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Streszczenie

Wady wrodzone ucha zewngtrznego i ucha $rodkowego stanowia zfozony 1 wymagajacy kom-
pleksowego postepowania problem funkcjonalny i estetyczny. Znacznego stopnia malformacja
matzowiny i ucha $rodkowegoe wystepuje raz na okolo 20 000-30 000 zywych urodzen, co oznacza
okolo 20-25 nowych przypadkéw rocznie. Jest ona czestsza u plci mgskiej i bywa obustronna w 25-
30% przypadkow. W 12-50% przypadkéw moze towarzyszy¢ jej odbiorcze uposledzenie stuchu.
Procedura postepowania jest bardzo istotna dla osiagniecia dobrych rezultatéw leczenia tak pod
wzgledem funkcjonalnym, jak i estetycznym. W pracy przedstawiono zasady postgpowania
stosowane w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu u pacjentéw z wadami wrodzonymi ucha.

Summary

Microtia with usually concomitant primary atresia of the auditory canal and middle ear malfor-
mation which is a complex functional (hearing impairment) and aesthetic problem (lack or auricular
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atresia) requiring a complex approach. Major auricular and middle ear atresias accur once in about 20-
30 thousand live births what in Polish conditions means 20-25 new cases a year. The incidence rate is
higher in males 3:2 and bilateral in 25-30% of cases. In 12-50 % of cases may be accompanied by sen-
sorineural hearing loss. Good functional and cosmetic results depend on applied strategy of the treat-
ment. Authors present algorithm of the treatment in cases of congenital ear malformations.

Pomimo wielu lat doswiadczen w leczeniu chirurgicznym wad wrodzonych
ucha srodkowego brak jest ujednoliconego schematu w postgpowaniu terapeuty-
cznym. Z pewno$cig wptyw na ten stan majg zmiany dokonujace sie w audiologii
1 nowe mozliwosci diagnozowania najmiodszych dzieci. Wykrywanie wad wro-
dzonych z zaburzeniami shuchu we wezesnej fazie rozwojowej dziecka stwarza
zupelnie nowe mozliwosci zapewnienia roZWoju poprzez wezesne aparatowanie,
a tym samym umozliwia rozwoj mowy. Te okolicznodci powoduja zmiany
W postgpowaniu chirurgicznym i wplywaja na ustalanie pdzniejszych niz doty-
chezasowe terminéw operacyjnego leczenia niedostuchu. Czgstos¢ wystepowania
niedorozwoju ucha zewngtrznego i Srodkowego oceniana przez réznych autoréw
wynosi od 1:20000 do 1:30000 urodzin. Przyczyny nie sg znane. Wystepuja
w roznych konfiguracjach z innymi wadami lub w znanych zespolach, np. Treacher-
Collinsa. Dzieci z wadami ucha zewnetrznego lub z zespotami, w ktérych WYSs-
tepuja wady, trafiaja do lekarza dosy¢ wezesnie. Jest to spowodowane glownie
widocznoscig tych wad dla blizszego i dalszego otoczenia.

Niedorozwoje w obrebie ucha zewnetrznego i srodkowego sa trudnym proble-
mem dla otochirurga i audiologa. Istnieje wiele podziatéw niedorozwojow
w zaleznoci od stopnia nasilenia. Marx i Altman [za: Firmin, Scand 1998] dzielg
niedorozwoje na trzy stopnie. Stopien pierwszy: objawia sie wyraznym znieksz-
talceniem matzowiny z dajacymi si¢ wyrézni¢ szczegotami budowy, przewad
stuchowy zewngtrzny wyraznie zwezony. Stopien drugi: malzowina jest
szczatkowa w postaci walowatego zgrubienia z zagieciami na obu koncach.
Przewod shuchowy niewyksztatcony. Stopien trzeci: matzowina Jest szczatkowa w
postaci jedynie platka, przewod stuchowy nie jest wyksztalcony. Oprécz
widocznych niedorozwojow, fragmenty malzowiny sg umieszczone nizej niz po
stronie zdrowej. Zmiany trzeciego stopnia wystepujg zwykle jednostronnie.
Zmianom tym towarzysza rézne stopnie niedostuchdw wspotistniejace z wadami
ucha $rodkowego, a wiegc niewyksztalceniem w pelni aparatu przewodzacego
(niedostuchy przewodzeniowe) oraz grupa niedostuchéw percepcyjnych
zwiazanych z niedorozwojem w obrebie ucha wewnetrznego [Firmin, Scand 1998].

Istnieje réwniez inny podziat dokonany przez Tanzera [za: Somers (i in.)
w druku]. Wyrdznia on 5 grup: a) anotia — catkowity brak matzowiny, b) microtia
— bardzo duzy niedorozwéj najczesciej z brakiem przewodu stuchowego
zewngtrznego, ) niedorozwéj srodkowe; czgsei matzowiny, d) niedorozwoj gérnej
czgdci malzowiny, e) uszy odstajace. Postepowanie lecznicze uzaleznione jest od
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stopnia skomplikowania wady ze szczegdlnym uwzglegdnienism stopmz
niedostuchu. Jest to najwazniejsze kryterium w przypadku obustronneg
i tuchu. _ -

nled\?\?y;ér wiasciwego postepowania terapeutycznego w igcfzemu twody Wﬁ:}fc;fj
j konania wielu badan diagnostycznyc '

ucha jest bardzo trudny. Wymaga wykon: adal e gl

Sleni ia i rodzaju niedostuchu, jak i mozliwo /
wzgledem okreslenia stopnia 110 : e , ¢l zastosowanis
iedniegj ii dczen wlasnych oraz wiodacy

dpowiedniej terapii. Na podstawie doswa{a : ’ :

Eél\jvoleczeni; wad wrodzonych ucha jestesmy w stan‘le zaproponow’rac czteg OI.i)C_]iZ
terapeutyczne [Somers (i in.) 1994; Skarzynski (i in.) 1999], ktore sg aktualn

stosowane w IFiPS.

. W zakresie funkcjonalnym: . ,
i relf;nstrukcja funkcjonalna przewodu stuchowego i ucha srodkowego

oo . K
7 odtworzeniem aparatu przewodzacego, jezeli badania diagnostyczne (TK)
skazuja na istniejgce mozliwosci, . N .
" - z;satosowanie aparatu stuchowego zakotwiczanego w k(?scn metoda o.sseom‘;ii
gracji (BAHA) dla wykorzystania wydolnej w Wystarczajqcym stopniu czg
odbiorczej stuchu.

2. W zakresie estetycznym: _ o B
— estetyczna rekonstrukcja malzowiny w przypadku jednostronnej mikrocji bez

uprzednio wykonywanych préb rekonstrukeji chirurgicznej oraz akceptacjl
0; . o

chm—egsilikonowa proteza matzowiny na zakotwiczanych w kosci tytano:u;;zz];

zaczepach w przypadkach uprzednio wykonywanych .bez powodzerll{la p:;(;kc.ez

rekonstrukeji lub braku akceptacji chorego na chirurgiczna rekons ]
atzowiny. o 3 ' _

i Zasadﬁiczym elementem naszego postepowania jest to, 1:15l dytsponUJ QCS\;VQ ] e;tn;f;;i
S sliwosci terapeutycznych staramy

osrodku pelnym zakresem mozhwosc'l oI : o Jak

najpeh’liejfze poinformowanie pacjenta o istniejacych v; jeif;{o przypadku ;r;gjzel;\:;izi
i , 1 i i ich zaletach 1 wadach, a samemu .
ciach postepowania chirurgicznego, 1¢ : : L IREIEIn

ieni i boru pomigdzy tymi mo

ozostawienie dokonania ostatecznego wyboru pC i "
g\)?Vymaga to jednak odkladania terminu operacyjne rekonstrukcji do czasu, kiedy

i iggnie wi jmniej 14-15 lat. _
dziecko osiagnie wiek co najmniej 14 3 o ' '
N Dla pozggcia odpowiedniej decyzji operacyjnej Istotne jest uwzglednienie
stepujacych aspektow: _ . '
na S)zjda;gniowanie gtownego celu leczniczego: ﬁ.kaJonalny czy estetyczr;y, -
b) rozréznienie pomiedzy przypadkami jedno- 1 obustronnymi, w ktorych p
tety sa zupelnie inne; _ o .
N 03; wiek pacjenta w momencie zgtoszenia sig do lekarza;

$niejsze 1 je chirurgiczne;
d) ewentualne wezesniejsze interwencje ‘
f)) patologie towarzyszace (np. odbiorcza utrata stuchu, towarzyszace mnne

wrodzone anomalie);
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: g) sytuacja 'socjo-ekonomiczna I psychospoleczna pacjenta majaca bardz
}stotne znaczenie dla jako$ci przebiegu pooperacyjnej opieki ambulatoryj ;
i warunkéw higienicznych pacjenta. o
Szezegolnie nalezy zwrécié baczng uwage na aspekt psychologiczny. Rodzi
now.oroc.ika z zgros:niqciem przewodu stuchowego, a zwlaszcza z nied(iozwoice
maizow‘my- zpajdujq si¢ po jego urodzeniu w swoistym szoku. Konieczne ) nt
zapfs:\jvme,m'e Im wiasciwego wsparcia emocjonalnego, petne wyjz;lénienie sytu i
mozliwosci terapeutycznych i rokowania. Kierujemy ich ponadto na konsyultacj'l’
ggne?ycz‘nau aby moc realistycznie i odpowiedzialnie przedstawié k ojae
wienia si¢ wady u kolejnych dzieci. e P
W zakresie funkcjonalnym proponujemy pacjentowi rekonstrukcje chirurgiczn
przc*t:vodu stuchowego i ucha $rodkowego jedynie w przypadkach, ktére c% b N
roku;all co do stabilnej poprawy stuchu do poziomu socjalnie wydol’ne 0 tzn0 rje
ggzgkmane pooperacyjne Progi przewodnictwa powietrznego mogg by% l’epsz.egni}zf
B HL. Pozostalym paCJen.tom w przypadkach obustronnych zmian proponuje-
my ap.arat sfucho»yy zakotwiczany w kosci, a w przypadkach jednostronnych
sugeru_}el?ly OQSIQplenie od interwencji chirurgiczne;. Uwazamy, Ze nie ma sle]:ic
operowac pacjentow, ktérzy po operacji i tak bedg musieli ko’rzystaé Z apa iu
;Zu;l?owzgo (Frzypa)dk; obustronne) lub i tak nie osiagng stuchu obuusznego I(Jpzyu
1 jednosironne). Poza tym zastosowanie klasyez ;
z wi'd?dkaﬁusz?q tkwigca w nowo wytworzonym prze\);foc];;iosijfgtr)?:;nf }L]: (;lr]lzzvegq
czgse pagentow prowadzi do przewlektego stanu zapalnego, tworzenia si zianf'neJ
1 za.r'astama dna przewodu, co w efekcie uniemozliwia dalsz:: korzystanieqz a atn
badz wymaga stalego ambulatoryjnego usuwania zlarniny. P
, Wleif)lett_na f)bserwacja i analiza operowanych chorych w wielu o$rodkach
ktor.e zajn?l.’gac SI'Q leczeniem przypadkéw wad wrodzonych uszu Wskazu'eacne;
lf(lj)me(_:znosc r.lalez-ytego zv\.frécenia uwagi, ktére przypadki w aspekci,e rekonstgukc'i
nkc‘Jonalne}_mo?emy zaliczy¢ do dobrze rokujacych w odlegtej perspektywie ch
SOWej. Za .paC‘}ﬂI‘IIOW dobrze rokujacych uwazamy takich, u ktorych m'eupoys’ledzo;i ,
Jest funkcja pcha wewngtrznego, deformacja ucha srodkowego jest niewielka o "
zac%;owam.i jest re_sztkowa struktura przewodu stuchowego. U takich paci tr'aZ
mozemy si¢ spodziewac stabilizacji shuchu na poziomie nie gorszym niz Z?O ;En};)f
;Nk I?rzypadku operacji pozost%h'zch pacjentéw, pomimo poczatkowo satys-'
akejonujacego rezultatu czynnodciowego, w dlugoletniej obserwacji zauwaz
rsltigil;;c;;vi pogarszljl'li}e( si¢ wynikow rekonstrukcji. Jest to zwykle spowodowzrii:
stnym naskorkowaniem i zarastaniem dna nowo wyt
is}uchowe.go ‘zeWHQtrznego. U tych pacjentéw wyniki odle)g/}‘:(;f?:lz‘g:gnﬁzze?)du
i kstzta}tujq si¢ z reguty w okolicach 60 dB HL (czyli niewiele lepiej niz pr %1 oo
racja), co }_)ov'vodyje koniecznosé stosowania przez pacjenta aparau;] s%ucﬁozvie .
Pgawwms si¢ aparatow stuchowych BAHA zakotwiczanych w kosci mgto'd
osseointegracji, ktére praktycznie nie ustepuja funkcjonalnie rezultatom stoso;a(;i:
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klasycznych aparatéw shuchowych na przewodnictwo powietrzne, stworzyfo nowa
szanse na przywrocenie stuchu w sposdb niewymagajacy skomplikowanego
i niepewnego postgpowania chirurgicznego. W zwiazku z tym nie mozna rezyg-
nowaé z zabiegéw operacyjnych pacjentow z atrezja pierwszego stopnia wedtug
Marxa i Altmana [za: Firmin, Scand 1998]. Natomiast w przypadkach atrezji
drugiego stopnia wedtug Marxa i Altmana [za: Firmin, Scand 1998], stanowiacych
niestety wiekszos¢, nalezy raczej obecnie odstapi¢ od rekonstrukeji funkcjonalnej
i zastosowaé aparat BAHA. Ewentualny powrdt do szerszego stosowania rekon-
strukcji przewodu stuchowego bedzie mozliwy, gdy rozwigzany zostanie problem
gojenia sie skry w glebi przewodu.

W aspekcie estetycznym mamy wybor pomigdzy plastyczna rekonstrukcja
matzowiny a zastosowaniem silikonowej protezy mocowanej na zaczepach
zakotwiczanych w kosci. Proteza zakotwiczana w kosci jest polecana pacjentom,
u ktérych nie uzyskano zadowalajacych wynikow, pomimo kilku etapéw operacji
rekonstrukcyjnych z pozostatoécig w postaci licznych blizn, bliznowcow 1 pogru-
bienia skory. Proteza jest réwniez idealnym rozwigzaniem w przypadkach, gdy
deformacje sa i tak niemozliwe do ukrycia, jak np. w zespole Treacher-Collinsa.
Prostota operacyjnego zakotwiczenia w kosci tytanowych zaczepOw protezy spra-
wia, iz procedura ta nie niesie z soba ryzyka zadnych istotnych komplikacji i moze
zostaé wykonana réwnocze$nie z chirurgia w innym rejonie, np. instalacjq zaczepu
BAHA czy tez funkcjonalna rekonstrukcja ucha srodkowego 1 przewodu
stuchowego. Efekty kosmetyczne stosowania dobrze wykonanych protez sa
niemalze doskonale i pozwalaja na praktycznie catkowite ukrycie defektu. Polecana
jest tez ta metoda dla pacjentow, ktérzy nie sa w stanie zaakceptowad rekonstrukcji
chirurgicznej z wiasnych tkanek. Ponadto zalecamy tg metode pacjentom, ktorzy
utracili matzowine w wypadku lub z powodu operacji onkologicznej.

U pacjentéw miodych, wezesniej nieoperowanych, z izolowanym wrodzonym
defektem rozwoju malzowin usznych proponujemy wykonanie rekonstrukcji plas-
tycznej. Odtworzenie malzowiny jest jednakze jednym z najtrudniejszych zabiegow
chirurgii rekonstrukcyjnej. Operacje wykonywane nieraz w kilkunastu, a nawet
kilkudziesieciu etapach czesto z niezadowalajgcymi rezultatami daty zly stawe
w przypadku tego typu rekonstrukcji. Dopiero upowszechnienie technik Brenta
i Nagaty wraz z modyfikacjami pozwolito na uzyskanie satysfakcjonujacych este-
tycznie i stabilnych rezultatow [Brent 1992; Firmin, Scand 1998; Somers (i in.)
w druku; Skarzyfski (i in.) 1999). Technika Nagaty [1995] daje mozliwos¢ uzyska-

nia dobrego rezultatu estetycznego zaledwie w dwéch etapach. W pierwszym etapie
pobicrany jest od pacjenta fragment jego whasnej chrzastki zebrowe], modelowany
w trojwymiarowy ksztait matzowiny i wszczepiany nastepnie do przygotowanej
w miejscu rekonstrukcji kieszonki skoérnej. Etap drugi to wytworzenie rowka
zausznego i drobne korekty ksztattu matzowiny.
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Podsumowujac, nalezy zwréci¢ uwage na kolejno$¢ podejmowanych dziatan
W postgpowaniu z pacjentem rodzacym si¢ z wadg wrodzong ucha zewnetrznego,
srodkowego i wewnetrznego.

W przypadkach obustronnych konieczne jest jak najszybsze przeprowadzenie
petnej diagnostyki audiologicznej i dopasowanie klasycznego aparatu stuchowego
na przewodnictwo kostne juz w pierwszym roku zycia. Aparat ten powinien by¢
stosowany do czasu, gdy stanie sie mozliwe wykorzystanie innych opcji terapeuty-
cznych. W tym czasie trzeba systematycznie kontrolowaé stabilnosé stuchu, uwazaé
na ewentualny rozwdj perlaka w zamknietej przysrodkowej czesci przewodu
stuchowego, sledzié efekty wzmocnienia oraz rozwdj psychosocjalny dziecka.

W przypadkach obustronnych wskazane jest zastosowanie systemu BAHA od
wieku okolo 3 lat, jezeli tylko dziecko jest wystarczajaco dojrzate pod wzgledem
fizycznym i psychicznym do zastapicnia klasycznego aparatu na przewodnictwo
kostne przez BAHA.

Od wieku 6-7-8 lat (rozpoczecie nauki w szkole) w dobrze rokujacych przy-
padkach moze zosta¢ wykonana rekonstrukeja funkcjonalna zastepujaca BAHA.
Przy rekonstrukcjach obustronnych, operacje obu stron powinien dzieli¢ od siebie
okres przynajmniej 1 roku, aby w tym czasie mozna bylo ocenié stabilno$é efektu
funkcjonalnego po stronie operowanej jako pierwszej. Zadowalajacy i stabilny
efekt rekonstrukeji pozwala na usuniecie zaczepu aparatu BAHA.

Decyzja dotyczaca rekonstrukeji funkcjonalnej musi byé jednak zawsze
poprzedzona szczegétowa dyskusja dotyczaca mozliwosci estetycznych. Nalezy
zawsze poinformowaé pacjenta lub jego opickundw, ze wybrana opcja jest prakty-
cznie ostateczna, gdyz pdzniejsza ewentualna rekonstrukcja plastyczna daje
mniejsze szanse na osiagniecie zadowalajacego rezultatu, ze wzgledu na WSpom-
niane zbliznowacenie,

W przypadkach, gdy rekonstrukcja funkcjonalna rokuje niezadowalajaco, ideal-
nym momentem dla rekonstrukeji estetycznej jest wiek kilkunastu lat. Z punktu
widzenia chirurgicznego wiek ten jest najodpowiedniejszy ze wzgledu na dostep-
nos¢ odpowiedniej wielkosci chrzastki zebrowej potrzebnej do rekonstrukcji. Wiek
kilkunastu lat jest wedtug nas réwniez whasciwym momentem do operacji w przy-
padku wyboru opcji protezowania malzowin i wyrazenia zgody na odpowiednie
postgpowanie przez samego zainteresowanego.

U pacjentéw z mikrocjg jednostronng uwaga poczatkowo powinna sie koncen-
trowac na diagnostyce stuchu ucha zdrowego i starannej jego kontroli. W wieku
kilkunastu lat nalezy wzia¢ pod uwage, stanowiacy tu priorytet, aspekt estetyczny,
tzn. chirurgi¢ rekonstrukcyjna matzowiny lub zastosowanie silikonowej protezy
matzowiny na zaczepach zakotwiczanych w kosci. Chirurgia funkcjonalria
odlozona zostaje w tych przypadkach do wieku pozniejszego i jak wyzej wspom-

niano wykonywana jest jedynie w przypadkach dobrze rokujatf;ych, gdy
spodziewane pooperacyjne progi przewodnictwa powietrznego moga by¢ lepsze niz
. d]itl;{si;nowujqc, nalezy jeszcze raz podkreslic znaczepie c%oéwi‘std'cz?nia zespo%u
diagnostyczno-chirurgicznego podejmujacego sig leczenia mikrocji i .metliorozx'vo%lf
przewodu stuchowego zewngtrznego. Ze wzglgdu‘ na stojqu-nkowo mew1e'lkq 110§c
pacjentéw i powoli postgpujace doskonalenie umiejgtnosci zgspo’fu_ uwazamy, ze
leczenie wad wrodzonych ucha powinno by¢ zarezerwc?wane jedynie tﬂa ‘A‘fysoko
specjalistycznych o§rodkéw, bowiem kazdg nieudana pr‘c‘)ba rekonstrukeji w istotny
sposob zmniejsza szansg powodzenia kolejnych operacji.
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