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Pierwszy opis zmiany, okreslanej obecnie
mianem perlaka, przedstawit w 1829 r. Cru-
veilhier, ale samg te nazwe, oznaczajaca quz
przypominajacy perte, wprowadzit dopiero
Miiller w 1838 r. Obecnie za perlaka uznaje
sie nieprawidtowe nagromadzenie ztusz-
czonego nabtonka w uchu srodkowym, kté-
re w miare powiekszania sie i powodowania
nadzerek w sasiadujacych strukturach, pro-
wadzi do uszkodzenia ucha. Szacuje sie, ze
perlak wystepuje u 3 na 100 000 dzieci
i moze sie pojawi¢ w kazdym wieku. Zasad-
nicze znaczenie dla unikniecia powiktan ze
strony ucha i powikfai wewnatrzczaszko-
wych ma wczesne ustalenie rozpoznania
i podjecie leczenia.

Perlaki klasyfikuje sie jako wrodzone i na-
byte. Czestsze sg perlaki nabyte, za$ wrodzo-
ne wystepujg zaledwie u 2-5% chorych.
Uwaza sie, ze wrodzone perlaki wywodzg sie
z zarodkowych szczatkéw nabtonka zgroma-
dzonych w uchu srodkowym, utrzymujacych
sie w czasie cigzy. Nabyte perlaki dzieli sie
na pierwotne i wtérne. Pierwotne powstajg
w wyniku przewleklego gromadzenia sie
szczatkow keratyny w cofnietej kieszonce bto-
ny bebenkowe;. Ta kieszonka znajduje sie naj-
czesciej w czesci wiotkiej, w ktdrej cienszy
fragment btony bebenkowej jest podatniejszy
na ujemne cisnienie w uchu $rodkowym, po-
wstajace w przebiegu przewlekiego zapale-
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nia ucha $rodkowego lub zaburzen czynnosci
trabki Eustachiusza. Uwaza sie, ze przyczyng
powstawania nabytych perlakéw wtérnych
jest nieprawidtowe przemieszczanie sie lub
whnikanie komérek nabtonka do jamy ucha
srodkowego przez przedziurawiong btone be-
benkowa, w wyniku urazu lub operacji w ob-
rebie ucha.

Perlak najczesciej objawia sie nawraca-
jacym lub przewlektym wyciekiem z ucha,
ktdremu nie towarzyszy bol, a takze utratg
stuchu. Wyciekajgca z ucha tresc jest cze-
sto ropna i cuchnaca. Kazdy chory z prze-
wlektym wyciekiem z ucha wymaga
badania laryngologicznego w kierunku per-
laka. Rzadko zdarzajq sie zawroty i bél gto-
wy, gorgczka oraz bolesny obrzek szyi, a ich
pojawienie sie swiadczy 0 zaawansowanym
wzroscie perlaka z naciekaniem kosci ucha
wewnetrznego lub wyjsciu procesu poza
kos¢ skroniowa.

Badanie przedmiotowe ujawnia na ogot
cofnietg kieszonke lub otwér w bfonie be-
benkowej wypetnione szczatkami keratyny.
W chorobie wrodzonej masy perlaka groma-
dzg sie zwykle w przednio-gomej czesci nie-
tknietej btony bebenkowej.

Badanie audiologiczne wykazuje czesto
zaburzenia stuchu typu przewodzeniowego
spowodowane nadzerkami kosteczek ucha
srodkowego. Wykonywane rutynowo prze-
siewowe badania stuchu zwiekszajg wykry-
walno$¢ zaburzen przewodzenia i moga
przyczynic sie do wyraznie czestszego rozpo-
znawania wrodzonych perlakdw.

Zachowanie stuchu i lepszy wynik leczenia
zaleza przede wszystkim od wczesnego usta-
lenia rozpoznania i skierowania chorego do
otorynolaryngologa. Podejmowane na wste-
pie miejscowe leczenie antybiotykami i ste-
roidami czesto ogranicza wyciek z ucha
i zmniejsza ilos¢ tkanki ziarinujacej, obser-
wowanej podczas badania przedmiotowego
prowadzacego do rozpoznania choroby.
Uktadowe antybiotyki stosuje sie wowczas,
gdy proces przekroczyt kos¢ skroniowg i wy-
wotat powiktania ze strony szyi lub we-
wnatrzczaszkowe.

Wiekszo$¢ perlakéw wymaga interwencji
chirurgicznej. Niewielkie wrodzone perlaki
mozna leczy¢, unoszac plat skorno-bebenko-
wy i dokfadnie oczyszczajac jame bebenkowg
z mas perlaka. Drobne nabyte perlaki, niewy-
kazujace cech naciekania, usuwa sie droga

prostej mastoidektomii i eksploracji ucha
$rodkowego. Leczenie wiekszych lub nacie-
kajacych perlakéw moze wymagac wytyzecz-
kowania wyrostka sutkowatego i usuniecia
tylnej sciany zewnetrznego kanatu stucho-
wego (tzw. mastoidektomia otwarta lub
tympanoplastyka otwarta), co stwarza szero-
kie potgczenie miedzy zewnetrznym kanatem
stfuchowym a jama sutkowa, utatwiajace
bezpieczny wzrost nawrotowego perlaka
w kierunku bocznym i zapobiegajgce jego
rozrostowi w  kierunku przysrodkowym,
w glab czaszki.

Wskaznik nawrotéw po usunieciu perlaka
metoda prostej mastoidektomii z eksploracjg
ucha srodkowego wynosi 10-40%. Po tym-
panoplastyce otwartej nawroty wystepuja
rzadziej i stanowig 2-10%, ale pogarsza sie
stuch w wyniku utraty warunkéw ucha srod-
kowego i powstania ubytkéw kostnych. Cat-
kowite wskazniki wyleczen sg znakomite,
cho¢ wyeliminowanie nawrotéw wymaga
niekiedy przeprowadzenia wielu zabiegow.
Niekiedy nastepuje trwafa utrata stuchu typu
przewodzeniowego, ktérg mozna przywrdcic
drogg chirurgicznego odtworzenia ubytkéw
kostnych lub za pomocg zewnetrznych apa-
ratow stuchowych.

Nie ustalono, jakie czynniki pozwolityby
niezawodnie przewidzie¢ nawrét perlaka,
wiadomo jednak, ze jego agresywna postac
czesciej wystepuje u 0s6b mtodych. Szybkie
rozpoznanie i podjecie leczenia zwiekszaja
szanse na skuteczne chirurgiczne usuniecie
zmiany, zachowanie lub poprawe stuchu oraz
wyeliminowanie wszelkich zakazen przyczy-
niajacych sie do powstania choroby.

Nagromadzone w perlaku szczatki keraty-
ny czesto sq zakazone przez mnozace sie
bakterie. Najczestszym powiktaniem choroby
jest wyciek tresci ropnej z ucha. Nastepujace
reakcje zapalne powoduja nadmierne rogo-
wacenie i osteolize pod wptywem dziatania
enzymoéw. Resorpcja kosci zachodzi tez
na skutek martwicy wywotanej naciskiem roz-
rastajacego sie perlaka. Zasieg choroby i sto-
pien uszkodzenia kosci najlepiej ocenic¢
za pomocg tomografii komputerowe] kosci
skroniowej, a wynik tego badania ufatwia tez
zaplanowanie operadji.

Wsréd 53 chorych operowanych z po-
wodu wrodzonego perlaka obserwowano
w trakcie zabiegu naciekanie sasiadujgcych
struktur polegajgce na odsfonieciu nerwu
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twarzowego bez porazenia (13,2%), odsto-
nieciu opony twardej (5,7%), utworzeniu sie
przetoki otworu owalnego (1,9%) i powstaniu
rozstepu w scianie tetnicy szyjnej (1,9%).
Do wewnatrzczaszkowych powiktan perlaka
nalezaty: wodogtowie, zapalenie opon méz-
gowo-rdzeniowych, zapalenie mdzgu, ropien
nadtwardéwkowy, ropien podtwardéwkowy,
ropien mézgu oraz zakrzepica zatoki. Rzad-
ko obserwuje sie porazenie nerwu twarzo-
wego, zawroty glowy z powodu zapalenia
ucha wewnetrznego lub ropien szyi.

Utrata stuchu nastepujgca w przebiegu
perlaka polega najczesciej na zaburzeniach
przewodzenia w wyniku uszkodzenia koste-
czek stuchowych. Naciekanie ukfadu $lima-
kowo-przedsionkowego moze powodowac
czuciowo-nerwowa utrate sfuchu. W jednym
z badan audiogramy uzyskane po operaji
u chorych, u ktérych w trakcie zabiegu pozo-
stawiono kosteczki stuchowe nietkniete, wy-
kazaty poprawe stuchu po usunieciu perlaka.
Wsrod uczestnikéw tego samego badania,
u ktdrych w trakcie operacji odtwarzano kanat
stuchowy z powodu nadzerki kosci przez per-
laka, po zabiegu nie stwierdzono réznic w ja-
kosci stuchu. Wyniki te podkreslaja trudnos¢
operadji naprawczych majacych na celu popra-
we stuchu u chorych z uszkodzeniami kosci.

Komentarz

Prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Chmielik, Klinika Laryngologii Dzieciecej

Pediatrzy czesto majg okazje badac i leczy¢
dzieci z wyciekiem z ucha, muszg zatem do-
brze znac typowe objawy perlaka oraz jego
charakterystyczny obraz podczas badania.
Kazde dziecko z nawracajagcym wyciekiem
z ucha, a takze z biatym naciekiem bfony be-
benkowej lub poza nig, powinno zostac skie-
rowane do otolaryngologa.

Wszyscy chorzy leczeni wezesniej z powo-
du perlaka wymagaja starannej obserwadji
otolaryngologa i poszukiwania nawrotow.
Chorzy, ktdrzy przebyli mastoidektomie z cze-
$ciowym wycieciem zewnetrznego przewo-
du stuchowego, wymagajg tez okresowego
oczyszczenia jamy w wyrostku sutkowatym.

Weczesne rozpoznanie i leczenie pierwot-
nego lub nawrotowego perlaka ma zasadni-
cze znaczenie w uzyskaniu korzystnego
wyniku terapii i zapobieganiu powiktaniom
powodowanym przez rozprzestrzenianie sie
choroby. Pediatrzy odgrywajg bardzo wazng
role w rozpoznawaniu perlakéw i sprawowa-
niu nadzoru nad ich nawrotami u dzieci cho-
rujgcych na nie wezesniej.

Komentarz. Perlaki sg guzami naskérkowymi,
tj. powstajacymi ze ztuszczonego nabtonka
potaczonego kolagenowg macierzg. Zasadni-
czo odzwierciedlajg wzrost komérek skory

Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Nalezy wyrazi¢ uznanie autorom za podjecie tematu
perlaka ucha u dziecka, gdyz choroba ta, aczkolwiek
znana od blisko 200 lat, w ostatnim czasie zmienia cha-
rakter i stanowi niekiedy problem diagnostyczny dla le-
terapeutyczny dla

karzy opieki podstawowej i

laryngologow.

W pierwszej czesci artykutu przedstawiono niebudzg-
ce watpliwosci informacje podrecznikowe na poziomie

podstawowym.

Temat perlaka ucha u dziecka jest aktualny takze dla
polskiego czytelnika, gdyz wobec utrudnienr w dostepie
do specjalisty obserwujemy w Polsce zwiekszenie si¢
liczby zaniedbanych perlakowych powiktan zapalef

uszu.
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w nietypowych miejscach, na ogét w uchu
srodkowym, rzadziej w kacie miedzy mézdz-
kiem a mostem, czwartej komorze, okolicy
nadsiodtowej lub szyszynce. tacifiska nazwa
cholesteatoma jest zatem btedna, bowiem
okreslenie chole odnosi sie do z6tci. Wprowa-
dzajac te nazwe, Miiller prawdopodobnie
chciat opisa¢ przypominajacy perte guz za-
wierajacy cholesterol, steroid znajdujacy sie
w duzych ilosciach w z6tci. Albo tez, jedli rze-
czywiscie widziat w nim cholesterol, zmiana
nazwana przezen cholesteatoma nie 0znacza
tego samego, co dzi$. Ostatecznie, jak rzekt
Romeo: Czymze jest imig?

Henry M. Adam, MD
Redaktor dziatu

Artykut ukazat sie oryginalnie w Pediatrics in Review,
Vol. 29, nr 9, September 2008, p. 330: Cholesteatoma,
wydawanym przez American Academy of Pediatrics
(AAP). Polska wersja publikowana przez Medical Tribu-
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Dla lekarza ogdlnego czy pediatry najtatwiejszym
do stwierdzenia objawem w tym schorzeniu jest ropna,
cuchnaca wydzielina z ucha. Stwierdzenie tego dla leka-
rza powinno by¢ wskazaniem do jak najszybszego skiero-
wania dziecka do spegjalisty. Nalezy z cala stanowczoscig

podkreslié, ze perlak w uchu, mimo ze nie jest nowotwo-

rem, zachowuje si¢ podobnie jak nowotwor, gdyz niszczy
otaczajace tkanki przez ucisk i zakazenie.

Perlak sktada si¢ z ulozonych koncentrycznie tusek

nabtonka wielowarstwowego plaskiego, miedzy ktéry-
mi znajduja sie ziarna cholesteryny. Zmiana ta otoczo-
na jest blong zwang macierza, ktéra wytwarza nowe
tuski naskoérka. Perlakowi moze towarzyszy¢ tkanka

ziarninowa lub polipy.
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W powstawaniu perlaka u dzieci duza role odgrywa
dysfunkcja trabki stuchowej, czeste zakazenia gérnych
drég oddechowych i ucha srodkowego, niestabilnos§é
immunologiczna w wieku rozwojowym. U dzieci per-
lak fatwo rozprzestrzenia si¢ w wyrostku sutkowatym,
tworzy odgatezienia i wypustki. Jest bardziej agresywny
niz u dorostych, rosnie szybciej, przez dziatanie osteoli-
tyczne powodujac znaczne destrukcje kostne i zniszcze-
nie tafcucha kosteczek. Rzadziej niz u dorostych
wystepuje przetoka na kanale pétkolistym i powiktania
wewnatrzczaszkowe.

Objawy perlakowego zapalenia ucha $rodkowego:

* staly lub okresowy, cuchnacy wyciek z ucha, w ma-
tych perforacjach czeéci wiotkiej wydzielina moze byé
skapa, w perforacjach czeSci napietej wyciek jest zwy-
kle obfity,

* ubytek btony bebenkowej o charakterze brzeznym,
ze zniszczeniem pierScienia wioknistego, moze doty-
czy¢ czesci napietej (w perlaku wtérnym) lub wiot-
kiej (w perlaku pierwotnym),

* uposledzenie stuchu w zaleznosci od stopnia zaawan-
sowania schorzenia — przewodzeniowe lub — w bar-
dziej zaawansowanym stadium choroby — mieszane,

* powolne niszczenie struktur kostnych ucha srodko-
wego 1 przylegajacych przestrzeni kosci skroniowe;j.
Schorzenie ma wieloletni przebieg, jest bezbolesne.

W okresie p6zniejszym schorzenia utrudniony odptyw
tre$ci ropnej z ucha przez rosnacy perlak moze powodo-
wacé bdl ucha, bol gtowy, goraczke, bolesnos¢ wyrostka
sutkowatego. Sa to objawy zaostrzenia przewlektego
procesu zapalnego lub rozpoczynajacych si¢ powiktan
wewnatrzskroniowych lub wewntarzczaszkowych.

Leczenie jest wylgcznie operacyjne i trzeba je podjaé
po przygotowaniu pacjenta przez leczenie miejscowe
i og6lne, ktére ma na celu zmniejszenie wycieku i stanu
zapalnego w przestrzeniach ucha srodkowego.

Rosnac perlak moze przebijac sie do otaczajacych
przestrzeni i da¢ zaréwno powiktania wewnatrzskronio-
we, jak 1 wewnatrzczaszkowe. Powiklania te mogg by¢
grozne dla zycia, dlatego tez znacznie bezpieczniej dla
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pacjenta bedzie, jesli perlaka usuniemy z ucha przed ich
powstaniem. Leczenie perlaka ucha jest operacyjne i po-
lega na usunigciu zmiany wraz z torebka. Zaznacza sie
przy tym istotna rdznica miedzy jakos$cig tej torebki
u chorych w wieku powyzej 10 lat wobec dzieci mtod-
szych, u ktdérych torebka jest cienka, staba, niekiedy ma-
zista, a zatem usuniecie zmiany w caloSci moze
napotyka¢ trudnosci, gdyz wspomniana torebka wrasta
we wszystkie, nawet drobne, przestrzenie w obrebie ko-
Sci. Dlatego tez te dwie grupy wiekowe nalezy wyraznie
rozr6znié. O ile w grupie starszych dzieci uzyskuje sie
wyleczenie bez nawrotéw w ok. 70-80% przypadkow,
o tyle w grupie mlodszych dzieci w najlepszych na swie-
cie oSrodkach takg skuteczno$¢ operacji uzyskuje si¢
w 10-15%, a zatem u znakomitej wiekszosci dzieci per-
lak po operacji powraca, o czym nalezy bezwzglednie
uprzedzié rodzicow.

Nalezy rowniez, ze wzgledu na mozliwos$é nawrotu,
u malych dzieci preferowac otwarte metody operadji, tj.
takie, w wyniku ktorych jamy wyrostka sutkowatego
beda polaczone szeroko z przewodem stuchowym ze-
wnetrznym. Pozwala to z jednej strony wczesnie rozpo-
znaé pojawienie sie¢ nawrotu choroby, z drugiej strony
zabezpiecza narzady sgsiadujace z uchem przed wspo-
mnianymi powyzej uszkodzeniami wynikajacymi
z obecnosci perlaka.

Podsumowujac, nalezy stwierdzié, ze rozpropagowa-
nie wiedzy na temat perkaléw ucha wérdd lekarzy ogdl-
nych i pediatréw jest celem ze wszech miar pozadanym,
gdyz pozwoli na wczeéniejsze skierowanie dziecka
do specjalisty, a tym samym na zminimalizowanie szk6d
wywolanych przez chorobe podstawowg.
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