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Otosclerosis
2. rész. Diagnozis
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Az otosclerosis kizdrdlag az emberi temporalis csontban eléfordulé csontanyagesere-megbetegedés, mely apré, goc-
szer( csontlaesiokat hoz létre az oticus kapszuldban. A betegség tiinetei leginkdbb a gécok elhelyezkedésétdl fiigge-
nek. gy, klinikai szempontbdl, a leginkibb relevans a stapestalp fixiciéjaval jar6 stapedialis otosclerosis, amely a leg-
tobbszor jelentds fokt vezetéses halldszavarral jar. Sok esetben mar az anamnesztikus adatok jellegzetességébdl, a
beteg életkorabdl és a fizikilis vizsgilat semmitmondd leleteibdl kovetkeztethetiink a stapesfixicié valészintiségére.
Jollehet preoperativ diagnézisunkat audiolégiai tesztekkel, VEMP-vizsgalattal és kiilonféle képalkotokkal tovibb
pontosithatjuk, 100%-os diagndzist csak a mdtét sordn eltavolitott stapestalpak szovettani verifikdldsdval nyerhettink.
Orv Hetil. 2019; 160(51): 2007-2011.
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Otosclerosis

2nd part. Diagnosis

Otosclerosis is a bone remodeling disorder affecting exclusively the human temporal bone which causes small bony
lesions in the otic capsule. The symptoms depend on the location and the extent of the otosclerotic foci. Hence,
clinically the most relevant sign is the conductive hearing loss due to the stapedial otosclerosis with fixation of the
stapes footplate. In many cases, the specific anamnestic features, the age of presentation and usually the absence of
tympanic membrane pathology can provide a strong clinical suspicion for otosclerosis. Although audiometric and
imaging examinations and VEMP testing can confirm our preoperative diagnosis, the histolopathologic examination
of the removed stapes footplate is the most accurate way to determine the diagnosis.
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Roviditések

CBCT = (cone-beam CT) kapsugaras CT; CT = (computed
tomography) szimitégépes tomogrifia, HRCT = (high-resolu-
tion CT) nagy felbontisa CT; SSCD = (superior semicircular
canal dehiscence) felsé félkoros ivjarati dehiscentia; VEMP =
(vestibular-evoked myogenic potentials) vestibularisan kival-
tott izompotencidlok

Kozleménysorozatunk elsé részében bemutattuk az
otosclerosis jelenleg is intenziv kutatds alatt 4ll6 etiopa-
togenetikai hatterét és az irodalomban fellelhetd fonto-
sabb hipotéziseket, melyek magyarazhatjak a betegség
kialakuldsanak és fejlédésének bizonyos részleteit [1].
Az otosclerosis a kaukazusi populacié 0,3-0,4%-4aban
okoz vezetéses tipusa hallascsokkenéssel jard stapestalp
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(kengyeltalp)-fixciét. Ezzel szemben, kérbonctani vizs-
galatok tantisaga szerint, a népesség 8—11%-aban szovet-
tani analizissel kimutathatok otoscleroticus goécok, me-
lyek tetemes hinyada teljesen tiinetmentesen zajlik. Ez
azt jelenti, hogy populiciénk nagyjabol 10%-a él a kopo-
nyacsontjiban otosclerosisszerti csontelvaltozassal, azon-
ban az érintettek toredékének alakul ki barmilyen, ezzel
kapcsolatos panasza [2—4].

Az otosclerosis egy gyulladisos csontanyagcsere-zavar,
mely kizarélag az emberi temporalis csont belsé részében
(oticus kapszula) hoz létre megviltozott szerkezetd go-
cokat. Ezen apro laesiok a belsé fiil csontos tokjaban bar-
hol el6fordulhatnak, igy elhelyezkedésiiktdl figgSen val-
tanak ki kilontéle tiineteket. Amennyiben a betegség a
csiga faldban jelenik meg, idegi tipust hallascsokkenést
és/vagy fiilzigdst okozhat, a félkoros ivjaratok érintett-
sége pedig szédiiléses panaszokkal jarhat. A leggyakrab-
ban azonban az ovilis ablak fiilkéjének faliban és a
stapestalpban talilkozunk otosclerosisos goccal, mely
fokozatos novekedésével rogziti a kengyel talpat a kor-
nyezetéhez. Ezzel meggitolja a kiils6 hangingerek beju-
tasat a bels6 fiil folyadékterébe a hall6csontliancolaton
keresztiil, ezzel okozva vezetéses tipust halldscsokke-
nést. Ezen utobbi megjelenési formanak (stapedialis
otosclerosis) igen komoly klinikai jelentGsége van: a tob-
bi lokalizicioval szemben ezt képesek vagyunk mitéti
uton rehabilitilni. Sajndlatos médon mind ez idaig hata-
sos gyogyszeres kezelés nem dll rendelkezéstinkre. A
gyakorlatban szamos kiilonféle vizsgaldeljarast vehetiink
igénybe, hogy minden invazivitast elkeriilve preoperativ
moédon diagnosztizilhassuk az otosclerosist. A jelen koz-
leményben ezen eljarasokat tekintjiik at és ismertetjiik
didaktikus sorrendben [2, 5-8].

Az otosclerosis a fiatal felnSttek megbetegedése, azaz
a leggyakrabban 25-40 éves életkorban jelenik meg Iép-
csbzetes vagy progressziven romlé halldszavarral. Az ese-
tek tobb mint hairomnegyedében a romlo hallas mindkét
fiilet érinti, igy id6vel teljesen ellehetetleniti a paciens
mindennapi életét. A betegség ndi dominancidt mutat:
nagyjabol 2—3-szor gyakrabban fordul el6 a n6k korében
a férfiakhoz képest. A 1épcsézetes hallasvesztés a leg-
tobbszor hormonailis valtozdshoz (fogamzasgitld tablet-
ta, terhesség, laktacid, abortusz, menopauza) kotott [2,
9-10].

A fizikalis vizsgalat soran rendszerint nem taldlunk je-
lentds eltérést, otomikroszkopos vizsgalattal ép dobhar-
tyat azonositunk. Az esetek csaknem 10%-aban a dob-
hirtya hdtsé-alsé negyede alatt finom erezettség
(rézsaszines folt) figyelhet6 meg, mely a csiga bazalis
kanyarulatat beszilirG otoscleroticus goc altal okozott
vasodilatatibnak a kovetkezménye. Eme fenomént
Schwartze-tiinetként (1. dbra) vagy flamingodtiinetként
aposztrofaljuk [9-11]. Halldspanasz esetén a fizikalis
vizsgilathoz hozzitartoznak a hangvillavizsgilatok is,
melyek tajékoz6do jellegliek ugyan, de tapasztalt kézben
igen j6 kozelitést adhatnak. Weber-teszt sorin megpen-
ditett hangvillat helyeziink a beteg koponyajanak kozép-
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1. dbra

A hall6jdraton keresztiil készitett endoszkopos fotd, melyen a
dobhartya hdts6-als6é negyede alatti finoman vorhenyes erezett-
ség ldtszik, amelyet a promontoriumra terjed$ otoscleroticus
gbc okoz. A jelenséget Schwartze-tiinetnek nevezziik [12]

vonalara (példdul homlokdra), és megkérdezziik, hogy
melyik oldali fiilében érzi erésebbnek a hangvilla altal
keltett hangrezgéseket. Stapesfixacié esetén a beteg a
rosszabbul hall6 fiilében érzi hangosabbnak a hangot,
ahogy az Osszes vezetéses hallascsokkenéssel jard beteg-
ségnél is. Ez els§ halldsra furcsdnak tinhet, a hangvilla
azonban a koponyacsont megrezgetésével kozvetlentil
adja 4t az energidt a belsé fiilnek, és a stapesfixacios olda-
lon a belsé fiilet rezget energia kevésbé tud elvezetsd-
ni, ezért kumulidlédik. Az ép halléesontlancolaton ke-
resztiil ez az energiamennyiség gyorsabban tivozik, a
fixacié azonban bezirja a belsd fiilet, és elvezetGappari-
tus nélkiil hagyja, igy az energia csapdaba esik, és hango-
sabb hangélményt eredményez. A Rinné-teszt segitségé-
vel a fiil 1ég- és csontvezetéses halldsat hasonlitjuk Gssze.
Egészséges viszonyok kozott a 1égvezetést joval hango-
sabbnak halljuk a csontvezetésnél, stapesfixacié esetén
azonban a hallécsontldncolat mozgasképtelensége miatt
a csontvezetést halljuk erésebben, ha 25 dB-nél nagyobb
a vezetéses hallaszavar. A Gellé-teszt lényege az, hogy a
csontvezetéssel hallott hang hangossigérzete csokken,
ha a hall6jaratban noveljiik a nyomast. Hallécsontlanco-
lati fixaci6 esetén azonban ez nem kovetkezik be, igy a
hang hangossidga valtozatlan marad a nyomasingadozas-
ra. Kétoldali, kevert (idegi és vezetéses) halldszavar ese-
tén a hangyvillavizsgilatok igen megbizhatatlannd valnak,
igy csak korlatozott mértékben értékelhetSk. A legtobb-
szoOr a részletes anamnézisfelvétel, a fizikalis vizsgdlat és a
hangyvillatesztek mdr elGrevetitik az otosclerosis vagy az
egyéb lancolati fixdcié diagnodzisat [12-14].

Az aktualis hallaskiiszob megallapitisira a tisztahang-
kiiszobaudiometrids vizsgalat val6, mely stapesfixdcié
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2. dbra Tisztahang-audiogram, melyen jelent8s fokti vezetéses hallds-

csOkkenés mellett a 2000 Hz-es frekvencidn 25 dB-es, idegi
tipust kiiszobemelkedés is lathaté — ez az otoscleroticus stapes-
fixcio jellemzdje, és Carhart-csipkeként tartjuk szimon

esetén nagyjabol 30 dB-es vezetéses halliszavart mutat
— ez domindnsan a mély és a kozepes frekvencidkat érinti.
Tovabbi egyediilall6 jelenség a Carhart-csipke (2. 4bra),
mely 2000 Hz-nél mért izolalt idegi tipust halldscsokke-
nés képét utinozza, am ez megtévesztS fenomén, nem
valos halldscsokkenés. Ez gy jon 1étre, hogy a stapestalp
fixdciéja hermetikusan lezdrja az ovalisablak-fiilkét, ami
megvaltoztatja (rontja) a kozépful rezonancidjit, és
csokkenti annak természetes erdsité funkcidjit pont a
2000 Hz kornyékén. Sikeres mitétet kovetSen ez az ide-
ginek latsz6 halldscsokkenés eltiinik a rezondtori funkcié
helyreallasa miatt [10, 12-14]. A tympanometrias vizs-
galaton altaliban A- vagy As-tipusi tympanogramot
nyeriink, emellett a stapediusreflex kiesése is utalhat a
kengyelfixicié meglétére. A multifrekvencids tympano-
metridval meg tudjuk hatirozni a kozépfiil rezonan-
ciafrekvencidjit, amelynél a hangvezet6 rendszernek a
legkisebb az ellenallasa. A norméltartomanyndl maga-
sabb rezonanciafrekvencia hallécsontlincolati fixaciéra
utal [12].

A VEMP objektiv, gyors és nem invaziv vizsgalat, mely
a sacculus (linedris gyorsulasért felelés) funkciéjardl ad
felviligositast. A sacculus, habar csekély mértékben, de
érzékeny a hangokra (a belsé fiil folyadékterébe juté lon-
gitudinalis rezgéshullimokra), ami evolucionilis fejlédé-
si maradvanynak tekinthetd, mert az alacsonyabb rendd
allatoknak a sacculus az egyetlen hallészerviik. A VEMP-
vizsgilat 1ényege az, hogy a belsd fiil folyadékterének
rezgései stimuldljik a sacculust, majd a nervus vestibula-
ris inferioron keresztiil ingeriiletbe hozza a nucleus ves-
tibularis lateralist, amely atkapcsolddik az accessorius
magra; onnan a 11. agyidegen keresztiil jut a musculus
sternocleidomastoideusba, ahol miogén potenciil vezet-
het6 el és detektalhat6. Légvezetéses VEMP-nél a hang
a levegd energidjaval rezgeti meg a dobhdrtyat, majd a
hallécsontok adjak at az energiat a belsd fiil folyadékte-
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rének, mig a csontvezetéses VEMP a koponyacsont meg-
rezgetésével éri el a belsd fiil folyadékterének és ezdltal a
sacculusnak az ingeriiletbe jovetelét. gy vezetéses hallas-
zavar (otosclerosis) esetén a két gorbe eltér egymistdl,
azaz a légvezetéses VEMP nem valthat6 ki, mig a csont-
vezetéses VEMP detektalhaté eredményt ad. Amennyi-
ben a légvezetéses VEMP is kivalthat6, akkor vagy 25
dB-nél kisebb a vezetéses hallaszavar, vagy harmadikab-
lak-szindrémaval allunk szemben [15, 16] (3. dbra).
A harmadikablak-szindréma a bels§ fiil két fiziologias
nyilasan kiviil egy harmadik rendellenes nyilas meglétét
jelenti az oticus kapszulan, melyen keresztiil a bejutd
hangrezgések elvezet6dhetnek, és nem adjik at az ener-
gidt a bels§ fiil szenzoros appardtusinak. Ennck legjel-
lemz6bb megnyilvanulasa az SSCD, amely a fels6 félko-
ros ivjarat megnyildsat jelenti a kozépsé koponyagddor
felé.

Ahogy latjuk, ezek a vizsgilatok nem specifikusan a
stapes fixacidjat vagy az otosclerosist mutatjik, hanem
pusztin a hallocsontldncolati fixaciora utalnak. (A linco-
lati fixdciok dontd tobbsége stapesfixiciod, és csak igen
ritkdn taldlkozunk a masik két hallécsont rogziilésével;
azonfeliil ezek mitéti megolddsa egy nagysigrenddel ke-
vesebb  szovédményveszélyt rejtenek  magukban.)
Amennyiben tovibb szeretnénk pontositani diagnézi-
sunkat, kiillonféle képalkoté vizsgilatokra hagyatkozha-
tunk [12]. Bizonyos iskoldk elutasitjak a preoperativ CT-
vizsgalatok végzését, mivel felesleges sugirterhelésnek
tekintik, és nem segitenck jelentés mértékben a késGbbi
mtét kivitelezésében. Mas iskolak azonban ragaszkod-
nak az ilyen jellegli képalkotékhoz, bar ezek inkabb az
otoscleroticus folyamat progresszidjanak megitélésére
alkalmasak. Ezért hasznalhatok ezek a vizsgalatok példa-
ul gyermekvallalasi tandcsadasban is, hiszen a hormonalis
valtozashoz tarsuld otoscleroticus progresszio is jol nyo-
mon kévethetd veliik. Erdekes parhuzamot vonnunk e
tekintetben az orrmellékiireg-sebészettel, amelyben 30

3. dbra

Az SSCD (fels§ félkoros ivjdrati dehiscentia) HRCT-képe, me-
lyen a fehér nyil mutatja a temporalis csont hidnyat a kozépsé
koponyagodor felé. A hagyomdnyos dton a belsd fiilbe jutd
hangrezgések itt kiléphetnek a belsd fiil folyadékterébdl az agy
lagy szovetei felé, és az igy kialakulé hangenergia-veszteség hal-
lascsokkenésként jelenik meg
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4. abra Bels§ fiili HRCT-képek. A) Ep bels6 fiil, melyen a nyilhegy a
normalis szerkezetd csigdra, a piros nyil pedig a stapesre mutat.
A csiga koriil megfigyelhetd a kornyezeténél is fehérebben dbré-
zol6dé csontillomany, amely az oticus kapszula maga, vagyis a
csiga csontos tokja. B) Stapedialis otosclerosis képe, az ovilis
ablak fiilkéjénél 1év6 otoscleroticus gdccal, mely hypodens folt-
ként dbrazolodik (piros nyil). C) Cochlearis otosclerosis felvéte-
le, amelynél az oticus kapszulidban tobb hypodens folt lithato,
melyek érinthetik a belsd fiilet, ezzel idegi halldscsokkenést
okozva
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évvel ezel6tt képalkoto vizsgalat nélkiil tevékenykedtek a
fiill-orr-gégészek, manapsig viszont minden mitéti be-
avatkozis el6tt alapkovetelmény a CT, azaz a vildg egyre
inkdbb a képalkoté vizsgilatok végzése felé halad. Mind-
emellett a CT a jo felbontasaval ki tud zirni egyéb ana-
témiai rendellenességbdl (SSCD [3. dbra], tig aquaeduc-
tus vestibuli stb.) szirmaz6 halldszavart. Ezen eltérések
egy része a korabban bemutatott VEMP-vizsgilattal is
kisztirhetS. Azt is érdemes dtgondolnunk, hogy melyik
kockazat a nagyobb: dtlagosan tobb ezer esetre jutd egy
olyan eset, amelynél tévesen kezdiink mdtétet, majd az
intraoperativ diagnézis felallitdsa utdn valtozatlan formd-
ban bezarjuk a mdtéti teriiletet, vagy mindenkit CT-vizs-
galatra kiildeni, vallalva a rengeteg felesleges sugdrterhe-
lés kockazatit és ezekbdl tobbezrenként egy beteget
sikerrel kisz{irni.

A HRCT érzékenysége igen jonak mondhatd, az
otoscleroticus gocok esetén csaknem 84%-os a szenziti-
vitas és 100%-os a specificitis; az utébbit kutatéesopor-
tunk szovettani vizsgalattal megerdsitve prezentilta
stapedialis otosclerosis kapcsin. Az otoscleroticus gdcok
a belsé fiil tokjaban hypodens laesiéként jelennek meg
[17,18] (4. abra). Amennyiben csak a stapestalpban és a
kornyezd ovilisablak-fiilkében latunk hasonl6 elvéltozast
(stapedialis otosclerosis) (4/B dbra), ilyenkor bels6tiil-
érintettséget nem azonositunk, igy egyelére idegi hallas-
romldsra nem szdmitunk. Ilyen lelet mellett van a leg-
jobb hosszt tavi esélye a miitéti hallisrchabiliticionak.
Ha azonban a csiga falaban lathat6 hypodens folt vagy
foltok (4/C dbra), akkor nagy a val6szintisége a piciens
kozeljovében torténd tovabbi idegi tipust hallasromla-
sanak, mert jelen tuddsunk szerint a géc termel olyan
anyagot, amely a belsé fiil idegi apparatusanak kidrosoda-
sdhoz vezethet [12].

A CBCT egy, a dentomacxillaris sebészetben alkalma-
zott modalitds, mely er6s szoftveres hitterével médfe-
lett nagy felbontasra képes, és kortilbeliil szizadakkora
sugardozissal terheli a beteget, mint a HRCT [16].
Segitségével igen jo ardnyban azonosithaté az otoscle-
rosis aktiv fazisiban 1év6 goc, az inaktiv stadiumra jel-
lemzd elvéltozdsok azonban egyéiltalin nem mutathatok
ki. Igy jelenleg a CBCT nem alkalmazhat6 a HRCT al-
ternativdjaként, a CBCT analizilészoftverének tovibbi
tejlesztésével azonban remélhetéleg elébb vagy utobb
lathatéva tehetSk lesznek az inaktiv otoscleroticus go-
cokis [19].

Ahogy lithattuk, az otosclerosis diagnosztikdja igen
Osszetett, ugyanakkor szinte egyik preoperativ eljirds
sem jelent 100%-os pontossigot. Igy hangstlyozni kell,
hogy nem hagyhat6 ki a stapesmtitét soran az Osszes hal-
l6csont manudlis ellendrzése, amivel tovabb pontosithat-
juk a mitét el6tti feltételezett diagnézisunkat. Mivel a
stapesfixdciék nagyjabol egyharmada nem otoscleroticus
credetti, 100%-os diagnosztikus pontossigot kizarélag
az eltavolitott stapes szovettani vizsgilata utan tudunk
meghatirozni [4, 20]. Napjainkban azonban azok az
alacsony destruktivitdsd mdtéti technikdk keriiltek el6-
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térbe, melyek soran nem torténik meg a stapes teljes el-
tavolitasa, ezért egyre inkabb csak az indirekt diagnosz-
tikus modszerekre hagyatkozunk [21].

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirisa, illetve a kap-
csolodd kutatémunka anyagi timogatasban nem része-
stilt.

Szerzoi munkamegosztis: L. B. kezdeményezte a cikk
megirisat, elvégezte az irodalomkutatist, megirta a be-
vezetést és a szovegtorzs egy részét. H. A. és ifj. L. B.
kozremiikodott az irodalomkutatisban, valamint a beve-
zetés és az abraalairasok elkészitésében. K. T. sajat anya-
gabdl szarmazik a képanyag nagy része, tovabba hoz-
zdjarult a szbvegtodrzs bizonyos részeinek megirasihoz.
A cikk végleges viltozatit valamennyi szerzG elolvasta és
jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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