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Konjenital kolesteatom aberan epitelyal kalintilardan kaynaklanan nadir bir durumdur. Genellikle saglam timpanik membran arkasinda beyaz yuvarlak kitle olarak
kendini gosterir. Asemptomatik seyredebilecedi gibi iletim tipi isitme kaybr, kulak akintisi, bas donmesine sebep olabilir. Cerrahi tedavi uygulanir. Bu yazida, isitme
kaybi, otalji ve otore ile kendini gdsteren, internal karotid arter kemik duvarda defekt olusturan konjenital kolesteatom olgusunu sunarak tartismayl amacladik..

Anahtar Kelimeler: Konjenital kolesteatom, isitme kaybi, kulak agrisi
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Congenital cholesteatomas are rare disorders, which may originate from the postpartum persistence of epidermoid formations. They have been defined as eviden-
cing no tympanic perforation, that a pearly white mass medial to the tympanic membrane. Usually presentation as asymptomatic but rarely conductive hearing
loss, otorrhea, vertigo may occur. Treatment of congenital cholesteatomas is surgical. In this article,we present a case with congenital cholesteatoma presenting
hearing loss, otalgia ve otorrhea, also bone defect associated with carotis interna artery.
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Giris:

Konjenital kolesteatom aberan epitelyal kalintilardan kaynak-
lanan nadir bir durumdur. Tam kolesteatomlarin % 2" sini
olusturan konjenital kolesteatomlara genellikle 3-5 yas ara-
sinda tani konulur’. Yetiskinlerde tani konuldugunda hastalik
genellikle ilerlemistir?. Erkek- kadin orani 3/1" dir®. Saglam tim-
panik membran arkasinda beyaz yuvarlak kitle olarak kendini
gosterir.

Konjenital kolesteatomlar temporal kemikte; mezotimpanum,
perigenikulat bolge, petrdz apeks ve serebellopontin agi ol-
mak Uzere dort farkl lokalizasyonda bulunabilir. En sik ante-
rosUperior kadranda yerlesir. Klinik bulgular yerlestigi lokali-
zasyona gore degisir. Posterosuperior kadranda yerlesenlerde
kemikgik harabiyeti ve iletim tipi isitme kaybi gérultrken peri-
genikulat bdlgede ve petrdz apekste yerlesen kolesteatomlar-
da ilk basvuru sikayeti fasiyal paralizi olabilir. Kulak agrisi, bas
dénmesi gibi semptomlara da sebep olabilir. Ancak asempto-
matik de seyredebilir. Bu yazida, isitme kaybl, otalji ve otore ile
kendini gosteren, internal karotid arter kemik duvarda defekt
olusturan, klasik gorindmld olmayan konjenital kolesteatom
olgusunu sunarak tartismayl amacladik.

Olgu Sunumu

21 yasinda kadin hasta 5 yil boyunca progresif olarak ilerleyen
iletim tipi isitme kaybi ve son 6 aydir devam eden kulak agrisi,
aralikli kulak akintisi sikayetiyle klinigimize basvurdu. Hastanin
anamnezinde vertigo ve fasiyal paralizi ¢ykisi yoktu. Otos-
kopik muayenesinde sol timpanik membran pars tensa bolu-
muUndn anteriorunda 3 mm capinda yogun epitelizasyon gos-
teren ve timpanik membranda defekt olusturan beyaz kitle
gorulmekteydi. Diger kulak muayenesi dogdaldi. Fasiyal sinir
fonksiyonlari normal olan hastanin vestibller muayenesinde
herhangi bir patoloji saptanmadi. Yapilan pure tone odiyo-
metride, sag kulakta isitme normalken sol kulakta 50 dB iletim
tipi isitme kaybi tespit edildi.

Temporal kemik bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezo-
nans goérinttlemede (MRI) anterior attik ve orta kulagin 6n
yarisini dolduran, tubanin timpanik agzina, malleus basi ve
boynu ile inkus uzun kolunun altindan oval pencere ve sinls
timpaniye uzanan yumusak doku kitlesi gdzlendi. Temporal
kemik BT ve MRI'da ayrica orta kulak anteromedial komsu-

lukta yer alan internal karotid arter kemik duvarinda erozyon
oldugu goraldu (Resim 1).

YA EGITIM VE AH

Resim 1: Temporal kemik BT'de orta kulagin 6zellikle 6n yarisini
dolduran tubanin timpanik agzina, malleus basi ve boynu ile inkus
uzun kolunun altindan oval pencere ve sinis timpaniye uzanan
yumusak doku kitlesi izleniyor.

Bu bulgular esliginde hastaya genel anestezi altinda eksplo-
ratif timpanotomi ve mastoidektomi yapildi. Ozellikle attik &n
yarisini, kemikgcikler bélgesini, sints timpaniyi, tubanin timpa-
nik agzi ile orta kulak 6n yarisini tutan epiteller ile bunu saran
matriks ve perimatriks dokularr temizlendi. Kemikgiklerden
malleus ve inkus erode iken stapes izlenmedi. Orta kulak an-
teromedialde internal karotid arter komsulugundaki bélgede
kemik duvarin frajil olmasi nedeniyle bu bolgedeki perimatriks
ve tubanin agzini déseyen perimatriks kaldirilamadi. Patoloji-
nin tam olarak temizlenebilmesi ve tekrarlamamasi icin has-
taya canal wall down (CWD) timpanomastoidektomi yapildi.
Hastanin postoperatif 12. ayda yapilan kontrolinde herhangi
bir ntiks bulgusuna rastlanmadi.

Tartisma

Konjenital kolesteatom insidansi 0,12/100,000 olan nadir bir
durumdur. ilk olarak Cushing tarafindan 1922' de temporal
kemikte embriyolojik artiklardan gelistigi éne strdlmustar. Kli-
nik tanimlamada 1965'de Derlacki ve Clemis* tarafindan ilk
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kez belirlenen temel spesifik kriterler, 1989'da Levenson ve
arkadaslar tarafindan tamamlanmistir®. Konjenital kolestea-
tomda tanimlanan bu kriterler; otoskopide saglam kulak zari
arkasinda beyaz yuvarlak kitlenin var olmasi, timpanik memb-
randa perforasyon bulgusu ve otorenin olmamasi, gegirilmis
travma veya cerrahi 6ykisintn olmamasidir®.

Bu patolojinin, orta kulakta epidermoid formasyonun normal
gelisimindeki hataya bagl gelistigi dastnalire. Kabul edilen
diger hipotezler ise; kronik inflamasyon sonucu orta kulak
mukozasinda metaplastik transformasyon gelismesi’, orta ku-
lak mukozasinin amniyotik sivi icindeki epitelle kontaminas-
yonu®, ektodermal hiicrelerin temporal kemigin herhangi bir
yerinde sakli kalmasi® ve orta kulak icine dis kulak yolundan
ektoderm migrasyonudur™®.

Saglam kulak zari arkasinda gelisen konjenital kolesteatom,
genellikle cevre dokulara basi ve yikici etki gdsterene kadar
asemptomatik seyreder'. Ancak, ilerlemis vakalarda kolestea-
tom kitlesi orta kulak ve mastoid boslugu doldurarak kulak za-
rinda bir perforasyon olusturabilir ve sonucunda otore gorile-
bilir. Hastalarin basvuru esnasindaki sikayetleri kolesteatomun
yerlestigi yere gore degisir. Orta kulak yerlesimli konjenital
kolesteatomlar isitme kaybiyla basvururken petréz apeks tutu-
lumlu olgular fasiyal paralizi ile basvurabilir. Mastoid bolgeye
lokalize olanlar ise genellikle eriskin yasta semptom verirler.
Bu semptomlar denge bozuklugu, basiya bagli mastoid ve bo-
yunda agri ile mastoid bolgede sisliktir'2. Olgumuzda oldugu
gibi konjenital kolesteatom, isitme kaybi yaninda otalji, otore
ve karotid arter duvarinda defekt ile de kendini g&sterebilir. Li-
teratlrde konjenital kolesteatom olgularinin % 9'unda fasiyal
paralizi bildirilmistir?.

Aimi konjenital kolesteatomu yerlesimine gore; timpanik ist-
musda (tip 1), malleus ve inkusun medialinde (tip 2), aditus ad
antrumda (tip 3), timpanik kavite ve mastoidin farkli yerlerinde
(tip 4) olmak Uzere 4 gruba ayirmis ve en sik tip 2'nin goral-

diguna bildirmistir'®. Potsic ve arkadaslari konjenital kolestea-
tomlari 4 evreye ayirmistir; yalnizca bir kadrani tutan kolestea-
tom, kemik zincir ve mastoide yayilmamis (evre 1), birden fazla
kadrani tutan kolesteatom, kemikgik zincir ve mastoid tutulu-
mu yok (evre 2), kemikgik zincir erozyonu yapan kolesteatom
(evre 3), mastoide yayillmis kolesteatom (evre 4)'3. Vakamizda
kolesteatomun anterosuperior yerlesimli oldugu, mezotimpa-
num ile attigi tuttugu ve kemikcik harabiyeti yaptigi ancak
mastoide uzanim gostermedigi géralda.

Konjenital kolesteatom tanisinda kullanilan en &nemli arag
BT'dir. BT, kolesteatomun genisliginin degerlendirilmesinde,
olasi komplikasyonlar ve bilateral formlarin tespitinde fayda-
hdir's. Ayrica postoperatif takip icin de kullanilir. Konjenital
kolesteatomun tedavisi cerrahidir. Canal wall up (CWU) tim-
panoplasti birinci cerrahi secenektir. Bazi yazarlar tarafindan
menenjit, labirentit veya fasiyal paralizi gibi kemik duvar de-
fektli genis kolesteatomlu olgularda canal wall down (CWD)
timpanoplasti tavsiye edilir'®. Biz de vakamiza internal karotid
arter kemik duvarda defekte neden olan genis kolesteatomu
olmasi nedeniyle CWD timpanoplasti yaptik. Konjenital ko-
lesteatomda, akkiz kolesteatomlarin aksine rekrrens nadir-
dir''. Literatlrde rezidiel kolesteatom orani % 10-28 olarak
bildirilmektedir. Bu oran kolesteatom lokalizasyonu ve secilen
cerrahi teknikle yakindan iliskilidir'>. En cok rezidlel kolestea-
tom gorilen alanlar anatomik olarak derin ve ulasimi gl olan
sinUs timpani, oval ve yuvarlak pencere, epitimpanik reses ve
mastoid antrumdur. CWU timpanoplasti yapildiginda ikinci
bakis 6-24 ay sonra tavsiye edilir'.

Sonug

Konjenital kolesteatom asemptomatik seyredebilen, nadir bir
durumdur. Saglam timpanik membran arkasinda beyaz yuvar-
lak kitle gbzlenen, ilerleyici iletim tipi isitme kaybi, otalji, ver-
tigo ve fasiyal paralizi gibi semptomlar gelisen hastalarda bu
patolojiden stphelenilmelidir.
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