Missbildning I innerorat

gav upprepade meningiter

Kongenitala deformiteter av
innerdrat kan sestillsammans
med meningit och varierande
grader av hor selnedséttning al-
ternativt dovhet. Upprepade
episoder av meningit kan or sa-
kasav en 6ppen forbindelse mel-
lan mellandr at och subar aknoi-
dalrummet. Risken for meningit
ar stor, dd en sk common cavity
foreligger, varfor snabb diagnos
ar av betydelse.

Olikatyper av kongenitala
dysplasier har tidigareklassifi-
ceratsoch vi rapporterar hér ett
fall med en 3-arig flicka som
uppvisade en ensidig dévhet
samt upprepade episoder av me-
ningit samt en misshildning av
innerdrat och av stigbygelnsfot-
platta.

Redan 1791 beskrev Mondini [1] ett
samband mellan subaraknoidal rummet
och det perilymfatiska rummet i ett
misshildat inneréra. Under aren har
Mondinis dysplasi anvénts som ett ge-
mensamt namn for ala typer av miss-
bildningar engagerande innerérat. En
direkt kommunikation mellanett allvar-
ligt misshildat inneréra och den inre
horselgangen i kombination med me-
ningit rapporterades redan 1838 av
Cook [2]. 1965 beskrevs en misshild-
ning av stigbygelns fotplatta med upp-
repad meningit tillsasmmans med ett
dovt dra, och under de sista artiondena
har dessa deformiteter med cerebrospi-
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nalvétskeléckage ytterligare klarlagts
[4, 5].

Genom utvecklingen av datortomo-
grafen och magnetkameran har det bli-
vit mojligt att i detalj beskriva den giv-
na deformiteten. 1993 klassificerade
Phelps[5] innerdredeformiteter hos su
patienter med upprepade meningiter.
Alladessa deformiteter skiljde sig fran
den &kta Mondini, dé&r man per defini-
tion har en normal basal vindling i
snackan i kombination med en dista
sackbildning och viss paverkan pa spi-
ralgangliet, dessutom vanligen med
viss horsel bevarad. Denna misshild-
ning ansesinte kunnaorsaka meningit.
Utvecklingsstopp i sétte till attonde
fosterveckan &r den troliga orsaken till
manga inneréremissbildningar ledande
till en sk gemensam kammare eller
»common cavity» med hdg risk for me-
ningiter, medan Modinis dysplasi troli-
gen beror paen storning betydligt sena-
rei fosterstadiet.

3-arigflicka

med upprepade meningiter

En 3-&ig flicka, utan hereditet for
horselnedsattning, togsini januari mé-
nad 1994, pa St Gorans barnkliniker i
Stockholm, pa& grund av meningit. Vid
understkningen framkom att flickan
hade en rdd, icke buktande trumhinna
(TH) paden hograsidan. Fortsatt utred-
ning konfirmerade diagnosen purulent
meningit, men ingabakterier kunde od-
las fram ifran likvor. Hon behandlades
med cefotaxim i ndgradagar, med ome-
delbar respons. En datortomografi av
hjarnan utfordesunder vardtillfallet och
visade en stor kavitet i innerdrat, men
man kunde pa dessa bilder inte skilja
mellan en inflammatorisk process och
en destruktion alternativt misshildning.
Ett cholesteatom och/eller kronisk me-
diaotit med eller utan misshildning dis-
kuterades. Hon forbéttrades raskt och
skickades hem med peroral antibiotika
terapi till och med slutet av januari.

| mitten av februari blev flickan ater
sjuk ochinkom akut till sammasjukhus.
Vid dettatillféllei det nérmaste somno-
lent. En akut lumbal punktion avsl 6jade
meningit och streptococcus pneumo-
niae kunde framodlas. Hennes hogra
TH var réd och buktade. Hon behandla-

des med samma medicin som vid fore-
gaende tillfalle och forbéttrades aven
denna gang momentant.

Fyradagar senare dverfordes hontill
oronkliniken, Karolinska sjukhuset for
uppfdljning. Oronundersokning i mik-
roskop gav vid handen ett normalt 6ron-
status pavanster sida, men pahoger sida
var mellantrat fyllt med vétska samt
luftbldsor medan TH var normal. Man
kundeintedifferentieramellan en sers
otit och ett cerebrospinal vétskel &ckage.
Flickan behandlades med penicillin V
ytterligare ett par dagar, innan hon san-
des hem.

| mitten av mars togs hon anyo in pa
barng ukhuset, denna gang pa grund av
hog feber samt enrdd TH. Dettavar den
fjarde allvarliga infektionen patre ma-
nader. Hon overflyttades genast till
oronkliniken for fortsatt vard. Vid den-
natidpunkt gjordes en myringotomi ge-
nom en rodnad TH med extensiv serés
otitis media. Vétskan i mellandrat var
mycket seg ochtogsdelstill odling, dels
sogs bort.

Hon behandlades med intravendst
penicillin V och forbéttrades genast.
Denna gang utan tecken till meningit.
Samtliga odlingar var negativa. En
magnettomografi utfordes, dar man sag
en kavitet i innerérat med teckentill in-
flammation.

Datortomogr afi visade

misshildning av inneréra

En datortomografi gjordes med kon-
sekutival mm snitt i axialaoch korona-
rasnitt. En magnetkamerarontgen gjor-
des dessutom med en 1,5 T Generd
Electric-apparat. Sekvenserna var bade
koronara och axiala T1-viktade, T1-
viktade med Gadolinium-kontrast och
T2-viktade. Snittjockleken var 3 mm
med 0,5 mm avstand.

Datortomografiresultaten indikera-
de en misshildning av hoger inneréra
(Figur 1A-B). Man fann en stor kavitet
som engagerade snéckan, vestibulum,
den lateralabaggangen samt delar av de
framre och bakre baggangarna. Denna
hdlighet hade kommunikation medialt
med den inre horselgangen och lateralt
med mellandrat genom ett vidgat ovalt
fonster.

Magnetkamerafynden Gverensstam-
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de med datorsvaret, dvs en kavitet med
samma hdga signal i T2-viktade bilder
som cerebrospinal vétska (Figur 2A-B).
Hog signal sags ocksd kommaifran de-
lar av hoger oras cellsystem.

Hor seltest visade

hor selnedsattning

Flickans fordldrar uppgav mycket
bestéamt att inga horsel problem hade fo-
rekommit under hennes uppvaxt. Deras
uppfattning var att hontill och med kun-
de anvanda hoger orafor att talai tele-
fon. Resultaten av ett noggrant horsel-
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Figur 2A. Axiala magnetkamerasnitt
(FSE,TR 9473/TE 90) genom det higra
orat, pa& samma niv& som Figur 1A. Den
vatskefyllda haligheten ses tillsammans
med den bakre delen av den bakre
baggangen.

B. Koronala magnetkamerasnitt som
visar haligheten samt delar av den bakre
baggangen. P& den vanstra sidan ses
helt normala forhallanden.

test gav dock vid handen att flickan led
av en grav horselnedsittning pa den
hogra sidan, medan horseln p& den
vanstra sidan var helt normal. D& hor-
selrester kunde uppmétas forklarades
hoger Ora inte som dovt. Svar kunde

Figur 1A. Axiala CT-snitt (1/1 mm)
genom det hogra mellandrat som visar
missbildningen och férbindelsen till den
inre horselgangen.

B. Axiala CT-snitt genom det vidgade
ovala fonstret.

uppnds pd 60-80 decibelnivan, men
trots flickans fina medverkan var full
maskering svar att &stadkomma.

Defekten opererades

Innan nagra besl ut togs géllande kir-
urgisk intervention diskuterades dator-
svaren med dr Peter Phelps, London, ra-
diologisk expert pa omradet. Man be-
slutade om kirurgi via mellandrat. Un-
der hela utredningsgangen och under
den kirurgiska perioden sattes flickan
pa profylaktisk amoxicillinbehandling.
Den 1juni gjordes en tympanotomi. En
misshildning av hdrselbenen kunde ge-
nast iakttas. Stédet var i det ndrmaste
sammanlankat med hammarskaftet och
chorda tympani klamd daremellan.
Béde stadet och chordan avlagsnades,
och hammarskaftet lossades ifran TH.
Nervus facialis var norma och téckt
med beni helasin langd genom mellan-
orat. PAplatsen for promontorium fanns
endast en flat benplatta. Stigbygeln var
klumpig och téckt av vavnad som likna-
de araknoidean. Stigbygeln togsforsik-
tigt bort, och sparades fér undersok-
ning. Ett litet |ackage av perilymfasags
direkt. Vestibulum, som nu kunde in-
spekteras, sag normal ut. Slemhinnan
runt ovala fonstret togs bort varefter
vestibulum packades med muskel som
fixerades med vavnadsklister. Det var
nu helt torrt i Orat. Det postoperativa
forloppet var glatt, och flickan kunde
séndas hem fyra dagar senare med pro-
fylaktisk penicillinbehandling.

Tiodagar senarekom ett tel efonsam-
tal fran flickans moder, ifrén en annan
del av Sverige, dér familjen befann sig
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Figur 3. Urkalkat, agarinbaddat snitt
genom den vid operation borttagna
stigbygeln. Asterisken visar defekten i
plattan, varigenom lackaget skett.

pasemester. Modern omtal ade att flick-
an hade hog feber och purulent sekre-
tion ifrén det hogra orat och ifrén nasan
samt var yr. De ombads att omedel bart
uppsoka néarmaste sjukhus, dér hon in-
togs for tre dagars behandling. Hon be-
handlades med imipenem intravendst
och botades momentant. | ngatecken pa
meningit férekom. Odlingar tagnaifran
nasofarynx visade véxt av streptococ-
cus pneumoniae, hemophilus influen-
zae och moraxella catharalis. Hon be-
handladesi ytterligaretio dagar med pe-
nicillin och kom efter tio dagar pa kon-
troll i Stockholm. Vid denna tidpunkt
sag allt normalt ut i orat.

Vidvarjekontroll desenastetvaaren
har ¢rat varit helt normalt. Vid senaste
kontrollen i november 1995 hade flick-
annormalaTH pabagge sidornaoch en
normal horsel pavanster 6ra, men man
kunde inte registreranagon horsel ifrén
hoger 6ra.

Stigbygeln lades vid operationstill-
falet i 3-procentig glutaraldehyd och
dekalcifierades dérefter i 14 dagar i
EDTA (etylendiamintetraacetat). Hor-
selbenet baddades in i agar och snitta-
des for bade ljus-och elektronmikro-
skopi. Stapes fotplatta med defekten,
somlett till fistulering, kan sesi Figur 3.

Audiologisk och radiologisk

utredning rekommender as

Upprepade meningiter kan forekom-
mavid kommunikation mellan det peri-
lymfatiskarummet och det intrakraniel-
la likvorrummet. Misshildningar av
detta slag uppkommer ofta tidigt under
den embryonala perioden, mellan gjétte
och &ttonde anl&ggningsveckan. Dessa
missbildningar resulterar i en stor ka-
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vitet i den framre delen av labyrinten
och en dilaterad eller mycket primitiv
snacka[7].

Flerafall har rapporterats, négramed
dodligainfektioner [4]. Dessamisshild-
ningar skall skiljas fran den rena Mon-
dini-misshildningen, som tillkommer
under den senare anléggningsperioden
och dér en normal basal vindling finns
kvar med mycket liten eller ingen risk
for meningiter [6]. Phelps studerade 20
patienter med kongenitala innertre-
misshildningar och visadeatt &ttaav des-
sa hade unilateralt engagemang medan
deresterandetolv var bilaterala. Fyraav
dessa 20 patienter drabbadesav upprepa-
demeningiter, ochingen av dem hadeen
&kta Mondinimissbhildning [8].

Vi rapporterar har om en 3-&rig
flicka, som enligt féréldrarna hade en
normal horsel bilateralt, med upprepa-
de episoder av meningit. Datortomo-
grafibilderna klassades enligt Jackler
[7], som en snéckhypoplasi A:3 med en
misshildad vestibulum, snécka samt
baggangar. En kommunikation mellan
den inre horselgangen och en 2 mmvid
defekt i fotplattan pa stigbygeln kunde
visualiseras och forklarade den bakteri-
ella spridningen till meningerna. HOg-
uppl6sande datortomografi & i detta
fall att foredra framfér magnetkamera,
vilken hér endast kunde pavisa en véts-
kefylld kavitet och inte nagra finare
benstrukturer. Att veta om en basal
vindling foreligger ger véardefull infor-
mation om eventuell risk for meningit.

Dennaflicka, som hade en helt nor-
mal psykomotorisk utveckling, drabba-
des av tva episoder av meningit innan
ytterligare en ledde till 6ronspecialist-
konsultation, varvid en adekvat diagnos
kunde stéllas. Flickan var inget éron-
barn, och féréldrarna hade aldrig note-
rat att hon led av négon horsel nedstt-

ning. Med en buktande réd trumhinnai
kombination med meningit skall enin-
neréremissbildning med forbindelse
mellaninner- och mellanéramisstankas
och utredas sa att meningitrisken kan
reduceras. Horseltest ger vardefull in-
formation, och total dévhet, som tyder
paen grav missbildning, okar risken for
meningit medan entill vissadelar beva-
rad horsel ger motsatt information. Nar
denna patient testades var svaren inte
helt entydiga, da forddrarna framhar-
dadei att flickan horde och kundetalai
telefon med det missbildade 6rat och en
fullstdndig utredning inte kunde ge-
nomforas padenna3-aring. Datortomo-
grafiundersokningen kunde dock pavi-
sa att ingen riktig snécka utvecklats,
varfor mellandrevégen vid kirurgi val-
des.

Under rehabiliteringen hade flickan
inga horselproblem, vilket stérkte be-
domningen att hon aldrig haft ndgon
horsel pa denna sida. Jackler rekom-
menderar vid dessa missbildningar
noggrann klinisk, audiologisk och ra
diologisk utredning.

Den audiologiska utredningen skall
innehdlla ton- och talaudiogram, impe-
dansmétning och hjarnstamsaudiometri
i fall av svarundersoktabarn. Denradio-
logiska undersdkningen med datorto-
mografi &r betydelsefull inte barafor att
stélla diagnosen utan ocksa for att pre-
diktera meningitrisk och perilymfa-
l&ckage i samband med operationen.
Hogrisktecken, enligt Jackler, &r forsto-
rad vestibulum, forkortning av deninre
horsel gangen och en vidgad aqueductus
cochleae.
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