien w rejonie Kopenhagi bylo zm_mejszgz-
nie liczby przypadkéw wrodzonych wad stuchu po rézyczce ptodowej z 10%
do 2,7% [Parving 1993]. . ' N

Powyzej przedstawiono przeglad literatury éw1a.towej o rézyczce pkodq—
wej. Stanowi on pierwsza czeSC z seril prac poéwm_;conyf:h temu tematowi.
W kolejnej czesci zostanie omowiony bogaty material k_hmczny ponad.2‘50
niedostyszacych z tej przyczyny dzieci, bedacych pod opieka Instytutu Fizjo-
logii i Patologii Stuchu w Warszawie.
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