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Konjenital Kolesteatom: Bir Olgu Sunumu

Congenital Cholesteatoma: A Case Report 
 

Süleyman Cesur, Mahmut Sinan Yılmaz, Mehmet Güven, 

Muhammet Yeniay

 Sakarya Üniversitesi Eğitim ve Araştırma Hastanesi Kulak Burun Boğaz Kliniği, Sakarya

Konjenital kolesteatom aberan epitelyal kalıntılardan kaynaklanan nadir bir durumdur. Genellikle sağlam timpanik membran arkasında beyaz yuvarlak kitle olarak 
kendini gösterir. Asemptomatik seyredebileceği gibi iletim tipi işitme kaybı, kulak akıntısı, baş dönmesine sebep olabilir. Cerrahi tedavi uygulanır. Bu yazıda, işitme 
kaybı, otalji ve otore ile kendini gösteren, internal karotid arter kemik duvarda defekt oluşturan konjenital kolesteatom olgusunu sunarak tartışmayı amaçladık..
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Congenital cholesteatomas are rare disorders, which may originate from the postpartum persistence of epidermoid formations.They have been defined as eviden-
cing no tympanic perforation, that a pearly white mass medial to the tympanic membrane. Usually presentation as asymptomatic but rarely conductive hearing 
loss, otorrhea, vertigo may occur. Treatment of congenital cholesteatomas is surgical. In this article,we present a case with congenital cholesteatoma presenting 
hearing loss, otalgia ve otorrhea, also bone defect associated with carotis interna artery.
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Giriş:

Konjenital kolesteatom aberan epitelyal kalıntılardan kaynak-

lanan nadir bir durumdur. Tüm kolesteatomların % 2’ sini 

oluşturan konjenital kolesteatomlara genellikle 3-5 yaş ara-

sında tanı konulur1. Yetişkinlerde tanı konulduğunda hastalık 

genellikle ilerlemiştir2. Erkek- kadın oranı 3/1’ dir3. Sağlam tim-

panik membran arkasında beyaz yuvarlak kitle olarak kendini 

gösterir. 

Konjenital kolesteatomlar temporal kemikte; mezotimpanum, 

perigenikulat bölge, petröz apeks  ve serebellopontin açı ol-

mak üzere dört farklı lokalizasyonda bulunabilir. En sık ante-

rosüperior kadranda yerleşir. Klinik bulgular yerleştiği lokali-

zasyona göre değişir. Posterosuperior kadranda yerleşenlerde 

kemikçik harabiyeti ve iletim tipi işitme kaybı görülürken peri-

genikulat bölgede ve petröz apekste yerleşen kolesteatomlar-

da ilk başvuru şikayeti fasiyal paralizi olabilir. Kulak ağrısı, baş 

dönmesi gibi semptomlara da sebep olabilir. Ancak asempto-

matik de seyredebilir. Bu yazıda, işitme kaybı, otalji ve otore ile 

kendini gösteren, internal karotid arter kemik duvarda defekt 

oluşturan, klasik görünümlü olmayan konjenital kolesteatom 

olgusunu sunarak tartışmayı amaçladık.

Olgu Sunumu

21 yaşında kadın hasta 5 yıl boyunca progresif olarak ilerleyen 

iletim tipi işitme kaybı ve son 6 aydır devam eden kulak ağrısı, 

aralıklı kulak akıntısı şikayetiyle kliniğimize başvurdu. Hastanın 

anamnezinde vertigo ve fasiyal paralizi öyküsü yoktu. Otos-

kopik muayenesinde  sol timpanik membran pars tensa bölü-

münün anteriorunda 3 mm çapında yoğun epitelizasyon gös-

teren  ve timpanik membranda  defekt oluşturan beyaz kitle 

görülmekteydi. Diğer kulak muayenesi doğaldı. Fasiyal sinir 

fonksiyonları normal olan hastanın vestibüler muayenesinde 

herhangi bir patoloji saptanmadı. Yapılan pure tone odiyo-

metride, sağ kulakta işitme normalken sol kulakta 50 dB iletim 

tipi işitme kaybı tespit edildi.

Temporal kemik bilgisayarlı tomografi (BT) ve manyetik rezo-

nans görüntülemede (MRI) anterior attik ve orta kulağın ön 

yarısını dolduran, tubanın timpanik ağzına, malleus  başı ve 

boynu ile inkus uzun kolunun altından oval pencere ve sinüs 

timpaniye uzanan yumuşak doku kitlesi gözlendi. Temporal 

kemik BT ve MRI’da ayrıca orta kulak anteromedial komşu-

lukta yer alan internal karotid arter kemik duvarında erozyon 

olduğu görüldü (Resim 1).

Bu bulgular eşliğinde hastaya genel anestezi altında eksplo-

ratif timpanotomi ve mastoidektomi yapıldı. Özellikle attik ön 

yarısını, kemikçikler bölgesini, sinüs timpaniyi, tubanın timpa-

nik ağzı ile orta kulak ön yarısını tutan epiteller ile bunu saran 

matriks ve perimatriks dokuları temizlendi. Kemikçiklerden 

malleus ve inkus erode iken stapes izlenmedi. Orta kulak an-

teromedialde internal karotid arter komşuluğundaki bölgede 

kemik duvarın frajil olması nedeniyle bu bölgedeki perimatriks 

ve tubanın ağzını döşeyen perimatriks kaldırılamadı. Patoloji-

nin tam olarak temizlenebilmesi ve tekrarlamaması için has-

taya canal wall down (CWD) timpanomastoidektomi yapıldı. 

Hastanın postoperatif 12. ayda yapılan kontrolünde herhangi 

bir nüks bulgusuna rastlanmadı. 

Tartışma

Konjenital kolesteatom insidansı 0,12/100,000 olan nadir bir 

durumdur. İlk olarak Cushing tarafından 1922’ de temporal 

kemikte embriyolojik artıklardan geliştiği öne sürülmüştür. Kli-

nik tanımlamada 1965’de Derlacki ve Clemis4 tarafından ilk 

Resim 1: Temporal kemik BT’de orta kulağın özellikle ön yarısını 
dolduran tubanın timpanik ağzına, malleus  başı ve boynu ile inkus 
uzun kolunun altından oval pencere ve sinüs timpaniye uzanan 
yumuşak doku kitlesi izleniyor.
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kez belirlenen temel spesifik kriterler, 1989’da Levenson ve 

arkadaşları tarafından tamamlanmıştır5. Konjenital kolestea-

tomda tanımlanan bu kriterler; otoskopide sağlam kulak zarı 

arkasında beyaz yuvarlak kitlenin var olması, timpanik memb-

randa perforasyon bulgusu ve otorenin olmaması, geçirilmiş 

travma veya cerrahi öyküsünün olmamasıdır5. 

Bu patolojinin, orta kulakta epidermoid formasyonun normal 

gelişimindeki hataya bağlı geliştiği düşünülür6. Kabul edilen 

diğer hipotezler ise; kronik inflamasyon sonucu orta kulak 

mukozasında metaplastik transformasyon gelişmesi7, orta ku-

lak mukozasının amniyotik sıvı içindeki epitelle kontaminas-

yonu8, ektodermal hücrelerin temporal kemiğin herhangi bir 

yerinde saklı kalması9 ve orta kulak içine dış kulak yolundan 

ektoderm migrasyonudur10.

Sağlam kulak zarı arkasında gelişen konjenital kolesteatom, 

genellikle çevre dokulara bası ve yıkıcı etki gösterene kadar 

asemptomatik seyreder11. Ancak, ilerlemiş vakalarda kolestea-

tom kitlesi orta kulak ve mastoid boşluğu doldurarak kulak za-

rında bir perforasyon oluşturabilir ve sonucunda otore görüle-

bilir. Hastaların başvuru esnasındaki şikayetleri kolesteatomun 

yerleştiği yere göre değişir. Orta kulak yerleşimli konjenital 

kolesteatomlar işitme kaybıyla başvururken petröz apeks tutu-

lumlu olgular fasiyal paralizi ile başvurabilir. Mastoid bölgeye 

lokalize olanlar ise genellikle erişkin yaşta semptom verirler. 

Bu semptomlar denge bozukluğu, basıya bağlı mastoid ve bo-

yunda ağrı ile mastoid bölgede şişliktir12. Olgumuzda olduğu 

gibi konjenital kolesteatom, işitme kaybı yanında otalji, otore 

ve karotid arter duvarında defekt ile de kendini gösterebilir. Li-

teratürde konjenital kolesteatom olgularının  % 9’unda fasiyal 

paralizi bildirilmiştir2.

Aimi konjenital kolesteatomu yerleşimine göre; timpanik ist-

musda (tip 1), malleus ve inkusun medialinde (tip 2), aditus ad 

antrumda (tip 3), timpanik kavite ve mastoidin farklı yerlerinde 

(tip 4) olmak üzere 4 gruba ayırmış ve en sık tip 2’nin görül-

düğünü bildirmiştir10. Potsic ve arkadaşları konjenital kolestea-

tomları 4 evreye ayırmıştır; yalnızca bir kadranı tutan kolestea-

tom, kemik zincir ve mastoide yayılmamış (evre 1), birden fazla 

kadranı tutan kolesteatom, kemikçik zincir ve mastoid tutulu-

mu yok (evre 2), kemikçik zincir erozyonu yapan kolesteatom 

(evre 3), mastoide yayılmış kolesteatom (evre 4)13. Vakamızda 

kolesteatomun anterosuperior yerleşimli olduğu, mezotimpa-

num ile attiği tuttuğu ve  kemikçik harabiyeti yaptığı ancak 

mastoide uzanım göstermediği görüldü.

Konjenital kolesteatom tanısında kullanılan en önemli araç 

BT’dir. BT, kolesteatomun genişliğinin değerlendirilmesinde, 

olası komplikasyonlar ve bilateral formların tespitinde fayda-

lıdır14. Ayrıca postoperatif takip için de kullanılır. Konjenital 

kolesteatomun tedavisi cerrahidir. Canal wall up (CWU) tim-

panoplasti birinci cerrahi seçenektir. Bazı yazarlar tarafından 

menenjit, labirentit veya fasiyal paralizi gibi kemik duvar de-

fektli geniş kolesteatomlu olgularda canal wall down (CWD) 

timpanoplasti tavsiye edilir15. Biz de vakamıza internal karotid 

arter kemik duvarda defekte neden olan geniş kolesteatomu 

olması nedeniyle CWD timpanoplasti yaptık. Konjenital ko-

lesteatomda, akkiz kolesteatomların aksine rekürrens nadir-

dir11. Literatürde rezidüel kolesteatom oranı % 10-28 olarak 

bildirilmektedir. Bu oran kolesteatom lokalizasyonu ve seçilen 

cerrahi teknikle yakından ilişkilidir15. En çok rezidüel kolestea-

tom görülen alanlar anatomik olarak derin ve ulaşımı güç olan 

sinüs timpani, oval ve yuvarlak pencere, epitimpanik reses ve 

mastoid antrumdur. CWU timpanoplasti yapıldığında ikinci 

bakış 6-24 ay sonra tavsiye edilir11. 

Sonuç

Konjenital kolesteatom asemptomatik seyredebilen, nadir bir 

durumdur. Sağlam timpanik membran arkasında beyaz yuvar-

lak kitle gözlenen, ilerleyici iletim tipi işitme kaybı, otalji, ver-

tigo ve fasiyal paralizi gibi semptomlar gelişen hastalarda bu 

patolojiden şüphelenilmelidir.    
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