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Rzadki nowotwor ucha srodkowego - gruczolak ucha

srodkowego

A rare middle ear neoplasm - middle ear adenoma
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Omoéwiono dwa przypadki bardzo rzadkiego guza nowotworowego
ucha $rodkowego (adenoma auris mediae). Struktury tego nowotworu
ulegaja jednoczesnie réznicowaniu nabtonkowemu i neuroendykrynnemu,
W piSmiennictwie polskim jak dotad brak jest opisu tego typu schorzenia,
W Klinice Otolaryngologii CMUJ objeto leczeniem 28-letnig kobiete oraz
33-letniego mezczyzne z rozpoznaniem gruczolaka ucha $rodkowego. Omé-
wiono postepowanie diagnostyczne i terapeutyczne, ktérego zasadniczg
cze$¢ stanowito leczenie chirurgiczne. W obu prezentowanych przypadkach
wykonano operacje radykalng ucha. Pacjenci pozostajg od 3 lat pod statg
kontrolg przychodni przyklinicznej, bez dolegliwosci oraz cech nawrotu guza,
W publikacji przedstawiono réwniez najnowszy przeglad literatury dotycza-
¢y gruczolaka ucha srodkowego,
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Stowa kluczowe: gruczolak ucha $rodkowego, nowotwory ucha $rodko-
wego

Pierwszy opis nowotworu gruczotowego ucha $rod-
kowego opublikowany zostat w 1898 przez Treitela
[za 1]. Od tego czasu opisano ok. 100 przypadkow no-
wotwordw wykazujacych podobny wyglad, pod rézny-
mi nazwami: ceruminoma, adenocarcinoma cerumino-
sum, hidradenoma, adenoma monomorphicum, low
grade adenocarcinoma, carcinoid oraz middle ear ade-
noma [1,2,3,4].

W 1976 roku Derlacki i Barney [5] oraz Hyams
i Michaels [za 6] w dwoch niezaleznych doniesieniach
zaproponowali nazwe gruczolaka ucha srodkowego dla
nowotwordw tworzacych struktury gruczotowe i wywo-
dzacych sie z metaplastycznego nabtonka gruczotowego
ucha srodkowego. Metaplazja gruczotowa nabtonka wy-
Scielajgcego ucho Srodkowe jest zjawiskiem stosunkowo
czestym, jednakze gruczolaki w tej lokalizacji nalezg do
guzow bardzo rzadkich. Najwieksza opisana do tej pory
seria na Swiecie to 7 przypadkdéw [3], a w piSmiennic-
twie polskim brak jest opisu tego typu guza.

Two cases of adenoma - extremely rare neoplasm of the middle ear -
are discussed. The structure of this tumor shows both epithelial and neuro-
endocrine differentiation. To our knowledge, it is the first presentation of
the middle ear adenoma in the Polish literature. Two patients: 28-year old
woman and 33-year old male were admitted to the Department of Otolaryn-
gology, Collegium Medicum at the Jagiellonian University with primary dia-
gnosis of otitis media. Publication includes a description of diagnostic and
therapeutic procedures, composed in the main part of ear surgery. In both
cases atypical, radical operation of the middle ear was performed. The
patients are now 3 years after operation under monitoring in our outpatient
department in good local and general condition without any symptoms of
neoplasmatic recurrence. The report presents also current literature review
on the adenoma of the middle ear
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OPIS PRZYPADKOW

Przypadek 1: Pacjentka (hist. choroby nr 558/98):
28-letnia kobieta zostata przyjeta do Kliniki Otolaryn-
gologii w celu leczenia porazenia nerwu twarzowego. Od
10 dni chora byta leczona zachowawczo z powodu za-
palenia ucha $rodkowego. W 5 dobie antybiotykoterapii
wystgpit potowiczy prawostronny obrzek tkanek twarzy,
po ustgpieniu ktorego stwierdzono obwodowe poraze-
nie nerwu twarzowego po tej samej stronie. Jako gtowne
dolegliwosci pacjentka podawata bol i niedostuch ucha
prawego oraz niedowtad miesni mimicznych po stronie
prawej. W badaniu przedmiotowym stwierdzono pra-
wostronne obwodowe porazenie nerwu twarzowego oraz
nieprawidtowy obraz otoskopowy ucha prawego. Btona
bebenkowa byta pozbawiona refleksu, zaczerwieniona
i pogrubiata. Nie stwierdzono wycieku z chorego ucha.
Badanie wziernikowe ucha lewego nie ujawnito patolo-
gii. W prdbach stroikowych stwierdzono niedostuch mie-
szany ucha prawego, potwierdzony badaniem audiome-
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Ryc. 1. Przypadek 1 - audiogram przedoperacyjny ucha chorego

trycznym (ryc. 1). Wykonano typowa operacje radykalng
ucha prawego z niepowikianym przebiegiem poopera-
cyjnym. Objawy porazenia nerwu twarzowego ustgpity
w 5 dobie po zabiegu. Chora zostata wypisana do domu
w stanie og6lnym i miejscowym dobrym. Pacjentka jest
objeta statg kontrolg laryngologiczng w naszym osrodku
bez objawow nawrotu od ponad 3 lat. Jama pooperacyj-
na jest sucha, a ucho styszace. Nie stwierdza sie ubyt-
kéw w funkcji nerwu twarzowego.

Przypadek 2: Pacjent (hist. choroby nr 836/98).
33-letni mezczyzna przyjety w trybie planowym do kli-
niki w celu leczenia operacyjnego przewlekiego zapale-
nia ucha $rodkowego po stronie lewej. 5 lat wczesniej
przebyt epizod ostrego zapalenia ucha $rodkowego po
tej samej stronie z nastepowym niedostuchem o typie
mieszanym. W badaniu podmiotowym pacjent poda-
wat wystgpienie uposledzenia stuchu od ponad 3 tygo-
dni. W dniu przyjecia w badaniu otoskopowym stwier-
dzono btone bebenkowg cata, pogrubiata, zaczerwieniong
i pozbawiong refleksu po stronie lewej oraz prawidtowy
obraz wziernikowy ucha prawego. Nie stwierdzono wy-
cieku z chorego ucha. W prébach stroikowych wykaza-
no niedostuch mieszany ucha lewego, co potwierdzono
badaniem audiometrycznym (ryc. 2). Dodatkowo stwier-
dzono wspdétistniejace skrzywienie przegrody nosa. Ba-
danie radiologiczne nie obrazowato patologii o typie guza.
Wykonano typowa operacje radykalng ucha lewego z nie-
powikianym przebiegiem pooperacyjnym. Chory po
zakoniczeniu leczenia zostat wypisany do domu w stanie
ogdlnym i miejscowym dobrym i jest objety statg kon-
trolg laryngologiczng w naszym o$rodku bez objawow
nawrotu od ponad 3 lat. Jama pooperacyjna wygoita sie
prawidtowo. Ucho jest suche, styszace, bez objawow nie-
wydolnosci w zakresie nerwu twarzowego.

W trakcie przytoczonych zabiegéw pobrano mate-
riat do badania histopatologicznego (badania nr:
1382981 i 1387573). W preparatach histologicznych
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Ryc. 2. Przypadek 2 - audiogram przedoperacyjny ucha chorego

z obu drobnych materiatow stwierdzono wséréd tkanki
wiloknistej rozproszone drobne skupienia komoérek na-
btonkowych o wyraznie kwasochtonnej cytoplazmie, eks-
centrycznie potozonych jadrach i tworzacych tylko spo-
radycznie struktury cewkowe oraz wigksze obszary no-
wotworu zbudowanego na obwodzie z komérek podob-
nych, czesciowo utozonych w anastomozujgce sznury
i struktury sitowate, a miejscami tworzace wyrazne struk-
tury gruczotowe zawierajgce Sluz (ryc. 3, 4, 5). Figury
mitotyczne w obu przypadkach wystepowaty sporadycz-
nie. W badaniach immunohistochemicznych stwierdzo-
no w komorkach nowotworowych dodatni odczyn na cy-
tokeratyne (Pan CK), EMA (antygen btonowo-nabton-
kowy), chromogranine, NSA (neuronospecyficzng eno-
laze) oraz vimentyne (ryc. 6). Odczyny na GFAP, CK-
20, bombezyne oraz calcitonine byly negatywne, nato-
miast odczyn na glukagon wykonany tylko w drugim
przpadku, byt pozytywny. Obraz histologiczny oraz
wyniki badan immunohistochemicznych pozwolity
w obu przypadkach na postawienie rozpoznania:
~middle-ear adenoma - gruczolak ucha $rodkowego.

Ryc. 3. Obszar gruczolaka z komérkami ,plazmocytoidnymi" po prawej stro-
nie, natomiast po lewej stronie struktury beleczkowate z tworzeniem drob-
nych struktur cewkowych. HE
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Ryc. 4. Lite gniazda nowotworu poprzedzielane widknistg tkankg taczna. HE
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Ryc. 6. a) Dodatnie badanie histochemiczne na kwasny $luz (strzatki)

¢) Dodatni odczyn immunohistochemiczny na chromogranine

OMOWIENIE

Gruczolak ucha srodkowego cechuje sie powolnym
wzrostem ijest guzem o bardzo dobrym rokowaniu. Prze-
bieg moze by¢ dlugo bezobjawowy, ale najczestszym,
dominujacym i z reguty izolowanym objawem jest jed-
nostronny niedostuch przewodzeniowy. Btona beben-
kowa pozostaje najczesciej niezmieniona, a szum lub wy-
ciek wystepuja sporadycznie [2,3,4,7,8,9,10]. Opisywa-

Ryc. 5. Rozproszone drobne ogniska nowotworowe. HE

b) Dodatni odczyn immunohistochemiczny na cytokeratyne

d) Dodatni odczyn immunohistochemiczny na vimentyne

no przypadki, tak jak ujednego z prezentowanych przez
nas chorych, w ktorych wiodagcym objawem byto pora-
zenie nerwu twarzowego [3]. Objaw ten czesto wyste-
puje w innych nowotworach ucha srodkowego.

Gruczolak ucha srodkowego wystepuje w szerokiej
rozpietosci wiekowej - pomiedzy 14 a 80 rokiem zycia,
ze szczytem zachorowalnos$ci przypadajacym na
ok. 40 lat. Predyspozycja piciowa nie wpltywa na
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zachorowalnos¢ [11]. W diagnostyce tych guzdw istot-
ne sg badanie kliniczne, audiometryczne oraz badanie
rentgenowskie i tomografia komputerowa, jednak meto-
dy te nie pozwalajg z reguty na doktadng ocene charak-
teru stwierdzonej zmiany

Biopsja guza oraz $rédoperacyjne badanie histolo-
giczne prowadzg do czesto btednych wstepnych rozpo-
znan np. gruczolakoraka [1,3,6,12]. Ostateczne rozpo-
znanie jest mozliwe w oparciu o badanie histologiczne
materiatu operacyjnego.

Makroskopowo gruczolak ucha srodkowego prezen-
tuje sie jako biato-szary lub czerwono-brazowy guz $red-
nicy Kilku do kilkunastu milimetréw, rozwijajacy sie gtow-
nie wjamie bebenkowej. Stwierdzono mozliwosédestrukcji
kosteczek oraz penetracji do jamy wyrostka sutkowate-
go. Opisywano takze przypadki przejscia mas guza do
przewodu stuchowego zewnetrznego [7,9].

W obrazie mikroskopowym dominujg nieregularne
skupienia komorkowe z tworzeniem struktur gruczoto-
wych. Gruczolak ucha Srodkowego moze wystepowac
w postaci litej lub beleczkowej. W utkaniu mogg wysta-
pi¢ réwniez komorki o nieregularnym ksztatcie z eks-
centrycznie potozonym jadrem tzw plazmocytoidne [11].
Jednak wiekszos¢ komorek jest regularnego ksztattu -
szeSciennego lub walcowatego i tworzy struktury gru-
czotowe zawierajgce $luz. W niektorych komérkach,
w przypodstawnej czesci cytoplazmy mozna stwierdzié
ziarnistosci neuroendokrynne, wykazujagce w badaniu
immunohistochemicznym pozytywny odczyn na neu-
rospecyficzng enolaze i chromogranine oraz rézne pepty-
dowe hormony [2,6,7,9]. W badaniach immunohisto-
chemicznych wystepujg réwniez pozytywne odczyny na
markery nablonkowe (EMA i cytokeratyne), a w mikro-
skopie elektronowym, na powierzchni komdrek otaczajg-
cych struktury gruczotowe stwierdzano mikrokosmki
[6,13]. Ze wzgledu na miejscami wyraznie rozproszone
drobne skupienia komdérek nowotworowych, wyglad moze
budzi¢ podejrzenie ztosliwosci, jednak mitozy sg spora-
dyczne, a nowotwor nie nacieka struktur kostnych i nie
daje przerzutow.

Wiele z wyzej opisanych cech histologicznych cha-
rakteryzuje rdwniez rakowiaka, jednak bardziej przyjeta
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sie nazwa gruczolaka ucha $rodkowego, pomimo czesto
spotykanego ewidentnego neuroendokrynnego réznico-
wania tych guzoéw [14]. Neuroendokrynne guzy zloka-
lizowane w innych okolicach gtowy i szyi sg nowotwora-
mi typowo agresywnymi, miejscowo naciekajacymi, cze-
sto nawracajgcymi i dlatego tez powinny by¢ wyraznie
rozrézniane z gruczolakami ucha srodkowego.

W histopatologicznej diagnostyce roznicowej ko-
nieczne jest uwzglednienie innych rzadkich guzowatych
zmian ucha srodkowego, takich jak: oponiak, szpiczak,
czerniak, paraganglioma, glomus tumor, a takze odczy-
nowych zmian guzopodobnych, polipéow zapalnych
i perlaka. Nalezy réwniez rozwazy¢ przerzut gruczola-
koraka oraz naciek gruczolakoraka z gruczotéw wosz-
czynowych lub tzw. agresywnego brodawkowatego guza
wywodzgcego sie z woreczka endolimfatycznego.

Postawienie prawidtowego rozpoznania jest niesty-
chanie wazne, zwlaszcza w odniesieniu do mozliwosci
rozpoznania nowotworu ztosliwego. Decyduje to o dal-
szych losach chorego, w szczeg6lnosci o poszerzeniu za-
biegu (np. petrosektomii) lub o leczeniu uzupetniaja-
cym i obcigzeniach z tym zwigzanych.

Leczenie gruczolaka ucha srodkowego jest wytgcz-
nie operacyjne. Nie odnotowano dotychczas odlegtych
przerzutow lub $mierci pacjentéw z powodu gruczolaka
ucha $rodkowego. W prezentowanym przez nas przy-
padkach stan ogélny pacjentéw oraz stan jamy poopera-
cyjnej pozwalajg na stwierdzenie petnego wyleczenia. Ist-
niejg w literaturze doniesienia 0 mozliwosci nawrotu, lecz
wynika to najprawdopodobniej z braku doszczetnosci
operacyjnej. W przypadku guzéw o niewielkich rozmia-
rach operacja radykalna uchajest leczeniem onkologicz-
nie doszczetnym i pozwala na zachowanie stuchu.

Reasumujac, gruczolak ucha srodkowego jest bar-
dzo rzadkim guzem ucha srodkowego. Leczenie gru-
czolaka ucha srodkowego jest wylgcznie operacyjne,
aguz ten wymaga doszczetnego usuniecia. Gruczolak
ucha srodkowego jest schorzeniem o bardzo dobrym
rokowaniu. Postawienie ostatecznego rozpoznania jest
mozliwe w oparciu o badanie histopatologiczne mate-
riatu operacyjnego.
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