Tympanoskleroza
— tajemnicza choroba ucha
Tympanosclerosis — mysterious ear disease

STRESZCZENIE

Tympanoskleroza jest czesto spotykana chorobg bfony bebenkowej i/lub ucha srodko-
wego o do konca niepoznanej etiopatogenezie oraz nieustalonych w petni sposobach
jej leczenia.

Autorzy przedstawiajg rys historyczny badan nad tg choroba, jej prawdopodobng etio-
patogeneze, czestos¢ wystepowania, spotykane postaci kliniczne, cechy kliniczne zwigk-
szajace prawdopodobiefistwo postawienia wtasciwego, przedoperacyjnego rozpozna-
nia. Czg$¢ koncowa pracy poswigcona jest rozwazaniom nad wadami i zaletami poszcze-
go6Inych sposobow leczenia tego schorzenia.
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stowa kluczowe: tympanoskleroza, etiopatogeneza, metody leczenia, chirurgia ucha

ABSTRACT

Tympanosclerosis is a frequently occurring condition of tympanic membrane and/or
middle ear. Its ethiopathogenesis has not been fully determined and its treatment has
not been fully established. Authors present an outline of the history of research on this
condition, its likely ethiopathogenesis, frequency of occurrence, diagnosed clinical
variables, clinical features which increase possibility of correct pre-surgical diagno-
sis. The latter part of this article is devoted to discussion on advantages and disadvan-
tages of particular ways of treatment.
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WSTEP jamie bebenkowej, faficuchu kosteczek shu-
Tympanoskleroza (tympanosclerosis) jest chowych badz przestrzeniach wyrostka sut-
choroba ucha §rodkowego polegajaca na kowatego. Zmiany tympanosklerotyczne
odktadaniu si¢ ztogéw wapnia w btonie i/lub  zbudowane z widkien kolagenowych i mas
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Rycina 1. Mikrofotografia zmienionej
tympanosklerotycznie bfony sluzowej ucha
$rodkowego. HE. X200 (zrédfo: [1])

hialitowych, cz¢Sciowo uwapnionych, umiej-
scowione sa podnabtonkowo w blaszce wia-
Sciwej wySciotki ucha i czgSci napigtej blony
bebenkowej (myringosclerosis) (ryc.1) [1].

Tympanoskleroza jest procesem dyna-
micznym, prowadzacym do zaburzen ukr-
wienia, zaniku i usztywnienia tkanek ucha
Srodkowego, a w efekcie konicowym — do
niedostuchu przewodzeniowego, badz (rza-
dziej) — mieszanego [2-6].

RYS HISTORYGZNY

Pierwsze opisy zmian tympanosklerotycz-
nych blony bebenkowej (chalky patches) sa
autorstwa Cassebohma (1734 r.). Toynbee
(186071.) i Politzer (1883 r.) przedstawili ob-
razy histopatologiczne tej choroby pozwala-
jace zréznicowac budowe histopatologiczna
ognisk tympanosklerozy i otosklerozy. Ter-
minu ,sclerosis” uzyt po raz pierwszy Von
Trolsch w 1873 roku (Pankensclerosis) 2, 7].
Dzigkiwprowadzeniu do praktyki kliniczne;j
mikroskopu operacyjnego Zollner w 1956
roku mdgt przedstawic kliniczna diagnosty-
ke réznicowa otosklerozy i tympanosklero-
zy (ponadto wprowadzit nazwe: tympanosc-
lerosis), a House w 1960 roku zaproponowacé
mikrochirurgiczng metode leczenia tympa-
nosklerozy [8]. Autorami pierwszego pol-
skiego doniesienia o tej chorobie sag naukow-
cy gdanskiej Kliniki Otolaryngologii —
Mozolewski, Koztowski i Ruszel [9]. Mimo
uptywu czasu, nadal wigkszo$¢ klinicznych,

histologicznych i patologicznych zagadnien

zwigzanych z ta choroba pozostaje nieroz-
strzygnigta. Uzyskaniu ostatecznych rozwia-
zaf nie sprzyja zauwazalna tendencja do
bagatelizowania tego problemu klinicznego
(pomijanie badZ marginalizowanie tympa-
nosklerozy w podrecznikach otologii oraz
przy tworzeniu standardéw postgpowania
w przewleklym zapaleniu ucha Srodkowe-
£0), a ponadto mnogos$¢ spotykanych w pis-
miennictwie klasyfikacji, metod postgpowa-
nia oraz sposobow przedstawiania wynikow
leczenia tej choroby [6, 10].

ETIOPATOGENEZA TYMPANOSKLEROZY

Nie do kofica poznano etiopatogeneze tej
choroby. Wigkszo$¢ autoréw opowiada si¢ za
jej podtozem zapalnym, jako stadium final-
nym przewlektego zapalenia ucha srodkowe-
go badz wysickowego zapalenia ucha [2]. Na
zwigzek tympanosklerozy z wysigkowym za-
paleniem ucha srodkowego (otitis secretoria)
wskazuja badania retrospektywne, migdzy
innymi Tosa i wsp., Rileya i wsp. oraz Valto-
nena i wsp. [11-13]. Tos i wsp. w 1983 roku,
badajac dzieci z wysickowym zapaleniem
uszu, wykazali obecno$¢ tympanosklerozy
u48% chorych leczonych drenazem wentyla-
cyjnym, a jedynie u 10% wsréd oséb leczo-
nych zachowawczo. Riley i wsp. w 1997 roku
oraz Valtonen i wsp. w 2002 roku stwierdzili
ogniska tympanosklerozy w btonie bebenko-
wej odpowiednio u 39% oraz 28,1% chorych
leczonych drenazem wentylacyjnym. W gru-
pie chorych leczonych bez zaktadania dreni-
kéw wentylacyjnych ten odsetek byl niewiel-
ki, rzedu 1%. Tos uwaza zwigzek drenazu jam
bebenkowych z tympanoskleroza jako zwia-
zek posredni, przez ostabienie naturalnych
ruch6w blony bebenkowej prowadzacych do
pogorszenia ukrwienia i regeneracji btony
begbenkowe;j [14].

Inne czynniki brane pod uwagg, to rozwdj
tympanosklerozy w wyniku proceséw auto-
immunologicznych, oddzialywania czynni-
kéw genetycznych, jako efekt koncowy zani-

ku naturalnej czynnoSci wydzielniczej gru-
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czoléw blony Sluzowej ucha czy takich sta-
néw chorobowych, jak hiperkalcemia, hiper-
lipidemia czy nadcis$nienie tetnicze [15-18].
Pojawiaja si¢ publikacje starajace wiazad
tympanoskleroze z perlakiem badZ atherosc-
lerosis.

Nadal nie wiadomo, jakie czynniki decy-
duja o mozliwoSci przejécia przewleklego
zapalenia ucha w takie postaci, jak na przy-
ktad tympanofibroza, zapalenie zrostowe,
perlak czy tympanoskleroza [3, 6]. Zwiazek
miedzy tymi chorobami jest réwnie tajemni-
czy, mato zrozumialy i mato poznany, jak
w neurootologii zwiazek miedzy jedno-
stronng nagla gtuchota, naglym jednostron-
nym uposledzeniem czynnoSci przedsionka
i tak zwanym idiopatycznym porazeniem
nerwu twarzowego typu Bella.

Préba zblizenia si¢ do tajemnic etiopato-
genezy tympanosklerozy jest wyrdznienie
przez Tosa [14] w rozwoju tej choroby czte-
rech etapow, z ktorych kazdy stanowi synte-
z¢ obserwacji klinicznych z informacjami
pochodzacymi z nauk podstawowych. Tos
wyrdznil nastgpujace etapy:

1. zapalenia i fibrogenezy;

2. degeneracji komoérkowej i tworzenia
depozytéw tkankowych;

3. wapnienia;

4. odwapniania i regeneracji.

W pierwszym etapie w wyniku rozwijaja-
cego sie stanu zapalnego dochodzi do napty-
wu komérek immunologicznie kompetent-
nych (makrofagéw, fibroblastéw, limfocy-
téw T), wzrostu liczby widkien kolageno-
wych oraz stezenia IL-2 i IL-6 [19]. Naply-
wajace makrofagi stymulowane przez tlenek
azotu przeksztalcaja si¢ w osteoblasty i oste-
oklasty [20]. Procesy tego etapu moga by¢
przyspieszane przez takie czynniki, jak uraz
mechaniczny (np. paracenteza) i uwalniane
wolne rodniki tlenowe.

W drugim etapie, pod wplywem oste-
oklastow w warstwie wtaSciwej btony beben-
kowej, dochodzi do przebudowy tkanki

lacznej, rozpadu komorek i wiokien oraz
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Rycina 2. Posta¢ bionowa tympanosklerozy.
Widoczne kredowo-biate ztogi wapniowe uktadajgce
sie w lewej bfonie bgbenkowej w ksztalt konskiej
podkowy. Czes$¢ wiotka btony bebenkowej
pozbawiona ztogdw (zrédto: orl.ifps.org.pl/jedn_chor/
graph/tymp_scl1.jpg)

tworzenia depozytéw tkankowych (lizoso-
my, siateczka endoplazmatyczna z recepto-
rami wapnia).

Etap trzeci to proces degeneracji z poste-
pujacym szkliwieniem, wskutek czego powsta-
je czeSciowo uwapniona tkanka organiczna
obfitujaca w ztogi cholesterolu i fosforany.

Koncowy etap (odwapniania i regenera-
cji) obserwuje si¢, wedtug Tosa i wsp. [21],
u 30-42% chorych z tympanoskleroza.

CZESTOSC WYSTEPOWANIA ORAZ POSTACI
KLINIGZNE TYMPANOSKLEROZY
Zmiany tympanosklerotyczne spotykane sg
u 7-33% chorych z przewlektymi zmianami
zapalnymi uszu [3, 22]. Skarzyfiski stwierdzit
ich obecnos¢ u blisko 60% chorych opero-
wanych z powodu patologii uszu [6]. Moga
one przybiera¢ postaé blonowa (myringosc-
lerosis) i/lub wewnatrzbgbenkowa [2]. Postaé
wylacznie blonowa tympanosklerozy jest
postacia najczestsza (21-51%); postac bto-
nowo-bgbenkowa wystepuje u co trzeciego
chorego, a postaé wylacznie bgbenkowa —
u 17% chorych (ryc. 2, ryc. 3) [2, 22, 23].
Zmiany tympanosklerotyczne moga po-
jawiac si¢ w kazdym miejscu ucha Srodkowe-
go, ale najczesciej, oprocz btony bebenko-

wej, umiejscawiaja si¢ one na promontorium,

Waldemar Narozny i wsp.
Tympanoskleroza
— tajemnicza choroba ucha

Znaczna cze$¢ schorzen
przewlektych ma
charakter skapo- lub
wrecz bezobjawowy
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Kazda decyzja leczenia
chirurgicznego
tympanosklerozy winna
byc oparta na
audiometrycznym wyniku
badania stuchu, a wyhor
sposobu postgpowania
chirurgicznego zhiezny

Z opracowanymi
uprzednio standardami
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Rycina 3. Posta¢ blonowo-bebenkowa
tympanosklerozy. Perforacja centralna zmienionej
tympanosklerotycznie prawej btony bebenkowe;j.
W jamie bebenkowej widoczne ztogi
tympanosklerozy (zrodto: medweb.cf.ac.uk/
otoscopy/ear11.jpg)

w okolicy okienka owalnego i okraglego
oraz antrum [24, 25]. U zdecydowanej wigk-
szo$ci chorych z tympanoskleroza (86-91%)
uszy sg suche [2].

Ruchomy tancuch kosteczek stwierdza
si¢ w 61% tympanosklerozy, w 30% jego
unieruchomienie, a 9% réznego stopnia
zniszczenie kosteczek [2]. Miejscem unieru-
chomienia kosteczek stuchowych jest naj-
czedciej okienko owalne, rzadziej Sciggno
mig$nia strzemigczkowego badz kowadetko
i strzemiaczko [22].

U prawie wszystkich chorych z rozpo-
znang tympanoskleroza (95%) stwierdza si¢
niedostuch przewodzeniowy, ale tylko u co
siodmego z nich (13%) jest to niedostuch
z rezerwg przekraczajaca 30 dB [2, 3]. Cho¢
chorobe te rozpoznaje si¢ stosunkowo cze-
sto, to wedtug Austina, tylko u 6,4% tych
chorych jest ona klinicznie istotna [26].

ROZPOZNANIE TYMPANOSKLEROZY

Postawienie ostatecznego, pewnego rozpo-
znania tympanosklerozy jest zwykle mozli-
we dopiero Srddoperacyjnie [25]. Asiriiwsp.
[2] w 1999 roku okreslili pewne cechy tym-
panosklerozy umozliwiajace zwigkszenie

prawdopodobiefistwa postawienia przed-

operacyjnego, wladciwego rozpoznania:
brak wywiadu rodzinnego (odmiennie niz
w otosklerozie), obecno$¢ w wywiadzie za-
palen uszu, charakterystyczny wyglad btony
bebenkowej (kredowobiate plamkiw ksztat-
cie podkowy), sucha (ale zakazona) jama be-
benkowa, radiologicznie obraz bezpowietrz-
nego wyrostka sutkowatego ze zwapnienia-
mi promontorium i zniszczeniem nadbeben-
ka, aw obrazie tomografii komputerowej —
ogniska zwapnien ko$ci skroniowych. Gun-
dersenw 1965 roku zauwazyl, ze w tympano-
sklerozie dobremu obrazowi otoskopowe-
mu najczesciej odpowiada zly wynik badania

audiometrycznego [27].

POSTEPOWANIE W TYMPANOSKLEROZIE
Tympanoskleroza jest jednostka chorobowa
ucha Srodkowego sprawiajaca, w opinii
wigkszoSci otologéw, najwigksze trudnosci
w leczeniu. Jeszcze do niedawna jej rozpo-
znanie bylo réwnoznaczne z decyzja o odsta-
pieniu od chirurgicznego leczenia [28-31].
Obecnie panuje przekonanie, ze leczenie
chirurgiczne tympanosklerozy, szczegdlnie
w sytuacji, gdy towarzyszy jej znaczny niedo-
stuch i jest mozliwa do wykorzystania rezer-
wa Slimakowa, jest jej jedyng skuteczna
metoda leczenia. Kazda decyzja leczenia
chirurgicznego tympanosklerozy winna by¢
oparta na audiometrycznym wyniku badania
stuchu, awybor sposobu postepowania chirur-
gicznego zbiezny z opracowanymi uprzed-
nio standardami [6]. Operacje uszne w tym-
panosklerozie, zwlaszcza zwiazanej z unie-
ruchomieniem strzemiaczka, stanowig za-
wsze duze wyzwanie, nawet dla najbardziej
do$wiadczonych otochirurgéw [32, 33].
Wedtug Tosa [14] chirurgiczne leczenie
tympanosklerozy powinno uwzgledniac ta-
kie czynniki, jak: rozlegto$¢ zmian tympano-
sklerotycznych, stopief fiksacji strzemigcz-
ka, obecnos$¢ perforacji blony bebenkowej,
fiksacja rekojeSci mioteczka, zmiany w nad-
bebenku, droznos¢ trabki stuchowej, obec-

nos¢ perlaka i/lub czynnej infekcji.
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Tabela 1

Waldemar Narozny i wsp.
Tympanoskleroza
— tajemnicza choroba ucha

Stan kliniczny (otologiczny i audiometryczny) a sposob postepowania otochirurgicznego w tympanosklerozie

Tympanoskleroza ucha — stan otologiczny i audiometryczny

Sposob postepowania otochirurgicznego

Perforacja Uszkodzenie Unieruchomienie Unieruchomienie  Stuch [dB]
bfony mioteczka mioteczka strzemigczka
bebenkowej i/lubkowadetka i/lubkowadetka
- - @) &) <25 Leczenie zachowawcze
(+) ) -) -) >25 UZT + myringoplastyka
(+) (+) (&) (&) > 25 UZT + ossikuloplastyka
(+) (+) (+) -) >25 UZT + uruchomienie tancucha kosteczek
+ ossikuloplastyka
e - - (+) >25 UZT + uruchomienie strzemigczka
(+) ) ew. (+) ) ew. (+) (+) > 25 1) jednoetapowo: UZT + myringoplastyka

+ ew. ossikuloplastyka + uruchomienie
strzemigczka

2) dwuetapowo:

— UZT + ossikuloplastyka + myringo-
plastyka

— uruchomienie strzemigczka

(-) — nieobecny; (+) — obecny; UZT — usunigcie zmian tympanosklerotycznych

Zalezno$¢ migdzy stwierdzanymi zmia-
nami otologicznymi i audiometrycznymi
a sposobem postgpowania w tympanoskle-
rozie przedstawiono w tabeli 1.

Usuwanie zmian (ptytek) tympanoskle-
rotycznych nalezy ogranicza¢ do btony be-
benkowej, powierzchni kosteczek stucho-
wych, nisz okienkowych, $ciggna migSnia
strzemiaczkowego i mig§nia napinacza bto-
ny bebenkowej. Plytki tympanosklerotyczne
umiejscowione na promontorium i w hypo-
tympanon moga by¢ pozostawione. Wiele
uwagi nalezy poswieci¢ pozostawieniu moz-
liwie najwigkszej powierzchni niezmienio-
nej blony §luzowej jamy bebenkowej [10].

Perforacja zmienionej tympanosklero-
tycznie blony bebenkowej jest wskazaniem
do myringoplastyki. Przedmiotem wazkiej
decyzji operatora jest liczba pozostawionych
iusunietych zmian tympanosklerotycznych,
pamietajac o pozadanym koncowym, zaréw-
no anatomicznym, jak i czynnoSciowym,
wyniku tego zabiegu [10].

Unieruchomienie strzemiaczka przy
obecnej perforacji blony bebenkowej jest,
wedlug wiekszosci otochirurgéw, wskaza-
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niem do postgpowania dwuetapowego [25,
34-36]. Odmiennego zdania sa Tos i wsp.
[37] preferujacy w tych przypadkach lecze-
nie chirurgiczne jednoetapowe.

Unieruchomione masami tympanoskle-
rotycznymi strzemigczko mozna uruchomic,
stosujac jedna z trzech metod: stapedoto-
mig¢, stapedektomi¢ badz mobilizacje.
W pi$miennictwie otologicznym trwa wy-
miana danych klinicznych, gtéwnie na pod-
stawie wlasnych materialéw klinicznych oto-
chirurgéw oraz dyskusja nad zaletami i wa-
dami kazdej z wymienionych trzech metod
operacji strzemiaczka.

Stapedotomia jest uwazana za metode
leczenia zwigzana ze stosunkowo najwigk-
szym ryzykiem utraty stuchu (gluchoty). Po-
rownujac jednak uzyskiwane ta metoda wy-
niki stuchowe, sa one znacznie lepsze niz
u chorych leczonych innymi metodami (sta-
pedektomia, mobilizacja) [38]. Stapedekto-
mia, cho¢ bezposrednio po zabiegu przyno-
si spektakularna poprawe stuchu, to w dtuz-
szej perspektywie wiaze si¢ z szybkim pogor-
szeniem stuchu [24, 33]. Mobilizacja byla

przez wiekszo$¢ otochirurgéw uwazana za
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opcj¢ najbezpieczniejsza, najprostsza,

pierwszego rzutu w chirurgii strzemiaczka

[8, 26, 32, 37], ale doswiadczenia Smytha sa

odmienne [39]. Uruchomienie strzemigczka

metoda mobilizacji doprowadzito do utraty
stuchu az u 36% operowanych przez niego
chorych. Cho¢ mobilizacja jest uwazana za
metode obarczona duzym ryzykiem dopro-
wadzenia do utraty stuchu [22, 26, 30], to
prawdopodobiefistwo pojawienia si¢ takie-
go powiklania mozna znacznie ograniczy¢,
stosujac si¢ do rad takich otochirurgéw, jak:

Sheehy i House (pozostawienie mig§nia

strzemiagczkowego) czy Tos i wsp. (skrupulat-

na ochrona stawu kowadetkowo-strzemiacz-

kowego) [22, 37].

Argumentami mogacymi zmuszac do re-
fleksji, badZ podwazajacymi stusznosé, w wy-
branych przypadkach tympanosklerozy, de-
cyzji o chirurgicznym sposobie leczenia tym-
panosklerozy, moga by¢ nastepujace uwagi:
1. Rozpoznanie tympanosklerozy nie u kaz-

dego chorego jest réwnoznaczne z de-

cyzja o jej operacyjnym leczeniu. Przy-
ktadem moze by¢ tympanoskleroza ogra-
niczona do btony bgbenkowej z nie-
znacznym niedostuchem badz tympano-
skleroza wewnatrzbebenkowa bez badz

z nieznacznym unieruchomieniem tan-

cucha kosteczek;

2. Istnieje mozliwo$¢ pogorszenia si¢ stu-
chu w odlegtym okresie po operacji,
zwlaszcza po stapedektomiach [24, 33];

3. Wysoki odsetek (4,5-10%) pooperacyj-
nych gluchot po interwencjach chirur-

gicznych na unieruchomionym przez
proces tympanosklerotyczny strzemiacz-
ku [23, 24, 26, 40];

4. Stosunkowo wysoki odsetek (11%) in-
nych niepowodzefn pooperacyjnych po
leczeniu chirurgicznym tympanosklero-
zy (nawr6t tympanosklerozy, retrakcja
btony bebenkowej) [25, 27]; u takich cho-
rych, po zamknigciu ewentualnej perfo-
racji btony bebenkowej, zalecany jest
aparat stuchowy [5];

5. Czynny, dynamiczny charakter zmian
tympanosklerotycznych [19, 20];

6. Potrzeba krytycznej oceny (samooceny)
doswiadczenia i sprawnoSci otochirurga
planujacego operacje tympanosklerozy
[32, 33];

7. Nachwile poglebionej refleksji zastuguje
brak akceptacji metody chirurgicznej
leczenia tympanosklerozy przez niekto-
rych znanych otochirurgéw (Brockman,
Schuknecht i wsp., Smyth, Morrison)
[28-31].

UWAGI KONCOWE

Tympanoskleroza jest czesto spotykana cho-
roba btony bebenkowej i/lub ucha srodko-
wego o do kofica niepoznanej etiopatogene-
zie oraz nieustalonych w petni sposobach jej
leczenia. Wiedza o tym schorzeniu w §rodo-
wisku medycznym jest stosunkowo niewiel-
ka. Autorzy maja nadziej¢, ze wiadomoSci
zawarte w niniejszej pracy skierowane gtow-
nie, ale nie tylko, do lekarzy rodzinnych,

pozwola na poprawe tego stanu rzeczy.
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