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Leczenie otochirurgiczne wad kosteczek stuchowych u pacjentéw z wrodzona

tamliwoscia kosci [osteogenesis imperfecta-(OI)]

Wprowadzenie:

Z analizy pismiennictwa i obserwacji wiasnych wynika, ze niedostuch w osteogenesis
imperfecta wystepuje az do 58% chorych. Jako przyczyng niedostuchu najezescie; podaje si¢
wady w obrebie ucha $rodkowego - najczesciej fiksacje ptytki strzemiaczka, ztamanie odnog
strzemiaczka, obliteracie niszy okienka owalnego. Dotychczas powstato kilka opracowan,
ktore skupialy si¢ na korelacji typu mutacji genetycznych i jej wplywu na wystapienie
niedostuchu. Raportowano brak korelacji badZ niejednoznaczne wyniki migdzy typem Ol a
wystapieniem niedoshichu, jego typem i glebokoscig. Co wigeej powstalo kilkanascie analiz
grup pacjentéw z OI, ktére byty leczone z powodu niedostuchu za pomoca chirurgii
strzemigczka. Nieliczne opracowania raportujg patologie innych kosteczek stuchowych -
mioteczka lub kowadetka, jak np. fiksacje epitympanalng. Dostgpne sa tylko pojedyncze
opisy przypadkow klinicznych wystepowania niedostuchu u dzieci. Brakuje catosciowych
opiséw leczenia otochirurgicznego malformacji kosteczek shuichowych, poczawszy od
diagnozy, metody leczenia chirurgicznego, wynikow stuchowych oraz obserwacji
dtugoterminowe;j efektow leczenia. Szczegodlnie jest to zauwazalne w grupie pediatrycznej,
gdzie przedstawiane sa rutynowo jedynie opisy przypadkow klinicznych, a brakuje wynikow

leczenia.

Cel:

Celem gléwnym pracy byta ocena wynikéw leczenia operacyjnego pacjentdw z wrodzong
lamliwoscia kosci (osteogenesis imperfecta). Celami dodatkowymi byla charakterystyka
grupy pacjentdw z osteogenesis imperfecta w roznych podgrupach wiekowych leczonych w
Instytucie Fizjologii i Patologii Shichu; poszukiwanie czynnikow predykeyjnych
wskazujacych na trudniejsze warunki anatomiczne zabiegu, ryzyko niepowodzenia zabiegu

operacyjnego czy reoperacji.

Material:

Pod opieka Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu pozostaje 20 pacjentéw z rozpoznaniem
klinicznym OI —11 plci meskiej (55%), oraz 9 plei zenskiej (45%). Sposréd nich 18 przeszio
zabiegi operacyjne z powodu niedostuchu w okresie 2003-2016. W pierwszej kolejnosci

dokonano szczegdlowej analizy fenotypowej pacjentéw oraz sklasyfikowano ich do



okreslonego typu wg Silence. Spos$rod wszystkich pacjentéw wyodrgbniono grupg
pediatryczng, pacjentéw po operacjach ossikuloplastyk oraz stapedotomii. W tych grupach
dokonano szczegblowej charakterystyki pacjentéw oraz typowych zmian stwierdzanych
podczas zabiegdw, dokonano réwniez oceny wynikéw audiometrycznych, w obserwacji
krotko — (<12 miesigey) i dlugoterminowej (>12 miesigey).

Analizowana grupa pacjentéw z OI i niedostuchem, leczona operacyjnie w IFPS, jest druga

pod wzgledem liczebnos$ci opisywana w literaturze §wiatowej.

Wryniki:

W grupie wszystkich pacjentéw najczeéciej stwierdzane zmiany fenotypowe to niebieskie
twardéwki (100%), liczne ztamania kosci w przesziodci (6-120), nadmiernie gietkie stawy
(50%), wiotkoéé skory (42%) oraz dentinogenesis (50%). Typ | osteogenesis imperfecta
dominowat grupie badawczej (75%), kolejny pod wzgledem liczebnosci byt typ III (25%).
Najczesciej stwierdzane $rddoperacyjnie zmiany to unieruchomienie strzemigczka,
krwawienie z pogrubiatej wysciotki jamy bebenkowej, pogrubienie plytki strzemigczka,
zlamanie odndg strzemiaczka, zlamanie suprastruktury strzemiaczka, unieruchomienie w
attyce. Poéréd pacjentéw poddanych ossikuloplastykom stwierdzono nawracajace
unieruchomienie kowadetka, pogrubiata wysciotke jamy bebenkowej, unieruchomienie
rownoczesne mioteczka i kowadetka. W grupie pediatrycznej zaobserwowano pogrubiata
ptytke strzemiaczka do okoto 2mm, rozlgczenie w stawie kowadetkowo-strzemigczkowym,
pogrubiata wyscittke jamy bebenkowej z tendencja do obfitego krwawienia oraz nawracajace
zarastanie otworu w przedsionku i przemieszczanie protezki.

Analizujac wyniki shuchowe w grupie stapedotomii zaobserwowano istotng statystycznie
poprawe w zakresie progow przewodnictwa powietrznego (p <0.001), rezerwy $limakowej (p
<0.001) w obserwacji krotkoterminowe;j. Progi przewodnictwa kostnego nie zmienily sig
istotnie statystycznie. Poréwnujac wyniki obserwacji krotko- i dlugoterminowej wykazano, ze
progi przewodnictwa powietrznego, rezerwa $limakowa, zysk stuchowy oraz zmniejszenie
rezerwy $limakowej nie zmienily sie istotnie statystycznie. Z kolei progi przewodnictwa
kostnego i poprawa w zakresie progow przewodnictwa kostnego ulegly istotnemu
statystycznie pogorszeniu (p < 0.05). Ponadto rezerwe §limakowa <= 10dB zaobserwowano u
43% operowanych uszu w obserwacji krotkoterminowej a u 41% uszu w obserwacji
dhugoterminowej. Zysk stuchowy >10dB zaobserwowano u 90.5% przypadkow <12 miesiecy,
a u 82.4% uszu >12 miesiecy. Posrod 2 pacjentow pediatrycznych zamknigcie rezerwy

$limakowej wigzalo sig z kilkukrotnymi operacjami uszu, badZ modyfikacja techniki



chirurgicznej, z dobrym efektem stuchowym po zabiegach. Réwniez grupa pacjentow
poddanych ossikuloplastykom miata przeprowadzone wielokrotne operacje uszu, z

niezadowalajacym efektem stuchowym.

Tabela. A. Poréwnanie wynikoéw stuchowych przed operacja i po operacji w obserwacji
krotkoterminowej u pacjentéw poddanych stapedotomii (n=21 uszu) (opr. wlasne).
B. Porownanie wynikow shuchowych w obserwacji krétko- i dhugoterminowej u pacjentow

poddanych stapedotomii (n= 17 uszu) (opr.wiasne)

A Przed operacja Po operacji
<12 miesiecy t-test | p-value
| M SD M SD
AC 58.81 16.25 36.01 13.45 10.87 <0.001
BC 26.61 13.07 23.75 13.25 1.99 0.060
ABG 32.20 8.88 12.26 5.78 9.70 <0.001
B <12MIESIECY >12MIESIECY
M SD M SD t-test | p-value

AC 39.12 12.88 42.42 17.72 1.32 0.206
BC 26.69 12.88 30.89 15.46 2:37 0.031
ABG 12.43 6.36 11.54 8.34 0.54 0.597
HG 22.20 10.44 18.90 18.00 .32 0.206

ABG 19.48 10.11 20.37 11.31 0.54 0.597
closure

BC 272 7.11 -1.47 10.12 2.37 0.031
closure |

Whioski:
* NajczeSciej stwierdzana patologia u pacjentdéw z rozpoznaniem klinicznym
Osteogenesis Imperfecta -w obrebie strzemiaczka, moze by¢ skutecznie leczona

operacyjnie po wykonaniu stapedotomii.

= Im bardziej nasilone zmiany chorobowe Osteogenesis imperfecta, tym wigksze ryzyko
stwierdzenia znacznych malformacji w obrgbie ucha $rodkowego, co stwarza wigksze
ryzyko komplikacji §rodoperacyjnych takich jak obfite krwawienie Srédoperacyjne,
co moze uniemozliwia¢ bezpieczne ukonczenie zabiegu 1 moze podwyzszaé ryzyko

reoperacji.



= Unieruchomienie 1 i II kosteczki stuchowej wskazuje na duzo mniejsza szanseg
uzyskania zadowalajacego efektu stuchowego i jego trwatosci na przestrzeni wielu

lat.

= Niezbedna jest dlugotrwala obserwacja efektéw stuchowych, szczegdlnie u miodych
pacjentow, z uwagi na przebudowe kostng, ktora moze skutkowaé pogorszeniem si¢

stuchu 1 konieczno$cig wykonania reoperacji.

= Pacjenci z najcigzszymi fenotypami Osteogenesis imperfecta — np. z Zaawansowanymi
deformacjami kostnymi, niskim wzrostem, puklerzowata klatka piersiows, maja
podwyzszone ryzyko kolejnych reoperacii z powodu niedostuchu.




