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Streszczenie

Cel: celem pracy było przedstawienie procedury chirurgicznej oraz wyników zastosowania implantu ucha środkowego Vi-
brant Soundbridge u dziecka płci żeńskiej z zespołem Goltza-Gorlina z obustronnym asymetrycznym niedosłuchem miesza-
nym oraz wadą ucha zewnętrznego i środkowego w postaci mikrocji, atrezji przewodu słuchowego zewnętrznego oraz złożo-
nej wady kosteczek słuchowych.

Metoda: w leczeniu niedosłuchu zastosowano wszczepienie implantu ucha środkowego Vibrant Soundbridge z zakotwiczeniem 
przetwornika FMT na zdeformowanym bloku kosteczek słuchowych z dojścia przez antromastoidektomię i attykotomię tylną.

Wyniki: wyniki wczesne oraz po 2-letniej obserwacji są bardzo dobre. Nie zaobserwowano powikłań podczas operacji oraz 
w przebiegu procesu gojenia. Pooperacyjne badanie audiometrii tonalnej nie wykazało zmian w stosunku do badania sprzed 
operacji.

Wnioski: Vibrant Soundbridge jest bardzo dobrym rozwiązaniem w złożonych wadach ucha zewnętrznego i  środkowego, 
w tym w zespole Goltza-Gorlina. Procedura otochirurgiczna wymaga dużego doświadczenia, które pozwoli w różnym stop-
niu niedorozwoju ucha środkowego na jego bezpieczne otwarcie, uruchomienie istniejącego w całości lub części łańcucha ko-
steczek słuchowych i umocowanie zakończenia elektrody stymulującej (przetwornika FMT).

Słowa kluczowe: zespół Goltza • zespół Goltza-Gorlina • Focal Dermal Hypoplasia • Vibrant Soundbridge

Abstract

Aim: the aim of the study was to present the surgical procedure and the results of Vibrant Soundbridge middle ear implant 
application in a girl child with Goltz-Gorlin syndrome with bilateral asymmetric mixed hearing impairment and the malfor-
mation of outer and middle ear involving microtia, external auditory meatus atresia and complex malformation of ossicles.

Method: in the treatment of the hearing impairment the Vibrant Soundbridge middle-ear implant with fixation of the FMT 
(activator) on the malformed ear ossicles’ block, with the approach through the antromastoidectomy and posterior atticoto-
my, was used.

Results: the early results and those after 2-years observation are very good. No complications during the surgery, nor during 
the healing process were observed. Postoperative pure tone audiometry did not reveal any changes with relation to the test 
made before the operation.
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Wstęp

Zespół Goltza, inaczej Goltza-Gorlina czy Focal Dermal 
Hypoplasia to niezwykle rzadki zespół wad genetycznych 
charakteryzujący się przede wszystkim zaburzeniami bu-
dowy tkanki łącznej wynikającymi z nieprawidłowej bu-
dowy kolagenu IV. Po raz pierwszy został opisany przez 
Libermanna [1] w 1935 roku, następnie Goltz [2] w roku 
1962 i Gorlinc [3] w 1963 podali dokładną charakterysty-
kę kliniczną. Częstość występowania nie jest dokładnie 
znana a do tej pory w literaturze opisano zaledwie około 
300 przypadków tego zespołu, w zdecydowanej większo-
ści u dziewczynek.

Chorzy cierpią od najmłodszych lat na niegojące się owrzo-
dzenia i  zmiany skórne. Są to plamy skórne z brakiem 
pigmentacji, ścieńczenie skóry, zmiany brodawczakowa-
te związane głównie z okolicami głowy i szyi, które mogą 
mieć związek z zakażeniem wirusem ludzkiego brodawcza-
ka. Zmianom tym towarzyszą zaburzenia układu kostno-
-stawowego dotyczące przede wszystkim palców rąk i stóp 
jako dodatkowe palce, braki czy zrosty obecnych (polidak-
tylia, oligodaktylia, syndaktylia), rozszczepy podniebienia, 
częściowa lub całkowita utrata owłosienia głowy, zaburze-
nia zębów, paznokci i inne rzadsze [4–10].

Dziedziczenie zespołu Goltza ma charakter dominują-
cy, związany z chromosomem X [11,12]. Mutacje geno-
we, które pojawiają się zwykle de novo są letalne u osob-
ników płci męskiej prawie zawsze [13], choć opisywane są 
bardzo nieliczne przypadki również u chłopców [14,15] 
a także występowanie rodzinne [16,17].

Zaburzenia narządu słuchu w FDHS mogą obejmować 
zarówno ucho zewnętrzne, środkowe jak i wewnętrzne. 
Chorzy prezentują niedosłuch o charakterze przewodze-
niowym, odbiorczym lub mieszanym. W poszczególnych 
przypadkach zespołu zaobserwowano: różnego stopnia de-
formacje małżowiny usznej, atrezję przewodu słuchowego 
zewnętrznego, przewlekłe wysiękowe zapalenie ucha środ-
kowego, dodatkowe wyrośla przeduszne, przewlekłe per-
lakowe zapalenie ucha, malformacje ucha wewnętrznego, 
zaburzenia nerwu przedsionkowo-ślimakowego i inne [10].

Vibrant Soundbridge należy do wszczepialnych implantów 
ucha środkowego. Korzyści z jego stosowania w przypad-
kach niedosłuchu różnego pochodzenia u osób dorosłych 
już od wielu lat wielokrotnie były wykazywane. Wskaza-
nia do implantacji obejmują niedosłuch zmysłowo-ner-
wowy jak również mieszany i przewodzeniowy w przy-
padkach po licznych nieudanych ossikuloplastykach czy 
operacjach radykalnych zmodyfikowanych a także w wa-
dach wrodzonych. Vibrant Soundbridge jako jedyny im-
plant ucha środkowego jest zarejestrowany do stosowania 
również u dzieci. Proces wyboru metody terapeutycz-
nej w tym konkretnym przypadku przedstawiono poni-
żej w dyskusji.

Opis przypadku

Dziecko płci żeńskiej, ur. 2001 r, z rozpoznanym zespołem 
Goltza-Gorlina i typowymi jego objawami hospitalizowa-
ne było w Instytucie Fizjologii i Patologii Słuchu w roku 
2005, 2006 oraz 2010. Objawy obejmowały zmiany skór-
ne, mnogie wykwity grudkowe, zlewające się zwłaszcza 
w okolicy bródki po stronie prawej, kąta oka oraz szyi. 
Wykwity te powiększały się z wiekiem, były bolesne, ro-
piejące z nieustannym stanem zapalnym w  ich obrębie. 
W leczeniu miejscowym wykwitów skórnych zastosowa-
no laser CO2 uzyskując znaczne zmniejszenie dolegliwo-
ści bólowych oraz ustąpienie stanu zapalnego, w obrazie 
pojawiły się blizny blednące wraz z upływem czasu i pro-
cesu gojenia. Badanie histopatologiczne pobranego mate-
riału podczas operacji dało wynik: Papilloma in statu in-
flammationis chronicae.

Nieprawidłowości narządu słuchu dotyczyły ucha ze-
wnętrznego i  środkowego prawego w postaci mikrocji 
i zwężenia przewodu słuchowego zewnętrznego oraz prze-
wlekłego wysiękowego zapalenia ucha środkowego lewego. 
Niedosłuch u dziecka potwierdzono w badaniach obiek-
tywnych i subiektywnych: ABR, audiometria tonalna, au-
diometria impedancyjna, TOAE. Obecność wady wro-
dzonej ucha środkowego prawego została potwierdzona 
na podstawie wyniku tomografii komputerowej kości 
skroniowych.

Na podstawie całości obrazu klinicznego podjęto począt-
kowo decyzję o tympanotomii eksploratywnej ucha prawe-
go. Zabieg wykonano w 2006 roku u 5-letniego wówczas 
dziecka, stwierdzając zwężenie przewodu słuchowego ze-
wnętrznego, w uchu środkowym pozapalne zmiany zaro-
stowe, które usunięto, dodatkowo potwierdzono ankylo-
zę I i II kosteczki słuchowej, brak kostnego kanału nerwu 
twarzowego i  jego odsłonięcie w odcinku bębenkowym. 
Wobec braku możliwości rekonstrukcyjnych na tym etapie 
oraz biorąc pod uwagę dobry słuch w drugim uchu, decy-
zję o ewentualnej kolejnej operacji odłożono do czasu, gdy 
dziecko będzie starsze. Ze względu na obecność wysięku 
oraz zmian zarostowych w lepiej słyszącym lewym uchu 
wykonano tympanotomię z usunięciem zmian zarosto-
wych z jamy bębenkowej oraz założono dren wentylacyjny.

W roku 2009 ponownie dokonano oceny możliwości po-
prawy słuchu, wykonano ponownie badanie HRCT, po-
twierdzono w opisie badania w uchu prawym zmieniony 
przebieg kanału nerwu twarzowego, hipoplazję kosteczek 
słuchowych, zwłaszcza I i II, hipoplastyczny staw kowadeł-
kowo-strzemiączkowy, strzemię zachowane i prawidłowe. 
Młoteczek i kowadełko były zrośnięte razem a młoteczek 
dodatkowo przytwierdzony do kostnej przegrody obecnej 
w uchu środkowym. Nieprawidłowy i kręty przewód słu-
chowy otaczała miękkotkankowa zmiana powodująca jego 
zwężenie. Przyjmując, że potencjalne manipulacje w oko-
licy strzemiączka oraz nerwu twarzowego wiązałyby się 

Conclusions: Vibrant Soundbridge is a very good solution in complex malformations of outer and middle ear, including the 
Goltz-Gorlin syndrome. Otosurgical procedure requires much experience, which will enable safe opening of middle ear with 
malformations of different degree, in order to activate the existing – in whole or in part – chain of ossicles, and to fix FMT.
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z dużym ryzykiem jego podrażnienia i uszkodzenia oraz 
nie mając pewności co do trwałości wykonanej ossikulo-
plastyki, jak również duże ryzyko zarastania i tak już wą-
skiego przewodu słuchowego zewnętrznego podjęto de-
cyzję o zaimplantowaniu dziecka wykorzystując implant 
ucha środkowego Vibrant Soundbridge firmy Med-El. We-
dług najlepszej wiedzy Autorów było to pierwsze na świe-
cie tego typu zastosowanie urządzenia w zespole Goltza.

Metoda

Operację wykonano w kwietniu 2010 roku. Dostęp opera-
cyjny typowy z cięcia za małżowiną uszną. Nie planowano 
w przyszłości operacji rekonstrukcyjnej małżowiny usznej 
w związku z czym cięcie poprowadzono dokładnie w row-
ku zamałżowinowym. Wykonano antromastoidektomię, 
otworzono mały, powietrzny wyrostek sutkowy. Wykona-
no z kolei attykotomię tylną, poszerzono ją i uwidoczniono 

poszczególne kosteczki słuchowe. Stwierdzono, że młote-
czek był w ścisłym połączeniu ze zdeformowanym kowa-
dełkiem tworząc jeden blok, który dodatkowo był ufik-
sowany przez zrost kostny ze ścianą attyki. Etapowo za 
pomocą frezy diamentowej o małej średnicy usuwano nad-
miar tkanki kostnej uwidaczniając coraz lepiej kosteczki, 
dotarto do stawu kowadełkowo-strzemiączkowego, który 
choć zdeformowany i cienki to jednak zachowywał swo-
ją funkcję (Rycina 1). Uruchomiono młoteczek usuwając 
fragment kostny go blokujący. Następnie poszerzono kość 
nad nerwem twarzowym tworząc wystarczająco duże za-
głębienie dla przetwornika FMT. W bloku kosteczek wy-
tworzono zagłębienie przygotowane do zapięcia przetwor-
nika. Po przygotowaniu typowej loży w kości skroniowej 
dla części wewnętrznej implantu oraz dla elektrody, FMT 
umieszczono na odnodze długiej kowadełka w bliskim 
sąsiedztwie ze stawem kowadełkowo-strzemiączkowym. 
FMT delikatnie zapięto na kosteczce a następnie użyto ce-
ment szkłojonomeryczny aby zapobiec przesunięciu się go 
ze zniekształconych kosteczek (Rycina 2). Dalsza procedu-
ra stosowana w Instytucie jest typowa dla tego typu zabie-
gów i składa się z umocowania cementem szkłojonome-
rycznym części wewnętrznej implantu, zamknięcia jamy 
wyrostka sutkowego za pomocą fragmentów Curasponu 
nasączonych antybiotykiem z dodatkowym ustabilizowa-
niem za pomocą kleju tkankowego oraz zamknięcia wy-
rostka sutkowego płytką kostną kości skroniowej pobra-
ną na samym początku operacji.

Wyniki

Wczesny i późny przebieg pooperacyjny niepowikłany. Po 
trzech dniach pobytu w Instytucie dziecko zostało wypi-
sane do domu. Gojenie rany pooperacyjnej oceniono jako 
bardzo dobre. Zdjęcie szwów wykonano 10 dni po wszcze-
pieniu urządzenia obserwując prawidłowe gojenie rany. 
Procesor zewnętrzny oraz wstępne jego ustawienia, po wy-
gojeniu rany zostało przeprowadzone miesiąc po operacji. 
W czasie wizyt kontrolnych przeprowadzono ustawienia 
procesora implantu, wykonano ćwiczenia słuchowe z wy-
korzystaniem audiometrii wolnego pola oraz dokonano 

Rycina 1.  m – blok młoteczka i kowadełka; i – staw kowadeł-
kowo-strzemiączkowy; s – kanał półkolisty boczny; 
f – nerw twarzowy; strzemiączko; p1 – wyżłobienie 
w bloku kosteczek jako miejsce zapięcia FMT; p2: wy-
żłobienie w kości do umieszczenia tam przetwornika

Rycina 2.  Stan po założeniu i zapięciu urządzenia. Widoczny prze-
twornik z zapięciem na resztkowych kosteczkach oraz 
ufiksowanie z użyciem cementu szkłojonomerycznego

Audiometria progowa w polu swobodnym
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Rycina 3. Wynik audiometrii progowej w polu swobodnym
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oceny korzyści z zastosowania urządzenia ( Ryciny 3 i 4). 
Ostatnia wizyta w Instytucie miała miejsce w kwietniu 2012 
r. a więc dwa lata po operacji. Subiektywnie, w ocenie mat-
ki oraz samej pacjentki korzyści są znaczne i utrzymują się 
w ciągu tego okresu, dziecko nosi aparat bardzo chętnie.

Dyskusja

Zastosowanie implantu ucha środkowego w wadach wro-
dzonych u dzieci nie jest metodą standardową i powszech-
nie stosowaną. Do tej pory ukazało się w literaturze zale-
dwie kilka prac oraz doniesień zjazdowych dotyczących 
tego tematu [19–21]. Po części wynikało to z braku reje-
stracji tego urządzenia dla zastosowań u młodych pacjen-
tów, co się zmieniło niedawno i można je stosować rów-
nież u dzieci. Nieprzewidywalność wad wrodzonych ucha 
środkowego i zewnętrznego, nieprawidłowy przebieg ner-
wu twarzowego i innych struktur w zdeformowanym uchu 
skłania wielu otochirurgów raczej do zastosowania innych 
rozwiązań niż implanty ucha środkowego, takich jak apa-
raty na przewodnictwo kostne, które w wielu wypadkach 
stanowią optymalne rozwiązanie, jednak mają również 
wady. Z drugiej strony brak rozsądnych alternatyw powo-
duje, że coraz częściej chirurdzy sięgają po implant ucha 
środkowego, również u dzieci najmłodszych. Operacje re-
konstrukcyjne atrezji przewodu słuchowego zewnętrzne-
go obarczone są stosunkowo dużym ryzykiem, wymaga-
ją najczęściej wielu znieczuleń i często są rozczarowujące 
zarówno dla chirurga jak i dla chorego. Najlepsze ośrodki 
na świecie nie mają dobrych wyników leczenia chirurgicz-
nego atrezji przewodu słuchowego zewnętrznego. W przy-
padkach jednostronnej atrezji z dobrym słuchem w dru-
gim, prawidłowym uchu szybka interwencja niekoniecznie 
musi mieć miejsce, natomiast u dzieci z obustronną atrezją 
przewodu słuchowego wymagane jest szybkie zastosowa-
nie odpowiednich metod leczniczych i rehabilitacyjnych 
zapewniających rozwój słuchu, mowy i  języka. Istnieją 
doniesienia z tematycznych zjazdów międzynarodowych 
o operacji dziecka już dwumiesięcznego z obustronną atre-
zją przewodu słuchowego zewnętrznego i obustronną mi-
krocją (Colletti V., International Vibroplasty Symposium 

2010 Toulouse, France, 15–17 April, 2010). Dla wielu, tak-
że dla nas postępowanie takie wydaje się jednak zbyt rady-
kalne głównie ze względu na rozmiary urządzenia w po-
równaniu z  rozmiarami główki dziecka oraz grubością 
tkanki kostnej oraz możliwością urazu okolicy implantu.

Istnieje wiele możliwych miejsc, które mogą być punktem 
zapięcia przetwornika FMT implantu. Należą do nich przede 
wszystkim odnoga długa kowadełka w niedosłuchach typu 
odbiorczego, pośrednia stymulacja okienka okrągłego [22] 
oraz bezpośrednia, bez użycia powięzi mięśnia skroniowego 
stymulacja w przypadkach po licznych nieudanych ossiku-
loplastykach czy operacjach radykalnych z dużą destrukcją 
elementów ucha środkowego w niedosłuchach typu prze-
wodzeniowego czy mieszanego zaproponowana i wprowa-
dzona przez prof. H. Skarżyńskiego w 2006 r. Inne sposoby, 
gdzie można umieścić przetwornik obejmują strzemiączko, 
płytkę strzemiączka, protezki do stapedotomii i ossikulopla-
styki, odnogę krótką kowadełka (zastosowanie klasyczne), 
czy zdeformowany łańcuch albo pozostałości kosteczek. 
Wybór dość często podejmowany jest śródoperacyjnie, na 
podstawie stanu ucha środkowego oraz obecności poszcze-
gólnych kosteczek słuchowych. W przypadku istniejącego 
bloku kosteczek tak jak w opisywanym przypadku postępo-
wanie może obejmować umieszczenie przetwornika na blo-
ku odpowiednio uformowanych kosteczek lub też usunięcie 
bloku kowadełka i młoteczka z pozostawieniem strzemiącz-
ka i zaczepienie przetwornika bezpośrednio na strzemiączku 
[20]. Bezpośrednie frezowanie kosteczek może być przyczy-
ną odbiorczego uszkodzenia słuchu zwłaszcza na wysokich 
częstotliwościach, co skłaniałoby do zastosowania tego dru-
giego rozwiązania, jednak wyniki nie potwierdziły takiego 
uszkodzenia słuchu. Według autorów, zachowanie istnieją-
cego łańcucha kosteczek, nawet zdeformowanego, daje wię-
cej opcji w przypadkach potencjalnych reoperacji, pozwala 
też na bardziej stabilne umieszczenie urządzenia a użycie 
niewielkiej ilości cementu szkłojonomerycznego stabilizuje 
dodatkowo układ polepszając przewodnictwo. Zawsze tak-
że, gdy stosuje się manipulacje na kosteczkach słuchowych 
podajemy dożylnie steroidy w dawkach leczniczych, co za-
pobiec ma odbiorczemu uszkodzeniu słuchu.

Audiometria słowna w polu swobodnym
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Rycina 4.  Wynik audiometrii słownej w polu 
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Wnioski

Implant ucha środkowego Vibrant Soundbridge jest bar-
dzo dobrym rozwiązaniem pozwalającym na poprawę słu-
chu w złożonej wadzie ucha zewnętrznego i  środkowe-
go w zespole Goltza-Gorlina. Wczesne i odległe wyniki 

audiologiczne są trwałe. Procedura otochirurgiczna wyma-
ga dużego doświadczenia, które pozwoli w różnym stopniu 
niedorozwoju ucha środkowego na jego bezpieczne otwar-
cie, uruchomienie istniejącego w całości lub części łańcu-
cha kosteczek słuchowych i bezinwazyjne umocowanie 
zakończenia elektrody stymulującej (przetwornika FMT).
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