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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Konjenital kolesteatomlu kronik otitis mediaya bagh gelisen bilateral mastoidit

Development of bilateral mastoiditis due to chronic otitis media with congenital cholesteatoma

Ediz Yorgancilar, Salih Bakar, Vefa Kinis, Ramazan Giin, Musa (")zbay, Ismail Topcu

OzZET

Konjenital kolesteatom, embryolojik olarak orta kulagin
gelisimi sirasinda orta kulak, petréz kemik ve mastoid ke-
mikte yer alan yassi epitelden gelisir. Tim kolesteatomla-
rin yaklasik %2-5’ini meydana getirmektedir. Bu makale-
de, 5 yasinda bilateral muhtemel konjenital kdkenli yaygin
kolesteatom ve mastoid fistlille gelen bir olgu sunulmus-
tur. Olgumuz yasina gore ¢ok ileri seviyede destriiksiyon-
la seyretmesi sebebiyle 6zellik arz etmektedir. Hastaya
bilateral radikal mastoidektomi operasyonu yapilarak ba-
sarlyla tedavi edilmistir.
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GIRIiS

Kolesteatom, cok katli yass1 keratinize epitelin ol-
mamas1 gereken orta kulakta veya temporal kemi-
gin diger havali bolgelerinde bulunmasidir. Histo-
patolojik olarak ektopik bazal germinatif tabakanin
stirekli tirettigi deskuame epitel ve keratinin yaptigi
kitlesel lezyon olarak da tanimlanabilir.! Saglam
kulak zar1 arkasinda meydana gelen kolesteatom
konjenital ya da primer, pars flaksidada retraksiyon
cebi ile karakterize tipi primer edinilmis, kulak zar
arka-iist kadranda perforasyon ile karakterize tipi
ise sekonder edinilmis kolesteatom olarak tanim-
lanmaktadir.'~

Konjenital kolesteatom (KK), embriyolojik
olarak orta kulagin gelisiminde orta kulak, petroz
kemik ve mastoid kemikte yer alan yassi epitelden
gelisir ve tiim kolesteatomlarin yaklagik %2-5’ini
meydana getirmektedir.? Genelde saglam timpan
zar1 arkasinda gortilmekle birlikte ¢ok ilerlemis ol-
gularda kulak zarini1 perfore edip sekonder kolestea-
tom goriintlisii verebilir.

ABSTRACT

Congenital cholesteatoma develops from the squamous
epithelium that is located at middle ear, petrous bone
and mastoid bone during embryological development of
middle ear. Congenital cholesteatoma forms the 2-5% of
all cholesteatomas. In this article, a 5 years old boy with
bilateral -probably congenital- diffuse cholesteatoma and
mastoid fistulas is presented. Our case is special due
to his age and severe destructive pattern. Patient was
treated successfully by bilateral radical mastoidectomy
operation.
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Bu makalede, 5 yasinda her iki kulakta birlikte
yaygin muhtemelen konjenital kokenli kolesteatom
ve mastoid fistiille gelen bir hasta sunulmustur. Ol-
gumuz yagina gore ¢ok ileri seviyede destriiksiyon-
la seyretmesi sebebiyle 6zellik arz etmektedir.

OLGU

Bes yasindaki erkek ¢cocugu, dogustan beri isitme
kaybi1, konusamama, her iki kulaktan kanli ve koti
kokulu akinti sikayetleri ile klinigimize bagvurdu.
Hastanin hikayesinde isitmesinin bebekliginden beri
az oldugu ve her iki kulaktan ara ara akintilarinin ol-
dugu, bu sebeple farkli doktorlarca degisik tedaviler
verilmesine ragmen sikayetlerinin azalmayip son 4
aydir daha da arttig1 ve bu sebeple poliklinigimize
basvurdugu 6grenildi. Hastanin 6zge¢misinde sol
dogumsal kalca ¢ikigi ve sag dogumsal omuz ¢ikigi
mevcuttu. Soygecmisinde Ozellik yoktu. Hastanin
yapilan kulak muayenesinde her iki mastoid bolge-
de fistiilize akintili lezyon, ciltte yaygin hiperemi
mevcuttu (Resim 1). Otomikroskopide dis kulak
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yolu daralmisti ve her iki timpan zar1 perfore olarak
gozlendi. Orta kulakta yaygin graniilasyon ve arka
iist kadranda kolesteatom dokusu mevcuttu. Yapilan
saf ses odyometride; sag kulakta 58 dB, sol kulakta
70dB iletim tipi isitme kaybi tespit edildi. Hastanin
temporal kemik bilgisayarli tomografisinde her iki
orta kulak boslugu ve mastoid hiicrelerinde hava-
lanmalar kaybolmustu ve kemikgik zincir erodeydi.
Her iki mastoid kemikte destriiksiyon vardi ve en-
feksiyon cilde agilmisti. Sag tarafta arka fossa dura-
sin1 orten kemikte defekt mevcuttu (Resim 2). Ku-
lak akintis1 kiiltiirlinde tireme saptanmadi. Bu arada
hasta ortopedi ve pediatri konsiiltasyonlar1 istenip
kollajen doku hastaliklar1, hematolojik hastaliklar
ve diger olas1 hastaliklar a¢isindan arastirildi ancak
sonuglar negatif olarak bulundu. Hastaya bu bulgu-
larla antibiyotik tedavisi baslandi. Once sag kulaga,
komplikasyon gelisme ihtimali sebebiyle 15 giin
sonra ise sol kulaga radikal mastoidektomi operas-
yonu yapildi. Ameliyatlarda her iki kulakta yaygin
kolesteatom dokusu ve yaygin graniilasyon mev-
cuttu. Sadece malleusa ait kemik kalintis1 saptandi.
Her iki tarafta dura lizerinde ve sagda sigmoid siniis
izerini Orten kemikte defekt vardi. Spesmenlerin
histopatolojik incelenmesi kolesteatom olarak rapor
edildi. Tedavisi tamamlanan hasta taburcu edildi.
Hasta postoperatif 1. yilinda olup herhangi bir prob-
lemi yoktur ve implante edilebilir kemik yolu igitme
cihazi agisindan degerlendirmeye alinmaistir.

Resim 1. Fistlilize akintil mastoid bdlgenin makroskopik
goriinimu (sag kulak)

Resim 2. Temporal kemik BT: Sagda sigmoid sinls Uze-
rinde, solda ise mastoid kemik Uzerindeki defektin goru-
nimda

TARTISMA

Konjenital kolesteatom olusumu hakkinda birgok
caligsma yapilmis ve degisik teoriler ortaya atilmig-
tir. Ileri siiriilen teoriler; implantasyon, invaginas-
yon, epidermal migrasyon, metaplazi, epidermoid
formasyon, edinilmis inkliizyon teorileridir.> Mic-
haels® yayinladigi ¢alismada, intrauterin hayatta, 6n
mezotimpanumdaki epitelyal kalintilarin bulundu-
gunu gostermis ve buradan kolesteatomun gelisti-
gini ileri siirmiistiir. Bu teori epidermoid formasyon
teorisidir. Ancak ¢ogu KK arka kadran, mastoid
ve petroz kemikte olmaktadir.? Bir baska teori ise
Aimi® tarafindan ortaya atilan ve timpanik halkanin
geg gelismesi sonucu dis kulak kanali epitelinin orta
kulakta kalmasi ile agiklanan epitelyal migrasyon
teorisidir.

Kolesteatomlar farkli derecede seyir gostere-
bilmektedir. Cocuklarda ¢cok daha agresif seyrettigi
bildirilmistir.® Olgumuzda da kolesteatom agresif
seyredip, ¢evre dokularda ciddi destriiksiyon olus-
turmustu. Bu sebeple olgumuzdaki kolesteatomun
konjenital mi yoksa agresif ve hizli seyreden bir
edinsel kolesteatom mu oldugu tartigilabilir. Ko-
lesteatomun konjenital- edinsel ayrimimi yapmak
oldukga giigtiir. Clink{i histopatolojik gortntiiler ay-
nidir ancak bazi kriterlere dayanarak bu ayrim yapi-
labilmektedir. Genelde konjenital kolesteatom i¢in
aranan kriterler kulak zarinin saglam olmasi ve ku-
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lak akintis1 olmamasidir. Ayrica KK daha ¢ok 5 ile
7 yaslar arasinda goriilmektedir.! Ancak KK farkl
formlarda da goriilebilmektedir. Koltai ve ark.” 4
yasindaki bir olguda, sol kulakta kulak akimtisi ve
mastoiditle seyreden kolesteatom, sag kulakta ise
saglam kulak zar arkasinda klasik KK saptamis-
tir. Sagda KK olmasi ve hastanin yas1 sebebiyle sol
kulak i¢in de KK tanisi koymuslardir. Bu olguya
dayanarak kabul edilen KK tanimindan farkli ola-
rak, olusan ciddi destriiksiyon sebebiyle, konjenital
kolesteatomun perfore kulak zar1 ve kulak akintisi
ile de goriilebilecegini bildirmislerdir. Sunulan ol-
gumuzda, her iki kulakta ¢ok ileri destriiksiyona yol
acmis, mastoid kemikte fistiil olusturmus ve kulak
zarint perfore etmis kolesteatom mevcuttu. Olgu-
muza kiigiik yasta son derece ciddi destriiksiyon
olusturan kolesteatom sebebiyle dncelikle ileri des-
triiksiyon yapmis konjenital kolesteatom olabilece-
gini disinmekteyiz. Ancak hizli ve agresif seyre-
den bir edinsel kolesteatom olma olasilig1 da vardir.

Bilateral KK vakalar1 nadiren goriilmekte ve
tiim KK vakalarinin %3’den azin1 olusturmaktadir.®
Literatiirde bildirilen hastalar genellikle olgu su-
numlar1 seklinde olup, hastamiz gibi ¢ok ileri des-
tritksiyonla bildirilen olguya rastlanmamustir. Pasa-
nisi ve ark.’ bilateral saglam timpan zar1 arkasinda
ve orta kulaga sinirli bir olgu bildirmistir. El-Bitar
ve ark.'?, yayinladiklar bilateral KK olgusu ile has-
talarin ilk muayenesi yaninda sonraki muayenelerde
de bu ihtimalin akilda tutulmasi gerektigini ve uzun
donem takibin 6nemini bildirmistir. Worley ve ark.!
brankio-oto-renal sendromla birlikte olan bir bilate-
ral KK olgusu bildirmistir.

Tanida oOncelikle dikkatli muayene ve siiphe
onemlidir. Bu olguda oldugu gibi, kulak akinti-
st ile gelen kiiclik ¢cocuklar kronik siipiiratif otitis
media olarak degerlendirilip uzun tedaviler ile olasi
bir KK’un atlanabilecegi unutulmamalidir. Kulak
muayenesinde perforasyon ve kolesteatom goriil-
mesi edinsel kolesteatom yaninda KK’da da orta-
ya ¢ikabilmektedir. Hekim bu ihtimali her zaman
gbz Oniinde bulundurmali ve gerekirse ileri tetkik
yontemlerine bagvurmalidir. Tanida koronal ve ak-
siyel planda bilgisayarli tomografi faydalidir. Ayrici
tanida her iki kulag birlikte tutan effiizyonlar, ko-

lesterol graniilomlari, inflamatuar yumusak dokular,
graniilomat6z hastaliklar akilda tutulmalidir.’

Tedavisi mutlaka cerrahidir. Kolesteatomun
boyutuna ve yerlesim yerine gore eksploratif tim-
panotomi, canal-up mastoidektomiler genellikle ye-
terlidir. Daha ileri olgularda canal-down mastoidek-
tomi yapilabilir. Olgumuzda kolesteatomun ciddi
destriiksiyonuna yol agmasi, sigmoid siniis ve dura
iizerindeki kemikte defektlerin olmasi sebebiyle ra-
dikal mastoidektomi operasyonu uygulanmistir.

Sonug olarak, KK, bilateral olarak ¢ok ileri ke-
mik destriiksiyonu olusturabilir ve timpan zar1 per-
forasyonu ile karsimiza gelebilir. Uzun siireli kulak
akintisi olan kiigiik cocuklarda kolesteatomdan siip-
he edilmeli ve gerektiginde ileri tetkik yapilmalidir.
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