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Streszczenie

Wady wrodzone pierwszej kieszonki skrzelowej sq bardzo rzadkie i zwykle kojarzone z po-
pulacjq dzieciecq, przez co stanowiq duzy problem diagnostyczny wsrod dorostych. Typ 1
wady pierwszej kieszonki skrzelowej jest ograniczony do przewodu stuchowego zewngtrznego
(PSZ) i wystepuje zwykle u dorostych. Takie rozpoznanie zawsze powinno budzi¢ podejrzenie
perlaka PSZ, ze wzgledu na obecnos¢ mechanicznej przeszkody w samooczyszczaniu si¢ PSZ,
co prowadzi do uwigZnigcia komorek naskorka i sprzyja tworzeniu si¢ perlaka.

Stowa kluczowe: torbiel pierwszej kieszonki skrzelowej, wada wrodzona, perlak, przewdd
stuchowy zewnetrzny.

Abstract

First branchial cleft anomalies are extremly rare and usually associated with the pedi-
atric population, thus constitue a mojor diagnostic problem among adults. First branchial
cleft anomaly type I is limited to the external auditory canal and typically occures in adults.
Such a dignosis should always raise a suspition of associated cholesteatoma of the external
auditory canal (EAC) due to the presence of mechanical barrier in self-cleaning of EAC,
which leads to entrapment of epidermal cells and promotes the formation of cholesteatoma.

Key words: first branchial cleft cyst, congenital anomaly, cholesteatoma, external audi-
tory canal.

(Postepy w Chirurgii Glowy i Szyi 2021; 2: 37-39)

Wprowadzenie

Wady wrodzone kieszonek skrzelowych sg po prze-
wodzie tarczowo-szyjnym drugg najczgstszg wadg wro-
dzona w obrebie glowy i szyi. Wady pierwszej kieszon-
ki skrzelowej stanowig okoto 10% przypadkéw wad
wrodzonych kieszonek skrzelowych [1]. W czwartym
1 pigtym tygodniu zycia plodowego rozwijajg si¢ tuki
i kieszonki skrzelowe. Brak prawidlowego potaczenia
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si¢ tych elementéw skutkuje pojawieniem si¢ widocz-
nych anomalii w zyciu pozaptodowym [2, 3]. Obser-
wuje si¢ szeroki zakres objawéw klinicznych wad
pierwszej kieszonki skrzelowej .Najczegsciej dochodzi
do nawracajacych stanéw zapalnych z wyciekami na
szyi w okolicy przyusznej i powyzej kosci gnykowe;j
[3]. Ze wzgledu na rzadko$¢ wystgpowania i wynika-
jace z tego trudnosci diagnostyczne, postgpowanie jest
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czgsto niewlasciwe. Okolo potowa pacjentéw podaje
w wywiadzie wielokrotne nacigcia i drenaze zmiany,
zanim zostanie ustalone prawidlowe rozpoznanie, co
wigze si¢ z wigkszym ryzykiem niepowodzeri leczenia
i wznowy [3]. Leczeniem wad wrodzonych kieszonek
skrzelowych jest ich staranne, doszczg¢tne usunigcie

Rycina 1. Obraz HRCT kosci skroniowych — patologiczna masa
migkkotkankowa w przewodzie stuchowym zewnetrznym prawym

Rycina 2. MR glowy z kontrastem, NON EPI DWI - patologiczna
migkkotkankowa masa w przewodzie stuchowym zewnetrznym prawym,
wysoki sygnal zmiany w obrazach T2-zaleinych
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chirurgiczne [3, 4]. Postepowanie to jest uznanym i je-
dynym wlasciwym sposobem leczenia od momentu ich
opisania przez Arnota i Worka w latach 1971 1 1972
[3, 4].

Przedstawiamy przypadek dwoch niezwykle rzad-
kich patologii przewodu stuchowego zewnetrznego
(PSZ): torbieli pierwszej kieszonki skrzelowej i perla-
ka PSZ, ktére wystgpity jednoczesnie w prawym uchu
u 35-letniego m¢zczyzny, bez wczesniejszego wywiadu
otologicznego.

Opis przypadku

Mezczyzna 35-letni, dotychczas bez zadnej patologii
w obrgbie uszu, nieobcigzony chorobami przewlektymi
zglosit si¢ z powodu niedostuchu oraz uczucia pulso-
wania ucha prawego od 3 tygodni. W badaniu laryngo-
logicznym stwierdzono gladkie, niebolesne opadniecie
tylno-gdrnej Sciany PSZ ucha prawego (UP) catkowicie
obturujace PSZ, bez patologicznej tresci w PSZ, blona
bgbenkowa byta niewidoczna. W prébie Webera 512
Hz - lateralizacja do UP. W audiometrii tonalnej: UP —
50 dB niedostuchu przewodzeniowego, UL — w normie.

W tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczo-
$ci (HRCT) kosci skroniowych (ryc. 1) wykazano: PSZ
prawy niedrozny niemal na catej dtugosci czg¢sci kost-
nej, zamkniety przez strukture migkkotkankowgq — naj-
pewniej zmiana w ciaglosci ze skérg gérnej powierzchni
przewodu stuchowego, ktéra tworzy dolne uwypukle-
nie. Zmiana napiera i uwypukla bton¢ bebenkowa.

W rezonansie magnetycznym (MRI) glowy NON
EPI DWI (ryc. 2): po stronie prawej w PSZ widocz-
ny obszar tkankowy o obwodowym wzmocnieniu
kontrastowym, czesciowo ptynowy — wysoki sygnat
w obrazach T2-zaleznych, o maksymalnym wymiarze
przednio-tylnym 7 mm, wypelniajacy praktycznie caty
przewdd stuchowy wewnetrzny. W obrazach NON EPI
DWI nie stwierdzono cech sygnatu typowego dla perla-
ka w obrgbie piramidy kosci skroniowe;.

Zmiany sluzéwkowe wynikajace z zaburzen upo-
wietrznienia widoczne byly w piramidzie kosci skro-
niowej prawej. Struktury ptynowe ucha wewnetrznego
obustronnie byly zachowane.

Ze wzgledu na niejasny obraz ogniskowej zmiany
w PSZ pacjenta zakwalifikowano do leczenia operacyj-
nego. Z cigcia za malzowing uszng odstonieto planum
mastoideum i uwidoczniono wejscie do czgsci kostnej
PSZ. Wypreparowano i usuni¢to zmiane torbielowata
wypetniong ptynem lezaca pod skérg tylno-gérnej scia-
ny PSZ w czgsci chrzgstno-kostnej. Uzyskano wglad
do PSZ w czesci kostnej — w catosci wypelniony ma-
sami perlaka — usunig¢to. Blona bgbenkowa byla cata,
niezmieniona, bez perforacji. Nie stwierdzono przetoki
w czesci kostnej PSZ do wyrostka sutkowatego oraz do
epitympanum. Wynik histopatologiczny dwéch wysta-
nych materialéw: 1 — torbiel pierwszej kieszonki skrze-
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lowej, 2 — perlak i strzgpki grzybni. Z wymazu bakterio-
logicznego pobranego Srédoperacyjnie nie wyhodowano
flory patogenne;j.

Omoéwienie

Ucho zewnetrzne rozwija si¢ z pierwszej kieszon-
ki skrzelowej i obejmujacych jg tukéw skrzelowych —
zuchwowego i gnykowego [3, 4]. Wady wrodzone ucha
zewnetrznego powstaja w wyniku niecatkowitego zaro-
$nigcia zarodkowych guzkéw dwoch pierwszych tukéw
skrzelowych [3, 4]. Stanowig waskie, slepo zakoriczone
przewody, ze sktonnoscig do gromadzenia wydzieli-
ny, ropienia i tworzenia torbieli, majace swéj poczatek
w obrgbie ucha zewngtrznego [3, 4]. Wady wrodzone
pierwszej kieszonki skrzelowej sg niezwykle rzad-
kie. Wystepuja z czestoscig 1/1 000 000 zywych uro-
dzen rocznie i stanowig okoto 10% wad rozwojowych
wszystkich kieszonek skrzelowych [1, 5]. W 1972 roku
Work wprowadzit podziat na dwa typy wad wrodzo-
nych pierwszej kieszonki skrzelowej. Typ I wystepuje
gléwnie u dorostych i stanowi gladka torbiel pochodza-
ca z ektodermy wyscielong nabtonkiem ptaskim. Typ II
stwierdza si¢ gtéwnie u dzieci, ma postac torbieli, zatoki
lub przetoki, pochodzi z ektodermy i mezodermy, moze
zawiera¢ nabtonek ptaski, skére lub chrzastke [5, 6]. Le-
czenie wad wrodzonych pierwszej kieszonki skrzelowej
polega na starannym, doszczetnym usunigciu chirurgicz-
nym. Wady pierwszej kieszonki skrzelowej typu I za-
zwyczaj zlokalizowane sg powierzchownie w stosunku
do nerwu twarzowego i majg postac torbieli zakotwi-
czonej w miejscu potaczenia czesci chrzestnej i kostnej
PSZ [5, 6]. Wady pierwszej kieszonki skrzelowej typu II
majace postac glebokich zatok lub przetok uchodzacych
na szyi w okolicy przyusznej lub kata zuchwy prezentu-
ja zréznicowany stosunek do nerwu twarzowego — mogg
przebiega¢ powierzchownie, przysrodkowo, jak réwniez
pomiedzy galazkami nerwu twarzowego [5, 6]. Dlatego
leczenie wad typu II stanowi duzo wigksze wyzwanie
dla chirurga i wigze si¢ bardzo czgsto z parotidektomig.

Powyzszego pacjenta przedstawiamy ze wzgledu na
jednoczesne i jednostronne wystepowanie dwdch rzad-
kich patologii PSZ. Perlak przewodu stuchowego ze-
wnetrznego (EACC) wystepuje z czestoscig 4 przypadki
na 1000 zdiagnozowanych perlakéw kosci skroniowe;j
[7]. Patogeneza EACC nie zostata do tej pory w petni
wyjasniona. W pojedynczych doniesieniach opisujacych
jednoczesne wystepowanie wady rozwojowej pierwszej
kieszonki skrzelowej oraz EACC postuluje si¢, ze obec-
nos¢ torbieli stanowi przeszkod¢ mechaniczng w sa-
mooczyszczaniu si¢ PSZ prowadzaca do uwig¢Znigcia
komérek nabtonka i rozwoju EACC [2, 8-10]. W oma-
wianym przypadku perlak znajdowat si¢ przysrodkowo
od torbieli, a cigglos¢ blony bebenkowej i Sciany PSZ
byly zachowane, co przemawia za powyzszg patogene-
z3. W pismiennictwie wymienianych jest kilka innych
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potencjalnych czynnikéw ryzyka rozwoju EACC, m.in.
pozapalne, pourazowe, pooperacyjne, po leczeniu radio-
terapia [10]. Nie sg one w pelni wyjasnione, pozostaja
nadal w kwestii badan.
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