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Konjenital Kolesteatomlar

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç:: Bu ma ka le nin ama cı, kli ni ği miz de ta nı sı kon muş ve cer ra hi te da vi uy gu lan mış kon -
je ni tal ko les te a tom lu has ta la rı li te ra tür ler eş li ğin de tar tış mak tır. GGee  rreeçç  vvee  YYöönn  tteemm  lleerr:: Kli ni ği miz -
de 2003-2008 yıl la rı ara sın da ta nı sı ko nan ve cer ra hi te da vi si ya pı lan, yaş la rı altı ile 49 ara sın da
de ği şen yedi has ta nın (dört er kek, üç ka dın) ka yıt la rı in ce len di. Ol gu la rı mız da, ge çi ril miş or ta
ku lak en fek si yo nu ve cer ra hi gi ri şim öy kü sü yok tu. Tüm has ta la rın od yog ram ve tem po ral ke mik
bilgisayarlı tomografi ve manyetik rezonans görüntüleme tet kik le ri in ce len di. BBuull  gguu  llaarr:: Ol gu lar -
dan  be şi iler le yi ci ile tim ti pi işit me kay bı, bi ri çın la ma ve bi ri ku lak ağ rı sı ya kın ma sı ile baş vur -
du. Has ta la rın otos ko pi sin de ye di has ta nın da ku lak za rı nın in takt ol du ğu gö rül dü. İki ol gu da
tim pa nik mem bra nın pos te ri o run da ka ba rık lık oluş tu ran be yaz renk li kit le gö rü nü mü göz len di.
Od yo met rik öl çüm ler de üç ol gu dı şın da tü mün de işit me kay bı mev cut tu. Has ta la rın iki si ne in takt
ka nal mas to i dek to mi, üçü ne mo di fi ye ra di kal mas to i dek to mi ve bi ri ne de trans ka nal at ti ko to mi
ile bir lik te os si kü lop las ti  ve bi ri ne mo di fi ye tran so tik yak la şım uy gu lan dı. Pe ro pe ra tif ola rak dört
has ta da ev re II I, iki has ta da ev re IV, bir has ta da ev re II kon je ni tal ko les te a to ma mev cut tu. Has -
ta la rın hiç bi rin de pos to pe ra tif er ken komp li kas yon göz len me di. SSoo  nnuuçç:: Kon je ni tal ko les te a to ma
ta nı sı, ge nel lik le işit me kay bı ile baş vu ran ki şi ler de ve ya ru tin mu a ye ne es na sın da tim pa nik mem -
bra nın ar ka sın da be yaz renk li kit le nin gö rül me si ile ko nu lur. An cak bir çok has ta da bu bul gu ya
rast la na ma ya bi lir. Bu ne den le nor mal tim pa nik mem bran gö rün tü sü ile bir lik te ile tim ti pi işit me
kay bı ile baş vu ran genç has ta lar da akıl da bu lun du rul ma lı dır.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Ko les te a to ma; işit me kay bı; ku lak ağ rı sı 

AABBSS  TTRRAACCTT  OObb  jjeecc  ttii  vvee:: In this study, con ge ni tal cho les te a to ma ca ses that we re di ag no sed and sur-
gi cally tre a ted in our cli nic are pre sen ted and dis cus sed  in the light of  the cur rent li te ra tu re. MMaa--
ttee  rrii  aall  aanndd  MMeett  hhooddss:: Cli ni cal re cords of  se ven pa ti ents (fo ur ma les and thre e fe ma les, aged bet we en
6 and 49 years), ope ra ted  for con ge ni tal cho les te a to ma bet we en 2003 and 2008 were re vi e wed.
No ne of the ca ses had a his tory of pre vi o us sur gi cal in ter ven ti on or chro nic oti tis me di a. All pa ti -
ents we re eva lu a ted with au di og ram, com pu te ri zed to mog raphy, and mag ne tic re so nan ce imaging.
RRee  ssuullttss:: Fi ve ca ses pre sen ted with a prog res si ve con duc ti ve he a ring loss, whe re as one pa ti ent with
tin ni tus and anot her with ear pa in. Otos co pic exa mi na ti on sho wed that tympa nic mem bra nes we -
re in tact in all ca ses. In two ca ses, a whi te mass causing bulging of the tympanic membrane was se -
en be hind the eardrum. The re was a he a ring loss in all, but thre e ca ses.  A ca nal wall up
mas to i dec tomy was do ne on two pa ti ents, thre e pa ti ents had a mo di fi ed ra di cal mas to i dec tomy one
pa ti ent had a trans ca nal at ti co tomy with os si cu lop lasty, and one pa ti ent had a mo di fi ed tran so tic
ap pro ach. Fo ur pa ti ents had sta ge thre e, two pa ti ents had sta ge fo ur, and one pa ti ent had sta ge two
con ge ni tal cho les te a to mas. Pos to pe ra ti ve early comp li ca ti ons were not se en in any of the  pa ti ent.
CCoonncc  lluu  ssii  oonn:: Con ge ni tal cho les te a to ma can be di ag no sed after ob ser va ti on of a whi te co lo red mass
be hind the tympa nic mem bra ne eit her in pa ti ents pre sen ting with he a ring loss or du ring ro u ti ne
exa mi na ti on. Ho we ver, in most pa ti ents, this fin ding can not be ob ser ved. For this re a son, es pe ci -
ally in yo ung pa ti ents with a nor mal lo o king tympa nic mem bra ne and a con duc ti ve he a ring loss,
the pos si bi lity of con ge ni tal cho les te a to ma sho uld be kept in mind.

KKeeyy  WWoorrddss::  Cho les te a to ma; he a ring Loss; ea rac he
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üm ko les te a tom la rın %2’si ni oluş tu ran
kon je ni tal ko les te a tom la ra ge nel lik le 3-5
yaş la rın da ta nı ko nu lur. Bu ko les te a tom la -

rın ilk ola rak Cus hing ta ra fın dan 1922’de tem po -
ral ke mik te ki em bri yo lo jik atık lar dan oluş tu ğu
öne sü rül müş tür. Konjenital kolesteatomlar tem-
po ral ke mik te, 1) me zo tim pa nik, 2) pe ri ge ni ku lat,
3) pet röz apeks ve 4) se re bel lo pon tin açı ol mak
üze re dört fark lı lo ka li zas yonda bu lu na bi lir. Kli-
nik bul gu lar yer leş ti ği lo ka li zas yo na gö re de ği şir.
En sık an te ro su pe ri or kadran da yer le şir. Eğer pos-
te ro su pe ri or da yer leş miş se ke mik zin ci re za rar ve -
rip ile tim ti pi işit me kay bı mey da na ge ti rir.
Pe ri ge ni ku lat böl ge de ve pet röz apeks te yer le şen
ko les te a tom lar da ise ilk baş vu ru şika ye ti fa si yal
pa ra li zi ola bi lir. Sa de ce işit me kay bı şika ye ti ile
baş vu ran, ku lak za rı bul gu la rı ta ma men nor mal
olan has ta lar da ope ras yon es na sın da ko les te a to ma
ile kar şı la şı la bi lir. İyi tet kik edil me den ope ras yo -
na alı nan has ta lar da böy le bir süp riz ile kar şı laş -
ma mak için ope ras yon ön ce si has ta la rın de tay lı
rad yo lo jik in ce le me le ri ya pıl ma lı ve kon je ni tal
ko les te a to ma ola sı lı ğı mut la ka de ğer len di ril me li -
dir. Bu ma ka le de ol duk ça na dir gö rü len kon je ni -
tal ko les te a to ma ol gu la rı nın ta nı ve te da vi sin de ki
önem li nok ta la rı li te ra tür bil gi le ri eş li ğin de göz-
den ge çir me yi amaç la dık. 

GE REÇ VE YÖN TEM LER
Kli ni ği miz de 2003-2008 yıl la rı ara sın da ta nı sı 
ko nu lan ve te da vi si ya pı lan yedi has ta nın ka yıt la rı
ret ros pek tif ola rak in ce len di. Has ta lar dan anam nez
alı na rak ru tin kulak burun boğaz  mu a ye ne si ya-
pıl dı. Od yog ram, tem po ral ke mik bil gi sa yar lı to-
mog ra fi le ri (BT) ve man ye tik re zo nans gö rün tü le ri
(MRI) in ce len di. 

Has ta la rın yaş la rı altı ile 49 ara sın da de ği şi yor -
du. Or ta la ma yaş 23.7 idi. Baş vu ran has ta lar da er -
kek/ka dın ora nı 4/3 idi (Tab lo 1). Has ta lar dan dördü
işit me kay bı ile, iki ta ne si ku lak ağ rı sı ile, bir ta ne si
çın la ma şika ye ti ile baş vur du. Tim pa nik mem bran
ar ka sın da be yaz renk li kit le gö rü len iki has ta dı şın -
da tüm has ta la rın otos ko pik mu a ye ne si do ğal dı. İki
has ta ya in takt ka nal mas to i dek to mi, üçü ne mo di fi -
ye ra di kal mas to i dek to mi ve bir has ta ya trans ka nal
at ti ko to mi ile bir lik te os si kü lop las ti ve bir has ta ya
mo di fi ye tran so tik yak la şım uy gu lan dı (Tab lo 1).
İle tim ti pi işit me kay bı bu lu nan I, II I. IV ve VI I. has-
ta la ra eks plo ras yon amaç lı ope ras yon ka ra rı alın mış
olup, ope ras yon sı ra sın da kon je ni tal ko les te a tom
sap tan dı. Di ğer üç  has ta ise kon je ni tal ko les te a to ma
ön ta nı sıy la opere edil di. Has ta lar da pos to pe ra tif er -
ken komp li kas yon göz len me di. Has ta lar 4-40 ay sü-
re sin ce ta kip edil di. Or ta la ma ta kip sü re si 25 ay dı.

Hasta 1 Hasta 2 Hasta 3 Hasta 4 Hasta 5 Hasta 6 Hasta 7

Yaş 16 Y 6 Y 24 Y 18 Y 29 49 Y 24 Y

Cinsiyet E E E K E K K

Taraf Sağ Sol Sol Sağ Sol Sol Sol

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 Yaygınlığı Orta kulağa Yaygın Orta kulağa Yaygın Petroz apeks Orta kulağa Orta kulağa 

sınırlı sınırlı sınırlı sınırlı 

Evre III IV III IV IV II III

Ameliyat TA+TORP MRM+ Otogrefti İKM İKM Modifiye transotik MRM MRM+ TORP 

ossikuloplast

TABLO 1: Hastaların demografik, odyolojik ve cerrahi bulguları.

1. HY: Hava Yolu, KY: Kemik yolu.
2. MRM: Modifiye radikal mastoidektomi.
3. İKM: İntakt kanal mastoidektomi.
4. TORP: Total Ossiküler replasman protezi.
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BUL GU LAR 
Has ta la rın de mog ra fik, od yo lo jik ve cer ra hi bul gu -
la rı Tab lo 1’de özet len miş tir. Dört has ta da or ta ku-
lak ta sı nır lı, iki has ta da or ta ku lak ta ve mas to idde
yay gın has ta lık sap ta nır ken, bir has ta da lez yon pet-
roz apeks te sap tan dı. Has ta la rın ikisinde (I, II I)
mik ros ko pik mu a ye ne de tim pa nik mem bran do ğal
ola rak de ğer len di ril di. Bir has ta da (VI I) tim pa nik
mem bran mat gö rü nüm de idi. Bu has ta la rın hiçbi -
rin de ge çi ril miş otit öy kü sü yok tu. Be lir gin ile tim
ti pi işit me ka yıp la rı ne de niy le eks plo ras yon plan-
lan dı. Bu has ta la rın ikisin de or ta ku la ğa gi ril di ğin -
de sta pes çev re sin de at ti ğe doğ ru sı nır lı uza nı mı
olan ko les te ta om la kar şı la şıl dı (Resim 1). Bu has ta -
lar da ko les te a to mun te miz len me si de ol duk ça ko -
lay ol du. As pi ra tör yar dı mıy la or ta ku lak tan ve
ke mik zin cir et ra fın dan ko lay ca te miz le ne bil di.
Has ta VI I’ de ise tim pa no me a tal flep kal dı rıl dı ğın da,
ilk ba kış ta he man ji o ma ve ya schwan no ma ol du ğu -
nu dü şün dü ren bir kit le ile kar şı la şıl dı. An cak kit-
le nin içi ne gi ril di ğin de bir ko les te a tom ke se si
ol du ğu an la şıl dı (Resim 2, 3). İşitme kay bı şika ye ti
ile baş vu ran has ta VI en ile ri yaş lı has ta mız dı. Tim-
pa nik mem bran ar ka sın da be yaz kit le gö rü nü mü
olan has ta kon je ni tal ko les te a tom ön ta nı sı ile ope -
re edil di. Or ta ku la ğı dol du ran ko les te a tom ile kar-
şı la şıl dı.

Has ta la rın iki ta ne sin de (II ve IV) hiç işit me
kay bı yok tu. Has ta la rın bi rin de tim pa nik mem bran
ar ka sın da be yaz kit le gö rü nü mü mev cut tu. Bu has-
ta mız da (II) or ta ku la ğa gi ril di ğin de, ko les te a to mun

pos te ri or me zo tim pa nik böl ge de yer leş ti ği ve inkus
al tın dan mas to i de ya yıl dı ğı göz len di. En kü çük yaş -
ta olan bu has ta mı za mo di fi ye ra di kal mas to i dek -
to mi ya pıl dı. Di ğer has ta mız da (IV) kulak zarı
do ğal idi. Tem po ral ke mik BT in ce le me sin de ko a -
le san mas to i dit gö rü nü mü mev cut tu. Ku lak ağ rı sı
şika ye ti olan bu has ta mız da mas to i dek to mi sı ra sın -
da mas to i di ta ma men dol du ran ve sig mo id si nüs
du va rı nı ta ma men ero de et miş yay gın has ta lık la
kar şı la şıl dı. Or ta ku lak ve ke mik zin cir pa to lo ji si
sap tan ma dı (Resim 4, 5, 6, 7). 

Pet röz apeks te ko les te a tom sap ta nan has ta -
mız da ise (V) za man za man olan ku lak ağ rı sı dı şın -
da şika ye ti yok tu. Tem po ral ke mik BT’sin de pet roz
apek si dol du ran kit le gö rül me si üze ri ne çe ki len
MR in ce le me de ko les te a tom ta nı sı kon du (Resim
8, 9, 10).

Kon je ni tal ko les te a to ma ta nı sı, ge nel lik le işit -
me kay bı ile baş vu ran ki şi ler de ve ya ru tin mu a ye -

RESİM 1: Has ta I’e ait pe ro pe ra tif kon je ni tal ko les te a to ma gö rün tü sü. 
k.k ke mik çik zin ci ri çev re le yen ko les te a to ma ke se si.

RE SİM 2, 3: Has ta VI I e ait pe ro pe ra tif ar ta ku la ğı dol du ran ko les te a to ma
ke se si  ve tem po ral BT gö rün tü le ri
.k.k. tim pa no me a tal flep ele ve edil di ğin de kar şı la şı lan ko les te a to ma ke se si.

RE SİM 2.

RE SİM 3.
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ne es na sın da tim pa nik mem bra nın ar ka sın da be yaz
renk li kit le nin gö rül me si ile ko nu lur. An cak bu
bul gu nun ol ma dı ğı has ta ora nı li te ra tür de de yük-
sek tir. Kon je ni tal ko les te a to ma çev re do ku la ra 
ba sı ve yı kı cı et ki gös te re ne dek semp tom ver me -
ye bi lir.1 Has ta la rın baş vu ru es na sın da ki şikâyet le ri
ko les te a to mun yer leş ti ği ye re gö re de ği şir. Or ta ku -
lak yer le şim li ler işit me kay bı ile baş vu rur ken pet-
röz apeks te ki ko les te a tom lu ol gu lar fas yal si nir de ki
güç süz lük le baş vu ra bi lir ler. Mas to id böl ge lo ka li -
zas yon lu ko les te a tom lar ge nel lik le eriş kin yaş ta
semp tom ve rir ler. Bu semp tom lar den ge bo zuk lu -
ğu, la bi rent ve se re bel lar bo zuk luk lar, ba sı ya bağ lı
mas to id ve bo yun da ağ rı ile mas to id böl ge de şiş lik -
tir.2

1965 yı lın da Der la ki ve Cle mis3 kon je ni tal ko-
les te a to mu şöy le ta nım la mış lar dır: Tim pa nik mem-
bran ar ka sın da be yaz renk li kit le gö rü nü mü,
nor mal gö rü nüm lü pars ten sa ve flac ci da, has ta da

oto re, tim pa nik mem bran per fo ras yo nu ve oto lo jik
cer ra hi hikâye si bu lun ma ma sı. 1986 yı lın da Le ven-
son ve Pa ri si er re kür ren oti tis me di a yı kri ter le re
ek le miş tir.4

Kon je ni tal ko les te a tom la rın olu şum me ka niz -
ma sı üze ri ne bir çok te o ri üre til miş tir. Bun lar dan
il ki Mic ha els ’in epi der mo id for mas yon te o ri si dir.
Mic ha els, fe tus ta epi der mo id for mas yo nun or ta ku -
lak an te ro su pe ri o run da gö rül dü ğü nü ka nıt la mış tır.
Kon je ni tal ko les te a tom la rı nın da en sık yer le şim
ye ri an te ro su pe ri or kad ran dır. Ko les te a to mun bu-
ra dan kay nak la nıp pos te ri o ra doğ ru iler le di ği ni öne
sür müş tür. Fa kat bu pos te ri or kad ran ko les te a tom -
la rı nı tam ola rak açık la ma mak ta dır.5 İkin ci te o ri
Ai mi’ nin6 te o ri si dir. Kon je ni tal ko les te ta om lar ge-
nel lik le tim pa nik ist mu sun ya kı nın da bu lu nur lar
ve bi rin ci ve ikin ci bran ki al ar ka kom şu dur lar. Ai-
mi’ ye gö re, kon je ni tal ko les te a tom lar eks ter nal ka-
nal da bu lu nan ve tim pa nik ka vi te ye mig ras yo nu

RESİM 4, 5, 6, 7: Tüm mas to id ka vi te yi dol du ran ve sig mo id si nüs du va rı nı ero de et miş ko les te a to ma rağ men işit me si nor mal olan has ta IV ’ün tem po ral ke mik
BT, ope ras yon, odi o ve tim pa nog ram  gö rün tü sü.
s.s sig mo id si nüs.

RESİM 8,9, 10: Mo i fi ye tran so tik yak la şım la te da vi edi len pet roz apeks ko les te a to mu (Has ta V). BT’de pet roz apek si des trük te eden yu mu şak do ku dan si te si (*),
T2 ağır lık lı MR gö rün tü ler de hi pe rin ten se iz len mek te ka ro ti sin me di a li ne uzan mak ta dır (*).
k.a. ka ro tid ar ter.

f.s. fa si yal si nir.

s.s. sig mo id si nüs.

p.a. pet röz apeks.

RE SİM 4. RE SİM 5. RE SİM 6. RE SİM 7.

RE SİM 8. RE SİM 9. RE SİM 10.
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tim pa nik hal ka ta ra fın dan en gel le nen ek to der min
tim pa nik ka vi te ye iler le me si so nu cun da olu şur lar.6

Di ğer bir te o ri de Pe ron ve Schuk nect7 te o ri si dir.
On la rın te o ri si ne gö re em bri yo nel ge li şim es na sın -
da ek to der mal hüc re ler  tem po ral ke mi ğin her han -
gi bir nok ta sı na sak lan mış ola bil mek te dir.7 Sa de ve
ark.8 or ta ku lak ta sku a möz me tap la zi yi gös ter miş -
ler ve bu nun ko les te a to mun baş lan gı cı ola bi le ce ği -
ni söy le miş ler dir. Yüzde üç ora nın da gö rü len
bi la te ral kon je ni tal ko les te a tom lar da ise Ea vey
fark lı bir te o ri öne sür müş tür. Bu te o ri ye gö re ko-
les te a tom am ni o tik sı vı da ki epi tel deb ris le rin den
oluş mak ta dır.5 Ön ce ki li te ra tür ler de ko les te a to -
mun en sık yer le şim ye ri an te ro su pe ri or kad ran
iken son ça lış ma lar pos te ri or me zo tim pa num ve in-
ku dos ta pe di al ek lem çev re sin de da ha sık yer leş ti ği
yö nün de dir.6 Bi zim iki has ta mız da da ben zer şekil -
de ko les te a tom sta pes çev re sin de, pos te ri or me zo -
tim pa num da yer le şim li idi ve bu ol gu lar da ko les te-
a to mun te miz len me si ol duk ça ko lay ol muş tur.

Kon je ni tal ko les te a tom lar beş fark lı lo ka li zas -
yon da bu lu nur. 1) pet röz apeks, 2) se re bel lo pon tin
kö şe, 3) mas to id, 4) or ta ku lak, 5) dış ku lak yo lu.
En sık bu lun du ğu yer or ta ku lak, en na dir bu lun -
du ğu yer ise mas to id dir. Kon je ni tal ko les te a tom lar
%3 ora nın da mul ti sen tri te gös te rir ler. Bun dan do-
la yı pre o pe ra tif BT hem has ta lı ğın yay gın lı ğı hem
ame li ya tın plan lan ma sı hem de sı nır lı lez yon la rı
be lir le me de ya rar lı dır.9 İle tim ti pi işit me kay bı ile

baş vu ran, nor mal tim pa nik mem bran lı genç ve ço-
cuk lar da BT gö rü len sı nır lı lez yon lar dik kat le in-
ce len me li ve kon je ni tal ko les te a tom ola sı lı ğı akıl da
bu lun du rul ma lı dır. Bi zim de dört has ta mız da eks -
plo ras yon sı ra sın da ko les te a tom la kar şı la şı lın ca ta -
nı ko na bil miş tir. Bu ne den le şüp he li ol gu lar da MR
pre o pe ra tif ta nı koy ma yı ko lay laş tı ra bi lir.

Pot sic ve ark. 16. Pe di at ric Oto lary ngo logy
Kon gre sin de kon je ni tal ko les te a tom la rı ev re len -
dir miş ler dir. Bu sis te me gö re, Ev re 1: Yal nız ca bir
kad ra nı tu tan ko les te a to ma, ke mik zin ci re ve mas-
to id böl ge ye ya yıl ma mış; Ev re 2: Bir den faz la kad-
ra nı tu tan ko les te a to ma, fa kat ke mik zin cir ve
mas to id böl ge sa lim; Ev re 3: Ke mik zin cir eroz yo -
nu; Ev re 4: Mas to id böl ge ye ya yıl mış olarak değer-
lendirilir.. Yi ne Pot sic ve ar k. nın10 yap tı ğı 167
ki şi lik bir se ri de %40 has ta ev re I, %14 has ta ev re
II, %23 has ta ev re III, %23 has ta ev re IV ola rak bil-
di ril miş tir. Bi zim ol gu la rı mız da bir has ta ev re II,
üç has ta ev re III ve üç has ta ev re IV ola rak de ğer -
len di ril miş tir (Tab lo 1).

Pe di at rik has ta lar da ye tiş kin le re oran la da ha
faz la re zi dü el ko les te a tom ka lır. Bu da muh te me -
len ço cuk lar da ki epi tel yal pro li fe ras yon fark lı lı -
ğın dan dır. Pot sic ve ark.10 re zi dü el has ta lık için
ev re 1’de %14 iken ev re 2’de %33, ev re 3’te %41,
ev re 4’te %67 ola rak ra por et miş ler, ev re ile has ta -
lık nük sü nün doğ ru oran tı lı ol du ğu nu söy le miş ler -
dir.
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