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Jerzy Tomik, Beata Solowska

OTOSKLEROZA — ETIOLOGIA, DIAGNOSTYKA, LECZENIE

Streszczenie

W artykule przedstawiono zagadnienia zwigzane z etiologia, diagnostyka i leczeniem otoskle-
rozy, stanowigcej przyczyne od 5% do 9% wszystkich niedostuchéw oraz ok. 20% niedostu-
chéw przewodzeniowych. Otoskleroza, czyli patologiczne uwapnienie (kalcyfikacja) blednika
kostnego dookola podstawy strzemiaczka, prowadzi do unieruchomienia podstawy strzemienia
i braku przekazywania dzwigku do ucha wewnetrznego. Moze stanowi¢ przyczyne nieodwra-
calnego uszkodzenia stuchu. Otoskleroza ma wplyw na obnizenie kompetencji komunikacyjnej
i zmiane funkcjonowania cztowieka w jego srodowisku spolecznym. W celu poprawy stuchu
wykonuje si¢ zabieg operacyjny polegajacy na usunieciu skostniatych fragmentéw strzemigczka
oraz zastgpienie ich specjalng proteza.
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OTOSCLEROSIS — ETIOLOGY, DIAGNOSIS AND TREATMENT

Summary

This article submits problems of diagnosis, etiology and medical treatment of otosclerosis. Otos-
celerosis is a complex and progressive disease of pathological bone remodeling that affects the
otic capsule of the temporal bone, resulting in hearing loss. In patients with otosclerosis, aber-
rant bone deposits surround and adhere to the ossicles, impairing the mechanical transmission
of sound and leading to conductive hearing loss. In some patients the lesions may extend into
the bony labyrinth of the inner ear, affecting the cochlea and resulting in a mixed conductive
and sensorineural hearing loss. This disease is a pose of 5-9% hearing loss and 20% of conduc-
tive hearing loss. The treatment of otosclerosis is stapes surgery, (the stapes footplate and the
crura are removed and replaced with a prosthesis) which restores the mechanical transmission
of sound through the middle ear, correcting conductive hearing loss.

Keywords: otosclerosis, hearing loss, conductive hearing loss, bone remodeling, stapedectomy,
stapedotomy
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Wstep

Otoskleroza, czyli patologiczne uwapnienie (kalcyfikacja) blednika kostne-
go dookota podstawy strzemigczka, prowadzi do unieruchomienia podstawy
strzemienia (podstawa strzemienia zrasta si¢ z otworem okienka owalnego
oraz zro$nieciem okienka okraglego) i braku przekazywania dzwieku do ucha
wewnetrznego. Choroba moze stanowi¢ przyczyne uszkodzenia struktur bto-
niastych ucha wewnetrznego i nieodwracalnego uszkodzenia stuchu.

Kliniczna posta¢ otosklerozy wystepuje u ok. 0,3-0,4% populacji europej-
skiej. Powoduje ona od 5% do 9% wszystkich niedostuchéw oraz ok. 20% nie-
dostuchéw przewodzeniowych. Pierwszy opis unieruchomienia strzemienia
przedstawil Valsalva w 1735 r., natomiast termin ,otoskleroza” wprowadzit
w 1894 r. Poltzer, na podstawie wyniku badania histopatologicznego. Choroba
dotyka dwukrotnie czgsciej kobiet w okresie ciazy, po rozwigzaniu cigzy albo
w okresie karmienia (zwykle miedzy 20 a 50 rokiem zycia). W ok. 70% przy-
padkéw wystepuje obustronnie, a pierwsze jej objawy przypadaja zwykle na
trzeciag dekade Zycia. Niezwykle rzadko otoskleroza wstepuje u dzieci (Chody-
nicki, Olszewska 2005; Niemczyk 2007).

Niedostuch wynikajacy z otosklerozy ma wplyw na obnizenie kompetencji
komunikacyjnej, poniewaz podstawowym warunkiem komunikacji jezykowej
jest prawidlowo funkcjonujacy stuch, zaréwno fizjologiczny, jak i fonematycz-
ny, zwigzany z analizg i synteza dzwigkdw mowy (rozumienie mowy). Dro-
ga stuchowa zaczyna si¢ od momentu dojscia dzwieku do blony bebenkowe;j,
a konczy na procesie percepcji i interpretacji w osrodkowym ukladzie ner-
wowym. Zaburzenie stuchu, jakim jest otoskleroza, ma wplyw na obnizenie
kompetencji komunikacyjnej i zmiane¢ funkcjonowania cztowieka w jego $ro-
dowisku spolecznym.

W celu poprawy stuchu wykonywany jest zabieg operacyjny polegajacy na
usunieciu skostniatych fragmentéw strzemigczka oraz zastapieniu ich specjal-
na protezy. Zabieg jest skuteczny jezeli ogniska otosklerozy nie objety ucha
wewnetrznego.

Objawy i rozpoznanie otosklerozy
Gléwnym objawem wystepujacym w otosklerozie jest niedostuch. Ma on cha-
rakter postepujacy. W ok. 70% przypadkoéw jest obustronny, ale niekoniecznie

symetryczny, rozwija si¢ zwykle na przestrzeni wielu lat, u kobiet nasila sie
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w okresie ciazy i laktacji. Ze wzgledu na powolny rozwoj niedostuchu, chory
przez dluzszy czas nie odczuwa probleméw z odbiorem stuchowym. Dopiero,
gdy niedostuch siega 25-30dB w uchu lepiej styszacym, zauwaza utrate stuchu.
Niedostuch ma charakter przewodzeniowy (u ok. 80%) lub mieszany (u ok.
15%), a w sytuacji uszkodzenia ucha wewnetrznego — czuciowo-nerwowy
(u ok. 5% przypadkow).

Chorzy czesto mowig ciszej, poniewaz dobrze stysza swoj wlasny gtos dro-
ga kostng. Rowniez charakterystycznym objawem w tym okresie jest lepsze
styszenie w halasie, wynikajace z faktu glosniejszego méwienia w tych warun-
kach oséb zdrowych oraz maskujacego wptywu hatasu na wspdlistniejgce szu-
my uszne (objaw zwany paracusis Willisi).

Kolejnym objawem wystepujacym w otosklerozie s3 szumy uszne. Moga
one wystepowac wraz z niedostuchem, moga takze wyprzedza¢ go o kilka mie-
siecy, a nawet lat. Wystepuja one u ok. 60% chorych, zdecydowanie czesciej
u kobiet. Majg rozny charakter oraz stopien nasilenia, ich doktadny mecha-
nizm nie jest znany. Obecnos¢ szuméw usznych §wiadczy zazwyczaj o uszko-
dzeniu ucha wewnetrznego w przebiegu procesu otosklerotycznego.

Zawroty glowy i zaburzenia réwnowagi wystepuja w otosklerozie u ok.
30% chorych, ich stopien nasilenia jest r6zny. Spotykane sg zwykle u 0séb star-
szych, czgsto w przypadkach niedostuchu jednostronnego.

Rozpoznanie otosklerozy ustala si¢ na podstawie wywiadu, badania chore-
go, badania przy uzyciu stroikéw oraz rutynowych badan audiometrycznych
i elektronystagmografii. Dla pelnej diagnostyki pomocny jest rowniez pakiet
badan radiologicznych. Badanie laryngologiczne obejmuje otoskopie, pod-
czas ktorej mozna zobaczy¢ szeroki, ze $cienczaly skora, przewdd stuchowy
zewnetrzny, brak woskowiny oraz niekiedy przeswiecanie rézowej blony $lu-
zowej wzgorka (objaw Schwartza).

W warunkach ambulatoryjnych pomocne moze by¢ badanie stroikami
256 Hz, 512 Hz oraz 1024 Hz. Ujemna préba Rinnego w uchu z niedostuchem
przewodzeniowym oraz lateralizacja w kierunku ucha z wigkszym niedostu-
chem w probie Webera potwierdza podejrzenie otosklerozy. Jesli proba Gel-
le’go, ktora okresla ruchomos$¢ strzemigczka w okienku owalnym, jest pato-
logiczna, oznacza to, Ze nie zmienia si¢ gtosnos¢ slyszanego tonu zaréwno na
drodze powietrznej, jak i kostnej przy zmianie ci$nienia w przewodzie stucho-
wym zewnetrznym. Rzadziej wykonywana jest proba Schwabacha, poréwnu-
jaca czas przewodnictwa kostnego chorego z badajacym. W przypadku oto-
sklerozy jest ona wydluzona.
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Badanie audiometryczne stuchu obejmuje:
* audiometrie tonalna,

* audiometrie sfowna,

* audiometri¢ impedancyjna.

W audiometrii tonalnej, w poczatkowym okresie choroby, stwierdza si¢ nie-
dostuch przewodzeniowy, szczegélnie dla nizszych czestotliwosci, ktory osiaga
maksymalnie warto$¢ 60 dB. Zachowana jest tzw. rezerwa slimaka, krzywe pro-
gowe maja charakter wznoszacy i czesto wystepuje charakterystyczne zalama-
nie krzywej przewodnictwa kostnego o gtebokosci 10-20 dB dla czestotliwosci
2000 Hz (zalamek Carharta). W przypadku uszkodzenia ucha wewnetrznego
zmniejsza si¢ rezerwa $limaka, a krzywe przewodnictwa powietrznego i kost-
nego maja ksztalt poziomy lub lekko opadajacy dla wysokich czestotliwosci.

W audiometrii sfownej odsetek zrozumienia mowy jest mniejszy niz 80%,
natomiast audiometria impedancyjna miesci si¢ w granicach normy (typ A).
Jednym z wczesnych objawow wystepujacych w otosklerozie sg zaburzenia
odruchu z migsnia strzemigczkowego. W poczatkowej fazie choroby wyste-
puje nieprawidlowy, dwufazowy odruch, pézniej — wraz z postepem choroby
i unieruchomieniem strzemigczka — odruch ten jest nieobecny najpierw ipsi-
lateralnie, a pdzniej kontralateralnie (Szymanski, Golabek 2004).

Elektronystagmografia jest badaniem pomocnym u chorych, u ktérych
wystepuja zawroty gtowy lub zaburzenia rownowagi. Pozwala oceni¢ stan po-
budliwosci blednikéw oraz obecnos¢ oczoplasu. Jest tez uzytecznym wskazni-
kiem przy wyborze kolejnosci przeprowadzenia zabiegu operacyjnego w przy-
padku obustronnej otosklerozy.

Zastosowanie dodatkowych badan diagnostycznych, w szczegélnosci to-
mografii komputerowej pozwala okresli¢ rozleglo$¢ zmian otosklerotycznych
w obrebie otoczki blednika, strzemigczka oraz plytki okienka owalnego. Jest
ona przydatna w sytuacjach watpliwych oraz przy wyborze operowanego ucha
w sytuacji obustronnej otosklerozy.

Etiologia otosklerozy i diagnostyka réznicowa

Etiologia choroby nie jest doktadnie znana. Przyjmuje si¢, ze jest ona na-
stepstwem interakcji czynnikdéw genetycznych i $rodowiskowych (Chole,
McKenna 2001; Potocka, Mionskowski, Kuczkowski 2010). Do najwazniej-
szych przyczyn tego schorzenia zalicza sie:
* czynniki genetyczne — w 50-70% przypadkach wystepuje rodzinnie,
najczesciej dziedziczy sie autosomalnie dominujaco;
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= zaburzenia immunologiczne - reakcja autoimmunologiczna przeciwko
torebce blednika oraz podwyzszony poziom przeciwciat przeciwko ko-
lagenowi typu II;

= zaburzenia hormonalne i enzymatyczne — wzrost usiarczanowania gli-
kozaminoglikanéw w macierzy kostnej, niszczenie komorek rzesatych
przez trypsyne powoduje niedostuch czuciowo-nerwowy, obnizony po-
ziom parathormonu i ekspresji jego receptora;

= infekcje wirusowe — szczegélnie infekcja wirusem odry moze stanowic
bodziec do rozwoju ognisk otosklerozy.

Otoskleroze nalezy réznicowac z:

= tympanosklerozg — unieruchomienie kosteczek stuchowych z zachowa-
ng blong bebenkows;

* wrodzonym unieruchomieniem kosteczek stuchowych;

* chorobami tkanki facznej i kostnej powodujacymi unieruchomienie
strzemienia (osteogenesis imperfecta);

= przerwaniem ciagglosci tancucha kosteczek (np. po urazie).

Postepowanie medyczne i leczenie otosklerozy

Dotychczas nie jest znany sposdb skutecznego zapobiegania oraz powstrzy-
mania rozwoju otosklerozy, dlatego tez stosuje si¢ trzy metody leczenia tego
schorzenia:

= Jeczenie zachowawcze;

= leczenie operacyjne;

= protezowanie narzadu stuchu.

Leczenie zachowawcze zwigzane jest z probg zahamowania postepu cho-
roby poprzez zmniejszenie resorpcji kosci w obrebie okienka owalnego. Pre-
paratem stosowanym w tym przypadku jest fluorek sodu, ktorego dodatkowe,
hamujace enzymy proteolityczne dzialanie, zmniejsza ich toksyczny wplyw na
ucho wewnetrzne. Lek ten w dawce 40-50 mg/dobe podaje si¢ czesto w skoja-
rzeniu z preparatami wapnia (10 mg/dobe) oraz witaminy D (400 j.) i stosuje
sie przez okres ok. 2 lat. Wskazaniem do tego typu leczenia s3: zaburzenia
przedsionkowe, §limakowa posta¢ otosklerozy (postepujacy niedostuch mie-
szany lub czuciowo-nerwowy) oraz czasowe przeciwwskazania do leczenia
operacyjnego. Leczenie fluorem nie jest wskazane w okresie cigzy, wzrostu,
przewleklego zapalenia stawdw, nerek oraz kamicy nerkowe;j.

Postepowanie operacyjne jest podstawowym sposobem leczenia otosklero-
zy. Nie wplywa ono na przyczyny powstawania tego schorzenia, lecz poprawia
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stan stuchu chorego, poprzez przywrocenie prawidtowej ruchomosci w obre-
bie okienka owalnego. Wskazaniem do chirurgicznego leczenia chorych jest
obecnos¢ niedostuchu przewodzeniowego z rezerwa $limakowa wynoszaca
15 dB i wigcej dla czestotliwosci mowy potocznej oraz odsetek zrozumienia
mowy w audiometrii stownej ponizej 80%. W przypadku obustronnego upo-
$ledzenia stuchu zawsze stosuje sie zasade operowania ucha gorzej styszacego,
a w sytuacji podobnych wynikéw badania audiometrycznego stuchu o wybo-
rze operowanego ucha decyduje subiektywna ocena stanu stuchu przedstawio-
na przez chorego. Przeciwwskazaniem do leczenia operacyjnego otosklerozy
jest: aktywny proces zapalny ucha srodkowego, perforacja blony bebenkowej,
wspolistniejagca choroba Meniere’a, jedyne slyszace ucho, odbiorcze uposle-
dzenie stuchu, cigza oraz zly stan ogélny chorego. Zabieg operacyjny moze by¢
wykonywany zaréwno w znieczuleniu miejscowym po uprzedniej premedy-
kacji, jak i w znieczuleniu ogélnym. Zaleta operacji wykonanej w znieczuleniu
miejscowym jest bezposredni kontakt z chorym, mozliwo$¢ kontrolowania
poprawy stanu stuchu oraz ewentualnego podraznienia ucha wewnetrznego
(Stankovic, McKenna 2006).

Chirurgia strzemigczka ma swoéj poczatek w roku 1876, od tego czasu
przeszta wiele etapow rozwoju i modyfikacji. Istotg leczenia operacyjnego jest
przywrdcenie styszenia dwuokienkowego poprzez zastgpienie unieruchomio-
nego strzemienia proteza. Znane s3 rédzne sposoby przeprowadzania zabiegdw
operacyjnych, a dotycza one zakresu otwarcia okienka owalnego, jego uszczel-
nienia, sposobu wykonania otworu w plytce oraz rodzaju zastosowanej prote-
zy (Wegner, Swartz, Bance, Grolman 2016).

Obecnie wyrdznia sie trzy rodzaje zabiegéw chirurgicznych, przyjmujac za
kryterium podziatu wielko$¢ otwarcia plytki strzemigczka:

= stapedektomia — polega na usunieciu calej ptytki wraz z suprastruktura
strzemienia, proteze uszczelnia si¢ kawatkiem zyly, migsnia skroniowe-
go lub tkanki tacznej;

= stapedektomia czg$ciowa — polega na usunieciu czesci plytki strzemie-
nia wraz z suprastrukturg, proteze uszczelnia si¢ tkanka faczna;

= stapedotomia - ,,male okienko” — polega na usunieciu suprastruktury
strzemienia, w plytce natomiast wykonuje si¢ maly otwor wielkoscig
dopasowany do $rednicy protezy. Catos¢ mozna uszczelni¢ kawatkami
tkanki facznej lub tluszczowe;j.
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Ryc. 1. Stapedectomia (wg. Jahrsdoerfera i Helmsa).

Usuniecie ptytki lub wykonanie w niej otworu przeprowadza si¢ przy uzy-
ciu odpowiednich narzedzi mikrochirurgicznych. Najczesciej stosuje sie per-
foratory, mikrohaczyki lub mikrowiertarki. W ostatnich latach zastosowano
nowe rozwigzania — wykonanie stapedotomii przy uzyciu lasera. Do celéw chi-
rurgii strzemigczka wykorzystuje si¢ laser CO, argonowy i KTP 532.

Ryc. 2. Stapedotomia (wg. Jahrsdoerfera i Helmsa).

Powiklania okotooperacyjne:
= zawroty glowy — maja zwykle charakter przejéciowy i powstaja w wyni-
ku podraznienia btednika, obecnosci przetoki perylimfatycznej lub zbyt
dtugiej protezkis
* szumy w uchu - czesto ustepuja samoistnie, ich obecnos¢ $wiadczy¢
moze o obecnosci przetoki perylimfatycznej lub odbiorczego uszkodze-
nia stuchu;
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= zaburzenia smaku - zwigzane sg z uszkodzeniem lub catkowitym prze-
rwaniem struny bebenkowej, ustepuja zwykle po kilku miesigcach;

= perforacja blony bebenkowej;

= przetoka perylimfatyczna - jest nastepstwem niedostatecznego uszczel-
nienia otworu w plytce strzemigczka;

= plywajaca” plytka strzemigczka;

= odbiorcze uszkodzenie stuchu - najczesciej spowodowane jest odsysa-
niem perylimfy, uszkodzeniem ucha wewnetrznego podczas manewrow
w obrebie okienka owalnego oraz zbyt dluga proteza;

* niedowlad lub porazenie nerwu twarzowego;

= rozlaczenie w stawie mloteczkowo-kowadetkowym:;

* martwica wyrostka dtugiego kowadetka;

= zsuniecie sie protezki z wyrostka dtugiego kowadetka;

= zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych.

Skuteczno$¢ operacji ocenia si¢ na ponad 90%. Zabieg nie przynosi spo-
dziewanej poprawy stuchu, kiedy mamy do czynienia z zaawansowanym sta-
dium choroby - zajeciem §limaka prowadzacym do niedostuchu odbiorczego.
Trzeba zaznaczy¢, ze pacjenci zwykle nie zdajg sobie sprawy z uposledzenia
stuchu (otoskleroza uposledza przewodzenie droga powietrzna, dzigki prze-
wodnictwu kostnemu dzwigkéw mowa chorego jest dobrze slyszana, a sam
chory lepiej rozumie mowe w hatasie) do momentu, gdy osiagnie ono wartos¢
30-40 dB, co znacznie pogarsza kompetencje komunikacyjng i utrudnia kon-
takt z otoczeniem, a tym samym wptywa na gorsze funkcjonowanie cztowieka
w jego srodowisku. Obecno$¢ czynnikéw ryzyka oraz objawdéw otosklerozy
powinna sktoni¢ do poszukiwania pomocy medycznej. Wczesna diagnoza
i podjete leczenie dajg szanse pelnej regeneracji stuchu.
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