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Perlak nahyty zatoki Prussaka
jako przyczyna niedostuchu
u 3-letniego dziecka

Acquired cholesteatoma of Prussak’s sinus
as a cause of hypoacusis in 3 year old child

STRESZCZENIE

Przyczyng niedosfuchu u dzieci w wieku 1-3 lat moze by¢ perlak. Rozpoznanie tej cho-
roby opiera si¢ na otomikroskopii, badaniu tomokomputerowym (CT) uszu oraz bada-
niu obiektywnym stuchu. Przedstawiono przypadek 3-letniego dziecka, u ktérego na
podstawie otomikroskopii, CT uszu, badania potencjatéw wywotanych z pnia mézgu oraz
badaniaimmunohistochemicznego rozpoznano perlaka nabytego zatoki Prussaka. Dziec-
ko leczono z powodzeniem chirurgicznie z uzyskaniem poprawy stuchu.
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ABSTRACT

Otitis media with cholesteatoma can be one of the causes of progressive hearing loss
in the children. The proper diagnosis can be done after performing microotoscopy, CT
scan and objective audiometry. The authors present a case of a 3-year old child, tre-
ated because of acquired cholesteatoma of the Prussak’s space in the middle ear. Im-
munohistochemical analysis proved the presence of the cholesteatoma. The surgical
procedure was performed and hearing improvement was obtained.
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WSTEP

Niedostuch jest czestym objawem choréb
uszu u dzieci. U noworodkéw i niemowlat
najczesciej wystepuje niedostuch odbiorczy

(wrodzony niegenetyczny, uwarunkowany

genetycznie) oraz niedostuch przewodze-
niowy w przebiegu ostrego i wysickowego
zapalenia ucha srodkowego. Problem niedo-
stuchu dotyczy réwniez dzieci w wieku

1-3 lat oraz w okresie przedszkolnym. Naj-
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czestsza przyczyna niedostuchu przewodze-
niowego u tych dzieci jest wysick w uchu
Srodkowym oraz zaburzenia droznosci trab-
ki stuchowej, rzadziej kieszonki retrakcyjne,
przewlekle zapalenie ucha Srodkowego
zperlakiem lub ziarning. Rozpoznanie przy-
czyny niedostuchu odbiorczego, jak i prze-
wodzeniowego u malych dzieci jest bardzo
trudne. Rozpoznanie niedostuchu wywota-
nego rozwojem perlaka nabytego u matych
dzieci stanowi duze wyzwanie dla lekarza
pierwszego kontaktu. U matych dzieci
znacznie czgSciej niz u dorostych wystepuja
problemy wynikajace z braku wspotpracy
przy badaniu. Audiometria tonalna jest
mozliwa do wykonania u dzieci powyzej
5. roku zycia. W przypadku dzieci mtod-
szych, diagnostyka niedostuchu wymaga wy-
konania obiektywnych badan, takich jak: au-
diometria impedancyjna, potencjaty wywo-
fane z pnia mézgu (ABR, auditory brainstem
responses) oraz tomografia komputerowa
(CT, computed tomography) kosci skronio-
wych w wysokiej rozdzielczosci [1, 2].

W pracy przedstawiono trudnosci diagno-
styczne u 3-letniego dziecka z perlakiem naby-
tym zatoki Prussaka, ktdre leczono w ostatnim
okresie w Klinice Otolaryngologii Gdanskiego
Uniwersytetu Medycznego. Dziecko (nr hist.
11788) przyjeto do Kliniki z powodu wyciekéw
ropnych oraz niedostuchu ucha lewego. Wy-
wiad ukazat kilkumiesigczne nawracajace ostre
stany zapalne ucha lewego z wyciekami ropny-
mi. Dziecko bylo leczone zachowawczo doust-
nymi antybiotykami z uzyskaniem okresowej
poprawy. Dwa miesiace przed przyjeciem do
Kliniki, usuni¢to z ucha lewego polip wycho-
dzacy przez perforacje w czgsci wiotkiej btony
bebenkowe;j. Otoskopowo stwierdzono: perfo-
racj¢ epitympanalng z tetniacag wydzieling
ropna, napieta czeS¢ blony bebenkowej grubej,
szaro-r6zowa z zachowanym faldem mtlotecz-
kowym; skoéra przewodu byta niezmieniona
zapalnie, §ciany kostne przewodu pozostaly bez
ubytku. Tympanometria i audiometria byly nie-

mozliwe do wykonania.
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W prébie Webera (512 Hz) dziecko late-
ralizuje dzwigk do ucha lewego. Prog stuchu
dla ucha lewego wyznaczony wedtug fali V
w ABR (trzask) wynosit 50 dB (ryc. 1A). Po-
dejrzewajac u dziecka przewlekle zapalenie
ucha Srodkowego, wykonano tomografie
komputerowa o wysokiej rozdzielczosci ko-
Sci skroniowych, ktére wykazalo obecnos$é
perlaka nabytego w nadbgbenku (ryc. 1D).
Dziecko zakwalifikowano do leczenia chi-
rurgicznego w celu usunigcia perlaka oraz
poprawy stuchu w uchu lewym. Wykonano
mastoidektomie¢ z tympanotomia tylng oraz
tymanoplastyke. Po otwarciu ucha stwierdzo-
no masy perlaka, zajmujacego zatoke Prussa-
ka, rozprzestrzeniajacego si¢ w kierunku
przedniegoitylnego nadbebenka oraz w oko-
licy zatoki twarzowej (ryc. 1B, C). Kosteczki
stuchowe byly zachowane. Usunigto perlaka
oraztowarzyszaca ziarning zucha. Odtworzo-
no $ciang przewodu stuchowego zewnetrzne-
go przy uzyciu kosci wlasnej. Rekonstrukcja
btony bebenkowej platem powigziowym. Nie
bylo powiktan w przebiegu pooperacyjnym.
Pfat tympanoplastyczny wygoit si¢. Badanie
histopatologiczne usuni¢tego materiatu
z ucha wykazalo obecno$c¢ perlaka nabytego
(ryc. 1E), za§ badanie immunohistochemicz-
ne — wzmozong aktywnos¢ czynnika akty-
wujacego osteoklasty (RANKL, receptor ac-
tivator of NF-kappaB ligand), ktory stymulu-
je aktywnosc¢ osteoklastyczng perlaka (ryc.
1F). Dziecko po 2-tygodniowym pobycie
w szpitalu zostato wypisane do domu z po-
prawa stuchu.

OMOWIENIE

Zapalenie perlakowe ucha S$rodkowego
u dzieci jest duzym problemem diagnostycz-
nym oraz terapeutycznym [1-3]. Chociaz cho-
robawystepuje rzadko, to moze by¢ ona przy-
czyna znacznego niedostuchu. Innym proble-
mem jest rozwdj perlaka w uchu §rodkowym.
Niebezpieczefistwo tego schorzenia polega
na tym, ze moze prowadzi¢ do wystapienia

powiklan wewnatrzskroniowych lub we-
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Rycina 1A. Potencjaty wywotane z pnia mézgu; B, C. Schemat rozprzestrzeniania sig perlaka w przestrzeniach
ucha $rodkowego i jamie Prussaka; D. Badanie tomograficzne wysokiej rozdzielczosci uszu: catkowite
zacienienie jamy bebenkowej i jamy sutkowej ucha lewego. Stabo rozwiniety uktad pneumatyczny wyrostka
sutkowatego z destrukcjg przegrod kostnych w grupie gornej i sSrodkowej. Struktury ucha srodkowego
(kosteczki) prawidtowe; E. Badanie histopatologiczne perlaka; F. Badanie immunohistochemiczne perlaka na
obecnos¢ czynnika aktywujgcego osteoklasty RANKL

wnatrzczaszkowych. Perlak jest przyczyna
rozrostu nablonka wielowarstwowego pla-
skiego rogowaciejacego w obrebie ucha srod-
kowego. Gray okreslit perlaka jako ,,z13 sko-
re w nieprawidlowym miejscu” [cyt. wg 3].
Glowna cecha perlaka jest niszczenie otacza-
jacej koSci przez aktywowane osteoklasty
oraz specyficzne cytokiny i enzymy proteoli-
tyczne. Stan zapalny ucha, ktory towarzyszy
perlakowi, wplywa na ucho wewnetrzne
i nerw twarzowy. Zakazenie bakteryjne w ja-
mie bebenkowej moze dzigki perlakowi prze-
chodzié¢ do jamy czaszki. W réznicowaniu tej
choroby nalezy uwzglednic¢ nawracajace za-
palenia ucha, przewlekte zapalenie proste
oraz perlaka wrodzonego. Perlak wrodzony
jest bardzo rzadka forma perlaka rozwijaja-
cego si¢ w uchu za nieuszkodzona btong be-
benkowa. Ta postac przewlekltego zapalenia
ucha Srodkowego moze przez wiele lat, poza
postepujacym niedostuchem, nie wywotywac
zadnych dolegliwoSci, az do momentu za-
ostrzenia z towarzyszacym bélem ucha badz
powiktaniami wewnatrzskroniowymi lub we-
wnatrzczaszkowymi. Diagnostyka w przypad-
ku perlaka opiera si¢ na doktadnym badaniu
otoskopowym, radiologicznym i audiome-

trycznym. Objawy opisywane przez malych
pacjentéw sa czesto skape, a dziecko nie skar-
zy si¢ na niedostuch, ktéry jest zauwazany
zazwyczaj przypadkowo przez opiekundw.
U matych dzieci diagnostyka niedostuchu nie
jest tatwa. Wykonanie audiometrii tonalnej
bywa niemozliwe. Trudno wykona¢ oceng stu-
chu u 3-letniego dziecka poprzez méwienie
szeptem lub badanie stroikami. Obecno$¢
perforacjiw btonie bebenkowej uniemozliwia
wykonanie tympanometrii. Dlatego tez w ta-
kich przypadkach postepowaniem z wyboru
jest ABR.Jest tojedyne badanie obiektywne,
dzigki ktéremu mozliwa jest ocena poziomu
ubytku styszenia. Badanie to trwa jednak kil-
kadziesiat minut, wymaga spokojnego leze-
nia, a nawet snu, co nie zawsze jest mozliwe
udzieci. Nalezy pamietac o wykonaniu bada-
nia tomografii komputerowej o wysokiej roz-
dzielczoSci koSci skroniowych u dziecka zjed-
nostronnym niedostuchem w celu oceny sta-
nu kosteczek stuchowych oraz kierunku roz-
przestrzenianiasi¢ perlaka. Badanie histopa-
tologiczne potwierdza obecnos¢ perlaka na-
bytego. O potencjalnej sile niszczacej perla-
ka $wiadczy aktywnoS$¢ czynnika RANKL.
W opisywanym przypadku stwierdzono obec-
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no$¢ nabtonka plaskiego rogowaciejacego
oraz wzmozona aktywno$s¢ RANKL w kera-

tynocytach oraz komorkach podscieliska [4].

WNIOSKI
Przyczyna niedostuchu u matych dzieci moze
by¢ perlak nabyty. Rozpoznanie perlaka

u dzieci jest bardzo trudne. Opiera si¢ ono
na mikrootoskopii, badaniu CT uszu oraz
badaniu obiektywnym stuchu z zastosowa-
niem ABR. Leczeniem zwyboru perlaka na-
bytego u dzieci jest tympanomastoidekto-
mia zamknigta z usuni¢ciem perlaka oraz

tympanoplastyka.
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