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OZET

Mukopolisakkaridozlar, spesifik lizozomal enzim eksikligine bagl gelisen kalitsal metabolik depo hastaliklaridir. Dokularda biriken metabolitlere bagl ciddi
saglik problemleri ortaya ¢ikar. Eftizyonlu otitis media, adenotonsiller hipertrofi ve obstriiktif uyku apnesi sik karsilagilan kulak burun bogaz problemle-
ridir. Mukopolisakkaritlerin dstaki tiipii, orta kulak ve postnazal bolgede birikimi otitis media riskini artirir. Efiizyonlu otitis media rekiirrensleri nedeniyle
multiple ventilasyon tiipii insersiyonlari gerekebilir. Ayrica bu olgularda gozlenebilen havayolu problemleri nedeniyle her bir ameliyat anestezi riskleri ta-
simaktadir. Bu makalede iki mukopolisakkaridozlu olgu sunulmustur. Olgunun birinde bilateral sekonder dis kulak yolu stenozuna bagl dis kulak yolu ko-
lesteatomu mevcuttu. Bu olgunun sag kulagi timpanomastoidektomi ve kanalplasti ile tedavi edildi. Diger olguda ise sol kronik otitis media mevcuttu ve
tibbi tedavi ile takip edilmekteydi. Bu olgularin bulgulari ve tedavi yaklagimlari tartigilmistir.
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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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ukopolisakkaridozlar, lizozomal enzim eksik-
Mligine bagl gelisen ve nadir goriilen kalitsal

metabolik depo hastaliklaridir.! Glikozami-
noglikanlarin fizyolojisi, lizozomal enzimlere baglidir.
Bu enzimlerden bir veya daha fazlasinda eksiklik oldu-
gunda hiicrelerde mukopolisakkarit molekiilleri birikir.?
Pargalanamayan bu molekiiller idrarla atilir. Mukopoli-
sakkaridozlarin birkag tipi vardir. Tani, klinik siipheden
sonra, kan veya deri fibroblastlarindan yapilan enzim
analizi ile dogrulanir.* Bu molekiillerin dokularda biri-
kimi ciddi saglik sorunlarma yol acar. Otolaringolojik
problemler hayat kalitesini bozan bu sorunlarin bir par-
casidir. Bu problemler igerisinde 6zellikle efiizyonlu oti-
tis media, isitme kayb1 ve obstriiktif uyku apnesi siktir.'#
Mukopolisakkaritlerin 6staki ¢evresinde, orta kulak mu-
kozasinda ve postnazal bolgede depolanmasi otitis me-
dia i¢gin risk olusturur.? Tekrarlayan efiizyonlu otitis
media i¢in bir¢ok kez ventilasyon tiipii uygulamasi ge-
rekebilir. Ayrica bu olgularda uygulanacak her bir ame-
liyat solunum yolu problemleri nedeniyle &nemli
anestezi riskleri tasir.’

Bu makalede, mukopolisakkaridozlu iki olguda
karsilasilan basta otolojik sorunlar, bulgular, ve tedavi
yontemleri tartisilmistir. Olgularin ebeveynlerinden
onamlar1 alinmisgtir.

OLGU SUNUMU

Olgu 1

Hurler Sendromlu (Mukopolisakkaridoz I H, idu-
ronidaz eksikligi, depolanan materyaller: dermatan siil-
fat ve heparan siilfat) 15 yasinda erkek hastanin aile
Oykiisiinde akraba evliligi mevcuttu. Kulak burun bo-
gaz Oykiistinde sik orta kulak efiizyonu ve obstriiktif uy-
ku apnesi nedeniyle adenotonsillektomi yapildigi ve {i¢
kez ventilasyon tiipii uygulandig1 tespit edildi. Isitme
kayb1 nedeniyle her iki kulagina kulak arkasi isitme ci-
hazi kullanan hasta, son iki yildir her iki kulagindan ko-
tii kokulu akinti geldigini, kulak girisinin daraldigini ve
isitme cihazini etkili kullanamadigini ifade etmekteydi.
Otoskopik muayenede her iki dis kulak yolu lateralinin
tama yakin daraldigi goriildii. Dig kulak yolu ve kulak
zarlar1 degerlendirilemedi. Saf ses odyometri testinde
(0.5, 1 ve 2 kHz esiklerinin aritmetik ortalamasi alin-
mugtir) bilateral inen tipte, sagda iletim tipi, solda mikst
tip isitme kayb1 tespit edildi [sag hava yolu ortalamasi
(HYO) 73dB, kemik yolu ortalamasi (KYO) 20dB, sol
HYO 77dB, KYO 28 db. Konugmay1 ayirt etme skoru
sagda %56, solda %60]. Temporal kemik tomografisin-

de her iki dis kulak yolu girisinin kemik ve yumusak do-
ku ile stenotik halde oldugu (Resim 1) ve dis kulak yol-
larinda yumusak doku birikiminin oldugu gorildii.
Anterior rinoskopide, nazal dorsum genisti ve nazal sep-
tum deviasyonu vardi. Orofarenks muayenesinde mak-
roglossi gozlendi.

Sag kulag: i¢in olgu genel anestezi altinda operas-
yona alind1. Dilin biiyiik olmas1 ve basin ekstansiyon ki-
sitlilig1 nedeniyle zor entiibasyon gergeklesti. Posta-
urikiiler insizyonla dis kulak yoluna ulagildiginda kana-
lin kolesteatomla dolu oldugu goriildi. Dis kulak yolu
lateralini kapatan yumusak dokular eksize edildi, kemik
spikiiller turland: ve kemik kanal genisletilerek kanalp-
lasti tamamlandi. Kulak zar1 kolesteatom tarafindan me-
diale itilmis halde retrakte, mat ve kalindi. Kulak zar1
dis kulak yolu posterior bileskesinde minimal kemik
erozyonu goriildii. Basit mastoidektomi yapildi. Kérner
septumu ile kargilagildi. Antruma ulasildiginda burada
sadece graniilasyon dokularinin oldugu goriildii ve te-
mizlendi. inkus uzun kolu nekrotik haldeydi ve stapes
basiyla baglantisi kalmamisti. Timpanum mukozasi hi-
pertrofikti. Oval ve yuvarlak pencere etrafinda granii-
lasyon dokular1 temizlendi. inkus disar1 alind1. Hidroksi
apatit parsiyel ossikiiler replasman protezi, stapes basi
ile manibrium mallei arasina yerlestirildi. Temporal ada-
le fasyasi retrakte kismi desteklemek amaciyla over-un-
derlay teknikle yerlestirildi. Postoperatif donem
sorunsuzdu. Greft intakt ve dis kulak kanali agikti. Po-
stoperatif ikinci ayda yapilan saf ses odyometri testinde
opere edilen sag kulakta hava yolunda 18dB’lik iyiles-
me saptandi [sag HYO 55dB, KYO 20dB, sol HYO
73dB, KYO 28 db. Konusmay1 ayirt etme skoru sagda
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Resim 1. Olgu-1’e ait aksiyel kesit temporal kemik tomografisi. Her iki dis ku-
lak yolu girisini daraltan kemik spikller gériilmektedir (beyaz oklar).
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%80, solda %68, inen tip odyogram]. Hava kemik yolu
acikligi 33dB’den 15dB’e indi. Ameliyat edilen kulak-
ta isitme cihazi kullanimi rahatlamist1 ve isitme cihazi
performansinin daha iyi oldugu olgu tarafindan ifade
edildi.

Yaklasik dort ay sonra ayni1 olgu i¢in solunum yet-
mezligi nedeniyle anestezi yogun bakim klinigince tra-
keotomi isteginde bulunuldu. Entiibe halde olan olguda
vertikal insizyonla trakeotomiye baglandi. Boyun ¢ok
kisa oldugundan diseksiyon sahasi dardi. Trakeanin ki-
sa olmasi nedeniyle 6n duvarinin tamamina yakinint ti-
roid gland tarafindan Ortiiliilyordu ve tiroid glandin alt
sinirt goriilmiiyordu. Tiroid gland, yukaridan asagiya
yonde galisarak trakeadan eleve edildi. Trakea biitii-
niiyle kikirdak goriimiindeydi. 5.5 numara trakeotomi
kaniilii yerlestirilerek islem sonlandirildi. Bu islemden
yaklagik bir ay sonra olgu solunum yetmezligi nedeniy-
le kaybedildi.

Olgu 2

Morqiu Sendromlu (Mukopolisakkaridoz Tip IV
A, galaktozamin-6-siilfataz eksikligi, depolanan mater-
yal: keratan siilfat) 12 yasindaki kiz hastanin aile 6ykii-
siinde akraba evliligi vardi. Kulak burun bogaz
Oykiistinde sik orta kulak efiizyonu ve obstriiktif uyku
apnesi nedeniyle adenotonsillektomi yapildigi ve bir kez
ventilasyon tiipii uygulandig1 tespit edildi. Isitme kaybi
nedeniyle her iki kulaginda kulak arkasi isitme cihazi
kullanan olgu, son bir yildir sol kulagindan akint1 geldi-
gini ifade etmekteydi. Kulak burun bogaz muayenesin-
de sag kulak zarinin tamamina yakininin atrofik ve
intakt oldugu, sol kulak zarinin subtotal santral perfore
oldugu goriildii. Perforasyondan mukoid sivi aspire edil-
di, bakiye zar kalindi ve timpanum mukozasi hipertro-
fikti. Saf ses odyometri testinde bilateral inen tipte mikst
tip isitme kaybi tespit edildi (sag HYO 38dB,
KYO025dB, sol HYO 68dB, KYO 38 db. Konusmay1
ay1rt etme skoru sagda %100, solda %72). Temporal ke-
mik tomografisinde sol mastoid kemik sklerotikti ve or-
ta kulak boslugunda yumusak dokular izlenmekteydi
(Resim 2). Olgu tibbi tedavi ve isitme cihazi ile takip
edilmektedir.

TARTISMA

Mukopolisakkaritler 6zgiil enzimler tarafindan dii-
zenli olarak pargalanan molekiillerdir. Mukopolisakka-
ridozlarda ise 6zgiil enzimlerin eksikligine bagli olarak
bu molekiiller, yogun sekilde hiicrelerde depolanir.® Mu-

Resim 2. Olgu-2'ye ait aksiyel kesit temporal kemik tomografisi. Kemikgik
zinciri cevreleyen yumusak doku dansitesi (beyaz ok).

kopolisakkaritlerin depolanmasi iskelet degisiklikleri-
ne, ilerleyici ndrolojik bozukluklara, korneal bulanikli-
ga, kaba yiiz gériiniimiine, genis kafa yapisina, genis
dudaklara, acik bir agza, genis buruna, karin ve kalgada
ileri dogru bityiimeye neden olur. Klinik bulgular muko-
polisakkaridozlarin tipine gore degismekle birlikte ge-
nellikle solunum obstiiksiyonlari, nérolojik tutulum
veya kardiyak yetmezlik sonucu hastalar ilk yirmi yil
igerisinde kaybedilirler.”® Kronik efiizyonlu otitis me-
dia, adenotonsiller hipertrofi, dar nazal pasaj ve obstriik-
tif uyku apnesi sik karsilagilan otolaringolojik
sorunlardir.®® Sunulan iki olguya da efiizyonlu otitis me-
dia ve adenotonsiller hipertrofi nedeniyle cerrahi uygu-
lanmisti. Bu olgularda hem iletim tipi hem de
sensorinoral tip igitme kaybi goriilebilir.!° Eftizyonlu oti-
tis media ve iletim tipi isitme kaybi eslik eden sensori-
ndral isitme kaybini gizleyebilir. Bu nedenle muko-
polisakkaridozlu ¢ocuklarda igitme cihazlar1 ge¢ kalma-
dan kullanilmalidir.® Bizim olgularimizda hem iletim ti-
pi hem de mikst tip isitme kayb1 vardi ve isitme cihazi
kullanmaktaydilar.

Mukopolisakkaridozlu olgularda kisa siireli venti-
lasyon tiipli uygulamasindan sonra efiizyon tekrar orta-
ya cikmaktadir. Bu ylizden Oghan ve ark. (2007),
mukopolisakkaridozlu olgularda kalic1 T tiip insersiyo-
nunu 6nermektedirler.!! Gergekten de bu olgularda efiiz-
yonlu otitis media tekrarlamakta, kronik otitis mediaya
doniisebilmekte ve her bir operasyon basta entiibasyon
problemleri olmak {izere anestezi riskleri tagimaktadir.

Hurler olgularinda yapilan postmortem temporal
kemik histolojik ¢aligmalarinda, timpanik membranda
retraksiyon, orta kulak mukozasini, mastoid antrumu ve
yuvarlak pencere nisini dolduran mezenkimal dokular
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tespit edilmistir. Ayrica kronik inflamatuar hiicre infil-
trasyonu ve kemikgiklerde parsiyel destriiksiyon goz-
lenmistir. Tleri derecede miks tip isitme kaybina ragmen
i¢ kulak normal gériinimde bulunmustur.!> Schachern
ve ark. (1984), sik histopatolojik bulgularin otitis medi-
a, yuvarlak pencere nisinde rezidii mezenkim varliginin,
orta kulagin parsiyel tikanikliginin ve stria vaskiilariste
bazofilik infiltrasyonun oldugunu séylemektedirler.'3
Histopatolojik ¢aligmalardaki bulgularin benzer oldugu
goriilmektedir.

Kronik ve rekiirren efiizyonlu otitis medialar bu ol-
gularda kronik otitis mediaya neden olabilir. Bu yiizden
kalic1 tiip insersiyonlar1 ve yakin takip bunu 6nlemede
faydal1 olabilir. Bilgilerimize goére mukopolisakkari-
dozlu olgularda, dig kulak yolu kolesteatomu giiniimii-
ze kadar bildirilmemistir. Birinci olgumuzda dis kulak
yolu girisinde stenoz vardi. Sekonder olusan bu stenoz
igitme cihazinin irritasyonuna bagl geligmis olabilir.
Timpanomastoidektomi sekonder kolesteatom nedeniy-
le ve akintiy1 6nleyerek isitme cihazinin verimli sekilde
kullanilmasini saglamak i¢in yapilabilir. “Kolesteatom-
suz akintili kronik otitlerde cerrahi yapilmali midir?”
veya “Ne zaman yapilmalidir?” sorular1 bu olgularda
Oonem tagimaktadir. Beklenen yasam stiresi ve yarar za-
rar orant cerrahi kararda goz 6niine alinmalidir. Bu yiiz-
den otolaringologlar ve pediatristler arasinda yakin iliski
gereklidir. Beklenen yasam siiresi kisaysa, akint1 tibbi
tedaviyle kontrol altina alinabiliyorsa cerrahiden uzak-
lagilabilir.

Bizim olgularimizda da goriildigi gibi tist solu-
num yolu obstriiksiyonu nedeniyle adenotonsillektomi

ihtiyaci siklikla vardir. Bu olgularda adenotonsillektomi
ve uzun siireli ventilasyon tiipii insersiyonu, tek seans-
ta yapilmaya ¢alisilmalidir. Organomegalilere bagli ge-
lisen solunum yetmezligi trakeotomi gerektirebilir.
Bizim ameliyat ettigimiz olguda da traketomide baz1 so-
runlarla karsilagildi. Bu olgularda boyun oldukga kisa-
dir. Boyun ekstansiyonu kisitlidir. Ayrica tiroid glandin
trakeaya siki sekilde bagli olmasi ve trakea 6n duvarini
neredeyse tamamen kapatmasi, karsilagilan diger zor-
luklardir.

Kemik iligi transplantasyonu, mukopolisakkari-
dozlu olgularda en popiiler tedavi yaklagimidir. Bazi ¢a-
lismalarda kemik iligi transplantasyonunun efiizyonlu
otitis media, isitme kaybi, ses anormallikleri ve obstriik-
tif semptomlart azalttig1 bildirilmektedir.'#!3

SONUG

Sonug olarak; kulak burun bogaz hekimlerinin mu-
kopolisakkaridozlu olgularla karsilagmasi kaginilmaz-
dir. Bu olgularda iist solunum yolu ostriikksiyonu
nedeniyle adenotonsillektomi ve eflizyonlu otitis medi-
a nedeniyle sik ventilasyon tiipii ihtiyaci ortaya ¢ikabil-
mektedir. Adenotonsillektomi ve kalic1 ventilasyon tiipii
uygulamasi anestezi riskleri nedeniyle miimkiin oldu-
gunca tek seansta yapilmaya calisilmalidir. Trakeoto-
mide karsilasilabilen giigliikler nedeniyle trakeotomiye
deneyimli cerrahlarin eslik etmesi yararl olacaktir. Ay-
rica koti akintili ve dar dis kulak kanali olan mukopo-
lisakkaridozlu olgularda sekonder dis kulak yolu
kolesteatomu olabilecegi de akilda tutulmalidir.
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