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Haromszara otosclerosisos stapes és
arteria stapedialis persistens egyiittes el6fordulasa
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OsszEFOGLALAS: A klinikankon jelentkezs, 44 éves ndbe-
teg évek ota tartd, hallascsokkenést és bal oldali pulzalo,
mélyhang fiilztigéast panaszolt. A preoperativ vizsgalatok
bal oldali stapes ankylosist igazoltak. A fixalt stapest sta-
pedectomia sordn tavolitottuk el. A szdvettani vizsgalattal
egy hdromszard, aberrdns szerkezet(i stapest taldltunk,
ahol a szarak kozott egy thrombotizalt arteria stapedialis
primitiva persistens futott. Jelent8s vérzést nem tapasztal-
tunk, mely az elGzetes, spontdn thrombosisnak készonhe-
t8. Az stapes talp eliils§ részén szdvettanilag aktiv és 6n-
magaban is ankylosist eredményez otosclerosist taldl-
tunk.

KuLCsszAVAK: arteria stapedialis persistens, kanyardvirus,
otosclerosis, stapes malformacié

Esetleiras

A kovetkezSkben egy féként hisztopatoldgiai
szempontbdl ritkasdgnak szadmité esetrdl szamolunk
be, ahol egy ritka stapes fejl6dési rendellenesség, az
otosclerosis és az arteria stapedialis persistens egyiitte-
sen fordul el8, stapedectomiat indikalé vezetéses hal-
lascsokkenést okozva.

X.Y. 44 éves nbeteg évek 6ta tartd, fokozddd jobb
oldali hallascsokkenést és bal oldali pulzald, mély-
hangd fiilzGgast panaszolt. A jobb oldali stapes fixa-
ci6 klinikai diagnozisat megerdsitette az ép dobhar-
tya mellett észlelt As-tipusti tympanogram, valamint
az 1000 Hz-es frekvencian mért 40 dB-es csont-1ég
koz és a tisztdn vezetéses halldscsokkenés. A bal fi-
16n, az 1000 Hz-es frekvencian 15 dB értékii csont-
1ég kozt mértiink. Jobb oldali stapedectomiat végez-
tiink (2005. marcius). A hall6csontlancolat megtar-
tott folytonossag mellett stapediovestibuldris szinten
ankylosist mutatott. Az incudostapedialis fziiletet és
a stapes fililkét egy nagy vérzékeny massza fedte el,
amely leginkabb granulacids szovethez hasonlitott. A
vérz$ szdvetet Gvatosan eltdvolitottuk a stapes szu-
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SUMMARY: A 44-years old patient presented herself with
hearing loss and pulse synchronous, low frequency tinni-
tus on the left. Clinical diagnosis of stapes fixation seemed
to be reasonable. Diagnostic tympanotomy and stapedec-
tomy were performed. Histologic examinations revealed
an otosclerotic stapes with three crura and a persisting
stapedial artery with manifest signs of thrombosis. Sta-
pedectomy could be performed without severe bleeding,
which was due to the preoperative spontaneous arterial
obliteration.
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perstruktdrardl és a stapes fiilke kornyékérsl, ezutian
az incudostapedialis fziiletet megszakitottuk és a sta-
pes szarait eltdvolitva jo ralatast nyertiink a stapes
talpra. Erdekes médon a musculus stapedius inét
azonositani nem tudtuk, feltehet&leg a granulécios
szovet destrudlé hatdsa miatt. A hallécsontlancola-
tot Schucknecht-féle protézissel rekonstrudltuk. A
miitétet kdvetd napokban az ellenoldali tinnitus va-
ratlanul megsz{int. Az eltdvolitott stapes szovettani
vizsgalata egy a stapes szarai kozott elhelyezkedd, ki-
terjedt mucin granulémét igazolt, amely habos
anyaggal telt macrophégokat tartalmazott (1. dbra A,
B, C).

A jobb oldali miitét sikeres volt: a 0,5-1-2 kHz-es
frekvencidk atlagan mért csont-1ég koz értéke 5,7 dB
volt, két évvel a stapedectomia utdn. A két éves
posztoperativ kovetési id6szakban a beteg progredia-
16 bal oldali hallascsdkkenést jelzett, melyet fiilziigas
mér nem kisért. Ep dobhértya mellett, a tympano-
metria normdlis volt, annak ellenére, hogy kevert ti-
pust halldscsokkenést taldltunk: a csont-1ég koz az
1000 Hz-es frekvencian elérte a 45 dB értéket, ezen-
kiviil 15 dB nagysagia Carhart-csipkét is észleltiink.
A stapes fixacié diagndzisa ismét nagyon valdszin(i
volt, ezért explorativ tympanotomidt végeztiink
(2007. februar).

Megtartott folytonossagd hallécsontlancolat mel-
lett a stapes csontosan az ovalis ablakba rogziilt, a
stapes fiilkét pedig rendkiviil vaskos dobiiregi muco-
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1. dbra. Stapedectomia sordn eltdvolitott jobb oldali sta-

pes (H.E.). A: A stapes szdrak kozott elhelyez-
kedd mucin granuléma kis nagyitdsit képe. A
granuléma jol definidlt, vékony kotdszovetes tok-
kal rendelkezik, csontdestrukciét nem okoz. A
stapes szuperstruktiira kiilsd felszinét az elvdlto-
zds teljesen elfedte, azonban ezt az incudostape-
didlis iziilet latétérbe hozdsdnak és dtvdgdsanak
érdekében, a miitét sordn eltdvolitottuk. A tok
maradvdnyai még lathatok (fehér nyil). B: Az
el6z6 metszet kizepes nagyitdsi képe. A granu-
léma vékony tokjat egy rétegben elhelyezkedd el-
lapult fibrocytdk alkotjdk (fehér nyil). A dobiire-
gi mucosa boritds kifejezetten vaskos, a normdli-
san meglévd egyrétegii kobhdm dezorganizdlé-
dott, tobbrétegiivé wdlt (fekete nyil). ESZ: eliilsé
szar; HSZ: hatso szdr. C: Az el6z6 metszetek
nagy nagyitdsit, faziskontraszt mikroszkdpos ké-
pe. A mucin granulémdt nagy, prominens nukle-
usszal jellemzett és habos, csillogé anyaggal ki-
toltott makrofdgok alkotjak

sa toltodtte ki. A stapes talpat egy hegszdvethez ha-
sonlé hurszer(i képlet keresztezte, melyet egyértel-
miien azonositani nem tudtunk, de késébb feltételez-
tiik, hogy arteria stapedialis primitiva persistens-r6l le-
hetett sz6, amely ebben az esetben az intakt fald fa-
cialis csatorndba torkollott. A vékony hart dtvagtuk,
melyet vérzés nem kisért. Ezutin a stapes talpat egy
darabban, nagyobb nehézség nélkiil eltavolitottuk. A
hall6csontlancolatot szintén Schucknecht-féle proté-
zissel rekonstrudltuk. Hagyomanyos szdvettani- és
kanyarévirus nukleoprotein (NP) specifikus immun-
hisztokémiai vizsgalatot végeztiink (2., 3. dbra). A
stapes talp eliilsd pélusat egy szdvettanilag aktiv, ka-
nyarévirus pozitiv otoscleroticus géc foglalta el,
amely a stapes talp kdzépsS részén éles hatérral véget
ért (2D. dbra, 3C. dbra). A hats6 pélus normalis sz6-
veti szerkezetet mutatott, azonban egy harmadik,
aberréans szérat is azonositottunk, amely a hétso szér-
ral egyiitt kozrefogta a fehér- és még nem szerviilt
thrombussal kitoltott arteria stapedialis persistens-t (2.
dbra). Jelenleg a csont-1ég koz értéke a 0,5-1-2 kHz-
es frekvencidk dtlagan 11 dB koriil van.

Megbeszélés

Az arteria stapedialis primitiva persistens a méasodik
kopoltytiv artéridja, amely a stapes talp és a szuper-
struktdra fejldésében jatszik fontos szerepet (Cure-
oglu és mtsai, 2003; Tien és Linthicum, 2001). A sta-
pes, a processus styloideus és a nyelvcsont egy része
kezdetben folytonos szovettomoriilésként fejlsdnek,
melyek a mésodik kopoltydivben elhelyezkeds Rei-
chert-féle porcot alkotjak (Karosi és mtsai, 2005; Rod-
rigex-Vazquez, 2005). Késébb a fenti képletek mar
csak porcszigetekként azonosithatéak és fiiggetlen
novekedésnek indulnak (Zanetti és mtsai, 2000; Tien
és Linthicum, 2001). Fejlddése sordn a stapes egy ér-
dekes folyamaton megy keresztiil, amely parhuzamo-
san zajlé erdzidt és csontépiilést jelent a teljes cson-
tosodésig; a felndtt stapes egyébként l1ényegesen kar-
csubb és sokkal torékenyebb, mint a fetélis életben
(Rodrigez-Vazquez, 2005). A human embriéban az ar-
teria stapedialis a 12. terhességi héten eltiinik, azon-
ban a hatsé szdrhoz kapcsol6dé csontos arcus egé-
szen a 23. intrauterin hétig perzisztalhat (Cureoglu és
mitsai, 2003).

Ritkdn az arteria stapedialis az egész élet soran
fennmarad és Osszefiigghet egy egyszer(i stapes mal-
forméciéval, de idénként komplex fejlsdési rendelle-
nességekkel is: VACTERL-szindréma (Vertebral-
Anal-Cardial-Tracheo-Esophageal-Renal-Limb
syndrome), Stickler-szindréma, Rubinstein-Taybi-
szindréma, Apert-szindréma, Beckwith-Wiedemann-
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2. dbra. A beteg két évvel késobb, bal oldali stapedectomia sordn eltdvolitott stapese (H.E.). A: A hdromszdri,

otosclerosisos stapes és az arteria stapedialis primitiva persistens (ASP) egyiittesének kis nagyitdsii képe.
ESZ: eltirt eliilsé szar; AbSZ: aberrdans, harmadik szdr; HSZ: hdtsé szdr; ST: stapes talp; SF: a stapes feje-

cse. Az eliilsé pélusban elhelyezkedd aktiv otosclerosisos goc bazofil, hypercelluldris szerkezetként jelenik meg
szemben a stapes talp hdtsé pélusdval, amely eozinofil festddést mutat és szinte teljesen acelluldris. B: Arte-
ria stapedialis primitiva persistens a hdtsé és a harmadik aberrdns stapes szdr kézott. Az arteria adventitiu-
mdt meglehetdsen vaskos, dezorganizdlt dobiiregi mucosa boritja, mely jelentds mértékii mononukledris infilt-
rdciét mutat (fehér nyilak). A lument nem szerviilt, rigynevezett fehér trombus télti ki (fekete csillag). Az ar-
teria endothel rétegének folytonossdga tébb ponton megszakadt, az endothelsejtek sitétek, hyperchromdsids
festodést mutatnak, amely Osszességében a picnoticus dtalakulds (apoptosis) jele (fekete nyil). C: A hdtsé pé-
lus faziskontraszt mikroszképos képe. A stapes talp megvastagodott és éles vestibuldris szélekkel bir. Mivel a

perzisztdlé stapedialis arteria nem rendelkezett szdmottevd vérdramldssal, észrevehetd kompresszids osteoly-
sist nem figyelhetiink meg. A westibuldris felszin enchondrdlis rétegét fekete nyil jeléli. D: Erésen aktiv (1.

grddus) otosclerosisos goc a stapes talp eliils pélusdban. Hypercellularitds és osteoclastokkal hatdrolt lakii-
ndk, tigynevezett pseudovasculdris tirok figyelheték meg. A wvestibuldris felszin hyalin porcrétege destrudlt és

nagyrészt hidnyzik (fekete nyil)

szindréma és Edwards-szindroma  (Rodrigez-Vazquez,
2005, Tien és Linthicum, 2001). Ragcsalokban az ar-
teria stapedialis persistens lényegesen gyakoribb, bizo-
nyos fajokban szinte mindig megtalilhat6 (Rodrigez-
Vazquez, 2005):

Az arteria stapedialis persistens az esetek jelentss ré-
szében az arteria carotis internabdl ered és a dobii-
regbe a paries caroticus-on keresztiil 1ép be (Lau és
mtsai, 2004). El6fordul az arteria cerebelli posterior
inferiorbdl valoé eredés is (Lee és mtsai, 2002). Bizo-
nyos esetekben ennél sokkal bonyolultabb varidcick
is elfordulhatnak, melyek egyiitt jarnak az arteria
carotis interna, az arteria vertebralis és a circulus ar-

teriosus Villisi rendkiviil ritka anomaéliaival is (Lau és
mtsai, 2004, Lee és mtsai, 2002). Ezen anasztomdzisok
elméleti jelentSséggel birnak: egyrészt az arteria sta-
pedialis persistens elzaroddsa vagy iatrogén sériilése
vérellatasi zavart okozhat az agytdrzsben (piramispé-
lya, lemniscus medialis, corpus trapezoideum, hid le-
teralis része) és a kisagyban, masrészt agytdrzsi stroke
kapcsan hirtelen halldsvesztés alakulhat ki (Lee és
mtsai, 2002).

Kovetkeztetések

Az arteria stapedialis (primitiva) persistens egy ritka
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3. dbra. A kanyarévirus jelenlétének bemutatdsa a stapes talp kiilonbozd teriiletein kanyarévirus nukleoprotein (NP)

2

specifikus immunhisztokémiai vizsgdlattal. A/B: A hdtsé pélus jelentdsen meguastagodott, emellett a kanya-
révirus nem mutathaté ki. C/D: A stapes talp eliilsé pélusa otosclerosios gécos dtalakuldst mutat igen erétel-
jes kanyarévirus specifikus immunreakciéval. A kanyarévirus NP rendkiviil intenziv, granuldris reakciét ad
az osteoclastokon (vastag fehér nyil), az osteocytdkon (fehér nyilhegy) és a vasculdris endothelsejteken egya-

rdnt (iires fehér nyil)

éranomadlia, ilyenkor egy kis atmérdjii ér fut a stapes
talp dobiiregi felszinén és rendszerint a canalis nervi
facialis felé tart (Murphy és mtsai, 1995). A perziszta-
16 stapedidlis erek, érmaradvanyok tiineteket t&bb-
nyire nem okoznak, azonban sebészi jelentdségiik
nagy lehet (Tien és Linthicum, 2001). Ritka esetek-
ben a jol fejlett ér vezetéses és/vagy szenzorineurdlis
hallascstkkenést, valamint pulzusszinkron fiilzigast
okozhat (Cureoglu és mtsai, 2003). Amennyiben a
cochlea vérellatasanak jelentds része az arteria stape-
dialis persistens-bsl szarmazik, az ér elzarddésa illetve
sebészi elldtasa (Atvagas, koagulacid, laser) hirtelen,
azonos oldali hallasvesztést okozhat, amely végleges
sitketséget eredményez (Cureoglu és mtsai, 2003; Lee
és mtsai, 2002).

Jelen esetben a relative vaskos artéria komoly int-
raoperativ vérzést okozhatott volna el&zetes, spontan
bekovetkezett trombdzis nélkiil (Lau és mtsai, 2004).
A tiinetmentesen bekovetkezett trombdzis arra utal,

hogy esetiinkben az ér nem biztositott jelentds vérel-
l4t4st a cochlea szdmara.

Amennyiben az arteria stapedialis persistens mfitét
alatt egyértelmiien azonosithaté, akkor a teendsk az
ér méretétdl, a stapes talpon elfoglalt helyzetétsl
(ventralis, dorsalis) és az operatSr batorsagatdl fiigg-
nek. Kisebb, dorsalisan elhelyezkeds erek esetén sta-
pedotomia végezhetd, lehet8ség szerint teflon piston-
nal (Murphy és mtsai 1995). Egyes szerz6k a laserrel
végzett koagulacié jelent8ségét hangsilyozzik, igy
megel6zhetd az intraoperativ vérzés, amely szeren-
csétlen esetben kozvetleniil az arteria carotis inter-
nabdl is szarmazhat (Gerlinger és mtsai, 2007; Héiusler
és mtsai, 1999; Jovanovic és mtsai, 2004). Nagyobb (a
stapes szarak kozott liktets), illetve ventralisan el-
helyezkedd erek esetén a mfitét folytatasa rendkiviil
veszélyes, ilyenkor stapedotomia sem javasolt
(Murphy és mtsai, 1995).

Fontos megjegyezni, hogy az arteria stapedialis (pri-
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mitiva) persistens felismerése komoly nehézségekbe
titkozhet abban az esetben, ha a stapes fiilkét vaskos
dobiiregi mucosa, illetve obliterativ otoscleroticus
géc tolti ki.

Ko6szonetnyilvanitas
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ZUSAMMENFASSUNG: Eine 44-jihrige Patientin kam in die
Klinik mit seit Jahren bestehendem, schlechtem Gehor
und linksseitigem pulsierendem Ohrensausen. Die pri-
operativen Untersuchungen bestiitigten eine Stapesanky-
lose. Der fixierte Stapes wurde mit der Stapedektomie
entfernt. Die histologische Untersuchung zeigte einen
dreischenkligen Stapes mit abweichender Struktur: zwi-
schen den Schenkeln verlief eine thrombotisierte Arteria
stapedialis primitiva persistens. Wihrend der Operation
trat keine besondere Blutung auf, was der vorhergehen-
den spontanen Thrombose zu verdanken war. Am vorde-

ren Teil der Stapesplatte fanden wir eine histologisch ak-
tive und ab ovo Onkylose hervorrufende Otosklerose.
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