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Studium przypadku
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of hearing loss in a child with Kostmann
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Streszczenie

Zespot Kostmanna (ang. Kostmann syndrome) to rzadki zespdt pierwotnego niedoboru odpornosci. Znaczne zmniejszenie liczby gra-
nulocytéw obojetnochtonnych stanowi istotny czynnik ryzyka ciezkich zakazen bakteryjnych i grzybiczych. Postgpowanie lecznicze
w stanach zapalnych ucha §rodkowego u pacjenta z zespolem Kostmanna jest niezwykle trudne, a powiklania moga prowadzi¢ do
trwalego uposledzenia stuchu, a nawet gluchoty.

Niniejszy opis przypadku zawiera histori¢ leczenia niedostuchu obecnie 16-letniej pacjentki z zespotem Kostmanna. W okresie no-
worodkowym u dziewczynki wystapily pierwsze objawy kliniczne manifestujace si¢ obustronnymi, przewlekltymi stanami zapalnymi
ucha $rodkowego. Skutkiem przewlektych, ropnych zapalen uszu byty liczne operacje otochirurgiczne, w tym obustronna operacja ra-
dykalna zmodyfikowana. Jedyng mozliwoécia skutecznej kompensacji niedostuchu bylo zastosowanie protez wykorzystujacych kost-
ng droge przewodzenia dzwigkéw. W wyniku procesu diagnostycznego zakwalifikowano pacjentke do operacji wszczepienia systemu
BAHA Connect. Przebieg gojenia po operacji powikiany byl ostrym stanem zapalnym wokot zaczepu, w konsekwencji prowadzac do
koniecznos$ci usuniecia implantu. Podczas drugiej proby implantacji zastosowano system BAHA Attract. Zachowanie ciagglosci tka-
nek skérnych pozwolilo na unikniecie powiklan, jakie wystapity po pierwszej operacji. Uzyskano bardzo dobry wynik w zakresie ob-
nizenia progu slyszenia w protezie i poprawy dyskryminacji mowy, co przetozylo si¢ na lepsze funkcjonowanie pacjentki w srodo-
wisku domowym i szkolnym.

Slowa kluczowe: zespdl Kostmanna « niedostuch « stany zapalne ucha $srodkowego « implant na przewodnictwo kostne « system
BAHA

Abstract

Kostmann syndrome is a rare primary immunodeficiency syndrome. A significant reduction in the number of neutrophils is an
important risk factor for severe bacterial and fungal infections. The medical treatment of inflammation of the middle ear in a pa-
tient with Kostmann syndrome is extremely difficult, and complications pose a risk of permanent hearing loss and even deafness.
The presented report concerns the history of hearing loss treatment for a 16-year-old female patient with Kostmann syndrome. In the
neonatal period, the first clinical symptoms manifested in bilateral, chronic inflammation of the middle ear occurred in the girl. Due
to chronic, suppurative otitis media, there were performed numerous otosurgical operations, including a bilateral radical modified
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operation. The only possibility of effective compensation of hearing loss was to use an implantable device for bone conduction. As
a result of the diagnostic process, the patient was qualified for BAHA Connect implantation. The course of healing after surgery was
complicated by acute inflammation around the abutment, resulting in the need to remove the implant. During the second implanta-
tion trial, the BAHA Attract system was used. Maintaining the continuity of skin tissues allowed to avoid complications that occurred
after the first surgery. A very good result of the lowering the hearing threshold in the prosthesis and better speech understanding was
obtained, thus improving the patient’s performance in the home and school environment.

Key words: Kostmann syndrome « hearing loss  inflammation of the middle ear « bone conduction implant « BAHA system

Wstep

Cigzka wrodzona neutropenia (z ang. Severe Congeni-
tal Neutropenia, SCN) stanowi heterogenna grupe pier-
wotnych niedoboréw odpornosci, ktérych wspdlng ce-
cha jest stale, istotne zmniejszenie liczby granulocytow
obojetnochlonnych (ponizej 500/ul (0,5x10°/1)) [1], be-
dace istotnym czynnikiem ryzyka ci¢zkich zakazen bak-
teryjnych i grzybiczych [2]. U pacjentéw z ciezka wro-
dzong neutropenia, zwigkszona podatnos$¢ nawracajacych
infekcji manifestuje sie najczeséciej juz w okresie nowo-
rodkowym [3].

W 1950 roku szwedzki lekarz Rolf Kostmann opisal ro-
dzine cierpiaca na chorobe w przebiegu ciezkiej neutro-
penii z pojawiajacymi si¢ od wczesnego dziecifistwa na-
wrotowymi infekcjami bakteryjnymi [4]. Stad tez cigzka
wrodzona neutropenia nazywana jest zespolem Kostman-
na lub agranulocytoza Kostmanna [5].

Czestos$¢ wystepowania SCN szacowana jest na 1-2 :
1000 000 zywych urodzen [6]. Zaburzenie dziedziczo-
ne jest w sposéb autosomalnie recesywny (mutacja genu
HAX1). Ostatnie badania nad genetycznymi uwarunko-
waniami cigzkiej neutropenii umozliwily zidentyfikowa-
nie gendéw kodujacych alastaze neutrofilowa — ELANE
(znane tez jako ELA2), odpowiadajgce za SCN u okoto
60-80% pacjentow [7].

Wikaznik umieralnosci z powodu ciezkiej wrodzonej neu-
tropenii przed ,,okresem antybiotykéw” (lata 50.) wyno-
sit 90%. Przetom w leczeniu wystapit wraz z dostepnoscia
rekombinowanego czynnika stymulujacego wzrost kolo-
nii granulocytéw (G-CSF) do uzytku klinicznego (1987
rok). Dla chorych z SCN, nieodpowiadajgcych na lecze-
nie podskdrnymi preparatami G-CSF, jedyna opcja te-
rapeutyczng jest obecnie przeszczepienie macierzystych
komorek krwiotwdrczych — HSTC (ang. Hematopoietic
Stem Cell Transplantation). Wieksze szanse na powodze-
nie procedury maja dzieci poddane HSCT przed wystapie-
niem ci¢zkich zakazen i uszkodzen narzagdowych, zwlasz-
cza watroby [3].

Do objawéw klinicznych wrodzonych neutropenii nale-
z3: owrzodzenia btony §luzowej jamy ustnej lub zapalenie
bton sluzowych dzigsel, zakazenia skory, takie jak zapa-
lenie tkanki facznej i wypryski, zapalenie weztéw chton-
nych, zapalenie pluc, posocznica bakteryjna [1]. W przy-
padku bakteryjnego zakazenia ucha srodkowego u chorych
z ciezka wrodzong neutropenig postepowanie lecznicze
jest znacznie trudniejsze, a powiktania moga skutkowa¢
trwalym upos$ledzeniem stuchu, a nawet gtuchota [8,9].
Dotychczas w literaturze przedmiotu opisano pojedyn-
cze przypadki pacjentéw z zespotem Kostmanna, rapor-
tujac sposdb i efektywno$¢ leczenia stanu zapalnego ucha

$rodkowego i/lub nastepczego ostrego stanu zapalnego wy-
rostka sutkowatego.

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie sposobu poste-
powania w leczeniu obustronnego niedostuchu, w wyni-
ku nawracajacych zakazen bakteryjnych ucha srodkowe-
g0, u dziecka z zespolem Kostmanna.

Opis przypadku

13-letnia dziewczynka z rozpoznanym zespolem Kost-
manna i obustronnym ubytkiem stuchu zglosita si¢ do
Kliniki Oto-Ryno-Laryngochirurgii Instytutu Fizjologii
i Patologii Stuchu w celu przeprowadzenia badan dia-
gnostycznych w kierunku zastosowania wszczepialnych
protez stuchu.

Historia choroby

Diagnostyka i leczenie w zespole Kostmanna

W trakcie wywiadu lekarskiego ustalono, ze od pierw-
szych dni zycia u dziecka wystepowaly obustronne prze-
wlekle stany zapalne ucha §rodkowego. Nie uzyskano po-
prawy w leczeniu po wdrozonej antybiotykoterapii. Zabieg
obustronnej antrotomii z usunieciem zmian zapalnych
przeprowadzony w drugim miesigcu Zycia réwniez nie
przyniost poprawy. Wyniki diagnostyki hematologicznej
ujawnily ciezka wrodzong neutropeni¢ (agranulocytoze
Kostmanna). W pierwszym roku zycia dziecko poddano
procedurze HSTC, uzyskujac poprawe hematologiczna
oraz fagodniejszy przebieg kliniczny choroby, a tym sa-
mym zmniejszenie ryzyka wystapienia uogélnionych in-
fekcji bakteryjnych zagrazajacych zyciu.

Diagnostyka i leczenie niedosluchu

Z uwagi na obustronne, oporne na leczenie, przewlekle
stany zapalne ucha srodkowego, 7-letnia wéwczas dziew-
czynka zostala skierowana do Instytutu Fizjologii i Pato-
logii Stuchu z zaleceniem kontynuacji leczenia.

W badaniu przedmiotowym podczas wideootoskopii
stwierdzono: obustronne przewlekte ropne zapalenie ucha
$rodkowego. Wyniki badan bakteriologicznych wykazaty
zakazenie bakteryjne: Staphylococus aureus oraz Morganel-
la morganii. Na podstawie wynikéw badan audiometrycz-
nych potwierdzono obustronny niedostuch, ktéry zgodnie
z klasyfikacja ubytkow stuchu zaproponowang przez Mie-
dzynarodowe Biuro Audiofonologii [10] okre$lono jako
umiarkowany w uchu prawym i znaczny w uchu lewym.

Pacjentka w trybie pilnym zostala zakwalifikowa-
na do leczenia otochirurgicznego. Rozlegtos¢ perlako-
wych zmian zapalnych, zagrazajacych powiklaniami
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Rycina 1. Schemat leczenia hematologicznego
i otochirurgicznego pacjentki z SCN na osi czasu

Figure 1. Diagram of treatment of hematology and otosurgery
of patient with SCN on the timeline

wewnatrzczaszkowymi, byla wskazaniem do wykonania
operacji radykalnej zmodyfikowanej w uchu lewym, a trzy
lata pdzniej w uchu prawym. Stany zapalne uszu w prze-
biegu zakazen bakteryjnych, ktérych czynnikiem etio-
logicznym byla agranulocytoza Kostmanna, skutkowaty
koniecznoscig przeprowadzenia pozZniejszych reoperacji.
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Rycina 2. Wynik badania audiometrii tonalnej
Figure 2. The pure-tone audiometry result

Schemat leczenia hematologicznego i otochirurgicznego
pacjentki przedstawiono na osi czasu (rycina 1).

Zwazywszy na obustronny niedostuch, dziewczynka od
8 roku zycia korzystala z aparatu kostnego mocowanego
w oprawkach okularéw po stronie prawej. Rozwigzanie to
nie spelniato oczekiwan pacjentki w zakresie wyraznego
styszenia i poprawy rozumienia mowy, powodowato dys-
komfort przy dltuzszym uzytkowaniu z uwagi na ucisk
w okolicy zausznej oraz wymagalo statego zakladania oku-
lar6w pomimo braku wady wzroku. Wymienione ograni-
czenia przyczynily sie do niesystematycznoséci w uzytko-
waniu aparatu okularowego.

Diagnostyka audiologiczna w kierunku systeméw
wszczepialnych na przewodnictwo kostne

Po uwzglednieniu dotychczasowego przebiegu leczenia
chirurgicznego niedostuchu pacjentki oraz zmniejszonej
grubosci pokrywy kosci czaszki w wyniku obustronnej
operacji radykalnej zmodyfikowanej i nastepczych opera-
¢ji rewizyjnych, wybdr implantu na przewodnictwo kostne
zostal ograniczony do dwdch rozwigzan: systemu BAHA
Connect i BAHA Attract [11]. Podstawowym kryterium
audiologicznym w wyborze ucha byly progi przewodnic-
twa kostnego wyznaczone w badaniu audiometrycznym
(rycina 2). W uchu lewym, gdzie rozpoznano niedostuch
mieszany, progi przewodnictwa kostnego wyznaczone dla
czestotliwosci: 500, 1000, 2000 i 3000 Hz wyniosty srednio
50 dB HL. W uchu prawym, bedacym uchem lepiej sty-
szacym, progi kostne mieécily si¢ w normie, co przetozyto
sie na lepsze wrazenia stuchowe w prébach symulacyjnych
z wykorzystaniem systemu BAHA softband. Ostatecznie,
na podstawie przeprowadzonych badan i konsultacji oraz
przyjetych kryteriéw kwalifikacji do implantacji aparatu
BAHA, zakwalifikowano pacjentke do wszczepienia im-
plantu po stronie prawe;j.
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Operacja wszczepienia implantu
na przewodnictwo kostne

System BAHA Connect

Procedure wszczepienia implantu BAHA Connect przepro-
wadzono w maju 2014 r. po stronie ucha prawego. Prze-
bieg okolooperacyjny byl niepowiklany, a pacjentka po 3
dniach zostata wypisana do domu. Podczas wizyty kontro-
Inej stwierdzono prawidlowe gojenie rany pooperacyjne;j.
Dwa tygodnie pozniej miata miejsce wizyta interwencyjna
spowodowana ropnym stanem zapalnym wokot zaczepu.
Z uwagi na brak odpowiedzi na wdrozone leczenie miej-
scowe i farmakologiczne, po czterech dniach usunieto za-
czep wraz z implantem.

System BAHA Attract

W maju 2016 r. ponowiono probe wszczepienia implantu na
przewodnictwo kostne po stronie prawej. Z uwagi na wcze-
$niejsze powiktania zadecydowano si¢ na zastosowanie sys-
temu niewymagajacego penetracji skory - BAHA Attract.
Procedura chirurgiczna polegata na umocowaniu tytano-
wego wkretu w kosci skroniowej, a nastepnie usytuowaniu
i przykreceniu do tytanowego wkretu ptytki magnesu.
Okres pooperacyjny przebiegal bez powiktan. Kontrolne
badanie pooperacyjne potwierdzilo prawidlowy proces
gojenia sie rany. Sze$¢ tygodni po zabiegu miata miejsce
aktywacja zewnetrznego audioprocesora systemu BAHA
Attract.

Metoda oceny skutecznos$ci urzadzenia
wszczepialnego

Poprawe slyszenia za pomocg urzadzenia wszczepialne-
go oceniono na podstawie badan audiometrycznych pro-
gow slyszenia oraz stopnia dyskryminacji mowy w polu
swobodnym przed implantacjg oraz w dopasowanym au-
dioprocesorze po 12 miesigcach uzytkowania. Audiome-
tryczne badanie progowe w polu swobodnym wykona-
no dla tonéw z zakresu 250-4000 Hz w odstepie jednej
oktawy. W celu oceny zysku dyskryminacji mowy wy-
konano badanie audiometrii stownej w polu swobod-
nym dla poziomdw natezenia prezentowanego sygna-
tu mowy: 50 i 65 dB SPL w warunkach ciszy. Z uwagi,
iz operacji poddano ucho o lepszych progach stysze-
nia, podczas badania zysku z urzadzenia wszczepialnego

(zestotliwos¢ [Hz]

w polu swobodnym nie stosowano procedury maskowa-
nia ucha przeciwnego.

Wryniki

Przed operacja $redni prég przewodnictwa kostnego
w uchu operowanym wyniost 14 dB HL i nie ulegl po-
gorszeniu po procedurze implantacji. Wyniki audiome-
trii progowej w polu swobodnym potwierdzily poprawe
styszenia w audioprocesorze systemu BAHA Attract. Pro-
gi slyszenia po 12 miesigcach korzystania z urzadzenia
zostaly obnizone $rednio o 33 dB w zakresie badanych
czestotliwosci w poréownaniu do warunkéw styszenia
bez urzadzenia (rycina 3). Wyniki audiometrii stownej
w polu swobodnym potwierdzity poprawe dyskrymina-
¢ji mowy w zastosowanym rozwigzaniu (rycina 4). Sto-
pien dyskryminacji mowy dla poziomu natezenia 50 dB
SPL wyni6st 80% w urzadzeniu, 0% bez urzadzenia. Mak-
symalny zysk (réznica w stopniu dyskryminacji mowy
w warunkach: w urzadzeniu i bez) dla poziomu nateze-
nia 65 dB SPL wyniost 65%.

Pacjentka korzysta z audioprocesora $rednio 10 godzin
w ciggu doby, a subiektywne wrazenia stuchowe ocenia

jako bardzo dobre.

Dyskusja

Postgpowanie w chorobach otolaryngologicznych dzie-
ci w duzej mierze opiera si¢ na obowigzujacych standar-
dach diagnostyki i leczenia. Jakkolwiek, istnieja choroby
rzadkie, determinujgce wynik leczenia. Pacjenci tacy sta-
nowig szczegdlne wyzwanie wynikajace czesto z niedostat-
ku informacji o samym zaburzeniu oraz jednoznacznych
prognoz co do rozwoju dziecka, jak i ograniczeniami do-
tyczacymi skuteczno$ci stosowanego leczenia.

Dotychczas opublikowano pojedyncze przypadki pacjen-
téw z wrodzonym niedoborem odpornosci, wymagaja-
cych leczenia otolaryngologicznego z powodu stanow
zapalnych ucha $rodkowego i/lub wyrostka sutkowa-
tego. Pierwsze doniesienie pochodzi z 1949 r., w kté-
rym Kostmann podczas swojej praktyki klinicznej opi-
sal przypadek dwumiesiecznej dziewczynki z objawami
wysokiej goraczki, licznymi owrzodzeniami ciata oraz
obustronnym ropnym stanem zapalnym ucha $rod-
kowego w przebiegu zakazenia Staphylococcus aureus.
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Rozpoznano nieprawidtowosci w granulocytopoezie. Sze-
$ciomiesigczna woéwczas dziewczynka zmarta w wyniku
rozleglych zmian infekcyjnych [12]. W pracy Matsuba-
ra i wsp. [8] opisano przypadek leczenia ostrego zapale-
nia ucha $rodkowego w wyniku zakazenia Staphylococcus
aureus u dwumiesiecznego dziecka. Leczenie miejsco-
we i farmakologiczne bylto nieskuteczne, a wczesne po-
wiklania przyczynily si¢ do subtotalnej perforacji btony
bebenkowej, destrukgeji tancucha kosteczek oraz trwa-
tego, znacznego uposledzenia stuchu potwierdzonego
w badaniu stluchowych potencjaléw wywotanych pnia
mozgu. Z powodu powiklanego przebiegu leczenia, wy-
konano diagnostyke hematologiczna, stawiajac ostatecz-
nie diagnoze¢ - SCN. W momencie wdrozenia skojarzo-
nego leczenia, antybiotykoterapii i G-CSF, mozliwe bylto
wyizolowanie zakazenia bakteryjnego. Z kolei, Martinez
i wsp. [9] opisali histori¢ leczenia obustronnego, ostre-
go zapalenia wyrostka sutkowatego u pigciomiesi¢cznego
dziecka z wrodzonym niedoborem odpornosci i ciezka
leukocytoza. Do zakazenia ucha $rodkowego przyczy-
nity sie Streptococcus pneumoniae, S pneumoniae oraz
Haemophilus influenzae. Leczenie za pomoca dozylnej
antybiotykoterapii o szerokim spektrum dzialania byto
nieskuteczne. W bardzo krétkim odstepie czasu doszto
do obustronnej perforacji blony bebenkowej. Powiklania
ostrego zakazenia bakteryjnego skutkowaly konieczno-
$cig wykonania obustronnej mastoidektomii z usunie-
ciem ropnych zmian zapalnych oraz ziarniny wypetnia-
jacych ucho $rodkowe i wyrostek sutkowaty. Takze w tym
przypadku wyeliminowanie stanu zapalnego ucha $rod-
kowego mozliwe bylo w chwili uzyskania poprawy he-
matologicznej (terapia HSTC). Wyniki badania poten-
cjatéw wywolanych pnia mézgu potwierdzity obustronny
umiarkowany niedostuch.

Szczegblng uwage zwraca fakt, iz objawy kliniczne choroby
manifestujace si¢ ostrymi stanami zapalnymi ucha $rod-
kowego wystapily bardzo wczeénie — w pierwszym pétro-
czu zycia dzieci. Skuteczno$¢ leczenia zakazenia bakteryj-
nego ucha $rodkowego byta determinowana w pierwszej
kolejnosci uzyskaniem poprawy hematologicznej pacjenta
[8,9]. Tymczasem, okres pomigdzy pierwszymi objawami,
a potwierdzeniem choroby moze by¢ znaczaco opéznio-
ny. Bowiem, u matych dzieci goraczkujacych w przebiegu
zakazenia goérnych drog oddechowych czy zapalenia ucha
$rodkowego, badania pelnej morfologii krwi obwodowej
nie s3 wykonywane rutynowo. Najczesciej diagnostyka

B bezurzadzen
zuce Rycina 4. Wynik badania

audiometrii stownej w polu
swobodnym w ciszy

B BAHA Attract
Figure 4. The result of the
speech audiometry in free field
in quiet

hematologiczna wdrazana jest wowczas, gdy objawy kli-
niczne sugeruja ciezkie zakazenie bakteryjne, a choroba
u pacjenta przebiega nietypowo lub ma powiktany prze-
bieg sugerujacy wtorne zakazenie bakteryjne. W leczeniu
bakteryjnych zakazen ucha srodkowego, péZne rozpozna-
nie przyczynowe i postawienie diagnozy SCN, moze mie¢
zatem powazne konsekwencje w postaci trwalego uposle-
dzenia stuchu.

W przypadku opisywanej pacjentki, leczenie przewleklych
stanéw zapalnych uszu bylo nieskuteczne, nawet po za-
konczonej z powodzeniem terapii HSTC. Nie udalo sie
ustali¢ dokladnego przebiegu leczenia laryngologiczne-
go w pierwszych siedmiu latach zycia. Nie mozna zatem
wykluczy¢ faktu, iz dlugi okres czasu nawracajacych za-
kazen bakteryjnych uszu byl przyczyna rozleglych zmian
perlakowych. W takiej sytuacji, aby uniknaé powiktan we-
wnatrzczaszkowych, jedynym mozliwym postepowaniem
leczniczym byla obustronna operacja radykalna zmodyfi-
kowana. Dalsza opieka pooperacyjna polegajaca na syste-
matycznym oczyszczaniu jam po operacjach radykalnych
zmodyfikowanych nie zapobiegla nawrotom zmian perla-
kowych i nastepczych operacji rewizyjnych.

W sytuacji, gdy nie obserwujemy nawrotu zmian per-
lakowych w uchu poddanym operacji radykalnej zmo-
dyfikowanej, w dalszej perspektywie w okredlonych
przypadkach mozliwe jest wykonanie operacji rekon-
strukcyjnej w celu uzyskania poprawy slyszenia [13].
Gdy mozliwosci tego rodzaju sa ograniczone jedynym
sposobem kompensacji niedostuchu przewodzeniowe-
go lub mieszanego jest zastosowanie protez wykorzystu-
jacych kostne przewodzenie dzwigkdéw. Pozostawienie
otwartego przewodu stuchowego zewnetrznego pozwa-
la ograniczy¢ dodatkowe ryzyko wystapienia standw za-
palnych oraz wyciekdéw. W pierwszej kolejnosci zalecane
sa rozwigzania niewymagajace interwencji chirurgicz-
nej. W przypadku ograniczonych mozliwosci uzyska-
nia korzyéci stuchowych nalezy rozwazy¢ urzadzenia
wszczepialne. Zaletg systemu BAHA Connect, zasto-
sowanego w pierwszej kolejnosci jest sposéb transmisji
sygnalu - bezposrednie polaczenie zewnetrznego pro-
cesora z implantem poprzez zlacze pozwala na unik-
niecie problemu tlumienia sygnatu przez skore i tkanki.
Rozwigzania te najczeéciej rekomendowane sg u dzie-
ci powyzej 5 roku zycia z przewodzeniowym lub mie-
szanym niedostuchem oraz w jednostronnej gtuchocie
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- SSD (ang. single sided deafness), po spelnieniu kryte-
riow kwalifikacji [14].

Pomimo Ze u pacjentki z SCN spelnione byty wskaza-
nia audiologiczne, a stan hematologiczny zezwalal na
wykonanie procedury implantacji, okres pooperacyjny
zostal powiklany ostrym odczynem zapalnym w miej-
scu zaczepu, w konsekwencji prowadzac do konieczno-
$ci usuniecia implantu. Powiklania w okresie poopera-
cyjnym byly prawdopodobnie determinowane chorobg
rzadka i w efekcie zwigkszong podatnoscig na wystapie-
nie zakazenia bakteryjnego oraz nieprawidlowego gojenia
si¢ rany. Dwa lata pdzniej ponowiono probe implantacji.
Wybdr systemu BAHA Attract podyktowany byt brakiem
bezposredniego kontaktu implantu z czescia zewnetrzna,
co pozwala na unikniecie powiktan w postaci odczynéw
skérnych. Z drugiej strony istnialo ryzyko, ze u pacjent-
ki z wrodzonym niedoborem odpornosci moga wystapic¢
problemy z prawidlowym gojeniem si¢ rany w miejscu
ciecia zausznego oraz zaburzenia osteointegracji. Pomi-
mo istniejgcego ryzyka system BAHA Attract stwarzal
potencjalne mozliwo$ci efektywnej kompensacji niedo-
stuchu, a tym samym uzyskania poprawy w funkcjono-
waniu pacjentki w §rodowisku domowym i szkolnym.
Zachowanie cigglo$ci tkanek skérnych oraz wdrozona

Pismiennictwo:

antybiotykoterapia w okresie pooperacyjnym zapewnity
prawidlowy przebieg gojenia rany. W obserwacji rocz-
nej uzyskano stabilng poprawe styszenia w szerokim za-
kresie czestotliwo$ci oraz znaczng poprawe rozumienia
mowy w warunkach ciszy.

Whioski

Rozpoznanie przyczynowe i postawienie diagnozy ciezkiej
wrodzonej neutropenii ma kluczowe znaczenie w leczeniu
stanow zapalnych ucha $rodkowego, poniewaz leczenie jest
skuteczne wylacznie w momencie uzyskania poprawy he-
matologicznej. Nawracajace stany zapalne ucha u matego
dziecka o podlozu bakteryjnym, nietypowym, powikla-
nym przebiegu, powinny skloni¢ do rozwazenia diagno-
styki w kierunku pierwotnych niedoboréw odpornosci.
W literaturze przedmiotu istnieja pojedyncze doniesie-
nia raportujace trudnosci w leczeniu stanu zapalnego ucha
$rodkowego i wyrostka sutkowatego u pacjentow z cigzka
wrodzong neutropenia, bedacego przyczyna upoéledzenia
stuchu. Na przyktadzie opisywanej pacjentki wykazano, ze
istnieje mozliwo$¢ skutecznej kompensacji niedostuchu
za pomoca wszczepialnych urzadzen na przewodnictwo
kostne, jakkolwiek nalezy rozwazy¢ systemy umozliwia-
jace zachowanie ciggtosci tkanek skérnych.
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