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ÖZET

Mukopolisakkaridozlar, spesifik lizozomal enzim eksikliğine bağlı gelişen kalıtsal metabolik depo hastalıklarıdır. Dokularda biriken metabolitlere bağlı ciddi
sağlık problemleri ortaya çıkar. Efüzyonlu otitis media, adenotonsiller hipertrofi ve obstrüktif uyku apnesi sık karşılaşılan kulak burun boğaz problemle-
ridir. Mukopolisakkaritlerin östaki tüpü, orta kulak ve postnazal bölgede birikimi otitis media riskini artırır. Efüzyonlu otitis media rekürrensleri nedeniyle
multiple ventilasyon tüpü insersiyonları gerekebilir. Ayrıca bu olgularda gözlenebilen havayolu problemleri nedeniyle her bir ameliyat anestezi riskleri ta-
şımaktadır. Bu makalede iki mukopolisakkaridozlu olgu sunulmuştur. Olgunun birinde bilateral sekonder dış kulak yolu stenozuna bağlı dış kulak yolu ko-
lesteatomu mevcuttu. Bu olgunun sağ kulağı timpanomastoidektomi ve kanalplasti ile tedavi edildi. Diğer olguda ise sol kronik otitis media mevcuttu ve
tıbbi tedavi ile takip edilmekteydi. Bu olguların bulguları ve tedavi yaklaşımları tartışılmıştır.
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ABSTRACT

Mucopolysaccharidoses are rare inherited metabolic disorders due to deficiency of specific lysosomal enzymes. Accumulation of these molecules in tis-
sues results in severe health problems. Otolaryngological problems are usually otitis media with effusion, hearing loss and obstructive sleep apnea. Depo-
sition of mucoplysaccharides in the eustachian tube, middle ear and postnasal space may increase the risk for otitis media. Multiple ventilation tube
insertions for otitis media with effusion may require because of recurrences. Each operation has anesthetic risks due to airway problems in these patients.
In this article, two cases with mucopolysaccaridosis were presented. One had bilateral secondary external auditory canal cholesteatoma due to external
ear canal stenosis. Right ear of the case underwent tympanomastoidectomy and canalplasty. The other case had left chronic otitis media and treated by me-
dical therapy. Treatment approaches and signs of these cases were discussed.
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u ko po li sak ka ri doz lar, li zo zo mal en zim ek sik-
li ği ne bağ lı ge li şen ve na dir gö rü len ka lıt sal
me ta bo lik de po has ta lık la rı dır.1 Gli ko za mi -

nog li kan la rın fiz yo lo ji si, li zo zo mal en zim le re bağ lı dır.
Bu en zim ler den bir ve ya da ha faz la sın da ek sik lik ol du -
ğun da hüc re ler de mu ko po li sak ka rit mo le kül le ri bi ri kir.2
Par ça la na ma yan bu mo le kül ler id rar la atı lır. Mu ko po li -
sak ka ri doz la rın bir kaç ti pi var dır. Ta nı, kli nik şüp he den
son ra, kan ve ya de ri fib rob last la rın dan ya pı lan en zim
ana li zi ile doğ ru la nır.3 Bu mo le kül le rin do ku lar da bi ri -
ki mi cid di sağ lık so run la rı na yol açar. Oto la rin go lo jik
prob lem ler ha yat ka li te si ni bo zan bu so run la rın bir par-
ça sı dır. Bu prob lem ler içe ri sin de özel lik le efüz yon lu oti-
tis me di a, işit me kay bı ve obs trük tif uy ku ap ne si sık tır.1,4

Mu ko po li sak ka rit le rin ös ta ki çev re sin de, or ta ku lak mu-
ko za sın da ve post na zal böl ge de de po lan ma sı oti tis me -
di a için risk oluş tu rur.2 Tek rar la yan efüz yon lu oti tis
me di a için bir çok kez ven ti las yon tü pü uy gu la ma sı ge-
re ke bi lir. Ay rı ca bu ol gu lar da uy gu la na cak her bir ame-
li yat so lu num yo lu prob lem le ri ne de niy le önem li
anes te zi risk le ri ta şır.5

Bu ma ka le de, mu ko po li sak ka ri doz lu iki ol gu da
kar şı la şı lan baş ta oto lo jik so run lar, bul gu lar, ve te da vi
yön tem le ri tar tı şıl mış tır. Ol gu la rın ebe veyn le rin den
onam la rı alın mış tır. 

OL GU SU NU MU

OOll  gguu  11

Hur ler Sen drom lu (Mu ko po li sak ka ri doz I H, İdu-
ro ni daz ek sik li ği, de po la nan ma ter yal ler: der ma tan sül-
fat ve he pa ran sül fat) 15 ya şın da er kek hastanın ai le
öy kü sün de ak ra ba ev li li ği mev cut tu. Ku lak bu run bo -
ğaz öy kü sün de sık or ta ku lak efüz yo nu ve obs trük tif uy -
ku ap ne si ne de niy le ade no ton sil lek to mi ya pıl dı ğı ve üç
kez ven ti las yon tü pü uy gu lan dı ğı tes pit edil di. İşitme
kay bı ne de niy le her iki ku la ğı na ku lak ar ka sı işit me ci-
ha zı kul la nan hasta, son iki yıl dır her iki ku la ğın dan kö -
tü ko ku lu akın tı gel di ği ni, ku lak gi ri şi nin da ral dı ğı nı ve
işit me ci ha zı nı et ki li kul la na ma dı ğı nı ifa de et mek tey di.
Otos ko pik mu a ye ne de her iki dış ku lak yo lu la te ra li nin
ta ma ya kın da ral dı ğı gö rül dü. Dış ku lak yo lu ve ku lak
zar la rı de ğer len di ri le me di. Saf ses od yo met ri tes tin de
(0.5, 1 ve 2 kHz eşik le ri nin arit me tik or ta la ma sı alın-
mış tır) bi la te ral inen tip te, sağ da ile tim ti pi, sol da mikst
tip işit me kay bı tes pit edil di [sağ ha va yo lu or ta la ma sı
(HYO) 73dB, ke mik yo lu or ta la ma sı (KYO) 20dB, sol
HYO 77dB, KYO 28 db. Ko nuş ma yı ayırt et me sko ru
sağ da %56, sol da %60]. Tem po ral ke mik to mog ra fi sin -

de her iki dış ku lak yo lu gi ri şi nin ke mik ve yu mu şak do -
ku ile ste no tik hal de ol du ğu (Re sim 1) ve dış ku lak yol-
la rın da yu mu şak do ku bi ri ki mi nin ol du ğu gö rül dü.
An te ri or ri nos ko pi de, na zal dor sum ge niş ti ve na zal sep-
tum de vi as yo nu var dı. Oro fa renks mu a ye ne sin de mak-
rog los si göz len di. 

Sağ ku la ğı için ol gu ge nel anes te zi al tın da ope ras -
yo na alın dı. Di lin bü yük ol ma sı ve ba şın eks tan si yon kı-
sıt lı lı ğı ne de niy le zor en tü bas yon ger çek leş ti. Pos ta-
u ri kü ler in siz yon la dış ku lak yo lu na ula şıl dı ğın da ka na -
lın ko les te a tom la do lu ol du ğu gö rül dü. Dış ku lak yo lu
la te ra li ni ka pa tan yu mu şak do ku lar ek si ze edil di, ke mik
spi kül ler tur lan dı ve ke mik ka nal ge niş le ti le rek ka nalp -
las ti ta mam lan dı. Ku lak za rı ko les te a tom ta ra fın dan me-
di a le itil miş hal de ret rak te, mat ve ka lın dı. Ku lak za rı
dış ku lak yo lu pos te ri or bi leş ke sin de mi ni mal ke mik
eroz yo nu gö rül dü. Ba sit mas to i dek to mi ya pıl dı. Kör ner
sep tu mu ile kar şı la şıl dı. An tru ma ula şıl dı ğın da bu ra da
sa de ce gra nü las yon do ku la rı nın ol du ğu gö rül dü ve te-
miz len di. İnkus uzun ko lu nek ro tik hal dey di ve sta pes
ba şıy la bağ lan tı sı kal ma mış tı. Tim pa num mu ko za sı hi-
per tro fik ti. Oval ve yu var lak pen ce re et ra fın da gra nü -
las yon do ku la rı te miz len di. İnkus dı şa rı alın dı. Hid rok si
apa tit par si yel os si kü ler rep las man pro te zi, sta pes ba şı
ile ma nib ri um mal lei ara sı na yer leş ti ril di. Tem po ral ada -
le fas ya sı ret rak te kıs mı des tek le mek ama cıy la over-un -
der lay tek nik le yer leş ti ril di. Pos to pe ra tif dö nem
so run suz du. Greft in takt ve dış ku lak ka na lı açık tı. Po-
s to pe ra tif ikin ci ay da ya pı lan saf ses od yo met ri tes tin de
ope re edi len sağ ku lak ta ha va yo lun da 18dB’lik iyi leş -
me sap tan dı [sağ HYO 55dB, KYO 20dB, sol HYO
73dB, KYO 28 db. Ko nuş ma yı ayırt et me sko ru sağ da
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Re sim 1. Ol gu-1’e ait ak si yel ke sit tem po ral ke mik to mog ra fi si. Her iki dış ku -
lak yo lu gi ri şi ni da ral tan ke mik spi kül ler gö rül mek te dir (be yaz ok lar).



%80, sol da %68, inen tip od yog ram]. Ha va ke mik yo lu
açık lı ğı 33dB’den 15dB’e in di. Ame li yat edi len ku lak -
ta işit me ci ha zı kul la nı mı ra hat la mış tı ve işit me ci ha zı
per for man sı nın da ha iyi ol du ğu ol gu ta ra fın dan ifa de
edil di. 

Yak la şık dört ay son ra ay nı ol gu için so lu num yet-
mez li ği ne de niy le anes te zi yo ğun ba kım kli ni ğin ce tra-
ke o to mi is te ğin de bu lu nul du. En tü be hal de olan ol gu da
ver ti kal in siz yon la tra ke o to mi ye baş lan dı. Bo yun çok
kı sa ol du ğun dan di sek si yon sa ha sı dar dı. Tra ke a nın kı -
sa ol ma sı ne de niy le ön du va rı nın ta ma mı na ya kı nı nı ti-
ro id gland ta ra fın dan ör tü lü yor du ve ti ro id glan dın alt
sı nı rı gö rül mü yor du. Ti ro id gland, yu ka rı dan aşa ğı ya
yön de ça lı şa rak tra ke a dan ele ve edil di. Tra ke a bü tü -
nüy le kı kır dak gö rü mün dey di. 5.5 nu ma ra tra ke o to mi
ka nü lü yer leş ti ri le rek iş lem son lan dı rıl dı. Bu iş lem den
yak la şık bir ay son ra ol gu so lu num yet mez li ği ne de niy -
le kay be dil di.

OOll  gguu  22

Mor qi u Sen drom lu (Mu ko po li sak ka ri doz Tip IV
A, ga lak to za min-6-sül fa taz ek sik li ği, de po la nan ma ter -
yal: ke ra tan sül fat) 12 ya şın da ki kız hastanın ai le öy kü -
sün de ak ra ba ev li li ği var dı. Ku lak bu run bo ğaz
öy kü sün de sık or ta ku lak efüz yo nu ve obs trük tif uy ku
ap ne si ne de niy le ade no ton sil lek to mi ya pıl dı ğı ve bir kez
ven ti las yon tü pü uy gu lan dı ğı tes pit edil di. İşitme kay bı
ne de niy le her iki ku la ğın da ku lak ar ka sı işit me ci ha zı
kul la nan ol gu, son bir yıl dır sol ku la ğın dan akın tı gel di-
ği ni ifa de et mek tey di. Ku lak bu run bo ğaz mu a ye ne sin -
de sağ ku lak za rı nın ta ma mı na ya kı nı nın at ro fik ve
in takt ol du ğu, sol ku lak za rı nın sub to tal san tral per fo re
ol du ğu gö rül dü. Per fo ras yon dan mu ko id sı vı as pi re edil -
di, ba ki ye zar ka lın dı ve tim pa num mu ko za sı hi per tro -
fik ti. Saf ses od yo met ri tes tin de bi la te ral inen tip te mikst
tip işit me kay bı tes pit edil di (sağ HYO 38dB,
KYO25dB, sol HYO 68dB, KYO 38 db. Ko nuş ma yı
ayırt et me sko ru sağ da %100, sol da %72). Tem po ral ke -
mik to mog ra fi sin de sol mas to id ke mik skle ro tik ti ve or -
ta ku lak boş lu ğun da yu mu şak do ku lar iz len mek tey di
(Re sim 2). Ol gu tıb bi te da vi ve işit me ci ha zı ile ta kip
edil mek te dir. 

TAR TIŞ MA

Mu ko po li sak ka rit ler öz gül en zim ler ta ra fın dan dü-
zen li ola rak par ça la nan mo le kül ler dir. Mu ko po li sak ka -
ri doz lar da ise öz gül en zim le rin ek sik li ği ne bağ lı ola rak
bu mo le kül ler, yo ğun şekil de hüc re ler de de po la nır.6 Mu-

ko po li sak ka rit le rin de po lan ma sı is ke let de ği şik lik le ri -
ne, iler le yi ci nö ro lo jik bo zuk luk la ra, kor ne al bu la nık lı -
ğa, ka ba yüz gö rü nü mü ne, ge niş ka fa ya pı sı na, ge niş
du dak la ra, açık bir ağ za, ge niş bu ru na, ka rın ve kal ça da
ile ri doğ ru bü yü me ye ne den olur. Kli nik bul gu lar mu ko-
po li sak ka ri doz la rın ti pi ne gö re de ğiş mek le bir lik te ge-
nel lik le so lu num obs tük si yon la rı, nö ro lo jik tu tu lum
ve ya kar di yak yet mez lik so nu cu hasta lar ilk yir mi yıl
içe ri sin de kay be di lir ler.7,8 Kro nik efüz yon lu oti tis me -
di a, ade no ton sil ler hi per tro fi, dar na zal pa saj ve obs trük-
tif uy ku ap ne si sık kar şı la şı lan oto la rin go lo jik
so run lar dır.6,9 Su nu lan iki ol gu ya da efüz yon lu oti tis me -
di a ve ade no ton sil ler hi per tro fi ne de niy le cer ra hi uy gu -
lan mış tı. Bu ol gu lar da hem ile tim ti pi hem de
sen sö ri nö ral tip işit me kay bı gö rü le bi lir.10 Efüz yon lu oti-
tis me di a ve ile tim ti pi işit me kay bı eş lik eden sen sö ri -
nö ral işit me kay bı nı giz le ye bi lir. Bu ne den le mu ko-
po li sak ka ri doz lu ço cuk lar da işit me ci haz la rı geç kal ma-
dan kul la nıl ma lı dır.6 Bi zim ol gu la rı mız da hem ile tim ti -
pi hem de mikst tip işit me kay bı var dı ve işit me ci ha zı
kul lan mak tay dı lar. 

Mu ko po li sak ka ri doz lu ol gu lar da kı sa sü re li ven ti -
las yon tü pü uy gu la ma sın dan son ra efüz yon tek rar or ta -
ya çık mak ta dır. Bu yüz den Oğ han ve ark. (2007),
mu ko po li sak ka ri doz lu ol gu lar da ka lı cı T tüp in ser si yo -
nu nu öner mek te dir ler.11 Ger çek ten de bu ol gu lar da efüz-
yon lu oti tis me di a tek rar la mak ta, kro nik oti tis me di a ya
dö nü şe bil mek te ve her bir ope ras yon baş ta en tü bas yon
prob lem le ri ol mak üze re anes te zi risk le ri ta şı mak ta dır. 

Hur ler ol gu la rın da ya pı lan post mor tem tem po ral
ke mik his to lo jik ça lış ma la rın da, tim pa nik mem bran da
ret rak si yon, or ta ku lak mu ko za sı nı, mas to id an tru mu ve
yu var lak pen ce re ni şi ni dol du ran me zen ki mal do ku lar
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Resim 2. Olgu-2’ye ait aksiyel kesit temporal kemik tomografisi. Kemikçik
zinciri çevreleyen yumuşak doku dansitesi (beyaz ok).
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tes pit edil miş tir. Ay rı ca kro nik inf la ma tu ar hüc re in fil -
tras yo nu ve ke mik çik ler de par si yel des trük si yon göz-
len miş tir. İle ri de re ce de miks tip işit me kay bı na rağ men
iç ku lak nor mal gö rü nüm de bu lun muş tur.12 Schac hern
ve ark. (1984), sık his to pa to lo jik bul gu la rın oti tis me di -
a, yu var lak pen ce re ni şin de re zi dü me zen kim var lı ğı nın,
or ta ku la ğın par si yel tı ka nık lı ğı nın ve stri a vas kü la ris te
ba zo fi lik in fil tras yo nun ol du ğu nu söy le mek te dir ler.13

His to pa to lo jik ça lış ma lar da ki bul gu la rın ben zer ol du ğu
gö rül mek te dir. 

Kro nik ve re kür ren efüz yon lu oti tis me di a lar bu ol-
gu lar da kro nik oti tis me di a ya ne den ola bi lir. Bu yüz den
ka lı cı tüp in ser si yon la rı ve ya kın ta kip bu nu ön le me de
fay da lı ola bi lir. Bil gi le ri mi ze gö re mu ko po li sak ka ri -
doz lu ol gu lar da, dış ku lak yo lu ko les te a to mu gü nü mü -
ze ka dar bil di ril me miş tir. Bi rin ci ol gu muz da dış ku lak
yo lu gi ri şin de ste noz var dı. Se kon der olu şan bu ste noz
işit me ci ha zı nın ir ri tas yo nu na bağ lı ge liş miş ola bi lir.
Tim pa no mas to i dek to mi se kon der ko les te a tom ne de niy -
le ve akın tı yı ön le ye rek işit me ci ha zı nın ve rim li şekil de
kul la nıl ma sı nı sağ la mak için ya pı la bi lir. “Ko les te a tom -
suz akın tı lı kro nik otit ler de cer ra hi ya pıl ma lı mı dır?”
ve ya “Ne za man ya pıl ma lı dır?” so ruları bu ol gu lar da
önem ta şı mak ta dır. Bek le nen ya şam sü re si ve ya rar za -
rar ora nı cer ra hi ka rar da göz önü ne alın ma lı dır. Bu yüz-
den oto la rin go log lar ve pe di at rist ler ara sın da ya kın iliş ki
ge rek li dir. Bek le nen ya şam sü re si kı say sa, akın tı tıb bi
te da viy le kon trol al tı na alı na bi li yor sa cer ra hi den uzak-
la şı la bi lir.

Bi zim ol gu la rı mız da da gö rül dü ğü gi bi üst so lu -
num yo lu obs trük si yo nu ne de niy le ade no ton sil lek to mi

ih ti ya cı sık lık la var dır. Bu ol gu lar da ade no ton sil lek to mi
ve uzun sü re li ven ti las yon tü pü in ser si yo nu, tek se ans -
ta ya pıl ma ya ça lı şıl ma lı dır. Or ga no me ga li le re bağ lı ge-
li şen so lu num yet mez li ği tra ke o to mi ge rek ti re bi lir.
Bi zim ame li yat et ti ği miz ol gu da da tra ke to mi de ba zı so-
run lar la kar şı la şıl dı. Bu ol gu lar da bo yun ol duk ça kı sa -
dır. Bo yun eks tan si yo nu kı sıt lı dır. Ay rı ca ti ro id glan dın
tra ke a ya sı kı şekil de bağ lı ol ma sı ve tra ke a ön du va rı nı
ne re dey se ta ma men ka pat ma sı, kar şı la şı lan di ğer zor-
luk lar dır.

Ke mik ili ği trans plan tas yo nu, mu ko po li sak ka ri -
doz lu ol gu lar da en po pü ler te da vi yak la şı mı dır. Ba zı ça-
lış ma lar da ke mik ili ği trans plan tas yo nu nun efüz yon lu
oti tis me di a, işit me kay bı, ses anor mal lik le ri ve obs trük-
tif semp tom la rı azalt tı ğı bil di ril mek te dir.14,15

SO NUÇ

So nuç ola rak; ku lak bu run bo ğaz he kim le ri nin mu-
ko po li sak ka ri doz lu ol gu lar la kar şı laş ma sı ka çı nıl maz -
dır. Bu ol gu lar da üst so lu num yo lu os trük si yo nu
ne de niy le ade no ton sil lek to mi ve efüz yon lu oti tis me di -
a ne de niy le sık ven ti las yon tü pü ih ti ya cı or ta ya çı ka bil -
mek te dir. Ade no ton sil lek to mi ve ka lı cı ven ti las yon tü pü
uy gu la ma sı anes te zi risk le ri ne de niy le müm kün ol du -
ğun ca tek se ans ta ya pıl ma ya ça lı şıl ma lı dır. Tra ke o to -
mi de kar şı la şı la bi len güç lük ler ne de niy le tra ke o to mi ye
de ne yim li cer rah la rın eş lik et me si ya rar lı ola cak tır. Ay-
rı ca kö tü akın tı lı ve dar dış ku lak ka na lı olan mu ko po -
li sak ka ri doz lu ol gu lar da se kon der dış ku lak yo lu
ko les te a to mu ola bi le ce ği de akıl da tu tul ma lı dır.
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