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Streszczenie

Leczenic wad wrodzonych ucha nalezy do najtrudniejszych zadai w zakresie otochirurgii.
O uznaniu za dobre rozwiazania operacyjne uznaje si¢ techniki, ktérych wyniki sg powtarzalne
i pozwalajg na uzyskanie zaréwno efektu anatomicznego, jak i funkcjenalnego. Istnicje wicle
uwarunkowan decydujacych o uzyskaniu powodzenia w tego typu operacjach. Zaliczamy do nich:
wiek pacjenta, konkretne techniki chirurgiczne oraz rodzaje stosowanych materiatéw. Autorzy pracy
przedstawiaja stosowana w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu technikg wytwarzania przewodu
stuchowego zewnetrznego w wadach wrodzonych ucha zewngtrznego. Zoperowanie w krotkim czasie
znacznej liczebnie grupy chorych pozwolilo na zdobycie istotnege doswiadczenia oraz na wypra-
cowanic metody dajacej trwate i powtarzalne wyniki. Material obejmuje obserwacj¢ grupy 31 ope-
rowanych — w wieku 6-14 lat. U wszystkich pacjentdéw gojenie po operacji przebiegato bez powikian.
Dobre wyniki anatomiczne, za ktére uwazano utrzymanie szerokiego przewodu stuchowego
zewnetrznego, uzyskano u 28 pacjentéw juz po pierwszej operacii, a u trzech pacjentéw po reoperacji.
Na podstawie wiasnych doswiadczeri mozna uznad, ze rok obserwacji pozwala na stwierdzenie, czy
uzyskany efekt anatomiczny jest trwaty.
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Summary

Medical treatment of ear inherent defects is one of the most difficult problems in otosurgery.
The best surgical solutions depend on results of the techniques, that are repeatable and allow t.o
achieve both anatomical and functional effects. In such operations success depends on sevc?ral conF11~
tions. That would include: age of a patient, specific surgical technliques and sort of matcmal apphe-d
during surgery. Authors of the paper present the technique of forming an external audl?ory meatus. in
it’s inherent defects that is applied in the Institute of Physiology and Patho]og)./ of Hearl'ng. Oper.atmg
of considerable number of patients in a short time period allowed us to acquire essential experience
and elaborate a method giving permanent and repeatable results. The materi?I is based on observ‘atlon
of 31 patients. The operation followed without complications, good anatomlca!_results were achieved
in 28 patients just after the first operation and in 3 patients after one reoperation. Supported by our
experience we can say that a year of observation of a patient after surgery allows to state that achieved

good anatomical effect is permanent.

Podczas dziesigtek lat chirurgicznego leczenia wrodzonych wad ucha
zewnetrznego nie wypracowano jednolitego_ schematu postgpowania [Crabtref:‘
1982]. Mimo niewatpliwych postepéw w leczeniu wad wrodzon.ych W tej
dziedzinie istnieje nadal dosy¢ duza dowolnos¢ sposobéw postepowania, zar.owpo
jesli chodzi o wybdr wlasciwego wieku chorego do wykonywania z.abmgow
naprawczych jak i wskazan do ich stosowania. Wady wrodzone wyznaczaja ba_rdzo
szczegdlne wymagania dla otochirurga. Spowodowane jest to w znacznej mierze
presja rodzicow bedacych pod wpltywem poczucia winy w stqsunku do dmegka
niepelnosprawnego. Postepy medycyny stwarzajg nowe nadzieje dla 'lekarzy, .]a.k
réwniez sa nadzieja dla rodzicow poszukujacych we wszystkich mozhwyc'h miej-
scach informacji na temat mozliwosci leczenia wad wrodzonych swoich dz1e_01.

Niedorozwoje ucha zewngtrznego, srodkowego 1 wewngtrznego sa mezb_yt
czeste 1 wystepujg wedhug réznych autoréw od 1:6000 do 1:30000 urod,zn-n,
a w niektérych zamknigtych populacjach, jak Indianie Nawaho, nawet z czgstoscig
1:1200 [Anson 1991; Aase 1977; Makowski 1999; Takimoto 1978.]. Jak dotad,
przyézyny wystepowania tych zaburzen nie sa znane. Czgsto wystqpujafw konﬁgg—
racji z innymi wadami w zespotach, takimi jak np. Treacher Collinsa, zesp6t
skrzelowo-uszno-nerkowy czy zespdt Goldenhar [Jahrsdoerfer 1986]. Czgsto tez
towarzysza im inne wady wrodzone, zwlaszcza w zakresie serca 1 wielki.ch ‘naczyfl,
nerek, twarzoczaszki czy jam nosa i zatok [Jafek 1975]. Wiqig sig 1.ch wy-
stepowanie z przebytymi w okresie plodowym zaburzeniami, takimi ga}k‘: infekcja
wewngtrzmaciczna, niedokrwienie, narazenie na dziatanie toksyn [PaI:ISIGI‘ %99’{’].
Istnieje wiele podziatéw niedorozwojow ucha w zaleznosci od stopnia nasﬂema.
Jednym z najbardziej popularnych jest propozycja Marxa i Altmanna [cyt. za: Fmp,
Scand 1998], ktérzy dziela niedorozwoje ucha zewngtrznego na trzy sFopmc:
Stopien pierwszy objawia si¢ znacznym znieksztalceniem matzowiny, z dajqcyml
sie jednak wyr6zni¢ szczegotami budowy oraz z wyksztalconym, cho¢ znacznie
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zwezonym przewodem stuchowym zewnetrznym. W stopniu drugim matzowina
jest szczatkowa, w postaci watowatego zgrubienia z zagigciami na obu koncach,
a przewdd stuchowy nie jest wyksztatlcony. W stopniu trzecim matzowina jest
szezatkowa, ograniczona jedynie do platka, a przewdd stuchowy nie jest wy-
ksztalcony. Zmiany te wspotistniejg z réznym stopniem zmian w obrebie ucha érod-
kowego i wewnetrznego. Inaczej dzieli niedorozwoje uszu Tanzer [1975; 1978].
Wprowadzit on 5-stopniowa skale podziatu niedorozwojow. Stopien pierwszy:
anotia — cechuje sig catkowitym brakiem matzowiny usznej i przewodu stuchowego
zewngtrznego. W stopniu drugim stwierdza sig znaczny niedorozwdj matzowiny.
Bardzo duzy niedorozwéj matzowiny najczesciej wspotwystepuje z brakiem prze-
wodu shuchowego zewngtrznego. W trzecim stopniu stwierdza si¢ niedorozwdj
srodkowej czedei matzowiny (przewdd shuichowy zewngtrzny jest wyksztatcony).
Wada wrodzona traktowana jako stopiefi czwarty obejmuje niedorozwdj gérnej
czesci malzowiny (przewdd shuchowy zewnetrzny jest wyksztatcony). Uszy
zewngtrzne wyksztalcone ze stwierdzanym jednak odstawaniem maltzowin skla-
syfikowano jako stopief pigty zaburzen rozwojowych.

Wybor wiasciwej opeji leczenia jest trudny, wymagajacy wnikliwej analizy
mozliwoéei uzyskania optymalnych wynikéw anatomicznych i czynnosciowych,
zgodnych z mozliwosciami oraz oczekiwaniami pacjenta i jego rodzicéw, a wynik
nie zawsze jest satysfakcjonujacy [Chandrasekhar 1995]. Nierzadkie sg tez
powiklania w postaci porazenia nerwu twarzowego, wystapienia odbiorczego
niedostuchu, zbliznowacenia i nastepowego zwezenia wytworzonego przewodu,
perforacji blony bgbenkowej [Parisier 1997].

Wypracowane w Klinice Chorob Uszu naszego Instytutu zasady postgpowania
w wadach wrodzonych ucha zewnetrznego odnosza si¢ do mozliwosci uzyskania
ostatecznych wynikéw stuchowych [Skarzynski 1999; 2001]. Dzielg si¢ one
na funkcjonalne i estetyczne. W zakresie funkcjonalnym, czyli zwigzanym
z mozliwoscig uzyskania poprawy stuchu, przyjeta zasada postepowania obejmuje
rekonstrukeje przewodu shuchowego zewngtrznego i ucha srodkowego z odtworze-
niem aparatu przewodzacego, o ile badania diagnostyczne (CT) wskazuja na ist-
niegjace ku temu mozliwosci. W wadach ucha zewnetrznego, ktdérym towarzysza
duze malformacje w obrgbie ucha srodkowego, ze wzgledow estetycznych odtwa-
rzana jest tylko matzowina uszna, natomiast dla potrzeb poprawy stuchu stosuje sie
wszczepialne mocowane w koéei aparaty na przewodnictwo kostne, tzw. BAHA.

W drugiej opcji dotyczacej aspektu estetycznego, w przypadkach jednostronne;j
mikrocji bez uprzednio wykonywanych prob rekonstrukeji chirurgicznej, przy
swiadomej akceptacji chorego mozna zastosowaé silikonowg protez¢ matzowiny
na zakotwiczonych w kosci zaczepach tytanowych; rozwiazanie to jest zwykle
proponowane osobom dorostym.

Najwazniejszym warunkiem przy kwalifikacji do rekonstrukcji przewodu
stuchowego zewngtrznego i ucha $rodkowego Jjest dobre rokowanie co do
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mozliwosci uzyskania stabilnej poprawy stuchu do poziomu wyd?lr.mf;s’sci go'qalr'lej.
Oznacza to, ze pooperacyjne badanie stuchu jest w stanie wy;Ka-zac, iz mozliwe jest
osiagniecie progow dla przewodnictwa powietrznego powyzej 30 dB HL. .Istotne
jest zachowanie przewodu stuchowego zcwnqtrznegp: Jfast to waruqek pozag?any,
lecz niekonieczny. Nastgpnym warunkiem sa ni‘§w1<=:H(1e deformacje ucha $rod-
kowego, pozwalajace na wykonanie rekonstrukql. %a‘m-:uchg kostefczek, oraz ’bra‘k
duzych zmian anatomicznych w jamie b@benkqwej ijej sasiedztwie, a §zczegolme
istotne jest okreslenie pofozenia stawu slfromowo'-Zuchwowego, opisywane sa
bowiem w jego sasiedztwie liczne anomalie rozwojowe, ktore wykluczaja Wyko.-.
nanie rekonstrukeji przewodu stuchowego zewngtrznego. Dotyczg one lokalizacji
stawu skroniowo-zuchwowego, jak rowniez przebiegu nerwu twarzowego [Cole

1990; Crabtree 1982].

1. MATERIAL

Obserwacja objeto 31 chorych, operowanych w 1ataF:h 1999-2001. Byty to przy-
padki jednostronnych wad wrodzonych, w ktorych d1agnostyka} pl"zedoperacyjfla
wykazata brak przewodu stuchowego zewnetrznego oraz speinianie nyszczegol—
nionych powyzej kryteriow kwalifikacyjnych. W wykonanych padamach tor’nc.)-
grafii komputerowej wykazano obecnos¢ jamy beenk(?Wcj zZ zawar.toscwa
kosteczek stuchowych oraz z wystarczajacym dystansem czgsel be.enkoweJ koscl
skroniowej od stawu skroniowo-zuchwowego. W badaniach audigmetrycznyc.k%
potwierdzono rezerwe slimakowa, warunkujaca mf):‘zlivx.foéé }J.zys.kama po operacji
poprawy stuchu do poziomu swobodnej wydolnosci soc;a}l}ej. Wiek chorycf;}.l wahat
sie od 6 lat do 14 lat. Malzowiny wyksztatcone byly dos¢ _dobrze. RogWOJ mowy
byt w granicach poprawnosci. Operacje byty wykonywane ]edflostronme.

Metoda postgpowania chirurgicznego obejmowata I'la'Stqu_}a_CG et'apy: '

1) wykonanie cigcia za malzowing uszna, odsiamapqcego powierzchnig wy-
rostka sutkowego i okolicg miejsca dla wytwarzania przewodu shichowego
zewnetrznego w czgsci kostnej; '

2) zdjecie warstwy korowej koéci wyrostka sutkowego w celu uzy_skama mate-
riatu wiasnego dla wytworzenia tylne; $ciany przewodu oraz uzyskania wgladu do

przestrzeni powietrznych; o -
3) zlokalizowanie jamy bebenkowej od strony wyrostka po usunigeiu CZgscl

komorek powietrznych; . . o
4) dokonanie oceny domniemanego potozenia blony bebenkowej, a czgscie)
struktury przypominajacej ja swoja lokalizacja 1 budow‘q,' .
5) zdjecie tkanki kostnej az do okolicy stawu skroniowo-zuchwowego bez jego
otwierania oraz uruchomienie lub uzupelnienie tancucha kosteczek stuchowych;
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6) wytworzenie tylnej $ciany przewodu z kosci warstwy korowej z pobranego
wczesniej materialu;

7) pobranie duzego wolnego ptata powigzi migénia skroniowego oraz w miare
mozliwosci plata powigziowego uszyputowanego;

8) wylozenie $cian kostnych przewodu powiezia migénia skroniowego
i przykrycie w okolicy ujécia fragmentami skory oraz ochrzestnej;

9) wykonanie plastyki wej$cia do przewodu;

10) umocowanie uszyputowanych fragmentéw skoéry i chrzastki szwami usta-

lajacymi, zszycie rany za malzowina, zalozenie opatrunku usznego.

IT. WYNIKI

Obserwacje wynosza od minimum roku po operacji do 3 lat. U wszystkich
operowanych uzyskano wygojenie rany pooperacyjnej ,,per primam”. Opatrunek
gléowny usuwano zwykle po 14 dniach. Nastgpnie zaktadano saczek ustalajacy
wejscie do przewodu przez kolejne 2-3 tygodnie. Po tym czasie przeprowadzano
kontrole w odstgpach miesiecznych. Badania audiometryczne oceniajace stan
stuchu przeprowadzano po miesiacu, a nastgpnie po 6 miesiacach 1 po roku od
operacji. W niniejszej pracy ograniczono sie do obserwacji trwatosci efektu
anatomicznego, czyli utrzymania §wiatla wytwarzanego przewodu. U 28 (90,3%)
operowanych uzyskano $wiatlo przewodu pozwalajace na jego dobra penetracje
i oczyszczanie. Ten stan utrzymywat si¢ w czasie minimum rocznej obserwacii.
U 3 (9,7%) operowanych wystapito postgpujace stopniowo zwezenie, poprzedzone
w dwoch przypadkach ziaminowaniem. Chorzy ci wymagali reoperacji. Polegata
ona na usunigciu ziarniny i wycigciu bliznowatego zwezenia. Drugi etap leczenia
zakonczony byl sukcesem, tzn. uzyskano wystarczajacg szeroko$é przewodu
shuchowego, pozwalajacq na odpowiednie oczyszczanie i dalszg penetracje jamy
bebenkowe;.

Utrzymanie szerokiego $wiatla przewodu stuchowego zewnetrznego w pierw-
szym roku po operacji ma decydujace znaczenie co do trwatodci uzyskanych efek-
tow. Z grupy 31 pacjentéw operowanych u 9 chorych obserwacja siega juz 3 lat,
a u nastgpnych 12 — dwoch lat. W tym okresie nie stwierdzono istotnego zwezenia
si¢ przewodu stuchowego zewngtrznego, a zatem wyniki uzyskane po roku mozna
bedzie uznawaé w przyszto$ci, gdy grupa operowanych bedzie liczniejsza, za
trwate. Osiagnigcie dobrego efektu stuchowego czesto wymagato nastepnego etapu
operacji w postaci ossikuloplastyki. Mozna ja byto przeprowadzi¢ z dojécia przez
uprzednio wytworzony przewod stuchowy zewnetrzny, po pelnym wygojeniu
zwykle po 6-8 miesigcach od pierwszego etapu. Trzeba zwrdcié uwage na to, ze
trudnosci srodoperacyjne, z ktérych nalezy wymienié te najwazniejsze, takie jak
zbyt mata odlegtos¢ do stawu zuchwowego oraz nietypowe przebiegi nerwu twa-
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rzowego, nie omingly operatora pomimo szczegélowego przygotowania i kwali-
fikacji chorego do zabiegu. Podobne trudnosci znane sa wszystkim operatorom wad
wrodzonych, co potwierdzaja liczne doniesienia [Aguilar 1988].

ITT. WNIOSKI

1. Stosowana metoda wytwarzania przewodu stuchowego zewngtrznego daje
dobre wyniki — pozwala na uzyskanie wystarczajaco szerokiego §wiatta przewodu
i jest powtarzalna u kolejnych operowanych chorych.

2. Stosowana technika wymaga duzego doswiadczenia w zakresie otochirurgii,
a w szezegdlnosci w wykonywaniu operacji rekonstrukcyjnych. Satysfakcjonujace
chorego wyniki mozna osiagna¢ jedynie przy ustaleniu i przestrzeganiu wlasciwych
wskazan do leczenia operacyjnego. Efekt funkcjonalny moze by¢ uzyskany wraz
z wytworzeniem przewodu sthuchowego zewnglrznego lub tez po wykonaniu
dodatkowego zabiegu w obrebie tancucha kosteczek stuchowych zaleznie od za-

stanego stanu anatomicznego.
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