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Tekrarlayan streptococcus pneumoniae menenjiti ve Mondini

displazisi: olgu sunumu

Nazan Dalgi¢!, Erdal Ince!, Ergin Ciftci!, Selim Oncel', Suat Fitoz?, Ulker Dogru!

Ozet

Mondini displazisi, siklikla isitme kayb1 otore/rinore ve tekrarlayan menenjitin eslik ettigi orta kulagin dogustan bir malformasyonudur. Bu

bildiride tekrarlayan Streptococcus pneumoniae’ya bagl menenjit ataklari ve sensorinoral isitme kaybi olan 13 yasinda bir kiz hasta sunulmugtur.

Bilgisayarli tomografi incelemesi ile temporal kemikte bilateral Mondini displazisi gosterilmistir. Tekrarlayan menenjit ve sagirligi olan

hastalarda Mondini displazisi goz oniinde bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Mondini displazisi, tekrarlayan menenjit

Summary

Recurrent streptococcus pneumoniae meningitis and Mondini dysplasia: a case report

Mondini dysplasia is a congenital malformation of the middle ear, commonly associated with hearing impairment, otorrhea/rhinorrhea and

recurrent meningitis. In this report, a 13-year-old girl with recurrent meningitis due to Streptococcus pneumoniae and sensorineural hearing

loss, is presented. Bilateral Mondini dysplasia was demonstrated with computed tomography scans of the temporal bones. Mondini dysplasia

should be considered in patients with recurrent meningitis and deafness.
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Giris

Tekrarlayan menenjit; hastanin semptomlarinin ve laboratuvar
bulgularimn aradaki donemlerde tamamen normale dondugu
iki veya daha fazla sayida menenjit atag: olarak tanimlanir
(1). Nadir gortlen ve tanisal giiclukleri olan bir durumdur.
Tekrarlayan menenjite en sik neden olan predispozan faktor
konjenital bir defekt veya kraniyal travma sonucu deri veya
mukoza ile subaraknoid mesafe arasinda baglant1 olugsmasidir.
Immiin sistem bozukluklar: ise daha nadir bir nedendir fakat
ciddi tablolara sebep olabilit. Cogu olguda bakteriyel patojen

izole edilebilmesine ragmen bazi olgularda etken

saptanamamaktadir. Streptococcus pneumonia %50 veya
daha fazla olguda en sik izole edilen patojendir (1).
Tekrarlayan menenjite neden olan konjenital anomaliler;
ensefalosel, meningomiyelosel gibi anterior fossa anomalileri,
temporal kemigin yapisal anomalileri ve dermoid, epidermoid
kist gibi spinal kanali ilgilendiren patolojiler olarak
siniflandirilabilir.

Temporal kemik anomalileri i¢cinde bu tabloya en stk neden
olan konjenital anomali genellikle tek veya cift tarafls
sagirlikla seyreden Mondini displazisidir (2). Anomali, orta
kulagin kemik ve membran yapilarindaki bozukluklar

nedeniyle kokleanin dilate olmas: ile karakterizedir. Orta
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kulak ve serebrospinal siv1 arasinda olugan anatomik baglant
tekrarlayan menenjitin ana nedenini olusturmaktadir (3).
Burada tekrarlayan menenjit ile bagvuran ve etyolojide
Mondini displazisi tesbit edilen 13 yasinda bir kiz hasta

sunulmustur.

Olgu Sunumu

On ¢ yasinda kiz hasta ates, bag agris1 ve kusma ile klinigimize
bagvurdu. Fizik muayenesinde atesi 38 °C, nabz1 90/dk,
solunum sayis1 28/dk ve kan basinci 110/60 mmHg idi. Bilinci
kapali, agrili uyaranlari lokalize ediyor ve inleme seklinde
sozel yanit veriyordu. Ense sertligi, Kerning ve Brudzinski
bulgular pozitifti. Ust ekstremitelerde derin tendon refleksleri
hiperaktifti, alt ekstremitelerde ise alinmiyordu; bilateral
Babinski pozitifligi vardi.

Hastanin 6zge¢misinde dogustan sagirligi oldugu ve bu
nedenle 0zel bir egitim merkezine devam ettigi, 3 yasindan
itibaren 11 kez pnomokok menenjiti nedeniyle tedavi edildigi,
son ui¢ yildir yakinmast olmadig1 6grenildi. Soyge¢cmiste
herhangi bir ozellik yoktu.

Laboratuvar incelemesinde; beyaz kire 22 400/mm3,
hemoglobin 14.3 g/dL, trombosit 156 000/mm3,
sedimentasyon 32 mm/saat, C-reaktif protein 18. 9 mg/dL
idi. Periferik yaymada %74 segment, %10 ¢omak, %2 monosit
ve %?2 eozinofil vardi. Fizik muayene ve laboratuvar bulgulari
ile santral sinir sistemi enfeksiyonu dustiniilen hastaya lomber
ponksiyon yapildi. Beyin omurilik stvis1 (BOS) incelemesinde
basing normal, gortiniim opelesan, protein 458 mg/dL, glikoz
degeri alette dl¢uilemeyecek kadar diisiik ve eszamanli kan
sekeri 145 mg/dL idi. Stvinin mikroskopik incelemesinde
milimetre kiipte 210 lokosit sayild1 (%76 pargali, %24 lenfosit).
Gram boyamada gram pozitif diplokok goruldi. Bu bulgularla
pnomokok menenjiti On tanisi alan hastaya intravenoz (iv)
seftriakson (100 mg/kg/giin) ve vankomisin (60 mg/kg/giin)
baslandi. Izlemde atesi 2. giinde diusen hastanin BOS
kulturtinde penisiline duyarli pnomokok iremesi nedeniyle
vankomisin kesilerek tedaviye seftriakson ile devam edildi.
Bilinci 3. ginde tamamen normale donen hastanin
immimnolojik a¢idan yapilan degerlendirmesinde herhangi bir
patolojiye rastlanmadi. Kraniyal manyetik rezonans (MR)
incelemesi normal bulunan hastanin ytiksek cozunurlukla
temporal kemik bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde

bilateral kemik septasyon eksikligi ile karakterize koklear
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displazi (Mondini anomalisi) izlendi. Hastanin Mondini
displazisi ile beraber goriilen sendromlar agisindan yapilan
genetik degerlendirmesi sonucunda ek bir dismorfik bozukluk
tespit edilmedi. Hastanin fizik muayenesinde guatr yoktu,
perklorat bosaltim testi ve tiroid ultrasonografi sonuglari
normaldi. Beyin omurilik sivisi kagagi agisindan spinal kanala
kontrast madde agisindan verilerek yapilan BT incelemesinde
orta kulak ve serebrospinal sivi arasinda baglant1 gosterilemedi.
Tekrarlanan BOS incelemesi normale donen ve kulturtinde
tireme olmayan hastanin antibiyotigi 14. giinde kesilerek 23-
valansli polisakkarit pnomokok (PPV23) asis1 yapildi. Kulak
burun bogaz bolumine konsilte edilen hastaya operasyon

planlandi.

Tartisma

Mondini displazisi siklikla igitme kaybu, rinore ve/veya otore
ve tekrarlayan menenjit ataklari ile seyreden, orta kulagin
konjenital bir malformasyonudur. Bilateral veya tek tarafli
olabilir, duyma ve denge fonksiyonlarindaki bozukluk
normalden agir duzeye kadar degisebilir (4). Ilk kez 1791
yilinda Carlo Mondi tarafindan konjenital sagirlig: olan 8
yasinda bir erkek ¢ocugun postmortem temporal kemik
incelemesi sonucu tanimlanmistir. Bu anomali, kisa ve genis
koklear kanal, spiral gangliyon hiicrelerinin azlig: ile birlikte
olan immatiir Corti organ ile karakterize bir koklear displazidir.
Ayrica semisirkiler kanallarin yoklugu veya daralmasi ile
birlikte olan vestibiiler dilatasyon bu anomaliye eslik eder.
Mondini displazisi ile birlikte kemik labirentin yan ve orta
duvarlari icindeki butunlagun bozulmasi, orta kulak ile
subaraknoid mesafeyi birlestiren perilenfatik bir fistulun
olusumu ile sonuglanir. Ek olarak stapesin yoklugunun veya
defektif olmasinin bir sonucu olarak konjenital oval
penceredeki fistul, BOS kacagina neden olur. Yukarida
bahsedilen biittin bu yapisal anomaliler tekrarlayan menenjit
ataklarina neden olurlar (3).

Mondini displazisi, izole bir anomali olabilecegi gibi orta
kulak veya diger organ anomalileri ile birlikte de bulunabilir.
Kimyasal (talidomit) veya enfeksiyoz (kizamikgik) teratojen
ajanlarla birliktelik gostermesine ragmen genellikle sporadik
olarak olusur. Ayrica nadir olarak Wildervanck, DiGeorge,
Fountain veya Johanson-Blizzard sendromlari ile beraber
kalitsal bir ozellik gosterebilir. Yine trizomi 13,18 ve 21 gibi

kromozom anomalileri ile birlikteligi tanimlanmistir (5,6).
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Mondini displazisi ile birlikteligi olan diger bir klinik durum
da Pendred sendromudur. Pendred sendromu konjenital isitme
kaybi ve guatr ile karakterize otozomal resesif kalitim gosteren
bir hastaliktir. Guatr siklikla puberte 6ncesi gorliir ve parsiyel
organifikasyon defekti vardir. Bu defekt perklorat bosaltma
testi ile gosterilebilir ve %80 hastada test pozitif olarak bulunur
(6,7).

Chan ve arkadaglari (7) bir anne, oglu ve kizindan olusan bir
ailede herhangi bir malformasyon veya sendromla birliktelik
gostermeyen izole otozomal dominant kaliim gosteren
Mondini displazisini tanimlamusglar ve bunu ailesel sendromik
olmayan Mondini displazisi olarak isimlendirmiglerdir.
Arellano ve arkadaglari (8) farkli derecelerde sensorinoral
isitme kaybi olan bir aile i¢inde yaptiklar: klinik, radyolojik
ve genetik arastirmalar sonucunda, aile bireylerinde isitme
kaybina neden olabilen Mondini displazisini tespit etmisler
ve yapilan gen analizinde de X kromozomu tizerinde DFN3
geninde mikrodelesyon saptamiglardir. Bilateral Mondini
anomalisi olan bir hastanin ilk bagvuru nedeni genellikle
isitme kaybidir fakat defekt tek tarafli ise yillarca tani
konulmayabilir. Ayrica hastalarin ¢ogunda orta kulaga
serebrospinal sivi akigi vardir ve bu hastalar tekraralayan
menenjit ataklar1 nedeniyle bagvururlar. Temporal kemikteki
karakteristik anomali en iyi BT ile gosterilir.

Bizim hastamizda Mondini anomalisinin baglangi¢ semptomu
sagirlik idi ve hastamiz tekrarlayan menenjit ataklar: olmast
nedeniyle yapilan ileri incelemeler sonucunda tan: aldi. Temporal
kemik tomografisinde orta kulak yapilarinin (koklea, vestibiil
ve semisirkiiler kanal) anormal genislikte oldugu ve kokleanin

normal dongusunii tamamlamadig: gorulda (Resim 1).

CT/1 SYSHCTIO ) ANKARA UNIV.TIP.FAK. RAD. A.B.D
09

/ 14 F 343281

\ 04 Jul 03
512

kv 140
nk 150

Head

1.0 s/HE 07:02:43 R/27.50 ;
Resim 1: Aksiyal BT kesitinde bilateral modiyolus ve kemik septalarin
izlenmedigi displastik kohlea gozlenmektedir. Solda dilate vestibiille

anormal genis baglanti da secilebilmektedir

Hastamizin anamnezi derinlestirildiginde ozellikle menenjit
tanist aldigi zamanlarda burnundan beyaz, seffaf akinti
oldugunu soylemesi rinoreyi dustindurdu; fakat tedavinin
10. gununde yapilan kontrastli incelemede herhangi bir
kacaga rastlanmadi. Hastanin guatrinin olmamast ve perklorat
bosaltma testinin negatif bulunmas: bizi Pendred sendromu
tanisindan uzaklagtirdi. Yapilan genetik degerlendirme
sonucunda ek bir dismorfik bozukluk tespit edilmedi.
Hastamizdaki anomali herhangi bir malformasyon veya
sendromla birliktelik gostermedi.

Mondini displazisi ile birlikte olan tekrarlayan menenjit
ataklarin1 onleyici tedavi, BOS kacaginin durdurulmas:
amactyla yapilan cerrahi operasyondur. Hastanin klinik ve
laboratuvar bulgularina gore uygulanacak cerrahi islemler;
vestibiil obliterasyonu ile beraber stapedektomi, vestibiilin
fasya veya kas dokusu ile onarimi, oval pencerenin kemik
doku ile kaplanmasi veya BOS’ un lomber dren ile akiginin
degistirilmesi olarak sayilabilir. Uygulanacak yontem hastaya
ozgu degiskenlik gosterir. Hastaya en uygun cerrahi girigsim
uygulansa bile vakalarin yaklastk %30’unda cerrahi
operasyon basarisizlikla sonug¢lanmakta ve hastalar
tekrarlayan cerrahi girisimlere gereksinim duymaktadirlar.
Bunun diginda yapilan caligmalarda tekrarlayan menenjit
ataklarin1 onlemek amaciyla verilen profilaktik antibiyotik
uygulamalari bagarisizlikla sonuglanmistir (3). Bu hastalarda
en sik etkenin Streptococcus pneumoniae olmasi nedeniyle
2 yas altindaki hastalarin multivalan protein konjugati
pnomokok asist ile agilanmasi ve 2 yasindan sonra PPV23
agist ile rapel yapilmasi, 2 yas uizerindeki hastalarin ise
PPV23 ile agilanmasi koruyuculuk acisindan dnemlidir (1).
Bu tiir nadir goriilen fakat hastanin yasam kalitesini etkileyen
anomalilerin erken taninmasi, ailenin bilgilendirilmesi,
genetik danigma verilmesi ve hastanin korunmasina yonelik
girigsimlerin yapilmasi hastanin prognozu agisindan yararls

olacaktir.
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