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OTOSKLEROZA U MLADSICH 0SOB

Plk. MUDr. Mojmir ZELENY, CSc., plk. MUDr. Ladislav SPRINCL, DrSc., mjr. MUDr. Jif¥{ SOLDAN
Otolaryngologické oddéleni Ustfedni vojenské nemocnice Praha
(nacelnik: plk. MUDr. Mojmir Zeleny, CSc.)
Patologicko-anatomické oddé&leni Ustfedni vojenské nemocnice Praha
(né&celnik: plk. MUDr. Ladislav Sprincl, DrSc.)

Rozvoj audiologické diagnostiky pfispél k to-
mu, Ze dfive vzdcnd diagnoéza otosklerézy se
stdva stdle cast&jSi. Mezi pricinami prevodni
nedoslychavosti za celistvym bubinkem se na
nékterych ORL klinikdch dostala na prvni mis-
to. Ne pfili§ $tastny nédzev ,otoskler6za“ byva
etiologicky sméSovan v laickém pohledu s ar-
terioskler6zou, ackoliv s ni nema nic spole¢né-
ho. Mezi teoriemi vzniku otosklerdzy upouta ta,
podle niZ je otoskleréza dani ¢lovéka za to, Ze
chodi ve vzprimené poloze a fylogeneticky zmé-
nény pribéh silo¢ar na bazi lebni vede k pie-
stavbé (odbouravéani i k novotvorbé) kosti. Ta-
kové zmény lze histologicky nalézt na bazi leb-
ni a zejména na pyramidé spankové Kkosti asi
u 2% osob. Jen u 1/45 z nich dochéazi k fixaci
tfminku a nékdy i dalSich sluchovych kiistek a
k poSkozeni vnitfniho ucha s klinickym proje-
vem nedoslychavosti, uSnich Selestii, zavrati aj.

LoZiska, v nichZ vedle sebe tizce sousedi no-
votvorend i odbourdvand kost, nachdzime nej-
Castéji na promontoriu pfi pfednim okraji plo-
ténky timinku, nékdy pri zadnim okraji, fidéeji
v ploténce tfminku, na kulatém okénku, na la-
terdlnim kandlku, v bazalnim zavitu hlemyZdé,
ale i na kandlu karotidy aj. Z nasSich autord se
histologickymi zmé&nami u otosklerézy zabyval

zejména Privara. Ve floridni fazi otosklerézy
byvaji v§znamné zmeény na sliznici stfedousi ve
smyslu jejiho ztluSténi a zna&né& zmnoZeného
cévniho zdsobeni, projevujiciho se bohatou cév-
ni kresbou na tfminku, na dlouhém vyb&Zku
kovadlinky, na valu n. VII. a na promontoriu.
Chirurgickym 1éCenim otoskler6zy jsme
schopni odstranit fixaci tfminku a zlep3it sluch.
Dlouhodob4d prognéza je vSak nepfizniva, pro-
toZe dochézi pozdé&ji u vétsi ¢asti osob k dege-
neraci smyslového sluchového epitelu a k tzv.
labyrintizaci. Hluk pri stfelbdch nebo v prii-
myslovych provozech miZe tento proces urych-
lit. Proto stanovime pfi ovérené diagnéze Kkla-
sifikaci ,neschopen vojenské sluzby“ u vojaki
zékladni sluZzby a u distojnikdi a praporc¢iki
klasifikaci ,,schopen s omezenim druhého stup-
ng“ nebo ,neschopen vojenské sluzby“ podle
stavu sluchu. Téhotenstvi u Zen je obecn& uzna-
vanym c¢initelem, vedoucim k manifestaci one-
mocnéni nebo k progresi diive vzniklé nedo-
slychavosti na podkladé otosklerozy.
Nedoslychavost zplisobend otosklerézou se
jen zrFidka projevuje pred dvandctym rokem.
Guild (cit. Beickert) sekéné naSel otosklero-
tickd loZiska ve spankové kosti u 0,6 % dé&ti do
5 let. Shambaugh operacné ovéfil otoskler6zu
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Obr. 1. Timinek bez stiedni é&dsti ploténky s otosklero-
tickgm loZiskem pFi Gponu piedniho (tenéiho) raménka

pied sedmym rokem. Schlander zjistil otoskle-
rotickd loZiska ve stiedousi devitileté divky
s dosud normélnim sluchem. Cim dfive otoskle-
roza vznikne a ¢im rychleji se rozviji, tim horsi
je operac¢ni prognéza a tim vy33i je i procento
pooperacnich ohluchnuti. Nékteré ridké pripa-
dy lze oznadit jako ,maligni“. Za¢inaji u mla-
dych, nedoslychavost se rychle rozviji a brzy
vznikaji nejen ztraty v prevodni sloZce, ale do-
chazi k zna¢nému nitrou$nimu postiZeni sluchu.
Sem patii i mladé osoby se syndromem van der
Hoeve de Kleynovym. Z praci PFivarovych vy-
plyvéa, Ze v mladém véku Casté&ji nachazime oto-
skler6zu ve floridni (aktivni) fazi, ale floridni
faze lze zjistit ve vSech vékovych kategoriich.
Chladek aj. se snaZi dlouhodobou perorédini flu-
oridaci docilit prechod otosklerézy do klidové

>

faze, vfhodnéjsi pro chirurgickou lécbu.

Zda se tedy, Ze otosklerdéza u mladSich lidi je
sloZitéjSim terapeutickym problémem neZ ve
stfednim a vy$8im véku. Rozhodli jsme se proto
vyuZit bohaty Kklinicky materidl ORL oddé&leni
UVN a posoudit, zda otoskleréza v mlad$im vé-
ku mé Kklinické zvlasStnosti. Prvni z autord pro-
vedl dosud pies 200 operaci otosklerdzy, z toho
120 za leta 1978 a 1979. Vypustili jsme ze sesta-
vy pro dneSni hodnoceni prvnich 50 operova-
nych, protoZe se nepochybné do operac¢nich vy-
sledkd musi promitnout fdze ziskavani vlastnich
zkuSenosti. Hodnotime 51. aZ 150. operované
ucho, tedy 100 operaci otosklerézy u 84 osob.
MuZi je 35 (42 %) a Zen 49 (58 %). Pozorova-
ci doba je Y2 aZ 214 roku. Zabyvali jsme se v&-

Obr. 2. Detail otosklerotického loZiska s prestavbou kosti
na ploténku (s novotvoienim i odbourdvdnim)

kem, v némZ se nedoslychavost u naSich ne-
mocnych projevila.

Z nasich nemocnych jich 16 % udalo, Ze za-
¢ali nedoslychat pred dvacdtym rokem a do 30
let jiZ nedoslychalo 53 % nemocnych. Jedna ne-
mocna udala zadatek nedoslychavosti do véku
5 rokd, dalsi muZ udal vk 5—7 rokd, ostatni
ze skupiny pod 20 rokiéi postihli svou nedosly-
chavost aZ po pubert&. NaSe zjiSténi jsou v sou-
ladu s udaji Wullsteina, jehoZ 8,5 % nemocnych
zafalo nedoslychat pfed 16. rokem a ve véku
od 16—30 let se nedoslychavost projevila u 55 %
nemocnych.

U progredujici pfevodni nedoslychavosti mla-
distvgch musime diferencidlné diagnosticky
brat v uvahu také otosklerézu. Obdobna nedo-
slychavost, ktera zacala po 50 letech sice oto-
skler6zu nevyluduje, ale po tomto véku je za-
¢atek nedoslychavosti zpasobené otosklerdzou
jiz Fidky.

Zamérili jsme se také na otdzku, zda u mlad-
Sich osob je CastéjSi oboustrannad nedoslycha-
vost.

Ve skupiné mladych do 20 let (14 osob, 18
usi) je oboustranné poskozeni sluchu v 78 %,
ve vEkové skupiné mezi 20—50 lety (66 osob,
78 usi) je oboustrannéd nedoslychavost v 85 %.
Vzhledem k menSimu poctu osob ve véku do 20
let a vzhledem ke kratS$imu primérnému trvani
onemocnéni v této skupiné nepokldddme rozdil
za vyznamny. Ze 14 osob v tomto véku je jen
5 Zen. To vysvétlujeme vétSim poctem vojaki
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zdkladni sluzby, ktefi pfichdzeji do nasi nemoc-
nice, neZ je jejich podil v populaci.

Ve srovndni s literarnimi tdaji je rozdil v do-
bé, kterd uplynula od zjist&ni nedoslychavosti
do operace. 72 % nami operovanych pocitovalo
poruchu sluchu mén& neZ 10 rokd a 49 % meé-
né neZ 5 rokd. Vysvétlujeme to snadnou dosaZi-
telnosti specializované ORL pomoci v naSem
staté. Beickert uvadi, Ze v NSR témeér polovina
nemocnych pfichazi k 1ékari, kdyZ nedoslycha-
vost trvd 10—20 let. Musime v3ak pfipustit, Ze

anamnestické tidaje jsou nepresné a Ze zpocat-
ku mirnd nedoslychavost nebyla i nékolik let
poznéana.

Hodnoty kostniho vedeni jsou velmi dileZi-
tym tdajem pri rozhodovédni k operacnimu vy-
konu a pfi stanovovani operacni prognézy. Z na-
§i tabulky je vidét, Ze u mladych se setkdvame
predevdim s typem ,A“ dle Shambaugha (pri-
mér ztrdt v kostnim vedeni na frekvenci 500,
1000, 2000 Hz do 15 dB) a s typem ,, B (pramér
té&chZe frekvenci od 16 do 25 dB), zatimco typ
»,C“ (primdr ztrat kostnim vedenim 26—35 dB)
a typ ,D“ (priim&r ztrat v&t3i neZ 35 dB) na-
chazime d&ast&ji po 25 letech Zivota. V nasi se-
stavé hodnoty kostniho vedeni u mlad$ich osob
vytvaiely dobré predpoklady pro tuspéch chi-
rurgického vykonu. Naopak mistni ndlez na
sliznici stfedousi a na tfminku se zn&dmkami
floridniho procesu byl v protikladu s p¥iznivy-
mi hodnotami kostniho vedeni. Zda se, Ze dlou-
hotrvajici blokdda funkce okének pri déletrva-
jicim procesu miiZe byt dileZitym faktorem de-
generace smyslového epitelu sluchového orga-
nu. Z toho hlediska miiZe byt v€asnd operace
urditou prevenci labyrintizace otosklerézy, jak
soudi Paldun. Odvoldvd se pfi tom nejen na
svoje zkuSenosti z 500 operovanych s otoskle-
r6zou, ale i na Oekena a Rotermunta. Ti hodno-
tili také u 500 osob dlouhodobé vysledky (nej-
méné po 10 letech) a kladn& odpovédéli na
otazku, zda stapedektomie se stapedeplastikou
miiZe zabrdnit progredujicimu poskozeni vnit¥-
aiho ucha. VSichni, ktefi otosklerézu operuji,
zjistuji, Ze zlepSeni v hlubokych ténech po ope-
raci byvd spojeno s pooperaénimi ztrdtami ve
vysokych ténech v diisledku 1léze vnitiniho
ucha. Kdybychom i my hodnotili frekvenci
4000 Hz, zdaleka bychom nebyli spokojeni.
ZlepSovani v poopera¢nim priibéhu i na této
frekvenci miiZze byt nejen odeznivdnim serdzni
pooperacni labyrintitidy, ale i snad v diisledku
zmenSovani impedance hmoty nové vytvofené-
ho tfminku. Nékteii vSak tvrdi, Ze zvétSena im-
pedance hmoty tfminku se miiZe projevit na
sluchu teprve tehdy, kdyZ hmotnost nové pro-
tézy je aspoii devitindsobnd proti hmotnosti
tfminku.

Tato mechanick4 teorie labyrintizace pfi oto-
sklerGze v3ak sotva vysvétli vyznamny pokles
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kostniho vedeni u nékterych mladistvych se
syndromem van der Hoeve de Kleynovym. Ne-
operovali jsme 17letou nemocnou s labyrintizo-
vanou oboustrannou otosklerd6zou, modrymi
sklérami a opakovanymi frakturami kosti (ne-
pfimérenym nésilim, které je zplisobilo), u niz
nedoslychavost trvala méné& neZ 5 let. Opirali
jsme se pfi tom o difivéjsi zkuSenosti naSeho
pracovisté s mladistvymi nemocnymi se syndro-
mem van der Hoeveovym a méame dojem, Ze
pravé tuto skupinu lze pfifadit k tomu typu
otoskler6zy, kterou oznacujeme jako ,maligni®.

Soudime proto, Ze ani dobré hodnoty kostni-
ho vedeni u mlad$ich osob nevylucuji vétsi fra-
gilitu labyrintu na operaéni trauma. Na druhé
strané odloZeni operace o vice rokii a pfridéleni
sluchadel jsou takovym socidlnim handicapem,
Ze se prece jen odvaZujeme ptrimérend rizika
podstoupit.

Nédpadnéjsi je vrchol mezi 40.—50. rokem.
V tomto vEKovém rozmezi jsme operovali 38 %
vSech nemocnych. Abychom se vyhnuli chybé
mensich ¢isel, provedli jsme propocet za pred-
chozich 6,5 roku, kdy na naSem pracovisti bylo
operovano celkem 457 osob, ale rozloZeni do
decennii je velmi blizké se stejnym vrcholem.

Tab. 2
Typ podle Shambaugha
e | K| B || B | cetkem
do 20 let 2 3 1 0 6
21—25 let 4 6 0 0 10
26—30 let 2 11 2 1 16
31—40 let 3 10 5 2 20
41—50 let 3 22 5 8 38
—51 a vice 0 4 3 3 10
Celkem 14 56 16 14 100

Vysledky chirurgické 1ééby otosklerdzy
podle vékovych skupin

Ve véku do 20 let jsme operovali 6 usi u péti
osob, vesmés devatendctiletych, z nichZ je jed-
na Zena. VZdy jsme se pokous$eli o nepiimou a
potom primou mobilizaci. Vychézeli jsme z piad-
pokladu, Ze v tomto véku je procento florid-
nich forem vysoké a stapedektomie s nésled-
nou stapedoplastikou méné bezpetna neZ v poz-
d&jSim veéku. Takovd mobilizace, ktera opera-
téra uspokojovala a pfinesla zlepSeni sluchu,
se ndm zdafila jen u dvou osob. Do roka v jed-
nom z téchto pripadi doslo k reankyloze a sta-
pedektomie se stapedoplastikou dle Schuknech-
ta prinesla dobry vysledek napifed na jednom,
pozdéji i na druhém uchu. U dal$ich &tyt jsme
nedocilili dobrou mobilizaci, a proto jsme hned
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provedli stapedektomii s ndhradou tfminku dle
Schuknechta. Také u nich je vysledek operace
dobry. Chladek s Pihrtem zdraziiuji, Ze tah na
tfminek ve sméru osy kréku (kolmy na plotén-
ku) smérem z vestibula hackem zaklesnutym
do klenby mezi ob& raménka jim vZdy umoZznil
spravnou mobilizaci tfminku u 1. a 2. stadia dle
Portmana, tj. tam, kde kloubni $térbina je pre-
klenuta v hornim tseku a otoskleroticky pro-
ces zasahuje méné neZ 1% stapedovestibularni-
ho skloubeni. Jelinek shrnul vysledky nep¥i-
mych mobilizaci dle Rosena z olomoucké ORL
kliniky. Z celkového podtu 76 mobilizaci méli
¢asné pooperacni zisky v 83 %, ale trvalé zisky
jen v 26,4 %. To odpovidd zkuSenostem E. Cer-
ného, v jehoZ sestavé pfimych i nepfimych mo-
bilizaci se udrZel sluchovy zisk po 3 letech
v necelych 30 %, a proto v druhé poloving Se-
desatych let vétSinu nemocnych operoval Schuk-
nechtovou metodou. V poslednich deseti letech
byl trend k radikdlnim vykoniim na ploténce
jeSté vyraznéjsi, neZ ukazuje statistika. V téch-
to zdsadach chceme pokracovat i nadéale. Také
na Portmanové klinice jiZ ve zpravé z r. 1963
ddvali prednost stapedektomii a mobilizaci
tfminku jiZ prakticky neprovaddéli. Heermann
tvrdi, Ze u osob pod 23 let nikdy nepfFinesla mo-
bilizace tfminku trvalejsi vysledky.

Ve skupiné osob operovanych ve véku 21 az
25 rokli mdme 10 usi u sedmi osob. S vyjimkou
jednoho ucha, kdy vétsi krvaceni u 20letého
vojdka ndm znemoZiiovalo kontrolovatelné na-
sazeni Schuknechtovy protézy a kdy jsme pro-
vedli Hlavackovu interpozici tukem, jsme
u vSech ostatnich provedli Schuknechtovu ope-
raci. Jen u nemocného s Hlavackovou interpo-
zici tukem se sluch zhors$il, ale za rok jsme do-
cilili vyborny vysledek revizi Schuknechtovou
metodou a také Schuknechtova operace na dru-
hém uchu pfrinesla u ného dobry vysledek.
Mirné zlepSeni (v priméru o vice neZ 10 dB)
na frekvencich 500 aZ 2000 Hz jsme docilili
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Tab. 3
Vysledky operact otosklerdzy
¢ Vysledek
et Celkem
vyborny dobry zlepsen stejny zhorSen

do 20 let 0 4 2 0 0 6

21—25 let 1 5 3 1 0 10

26—30 let 5 10 0 1 0 16

31—40 let 8 4 4 4 0 20

41—50 let 6 16 10 4 2 38

51 a vice 4 2 3 1 0 10

Celkem 24 41 22 11 2 100
Schuknechtovou metodou u 22letého vojéka Souhrn
s tiiletou anamnézou. U zbyvajicich 5 usi jsme ; ) L .
dosahli vyrovnani kostni rezervy na 10 aZ 20 dB Vysledek chirurgické 1écby otosklerdzy

na frekvencich 500 aZ 2000 Hz, coZ hodnotime
jako dobry vysledek.

K mlad$im nemocnym jsme pocitali jeSt& sku-
pinu ve véku 25—30 let. V ni jsme operovali 16
uSi u dvanéacti osob. Jednou jsme zaznamenali
dodasné zhor$eni, pozdé&ji vSak dobry vysledek,
u jedné nemocné zistal sluch stejny (Shambau-
ghtiv typ ,,D“) a u zbyvajicich 14 u3i jsme do-
cilili pétkrat vyborny vysledek (kostni rezerva
menSi neZ 10 dB) a desetkrat dobry vysledek
(kostni rezerva zmenSena na 10—20 dB).

Shrneme-1i tedy skupinu 19 aZ 30letych, cel-
kem 32 usi, jen dvakréat ztistal sluch nezlepSen.
Pozorovaci doba je od Sesti mésict do dvou let,
v priméru pies rok. NaSe vysledky nasvédcuji,
Ze vékovy faktor nemusi byt tak negativnim ¢i-
nitelem, aby se ve vysledcich operace projevil.
Kdybychom hodnotili v této skupiné pozdni vy-
sledky (napf¥. po dvou a vice letech]), zcela ur-
¢ité bychom jiZ nehodnotili vysledky a dfisled-
ky operaci, ale zahrnuli bychom neprdvem do
operacnich vysledkfi zhorSeni vlivem pfiroze-
ného pokracovani choroby.

Ve skupiné osob starSich 30 let m&me vysSi
podil vybornych vysledkd vzhledem k dobrym,
ale mdme tu mezi 68 operovanyma uSima 9 ne-
zlep$enych a 2 zhorSené usi. Slo v&tsinou o ne-
mocné s niZz$im kostnim predoperaénim vede-
nim (typy ,C“ a ,,D“ dle Shambaugha). Nacha-
zime tedy u ¢asti osob lepsi vysledky neZ u mla-
dych, ale u ¢asti zase horsi vysledky.

V nasi sto¢lenné sestavé jsme zatim neméli
divod, pro ktery bychom méli zaujmout rezer-
vované nebo dokonce odmitavé stanovisko
k operacim u nemocnych s otosklerézou ve vé-
ku od 19 do 30 let. Tém&F v 90 % dobré a vy-
borné vysledky operaci nds uspokojuji také
proto, Ze vybér nemocnych k operaénimu vyko-
nu byl Siroky, podil osob s floridni f4zi byl
znaény a pocet osob se sniZenou predoperacéni
kostni rezervou (typ ,,C“ a ,D“ podle Shambau-
gha) tvofil celych 30 %.

u mladSich osob byvd ohroZovdn Kkrvicenim
z kostnich i slizniénich cév do otevieného ves-
tibula pfi stapedektomii, refixaci t¥minku po
jeho mobilizaci, tzv. labyrintizaci z poSkozeni
vnitiniho ucha. Presto vysledky chirurgické
1éCby otosklerdzy stapedektomii se stapedeplas-
tikou dle Schuknechta byly ve vékovych skupi-
nach do 20, 25 a do 30 let lepsi neZ v dalSich
decenniich.

Ze 100 operovanych usi bylo 32 uSi operové-
no nemocnym ve véku 19 aZ 30 let a jen ve dvou
piipadech se sluch nezlepsil, u ostatnich hod-
notime vysledek jako vyborny a dobry pri pri-
mérné pozorovaci dobé 1 rok. Vysvétleni spat-
Fujeme v tom, Ze predoperacéni kostni vedeni
pii kratSim trvani nemoci mélo lepSi droveri.
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