IORLHNAL ARASTIRMA ORIGINAL RESEARCH I

Dr. Mete ISERI,2

Dr. Arif ULUBIL,?

Dr. Omer AYDIN,?

Dr. Murat TOPDAG,°

Dr. Sultan SEViK ELi(;OF{Ab

aKBB AD,

Kocaeli Universitesi Tip Fakilltesi,
°KBB Bolimd,

Kocaeli Devlet Hastanesi,

Kocaeli

Gelis Tarihi/Received: 19.10.2009
Kabul Tarihi/Accepted: 05.07.2010

Yazisma Adresi/Correspondence:
Dr. Murat TOPDAG

Kocaeli Devlet Hastanesi,

KBB Bolim, Kocaeli,
TURKIYE/TURKEY
drmurattopdag @yahoo.com

doi:10.5336/medsci.2009-15827

Copyright © 2011 by Tirkiye Klinikleri

358

Konjenital Kolesteatomlar

Congenital Cholesteatomas

OZET Amag: Bu makalenin amac, klinigimizde tanis1 konmus ve cerrahi tedavi uygulanmis kon-
jenital kolesteatomlu hastalari literatiirler esliginde tartigmaktir. Gereg ve Yéntemler: Klinigimiz-
de 2003-2008 yillar1 arasinda tanis1 konan ve cerrahi tedavisi yapilan, yaslar alt1 ile 49 arasinda
degisen yedi hastanin (dort erkek, ti¢ kadin) kayitlari incelendi. Olgularimizda, gegirilmis orta
kulak enfeksiyonu ve cerrahi girisim 6ykiisii yoktu. Tiim hastalarin odyogram ve temporal kemik
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme tetkikleri incelendi. Bulgular: Olgular-
dan besi ilerleyici iletim tipi isitme kaybi, biri ¢inlama ve biri kulak agris1 yakinmas: ile bagvur-
du. Hastalarin otoskopisinde yedi hastanin da kulak zarinin intakt oldugu goriildii. Tki olguda
timpanik membranin posteriorunda kabariklik olusturan beyaz renkli kitle gortiniimii gozlendi.
Odyometrik 6lgiimlerde ii¢ olgu disinda tiimiinde isitme kayb1 mevcuttu. Hastalarin ikisine intakt
kanal mastoidektomi, ti¢iine modifiye radikal mastoidektomi ve birine de transkanal attikotomi
ile birlikte ossikiiloplasti ve birine modifiye transotik yaklasim uygulandi. Peroperatif olarak dort
hastada evre III, iki hastada evre IV, bir hastada evre II konjenital kolesteatoma mevcuttu. Has-
talarin hicbirinde postoperatif erken komplikasyon gozlenmedi. Sonug: Konjenital kolesteatoma
tanis, genellikle isitme kaybu ile bagvuran kisilerde veya rutin muayene esnasinda timpanik mem-
branin arkasinda beyaz renkli kitlenin goriilmesi ile konulur. Ancak bir¢ok hastada bu bulguya
rastlanamayabilir. Bu nedenle normal timpanik membran goriintiisii ile birlikte iletim tipi isitme
kaybi ile bagvuran geng hastalarda akilda bulundurulmalidar.

Anahtar Kelimeler: Kolesteatoma; isitme kaybi; kulak agrisi

ABSTRACT Objective: In this study, congenital cholesteatoma cases that were diagnosed and sur-
gically treated in our clinic are presented and discussed in the light of the current literature. Ma-
terial and Methods: Clinical records of seven patients (four males and three females, aged between
6 and 49 years), operated for congenital cholesteatoma between 2003 and 2008 were reviewed.
None of the cases had a history of previous surgical intervention or chronic otitis media. All pati-
ents were evaluated with audiogram, computerized tomography, and magnetic resonance imaging.
Results: Five cases presented with a progressive conductive hearing loss, whereas one patient with
tinnitus and another with ear pain. Otoscopic examination showed that tympanic membranes we-
re intact in all cases. In two cases, a white mass causing bulging of the tympanic membrane was se-
en behind the eardrum. There was a hearing loss in all, but three cases. A canal wall up
mastoidectomy was done on two patients, three patients had a modified radical mastoidectomy one
patient had a transcanal atticotomy with ossiculoplasty, and one patient had a modified transotic
approach. Four patients had stage three, two patients had stage four, and one patient had stage two
congenital cholesteatomas. Postoperative early complications were not seen in any of the patient.
Conclusion: Congenital cholesteatoma can be diagnosed after observation of a white colored mass
behind the tympanic membrane either in patients presenting with hearing loss or during routine
examination. However, in most patients, this finding cannot be observed. For this reason, especi-
ally in young patients with a normal looking tympanic membrane and a conductive hearing loss,
the possibility of congenital cholesteatoma should be kept in mind.

Key Words: Cholesteatoma; hearing Loss; earache
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im kolesteatomlarin %?2’sini olusturan
Tkonjenital kolesteatomlara genellikle 3-5

yaslarinda tani konulur. Bu kolesteatomla-
rin ilk olarak Cushing tarafindan 1922’de tempo-
ral kemikteki embriyolojik atiklardan olustugu
One sirilmisgtiir. Konjenital kolesteatomlar tem-
poral kemikte, 1) mezotimpanik, 2) perigenikulat,
3) petroz apeks ve 4) serebellopontin a¢1 olmak
tizere dort farkl lokalizasyonda bulunabilir. Kli-
nik bulgular yerlestigi lokalizasyona gore degisir.
En sik anterosuperior kadranda yerlesir. Eger pos-
terosuperiorda yerlesmisse kemik zincire zarar ve-
rip iletim tipi isitme kaybi meydana getirir.
Perigenikulat bolgede ve petroz apekste yerlesen
kolesteatomlarda ise ilk bagvuru sikayeti fasiyal
paralizi olabilir. Sadece isitme kaybi sikayeti ile
basvuran, kulak zar1 bulgular1 tamamen normal
olan hastalarda operasyon esnasinda kolesteatoma
ile karsilagilabilir. Iyi tetkik edilmeden operasyo-
na alinan hastalarda boyle bir siipriz ile kargilas-
mamak i¢in operasyon dncesi hastalarin detayl
radyolojik incelemeleri yapilmali ve konjenital
kolesteatoma olasil1g1 mutlaka degerlendirilmeli-
dir. Bu makalede oldukg¢a nadir gériilen konjeni-
tal kolesteatoma olgularinin tani ve tedavisindeki
onemli noktalan literatiir bilgileri esliginde goz-
den gecirmeyi amacladik.

I GEREG VE YONTEMLER

Klinigimizde 2003-2008 yillar1 arasinda tanisi
konulan ve tedavisi yapilan yedi hastanin kayitlar
retrospektif olarak incelendi. Hastalardan anamnez
alinarak rutin kulak burun bogaz muayenesi ya-
pildi. Odyogram, temporal kemik bilgisayarl to-
mografileri (BT) ve manyetik rezonans goriintiileri
(MRI) incelendi.

Hastalarin yaslar alt1 ile 49 arasinda degisiyor-
du. Ortalama yas 23.7 idi. Bagvuran hastalarda er-
kek/kadin orani 4/3 idi (Tablo 1). Hastalardan d6rdi
isitme kaybx ile, iki tanesi kulak agrisi ile, bir tanesi
cinlama sikayeti ile bagvurdu. Timpanik membran
arkasinda beyaz renkli kitle goriilen iki hasta digin-
da tiim hastalarin otoskopik muayenesi dogald. ki
hastaya intakt kanal mastoidektomi, ti¢line modifi-
ye radikal mastoidektomi ve bir hastaya transkanal
attikotomi ile birlikte ossikiiloplasti ve bir hastaya
modifiye transotik yaklagim uyguland1 (Tablo 1).
fletim tipi isitme kaybi bulunan I, III. IV ve VII. has-
talara eksplorasyon amaglh operasyon karar1 alinmig
olup, operasyon sirasinda konjenital kolesteatom
saptandi. Diger ii¢ hasta ise konjenital kolesteatoma
on tanisiyla opere edildi. Hastalarda postoperatif er-
ken komplikasyon gozlenmedi. Hastalar 4-40 ay sii-
resince takip edildi. Ortalama takip siiresi 25 ayda.

TABLO 1: Hastalarin demografik, odyolojik ve cerrahi bulgulari.
Hasta 1 Hasta 2 Hasta 3 Hasta 4 Hasta 5 Hasta 6 Hasta 7
Yas 18Y BY 24Y 18Y 29 49Y 24Y
Cinsiyet E E E K E K K
Taraf Sa§ Sol Sol Sag Sl Sol Sl
HY (dB) 63 12 75 10 15 30 50
KY 8 12 25 10 15 10 10
Fark 55 0 50 0 0 20 40
Kolesteatoma Yayginligi Orta kulaga Yaygin Orta kulaga Yaygin Petroz apeks Orta kulaga Orta kulaga
sinirh sinirli sinirli sinirh
Evre Il v Il 1% \% I Il
Ameliyat TA+TORP MRM+ Otogrefti IKM IKM Maodifiye transotik MRM MRM+ TORP
ossikuloplast

1. HY: Hava Yolu, KY: Kemik yolu.

2. MRM: Modifiye radikal mastoidektomi.

3. IKM: Intakt kanal mastoidektomi.

4. TORP: Total Ossikiller replasman protezi.
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I BULGULAR

Hastalarin demografik, odyolojik ve cerrahi bulgu-
lar1 Tablo 1’de 6zetlenmistir. Dort hastada orta ku-
lakta sinirl, iki hastada orta kulakta ve mastoidde
yaygin hastalik saptanirken, bir hastada lezyon pet-
roz apekste saptandi. Hastalarin ikisinde (I, III)
mikroskopik muayenede timpanik membran dogal
olarak degerlendirildi. Bir hastada (VII) timpanik
membran mat goriiniimde idi. Bu hastalarin hi¢bi-
rinde gegirilmis otit oykiisii yoktu. Belirgin iletim
tipi isitme kayiplar1 nedeniyle eksplorasyon plan-
landi. Bu hastalarin ikisinde orta kulaga girildigin-
de stapes ¢evresinde attige dogru sinirli uzanimi
olan kolestetaomla kargilagildi (Resim 1). Bu hasta-
larda kolesteatomun temizlenmesi de oldukc¢a ko-
lay oldu. Aspirator yardimiyla orta kulaktan ve
kemik zincir etrafindan kolayca temizlenebildi.
Hasta VII'de ise timpanomeatal flep kaldirildiginda,
ilk bakista hemanjioma veya schwannoma oldugu-
nu disiindiren bir kitle ile kargilagildi. Ancak kit-
lenin icine girildiginde bir kolesteatom kesesi
oldugu anlagildi (Resim 2, 3). Isitme kaybn sikayeti
ile bagvuran hasta VI en ileri yagl hastamizdi. Tim-
panik membran arkasinda beyaz kitle gériintimii
olan hasta konjenital kolesteatom 6n tanist ile ope-
re edildi. Orta kulag: dolduran kolesteatom ile kar-
silagild1.

Hastalarin iki tanesinde (II ve IV) hig isitme
kaybi yoktu. Hastalarin birinde timpanik membran
arkasinda beyaz kitle goriiniimii mevcuttu. Bu has-
tamizda (II) orta kulaga girildiginde, kolesteatomun

RESIM 1: Hasta I'e ait peroperatif konjenital kolesteatoma gériintisii.
k.k kemikgik zinciri gevreleyen kolesteatoma kesesi.

360

RESIM 3.

RESIM 2, 3: Hasta VIl e ait peroperatif arta kulagi dolduran kolesteatoma
kesesi ve temporal BT gorintileri
.kk. impanomeatal flep eleve edildiginde karsilasilan kolesteatoma kesesi.

posterior mezotimpanik bolgede yerlestigi ve inkus
altindan mastoide yayildig1 gozlendi. En kii¢iik yas-
ta olan bu hastamiza modifiye radikal mastoidek-
tomi yapildi. Diger hastamizda (IV) kulak zar
dogal idi. Temporal kemik BT incelemesinde koa-
lesan mastoidit goriiniimii mevcuttu. Kulak agrisi
sikayeti olan bu hastamizda mastoidektomi sirasin-
da mastoidi tamamen dolduran ve sigmoid siniis
duvarini tamamen erode etmis yaygin hastalikla
kargilagildi. Orta kulak ve kemik zincir patolojisi
saptanmadi (Resim 4, 5, 6, 7).

Petroz apekste kolesteatom saptanan hasta-
mizda ise (V) zaman zaman olan kulak agris: digin-
da sikayeti yoktu. Temporal kemik BT sinde petroz
apeksi dolduran kitle goriilmesi iizerine ¢ekilen
MR incelemede kolesteatom tanisi kondu (Resim
8,9, 10).

Konjenital kolesteatoma tanisi, genellikle isit-
me kaybu ile bagvuran kisilerde veya rutin muaye-

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2011;31(2)
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RESIM 4. RESIM 5.

RESIM 6. RESIM 7.

RESIM 4, 5, 6, 7: Tiim mastoid kaviteyi dolduran ve sigmoid siniis duvarini erode etmis kolesteatoma ragmen isitmesi normal olan hasta IV'tin temporal kemik

BT, operasyon, odio ve timpanogram gériintlsi.
s.s sigmoid sinis.

RESIM 8. RESIM 9.

p-a

RESIM 10.

RESIM 8,9, 10: Moifiye transotik yaklagimla tedavi edilen petroz apeks kolesteatomu (Hasta V). BT'de petroz apeksi destriikte eden yumusak doku dansitesi (*),
T2 agirlikl MR gorintlerde hiperintense izlenmekte karotisin medialine uzanmaktadir (*).

k.a. karotid arter.
f.s. fasiyal sinir.
s.s. sigmoid sindis.
p.a. petr6z apeks.

ne esnasinda timpanik membranin arkasinda beyaz
renkli kitlenin goriilmesi ile konulur. Ancak bu
bulgunun olmadig: hasta orani literatiirde de yiik-
sektir. Konjenital kolesteatoma cevre dokulara
bas1 ve yikici etki gosterene dek semptom verme-
yebilir.! Hastalarin bagvuru esnasindaki sikayetleri
kolesteatomun yerlestigi yere gore degisir. Orta ku-
lak yerlesimliler isitme kaybi ile bagvururken pet-
roz apeksteki kolesteatomlu olgular fasyal sinirdeki
glicstizliikle bagvurabilirler. Mastoid bolge lokali-
zasyonlu kolesteatomlar genellikle erigkin yasta
semptom verirler. Bu semptomlar denge bozuklu-
gu, labirent ve serebellar bozukluklar, basiya bagh
mastoid ve boyunda agri ile mastoid bolgede sislik-
tir.?

1965 yilinda Derlaki ve Clemis? konjenital ko-
lesteatomu g6yle tanimlamiglardir: Timpanik mem-
bran arkasinda beyaz renkli kitle goriiniimii,
normal goriintimlii pars tensa ve flaccida, hastada

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2011;31(2)

otore, timpanik membran perforasyonu ve otolojik
cerrahi hikayesi bulunmamasi. 1986 yilinda Leven-
son ve Parisier rekiirren otitis mediay1 kriterlere
eklemigtir.*

Konjenital kolesteatomlarin olusum mekaniz-
masi lizerine bircok teori tiretilmistir. Bunlardan
ilki Michaels’in epidermoid formasyon teorisidir.
Michaels, fetusta epidermoid formasyonun orta ku-
lak anterosuperiorunda goriildiigiinii kanitlamigtir.
Konjenital kolesteatomlarinin da en sik yerlesim
yeri anterosuperior kadrandir. Kolesteatomun bu-
radan kaynaklanip posteriora dogru ilerledigini 6ne
stirmiistiir. Fakat bu posterior kadran kolesteatom-
larini tam olarak agiklamamaktadir.® Ikinci teori
Aimi'nin® teorisidir. Konjenital kolestetaomlar ge-
nellikle timpanik istmusun yakininda bulunurlar
ve birinci ve ikinci brankial arka komsudurlar. Ai-
mi’ye gore, konjenital kolesteatomlar eksternal ka-
nalda bulunan ve timpanik kaviteye migrasyonu
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timpanik halka tarafindan engellenen ektodermin
timpanik kaviteye ilerlemesi sonucunda olusurlar.®
Diger bir teori de Peron ve Schuknect’ teorisidir.
Onlarin teorisine gore embriyonel gelisim esnasin-
da ektodermal hiicreler temporal kemigin herhan-
gi bir noktasina saklanmis olabilmektedir.” Sade ve
ark.® orta kulakta skuamoz metaplaziyi gostermis-
ler ve bunun kolesteatomun baglangic1 olabilecegi-
ni soylemislerdir. Yiizde ii¢ oraninda goriilen
bilateral konjenital kolesteatomlarda ise Eavey
farkl bir teori One siirmiistiir. Bu teoriye gore ko-
lesteatom amniotik sividaki epitel debrislerinden
olusmaktadir.’> Onceki literatiirlerde kolesteato-
mun en stk yerlesim yeri anterosuperior kadran
iken son ¢alismalar posterior mezotimpanum ve in-
kudostapedial eklem ¢evresinde daha sik yerlestigi
yoniindedir.® Bizim iki hastamizda da benzer sekil-
de kolesteatom stapes gevresinde, posterior mezo-
timpanumda yerlesimli idi ve bu olgularda koleste-
atomun temizlenmesi oldukca kolay olmustur.

Konjenital kolesteatomlar beg farkl lokalizas-
yonda bulunur. 1) petroz apeks, 2) serebellopontin
kose, 3) mastoid, 4) orta kulak, 5) dis kulak yolu.
En sik bulundugu yer orta kulak, en nadir bulun-
dugu yer ise mastoiddir. Konjenital kolesteatomlar
%3 oraninda multisentrite gosterirler. Bundan do-
lay1 preoperatif BT hem hastaligin yayginligi hem
ameliyatin planlanmasi hem de sinirh lezyonlar:
belirlemede yararhdir.’ Iletim tipi isitme kaybu ile

bagvuran, normal timpanik membranli geng ve ¢o-
cuklarda BT goriilen sinirh lezyonlar dikkatle in-
celenmeli ve konjenital kolesteatom olasilig1 akilda
bulundurulmalidir. Bizim de d6rt hastamizda eks-
plorasyon sirasinda kolesteatomla kargilasilinca ta-
n1 konabilmistir. Bu nedenle siipheli olgularda MR
preoperatif tan1 koymay: kolaylastirabilir.

Potsic ve ark. 16. Pediatric Otolaryngology
Kongresinde konjenital kolesteatomlar1 evrelen-
dirmislerdir. Bu sisteme gore, Evre 1: Yalnizca bir
kadrani tutan kolesteatoma, kemik zincire ve mas-
toid bolgeye yayilmamis; Evre 2: Birden fazla kad-
ran1 tutan kolesteatoma, fakat kemik zincir ve
mastoid bolge salim; Evre 3: Kemik zincir erozyo-
nu; Evre 4: Mastoid bolgeye yayilmis olarak deger-
lendirilir.. Yine Potsic ve ark.min!® yaptigi 167
kisilik bir seride %40 hasta evre I, %14 hasta evre
I1, %23 hasta evre I1I, %23 hasta evre IV olarak bil-
dirilmistir. Bizim olgularimizda bir hasta evre II,
ii¢ hasta evre III ve ii¢ hasta evre IV olarak deger-
lendirilmigtir (Tablo 1).

Pediatrik hastalarda yetiskinlere oranla daha
fazla rezidiiel kolesteatom kalir. Bu da muhteme-
len c¢ocuklardaki epitelyal proliferasyon farklili-
gindandir. Potsic ve ark.' rezidiiel hastalik i¢in
evre 1’de %14 iken evre 2’de %33, evre 3’'te %41,
evre 4'te %67 olarak rapor etmisler, evre ile hasta-
ik niiksiintin dogru orantili oldugunu séylemisler-
dir.
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