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KOLESTEATOM

Murat YASAR!

TANIM

Kolesteatom, keratinizasyon gosteren skuamoz epitelin temporal kemikte
olmamasi gereken yerde anormal biiylimesinden kaynaklanan kistik bir
lezyondur (1). Genellikle yanlis yerde cilt olarak ifade edilir (2). Kolesteatom,
derinin epidermisine benzer sekilde, diferansiye keratin kalintilarinin birikmesi
ile epitel hiicrelerinin katmanlarini igeren bir matris ve merkezi bir beyaz kiitleden
olusur (3). Kolesteatom, matrisin enzimatik aktivitesinden kaynaklanir. Doku
histolojik olarak iyi huylu olmasina karsin lokal invazivdir ve yerlestigi dokular
tizerinde destriiktif etki yapma potansiyeline sahiptir. Skuamoz epitelde gelisen
enfeksiyonlarin kroniklestigi durumlarda kolesteatomlarin osteolitik etkilerini
artirabilirler (1).

Kolesteatom terimi ilk olarak 1838 yilinda Alman anatomist Johannes Mueller
tarafindan kullanmistir (4). Kelime, yag dokusu ve kolesterol kristalleri iceren
bir tiimori ifade eden “kolesterol, yag ve tiimor” anlamina gelir. Aslinda hem
kolesterol kristalleri icermedigi hem de ‘oma” son ekini alan tiimdr olmadig:
i¢in terminolojik olarak yanlistir. Pek cok otolog bu lezyon i¢in keratoma, inci
tiimor, margoritoma, keratinoz kist, kolesteatozis, epidermoid kist gibi isimler
kullanmaktadir. Yanlis bir tanimlama olmasina ragmen kolesteatom terimi halen
en ¢ok kullanilanidir (5).

EPIDEMIYOLOJi

Insidans1 gocuklarda 100.000>de 3 ve yetiskinlerde 100.000>de 9.2 olarak rapor
edilmis olup, erkeklerde yaklasik 1.4 kat daha fazladir (6). Cocuklarda konjenital
kolesteatom 5.6+/-2.8 yaslarinda goriiliirken, edinilmis kolesteatomlu ¢ocuklarda
yas ortalamas1 9.7+/-3.3'tiir (6). Kolesteatom insidanst en yiiksek Kafkaslarda
olup, bunu Afrika kokenli insanlar takip etmektedir. Asyada (Hintli olmayan)
daha az goriilmektedir (7).
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SINIFLAMA

Kolesteatom; esas olarak konjenital ve edinilmis kolesteatom olarak siniflandirilir
(8). Edinilmis kolesteatom perforasyonun olmadig: pars flaksidada retraksiyon
posu ile goriiliir. Primer edinilmis kolesteatom ve timpan zarda perforasyon
ile goriilen sekonder edinilmis kolesteatom olarak ikiye ayrilir (9). Diger bir
siniflandirmada edinilmis kolesteatoma ftgiincii olarak tersiyer kolesteatom
eklenmistir (10).

Tos edinilmis kolesteatomu, meydana geldigi yere gore attik kolesteatomu, siniis
kolesteatomu ve tensa kolesteatomu olarak siniflandirilmasini 6nermistir (10).
Attik kolesteatomu; attike uzanan, aditusu gegen ve sonunda antrum, mastoid veya
timpanik bosluga uzanan pars flaksida veya Shrapnell membraninin retraksiyonu
olarak tanimlanir. Timpanik siniis kolesteatomu, pars tensanin timpanik sintise
ve timpanik membranin posterior kismina uzanan, posterosuperior retraksiyonu
veya perforasyonunun bir devamidir. Tensa kolesteatomu, ostaki tiipiiniin
timpanik orifisini tutan timpanik membranin pars tensasinin retraksiyonu ve
total adezyonundan kaynaklanan patolojidir (11,12). Tos ayrica kolesteatomu
otoskopik olarak attik, Pars tensa I (marjinal hastalik) ve Pars tensa II (santral
hastalik) siniflandirmstir. Mills ve ark. bu siniflandirmaya konjenital kolestatomu
dordiincii grup olarak eklemistir (10).

1993 yilinda Sanna ve ark. (13) nadir goriilen petr6z kemik kolesteatomunu;
supralabirentin, infralabirentin, masif labirent, infralabirentin-apikal ve apikal
tipler olarak siniflandirmislardir.

Rekonstriiktif kemikgik cerrahisinin ilerlemesiyle birlikte kemikgik zincirinin
durumuna gore: kemikgik zinciri saglam ise OO0, inkus erode ise O1, inkus ve
stapes arki erode ise O2 ve malleus sap1 ve inkus yoksa ve stapedial ark erode ise
O3 olarak siiflandirma yapilmistir (10).

Kolesteatomlar ~ morfolojik ~ goriniimleri ~ bakimindan: ~ "Hernial
Sac”kolesteatomlar1,”Finger-like kolesteatomlari, epidermozis olarak
siniflandirilmistir (14).

KONJENITAL KOLESTEATOM

Konjenital kolesteatom skuamoz epitelin orta kulagin embriyolojik gelisimi
sirasinda orta kulak, petr6z kemik ve mastoid kemikte kalmasi sonucunda gelisen
kolesteatomlardir (15). Konjenital kolesteatom insidans1 100.000de 0.12dir (16).
Konjenital kolesteatomun ilk yayimnlanmis tanimi Lucae tarafindan 1885 yilinda
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yapilmistir (17). Derlacki ve Clemis 1965 yilinda edinilmis kolesteatomu konjenital
kolesteatomdan ayirt etmek i¢in Korner’in ilk kriterleri yeniden diizenlendir (18).

Konjenital kolesteatom; saglam bir timpanik membranin arkasinda inci beyazi
bir kitle olarak tanimlamistir. Hastalarda timpanik membran perforasyonu, daha
onceden kulak akintisinin olmamasi, gegirilmis kulak operasyon &ykiisiiniin
olmamasi, saglam timpan zarin olmasi gerekmektedir (19). 1986da Levenson ve
ark. (20) 6nceden gegirilmis otitis medianin mutlaka konjenital kolesteatomun
varligini dislamadigini, ¢tinkii bu enflamatuar durumun ¢ocuklarda ¢ok yaygin
oldugunu 6ne siirmiis ve gegirilmis kulak enfeksiyonu oOykiisiinii konjenital
kolesteatom tani kriterinden ¢ikarmislardir.

Kolesteatomun patogenezi hakkindaki tartigma giiniimiize kadar devam
etmektedir. 1936 yilinda Teed ve ark. fetal temporal kemiklerde 33 haftalik
gebelikte kaybolan epitel artiklarini tanimladilar. Michhaels bunu epidermoid
formasyon (EF) olarak tanimlamistir. Bu epitel artiklarin kaliciliginin konjenital
kolesteatom gelisimine yol ag¢tig1 6ne siirtilmiistiir (21). Ancak epitel artiklarin
post-partum donemde de goriildiigiinii tespit eden ¢alismalar da mevcuttur (22).
Levine ve ark. (23) EF'nu gerileme gosteren basit tip ve kolesteatomun meydana
geldigi hiperplastik tip olmak {izere ikiye ayirmis ve epitel kalintilarin orta kulakta
post-natal donemde de goriildiigiinii ifade etmislerdir. Hi¢cbir ¢alismada EFdan
kolestatomun gelisebildigi net olarak gosterilememistir.

Konjenital kolesteatom patogenezi ile ilgili birgok teori ileri stiriilmistiir.

Invajinasyon teorisi; bu teoriye gore enflamasyonun timpanik membran
tizerinde mikroskobik perforasyonlar olusturdugu ve orta kulaga dogru bazal
epitel tabakasinin invajinasyonu ile konjenital kolesteatom meydana getirdigini
One siirmislerdir (22). Fakat bunun gegerli olabilmesi i¢in fetiis timpanik
membraninda enflamasyonun olmasi gerekir.

Implantasyon teorisi; birinci ve ikinci brankial ark birlesme hatlarindaki
ektodermal implantasyona bagli veya amniyotik sividaki epitel hiicrelerin
konjenital kolesteatoma neden oldugu one siirilmistiir (22,24).

Metaplazi teorisi; Sade ve arkadaslar1 orta kulak enflamasyonuna sekonder
keratinizasyon gosteren skuamoz metaplazi konjenital kolesteatoma neden
oldugunu bildirmislerdir. Friedberg orta kulaktaki metaplazi ile kolesteatom
lokalizasyonu arasinda iliskinin olamadigini bildirmislerdir (21). Bu teorinin de
gecerli olmast icin fetusta orta kulak enflamasyonu olmas: gerekir.

Epidermal migrasyon teorisi; dis kulak yolu epiteli olusumu gecikmis timpanik
halkanin kisitlayici etkisini agarak orta kulaga papiller uzanti yapar ve zamanla bu
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uzantilar kolesteatoma neden olabilir (25). Orta kulagin alt ve arka kisimlarinda
olusan kolesteatomun embriyonik timpanik halkaya yakin olmasi bu teoriyi
aciklayabilir (21).

Edinilmis inkliizyon teorisi: tekrarlayan retraksiyonlar sonucunda orta kulakta
keratinize skuamoz epitel inkliizyonlara neden olmakta ve sonugta kolesteatom
olugsmaktadir(16).

EDINILMIS KOLESTEATOM

Primer edinilmis kolesteatom

Cok sayida klinik ¢alismaya ve modern teknolojiye ragmen, edinilmis
kolesteatomun etyopatogenezinin altinda yatan mekanizmalar hipotezlerin
konusu olmaya devam etmektedir. Edinilmis kolesteatom dort farkli mekanizmayla
tanimlanmugtr.

Invajinasyon Teorisi; Wittmaack (26) tarafindan 1933’te 6nerilen bu teori en
yaygin kabul géren teoridir ve kulak zarinin invaginasyonunu ya da retraksiyon
cebini igerir. Bu teori, retraksiyonlara pars tensa ile karsilastirildiginda daha
az direng gosteren pars flaksidada meydana gelen retraksiyon ceplerindeki
keratin debrislerinin neden oldugunu ileri siirmiistiir. Ostaki tiip disfonksiyonu,
tekrarlayan enflamasyonlar ve kiigiik hacimli bir mastoid orta kulakta negatif
basing ile sonuglanabilir ve bu da retraksiyon cebi olusumuna neden olabilir (27).

Epitelyal Invazyon ya da Migrasyon Teorisi; 1888 yilinda Habermann (28)
ve 1890 yilinda Bezold (29) tarafindan ameliyattaki gozlemlerine dayanarak
skuamoz epitelin timpanik zardaki perforasyon kenarlarindan orta kulaga
migrasyonu ile invaze ettigini ileri stirmislerdir. Orta kulaga timpanik membran
perforasyonundan epitel migrasyonun oldugunu bagka c¢alismalarda da
gosterilmistir (30,31).

Skuamoz Metaplazi Teorisi; 1873 yilinda Wentd (32) kolesteatomanin orta kulak
ve mastoid mukozasindaki nonkeratinize epitelin keratinize epitele metaplastik
degisimi sonucu meydana geldigi ileri stirmiistiir. Bu teori, metaplastik epitel
keratin birikintileri genislemesi ve rekiirren enflamasyonlar timpanik membranin
lizisine ve perforasyonuna neden oldugunu ve edinilmis kolesteatom goriiniimii
ile sonuglanacagini belirtir.

Bazal Hiicre Hiperplazisi Teorisi; Lange 1925te prussak boslugundaki
subepitelyal dokunun pars flaksidadaki epitel hiicreler tarafindan invajine
oldugunu ve bununda kolesteatoma neden oldugunu ileri stirmiistiir. Ruedi
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calismalariyla bu teoriyi desteklemektedir. Bazal hiicre tabakasinda meydana
gelen psddopotlar lamina propriyaya invaze olmakta, keratinizasyon sonrasi
inkliizyon kistleri ve kolesteatom ile sonu¢lanmaktadir (33).

Bazi otologlar edinilmis kolesteatomun patogenezinin altinda yatan
mekanizmanin, tek bir teori agiklanamadigini ve bu dort teoriyi igeren karmagik
stire¢ olduguna inandiklarini belirtmislerdir (27,34).

Sekonder edinilmis kolesteatom

Sekonder edinilmis kolestatom timpanik membran epidermisinin marjinal
perforasyon alanindan migrasyonunun sonucu olarak ya da keratinositlerin orta
kulaga implantasyonunun (yaralanma, iyatrojenik, cesitli otolojik cerrahiler)
sonucu olarak meydana gelir (35).

Petroz apeks kolesteatomu

Petr6z apeks kolesteatomu otik kapsiiliin medialinde yer alan kolesteatomlardir
ve tim petroz apeks lezyonlarinin %4-9’unu olusturur (36). Petroz apeks
bolgesindeki kolesteatomlar nadir olarak goriiliir. Petroz apeks kolestatomu,
konjenital ve edinilmis olmak {izere iki tipte olabilmektedir (14).

Konjenital petréz apeks kolesteatomu birinci brankial arkin gelisimindeki
anormallik sonucu temporal kemik iginde kalan anormal embriyojenik artiklardan
olusur. Petr6z kemikte ve i¢ kulak yoluna yakin olarak ortaya ¢ikar. Erken
vakalarda timpan zar saglamdir, sensorindral isitme kayb1 olur ve retrokoklear
karakterdedir. Gelisim mekanizmasi iizerinde tartigmalar mevcuttur. Embriyonel
hayatta temporal kemik ve serebellopontin kosede kalan epitel artiklarindan
kaynaklandig1 disiinilmektedir. Diger bir olasilik, noral ektodermden
kolesteatomun meydana gelmesidir. Embriyolojik olarak noéral cati kapandig:
haftalarda epitel pargalar1 santral sinir sisteminde kalir. Bu tip kolesteatomlara
epidermoid timor denir (14).

Edinilmis petroz apeks kolesteatomu, kronik otitis media sonucunda meydana
gelen orta kulak ve mastoid bolgedeki kolesteatomun sekonder olarak mediale
dogru ilerleyip petroz apeksi isgal etmesiyle olusur (37).

D1s kulak yolu kolesteatomu

Dis kulak yolu kolesteatomu kemik erozyonunun oldugu, dis kulak yolu kemik
duvarin arka-alt kisminda keratin debrislerin birikmesi ile karakterize ¢ok nadir
goriilen bir lezyondur. Ilk olarak 1850 yilinda Toynbee tarafindan tanimlanmis
ve ‘Molluscum Contaigosum’ olarak tanimlanmigtir. Wreden dis kulak yolunun
epitel dokiintiileri ile tikanmasina ‘keratozis obturans’ adini vermistir.
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Das kulak yolu kolesteatomu i¢in bir¢ok teori olmasina ragmen etyopatogenezi
tam olarak ortaya agiklanamamigtir. Burada iki temel teori vardir. Birincisi;
Altman ve Waltnere gore periosta kadar inen dis kulak yolu enflamasyonu kemik
nekrozuna neden olmaktadir. Olusan bu nekrotik kaviteye sekonder olarak
skuaméz epitel girer ve keratin debrisler toplanmaya baslar. Ikincisi; dis kulak
yolu ve timpan zarda yetersiz kan akimi ve migrasyon hizinin azalmasina bagh
olabilecegidir (14).

Dis kulak yolu kolesteatomunun klinik olarak en ¢ok karistirildig: lezyon
keratozis obturanstir. Keratozis obturans genellikle genglerde goriiliir ve
bilateraldir. Kemik ereyonu gevreseldir. Dis kulak yolu ¢ap1 genislemis ve timpan
zar kalinlasmistir. Sintizit ve bronsektazi eslik edebilir. Kulak akintis1 nadir goriiliir.
Ani ve giddetli kulak agris1 goriiliir. Isitme kaybi dis kulak kolesteatomuna gore
daha fazladir. Dis kulak kolesteatomu 40 yas {izerinde ve genelde tek tarafli olarak
gorilir. Kanal derisinde tilserasyonlar vardir. Kemikte lokalize erozyon meydana
gelir ve sekestrum olusur. Timpan zar dogaldir ve sistemik hastaliklarla iligkili
degildir. Kulak akintis1 ve kronik agr1 vardir (38).

HISTOPATOLOJi

Makroskopik olarak kolesteatom i¢inde maserasyonlu madde igeren ince
duvarli beyazims1 gevrek bir kiitledir. Mikroskobik olarak matriks, kistik icerik
ve perimatriks olmak iizere ti¢ katmandan olusur. Matriks keratinize hatta
hiperkeratinize skuamoz epitelden olusur. Bu epitel deriye gore daha incedir ve
derideki gibi papilla ve uzantilar1 yoktur. Deride oldugu gibi germinal, spinozum,
stratum ve corneum tabakalarindan olugur. Kistin igerigi, sebase materyal ile
karigmis skuamoz epitel, piiriilan ve nekrotik materyalden olusur. En dista
inflamatuar hiicreleri iceren iltihapli subepitelyal bag dokusu olan perimatriks
bulunur (39). Yetiskinlerin aksine pediatrik kolesteatomda daha biiyiik oranda
hiicresel perimatriks bulunur.

TANI

Erken teshis, daha az invaziv ve ozellikle gocuklarda isitme kaybina karsi
korunmaya yardimeci olabilecek cerrahi 6nlemlerin uygulanmasini miimkiin kilar.

Otoskopik muayene: Otoskopi, kolesteatom varligini degerlendirmenin en
6nemli yoludur. Otoskopik muayene sistematik bir sekilde ve en uygun ekipmanla
yapilmalidir (40). Video-otoskopi, otomikroskopi ve video-teleskopiyi iceren
otoskopi, kulak zarini incelemek i¢in en dogrudan ve etkili tekniktir. Otoskopik
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muayene sirasinda yeterli parlaklik ve 151k oldugundan emin olmak 6nemlidir.
Muayeneyi olumsuz etkileyecek kulak kiri, kabuk, graniilasyon dokusu gibi yapilar
temizlenmelidir. Attik ve posterosuperior kadran dikkatlice incelenmelidir.
Otoskopik muayene ile kolesteatomat6z olabilecek lezyonlar: veya retraksiyon
posunu bulmak amaglanmaktadir.

Radyolojik Muayene

Bilgisayarli Tomografidir (BT); en sik kullanilan goriintileme yontemi
BT2dir. Yiiksek Rezoliisyonlu BT (YRBT), kullanilmaya baslanildigindan beri
kolesteatomun tanisal goriintiilemesinde altin standart olmustur (41). Temporal
kemigin YRBT’si, cerrahi planlama i¢in otologlar acisindan vazgecilmezdir.
Hastaligin derecesini, olas1 kemikgik yikimi, anatomik yapilar1 ve anomalileri
tanimlamak icin dikkatlice incelenmelidir (42). YRBT’nin kolesteatom,
graniilasyon dokusu, fibréz doku, mukozal 6dem ve efiizyon gibi hastaliklarda
BT'deki yogunluk benzerliklerinden dolayr ayirim yapma yetenegini biiyiik
olgiide sinirladigr belirtilmelidir (43). Ayrica BT membrandz labirent veya
intrakraniyal tutulum ile iliskili degisiklikler gibi yumusak dokudaki degisiklikleri
degerlendirme kabiliyetinde de biraz sinirlidir. Ek olarak timpanomastoid cerrahi
sonrast BT taramalarinda siklikla gozlenen opaklasma, postoperatif niiks veya
rezidiiel hastalik degerlendirmelerinin giivenilirligini azaltabilmektedir (44).

Manyetik Rezonans Goriintilleme (MRG): MRGde kullanilan gesitli
sekanslar yardimiyla, doku ayrimim ilerletilerek tamamlayici bilgi saglanir
(45). Kolesteatomlar, beyin dokusuyla karsilastirildiginda siklikla T1 Agirlikh
Goriintillemede (T1AG)da hipointens/izointens ve T2 Agirlikli Goriintiilemede
(T2AG) MR goriintilleme hiperintens goriintii sergilerler. Ayrica T2AGde,
ameliyat gecirmis bir kulakta kanli serdz, proteinli sivi, graniilasyon veya skar
dokusu hiperintens sinyal yogunlugu gosterir (46). Kolesteatomlarin kontrast
tutma 6zelligi olmadigindan kontrastli T1AGde graniilasyon dokularindan ayirt
edilebilir (47).

Yardimc1  tani1  yontemleri; Timpanometrik ve odyometrik testler,
kolesteatomlar1 degerlendirmek i¢in kullanilabilecek yardimei tani yontemleridir.

TEDAVI

Kolesteatomda birincil tedavi yontemi cerrahidir. Cerrahinin temel amac
hastalig1 kontrol altina almak, kuru, niiks etmeyecek ve sorunsuz kulak elde

etmek;, isitmenin korunmasy, isitme etkilenmis ise yeniden rekonstriikte etmektir.
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Kolesteatom cerrahisinde, dis kulak yolu arka duvarinin indirildigi Canal Wall
Down (CWU) mastoidektomi ve dis kulak yolu arka duvariin korundugu Canal
Wall Down (CWU) mastoidektomi olmak {izere iki ana cerrahi teknik mevcuttur.

Cerrahi teknikler segilirken gozéniine alinmasi gereken kriterler;
kolesteatomun biiyiikliigii, mastoid hiicrelerin pnomotizasyonu ve klinik olarak
eustaki borusunun durumudur(14).

Klinik uygulamada iki tekniginde avantaj ve dezavantajlar1 vardir. CWU
mastoidektomide dis kulak yolunun meatal biitiinligii korunarak meatus ve
mastoid yolla tiim mastoid hava hiicrelerinin agilmasi esasina dayanir (48). Bu
teknikte rezidiiel veya niisk kolesteatom riski ¢ok yiiksek oldugu i¢in uzun siireli
takip cok Onemlidir. Buna karsilik, CWD mastoidektomi, dis kulak kanali ve
mastoidi birlestiren ortak bir kavite olusturularak yapilir. D1s kulak kanali arka
duvarmnin indirilmesi ve tiim mastoid hiicrelerin agilmasi hastaligin tamamen
eradike edilmesi i¢in 6nemlidir. Bu operasyonun dezavantajlari, dmiir boyu siiren
dis kulak temizligi, suya maruz kalma sinirliligi, soguk hava veya su kaviteye
girdiginde kalorik stimiilasyon vertigosu, iyilesme siiresinin uzunlu, kavite
olusmasi ve isitme cihazlarinin kullanim zorlugu sayilabilir(48,49).

Kolesteatom rezdivizm vakalarini karsilagtiran yeni bir meta-analiz, CWU
cerrahi teknik uygulanan hastalarda CWD uygulananlara gore rezividistik
hastalikla sonug¢lanma 2.87 kat daha fazla oldugunu ortaya koymustur. Aym
caligmada kolesteatom rezidivisyon oraninin CWU i¢in %9 ila %70, CWD i¢in
sadece %5 ile %17 arasinda degistigini bildirdi. (49). CWU yonteminde rezidi
ve niitks oranini yiiksek olmasi, CWD yonteminde kavite problemlerinin olmasi
yeni cerrahi yaklagimlar gelistirilmesine neden oldu. Bu modifiye yontemler
arasinda kikirdak rekonstriiksiyonu ile 6zel timpanomastoidektomi, transkanal
endoskopik yonetim ve lazer yardimli kolesteatom cerrahisi bulunmaktadir (50-
52).

Kolesteaton cerrahi sonrasi takip siiresi hakkinda tam bir konsensus
bulunmamaktadir. Ameliyattan sonraki 5 yil i¢inde niiks vakalarin yaklagik
%901 tespit edilebilir. Uzun stireli calismada, rezidivizim tespit edilmeden dnceki
ortalama siire 10.4 y1l ve revizidizm ise vakalarin %71.4’tinde tespit edilmistir(12).
Bundan dolay1 hastalar miimkiin oldugunca uzun siireli takip edilmelidir.
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