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OZET

Konjenital petr6z apeks kolesteatomasi (KPAK) naydiriilen bir hastaliktir. Tanisi guctir. Cerratarak tedavisi gerekir. Bu yaziddini gi-
mizde tedavi edilen 3 KPAK olgusu sunulgtwr. Tim olgularda progresif fasiyal paralizi vensérinoral §itme kaybi izlenmj, yapilan mua-
yenelerinde intakt kulak zari ile kalasilmistir. Hastalara translabirentin transkoklear yakitda fasiyal dekompresyon yamis ve
kolesteatom kitlesi total eksize ediltit. Hastalarin hic birinde kolesteatoma rekurrém@nmemsg, tim hastalarda fasiyal sinir fonksiyonla-
rinda ilerleme gercekjenistir. Petr6z apeks boélgesinde goérulebilen ve aytanida hatirlanmasi gerekergeli patolojilerve cerrahi yaklam

tartistimistir.
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ABSTRACT

Congenital cholesteatoma of the petrous apex (CG$A)rare entity. Diagnosis is difficult. They nie treated surgicallyn this paper, thre
cases of CCPA managed in our clinic is presentddofAhe cases had progresive facial palsy anda@meual hearing loss and their tympa
membranes were intact in the physical examinafaiients underwent facial decompression using leaysnthine transcockhlr approach a
cholesteatoma was totaly excised. None of the matibad cholesteatoma re@mce, facial functions improved in all patientheTothe
pathologies that can be seen in the petrous apgxast be remembered for differential diagnosis andical approach to those lesions v
discussed.
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GiRiS

Konjenital kolesteatomanin, temporal kemik geli-
simi esnasinda kalaapitel artiklarindan getiigi disu-
nilmektedirt Temporal kemik konjenital kolesteato-
masi tiim kolesteatomalarin yajla%2'sini olusturur?

Petroz apeks bolgesinde yer alan kolesteatomalar

konjenital kolesteatomalarin ¢ok kiguk bir yizdesin
olusturur.

Levenson ve Parisiér,1986 yilinda konjenital
kolesteatoma tani kriterlerini modifiye etftii: Buna
gore kulak zari ggam olmali, akinti ve kulak cerrahisi
hikayesi olmamalidir. Onceki kriterlerden farki tisti
media 6ykisindn kriterlere dahil edilmanalmasidir,
cunki iki yaina kadar cocuklarin %70’ akut otitis
media atgl gecirmektedir.

Petréz apeks yeninli kolesteatomalarda semp-
tomlar erken donemde oldukga siliktir, bu nedeale t
gecikebilir. Hikaye, fizik muayene ve radyolojik Igu-
lar ile tam bir taniya gidilebilir. Géruntiileme takleri
tanida anahtar rol oynar. Bu makalede, Eimizde
tedavi edilen petroz apeks vysailali 3 konjenital
kolesteatoma olgusu sunulguayirici tani ve cerrahi
yaklagimlar tartsiimistir.

OLGU SUNUMU

Olgu 1

Otuz U¢ yainda erkek hasta, uzun zamandir olan
isitme kaybi, ¢inlama ve son 3 aydirslgip ilerleme
gosteren yuz felckikayetleriyle klinigimize bagvurdu.
Fizik muayenede, House Brackmann (HB) Evre V
periferik fasiyal paralizi tespit edildi. Bilateratoskopik
muayene dgaldi. Saf ses odyometrisinde, sol kulakta
isitme normal sinirlarda iken, &akulakta 65dB
sensorindral sitme kaybi saptandi. Elektromyografide
sg fasiyal sinirde total aksonal dejenerasyon ilerlyu
bulgular izlendi. Norolojik muayenede santral katgoji
saptanmadi. Temporal kemik bilgisayarli tomografie-
lemesinde mastoid hicrelerde yuwalki doku artimi ve
petroz apekste kemik defekti izlendi (Resim 1). peral
kemik manyetik rezonans goruntilemesindgdaaorta
kulak bglugunda ve genikulat ganglion hizasinda fasiyal
sinir trasesi boyunca T1A serilerde hipointens, Ts&h-
lerde hiperintens yumnsak doku arti izlendi (Resim 2).
Intravendz kontrast madde verilimi sonrasinda, geaik
ganglion lokalizasyonunda hafif kontrast maddeltutw
saptandi.

Resim 1. Temporal kemik BT, aksiyel kesitte gsgetro:
apekste kemik defekti ve mastoid hicrelerde ygakudokt
artimi.

Resim 2. Temporal kemik MRG T2A koronal kesitte fasi
sinir trasesi boyunca hafif kontrast madde tutulugdstere
yumusak doku kitlesi.

Hastaya translabirentin transkoklear yakia ile
mastoidektomi ve timpanik ve labirentin segment bo-
yunca fasiyal sinir  dekompresyonu yapildi.
Kolesteatoma kitlesi total eksize edildi. Otuzalylik
takipte niks ile karlasiimadi. Hastanin postoperatif
fasiyal paralizi hali HB evre II'ye geriledi.
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Resim 3. Temporal kemik BT aksiyel kesitte g@a i¢ kulak yapilar
ni destriikte eden, internal akustik kanal lateratadini erode ed¢
yumusak doku kitlesi.

Olgu 2

Otuz sekiz yginda bayan hasta, 3 senedig $a-
lakta sitme azlgl, ¢cinlama ve 1 aydir ilerleme gésteren
yuz felci sikayeti ile klinigimize bgvurdu. Fizik mua-
yenesinde, HB. Evre V periferik tip fasiyal pazali
tespit edildi. Otoskopik muayene bilateralgdtuli. Saf
ses odyometrisinde, sol kulaktitine normal sinirlarda,
sg kulakta total sensorindrakiime kaybi mevcuttu.
Elektromyografik cakmada, sg fasiyal sinirde total

Resim 4. Temporal kemik MRG T2A aksiyel kesitlte gt
hiperintens sinyal dgsikli i gdsteren yumgak doku kitlesi.

Olgu 3

Yirmi U¢ yasinda erkek hastagiime azlg| ve son 2
aydir balayip ilerleme gosteren yiz felci nedeni ile
klinigimize bgvurdu. Fizik muayenede, gda HB evre
V periferik fasiyal paralizi tespit edildi. Bilatar
otoskopik muayene ¢al idi. Saf ses odyometrisinde,
sol kulakta gitme normal sinirlarda iken, gaulakta
total sensorindral sitme kaybi mevcuttu. Norolojik
muayenede santral patoloji saptanmadi. Elektromyog-

aksonal dejenerasyon izlendi. Norolojik muayenede rafik calsmada, sg fasiyal sinirde total aksonal dejene-

santral bir patoloji saptanmadi. Temporal kemik agm
rafisinde, internal akustik kanal lateral duvaruzanan
ve erode eden, fasiyal sinirin labirenter ve harntab

segmentlerine, genikulat gangliyon dizeyine kadar

uzanim gosteren yungak doku kitlesi gorildi (Resim

rasyon izlendi. Temporal kemik BT'sinde petrdz
apekste destriksiyona neden olan ygmkudoku izlendi
(Resim 5).

Hastaya translabirentin transkoklear yakida
mastoidektomi yapildi, fasiyal sinir tim segmertéer

3). Temporal kemik manyetik rezonans gériintileme- gekomprese edildi. Kolesteatoma kitlesi total eksiz

sinde, i¢ kulak yapilarina kadar uzanan ve siniggrt
edilemeyen T1A'da hipointens, T2A'da hiperintens
sinyal deisikligi gosteren, kontrast madde verilimi
sonrasl belirgin patolojik kontrastlanma gosternmeye
yumusak doku dgisiklikleri izlendi (Resim 4).

Hastaya translabirentin transkoklear yakiada
mastoidektomi yapildi, fasiyal sinir tim segmerdéer
dekomprese edildi. Otuzalti ay takip edilen hastada
sure iginde nuks ile uyumlu bir bulgu izlenmedi.stéa
nin postoperatif fasiyal paralizi HB evre IV olardk-
gerlendirildi.

edildi. Yirmisekiz aylik takip esnasinda hastarasiyal
paralizisi HB Evre II'ye geriledi. Temporal kemikam-
yetik rezonans goruntilemesinde nuksle uyumlu bir
bulgu izlenmedi (Resim 6).

TARTISMA

Petr6z apeks yedamli konjenital kolesteatomlar
nadir izlenir, tanilarn guctir. Semptomlar genédik
komgu intrakranial veya intratemporal yapilar basi al-
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Resim 5. Temporal kemik BT aksiyel kesit sgda petrd
apekste yurmgak doku kitlesi.

tinda kalinca ortaya cikaErken semptomlar genellikle
nonspesifiktir ve zor lokalize edilir. Go hasta lokalize
semptomlar tarif etmeye dayinca tghis edilir. Hasta-
larin ¢c@gu isitme kaybi ve yuz felci ile Baurur, ¢inla-
ma ve badénmesi de az siklikla beraberinde tarif edi-
lir.*#>°Bizim calsmamizda da hastalarin timii literatiirle
benzersekilde ilerleyici yuz felci ve sitme kaybi ile
klinigimize bgvurmustur.

Saf ses odyometrisinde genellikle sensoérindra
isitme kaybi veditme kaybi derecesi ile ilintili olmayan
disuk kongmayi ayirt etme seviyeleri izlerfirBu bul-
gu retrokoklear sitme kayiplari igin karekteristiktir.
Akustik refleksler genellikle artrgtir veya yoktur®

Resim 6. Postoperatif koronal MRG'de niksle uyumlu
gorunim izlenmedi

BT'de, konjenital kolesteatomalar ¢evre kemik dodd
dizgun sinirlar ile ayrilabilerbeyin omurilik sivisi ile
izodens goruntu veren kitle olarak gorulurler ventkast
madde tutulumu izlenme22*¥ ileri evre timérler ke-
mik destriiksiyonu, kitle etkisi veya kem kraniyal
sinirlerde inflamasyona Iga disfonksiyon yaratabilir-
ler.!* Bizim vakalarimizda da temporal kemik tomogra-
filerinde ileri evrelerde gorilen kemik destriiksiyo
| izlendi, belirgin bir kontrast madde tutulumu olraay
izodens kitle lezyonlari goruldu.

Goruntuleme teknikleri ile kolestrol graniilomu gi-
bi petr6z apekste yeggal edebilecek lezyonlarin ayirici
tanisi yapilabilir. Her iki patoloji de benzer tognafik

Calsmamizdaki 2 hastada saf ses odyometrisinde totalgzellikler gosterirken, ayirnim MRG yardimi ile ygii-

sensorindral, gier hastada ise 65dB sensorinOsitiie
kaybi saptandi. Kogmay! ayirt etme seviyeleri olduk-
ca digiktu ve akustik refleksler etkilenen tarafta alina-
madi.

Petr6z apeks eksternal muayene ile netédkilde
degerlendirilemez. Bilgisayarli tomografi (BT) ve man-
yetik rezonans goruntileme (MRG) teknikleri bu lalg
deki yer ggal eden lezyonlarin ayirici tanisinda (Tablo
1), hastagin yayginlginin belirlemesinde ve cerrahi
planlama gamasinda oldukca yardimci olmaktadir.

BT kemik anatomisi ve destriiksiyonunun belir-
lenmesi, MRG ise yunyak doku ve norovaskuler ana-
tominin degerlendirilmesi igin uygun yoéntemlerdir.

lir. Her iki patoloji T2 kesitlerde yliksek dansiteile-
nirken, kolesteatoma T1 Kkesitlerde stli, kolesterol
graniilloma ise yiiksek dansitede izI€niBizim vakala-
rimizda da benzer radyolojik gérintiler mevcuttu.

Kolesteatoma cerrahisindesé cerrahi yaklgim-
lar  kullanilabilir®  Translabirentin-transkoklear,
infralabirentin, infrakoklear yakiamlar farkli genglik-
lere direkt yaklaim olang) verir!® infrakoklear yakla-
sim daha c¢ok kistik lezyonlarin drenaji icin,
translabirentin-transkoklear yaklen isitmesi yeterli
olmayan vakalarda kullanilif. Orta fossa yakkami
ileri derecede sensorindraitme kaybi olmayan hasta-
larda tercih edilir. Buslem anterior semisirkiler kanal



Table 1. Petr6z apeks lezyonlarinda ayirici tani.

inflamatuar yada konjenital

Kolesterol grantilomu

Kolesteatoma

Konjenital
Akkiz

Mukosel
Neoplastik

Menenjioma

Schwannoma

Glomus tiimorleri

Yass| huicreli timor

Kemik timorleri

Kikirdak tumérleri (Kordoma, Kondrosarkom)

Metastatik tlimérler
Vaskiler

Arteriovenéz malformasyon

Intrapetréz karotid arter anevrizmasi
inflamatuar

Petrozit

Osteomyelit

Histiositozis
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Uzerinden petréz apeksin Ustiindeki sonradarsaalu
kolesteatomalar icin yeterli gtrgslarken, apeks kay-
nakli konjenital lezyonlar icin yetersiz kafir.
Transklival ve transsfenoidal yaklenlar gorig alani
acisindan oldukca sinirlglémlerdir, klival lezyonlar
icin tercih edilirler'® Calsmamizda her ¢ hastada da
translabirentin-transkoklear yaklen uygulanmgtir. Bu
yaklasim fasiyal sinirin daha kolay takip edilmesine
olanak sglamakta ve hastgin tamamen temizlenme-
sine imkan vermektedir.

Sonug olarak, petroz apeks yaiteli konjenital

kolesteatom nadir gorilen, erken dénemde semptomlar

silik olan, tanisinda zorluklarla kalasilan ve cerrahi
olarak tedavi edilmesi gereken bir patolojidir. Gidiii-
leme ybntemleri petrdz apeks yaitali diger patoloji-
lerden ayirimi  sdamada oldukca dnemlidir.
Translabirentin transkoklear yakle isitme rezervi
olmayan olgularda kolesteatom kitlesinin tamaminin
cikarilmasina olanak veren en uygun yaiktedir.
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