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INLEIDINCG

Het gehoororgaan is omgeven door de botmassa van het os tempornle, Zilekten van
dit bot kunnen daardoor laesies van het gehoororgaan veroorzaken en gehoorsion|

nissen tot gevolg hebben.

Het doel van dit onderzoek is na te gaan welke afwijkingen ten gevolge van bol

zickten in het os temporale kunnen ontstaan en welke gehoorstoornissen hierbif
voorkomen, Tevens is nagegaan met welke andere oorheelkundige versehijnselen
dit gepaard gaat. Een interessante vraag is ook of slechthorendheid het eerste nymp
toom van een botziekte kan zijn.

Ten aanzien van een aantal botzickten konden patiénten en schedels van overleden
patiénten bestudeerd worden. Omtrent enkele botziekten waren alleen gegevens nil
de literatuur ter beschikking. De afwijkingen en gehoorstoornissen in verband il
otosclerose werden bij dit onderzoek niet bij patiénten bestudeerd, nangezien deze
voldoende bekend mogen worden beschouwd. Evenmin werd het syndroom vin e
Kleyn-van der Hoeve bestudeerd, daar de afwijkingen die hierbij oplreden nuuw
verwant zijn met die van otosclerose. Bijzondere aandacht werd cchter bostecd nun
de verschillen tussen de afwijkingen in het os temporale bij olosclerose en biy pndere
botziekten.

Eigen onderzock werd verricht bij zeven patiénten en é¢én schedel met Flyperastosiy
Corticalis Generalisata, bij elf patienten en twee schedels met Morbus Albers
Schénberg, en bij twee patiénten met Morbus Paget. Literatuuronderzock werd v

richt omtrent Morbus Albers-Schonberg, Morbus Paget en Dysplasia Fibrosa, o
verband met andere botzickten werden in de literatuur geen gevallen van slechl

horendheid gevonden.



HOOFDYTUK |

HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

ALGEMEEN

In 1955 beschreven Van Buchem, Hadders en hun medewerkers cen hotzekte
onder de naam hyperostosis corticalis generalisata.

Het betreft een ziekte die in de puberteit begint met sclerose en verdikking van e
corticalis, Vooral de schedelbeenderen, de onderkaak, de sleutelbeenderen en e
ribben zijn verdikt. In tegenstelling tot deze botten tonen de lange pijpbeendercn,
de ossa metacarpalia en de ossa metatarsalia geen toename in dinmeter, nangesicn
hierin alleen endostale nieuwvorming van het bot optreedt. In deze botten komt de
afwijking alleen voor in de metaphysen, de epiphysen tonen geen alwijkingen, Op
het buitenoppervlak van alle botten kunnen exostosen voorkomen. Door de hyper
ostose kunnen de foramina voor de hersenzenuwen verkleind worden, De nlwi)
kingen zijn symmetrisch,

Rontgenologisch onderzoek toont sterke sclerose van de corticalis, bij sommige bol
ten gepaard gaande met de hierboven reeds vermelde bataanwas.

Op grond van de normale structuur van het botweefsel, van het normale pehialie des
mineralen in het bot, van het verhoogde alkalische fosfatase-gehalte in het serun,
en van het stofwisselingsonderzoek van strontium 85 gebruikt aly indicator voor oy
kalkstofwisseling, concluderen Van Buchem en Hadders dat de botafwijkingen b
rusten op verhoogde aanmaak van normaal bot,

Aanvankelijk zijn de afwijkingen alleen réntgenologisch aantoonbanr, Veelal #ijin ¢
geen klachten. In een later stadium ontwikkelt de patiént een vrij typisch uiterlijk
(fig. 1 t/m 6); het hootd is groot en vooral de onderkaak is verdikt en yerbroed,
Soms zijn er opvallend sterk verdikte sleutelbeenderen. Door de vernauwing van de
foramina voor de hersenzenuwen kunnen stoornissen in de functic van dese zeni
wen ontstaan. De nervus octavus en de nervus facialis zijn vaak aangedann,

De diagnose wordt gesteld op grond van klinische verschijnselen en de rbntgenalos
gische localisaties van de botafwijking. Op grond hiervan onderscheiden de sehii):
vers deze ziekte van andere botziekten met hyperostose, zoals de ziekte viun Albers:
Schonberg, de osteomyelosclerose, de hyperostosis generalisata met pachydermniy,
de ziekte van Camurati-Engelmann en de hyperostose van Halliday,

De ziekte Iy regesslel erfelijk, Do pathogenese is onbekend,
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PATIENTEN

doven patitnten met hyperostosis corticalis generalisntn werden onderzocht. Dit
Waren vijl nog in leven zijnde patiénten die Van Buchem ¢n Hadders beschreven en
fwee anderen, die naar alle waarschijnlijkheid ook deze ziekte hadden. Van twee
byverleden patiénten werden de gegevens uit de publikaties van Van Buchem en
Fudders overgenomen,

Bloedverwantschup bestond bij vier patiénten.

D onderzochte patiénten waren verschillend van leeftijd en hadden de botziekte in
vernehillende graad, Hierdoor was het mogelijk een hypothese op te stellen over de
bitwikkeling van de gehoorstoornissen. Bovendien was het mogelijk een uitvoerig
hnutamiseh onderzock te doen van een schedel van een overleden patiénte, van wie
et bekend was dat zij doof was geweest.

PATIENT I
(man, ten tijde van het onderzoek 40 jaar)

Foorgeseiedents, Tijdens een sportkeuring was rontgenologisch de massieve scha-
Huw v de ribben opgevallen.

g, [ Flyperostosis corticalis gene-
ralisatn, Verdikie onderkank on brede
i (putidnt 1),
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Audiometrisch onderzoek patiént 1.

Er waren geen klachten over slechthorendheid of oorsuizen, Patiént had nooll eer
drukkend gevoel op de oren gehad. Slikken of gecuwen veroorzaakien geen vel
andering van het gehoor. Otitis bleek niet bekend, Hij heeft geen evenwichisulons
nissen gehad, De neus was goed doorgankelijk. De vader zou dezellde brede Kin
gehad hebben.

Algemeen lichamelijk onderzoek, Opvallend is de grote onderkaak en de verbrods
kin (fig. 1). De sleutelbeenderen zijn sterk verdikt. Algemeen onderzoek toont pges
bijzonderheden,

Keel-, news- en oorheellkundig onderzoek, De beide trommelvliezen zijn intaet en
tonen geen alwijkingen, De hamersteel is normaal, de processus Lateralis is lets dikkor
din normanl, Inde wiwendige gehoorgangen bevindt zich vooronder een geringe ver
hevenheld, muur 2f 20 olet abnormaal nauw. De tubae auditivae 2ijn doorgankelifk
met de proel van Valsalve, De doorgankelijkheid van de neus Is belderaljds gowd,
Het neusseptum heolt sen geringe deformatie, maar s niet abnormaal verdikt, e
chonnen en laryns fonen geen alwijkingen,

()
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Awdiometriseh onderzoek twont belderzjds een gering perceptieverlios,
Chderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden,

Evenwichisonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven
en calorseh onderzoek).

Rilntgenologtseh onderzoek (fig. 19), Alle schedelbeenderen tonen sclerose en zijn
verdike, Plaatselijk is het oppervlak onregelmatig hobbelig. De neusholten zijn nor-
rnd; de sinus frontales zijn klein,

e purtes petrosae zijn verbreed en afgerond. Plaatselijk is het opperviak onregel-
mutlg, De meatus acusticus internus is beiderzijds vernauwd, vooral in het midden-
pedeelte. Naar schatting is het lumen tot ongeveer 2/3 van normaal verkleind. De
Tunclus I breder dan de rest van de meatus. De begrenzingen van de cochlea, vesti-
Bulum en halfeirkelvormige kanalen zijn vaag en enigszins wolkig. De Iumina lijken
nurmanl van grootte,

D¢ pneumatisatie van de mastoiden is sterk verminderd, Alleen in het mediale ge-
eelte zijn gepneumatiscerde gebieden aanwezig, De beenbalkjes hierin zijn verbreed
o onduldelijk begrensd, Ook van het cavum tympani zijn de begrenzingen vaag en
Ikt het lumen normaal groot. De hamer en incus zijn zeer waarschijnlijk verdikt.
De ufwijkingen zijn links en rechts vrijwel gelijk.

PATIENT II
(man, ten tijde van het onderzoek 36 jaar)

Foorgeschiedenis, Patiént had geen klachten. Bij een bevolkingsonderzoek op 21-
Jartge leeftijd werd sclerose van de ribben gevonden. Op een portretfoto die op
L6 Jurige leeltijd werd genomen, is cen vergrote kin te zien.

Nanal liet Tde janr had patiént perioden van matige slechthorendheid. Politzerkuren
piven tjdelijke verbeteringen. Op 15-jarige leeftijd werd een adenotomie verricht,
Het gehoor was in die tijd langzamerhand slechter geworden. Otitis of oorpijn had
patitnt noolt gehad, Ook geen oorsuizen. Er waren geen evenwichtsstoornissen be-
kend. De neus raakte reeds bij een geringe verkoudheid verstopt. Sinusitis had
putiént noolt gehad, De reuk was goed, de spraak was steeds normaal. Na het 16¢
fuar wan o betrekkelijk korte tijd het gezicht scheef geworden en gebleven door ver-
nmdng van de nervas facialis,

dAlgemeen lichamelijk onderzoek, Opvallend is het grote hoofd, het hoge brede voor-
hoold en de vergrote brede onderkaak en kin (fig. 2). Algemeen onderzock toont
poen bijzonderheden,

Keels, newss en vorheelkundly onderzoek, Beide trommelviiezen zijn intact en niet
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Fig. 2 Hyperostosis corticalls gones
lisata. Grote schedel, verdikie ancdoi
kaak en brede kin, verdikte ossn na
salia, Parese van de linker nervus In
cialis en nervus abducens (Patdnt T

ingetrokken. De processus lateralis van de hamer is dikker dan normaal, de steel Hjkt
normaal van dikte, het distale einde is verbreed. Eenmaal werd patiént gezlen nief
ingetrokken trommelvliezen, hij was toen enkele dagen verkouden. De peloorpnngen
zijn wat nauw, Er zijn exostosen vooronder in de gehoorgang. De tubne zijn mel do
proefl van Valsalva niet doorgankelijk, wel met de proef van Politzer, De doorganlee-
lijkheid van de neus is gering. Het neusslijmylies heeft cen normanl aspect. Hel
septum is bolvormig verdikt. De choanen en de larynx tonen geen alwijkingen,

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds cen gemengde slechthorendheld; over
wegend voor de lage tonen,

Onclerzoek van de hersenzenuwen. Links is de visus vanal de kinderleeftije al slecht
en er is cen geringe strabismus convergens, Op 30-jarige leeftijd wis de visus rechis
G/06, links 6718, Er werden toen beiderzijds stuwingspapillen gevonden van 1,5
dioptrie. De Hnker nervus faeialis heeflt een bijna totale perifere paralyse, Alleen de
mondhoek toont cen geringe beweeglijkheid, Rondom het linkeroog en de mond:
hoek zijn somy faselenlnlre contractios zichtbanr, Smaaksensatic is op het lnker
voorste 2/3 gedeelte van de tong niet op te wekken, Er zijn geen articulntiestoor
nissen,
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Audiometrisch onderzoek patiént IL

Fvenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven
o caloriseh onderzoek),

Rintgenologiseh onderzoek (fig. 18). Opvallend is de vergrote schedel en verbrede
onderknak. Alle schedelbeenderen tonen sterke sclerose. De neusbijholten zijn nor-
munl aanwezig, de rechter sinus frontalis is zelfs vrij groot. De wanden hebben een
plud opperviak,

D¢ purtes petrosae zijn sterk verdikt, vooral de punten zijn zeer breed en stomp af-
getond, Het oppervlak is plaatselijk onregelmatig. De meatus acusticus internus is
coer duldelijk vernauwd, Het lumen lijkt tot minder dan 1/3 van normaal verkleind
Lo 2ljn, mogelijk s de fundus iets wijder. De wanden van de linker meatus zijn glad;
fechts heelt het middengedeelte een onregelmatig oppervlak, De cochlea, hef vesti-
Bulumm en de halfeirkelvormige kanalen zijn vaag begrensd, de diameter en de vorm
Hfken normaal,

De pneumatisatie van het os mastoideum is sterk verminderd, alleen in de omgeving
Vit hel epitympanum is er enige pneumatisatie annwezlg, Het cavum tympani is
pormaal, het hypotympanum en epitympanum zijn duldelifk te onderscheiden, De
hamer en incus zijn verbreed, De afwijkingen zijn Hoks en techis veijwel gelijk.
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Fig, 3 Hyperostosis corticnlls gene
ralisata, Enigszing huilerig uiterijh en
starre  mimiek  (dubbelzijdige  paress
van de nervus facialis), grote schedel,
verdikie onderkank en brede Kin, ('a
tent 1),

PATIENT 111
(man, ten lijde van het onderzock 49 jaar)

Voorgesehtedends, Op 17-jarige leeltijd was patiént duizelig geweest, wanrng hif eon
scheve mond had gehouden, Tevens was hij sinds die tijd slechthorend geworden,
Aanvankelijk alleen rechts, maar al snel ook links. Hel rechteroor bleel meer slechl
horend dan links. De slechthorendheid ontwikkelde zich langzaam progressiel, Cp
3-jarige leeftijd had patiént voor het cerst een hoorapparaat nodig, De slechi
horendheid was daarna niet toegenomen, FEr was geen wisseling in de mute van
slechthorendheid geweest. Otitis of oorpijn, oorsuizen of fluitende sensaties
patitnt nooit gehad,

Tand- en kiesextracties waren moeilijk, daar de elementen zeer vast zaten, Cirouol
vader van vaderszijde had cen grote gelijkenis met patiént, Hij had dezelfde kin en
hetzellde ‘ronde’ hoold,

Algemecn Hehamellfk ondersock, Opvallend iy het grote hoofd, het grote gezieht on
grote brede onderknak en kin (ffg. 3). De sleutelbeenderen zijn verdikt, Verder wois
den geen bijeonderheden gevonden,

Koel-, neus- en oorheelkundly onderzoek. De belde trommelyliezen zijn intaet en

17
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Audiometrisch onderzoek patigént TIT.

nlet ingetrokken, Uit onderzoekingen die elders verricht werden op 38-jarige, 42-
Jurlge en 46-jarige leeftijd bleek dat de trommelvliezen soms waren ingetrokken. De
audiogrammen uit die tijd zijn gelijk aan die op 49-jarige leeftijd. De processus
luteralis van de hamer is dik, de steel lijkt normaal, het distale einde is verbreed. In
e ultwendige gehoorgang bevinden zich beiderzijds kleine exostosen achterboven en
gen grote exostose vooronder. Hierdoor is het vooronder-quadrant van het trommel-
vlies niet zichtbaar, Met de proef van Valsalva blijken de beide tubae doorgankelijk
(@ zljn, De neus is goed doorgankelijfk. De basis van het neusseptum zict er normaal
ult, De choanen en larynx tonen geen afwijkingen.

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een ernstig perceptieverlies.

Onderzoek van de hersenzenuwen. De sensibiliteit van de huid boven de ogen is
mogelifk fets verminderd, overigens zijn de sensibiliteit van hel aangezicht en tri-
geminug reflexen intact.

Opvallend is het starre uiterlijk met een enigyzing huklerhge ubtdrukking, De mimick
ontbreckt volkomen, Beiderzijds is er cen vrijwel valledige perifore paralyse van de

F .
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nervus fnetulin, P s alleen cen minfmale beweeglijkheld viak boven de neuswortel
on bij de neusvieugels, Vooral links I de oogspleet wijd en kan nlet volledig wor
den gesloten, De smuak fs duldelijl verminderd. De spraak is monotoon, de articu
latie zwik. De reuk is verminderd, Overlgens tonen de hersenzenuwen geen il
wijkingen,

Evenwichtsonderzoek, De labyrinten zijn caloriseh onprikkelbaar, De statische, loops
en wijsproeven tonen geen alwijkingen.

Rontgenologiseh onderzoek (fig. 20-21), Opvallend zijn de prote schedel, het ver

dikte schedeldak en de sterk vergrote en verbrede onderkaak. Alle schedelbesndaren
tonen sterke selerose en verdikking, De neusbijholten zijn alle annwezig en hebben
pladde begrenzingen,

De partes petrosae tonen sterke sclerose en zijn verdikt, vooral de punten zijin zeei
sterk verbreed en stomp afgerond, Plaatselijk zijn er exostosen, De meatus acustiens
internus is zeer sterk vernauwd en slechts als een smalle splect zichtbaar, Pluatselijk
is er zelfs geen lumen zichtbaar. Het verloop is enigszins golvend. Op de opname
volgens Stenvers is de meatus acusticus internus als een zeer nuuw min ol meer
horizontaal splectje te zien, De fundus is niet duidelijk te onderscheiden, De ochlen
is zeer vaag zichtbaar, de diameter lijkt normaal, Het vestibulum en de halfeirkel
vormige kanalen zijn niet met zekerheid te onderscheiden,

De pneumatisatic van het mastoid is bijna geheel afwezig, De nog zichthare bol

balkjes zijn breed en vaag begrensd. Fet lumen van het cavam tympant Hjkt normil
van grootte, Mogelijk zijn hamer en incus verdikt,

PATIENT IV
(man, ten tijde van het onderzock 35 jaar, en cen broer van patiénte V)

Voorgeschiedenis, Sinds jaren was patiént slechthorend, Flet gehoor wis nlel wisse
lend, er was geen otitis bekend. Er waren geen klachten over oorsulzen, de sprank
was normaal, Er waren geen evenwichtsstoornissen bekend,

Algemean lichamelijk onderzoek. De onderkaak en kin zijn in geringe mate verdiki
en verbreed, Algemeen onderzoek toont geen bijzonderheden.

Keel-, nets- en oorheelkundig onderzoek. De trommelvliezen zijn niet ingetrokker,
De hamersteel en processus lateralis tonen geen afwijkingen, De tubae zijn doorgan:
kelijke met de proef yan Valsalva, In de uitwendipe gehoorgangen bevindt zieh ven
geringe welving vooronder, De neus Iy goed doorgankelijk, het septum 1% lols vors
breed aun de basts, Chonnen en larynx tonen geen afwijkingen.

Adlometrisch onderzoek twont beldorzijds een gemengde slechthorendeld,
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Audiometrisch onderzoek patiént 1V.

Onderzock van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

Eveawichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven
en ealorisch onderzoek),

Rintgenologisch onderzoek van de ossa temporalia is niet verricht.

PATIENTE V
(vrouw, ten tijde van het onderzoek 28 jaar, en een zuster van patient 1V)

Voorgeschiedenis. Op haar 16e jaar kreeg patiénte een scheef gezicht. Ongeveer
[ezellddertijd begon zij slechthorend te worden, links meer dan rechts. De mate van
slechthorendheid was niet wisselend. Er was geen oorsuizen. Patignte had geen
olitis gehad, Patiénte was vroeger wel cens korte tijd duizelig geweest. Er waren
peen spontane draaisensaties bekend. Patiénte had geen sinusitis gehad, De spraak
wis normual, Vier broers en twee zusters waren gezond,

Algemeen lichamelijk onderzoek, Het hoold i grool, de kin verdikt en verbreed. Er
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Audiometrisch onderzoek patiént V,

is cen geringe exophtalmus, rechts meer dan links, De sleutelbeenderen zijn verdikt,
Algemeen onderzoek toont geen bijzonderheden,

Keel, neus- en oorheelkundig onderzoek, In de uitwendige gehoorgangen bevinden
zich beiderzijds grote exostosen; een zeer grote vooronder, een kleinere nehiterondder,
De gehoorgang is hierdoor bijna volledig geoblitereerd, Slechits een zeer nuuwe
spleet, die in de diepte blind eindigt, is achterboven nog ziehtbaar, Het trommelviios
is hierdoor niet zichtbaar, De doorgankelijkheid van de tubae Is niet to bepalen
Tijdens politzeren is geen geluid in de vitwendige gehoorgang wanr te nemen, Hel
septum nasi heeft een zeer brede basis en is bolvormig verdikt, evenaly de cochlen,
Het slijmvlies ziet er normaal uit. De doorgankelijkheid van de neus is goring. 1w
choanen en larynx tonen geen afwijkingen,

Audlometriseh onderzoek toont belderzijds cen gemenpde slechthorendheld,

Onderzoek van de hersenzenuwen, Hoewel de reukstoffen wel worden winrgenomen
kunnen deze niet juist benoemd worden, Rechis {s er een geringe visusstoornis, Dy
pezichtsvelden zijn normanl. De sensibiliteit van het aangezicht s normanl. Rechi
In de cornenreflex annwezig, links in deze twijfelnchilg, De mimisehe museulatuu
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vin de ke gelaatshellt functioneert normual, Rechis bestant cen perifere parese
v de nervus faelalis,

Evenwichesonderzoek. Er is een sterk verminderde eulorische prikkelbaarheid van
de labyrinten, maar verder zijn er geen bijzonderheden (statische-, loop- en wijs-
proevend,

Kintgenologiseh onderzoek, De partes petrosae tonen sterke sclerose en zijn bol-
vormig verdikt en hebben grillige exostosen. Door de sterke sclerose zijn vele details
nlet goed te beoordelen. De meatus acusticus internus is links vernauwd. Beiderzijds
I de uitwendige gehoorgang sterk vernauwd, Rechts zijn hamer en incus zeer sterk
verdikt,

PATIENTE VI
(vrouw, ten tijde van het onderzock 50 jaar)

Voorgeschiedenis. Na de kinderjaren was de kin van patiénte geleidelijk groter ge-
worden, Ongeveer tezelfdertijd was zij slechthorend en blind geworden. Op 16-jarige

Fig. 4  Hypoerostosls corticalls gene-
viilinntn, Yerdilte omin nosalin  met
aspeel vin sen Kininkbenige zadelneus
(it V1),

_ o

leeftifd ontstond cen dubbelzijdige parese van de nervus faelalis, Oty of oorplijn
had patiente nooit gehad, AL jaren had patiénte oorsalzen. Bvenwichtsstoornissen ol
spontine draaisensaties waren o niet, De neus was goed doargankelijk, De reuk win
verminderd. Tussen het 30ste en 33ste levensjunr ontwikkelde zich geleldelijk ven
diplegie van de benen, Op 41-jarige leeltijd ontstond ¢en ernstige neuralgie van de
nervus trigeminus,

Algemeen lichamelljk onderzoek. Patitnte heelt een opvallend uiterlijk, Het hoold
is groot, de onderkank en kin zijn zeer groot en verdikt (fig. 4, 5). Er was diplegle
vin de benen,

Keel-, news- en vorheelkundig onderzoek. De rechter uitwendige gehoorgang (v bijnn
volledig afgesloten door een zeer grote exostose op de achterbovenwand, Ook do
linker gehoorgang toont verschillende exostosen; cen zeer grote achterboven en
lwee kleinere vooronder, Deze exostosen raken en overdekken ellanr pedeeltelijk
zodat de gehoorgang volledig algesloten lijkt. De doorgankelijkheid van de tubine s
niet te bepalen, Op 44-jarige leeftijd werden elders ondoorgankelijke tubne vt
gesteld, De ossa nasalia zijn verdikt, hierdoor was de benige neusrug hoger dan de

flgc 5 Hyperostoss corticalls gones
rulisiti, Typlsehe enlgaelnn hullerige
mimiek, grote sehedel, verdikie onders
Kiile (paliénte VI,

2)



AG AD

I "y T " T
W | i I I 1 ,
0 i [ — |
1 e 20 [fese=q [}~ - ]
! G L
| 3 i .'.‘“-l‘:e.lu
(i i P’_‘“AJ J. .,._}-:i - ] W f E'?&;_‘{-_ =
wn — i e e e L = == g
| o —1 B -
(] H Bo — == %_
! L | ==
10 = '
L | 1 il | | g | | | | | | | | T e
H 250 LR 14) oo 2000 Loon 8000 Hz 128 250 s00 003 2000 L0000 BOOD Hz
(11] / : - = =
o & T —x
i o S
11 | I ). 2200
A
n ) / —‘-; "—‘4‘
e _ 2 o o p s
1 m 30 L 50 3] 0 B an 10 16 de
Flreshold 1one decay test S.LS.1. test
links rechis finks s
1000 Hz 5 dB 0 dB 1000 Hz 0% o
2000 Hz 20 B 10 dB 2000 Hz 0% 0%
4000 2 > 40 dB 20 dB 4000 Hz i

meting niet mogelijk
Audiometrisch onderzoek patiént VI,

Krankbenige en heeft de neus het aspect van een kraakbenige zadelneus (fig. 4). De
doorgankelijkheid is goed. Het septum is bolvormig verdikt evenals de conéhae
Inferiores. De tandlijsten zijn sterk en onregelmatig verdikt, hierdoor zijn de choanen
et de larynx niet te onderzocken.

Adudiomerrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid, met
overwegend perceptieverlies. '

Ondersoek van de hersenzenuwen. Patiénte is blind. Er is een geringe strabismus
divergens; de ogen kunnen echter in alle richtingen worden bewogen. De sensibiliteit
vin het nangezicht is afwezig. De corneareflex is beiderzijs alwezig, Er is cen zeer
peringe knuwkracht, Ammoniak prikkelt het neusslijmvlies niet, De reuk is afwezig
elderzijds bestaat er een ernstige perifere parese van de nervus fucialis, links ma.-mj
tan rechts, Alleen de neusvieugels en de rechter helft vin de voorhooldsmuseulatuur
djn gering beweeglijk. De smaak is sterk gestoord, De trannsecretle fs pering ver-
serkt, De tong is atrofisch, links meer dan rechts. Kr gijn fbeillalre contracties, de
~ maobilitelt is traag, De pharynxreflex is afwezig, '

T

Evenwlehivonderzoek. Door diplegie van de benen 20 statisehes en loopproeven niel
mogelifk, L s een geringe spontune ratatolre nystugmus tegengesteld aan de whjzers
vin de Klok, De Tabyrinten zijn ealoriseh onprikkelbaar,

Rontgenologisch onderzoek (flg. 22), Er is een uitermute sterke selerose en verdik-
king van alle schedelbeenderen, De neusbijholten zijn aanwezg. De partes petrosae
zijn zeer sterk verdikt, de diameter is bijna gelijk aan de lengteas, Het mastold s
niet gepneumatiseerd. De meatus acusticus internus is slechts zichtbaar als een zoer
nauwe onregelmatig verlopende spleet, Ter plaatse van de fundus ikt deze whjder,
Op de plaats van de cochlea is een wazige onduidelijke opheldering, deze N Wit
schijnlijk niet vernauwd. De uitwendige gehoorgangen zijn in het medinle pedeelte
vrijwel afgesloten, Het middenoor is nict te beoordelen,

PATIENTE VII
(vrouw, ten tijde van het onderzoek 38 juar)

Voorgeschiedenis. Patiénte was nooit ernstig ziek geweest, In de linkerarm i #l)
weleens neuralgiforme pijnen. Na de kinderleeftijd was de kin geleidelijk brader en
dikker geworden, daarna was er geen duidelijke progressic opgevallen. Op T4 jarige
leeftijd was er een scheef gezicht ontstaan, dat na een half jaar weer normual wordl,
Later was het gezicht tijdelijk scheef naar de andere zijde. Vanal ongeveer het 2040
jaar kon het gezicht aan beide zijden blijvend slechter worden bewogen,

Tussen het 15¢ en 20ste jaar was het gehoor geleidelijk minder geworden, Hidens
zwangerschap werd de slechthorendheid niet ernstiger. Qorpijn ol ofiths hnd patinte
nooit gehad. Soms was er oorsuizen, links meer dan rechts, Het gehoorverlion win
nict wisselend. Vroeger had patiénte evenwichtsstoornissen gehad, zij Kor moetiik
rechtuit lopen en had steeds een afwijking naar links. Deze kluchten waren vers
dwenen, De neus was niet verstopt.

Algemeen lichamelijk onderzoek. Zeer opvallend is het grote hoofd en de sterk vors
dikte en verbrede onderkaak (fig. 6), De sleutelbeenderen zijn verdikt, Algemesn
onderzoek toont geen bijzonderheden,

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek, De linker uitwendige gehoorgang s door
grote exostosen vrijwel afgesloten, er is een zeer grote exostose aehterboven en son
iets kleinere vooronder. Voorboven raken deze elkaar. De spleetvormige opening
hiertussen is afgesloten door cen exostose achteronder op dieper nivenu, Ook in
de rechter gehoorgang bevinden zich twee grote exostosens een zeer grote reikt vin
boven tot halverwege de doorsnede van de gehoorgang, de andere bevindt zleh
nchteronder, achter overdekken de exostosen elknar gedeeltelijk, Slechts een zer
Kleine opening is annwezig, wiardoor een klein gedeelte van het voaronder quadrant
vin het trommelvlies ziehtbuar is, De doorgankelijfkheld van de tubae iy niet te bes




Fig. 6 Hyperostosis corticalis gene-
ralisata. Grote schedel, maar vooral
een zeer dikke en brede kin. Dubbel-
zijdige parese van de nervus facialis
(patiénte VII}.

pilen, De ossa nasalia zijn verdikt en de benige neusrug verhoogd. Hierdoor heeft
de neus het aspeet van een kraakbenige zadelneus. De conchae zijn bolvormig ver-
(KL, het septum heeft cen brede basis. De neus is goed doorgankelijk. De choanen
oin de lurynx tonen geen afwijkingen.

Avcltometriseh onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid,

Onderzoek van de hersenzenuwen, Opvallend is het starre uiterlijk van patiénte; de
mimiek ontbreckt bijna volledig. De nervus facialis is beiderzijds paretisch, De
Hnker nervos trigeminus toont een sterk verminderde functie; cornea reflex, sensi-
bilitedt van de huid en reactie op opsnuiven van ammoniak zijn afwezig. De reuk is
normeal, evenals de visus en de oogbewegingen.

Evenwichtsonderzoek, Er is cen spontane rotatolre nystagmus met de wijzers van
e Klok mee. De labyrinten zijn calorisch onprikkelbpar, De statische, loop- en
wWikproeven tonen geen bijzonderheden,
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Audiometrisch onderzoek patignt VI,

Réntgenologisch onderzoek is niet verricht,

PATIENTE VI

Patiénte was voor ons onderzock, op 52-jarige leeftijd overleden, zi) wis een (wow
lingzuster van patiént IX. De hieronder vermelde gegevens zijn die van Van Huchem
en Hadders.

Voorgeschiedenis, Op 20-jarige leeftijd had patiénte con grote Kin, Geleldelijfk iy
het gehoor en het gezichtsvermogen achteruit, Op 40«jurige leefijd was 21 ool en
blind. Toen patitnte 28 jaar was werd bij haar papiloedeem en hyperostosts vin de
schedelbeenderen en de pijpbeenderen gevonden,

Onderzoek, Patiénte had een hoog voorhoold en cen prominerende Kkin, die veroos
zankt werd door een brede en sterk verdikte onderkank, De sleutelbeenderen waren
sterk verdike, Fr wis een geringe exophtalmus, De pupillen waren gelijk van grootte,
rond en reageerden nlet op leht, De paplllen wiren atrotisch,
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de wehedel worden nlzonder

ol v patdnte s bewnard gebleven. De rosultiten van het onderzoek van

K besehreven (zie blz, 28)

PATIENT I'X

Patient was voor ons onderzoek, op 50-jarige leeftijd overleden, hij was een twee-

linpgbroer van patiente VIIL De hieronder vermelde gegevens zijn die van Van

e hem en Maodders,

Faorgeschiedenis, Blijkens portretfoto’s had patignt een normaal uiterlijk toen hij
O Juur was, maar op 25-jarige leeftijd was de verbrede en grote kin te zien. Op
U qnrdge leeltijd kon hij niet goed zien, en werd papiloedeem en hyperostose van
de sehedelbeenderen gevonden. Ook was hij vanaf die tijd af en toe duizelig. De
lptste Vi)l joar had hij moeite met lopen en spreken. Geleidelijk was hij doof
pewaorden,

(hderzoek. Patiént had een hoog voorhoofd en een grote prominerende kin. De
dentelbeenderen waren zeer dik en verbreed. Er bestond een lichte exophtalmus
et cen wijde lidspleet, De pupillen waren gelijk, rond en reageerden goed op licht
en convergentie, De papillen waren atrophisch. De visus was beiderzijds 1/36 en
isvelden konden niet bepaald worden. Er werden geen

Tlet te corrigeren, De gezic
netrolopgisehe alwijkingen gevonden,

Rdntgenologiseh onderzoek. Alle schedelbeenderen toonden sclerose. Het schedel-
ik was verdike, De onderkaak was sterk verdikt en sclerotisch.

MORPHOLOGISCHE AFWIIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE

FUN SCHEDEL MET HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

Do sehedel van patiénte V1L, die op 52-jarige leeftijd was overleden, is bewaard ge-
bleven, Vian deze patiénte is bekend dat zij geleidelijk doof en blind was geworden.

Wi waren in de gelepenheid deze schedel te onderzoeken.

D pehiele sehedel toont een zeer sterke hyperostose, Alle onderdelen zijn verdikt en
uiistekende delen zijn veelal afgerond. Vooral de onderkaak is sterk verdikt en ver-
dak dat

yrocessus styloidet, die gen doorsnede heb-

brevd, Zeer duidelijk blijkt de hyperostose bij doorsnede van het schede
Lol 4 monl verdikt is, en bij de dikke
ben van ongeveer |5 em (fig, 7, 9). Plaatselijk komen solitwire en wratachtige ex-

pulonen of conglomeraten voor, Het binnenopperviak van de sehedel is door hyper-
pntone nls het ware in plooten gelegd, De sulel voor de bloedvaten zijn niet of nau-

Fig. 7 Doorsnede van een normale schedel en een schedel mel hyperostosis cortiealis
generalisata. De verdikte schedelbeenderen zijn op deze doorsnede zeei opyvillend, (1)
De foramina zijn vernauwd. Op de foto is dit te zien bij de laming eribrosn (21, hol
foramen ovale (3) en het foramen lacerum (4).

welijks meer te onderscheiden of zijn door de hyperostose voor een groot deel aver
woekerd, zoals de sulcus sigmoideus. Het gewicht van de schedel bedraagt 2,375 g
(normaal 500 gr) en de onderkaak 262 gr (normaal 60 gr). De schedelnadon 2l
alle te onderscheiden. De vorm van de schedel is niet abnormanl, Alle {oraming
voor de hersenzenuwen en bloedvaten zijn vernauwd (fig. 7, 8). In et Bijzon
der de meatus acusticus internus en het foramen opticum, De openinpen i de
lamina cribosa zijn niet te vinden. Opmerkelijk is dat de foraming voor de arteriin
het minst vernauwd zijn. De afwijkingen zijn links en rechts vrijwel gelifk

HET OS TEMPORALLE

Beide ossa temporalia tonen cen sterke hyperostose, De pars squamoss promineert
zelfs boven het bultenopperviak van de aangrenzende schedelbeenderen. Aun de
buitenzijde zijn de suturen duidelijk ananwezig. Aan de binnenzijde waur het G
viak veel meer richels en exostosen toont, zijn de suturen slechts op enkele plutsen
te onderschelden

De pars mostolden (oont een gellde graad van hyperostose, Fet foramen mustoldeiin
i links sterk vernouwd, reehin totanl afwezig, De inelsura mastolder iy niuwelifka to

ancderschelden

-



Pl Sehedelbasis van een normale schedel en een schedel met hyperostosis corticalis
penetalisata, Duidelijk is de hyperostose zichtbaar van palatum (1) en os occipitale (2).
Alle foraming zijn vernauwd. Op de foto is dit le zien bij het foramen ovale (3), het
Tornmen lncerum (4).

D pars tympanica heeft cen hobbelig oppervlak met conglomeraties van wrat-
uehitige exostosen. De spina tympanica major is wratachtig verdikt. De fissura petro-
ympanien en tympanomastoidea zijn dieper dan normaal. De spina supra meatum
heolt de almetingen van een erwt. Het oppervlak is onregelmatig hobbelig (fig. 9).
0% purs petrosa is sterk bolvormig verdikt, de punten zijn afgerond.

Do Factes anterior heelt cen betrekkelijk glad oppervlak. Er zijn slechts enkele kleine
Exostonen en enkele evenwijdige diepe plooien zichtbaar. De eminentia arcuata is
duldenjk aanwezig en heeft een vrij glad oppervlak in tegenstelling tot de gehele rest
Vil de binnenzijde van de schedel. De impressio trigemini is nog te onderscheiden
B0 heelt plaatselijk een vrij glad oppervlak. Het oppervlak van het tegmen tympani
I het meest onregelmatig, Niet te onderscheiden zijn: Sulcus nervus petrosi majoris,
PO einalis facialis, Suleus nervus petrosi minoris.

Do facles posterior, Het oppervlak lateraal van de parus acusticus internus toont
Morke hyperostose met plooien zoals deze over de gehele binnenzijde van de schedel
Hinweziy 2ijn. Mediaal en distaal van de porus acusticus internus is het oppervlak
pladder, Proximaal toont het botoppervlak plooien evenwijdig aan de lengterichting
Vi el ox petrosum. De porus acusticus internus is zeer sterk vernauwd tot een
plestvarmige opening, de lengteas is ongeveer 2 mm en loopt enigszins van voor-
Boven nuar benedenachter, ongeveer evenwijdig met de bovenrand van de pars

10

fig, ¥ NMealus acustisus externus (1) en omgeving van een schedel metl hyperostonin
corticalis generalisata. De sterke botverdikking komt vooral tol uiting in de processis
styloideus (2),

Fig. 10 Gehoorbeentjes van een schedel met hyperostosis corticalis generalisntn, Al
delen van de gehoorbeentjes tonen verdikking, op de incus bevinden zich enkele exoalo
sen, De voetplaat van de stapes, voor zover aanwezig, toont echter geen duldelifke wl

wijkingen.




Pl 10 De pars petrosum van een normale schedel en een schedel met hyperostosis
corticulis generalisata, De pars petrosum (1) is sterk verdikt. De meatus acusticus in-
furnis (2) I vernauwd tot een zeer smalle spleet, met centraal cen kleine opening.

petrosum, De porus lijkt voornamelijk vernauwd te zijn door hyperostose in de
proximale begrenzing. In de diepte van de spleet is een min of meer ronde opening
slehibuar (geschatte doorsnede 1 al,5 mm) (fig. 11).

Ter plantse van de apertura externa vestibuli toont het bot een zeer sterke hyper-
ostose, die van boven over de plaats heenwelft waar de apertura verwacht kan
warden, Er s een zeer Kleine spleetvormige opening aanwezig. Sonderen van de
ductus endolymphaticus is niet mogelijk. De sulcus sinus petrosi superior is aan-
Wozlg, muar iy zeer smal en ligt diep in de hyperostose.

e fucles inferior toont ook een duidelijk hobbelig oppervlak. De canaliculus caritico-
tympani is niet te zien, De fossa jugularis is vernauwd tot een smalle spleet, het
lumen HKE minder dan 1/5 van het oorspronkelijke. De vorm is min of meer gelijk
gebileven. De canaliculus mastoideus is duidelijk te zien. De apertura externa canali-
eull cochlene 15 te onderscheiden tussen enigszins scherpe hyperostosen. Slechts over
oo korte alstand is de ductus perilymphaticus te sonderen. Het foramen stylo
mastoldeum is zeer nauw en ligt diep in het centrum van een aantal radiaire diepe
fssuren, het kanaal is the sonderen, De fossula petrosa is volledig opgevuld door
lyperostose, De apertura inferior canaliculi tympanici is daardoor niet te onder-
ehelden,

HET UITWENDIGE OOR
Meatus acusticons externus (fig, 9), Over de gehele lengte van de gehoorgang is de

n
- — T

Fig, 12 Overzicht van het binnenoor van een schedel met hyperostosts cortienlls gone
ralisata, De sterk vernauwde meatus acusticus internus (1) I8 opengeboord, Ondanky de
sterke hyperostose zijn de fundus meatus acusticus internus (23, de cochlen (1), hel
vestibulum (4), het voorste vertikale halfcirkelvormige kanaal (5), en hel formmen ovile
(6) niet vernanwd,

achterbovenzijde bezet met vele wratachtige Kleine exostosen, sommige ter grootie
van cen gerstekorrel, Rechts is dit meer dan links het geval, De gehoorgang is hier
door icts vernauwd,

Anidus, Het trommelvlies ontbreekt, De anulus heeft een normale vorm, behulve
achterboven. Hier bevindt zich een exostose, Rechts is deze het grootst,

HET MIDDENOOR

Alle wanden tonen een duidelijke hyperostose. In de dorsale wand van het cuvum
tympani bevindt zich een exostose, die overgnat tot in de bovengenoemde oxostone
van de anulus, Deze overdekt de achterste helft van de nis van het fornmen
rotundum, De sinug tympanicus is opgevald met meerdere exostosen en s hierdoor
niet meer aanwezig, Het hypotympanum is gedeeltelijk door de hyperostose verkleind,
Dorsaal is de bodem van de gehoorgang op gelijk nivenu met de bodem van hel
hypotympanum, Middenonder s er een ondiepe nis die in de riehting vin de tubi
hoek geleidelifk dieper wordt, Rechts bevindt zich ook nog een grote exostose op
de ventrale wand, Het promontorium heelt een ribbelig opperviak, De processis
cochleartformis v et dutdelijk te zien door de omringende botverdikkingen, D
inhoud van het covim tympant v door deze afwijkingen duldelijk klefner dan nor




Fig 14 De fundus meatus acusticus internus van een schedel met hyperostosis corti-
cally generalisatn na openboren van de vernauwde meatus, De tractus spiralis forami-
nouky (18 normaal dik, De foramina (2) zijn normaal. Op de uittreeplaats van de ramus
nfertor nervus vestibularis (3) zijn wratachtige exostosen, De canalis nervus facialis is
dovr de sterk verdikte crista transversa (4) niet zichtbaar.

manl, De canalis musculotubarius is gedeeltelijk open en maakt geen sterk ver-
Hiuwde indruk en kan gesondeerd worden.

Do fenestra vestibuli (foramen ovale). De vorm en de grootte tonen geen af-
wifkingen,

D¢ fenestra cochleae (foramen rotundum). De nis is sterk vernauwd door een hobbe-
lige exostose vanuit de sinus tympanicus, die overgaat in de bovengenoemde anulus
exostose, De ronde vorm is veranderd tot een sikkelvormige smalle spleet, waarvan
(e holle kant dorsaal is gericht. Rechts komen deze afwijkingen in grote lijnen over-
vt met die van links,

e malleny (fig, 10). De hamer is niet beweeglijk. Waarschijnlijk is er een fixatie in
het opitympanum, De stand is normaal. Door de hyperostose van het promontorium
i e ulstand tot het caudale einde van het manibrium mallei gering, Deze wordt ge-
sehat op 0,5 tot 1 mm. Alle delen van de hamer zijn verdikt, in situ is dit het duide-
Kt te zlen nan de processus lateralis en het manibrium mallel, Het oppervlak is
peribbeld, Er is een lange processus Folif, Het gewicht s 27,5 mg (normaal 25 mg),
Do lnews (fig, 10). De stand ten opzichte van de hamer ls nofmual, B s geen beweeg-
ljkheid, Ook hier iy de afstand tot het promontorium gering, dese wordt geschat op
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Fig. 14 De fundus meatus acusticus internus van cen schedel met hyperostoss cortl
calis generalisata na openboren van de vernauwde meatus en wegboren vin de verdik o
origta ransversa (1), De tractus spiralis foraminosis (2) toont geen alwiikingen, op e
uittreeplaats van de rames inferior nervus vestibularis (3) zijn wrathehtige exostosen,
De canalis rames superior nervus vestibularis (4) is normaal van wijdie,

De canalis nervus facialis (5) is vernauwd,

0.5 mm., Alle delen zijn ook verdikt, op het korte been bevinden zich Kleine exostonen,
Het gewicht is 34,5 mg (normaal 27,5 mg),

De stapes (fig. 10), Het stapeskopie en de beide crurae i verdikt, De voels
plaal daarentegen toont geen verdikking, Het gewicht zonder volledige voetplunt v
45 mg (normanl met volledige voetplaat 3.4 mg). Door de verdikking van de stapes
en de hyperostosis van de ovide nis zijn de afstanden van de stapes 1ot de wanden
vin de nix zeer Kleln, Do sbapes stiwat fos in het ovale venster,

Op deze bevindingen eal worden teruggekomen bij de beschouwlngen over de af-
wijkingen fn het middenoor en geleldingsverlies,
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Pig. 15 De cochlen van een schedel met hyperostosis corticalis generalisata toont, on-
danls gen sterke hyperostose van de pars petrosum, geen afwijkingen.

Tuba auditiva, In het rechteroor reikt de exostose in de ventrale wand van het
cavum tympani tot over de plaats waar de tuba-opening zich bevindt. Sondage van-
uil de sehedel basis is gedeeltelijk mogelijk. Deze tuba lijkt dus afgesloten vlakbij
ol I het cayvum tympani. De canalis musculotubarius kan worden gesondeerd. De
Hnker tubn kan wel gesondeerd worden. De wanden voelen hierbij glad aan. De
orgeving van de tuba-opening in de schedelbasis (isthmus) heeft een abnormaal
hotopperylak, De opening is iets vernauwd.

T BINNENOOR

Van de linker pars petrosa werd de meatus acusticus internus, de cochlea, het
vostibulum en het voorste vertikale kanaal opengeboord (fig. 12).

Do meatis acusticus internus (fig. 12, 13, 14) is over de gehele lengte zeer sterk
voernnuwd, de fundus is echter normaal van wijdte. De vernauwing is niet concen-
(el muar onregelmatig en is ontstaan door botverdikkingen die voornamelijk van-
Uit de eranfale wand naar beneden reiken. Het resterende lumen bevindt zich dus
vink boven de caudale wand, De vorm van het lumen is wisselend: bij de porus is
et gen smalle horizontale spleet, enkele millimeters lateranl wordt hij meer rond.
et overige gedeelte is weer onregelmatig spleetvormig, Dit Ix ontstaan doordat er,
buhnlve een stompe benige richel vanuit de craniale rand die over de as van de
mentus reikt, ook onregelmatigheden in het nehteronder gedeslie van de wand zijn,

A6
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Fig, 16 Het vestibulum van een schedel mel hyperostosis cortiealis generalisatn s nlel
verkleind, Flet foramen rotundum (1) 15 sterk vernauwd, het foramen ovale (2) (oonl geen
afwijkingen,

De grootste doorsnee van de meatus is 1 4 1,5 mm, plaatselijk miet meer don
0.5 mm.

De crista transversa is sterk verdikt, yooral in het gebied tussen de traetus splenlis
foraminosis en de area vestibularis inferior, De canalis nervuy facialis iy ety ver
nauwd, De ingang van de canalis nervus facialls wordt overdekt door hotyerdik
Kingen vanuit de dorsale wand van de meatus acusticus internus en de crista (rans
versa, Deze botmassa's vormen cen soort septum voor de ingang van de cunulis
nervus facialis. De intreeplaats bevindt zich daardoor niet in het verlengde vin hol
Kanaal, maar meer opzij in de richting van het kanaal van de ramus superior nervis
vestibularis, De nervuas facialis moet dus cen scherpe bochlt gemaakt hebben fussen
de canalis nervus facialis en de meatus acusticus internus

Het kanaal voor de ramus superior nervus vestibularis ikt normanl van wijdle on
heelt een gladde wand,

De cochilea (fig. 15), De wijdie van de cochlea Hjkt normanl, De wanden hebhon
cen volkomen glud opperviak, De modiolus is niet verdikt, en de luming splealis
ossen heelt con normale vorm en doorsnee, Flet helicotrema toont geen alwijkingen
e cunalis spiralis mocdioll heelt een ralm lumen,

et vestthudum (g, 16), D grootie vior het vestibulum Hike normaal, De winden
hebben een pland opperviak. et foramen ovale i goed e overzen en heelt eon
pormile contour e prootbe: Fler foramen rotundum s een gosal splegt fe,

A



Flyg. 17, Hel voorste vertikale kanaal (1) van een schedel met hyperostosis corticalis
peneralisate toont, ondanks sterke hyperostosis van de pars petrosa, geen afwijkingen.
3o (oegnngen tol het voorste (2) en achterste (3) been van het horizontale kanaal, en
fiel bovenste (4) been van het achterste vertikale kanaal zijn ook niet vernauwd.

Het gedeelte van het rechter vestibulum, dat door het ovale venster is te zien, heeft
pen normale diepte. Het endost is zilverglanzend. Het oppervlak is glad, er zijn
geen exostosen of richeltjes te zien. Er zijn geen tekenen die erop wijzen, dat het
vestibulum is aangetast door de hyperostose,

De halfcirkelvormige kanalen (fig. 17). Het voorste vertikale kanaal, dat geheel
werd opengelegd, heeft een normale diameter evenals de ampulla. De wand is glad.
De ingangen van het horizontale en het achterste kanaal zijn normaal van contour
on grootte, De ductus perilymphaticus is gedeeltelifk vrij gelegd. Het lumen is zeer
niuw, en laat juist een garendraad door.

OORHEELKUNDIGE AFWHKINGEN

ALGEMEEN

De patiénten hadden een vrij typisch uiterlijk (fig. 1 t/n1 0), Opvillend wag steeds
de grote schedel, met een breed, vaak ook cen hoog voorhoold, mane vooral een
grote onderkank met brede hoge kin, Somy waren de s nunilln 2o sterk verdikt,

# .
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dat hlerdoor het beeld van een krunkbenlge sadelneus ontstond. De mimiek wi
vk gebrekkig, Vank hadden zff ven sturre, enlgszing huilerige geluatsuitdrukking,
Deze werd veroorzankt enerzifds door parese van de nervus fuclalls, anderzijds door
dat huid en spieren strak gespannen waren over de verdikte nangezichtsbeanderan.
De sleutelbeenderen waren vaak sterk verdikt,

Op ¢én na hadden alle patitnten exostosen in de uitwendige gehoorgung, B B
de hellt van hen was de gehoorgang hierdoor geheel ol zo goed als geheel afge
sloten. De onderzochte schedel. die een zeer sterke hyperostose verloonde, bevilte
multipele kleine exostosen in de uitwendige gehoorgang, die het lumen eehiter welily
vernauwden. De alwijkingen waren links en rechts in gelijke mate annwezig,

Soms waren de trommelvliezen ingetrokken, De tubae waren meestal doorgunkelijk.
Soms was de doorgankelijkheid verminderd, of opgeheven zoals bleek bij patilfnt 1
en bij de rechter tuba van de onderzochte schedel, De gehoorbeentjes toonden yauk
hyperostosis, Bij enkele patiénten was duidelijk te zien dat de processus laternlis ¢n
de steel van de hamer dikker waren dan normaal (tabel 1),

Taser 1, Oorheelkundige afwijkingen van 7 patiénten en een sehedel met hyperosioss
corticalis generalisata,

Patient vernauwingen van frommelvlies | hamersteel en (b mudifiva
de uilwendige gehoor- Processus
gang door exoslosen lnteralis
geen dui- | duide- al- nor- | inge- | nor= | vers | doors | ofe
delijke lijke slui- maal | trok- | maal | dike punkes | doors
vers vernau- | ling ken lijk ko
nauwing | wing 118
1 | e e A | S } [
I — f — —_ | —_ } | |
111 - I - - - | : | I
v - — — { I — |
Vv —_ — | niet te zien niet te zien i (4
Vi —_— — | niet te zien niet Le zien " {
Vil - - - niet te zien niet te zien 1 (
Schedel { —_ - alwezig — [ | |
IR din-
wlfdig | eyl

GEHOORSTOORNISSEN

Algemeen

Bij alle patiénten werd ven gehoorverlion gevonden, Vin de twee overleden patidi-
ten way bekend dat #if doof waren goweest, Van één patiént s de sehedel bewanrd
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gebleven, De meatus ncusticus internus was daarvan 2o sterk vermsuwd, dat patiént
oen ernutiy perceptieverlies gehad moet hebben (g, 11,

De leeltijden van de onderzochte patiénten varieerden van 28 (ol 50 Joar. Van
slechiy enkelen waren audiogrammen uit vroegere juren bekend, Om een oordeel te
kunnen vormen over de leeftijd waarop de slechthorendheid begon, moest dus wor-
den afgegnan op de gegevens die de patiénten zelf meedeelden, Het bleek dat er in
e Kinderjaren geen klachten waren van slechthorendheid. Bij ongeveer de helft van
de patienten begonnen de klachten tijdens de puberteit of kort daarna, bij de andere
hellt ongeveer tussen het 25ste en 35ste jaar of iets vroeger. Een begin van de
sleehthorendheid op oudere leeftijd kwam nict voor.

Do slechthorendheid begint dus meestal direct na de puberteit of op betrekkelijk
Jong volwassen leeftijd. Dit is volgens Van Buchem en Hadders ook de leeftijd waar-

ap de hyperostose begint. Gehoorstoornissen ontstaan dus bij het begin van de
zlekte,

Toonaudiogram

Aard van de slechthorendheid. Meestal was er een gemengde slechthorendheid (vij
vin de zeven patiénten), Soms werd alleen cen perceptieverlies gevonden (twee van
e veven onderzochte patiénten, en één overleden patiént). Fén van deze patiénten
Bl echler een zo ernstig perceptieverlies (80-90 dB) dat het niet was na te gaan of
het geleidingssysteem ook gestoord was. Zuivere geleidingsslechthorendheid kwam
et voor,

Cieleldingsverlies. Geleidingsverlies kwam vaak voor bij hyperostosis corticalis gene-
tulisita en wel bij vijl van de zeven onderzochte patiénten. Ook de overleden pa-
fente van wie de schedel bewaard is gebleven zal waarschijnlijk geleidingsverlies
pehind hebben gezien de afwijkingen in het middenocor. Veelal was er alleen verlies
voor de lagere frequenties, Totale uitval van de middenoorfunctie kwam echter ook
voor,

Percepiieverlies. Alle onderzochte patiénten hadden een perceptieverlies. Ook de
overleden patitnte van wie de schedel bewaard is gebleven moet een ernstig per-
ceptioverlies gehad hebben. De mate van perceptieverlies was sterk wisselend en
virleerde van 10-90 dB. Ongeveer de helft van het aantal patiénten had een ernstige
ful zeer ernstige perceptieslechthorendheid. Br waren een drietal curven te onder-
sehelden: meestal was de curve vlak, soms aflopend of oplopend,

Svmmetrie, Het bleek dat de aard van de slechthorendheid (gemengde slechthorend-
held of perceptieslechthorendheid) steeds links en rechis gelijk was. De mate van
el gehoorverlics verschilde soms in beide oren sterk, De vorm van de curve was
nieestul links en rechts pelijk, bij één patiént kwam een combinatic voor van een
vigkke en cen aflopende curve,

Spraakandiogram

Fr waren twee patiénten met een duidelijk diseriminatieverlion, DIt was bi) één pa-
Hnt (LD dubbelzijdig nl, 75% en 95% en bij de andere (VI voornamelijk één-
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aljdig ol 10% en 25% . DICwaren patiénten met het grootste perceptieverlies, resp.
HO90 B en 4550 dB, Diseriminatfoverion word nlet gevonden bl patiénten met
gering ol middelmatig perceptiover s,

S LS test volgeny Jerger (Short Intensity Sensitivity Tndex)

Matignten met perceptieslechthorendheld, die berust op een luesie van de cochlen,
kunnen beter kleine intensiteitsveranderingen waarnemen dan normaunl horenden.
Om dit verschijnsel op eenvoudige manier te kwantificeren ontwikelde Jerper de
zopgenaamde S.1.8.1,-test,

De test wordt vitgevoerd door een continue toon aan te bieden met con intensiteil
van 20 dB boven drempelniveau, Elke 5 seconden wordt, 20 maal achtereen, podu
rende 0,2 seconde de intensiteit met 1 dB verhoogd. Indien 60% ol meer van liel
aantal aangeboden intensiteitsveranderingen wordt waargenomen s de dingnose
cochleaire laesie gewelttigd,

Deze testuitslag gaven twee van de zeven patiénten en wel patiént 11 en 1, Bl dese
patiénten werden drie viakke en één aflopende beengeleidingscurve gevonden.

Threshold tone decay test volgens Carhart en Jerger

Een normaal horende zal een continu aangeboden toon op drempelnivenu in het
algemeen langer dan I minuut horen, Bij perceptieslechthorendheid die berust ap
cen retrocochleaire laesie mel name een laesic van het cerste en tweede neuron,
treedt een versnelde adaptatie op waardoor de toon na korte tijd niet meer word
waargenomen, Om dit verschijnsel op eenvoudige manier te kwantificeren ontwik

kelden Carhart en Jerger de zogenaamde threshold tone decay test.

De test wordt uitgevoerd door cen continue toon op drempelnivean nan te bladen
en de intensiteit steeds met 5 dB te verhogen zodra de toon niet meer wordt wik

genomen, Indien het aantal decibels waarmee de intensiteit in ¢én minuut verhioogd
moet worden om op drempelnivenu te blijven, 20 dB of meer bedenngt, v e
diagnose retrocochleaire laesic gewetligd,

Deze testuitslag gaven twee van de zeven patitnten, Dit waren de patiénton met een
aflopende beengeleidingscurve, en wel patiént 111 en patitnt VI Patiént 10 el
links een vlakke en rechts een aflopende curve, Alleen het oor met de nllopende
curve had de versnelde adaptatic.

Progressie

Daar er niet voldoende audiogrammen bekend waren uit de tije vadr ans onderzoek
moest de mate van progressie bepaald worden uit de door ons gevonden drempel
verhoging en de duur van de Klachten, In het algemeen was er zowel voor het pe
leidings- als voor het perceptieverlies een vri) langzame of zolly geen duldelijke pro
gressie, Een vrl) snelle toennme van de slechthorendheld kwam echter voor, zomuly
bleek uit patitint VI, die in ongeveer 12 juar volledig dool wias geworden,

Al



EVENWICHTSSTOORNINNEN

Slechts bij ¢én patient (VD waren duidelijke, zif het tjdelijle evenwichtssteornissen.
Do Klnehten bestonden uit aanvallen van duizeligheld en een vrij constante aan-
wezlgheld van een alwijking naar links bij het lopen. Eén van de overleden patién-
lon zon ook duizeligheidsklachten hebben gehad,

1) de statlsche proeven werden bij geen enkele patiént afwijkingen gevonden. Twee
putitften hadden een spontane rotatoire nystagmus, één hiervan was de patiént met
dulzeligheidsklachten in de voorgeschiedenis. De calorische prikkelbaarheid was bij
vler v de zeven patiénten gestoord. Bij drie patiénten waren beide labyrinten on-
prikkelbuar, bij ¢én patiént waren de labyrinten verminderd prikkelbaar.

['en verband tussen de vestibulaire afwijkingen en de mate van perceptieverlies was
nlet duldelijk, weliswaar gingen tweemaal ernstige perceptieverliezen gepaard met
culorlsehe onprikkelbaarheid van de labyrinten, maar patiénte VII met duizelig-
heldskluchten en onprikkelbare labyrinten had slechts 25 dB perceptieverlies en
putitnt 11 met 40 dB verlies had normaal prikkelbare labyrinten. De verminderde
enlorisehe prikkelbaarheid zou behalve door een vestibulaire functiestoornis ook
veroorzinkt kunnen zijn door hyperostose van de uitwendige gehoorgang. Het is
immers denkbaar dat het hierdoor moeilijker is temperatuursveranderingen in het
[ubyeint nan te brengen. :

FUNCTIESTOORNISSEN VAN DE HERSENZENUWEN

Funetiestoornissen van de hersenzenuwen kwamen vaak voor.

Youly reeds cerder werd vermeld hadden alle zeven onderzochte pati€nten perceptic-
vorlies, en waarschijnlijk ook de twee overleden patitnten.

len perifere parese van de nervus facialis werd bij vijf patiénten gevonden. Bij drie
patiénten was deze dubbelzijdig, bij twee enkelzijdig. De paresen waren bij alle
puliénten in betrekkelijk korte tijd ontstaan omstrecks het 16¢ jaar. De paresen
anistonden dus al bij het begin van de hyperostosis.

Wij ¢én van deze patiénten waren de paresen aanvankelijk intermitterend, afwisse-
leriel ks en rechts, na het 20ste jaar werd de parese permanent.
Funetlestoornissen van de nervus trigeminus kwamen voor bij drie patiénten. Bij
fwee vin hen was er cen dubbelzijdige stoornis.

Visusalwifkingen kwamen voor bij vijf patiénten, Twee waren blind door omsnoe-
ting van de nervus epticus.

g reuk (nervus olfactorins) was bij drie patiénten gestoord of afwezig. Verder
kwim voor een dubbelzijdige uitval van de nervus hypoglossus en mogelijk een &én-
djdige parese van de nervus abducens.

Uit ons onderzock bleek dus dat functiestoornissen van de hersenzenuwen in af-
nemende fregquentie voorkwamen bij de nervus octayus, de nervus facialis, nervus
(tlgeminus, nervus olfactorius, nervus opticus, nervus abducens en nervus hypo-
plossus (tabel 2),
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RONTGENOLOGISCHE AFWIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALL

Het meest opvallend was steeds de sterke sclerose en verdikking van de sehedel
beenderen en van het gehele os temporale met de stomp afgeronde en soms sterk ver
brede punten van de pars petrosa (fig. 18, 19, 20, 22), Deze verbreding wis somis
7o sterk dat de pars petrosa bolvormig was en de projectie de orbita geheel op
vulde (fig. 20). De stand van de pars petrosa was steeds normaal, et opperviik
toonde vaak onregelmatigheden. De pneumatisatic van de pars mastolden wis
vrijwel steeds verdwenen. Alleen bij geringere hyperostose werd enige pneummntisntie
gezien in het mediale gedeelte van het mastoid, De beenballjes wuren verbroed
Door de sterke sclerose waren de structuren in het os temporale meestal slecht of

Fig, 18 Hyperostosis Cortiealis Ceneralisnta, Planigrom vian de partes peliosae (o de
positie volgens Steenhuls, De partes petrosae (1) zijn balvormig verdikt, De menius
aeustieus doternus (2 duldelike veroauwd, de fundus (3 heelt een normale diamelor
Hel promontorium () wellt nane Tateranl, de sehaduw vien hamer en ineus (5 s ver
Breed (patdnt 1),



mot te ondersehelden en waren de begrenzingen vang on walknehtig, De meatus
neustiens internus was nog het beste te beoordelen

Om de strueturen nauwkeuriger te bestuderen was planigrafic noodzakelijk. Het
middenoor was bij de ernstige hyperostose verkleind, De gehoorbeentjes waren vrij-
wiel steeds verdikt. Cochlea, vestibulum en halfeirkelvormige kanalen toonden ech-
for geen alwikingen (fig. /&, 19). De meatus acusticus internus was steeds ver-
miuwel, soms tot cen nauwelijks zichtbare spleet. De fundus had steeds een vrijwel
normnle wijdte (fig. 18, 20, 21),

Diaor de sterke hyperostose was het moeilijk réntgenfoto’s te maken die voldoende
contepstrifk waren, Opnamen in de positic volgens Steenhuis bleken steeds de beste
resultuten te leveren, daar hierbij de minste hinder werd ondervonden van over-
projectie van de verdikte schedelbeenderen.

g 19 Myperostosis Corticalis Generalisata. Planigram van de partes petrosae iny de
positle volgens Steenhuis, De partes petrosae (1) zijn vooral aan de punten verdikt, die
dinrdoor stomp algerond zijn. De meatus acusticus inlernus (2] is iets vernauwd. Het
promiontonium welll naar lateraal (3) (patiént 1),

flg AP Hlyperostosis Corticalis Generalisata, Opname volgens Stenvers. De pars pe-
Lo (1) s geor sterk verdikt, de mentus aeustieus internus (2) 18 slechts als een smalle
upleet glehthour (patient 11

a4

.

Fig. 20 Flyperostosis Cortenliy Cenernlisata, Opname volgens Steenhuiy, Alle selwdel
beenderen en de onderkoak gijn zeer sterk verdikt, De parten petrosie (1) elfn 20 sterk
verdikt, dat de projecties vin oo orbliae hierdoor bijng geheel worden opgevald, Do
meatus acusteus internus (20 bs sledhin uls oon zoer smalle sploet ichtban (it 1.

48



A
&

' articalis Generalisala. Sterk verdik schedelbeenderen en
Flg. 22 Hyperostosis Corticalis Generalisata. Sterk verdikte sche

anderkank (patitnte V1),

FIET VERBAND TUSSEN AFWIHIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN
AVWHKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSYERLIES

VIl van de zeven onderzochte patiénten hadden geleidingsverlics. De hierna te be-
spreken alwijkingen van het middenoor zouden de oorzaak van dit geleidingsverlies

kunnen zijn,

16

De uitwendige gehoorgang kan door exostonen volludig alfgestoten worden

De hamor en ncus kunnen in hun beweglngen worden beperkt, doordat #if lnge
Klemd worden door verdikkingen van de winden van het cavum Lympnol en hel
epltympanum, Deze inklemming kan mede bewerkstelligd worden door verdikking
var de gehoorbeentjes zell, Rontgenonderzoek toonde immers bij veifwel lle i
titnten hyperastose van het cavum tympani en verdikte gehoorbeentjes, Hij oo
onderzochte schedels waren hamer en incus door inklemming eveneens onbeweeg
lijk. Waarschijnlijk is deze inklemming van hamer en incus de meest voorkomende
oorzaak van geleidingsslechthorendheid bij hyperostosis corticalis generadisatn (ale
ook blz. 34),

De mening ligt voor de hand dat hyperostose van de voelplaat van de stapes ol
vernauwing van het ovale venster een oorzaak van geleidingsverlies kan #ijn, 1
werd echter niet waargenomen. Zelfs in de schedel met cen zeer sterke
van alle de

1Y PETORTON

en werd een mobicle stapes gevonden met een normile voetplant en
cen normaal foramen ova

e. De hamer, incus en de wanden van het cavum Lympanl
toonden wel duidelijke hyperostose.

Gewichtstoename van de gehoorbeentjes kan ook een geleidingsverlies veroorznken,
vooral van de hoge tonen. Vrijwel alle patiénten toonden rontgenologiseh verdiki
gehoorbeentjes. De gehoorbeentjes van de onderzochte schedel hadden cen pewlehin
toename van ongeveer 20% vergeleken met het normale gewicht.,

De gewrichtsoppervlakken van de gehoorbeentjes waren ruw, dit zou doo VORI
ting van de wrijving in de keten ook een gering geleidingsverlies tot gevolg kunnen
hebben. Deze gewrichtstoename en ruwe gewrichtsoppervliakken zijn echter te Ho

ring om een geleidingsverlies van enige betekenis te kunnen veroorzaken,

De tuba auditiva was in enkele gevallen verminderd of ondoo rankelijk
P ! |

AFWIHKINGENVANDECOCHILEAENDEMEATUS ACUST TCUSINTHERMNUAS
ENPERCEPTIEVERLIES

Alle onderzochte patignten hadden een perceptieverlies. De hierna te bespreken ol
wijkingen van de meatus acusticus internus, de spiralis foraminosis en de mussn vin
de schedel zouden met dit perceptieverlies in verband kunnen staan,

De meatus acusticus internus was in vele gevallen sterk vernauwd, Soms (ol een
nauwelijks waarneembare spleet, De nervus octavus zou dus door omsnoering pe
laedeerd kunnen worden, Een aflopende beengeleidingseurve en cen positiove tone
decay test bij enkele patitnten maken dit aannemelijk. Behalve de zenuw zou ook
de arteria auditiva interna ingeklemd kunnen zijn met als gevolg cireulutientoos
nigsen en daardoor loesies In de cochlen; een hoge score van de 8,181, -lents bl
enkele patittnten muakt ook dit gunnemelijk,

Fen directe beschadiging van de cochitea door hyperostose werd nlet wanegenomen,
Op alle rontgenfoto’s bleek de dinmeter van de cochlea normual te zijn. Ook n de

cochlea van de onderzochte sehedel, die toch cen zeer sterke hyperostose toonde,

werden geen telierien vin hyperastose gevonden,
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Flet In een nog onbeantwoorde veang of hyperostose In de tractus spiralis foraminosts
pereeptioverlies kan veroorzoken,

Serqer en Krmpotie (1958) verklaren presbyacusis door een progrestive hyper-
ontose In de tractus spiralis foraminosis. De foramina voor de zenuwvezels worden
hlerdoor geleidelijk geoblitereerd, en wel beginnend in dat gedeelte van de tractus
Apiralis waar de vezels passeren afkomstig uit het basale gedeelte van de cochlea
(hoge tonen verlies),

Hoewel in de schedel met hyperostosis corticalis generalisata een normale tractus
splralis foraminosis werd gevonden, werd een duidelijke hyperostose gevonden in
hel gebied van de vittreeplaats van de rames inferior nervus vestibularis. Dit gebied
prenst aan dut gedeelte van de tractus spiralis foraminosis waar de vezels passeren
alkomstig uit de basale winding van de cochlea. Wanneer het gebied waarin de
Verels passeren afkomstig uit de basale winding van de cochlea een sterkere neiging
Lot hyperostose zou hebben dan het overige gedeelte (Serger en Krmpotic, 1958),
sou hierin ook een verklaring gezocht kunnen worden voor de gevallen van per-
ceptieslechthorendheid met voornamelijk een verlies voor de hoge frequenties.
Toename van de massa van de schedel kan de overdracht van geluidstrillingen via
de beengeleiding verminderen, vooral voor de hoge frequenties. De algemeen ge-
brufkte beengeleiders zijn geijkt voor schedels met een massa van gemiddelde
prootte, Bij cen sterk toegenomen massa van de schedel, als bij hyperostosis carti-
culiy peneralisata, kan daarom een aflopende beengeleidingscurve sevonden worden,
e nlet veroorzankt wordt door een stoornis in het auditieve systeem, maar door een
verinderde impedantie als gevolg van de toegenomen massa van de schedel.
Miller, Lehman en Geretti (1969) hebben dit bij een patiénte met osteopetrosis
kunnen waarnemen. Op vijfjarige leeftijd had patiénte een geleidingsverlies van
60 (B, Op zevenjaripe leeftijd was er tevens een perceptieverlies van gemiddeld
A8 dBb met cen aflopende curve ontstaan. Het luchtgeleidingsverlics was echter on-
verpunderd gebleven, De schedel was in deze twee jaar dikker geworden. Indien hier
cell pemengde slechthorendheid ontstaan zou zijn, zou het luchtgeleidingsverlies in
pelifke mate hebben moeten toenemen als het beengeleidingsverlies. Dit was niet het
peval, De toename van de massa van de schedel zal daarom overdracht van geluids-
[rillingen via de beengeleiding verminderd moeten hebben,
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MORBUS ALBERS - SCHONBERG

ALGEMEEN

In 1904 beschreel Albers-Schénberg de réontgenologische afwijkingen van een bot-
slokte, die later zijn naam kreeg.

Morbus  Albers-Schonberg is een vrij zeldzaam voorkomende gegeneraliseerde
slekte van het skelet bestaande uit een abnormale botontwikkeling die waarschijnlijk
il begint gedurende het foetale leven. De schedelnaden en fontanellen kunnen voor-
lijclig sluiten, Hicrdoor kan een stoornis ontstaan in de groei van de schedel, met
vormalwijking van de schedel als gevolg,

Door deze grocistoornissen is er soms cen discongruentie tussen de toename van de
prootte van de schedel en die van de schedelinhoud, hierdoor kan eepn verhoogde
Intrueranicle druk ontstaan. -

Hot microscopisch onderzoek van de botsubstantie toont teveel aan bot; de been-
ballkjey zijn verdikt.

e dingnose kan op het rontgenologische beeld gesteld worden. Aanvankelijk is er
illecn selerose van de corticalis van alle botten. In een verder gevorderd stadium
freedt ook verdikking op, vooral van de uiteinden van de pijpbeenderen, In de
dinphysen van de lange pijpbeenderen ziet men soms striaties. De mergholten kunnen
verkleind of zells alwezig zijn. Vooral de onderkaak kan al vroeg verdikt zijn. De
pehedel toont soms vormalwijkingen zoals die voorkomen bij voortijdige sluiting van
de sehedelnaden, De neusbijholten zijn klein of afwezig, vooral de sinus frontalis en
nprhenoidalis,

e Klaehten wijzen meestal niet direct op een botziekte, daar deze het gevolg kunnen
sl van complicaties van de ziekte, zoals anaemie doordat de mergholten verkleind
sin, of neurologische afwijkingen doordat de uittreeplaatsen voor de hersenzenuwen
vernauwd zijn, of van verhoogde intracraniele druk door vroegtijdige sluiting van de
sehedelnnden,

i het verloop van de ziekte zijn twee vormen te onderscheiden. Een benigne vorm
wantbi) de klinische verschijnselen in het algemeen ontbreken en een maligne vorm
die door de complicaties letaal kan verlopen.

Do ziekte kan zowel recessiel als dominant erfelijk zijn. De maligne vorm zou voor-
il rocessiel erfelijk zijn,

PATIENTEN

B konden L patiénten uit twee fumilies worden onderzocht, die ann de zlekte vin
Albers-Sehtinberg leden,

De ecerste Tamilie bestond uit 19 leden, van wie er twaall (vijl mannen en zeven
viouwen) lijdende waren aan de zickte.

De twaall leden waren verdeeld over drie generaties, Twee leden van de eorute
generatie waren overleden, Hun schedels konden worden bestudecrd, De (weade
generatie telde vier patiénten, van wie er drie konden worden onderzocht, Do derde
generatie telde vijf patiénten, die allen onderzocht werden (fig, 2.9),

Brouwer (1970) geeft in zijn proefschrift een uitvoerige algemene beschrijving vin
deze patiénten.

De tweede familie bestond uit 11 leden, van wie er vier lijdende waren nan Morbig
Albers-Schonberg. Drie patiénten uit de tweede en derde generatic konden worden
onderzocht (fig. 25).
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Fig. 23 Stamboom van familie I met 12 patiénten lijdende aan Morbus Albers-Schin
berg.

FAMILIE I

PATIENT I
(man, ten tijde van het onderzoek 47 jaar)

Voorgeschiedenis, Patint had ongeveer 10 jaar klachten van slechthorendhetd, zon:
der duidelijke progressie.

Links was hel gehoor slechter duan rechiy, Aanvankelijk waren er klnehten over sen
drukkend gevoel In het linkeroor, Behandelingen met neusdruppels en politzeren
gaven geen verbetering, Oty media had patiént nooit gehad, Al en toe had hij wel
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Audiometrisch onderzoek patiént I.

cens oorsuizen, Duizeligheidsklachten waren er niet. De neus was niet verstopt. De
visus was goed,

Koel-, neus- en oorheelkundig onderzoek, De gehoorgangen zijn normaal wijd, er
21 belderzijds exostosen achteronder en voorboven. De trommelvliezen zijn enigs-
sine Ingetrokken. Het promontorium schemert beiderzijds door als een witte bol.
Mel de oloscooop volgens Siegle zijn de trommelvliezen beweeglijk. De processus
lateralis en de hamersteel zijn beiderzijds zeer dik. Met de proef van Valsalva zijn
de tubae doorgankelijk. Het neusseptum is verdikt, vooral de basis is breed. De
ondervand van de apertura piriformis is enigszins afgerond en bevindt zich hoger
i normaal, Het gehemelte is hoog.

et voorhoofd is smal, De onderkaak is breed. De ossa nasalia zijn verdikt, waar-
dootr het aspeet van een kraakbenige zadelneus is ontstaan.

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid.
Mlddenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck),
Voor politzeren: rechts = 45 em H,O; links < 35 em HyO,

Nu  politzeren: rechts « 25 em HyOf links < 25 om HyO,
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Evenwichisonderzoek toont geen bijgonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
ciloriseh onderzoek),

Onderzoek van de hersenzenuwen, Hr Iy con geringe parese van de lnker pervin
facialis, De andere hersenzenuwen tonen geen afwijkingen,

Réntgenologisch onderzoek (fig. 32, 34). Alle schedelbeenderen tonen selerose en
verdikking, De neusbijholten zijn klein, De pneumatisatic van de pars mastolden (s
alwezig, De pars petrosa heeft een verbrede en afgeronde punt. De projectie |s
korter dan normaal, en lets naar candaal gebogen,

Cochlea, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen zijn normaal wijd, De mentus
acusticus internus is mogelijk iets nauwer dan normaal, De trommelholte heeft nor
male afmetingen. De hamer en incus zijn verdikt, De afwijkingen zijn lnks en rechi
gelijk,

PATIENTIE 11
(meisje, ten tijde van het onderzoek 9 jaar)

Voorgeschiedenis, Patiénte had geringe slechthorendheid, maar geen oorsulzen ol
duizelingen. Op 4-jarige leeftijd had zij cen otitis gehad, De neus was niet verstopt.
De visus was goed.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. Zowel de linker als de rechter ultwendige
gehoorgang tonen kleine exostosen voor- en achteronder, De trommelvliezen #ijn
hierdoor niet geheel te overzien. De hamersteel is juist zichtbaar, evenals de pro
cessus brevis die beiderzijds vrij dik is. De trommelvliczen zijn enigszing ingetrok
ken. Het septum nasi is verdikt, vooral de basis is breed, Er is cen Kleine cristu
rechts. De conchae zijn bol. Met de proefl van Valsalva zijn de tubae doorgunkelijk.
De onderkaak en de kin zijn breed. Opvallend is het smalle en naar boven spils toe-
lopende voorhoofd. Er zijn bitemporale impressies. Ter plaatse van de sulurn suplt
talis, bevindt zich een afgeronde richel. Het occiput promineert,

Aundiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheld, het ge-
leidingsverlies betreft voornamelijk de lage tonen,

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeek),
Voor politzeren; rechts - 20 em HLO; links - 15 em H, O,

Na  politzeren: rechly « 15 em HoOj5 links < 25 em Hy 0,

Evenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (stalische, loop- en wijsprosven en
ciloriseh onderzoek),

Onderzoek van de hersencenuwen toont geen bijzonderheden,
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Audiometrisch onderzoek patiént II.

Rintgenologisch onderzoel. Alle schedelbeenderen tonen sclerose en verdikking.
e sinus frontales zijn niet aanwezig, De pneumatisatie van het mastoid is afwezig,
De pars petrosa is vrij sterk verdikt, de punt is breed en stomp afgerond. De
coehlen, vestibulum en halfeirkelyormige kanalen hebben een normale diameter.
e mentus acusticus internus is onregelmatig van vorm, doordat het oppervlak van
tle wanden onregelmatig is. Plaatselijk is de meatus daardoor iets vernauwd. Moge-
lijk I de trommelholte iets minder diep. De hamer en incus zijn verdikt. De af-
wifkingen zijn links en rechts gelijk.

PATIENTE III
(vrouw, ten tijde van het onderzoek 43 jaar)

Voorgeschiedents, Patiénte had een geringe slechthorendheid, die toenam tijdens
vorkoudheden, Otitis had patiénte niet gehad, duizelingen evenmin, De neus was
viik verstopt, soms was er cen vol gevoel boven de ogen, De visus was goed.

Kewle, news- en oorheelkundip onderzoek, Reehis v de gehoorgang normaal wijd,
er zljn geen exostosen, het trommelvlies Is ntuet on gerlng Ingetrokken. Links toont
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Audiometrisch onderzoek patiént 111,

de gehoorgang ventraal een matig grote exostose, achterboven een kleine exontone.
Het trommelvlies is ingetrokken. Met de otoscoop volgens Siegle zijn de trommels
vliezen beweeglijk. Beiderzijds zijn de processus lateralis en de steel van de hnmes
zeer dik. Het promontorium schemert duidelijk door het trommelvlies heen, Met de
proef van Valsalva zijn de tubae doorgankelijk. De ossa nagalin zijn gering verdiki,
De conchae zijn groot en bol. Het lumen van de neus is klein, Er zijn geringe bis
temporale impressies,

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheld, hot
geleidingsverlies betreft voornamelijk de lage tonen,

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeek).
Voor politzeren: rechts « 20 em H,O; links - 25 em H,0,

Na politzeren: rechis niet duidelijk; links niet duidelijk,

Evenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loops en wijsproeven en
caloriseh onderzovk),

Onderzoek van de herssizenuwen toont goen bijzonderheden,
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Rémgenologlsch onderzoek (flg. 33), Alle schedelbosnduren tonen sclerose en ver-
dikking, De pars petrosa iy verdikt, de punt is stomp afgerond, De linker pars
petrosa heefl een wat gebogen vorm, De cochlen, vestibulum en halfeirkelvormige
knnalen en de meatus acusticus internus zijn normanl wijd, Het middenoor heeft
sen normale grootte, De hamer en incus zijn duidelijk verdikt, De afwijkingen zijn
ks en rechts gelijk.

PATIENT IV
(jongen, ten tijde van het onderzoek 9 jaar)

Voorgeschiedenis, Patiént was iets slechthorend. Er waren geen klachten van oor-
sulzen, wel van fluitende geluiden. Evenwichtsstoornissen waren niet bekend. Op
2 Jurlge leeftijd werd wegens voortijdige sluiting van de schedelnaden met ver-
hoogde intracraniele druk een decomprimerende operatie verricht (v. d. Werf,
|066). De visus was ernstig gestoord, waarschijnlijk door atrofie van de nervus
apticus aly gevolg van de verhoogde intracranicle druk.

Keels, neus- en oorheelkundig onderzoek. De uitwendige gehoorgangen zijn nor-
manl vin wijdte. Achterboven en vooronder bevinden zich kleine exostosen. De
(rommelvliezen tonen geen afwijkingen. De tubae zijn met de proef van Valsalva
doorgankelijk. Het septum nasi heeft een zeer brede basis. De neus is wel goed
doargankelijk, Het voorhoofd is smal. Ter plaatse van de sutura sagittalis bevindt
zleh een benige stompe richel.

Awdlometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid, het
peleldingsverlies betreft yoornamelijk de lage tonen.

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck).
Rechts 0 om H,0; links 0 cm H,O.

Evenwichisonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
culopiseh onderzoek).

Ondersoek van de hersenzenuwen. Patiént is vrijwel blind. Het rechteroog heeft
nog een kleine gezichtsveldrest, De andere hersenzenuwen tonen geen afwijkingen.

Rintgenologisch onderzoek. Alle schedelbeenderen tonen sclerose en verdikkingen.
e slnus frontales zijn niet aanwezig. De pneumatisatie van hel mastoid is afwezig,
De pury petrosa is verdikt, de punt breed en stomp. Cochlen, vestibulum en half-
ulrkelvormige kanalen hebben een normale diameter, De meatus neusticns internus

i verkort, de diameter 18 normaal, De trommelholte Is normual van grootte, De
hamer en dncus zijn verdikt, De afwijkingen zijn Hoks en rechin gelijk,
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Audiomeltrisch onderzoek patiént 1V,

PATIENTE V
(vrouw, ten tijde van het onderzoek 36 jaar)

Voorgeschiedenis. Rechts was het gehoor altijd minder goed geweest dun ks,
Datisnte hac H it " e

Pati€nte had nooit otitis gehad, Zwangerschap had geen invlioed op het gehoor, 1
waren geen evenwichtsstoornissen bekend. De visus was goed,

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. Rechts is er een normale ultwendige ge
hoorgang, Het trommelvlies is icts ingetrokken. De processus lnteralis en de stopl
van de hamer zijn verdikt, Met de otoscoop volgens Siegle i het trommelviies b
weeglijk, Links toont de uitwendige gehoorgang en het trommelvlies geon nfwi]:
kingen. Ook hier is de processus lateralis van de hamer verdikt, De tubbe zifn mel
de proef van Valsalva doorgankelijk, Het septum nasi heeft rechits een erista. Hr i
cen goede doorgankelijkheid, De onderkaak is breed, Behnlve geringe bitempornle
impressies toont de sehedel geen opvallende afwijkingen,

Audiometrisch onderzoek twont belderzljds een gemengde slechthorendhold, het
peletdingsverlion betrelt voormuamelijk de luge tonen.
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Audiometrisch onderzoek patiént V.

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck).
Voor politzeren; rechts - 20 em HyO; links - 10 em H,0.
Nao  politzeren: rechts - 15 em HyO; links - 10 em H,O.

L venwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
cilariseh onderzocek).

Ondersoek van de hersenzenuwen. Links is er een zeer geringe parese van de
norvas facialls en cen geringe parese van de nervus abducens. De andere hersen-
Zuntiwen tonen geen afwijkingen,

Kontgenologlseh onderzoek. Alle schedelbeenderen tonen sclerose. De sinus fron-
talos #ljn alwezig. De pars petrosa is verdikt en heeft een onregelmatig opper-
ik de punt is verbreed en stomp afgerond. De meatus acusticus internus is tot
ongeveer de helft van de normale doorsnede vernauwd, de wanden zijn onregel-
mntig golvend, De fundus is normaal van wijdte, Het vestibulum, het vertikaal half-
citkelvormige kanaal en de cochlea zijn normaal van wijdie, Fr is een zeer geringe
prieumatisatic van het mastoid, Het cavum tympani s ondiep. De hamerkop en de
fneun zifn verdikt, De afwijkingen zijn links en rechis gelijk,

Fig. 24 Morbus  Albers-Schéinborg
Duidelijke bitemporale fmpressies on
brede onderkaak, (Patitnt V1),

PATIENT VI
(jongen, ten tijde van het onderzoek 11 jaar)

Voorgeschiedenis. Hoewel er perioden met oorpijn waren geweest, way ot poen
duidelijke otitis media bekend. Er waren geen evenwichtsstoornissen, De visus wis
goed.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. De uitwendige gehoorgangen zin nox
maal van wijdte. Er zijn geen exostosen, De trommelvliezen zijn enigszing iulu.vlml‘
ken; de hamersteel ziet er beiderzijds normaal uit, Met de proel van Valsalva 2ijn
de tubae niet doorgankelijk, wel met politzeren. Hel septum nasi toont een geriige
deviatie naar rechts, FEris cen goede doorgankelijkheid, Het voorhoold s smal, 1y
zijn kleine bitemporale impressies. De onderkaak is breed (fig. 24),

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds cen geletdingsslechthorendheld, oves
wepend voor de lnge tonen.

Middenoordruk (bepanld met de ppeumoloon volgens Van Dishoeck).
Rechts O cm FLGO Rk O g 0O,

50



.";‘I. e ! i L e ottt i
' 2
il
o
80 !
100 I
s e soo I'H:Iucl Izun_u It.onu_ Isnnoem 125 250 500 1000 2000 4000 @000 Hz
T =
: e e R
. : i
n " ‘,_./
- ik
= /_ ﬁ;
i
|
10 n an “ &0 kT 70 Ao 50 1o 1o 4B
Threshold tone decay test S.LS.I. test
links rechts links rechts
1000 Hez 0dB 0dB 1000 Hz 0% 0%
2000 Mz 0dB 0dB 2000 Hz 0% 0%

Audiometrisch onderzoek patiént VT,

Lvenwichisonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
wnloriseh onderzoek).

coek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

R genologiseh onderzoek. Het gehele os temporale toont sclerose, De pneuma-
It Hm.n het mastoid is vrijwel afwezig. De pars petrosa is iets verdikt, vooral
le punt die stomp afgerond is. Het vestibulum, de horizontale en de vertikale half-
mige kanalen zijn normaal van wijdte. De meatus acusticus internus heeft
links een kleinere doorsnede dan normaal, overigens zijn de afwijkingen

Jinks rechts gelijk. De trommelholte is beiderzijds ondiep. Hamer en incus zijn
. oed (e onderscheiden.
. PATTENT VII

(jongen, ten tijde van het onderzoek 9 jaar)

chiedents. Patiént had geen Klachten,

n oorheelkundiy onderzoek. De ity

ge gehoorgangen zijn nor-
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Audiometrisch onderzoek patiént VII,
L 4 .
maal wijd. Er zijn geen exostosen. De tubae zijn met de proel van Valsalva doors
ganlke!uk. De trommelvliezen tonen geen afwijkingen. De schedel toont behoudens
geringe bitemporale impressies geen opvallende afwijkingen,
Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds cen geleidingsslechthorendheid, over-
wegend vpor de lage tonen.
Middenoordruk. Meting niet mogelijk.
Lvenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
calorisch onderzoek).
Onderzock van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden, |

Rantgenologisch onderzoek, Alle sehedelbeenderen tonen sclerose on verd

De sinus frontales #ijn MM et mastoid is niet
fputﬂm is u i



ou Internuy Iv ongeveer 2/3 van normual vernauwd en hee gszins b
vormig verloop, Hel vestibulum is normaul van wijdie, De cochlea en hnlf_cligml_.
?niﬁulgp kanalen zijn niet duldelijk te onderscheiden, De trommelholte lijkt on-

leper, mogelijk zijn hamer en incus verbreed. De afwijkingen zijn links en rechts
vrljwel gelijk.

PATIENT VIII &
(jongen, ten tijde van het onderzoek 7 jaar) .

Voorgeschiedenis. Patiént had geen klachten.

Keele, news- en oorheelkundig onderzoek. De gehoorgangen zilj‘n‘normaal van
:WHﬂtll. 141 zijn geen exostosen. De trommelyliezen tonen geen afwijkingen. Septum

sl en conchae zijn normaal.

Audlometrisch onderzoek toont beiderzijds een geleidingsslechthorendheid, over-
wegend voor de lage tonen.

Middenoordruk, Meting was niet mogelijk.

Evenwlchtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
enloriseh onderzoek).

Oneerzock van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

Ronigenologisch onderzoek is niet verricht.
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Audiometrisch onderzoek patiént VIIL
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PATIONT IX
(man, ten tjde van het onderzoek 33 jaar)

Voorgeschiedenis, Vanaf de kinderleeftijd was hij geleidelijk slechthorend pewors
den; in dezellde tijd was beiderzijds een parese van de nervus faclalis ontstuun, Op

12-jarige leeftijd waren réntgenologisch abnormaal dikke botten vastpesteld, Ol
of evenwichtsstoornissen had patiént nooit gehad.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. Opvallend zijn de brede onderkuuk o
de plaatselijke verdikkingen van de schedel. Bitemporaal zijn er impressies on
boven de ogen botverdikkingen, vooral rechts. De beide ossa nasalin zijn verdiki;
vooral de neuswortel is breed. In de uitwendige gehoorgangen bevinden zieh (inke
exostosen, vooral op de bodem. Achterboven is de gehoorgang wijder dan nor
maal. De trommelvliezen zijn niet ingetrokken. De hamersteel is breed, voorul
rechts. Het septum nasi is vooral rechtsonder verbreed,

Audiometrisch onderzoek. Beiderzijds is er een gemengde slechthorendheid,

Middenoordruk is niet bepaald,

Livenwichtsonderzoek. Statische, loop- en wijsproeven tonen geen bijzonderheden;
er is geen spontane nystagmus. Calorisch is het linker labyrint onprikkelbaar, het
rechter verminderd prikkelbaar,

® ]
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“. putlénien lijdende aan Morbus M%ﬂ;




Onderzoek van de hersenzenuwen, Belderzijds s er een perifere parese van de ner-
v faclalis, links meer dan rechts, Br zijn dyskinesién, Hr s een partiele uitval yan
de Hnker nervus trigeminus, zich uitend in hypalgesie links frontaal, Er worden geen
stoornissen van de andere hersenzenuwen gevonden.

Rintgenologlsch onderzoek. Alle schedelbeenderen en de onderkaak vertonen
serke selerose en verdikking. De schedelvorm is abnormaal. Bitemporaal zijn er
Impressies, de schedelbasis verloopt steiler dan normaal, het achterhoofd promi-
neert sterk naar distaal, Ter plaatse van de sutura sagittalis is inwendig een g}‘ocve
i het schedeldak aanwezig; uitwendig wordt echter geen richel gezien. De neus-
bijholten zijn zeer Klein.

[3¢ partes petrosae zijn sterk verdikt, vooral de punten zijn verbreed en stomp af-
perond, De pneumatisatic van het mastoid ontbreekt. De meatus acusticus internus
Iy vernauwd tot ongeveer 1/3 van de normale doorsnede. De fundus is wijder.
Cochlen, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen hebben een normale doorsnede.
e trommelholte is ondiep door een sterk naar lateraalwelvend promontorium. In
het epitympanum bevindt zich cen schaduw. Het is niet te beoordelen of dit een

exontose i of een verdikte hamer of incus.

Diaenose. Geleidingsslechthorendheid, waarschijnlijk veroorzaakt door fixatie van
de gehoorbeentjesketen, ten gevolge van Morbus Albers-Schinberg.

et rechier- en linkeroor werden respectievelijk met ecn half jaar tussenruimte ge-
exploreerd in de afdeling Keel-, Neus- en Oorheelkunde van het Academisch Zieken-

liuds te Leiden,

OPERATIEVERSLAG

Revhteroor. Na opklappen van het trommelvlies blijkt dat de hamer en incus vol-
locig Immobiel zijn, De punt van de hamerstee! raakt het promontorium, zonder
ermee vergroeid te zijn, De stapes is mobicl. De ovale nis is overlangs zeer sterk
vernauwd tof een spleet, waarin de stapes nog net vrij kan bewegen. D¢ ronde nis
In stork vernauwd tot een gladde ronde opening van ongeveer | mm? doorsnede. Het
promontorium welft naar lateraal.

e muurvast zittende hamerkop wordt van de steel verwijderd, waarna de hamer-
steel goed mobiel is. Daar de incus verdikt is en het epitympanum waarschijnlijk
verkleind, gelukt het niet de incus te verwijderen zonder een stukje van de achter-
Bovenwand van de gehoorgang weg te nemen.

et korte been van de incus wordt tussen trommelvlies en stapes geplaatst.
Postoperatiel is er gemiddeld 25 dB verbetering van de luchtgeleiding.

Linkeroor, Gezien de bevindingen in het rechteroor, waar de gehoorbeentjesketen
in het epitympanum gefixeerd bleek te zijn, wordl besloten eerst het epitympanum
fe exploreren om 20 mogelijk daar de keten vrif te lepgen.

flet mastoid blijkt niet gepneumatiseerd te Zifit, de hardheld van het bot is plaatse-
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Audiomeltrisch onderzoek patiént X,

lijk wisselend, Het epitympanum is nauw en het antrum is afwezig, Het horizontale
kanaal is normaal te onderscheiden, Hamer en incus blijken beide in hel l'.]\I'IYIII
panum gelixeerd te zijn. De hamerkop is ventraal, mediaal en lateraal door bol
ingeklemd, het ligamentum suspensorium ligt vrij, Het korte been van de ineus i
nagenoeg geheel door bot omgeven en aan alle kanten ingeklemd, Het is techniseli
niet mogelijk deze gehoorbeentjes mobiel te maken, Dagrom wordt hel |||itl.||vnnu|'
getxploreerd.

De ovale vensternis is spleetvormig vernauwd en reikt tot aan de haly vin de
stapes. In de diepte is de nis wijder. Om de korte as van de voetplaal Ix ;.lt- TR
goed beweeglijk; om de lengteas s de beweeglijkheid beperkl door de mmv\;v II'.lh
Het promontorium wellt sterk naar lateraal en reikt bijna tot aan de hamersteel un'
de processus lenticularis van de incus. Het ronde venster is nauw, De fncus en de
!mp van de hamer worden verwijderd, deze beentjes zijn plomp, Op lll.!I.t‘tl!]'llIN
incudis bevinden zich onregelmatige verdikkingen, l{clilun'lv been vin de incus
wordt tussen het trommelvlies en de stapes geplaatst,

Postoperatiel is er gemiddeld 25 dB verbetering van de luchtgeleiding, Er (s echitor
cen gering percepteverlion voor de hoge tonen ontstaan, Deze iy vermoedelifk ont:
staan door de tillingen vian het boren, die naar de coehlen werden vaortgeplin
vin de ingeklemde gehoorboontjes, |
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PATTENT X
(man, ten tjde van het onderzoek 36 jaar) L
Vaorgesehledents, Vanal ongeveer zijn 15¢ jaar was hij slechter gaan horen, vooral
Biks. In dezelfde tijd was er een parese van de rechter nervus facialis ontstaan. In
tle voorgeschiedenis waren hiervoor geen oorzaken te vinden. De moeder en een
Jongere broer van patiént waren evencens slechthorend vanaf de kinderjaren. Op
20 furige leeltijd mislukte een kaakpunktic vanwege te hard bot.
) vorheelkundig onderzoek op 21-jarige leeftijd werden iets roze doorschemerdn-
de trommelvliezen gevonden, die niet ingetrokken waren. Audiometrisch onderzoek
toonde een gemengde slechthorendheid; het luchtgeleidingsverlics betrof voornamelijlc
de lage tonen (links meer dan rechts) en bedroeg maximaal 60 dB. Er was beiderzijds
wen vinlkke beengeleidingscuryve met een verlies van gemiddeld 15 dB. Vestibulair
onderzoek toonde geen alwijkingen.
Do diagnose luidde: Familiaire doofheid; waarschijnlijk otosclerose.

Keel, neus- en oorheelkundig onderzoek. De vorm van de schedel is afwijkend.
Mot achterhoold is iets afgeplat, ter plaatse van de sutura sagittalis is cen stompe
tlehel, er zijn geringe bitemporale impressies. De onderkaak is vrij sterk verdikt en
verhreod, De ossa nasalia zijn verdikt. :

e ultwendige pehoorgangen zijn niet vernauwd. Achterboven zijn ze beiderzijds
qulty wijder dan normaal. Vooronder tonen de wanden enkele exostosen. De
frommelviiezen zijn niet ingetrokken. Het promontorium schemert beiderzijds rood
door het trommelvlies heen, De hamersteel is plomp. Met de proef van Valsalva
ghin de tubae doorgankelijk. Het septum nasi heeft een brede basis.

Audlometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid.

Lvenwlehisonderzoek toont peen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
culoriseh onderzoek).

Ondersoek van de hersenzenuwen. De nervus facialis toont beiderzijds ernstige
purene; rechts is er bijna cen totale witval; links toont alleen de oog- en mondtak ge-
e netiviteit, De overige hersenzenuwen tonen geen afwijkingen.

Middenoordruk is niet bepaald.

Riutgenologisch onderzoek (fig. 30). Alle schedelbeenderen tonen sclerose en
yordikking. Er is tevens cen duidelijke vormafwijking van de schedel; er zijn bi-
temporale impressies; ter plaatse van de sutura sagittalis is een flinke richel aan-
wozly, De neusbijholten zijn zeer klein.

e partes petrosae zijn verdikt, vooral aan de punten, De pneumatisatic van het
mntold s afwezig,

Do mentus acusticus internus is onregelmatig vernauwd, plantselijk tot ongeveer de

06
.

|
e
|

N\
/
\

o
G0
i1e]
o0

| / e - e

125 150 500 1000 000 Loonn BOOO Hy

125 250 L] 1000 2000 A000 8OO0 11g

1] 100
Threshold tone decay test S8 test
finky rechits ie .- o
ittt P i Niet verricht
2000 Hz 0dB 0dB

Audiometrisch onderzoek patiént X.

helft van de normale doorsnede. De contouren van de inwendige structuren zijn
vaag. De cochlea en halfcirkelvormige kanalen lijken normaal van wijdie De
lromtjnelholte i‘s ondiep door ecn lateraal welvend .prunmntn|'ium. et f..'pilwln]m-
num is aanwezig; hierin bevindt zich een brede schaduw: het is nict duidvliik.ul' it
een exostose van de wand is, of een verdikte hamer en incus, I

PATIENT XI
(jongen, ten tijde van het onderzoek 4 jaar)

De volgcn'(‘jc gegevens zijn afkomstig uit de afdeling Keel-, Neus- en Qorheelkunde
van het Dijkzigt Zickenhuis te Rotterdam,

Voorgeschiedenis. Patitnt werd opgenomen wegens een acute paralyse van do
rechter nervus facialis en een lobaire pneumonie in de rechterbovenkwab, Sinds
cen week had patiént belderzijds een purulente otitis media, Overigens wun:lnlul:mlx
klculu neus- en oorheelkundige afwijkingen in de voorgeschiedenis bekend

Opvallend wus dut elke doorbraak van een tand of kies met hevi '

ping, #e pifnen gepaurd

| g



Keel-, neus- en oorheelkundly onderzoek, Linky in o oen genezende otitis media,
rechts een nctieve otitis; de gehoorgang is gezwollen, e worden pneumococcen ge-
kweekt, Patiéntje werd conservatief behandeld met ampicilline. De otitis genas
spoedig maar de verlamming van de nervus facialis bleet bestaan, Neurologisch en
nudiologiseh onderzoek kon door onrust van het patiéntje niet goed worden ver-
tiehit,

Rihntgenologisch onderzoel (fig. 31). Alle schedelbeenderen tonen sclerose. Het
meest opvallend is de niet normale schedelvorm; bitemporaal zijn er impressies;
fer plantse van de sutura sagittalis is er een aanduiding van een richel; de schedel-
bsds heelt cen steiler verloop dan normaal, het achterhoofd welft naar distaal. De
newsbifholten ontbreken,

Do partes petrosae tonen sclerose en zijn vooral aan de punten breder dan normaal.
Ilet mustoid is niet gepneumatiseerd. Van de inwendige structuren zijn alleen de
twee vertikale halfcirkelvormige kanalen goed te onderscheiden. Deze zijn niet
vernnuwd, Mogelijk is de meatus acusticus internus iets vernauwd.

Diagnose, Paralyse van de rechter nervus facialis berustend op een botafwijking
vin de pars petrosa: waarschijnlijk Morbus Albers-Schonberg. Er werd besloten
de nervas lacialis te decomprimeren.

OPERATIEVERSLAG

flet bljkt dat het hele, vrij ruime mastoid uit compact bot bestaat. Van de pneu-
mitlsche ruimten wordt slechts de additus gevonden en wel duidelijk oppervlak-
kiger dan normaal. De koepelholte is nauw; pas na uitboren hiervan worden de
ineus en de hamerkop beweeglijk. De hamerkop blijkt ‘aan te lopen’; er is geen
Benlge fixatie, De stapes ziet er plomp uit en is weinig beweeglijk. Hij kan echter
met llehte druk gemobiliseerd worden, wellicht doordat de bovengrens van de
oville vensternis is verwijderd. De voetplaat wordt niet opgezocht. Het promon-
{orlum 18 bijzonder hoog, de middenoorspleet ondiep. De nervus facialis wordt
Blootgelegd van het foramen stylomastoideum tot aan de incus. De zenuw is wat
dun, De afstand tussen knie en horizontale kanaal is bijzonder klein. Het bot van
het horizontale kanaal is bijzonder dik.

Postoperatief verloop, Zeven maanden na de operatie is er weer enige verbetering
I de beweeglijkheid van de rechter aangezichtsmusculatuur,

o

MORPHOLOGISCHE AFWHKINGEN VAN
HET OS TEMPORALL

TWELE SCHEDELS MET MORBUS ALBERS-SCHONBERG

Du. s,t',lu,bdcl:u vin twee patiénten uit de eerste generatie van de onderzochte familie |
z_l]‘n in_bezit van Dr. O. H. Brouwer en uitvoerig in zjn proefschrift beschreven
(1970).
W'-l 1 1 | g 1 -]

jjk‘waren in de gelegenheid een onderzock te doen naar de morphologisehe ol
wijkingen van deze twee schedels met Morbus Albers-Schisnberg voor zover dit de
oorheelkundige afwijkingen betrof.

SCHEDEL 1
(afkomstig van een 67-jarige vrouw)

/\I]_e schedel- en aangezichtsbeenderen zijn verdikt, het oppervlak is veij glad, plaad
selijk komen kleine vrij vlakke exostosen voor. De onderkaak is het nllcv*;I ;.'I'I'd“l.l
en verbreed en heeft vele exostosen, :

Het gewicht van de schedel is 1740 gr (normaal 500 gr). Van de onderkank 1s het
gewicht 148 gr (normaal 60 gr). |

De schedelnaden zijn niet alle aanwezig, De sutura sagittalis is volledig geslaten
de &:.utural coronaria en lambdoica zijn gedecltelijk gesloten. De suturen vin het nuni
gczwht.mjn aanwezig. Opvallend is de afwijkende vorm van de schedel: het voor
hoo.fd is smal, beiderzijds is er een impressic van de ossa temporalia, de ossn
parictalia puilen naar buiten. Op de plaats van de sutura sagittalis is u.uu Kleine
stompe richel. Het achterhoofd puilt naar achter en is afgeplat (fig. 26), |
De schedelbasis is in dwarse richting versmald. Het cm.-pu.v. th‘ctlliidilliﬁ heelt een
meer vertikale stand dan normaal. Er is een geringe asymmetric van de schedel
basis. De lengteassen van de partes petrosae verlopen meer in voorachterwan e
en caudale richting dan normaal. De foramina voor de hersenzenuwen en bloed-

E«ﬁt@g;l}]n gedeeltelijk vernauwd. Het foramen magnum is asymmetrisch verkleind
ig. 27).

HET OS TEMPORALE

De prfrs m‘]uamt‘osu is iets verdikt, het oppervlak is betrekkelijk glad, Do purs
mastoidea is duidelijk verdikt, de incisura digastrica is smal ten pevolge van de
verdikking van de aangrenzende botdelen, Flet foramen HIyh‘nll:ltilllii.l.[t.'-lllll'l. N nor
maal van grootie, De processus styloideus is iets verdikt,

FET UI'TWRENDIG] DOHR

De vitwendige gohoorgang v belderal]ds normaal van wijdte, Op de bovenwand van

']
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Fige. 26 Morbus Albers-Schonberg.
Verdikking van alle schedel- en aan-
gezichtsbeenderen en onderkaak. Ster-
ke bitemporale impressies en smal
voorhoofd (schedel I).

§ STV, et i A L L, 15
de pelioorgang bevinden zich enkele wa atachtige exostosgn. De alnuluh tympanicus
{oont geen bijzondere afwijkingen. De trommelvliezen zijn afwezig.

MET MIDDENOOR

In ket middenoor is het sterk naar lateraal welvende promcrn?mium op\tallend,
vooral links, Het oppervlak is fijn hobbelig. Het hypm.'\f,fmpanum .1'5 zc?r ondiep. D'e
bodem van de uitwendige gehoorgang bevindt zich bijna op gelijk niveau .mct die
v het hypotympanum. Ventraal wordt het rechter l}ypotympam‘]m ‘dfpe,l]. 131 het
llnker hypotympanum bevinden zich exostosen. De sinus tympanicus is ge wa.l cr)lp—
gevuld met exostosen, Plaatselijk steken deze onflur de hEll]llhlS uit. De inhoud \-‘clll'l
hot middenoor is door deze afwijkingen beiderzijds kleiner geworden. 11;‘11?( q:i—
(ymipanum zijn enkele richeltjes en cxnslt‘.-slwl .\-'uulluunr. De \I\-;l‘n‘d \-:m (L IL;I.[lei
fuelnlis is verdikt, De canalis musculotubarius is open en normaal van wije -., : .L
witmonding van de tuba auditiva is te sonderen en ziet ¢ normaal uit, De gehoor-
0 W\ HIWezIg,

l}'::"}:]:”‘w‘;::': 1'Ifi':'.'f!rrjh' (foramen ovale) heelt links sen normale vorm en grootte.
fechits 1 het door botdefecten beschindigd

0

Fig. 27 Morbus  Albers-Sehinberg
Asymmeltrische vormverandering van
de schedelbasis, Vernauwing van o
mina (schedel 1),

De fenestra cochleae (foramen rotundum) is rechts door hel averwelvende verdikl
promontorium tot een vertikaal lopende spleet vernauwd. Links is de spleet N
nauwer. De nis is ook dieper. De membrana rotunda is beiderzijds niet te zien

Er zijn drie losse gehoorbeentjes bewaard gebleven (linker en rechter malleus en
¢én stapes).

Malleus. Alle delen van de hamer zijn verdikt, het meest opvallend is de zeer slerk
verdikte processus lateralis. Het oppervlak hiervan is hobbelig en onregelmutiy,
Het gewrichtsvlak voor de incus is onregelmatig en de randen zijn sterk hobbelly
verdikt. Er is een grote processus Folii. Gewicht links 33 mgr (normaal 27,5 mpr),
rechts 29 mgr (gedeelte van de hamersteel ontbreckt),

Stapes, Alle delen van de stapes zijn verdikt, vooral het capitulum, De voetplunt
toont de geringste verdikking, De randen zijn vrij glad, Het tympanale opperylnk
van de voetplaat iy iets hobbelig, Het vestibulaire oppervluk danrentegen s gl

FLET HINNENOOR

Het binnenoor 1s alleen te bestuderen voor zover dit door het foramen ovale en
aan de schedelbusin kan worden gezten, Het toont de volgende afwijkingen
De gehele pars potrosn v verdikt, het duidelijkste nan de apex. De us van de
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piars petrosum verloopt meer in vooraehterwiarine feliting dan normaal,

De mearus acustious internus is rechts tot de helft van de normale doorsnede ver-
Klelnd; Haks is er een nog sterkere vernauwing, De vernauwing lijkt tot stand gekomen
{e zlfn door toename van het bot in de craniale wand van de meatus, De fundus van
de meatus 1y beiderzijds nict te zien. Het vestibulum is normaal diep en heeft cen
pormnle gladde wand,

RONTORNOLOGISCH ONDERZOEK

Alle beenderen van de schedel tonen sclerose en verdikking, plaatselijk zijn er
exontonen. De sinus frontalis ontbreekt beiderzijds. De andere neusbijholten zijn
nnwezig,

e purs petrosa toont beiderzijds sterke sclerose en is verdikt. De punten zijn
verdikt en afgerond. Het oppervlak is duidelijk hobbelig. De punten van de pars
pelross wijzen meer naar distaal dan normaal. De meatus acusticus internus is
helderzlds vernauwd tot ongeveer de helft van de normale doorsnede, en mediaal
noemt de vernauwing nog toe. De fundus lijkt normaal. De cochlea, het vestibulum
ent de horlzontale kanalen hebben beiderzijds een normaal lumen.

e pars matoidea is zowel links als rechts zeer weinig gepneumatiseerd. Het
mlddenoor s ondiep; het verdikte promontorium is te zien. Het epitympanum is
soer nauw, vooral rechts, De canalis nervus facialis is alleen links te beoordelen
en Ikt in het horizontale deel vernauwd. De gehoorbeentjes zijn niet aanwezig.

SCHEDEL II
(afkomstig van een 37-jarige vrouw)

Alle schedel- en aangezichtsbeenderen zijn verdikt. Het oppervlak is vrij glad, op
enkele pluatsen is er een fijne rimpeling. Vooral de onderkaak is verdikt. Het ge-
wioht van de schedel is 2130 gr (normaal 500 gr), van de onderkaak 121 gr (nor-
mual 60 gr).

e sehedelnaden zijn niet alle aanwezig, De sutura sagittalis is volledig gesloten,
e sutiura coronaria en de sutura lambdoidea zijn gedeeltelijk gesloten. De suturen
v hel nangezicht zijn alle aanwezig.

De vorm van de schedel is afwijkend. Het voorhoofd is smal. Bitemporaal zijn er
fmpressies. De ossa parietalia puilen naar buiten. Ter plaatse van de sutura sagit-
tulin In er cen kleine voorachterwaarts verlopende richel (fig. 28). Het achterhoofd
strekt zieh verder dan normaal naar achteren uit en is afgeplat. De schedelbasis is
Iy dwirse riehting duidelijk versmald en asymmetrisch vervormd. Het corpus 03518
sphienoidalis heeft een meer vertikale stand dan normaal, De lengteassen van de
piittes petrosae verlopen meer in voorachterwaartse flehting dan normaal,

De formania voor de hersenzenuwen en bloedvaten zijn gedecltelijk vernauwd
(flg. 29).
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Fig. 28 Morbus  Albers-Schidnbey
Verdikking van alle schedels, aun
gezichisbeenderen en onderkunk, en
stompe richel (1) ter plaatse van de
suturasagittalis, Duldelijle bitemporile
impressies (2) (schedel 1),

HET OS TEMPORALE

De pars squamosa promineert boven het schedelopperviak. Het opperviak is vl
glad. De pars mastoidea is bolvormig verdikt, Het foramen stylomastoldeum Iy
rechts vernauwd, links normaal. De processus styloideus is icts verdikt,

HET UITWENDIGE DOR

D,B uitwendige gehoorgang toont beiderzijds geen afwijkingen, In de anuluy fympu
nicus bevindt zich achterboven een kleine exostose. De trommelvliezen zijn nlwezig

HET MIDDENOO R

Het promontorium welft sterk lateraal en heeft een hobbelig opperviak, vaorul i)
het ronde venster, De bodem van het hypotympanum bevindt zich op gelijk nivenu
met de bodem van de uitwendige gehoorgang, De sinus tympanicus is opgevuld et
flinke exostosen, die venttnnl zells onder de anulus uitsteken, De il1|||1l;L| vin het
cavam tynmpand is door dese atwijkKingen kleiner geworden,

Flet epitympanum s Klelner dan normanl, vooral in de richting van de fossn In

i



Fig. 29 Morbus Albers-Schonberg,
Asymmetrische vormverandering van
de schedelbasis (schedel II).

s, De canalis Facialis is zeer sterk verdike. Het oppervlak heeft enkele exostosen
¢ welll gedecltelijk over het ovale venster. De toegang tot het epitympanum wordt
hierdoor vernauwd, De processus pyramidalis is verdikt. De canalis musculotuba-
Hs I8 apen en normaal wijd. De uvitmonding van de tuba auditiva in het midden-
001 Zlet er normaal it en de tuba is te sonderen. De gehoorbeentjes zijn afwezig,
Do alwijkingen zijn links en rechts gelijk.

D Jenestra vestibuli (foramen ovale) is links en rechts gelijk van vorm en grootte.
e vorm is boonvormig. Het lijkt alsof het promontorium de distale rand heeft
dppedrukt. De grootte is normaal. De ovale nis is vrij diep doordat de omliggende
shrueturen verdikt zijn.

Dy fenestra cochleae (foramen rotundum) is beiderzijds bijna geheel afgesloten door
hot overwelyende promontorium en grote exostosen van de sinus tympanicus en
Vi de distale wand van de nis. De membrana rotunda is niet te zien.

TLIEE BINNENOOR

ot binpenoor is alleen Lo beoordelen voor zover dit door het foramen ovale en
ahn de sehedelbasis bestudeerd kan worden en toont de volgende afwijkingen,
D pehele pars petrosa s verdike, vooral de apex. De as van de pars petrosi

A

verloopt meer in voorachterwanrise richting dan normaal,

e meatus acusticuy Internus mondt meer loodreeht op het opperviak van de paors
petrosi uit dan normaal en is tot ongeveer de hellt van de normale doomnede
vernauwd. Het lijkt of de meatus vooral door de hyperostose van de cruninle wind
vernauwd is.

Een deel van de fundus kan worden onderscheiden en vertoont peen nlwijkingen
Het vestibulum voor zover dit door het foramen ovale is te zien, is normuul thop
en heeft een gladde wand. De afwijkingen zijn links en rechts gelijl,

RONTGENOLOGISCH ONDERZOEK

Alle schedelbeenderen tonen sclerose en verdikking, Het buitenoppervink s glhid,
de binnenzijde van de schedel toont een meer grof hobbelig opperviak, e shius
frontalis ontbreekt beiderzijds, de andere neusbijholten Zijn aanwezig,

De pars petrosa toont beiderzijds sclerose en verdikking. De punten zijn vl
sterk verdikt en afgerond en deze zijn meer distaal gericht dan normaal, De mentius
acusticus internus is tot ongeveer 2/3 van de normale wijdte vernauwd, In hel
middengedeelte is de vernauwing beiderzijds het sterkst. De fundus s wifder, e
wanden zijn glad. De cochlea, hel vestibulum en het horizontale kuananl heliben
beiderzijds een normaal lumen. De pars matoidea toont beiderzijds poen pneu
matisatie.

Het cavum tympani is beiderzijds ondiep. Het verdikte promontorium is ziehilus
Het epitympanum is niet te onderscheiden. De gehoorbeentjes zijn niel nanwezip

OORHEELKUNDIGE AFWIHKINGEN

ALGEMEEN

Het uiterlijk van de door ons onderzochte patiénten was niet altijd opyvallend al
wijkend van normaal. Toch toonden allen wel enkele van de volgende afwifkingen
De onderkaak was breder. Het voorhoofd smal met bitemporale impressies (fly, 24)
Soms week het voorhoofd naar achter.

Ter plaalse van de sutura sagittalis bevond zich veelal een benige richel In voo
achterwaartse richting, en soms promineerde het achterhoofd naar distanl, 1De o
nasalia waren enkele malen zodanig verdikt dat hierdoor het aspect van een kuik
benige zadelneus was ontstaan. De helft van het aantal patiénten had exostosen i
de uitwendige gehoorgang, evenals de beide schedels. Bij kinderen kwamen, mel
¢én uitzondering, geen exostosen voor. De grootte was echier niet zodanlg dat de
vitwendige gehoorgang hierdoor duidelijk vernauwd was, De (rommelviiezen wiren
meestal enigszing ingetrokken, Met de proel van Valsalva, was de tuba auditiva gp
¢én vitzondering na, doorgankelijk, Opvallend waren de zeer dikke prominerende
processus lntoraliv vin de hamer en de verdikte humersteel, Dit was het duldelijkst

13



bij volwassenen, Soms schemerde het verdikte promontorium door het trommel-
vies heen, Tnode Heratuur werd peen beschrijving van deze oorheelkundige af-
wipking gevonden,

GEHMOORSTOORNISSIN

Wi de ten door ons onderzochte patiénten werden de volgende audiologische
niwlledngen gevonden,

Toondudiogram

Aard van de stechthorendheid. Bij zeven van de tien patiénten werd een gemengde
slechthorendheid gevonden. De perceptieccomponent was echter steeds gering. De
il jongste patiénten hadden geen perceptieverlies doch slechts een geringe ge-
[eldinguslochthorendheid. Zuivere perceptieslechthorendheid werd niet gevonden.
Cleletdingsverties, Geleidingsverlies, hoewel vaak gering, werd bij alle patiénten ge-
vanden, Meestal was er in hoofdzaak een verlies voor de lage frequenties. Soms
Witk 1 ultsluitend verlies voor de lage tonen, Tweemaal werd volledige uitval van
e middenoorfunctie waargenomen,
Porcepticverlies, Perceptieverlies, hoewel gering, werd bij zeven van de tien pa-
Hinten gevonden, Normale beengeleiding kwam alleen voor bij de drie jongste
putiénten, De curve was steeds viak. '
Svemerrde, In het algemeen waren de afwijkingen zowel links als rechts gelijk.
Do aawrd van de slechthorendheid (gemengde- en geleidingsslechthorendheid) was
sloeds links en rechts gelijk. De mate van het gehoorverlies, zowel bij perceptie- als
peletdingsslechthorendheid, was alleen met één uitzondering links en rechts gelijk.
D3¢ vorm van de curve was links en rechts steeds symmetrisch.

I e Hteratuur werden de volgende nadere gegevens gevonden.

Klintworth (1963) onderzocht zes patieénten met de ziekte van Albers-Schinberg.
I vier patiénten was sprake van gemengde slechthorendheid, bij één perceptie-
slechthorendheld en bij ¢én was de aard van de slechthorendheid niet aangegeven.
Do mate van pehoorverlies werd niet vermeld. De gehoorstoornissen kwamen
meestnl reads op de Kinderjaren voor,

Jones en Muleahy (1968) beschreven een 26-jarige pati€ént met slechthorendheid
nle cerste symptoom van een botzickte, waarschijnlijk Morbus Albers-Schonberg,.
Audiologiseh onderzoek toonde een gemengde slechthorendheid. Het luchtgelei-
dingaverlies bedroeg links 30-40 dB, rechts 5-15 dB. Het beengeleidingsverlies was
beldereljds gering (10-15 dB). De spraakverstaanvaardigheid was normaal.

e Hterntuur bevat ook enkele studies over de audiologische en neurologische af-
wilkingen die het gevolg waren van voortijdige sluiting van de schedelnaden. Door
e vioege slulting van de schedelnaden, die ook bij Morbus Albers-Schinberg
Kun voorkomen, kunnen groeistoornissen met als gevolg vormafwijkingen van de
sehedel onmtann en donrdoor functiestoornissen van de hersenzenuwen,

Clorlings (1947) beschreel vier patiénten met gehoorstoornissen ten gevolge van
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vervioepde slulting van de sehedelnaden (suturt coronarla en sutura g el
Twee putinton hadden een dubbelzijdige perceptieslechthorendheid, ¢én it
cen cenzijdige gelefdingsslechthorendheid ten pevolge van cen chroniseh el
verende otitis media, Hén patiént had een pemengde slechthorencheid,

I.Iicrlulscu (1958) beschreel de neurologische afwijkingen, die voorkwamen b
tinten met een voortijdige sluiting van de schedelnaden, Van de 219 patiénten die
werden onderzocht hadden tien patiénten (5% ) gehoorstoornissen die waarschijin
lijk het gevolg waren van de schedelafwijkingen,

Vijf pati€nten hadden een perceptieslechthorendheid (waarvan dric Bilaternal) en
twee een eénzijdige geleidingsslechthorendheid, Van drie patiénten was de aurd vin
de slechthorendheid onbekend.

De mate van slechthorendheid was veelal ernstig, De gehoorstoornissen begonnen
reeds in de kinderjaren. Er was een zeer geringe progressie,

Behalve dat er in de literatuur wél zuivere perceptieslechthorendhieid werd Lo
vonden, waren onze bevindingen in overeenstemming met die van de bovengenoemn
de onderzoekers.

Spraakaudiogram

De meeste patignten hadden een gering discriminatieverlies varitrend van 4% (ol
20% . Bij drie patiénten was de discriminatie 100% en dan nog wel ¢énzijdig, Deze
afwijkingen zijn zo gering, dat meetvariaties niet uitgesloten kunnen worden, Merk
waardig blijft echter dat het merendeel der patiénten niet 100% kon ondersehelden
Mogelijk was er daarom toch een subnormaal discriminatievermogen,

In de literatuur werd slechts van één patiént sprackaudiometric vermeld: ef wik
geen discriminatieverlies,

8.0.8.0.~test volgens Jerger

(betekenis zie blz. 41).

Testuitslagen afwijkend van normaal werden niet gevonden,
In de literatuur werd van S.L.S.1.-tests geen melding gemaakt,

Threshold tone decay test volgens Carhart en Jerger

(betekenis zie blz, 41).

Testuitslagen afwijkend van normaal werden niet gevonden,

In de literatuur werd van tone decay tests geen melding gemaakt,

Middenoordrik

Bij zes van de tien patitnten kon cen onderzock met de pneumofoon volgens Van
Dishoeck worden verricht,

Bi) vier patienten was de middenoordruk lnger dan de atmosterische druk, B wee
patiénten was do middenoordruk gelijk ann de atmosferische drulk, Opmerkelijl

was, dat met de proel v Valsalva de tibae suditivae bij alle patiinten toel door-
gankelijle wauren,
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Nin politzeren veranderden de uitslagen van het onderzogk met de pneumofoon niet
chutdelijl,

EVENWICHTSSTOORNISSEN

W) de tien door ons onderzochte patiénten kwamen geen evenwichtsstoornissen
voor, Spontane nystagmus of afwijkingen van de statische, loop- en wijsproeven
worden niet waargenomen. Bij alle patiénten, uvitgezonderd patiént 1X, waren de
lubyrinten calorisch normaal prikkelbaar.

Wertelsen (1958) vond evenwichtsstoornissen bij 21 van de 219 patiénten met ver-
vioegde sluiting van de schedelnaden.

Dege 21 patienten hadden wel vaak uitgebreide neurologische afwijkingen maar
een normaal gehoor,

et (% dus waarschijnlijk dat de evenwichtsstoornissen geen vestibulaire oorzaak
luelcden,

FUNCTIESTOORNISSEN VAN DE HERSENZENUWEN

Iif de tien door ons onderzochte patiénten kwamen de volgende functiestoornissen
Vil e hersenzenuwen voor.
[4f zeven van de tien patiénten was er een gering perceptieverlies dat in dit verband
enchouwd kan worden als een functiestoornis van de nervus octavus.

1M ¢én patient (V) was er al op 24-jarige leeftijd een ernstige atrofie van de nervi
" aptiel door verhoogde intracaniele druk als gevolg van voortijdige sluiting van de
sehedelnaden,
Vil patitnten hadden een perifere parese van de nervus facialis, namelijk één pa-
(it een enkelzijdige totale uitval, twee patiénten een dubbelzijdige ernstige parese,
i twee patitnten een éénzijdige geringe parese. Eenmaal werd &énzijdig een ge-
deeltelijke functiestoornis van de nervus trigeminus gevonden. Eenmaal werd een
purene van de nervis abducens gevonden.
10 de ieratuur werden vaker stoornissen van de hersenzenuwen beschreven.
lntworth (1963) vond bij zes slechthorende patiénten met Morbus Albers-
Sehdinberg vijf patitnten met een paralyse van de nervus facialis. Deze ontstonden
meestnl reeds in de kinderjaren, aanvankelijk éénzijdig, soms intermitterend links
on rochts. Anosmie en atrofie van de nervus opticus werd bij drie pati€nten ge-
vonden, stoornissen van de nervus trigeminus kwamen bij vijf patiénten voor.
Bertelsen (1958) vond bij 219 patiénten met vervroegde sluiting van de schedel-
naden (wee patiénten met atrofic van de papilla nervus opticus en twee patiénten
met reukstoornissen, Ook kwamen paralysen van de nervus abducens en neuralgién
Vil e nervus trigeminug voor,
Lt ons onderzoek bleek evenals uit de literatuur dat, wanneer de nervus octavus
bulten beschouwing wordt gelaten, functiestoornissen van de nervus facialis het
mieenl yoorkwamen,
I ainemende frequentie kwamen verder [unctiestoornissen voor van de nervus
frlgeminuy, nervus opticus, nervus olfactorius, nervus abducens,
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Pl 3 / - " "

.I_r,.:_. :IH Morbus Albers-Sehnborg, Alle schedelbesnderen tonen selérose en voerdikking
or p lllll':t Van de sttarn shglttalin bevindt zleh een riehel (1), 14 2in Bltemporale iml

prossies (2). Do wioun frontales () 2ifn kleln (patitnt X).
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RONTGENOLOGISCHE AFWITKINGEN VAN
HMET 08 TEMPORALLE

W de door ons onderzochte patiénten werden de volgende :|I\flj.kll'::1i,=:.:n gc:;:::;l*li.‘c
Rintgenologisch toonden alle schedelbeenderen sclerose en \ff.‘-lt.l\, |I|‘*.g, G Ll‘l e
anderkank was verdikt. De neusbijholten waren steeds zeer klein, de sinus 1‘(‘1]n‘.11 z.l
wiren vaak afwezig, Het meest opvallend was de f\bmarmale vorm van dé"b;lt( ir
bif ulle patiénten waren er bitemporale imprlcssms.: soms was tlzir‘e(:,ln. llfofmaql
|11ml|¥.v vin de sutura sagittalis, de schedelbasis Ivcrhep :'eelal steiler dan 1't. E:n
on het achterhoofd promineerde naar caudaal (fig. 30, 37). De pneumatisatic v

het mastoid ontbrak,

-

Fig. #1  Morbus Albers-Schiinberg, De schedelbasis verloopt steiler dan normaal,
e | " 4 Lk '
pehiterhoofd promineert naar caudaal (pabient X1),

KO

Het

Fig. 32 Morbus Albers-Schonberg. Planigram van de partes petrosne in de posliie
volgens Steenhuis. De partes petrosae (1) zijn verdikt en zijn iets naar enudunl gebogan,
de projectie is korter dan normaal, De schaduw van hamer en incuy (2) 18 verbreed, Do
meatus acusticus internus (3) is mogelijk icts vernauwd. De cochlea (4) en hulfelekel
vormige kanalen (5) zijn normaal wijd (patiént I).

De pars petrosa was steeds verdikt. Vaak waren er exostosen op het bulten
oppervlak. De verdikking was het duidelijkst aan de punt, die vaak verbreed en
stomp afgerond was. De projectic van de pars petrosa was vaak korter din o
maal en de apex was soms naar caudaal omgebogen (fig, 34). Waarsehijnlijk wouy
dit rontgenologische beeld het gevolg van een standsverandering van de pars petro
sa, die hieruit bestond, dat de as van de pars petrosa meer in voorachlerwnnriye
en caudale richting verliep dan normaal.

De meatus acusticus internus was bij meer dan de helft van het aantal patiénten e
hij de schedels vernauwd, soms alleen plaatselijk,

Cochlea, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen toonden peen alwikingen, Veel
al waren de gehoorbeentjes verdikt en welfde het promontorium naar laternal
(fig. 32, 33).

In de literatuur werden geen afzonderlijke beschrijvingen van de rontgenalogivehe
atwijkingen van het os temporale gevonden.

g, 33 Morbhon AlbersSehtnberg, Plunigranm van de partes petrosae in de poslile
volgens Stoenhuly, De purtes petrosae zljn verdikt, vooral de apex (1) Iv verbrood en
stomp afgerond. Flat pramantoriim (2) wellt naar lateraal, De schaduw vin hamer en
incus ds verbreod (30 Eh s senntlous internus is normaal wijd (4) (patiént 110,
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Fly, A4 Morbus Albers-Schénberg. Opname volgens Stenvers. De pars petrosa is verdikt
G lets nnae candaal gebogen (patiént 1).

HET VERBAND TUSSEN AFWIIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

AFWIHKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSVERLIES

Alle patiénten hadden geleidingsverlies. De volgende afwijkingen van het midden-
nor zouden de oorzaak van dit geleidingsverlies kunnen zijn.

Do hamer en incus kunnen in hun bewegingen worden belemmerd, doordat zij in-
Klemd worden tussen verdikkingen van de wanden van het cavum tympani en
het epitympanum, Deze inklemming kan mede bewerkstelligd worden door ver-
dikking van de gehoorbeentjes zelf. Bij de geopercerde patiént (IX) werd in beide
oren ven aldus gefixeerde hamer en incus gevonden. De stapes was mobiel. Ook
lones en Muleahy (1968) hebben waargenomen dat bij een patiént met een ge-
loidingsslechthorendheid en vermoedelijk de ziekte van Albers-Schonberg de mal-
lous en ineus ingeklemd waren door botverdikkingen van de wand van het cavum
Ly mpuni,

Do eerder genoemde botverdikkingen zouden ook zodanig tegen de gehoorbeentjes
lunnen drukken dat hun trillingsvrijheid hierdoor wel wordt beperkt, maar niet
peheel wordt opgeheven,

Het bleek namelijk tijdens het onderzoek met de pneumofoon dat enkele patiénten
de nungeboden toon het luidst hoorden, winneer de druk in de uitwendige gehoor-
ping werd verlaagd, Wanneer bij deze patiénten lueht in het middenoor werd pe-
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Blizen, bloven o] touh hot luldst hoten bl een verlangde druk fn de ultwendige
pehoarging

Dit beter horen bl son verluagde druk in de uitwendige gehoorgang werd dus
waarsehijnbijk nlot of hoogstens ten dele veroorzaakt door ecn onderdrak fn het
middenaor,

Het is danrom denkbaar dat de gehoorbeentjes door hyperostose vian de wanden
van het cavum tympani of epitympanum in hun normale trillingsvreljheid wardan
beperkt en dat cen drukverandering op het trommelylies een zodanige standsveran
dering van de gehoorbeentjes teweeg brengt dat de trillingsvrijheid wordt hersteld
Waarschijnlijk is de bovengenoemde inklemming van hamer en incus of druk Logen
deze gehoorbeentjes de meest voorkomende oorzaak van geleidingsslechthorend
heid bij Morbus Albers-Schonberg. Rontgenologisch onderzoek toonde {mimers (1|
vrijwel alle patiénten hyperostose van het middenoor en verdikte gehoorbeent oy,
Vermeerdering van de massa van de gehoorbeentjes kan geleidingsverlios (o1 ge
volg hebben, vooral van de hoge tonen. De malleus en stapes van ¢én der over
leden patiénten hadden een gewichtstoename van 33 % vergeleken met het normale
gewicht. Deze gewichtstoename is echter te gering om een geleidingsverlion van
enige betekenis te veroorzaken.

Een verminderde beweeglijkheid van de stapes werd niet waargenomer en wi
schijnlijk komt dit bij Morbus Albers-Schinberg niet voor.

In beide schedels waren de stapedes afwezig; dit wijst er dus op dat zij niet gefixoerd
geweest zijn. De foramina ovalia zagen er normaal uit, en cen bewaard pebleven
stapes toonde geen afwijkingen van de contouren van de voetplaat,

De geopereerde patiént (IX) had beiderzijds cen beweeglifke stapes, hoewel o
malleus en de incus immobiel waren.

AFWUKINGENVANDECOCHLEAENDEMEATUS ACUSTICUS INTERNLS
EN PERCEPTIEVERLIES

Perceptieverlies werd bij zeven van de tien patiénten gevonden. Bij de drie jongute
kinderen was de perceptie normaal.

Aanwijzingen voor een laesie van de cochlea werden niet pevonden,
Rontgenologisch onderzock toonde bij alle patiénten en de schedels een norminle
cochlea. Audiologisch onderzoek toonde geen hoge scores van de S.1.8.1.-(exts.
De meatus acusticus internus was bij ruim de helft van het auntal patiénten vl
nauwd, maar de vernauwing was blijkbaar te gering om de nervas octavus of de
arteria en vena auditiva interna te laederen.

Audiologisch onderzoek toonde ook geen afwijkingen, die op cen zenuwlnesle
wezen,

Volgens Gerlings (1947) zou rekking van de nervus octavus als pevolg van een
verlengde mentus soustions Intermuy de oorzoak kunnen zijn van perceptievorlion
bij patitnten met crmlostenose,

Laesies 1o het contennl seouwsteliwl als gevolg van cen vethoogde Intrneraniele
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druk zouden ook een oorzaak voor het perceptiovertion kunnen zijo,

Bij patitint 1V zou het perceptieverlics, evenals de visusstoornissen, door een ver-
hoogde intracraniele druk veroorzaakt kunnen zijn,

Ook Bertelsen (1958) meende, op grond van cen onderzoek van 219 patiénten
mel verveoegde sluiting van de schedelnaden, dat de hierbij optredende stoornissen
viln de hersenzenuwen meer het gevolg waren van cen verhoogde intracraniele
druk, dan van yernauwingen van de schedelforamina,

I3} sterke toename van de massa van de schedel kan een aflopende beengeleidings-
curve worden gevonden, die niet veroorzaakt wordt door een stoornis in het audi-
fleve wysteem, maar door veranderde impedantie als gevolg van de toegenomen
s vin de schedel (zie blz. 48).
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MORBUS PAGET

OSTEITIS DEFORMANS

ALGEMEEN

Sir James Paget beschreef in 1877 vijf gevallen van de botziekte, die nu zijn nanm
draagt.

Morbus Paget is een ziekte van het skelet met onbekende oorzank, pekenmerk
deor multipele of solitaire gebieden van abnormaal bot, die het gevolg zijn vin een
stoornis in de botafbraak en -opbouw. Multipele localisatics komen veelvaldiger
voor dan solitaire. De laesies kunnen in alle skeletdelen voorkomen,

De frequentic van de ziekte is moeilijk te bepalen omdat de ziekie vaak zonder
klinische verschijnselen verloopt. Gewoonlijk zijn de patiénten ouder dan 40 fuar,
Op grond van de bevindingen bij obducties wordt geschat dat locale botverunde
ringen die lijken op de veranderingen bij Morbus Paget bij 4% van de bevolking
boven 40 jaar voorkomt. In ongeveer 65% van de klinisch manifeste gevallen in ol
een Jocalisatie in de schedel (Collins, 1966). Er is cen geringe voorkeur voor hot
mannelijke geslacht.

In de ontwikkeling van de ziektehaarden zijn drie stadia te onderscheiden:

Het eerste stadium waarin er botafbraak is.

Het tweede stadium waarin er naast botafbraak ook botopbouw is. Alfbrank en
opbouw zijn echter niet zodanig gecoordineerd, dat een normale bhotstructuis ol
staat. In het nieuwgevormde bot lopen de collagene vezels in de botbalkjes 1n
allerlei richtingen door elkaar en het merg is vervangen door vintrifk bindweelyel,
Door deze abnormale opbouw van het bot en door de sterke vascularisatie van hot
merg is het bot zacht en sponsachtig en het bloedt sterk bij doorsnijding, Daoor de
activiteit van de osteoblasten is het gehalte van alkalische fosfatase in het bloed
verhoogd. De versterkte bloeddoorstroming van het bot kan tot haemodynnmisele
veranderingen aanleiding geven.

Het derde stadium waarin de sterke activiteit van botafbraak en botophouw 1ol
stilstand is gekomen. Het typische beeld van cen volledig ontwikkelde Morbus
Pagethaard is dan ontstaan, Macroscopisch ziet men grove beenbalkjes en plantse:
lijfk compacte botmassa’s met daartussen holten met rood merg, Het microneals
sche beeld van het bot iy in deze eindfase vrij karakteristick. Er is cen mozufske
vormige structuur vin cementlijnen, die onregelmatig pevormde en perangiehilte
lamellaire botstukken aan elknar voegen, De osteoblasten en clasten kunnen ver.
dwenen zijn, Het vantelike bindweelsel is vervangen door collageentijk hnomo:
poetiseh bindwestuel,
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De rintgenologinche afwijkingen worden bepanld door de verhouding van bot-
Mbraak en botopbouw, In de beginfase ziet men ontknlkingshaarden en gebieden
met grove trabeculae. De mergholte is vaak verkleind, In de eindfase is cr een
dichte struetuur zonder trabeculae zichtbaar, De grens met het normale bot is
Wltijel seherp. Behalve verdikkingen ziet men soms ook misvormingen van een
hkeletutuk,

Marbus Paget veroorzaakt vrij weinig klachten. Meestal is er alleen pijn of zwel-
lng, Bij schedellocalisaties komt hoofdpijn vrij veel voor, die kan toenemen bij
lichumelijke inspanning of hoesten. Spontaan verminderen of verdwijnen van de
Klaehten is mogelijk. Soms wordt een toename van de schedelomvang gevonden.
Wanneer Morbus Paget in de schedelbasis is gelocaliseerd kan deze vormverande-
Higen ondergaan doordat de weker geworden schedelbasis door het gewicht van
de wehedel om de wervelkolom uitzakt. Deze vormverandering kan gepaard gaan
met neurologische verschijnselen.,

PATIENTEN

I werden twee patiénten onderzocht, die aan Morbus Paget leden en gehoor-
soornissen hadden.

PATIENT I
(patiént was een man van 53 jaar)

Sinds een half jaar had patiént hoofdpijnklachten, vooral boven het rechteroog. Al
unkele jaren had hij ook rechts een gehoorverlies, tevens was patiént rechts minder
poed gaan zien, Er waren geen evenwichtsstoornissen. In de voorgeschiedenis was
peen oorzink voor de slechthorendheid aan te wijzen.

Keels, neus- en vorheelkundig onderzoek toont geen afwijkingen, met name zien de
trommelvliezen er normaal uit. De nervus supra orbitalis is rechts iets pijnlijk bij
druk,

Audiometriseh onderzoek toont rechts een gemengde slechthorendheid. Het ge-
loidingsverlies is gemiddeld 50 dB, het perceptieverlies is gemiddeld 30 dB. Spraak-
pudiometrie toont rechts 10% discriminatieverlies.

Rintgenologiseh onderzoek toont in het rechter os frontale wolkachtige ophelde-
ringen en onregelmatigheden in de begrenzingen van de sinug frontalis en van de
bovenrand van de orbita, De rechler pars pelrosa loont een geringe osteoporosis.
Middenoor, cochlen, vestibulum, halfeirkelvormige kannlen en de meatus acusticus
Internuy tonen geen alwijkingen.

o

f_*‘;‘g. 35 Morbus Paget. Planigram van het os temporale in de positic volgens Stesnhily,
De pars petrosa (1) is iets naar caudaal omgebogen. De voetplaat van de stapes (1) s
verdikt. De cochlea (3) is normaal (Patiént 11},

Pathologisch anatomisch onderzoek van een stukje bot uit de voorwand van de
sinus frontalis toont het beeld van Morbus Paget.

Patiént had derhalve rechtszijdig een gemengde slechthorendheid, een visusstoo s
en een neuralgie van de nervus supra orbitalis. Waarschijnlijk werden deze uf
wijkingen veroorzaakt door Morbus Paget.

PATIENTE II
(pati€nt was cen man van 74 jaar)

Vianaf zijn dertigste jaar was hij toenemend slechthorend geworden, In de voor
geschiedenis was geen oorzaak voor zijn slechthorendheid aan te wijzen, Hven
wichtsstoornissen waren niet bekend.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek toont geen alwijkingen,

Audiologisch onderzoek toont een gemengde slechthorendheid, Hel poleidingayor
lies is gemiddeld 50 dB, het perceptieverlies is gemiddeld 60 dB3; voornamelifk vooi
de hoge frequenties, Spraakaudiometrie toont gemiddeld 50% discriminaticverlion

Réintgenologiseh onderzoek (flg, 35) (oont wolkachtige ophelderingen In et ('
hele schedeldak, De pars petrosa toont vooral rechts enige osteoporosis, De [t
ten zijn dets dikker dan normunl en gering naar caudaal omgebogen, De mentus
acusticus intemus v nlet duldeljk vernauwd. Cochlea, vestibulum en lnal et leel
vormige Kanalen tonen geon afwijkingen. Het middenoor is normaal van grootie,
De voetplunt van e stapes b verdikt,
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Audiometrisch onderzoek patiént II.

MORPHOLOGISCHE AFWITKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE

e eerste en meest uitvoerige pathologisch anatomische studie is die van Otto
Muyer (1917). Na hem zijn vele aanvullende gegevens gepubliceerd door Nager
(1926), Jenkins (1923), Barth (1934) en Anson en Wilson (1937).

Do pathologische veranderingen van Morbus Paget kunnen in de gehele‘pars
pobroga voorkomen (Fischer, 1925), Gewoonlijk beginnen de veranderingen in (?c
budtenste laag, De middelste en binnenste lagen tonen een vrij grote resistentie
fegen de ombouwactiviteit (Anson en Wilson 1967, Tamari 1942, Del Bo 1955).
Hivrdoor tonen de cochlea en de halfcirkelvormige kanalen slechts in enkele ge-
vallen een ingroei van de Morbus Paget-haard. Ondanks uvitgebreide afwijkingen in
o purs petrosa houden de cochlea en de halfcirkelvormige kanalen meestal hun
pormale vorm en lumen (Nager 1936, Brunner 1922, Fischer 1925, Griffey 1960).

D witwendige gehoorgang. De nitwendige gehoorgang kan door een Morbus Paget-
lpnnd worden peoblitercerd (Nager 1936, Gollmitz 1954), De anulus tympanicus
K 2o vernauwd zijn, dat het trommelvlies hierdoor geplooid wordt (Mayer 1917).

et middenoor, In de wanden van het cavum tympunl kunnen uitgebreide Morbus

Paget-huarden voorkomen (Brunner 1922 en Mayer 1917), De gehoorbeentfes kun-
nen hierdoor i hun beweglngen worden beperkt, vooral door haarden in het ol
tympanum (Davies 196H8),

Alsluiting van de tubn auditiva komt voor, maar behoort tot de uitzonderingen, In
de gehoorbeentjes worden zelden Morbus Paget-haarden gevonden (Mayer 1017
Nager 1926, Jenking 1923, Fischer 1925 en Brunner 1932),

In de randen van het ovale venster kunnen veranderingen voorkomen die de be
weeglijkheid van de stapes verminderen. De voetplaat van de stapes kan pe
immobiliseerd worden door cen haard, die vanuit de rand van het ovale yvenster
doorgroeit tot in de voetplaat (Mayer 1917 en Waltner 1965).

De voetplaat kan ook minder mobiel zijn doordat verdikte randen van het ovile
venster over de voetplaat heen welven, en deze inklemmen, Fen verplaatsing van
de voetplaat in de richting van het vestibulum kan hierbij voorkomen (Mayer 1917
en Nager 1926).

Soms komen verkalkingen voor in het ligamentum anulare bij Morbus Pagel
haarden in de wanden van het ovale venster. Het foramen rotundum ke vernauwel
zijn (Fischer 1925 en Jenkins 1923, Griffey 1960, Anson en Wilson 1937, Gaillud
en Persillon 1959),

Het binnenoor. Ondanks de vaak uitgebreide afwijkingen in de pars petrosn be
houden de cochlea en de halfcirkelvormige kanalen vrijwel altijd hun normale
vorm en lumen. Groei van een haard in de cochlea wordt alleen door Mayer (1914)
en Griffey (1960) beschreven.

De meatus acusticus internus kan vernauwd zijn (Mayer 1917, Brunner 1022,
Griffey 1960). Deze kan echter ook verlengd zijn indien de haarden geloculiseerd
zijn rondom de porus acusticus internus (Griffey 1960). Soms is de pars petrosn
om zijn lengteas getordeerd en de apex naar caudaal omgebogen. DIt kan ontstinm
wanneer bij Morbus Paget een verweking van de schedelbasis optreedt en o
schedel door zijn eigen gewicht om de wervelkolom uitzakt,

Door de bovengenoemde afwijkingen kunnen zenuwen en bloedvaten in de ety
acusticus internus niet alleen plaatselijk samengedrukt, maar ook uitgerekt en po
tordeerd worden. In de cochlea komen hierbij degencratieve veranderingen voor
(Nager 1919, 1926).

OORHEELKUNDIGE AFWIIKINGEN

In tegenstelling tot de andere botziekten werden in de literatuur vrij veel beschilf-
vingen gevonden van gehoorstoornissen ten gevolge van Morbus Paget. Do meeste
publicaties duteren uit de twintiger juren, Het doel van de vele studies was een oor
znak te vinden voor de otoselorose, daar gebloken was dat de pehoorstoornissen bif



Morbus Paget veel overcenkomst vertoonden met die van otoselerose, Vele studies
betrallen danrom pathologisch anatomische onderzockingen,

In totaal hebben wij in de literatuur de resultaten van het onderzoek van 178 pa-
Hinten gevonden. Door rubricering van deze gegevens hebben wij getracht de ge-
hooralfwijkingen bij Morbus Paget te beschrijven,

ALGEMEEN

e uitwendige gehoorgang heeft soms cen abnormaal gebogen verloop. Vaak ko-
e exostosen voor (Nager 1920, Gollmitz 1954, Kluyskens en Geldof 1965, Fowler
1947),

Muayer (1917) vond enkele keren een ingetrokken trommelvlies. Enkele schrijvers
menen daarentegen dat de tuba auditiva steeds goed doorgankelijk is. Clemis en
medewerkers (1967) en Lindsay en Perlman (1936) vonden dat soms door het
frommelvlies heen een rood promontorium zichtbaar was, hetgeen zou kunnen
wijzen op botveranderingen ter plaatse,

Alwijkingen van de hersenzenuwen anders dan de nervus octavus worden niet be-
nehreven,

GEHOORSTOORNISSEN

Morbus Paget gaat niet vaak gepaard met slechthorendheid. Ten eerste omdat de
slekte niet vaak in het os temporale voorkomt, en ten tweede omdat de ziekte een
slerke neiging heeft zich te beperken tot de buitenste lagen van de pars petrosa,
soilut het gehoororgaan niet altijd wordt aangetast (Anson en Wilson 1936, Tamari
942, Del Bo 1955).

Wi de patiénten met Morbus Paget in de schedelbasis zou ongeveer de helft slecht-
horend zijn (Mayer 1917, Fowler 1937, Dieroff 1969).

Wijzonder belangwekkend zijn de bevindingen van Fowler (1937). Hij vond name-
1l dat sleehthorendheid het eerste symptoom was van Morbus Paget bij 3 van de
U0 door hem onderzochte patiénten. Bij patiént 1 hebben wij dit ook kunnen waar-
nemen,

Younls e verwachten is het merendeel der in de literatuur beschreven patiénten
oder dan 60 jaar, Door deze gemiddeld vrij hoge leeftijd is moeilijk te beoordelen
in hoeverre de gevonden slechthorendheid een gevolg is van Morbus Paget, daar
de gehoorstoornissen ook het gevolg van presbyacusis zouden kunnen zijn.

L'oonatedtogream

Vi 56 patitnten worden bruikbare gegevens vermeld over de mate en de aard
v de slechthorendheid, Het blijkt dat zuivere geleidingsslechthorendheid, zuivere

perceptieslechthorendheid en gemengde slechthorendheid voorkomt. Meestal is er

pemengde slechthorendheid, De twee door ons onderzochte patiénten hebben even-
gens een gemengde slechthorendheid, Volgens Mészbly (1945) en Tamari (1942)
kamt zutvere geleidingsslechthorendheid voorul voor in hel begin van de ziekte on
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gaat deze luter over In een pemenpde slechthorendheld, Mészoly heelt dit tn een
verloop v zen funr bij een patlent kunnen waarnemen,

Gomengde slechthorendheid 32
Cioleldingsslechthorendheid [()
Perceptieslechthorendheid 14
Totaal 56

Aard van de gehoorafwijkingen bij 56 in de literatuur beschreven patiénten mel
slechthorendheid ten gevolge van Morbus Paget.

De mate van slechthorendheid wordt slechts bij enkele patiénten in decibels nu
gegeven. Het merendeel der patiénten is onderzocht met de fluistersprank of con
versatiespraak. Hierdoor is alleen schatting van de mate van het gehoorverlion
mogelijk.

Geringe, matige en ernstige slechthorendheid komt ongeveer in pelijke nantullen
voor. Volledige gehooruitval behoort tot de uitzonderingen.

De cerste audiometrische bevindingen werden gepubliceerd door Lindsay en Porl

man (1936), later publiceerden ook hicrover Clemis en medewerkers (1967), e
twee door ons onderzochte patiénten hebben een gemengd verlies van 60 dB (ol
80 dB.

Het geleidingsverlies is meestal voor alle frequenties even groot (Clemis en mede

werkers 1967). Soms is er echter een groter verlies voor de lage frequention, Soms
is er éénzijdig geleidingsverlies. De twee door ons onderzochte patiénten hebben
een geleidingsverlies dat voor alle frequenties ongeveer gelijk is,

Het perceptieverlies neemt meestal geleidelijk van de lage naar de hoge frequentios
toe, soms is er een steil aflopende curve. Enkele schrijvers vermelden ook viik
verlopende curven, onder andere Fowler (1937) en Clemis en medewerkers (1967),
De twee door ons onderzochte patiénten hebben voornamelijk een verlles voor de
hoge tonen.

In de publicaties van laatstgenoemde schrijvers zijn in de audiogrammen een dle

tal typen te onderscheiden (fig. 36).

Type I Ben gemengde slechthorendheid met zowel voor de been- als de Tuch

geleiding een vlak verlopende curve.

Type II: Een gemengde slechthorendheid met een viak verlopende Tuehigeleldings

curve, maar cen aflopende beengeleidingscurve. Bij Patitnten I en 11 hebber wi) tleze
CUrve eveneens j..',L'\’L'If'I(.[I.?I'I‘

Type 1 Fen gemengde slechthorendheid met een allopende beengeleidingseurye
en een oplopende luehtgeleldingseurye,

Deze curve werd ook wanrgenomen door A, G, Boon (persoonlijke mededeling).
Len veouw met Morbus Paget in de schedel en in enkele lange pijpbeenderen werd
vanal haar S5¢te fonr toenemend slechthorend, Aanvankelijk was er alleen eon
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Flg, 30, Dyietal typen audiogrammen bij Morbus Pagel in het os temporale (Clemis

Wi, 1067),
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verlies van 200 diE vour de Inge tonen, later con verlies van pemiddald 40 dB voor
lage en middolhoge tonen, Tenslotte was er op 74-jarige leeftijd cen verlios vin
gemiddeld 70 dI met wen bovengrens van 4000 Hz, De schedel was toen etk
pedelormeerd, evenuly de armen en benen,

Progressie

In het algemeen s de slechthorendheid langzaam progressiel. Fmstipe wlochis
horendheid kan het gevolg zijn, Totale uitval van het gehoor behoort echier Lo
de uitzonderingen,

Spraakaudiogram

Volgens Clemis en medewerkers (1967) is het discriminatieverlies verschillend on
wisselt van 0% tot 80%. De schrijvers menen terecht hieruit geen conclusles te
kunnen trekken met betrekking tot Morbus Paget, aangezien bij eon lioge
tonenverlies vaak discriminatieverlies optreedt. Eén patiént cchter met eon vink
audiogram had een discriminatieverlies van 50% tot 70%.

Ons onderzoek toonde discriminatieverliezen van 10%, 35% en 60% .

5SS ~test

Clemis en medewerkers (1967) vonden hoge scores bij vrijwel alle patiénten mol
perceptieverlics. Ons onderzoek gaf lage scores.

EVENWICHTSSTOORNISSEN

Evenwichtsstoornissen worden slechts door enkele auteurs beschreven, Mayer
(1917) en Barth (1934) zijn van mening dat evenwichisstoornissen vaak optreden,
Clemis en medewerkers (1967) menen dat vestibulaire symptomen altijel gering 2ijn,
Zij vonden bij 6 van de 17 patiénten klachten over duizeligheid in de voorgeschie
denis, Calorisch onderzoek van deze patiénten toonde echter geen afwijkingen,
Uit de onderzoekingen van Dieroff (1959), en Mészbly (1945), die beiden enkele
patiénten gedurende meerdere jaren konden nagaan, blijkt dat de evenwichisstoos-
nissen pas in een later stadium van de ziekte optreden. Verminderde calorsche
prikkelbaarheid wordt hierbij waargenomen.

Men dient echter te bedenken, dat dit het gevolg kan zijn van een verminderde
warmtegeleiding van het pathologisch veranderde bot.

RONTGENOLOGISCHE AFWIIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE

Clemis en medowerkers (1967) beschreven uitvoerig het rontgenologisch en plani-
grafisch onderzoek van veertien patitnten,

Bij patiénten met sleehthorendheld ten gevolge van Morbus Paget worden alle
gradation van de slokte gevonden, Deze variéren van nlleen demineralisatle, 1ot
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veranderingen zoals die bij een vergevorderde Moty Paget kunnen voorkomen,
Somy komen vormyeranderingen van de schedelbusls voor, Alwijkingen in de pars
petrosa, zonder afwijkingen elders in de schedel, komen weinig voor. In de pars
petrosa is er meestal ecen demineralisatic, soms alleen vin de apex, Aantasting
il het pericochlegire en het perilabyrintaire bot komt alleen voor bij uitgebreide
alwijkingen van de gehele pars petrosa. Vernauwing van de meatus acusticus in-
lernus wordt niet waargenomen, maar hierbij dient wel opgemerkt te worden dat
Bij patitnten met een zeer sterke demineralisatie de meatus acusticus internus niet
(6 beoordelen is doordat het contrast verloren is gegaan. De voetplaat van de
stipes is veelal verdikt. De réntgenologische afwijkingen zijn vaak symmetrisch,
Do sehirijyers wijzen nog op de rontgenologische verschillen tussen otosclerose en
Morbus Paget in de pars petrosa: de gelabyrintiseerde otosclerose begint in en
BIEIE beperkt tot het pericapsulaire bot. Dit in tegenstelling tot Morbus Paget,
Wairvan de afwijkingen beginnen in de buitenste lagen van de pars petrosa en
voortsehrijden naar het pericapsulaire bot. Het gevolg hiervan is dat, indien het
pericapsulaire bot is aangetast, dit altijd gepaard gaat met afwijkingen in de gehele
IS pelrosa,

18} de zogenaamde gelabyrintiseerde otosclerose worden vaak sclerotische haarden
pevonden, maar deze worden niet aangetroffen bij Morbus Paget in het os tempo-
tile, Bij Morbus Paget worden vrijwel altijd afwijkingen in de andere schedel-
beenderen gevonden, dit in tegenstelling tot otosclerose.

HET VERBAND TUSSEN AFWIJKINGEN VAN HET
OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

ATWITKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSVERLIES

Het geleidingsverlies bij Morbus Paget zal meestal veroorzaakt worden door im-
mobilisatie van de stapes. De immobilisatie kan het gevolg zijn van vernauwing
vin de ovale vensternis, waardoor de stapes wordt ingeklemd, en in sommige ge-
viillen van fixatie van de voetplaat door een ingegroeide bothaard. Ook kan ver-
slijving van het ligamentum anulare door kalkafzetting de beweeglijkheid van de
sjpbeugel beperken.

I enkele gevallen zal het geleidingsverlies veroorzaakt kunnen zijn door afsluiting
v de tuba auditiva, afsluiting van de uitwendige gehoorgang of inklemming van
o malleus en incus tussen ziektehaarden in het epitympanum.

AIWIIKINGENVANDECOCHLEAENDEMEATUS ACUSTICUSINTERNUS
EN PERCEPTIEVERLIES

Het pereeptieverlies zal meestal veroorzaukt worden door afwijkingen van de
meatus acusticus internus, Deze kan vernauwd, uitgerekt of om zijn lengteas ge-
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drandd zijn. DICzou sen meehaniseho beschadiging van de nervas octavis (of e
Vol Kunnen hebben. Dosr fnklemming van de arteria en vena auclitivie interin
20u 00k een couhlunlie lhesle door ven vascularisatiestoormis kunnen ontstoan,
Daar Taesion van de neevun telalis, die immers door de Medtus aensticus interms
loopt, bij Morbus Paget nlet worden pevonden, is de eerste verklaring minder win
schijnlijk, en moet een vochlealre laesie door een stoomis in de bloedelreulptiv
worden aangenomen, Ook door Clemis en medewerkers (1967) gevonden hape
S.LS.1-scores wijzen op een cochleaire oorzaak.

De door enkele schrijvers gevonden ingroei van een Morbus Paget-haurd n ot
labyrint zou ook een cochleaire stoornis kunnen veroorzaken,

LITERATUUR

ANSON, B. J. en J. G. WiLsoN (1937): Structural alterations in the petrous portion of
the temporal bone in osteitis deformans. Areh. Otolaryng. 25, 560,

Barth, H. (1934). Klinische Befunde am Hor- und Gleichgewichtsapparat bel den moin
poetischen Knochenerkrankungen. (Osteodystrophia Paget und Qsteodystrophin von
Recklinghausen). Z. Hals-Nuas.-Ohrenheilk. 35, 305.

BrRUNNER, H. (1922); Uber einen Fall von Pagetscher Krankheit, Mselir, Ohrenhollk
56, 810.

BRUNNER, H. (1931): Ein Fall von Osteitis fibrosa (Paget) des Schliifenbelnes, #, Haly
Nas.-Olirenhieilk, 30, 110,

Cremis, J. D, J. Boyies, E. R. HARFORD en J. P. POTASNIC K (1967): The elinteal Din
gnosis of Paget's Disease of the Temporal Bone. Ann, Otol. Rhinol. Laryog., St
Louis 76, 611,

CorrLins, D, H, Pathology of bone. 1966, Butterworth, London,

Davies, G. D, (1968): Paget’s Disease of the Temporal Bone, Act, Oto-Larvag, Sockl
Suppl. 242,

DeL Bo, M.: (1955) 1ostéite déformante de Paget et I'osteoporose de In cupsule Tl
rinthique. (Contribution & leur histopathologie). Rev. Laryng., Bordeaux, 76, 151
Dierorr, H. G. (1959): Uber otologische Stdrungen bei den verschiedenen Ol tln
formen des Schiidels, insbesondere bei Morbus Pagel. 7. Hals«Nas-Ohvonheilk,,

Berlin, 8, 12,

Famrnang, S. (1951): An atlas of peneral affections of the skeleion, 1, and 8, | [ving
stone, Ltd.. London.

Fiscner, J. (1925): Studien zur pathologischen Anatomic des Schlitfenbeines, Mk,
Ohrenheilk, 59, 877.

FowLERr Jr., B, P. (1937): Symposium, The neural mechanism of hearing, V. Btlologlonl
and clinical types ol so-called ‘nerve deafness’, (b) ‘Nerve dealness’ ol known patlio
logy or etiology, Nerve deafness from noninflamatory lesions, Laryngoscope 47, SHt

GALARD, J,, A, PURSILLON en G, LESNE (1959): Syndrome d'unkylose nu cours d'tine
maladie de Pagel mobilisation de 1'étrier, J. frang, Oto-Rhino-Laryig, 8, 479,

Govemirz, H, (1954 Brkrankungen des Ohres dureh Osteitis deformans Paget. 4
Laryag, Rliinol, A3, 274,

Gy, L, K, (1960) The emporal bone in Poget's disease, Amir, Qtol, Ridnol, Latyny
St. Louty, 69, 17N,

Juniames, €30 00 (IR Outeltds deformans and otoselerosis A pathologien! and elinleul
compurison, 4 Earymg S A,

08



.

Kruyskoss, Pooon ML Greeoor (19650 Lo surdid héeéditaire, Chapitre 11 Atteinte
mditive et dystrophies osseuses, Adeta Oto-Rhdno<Laryng. Belg 19, 572,

Linosay, . R,oen H, B Periman (1936): Pagel’s disense and dealness. Areh. Otolaryng.
23, 580, - |

Mavia, O, (1917 Untersuchungen tiber die Otoskilerose V!.._Dn': Erkrankungen chs
Ciehtrorganes bei der Osteitis deformans (Paget) sive Osteilis fibrosa hyperoslotica,
Allred Holder, Wien und Leipzig, :

Minztry, B, (1945) Gehornerventartung durch Osteitis deformans (Paget'sche Krank-
helt) verursacht. Acta oto-laryng. Stockh. 33, 117. ' . !

Nacie, [ R, (1919); Uber die Mitbeteilung des Felsenbeines bei Osteitis deformans
(Paget). £, Ohrenheilk. 78, 195, ) ‘

Macm, I, R (1926): Die Mitbeteiligung des Gehororgans bei algemeinen S_keleler—
lrnnkungen. In: Denker, A. en O. Kahler, Handbuch der Hals-Nasen-Ohrenhetlkunde,
I, Springer, Berlin, J. F. Bergmann, Miinchen, Band 6, 641.

o, 1, G, (1951): Roentgencologic diagnosis of diseases of bones, T. Nelson and Sons,
New York, ) o
Tamars, M. (1942): Histopathologic changes of the temporal bone in Paget’s disease.
Ann, Orol. Rhinol. Laryng., Si. Louis. 51, 170. ‘ ’ . o
Warinng, J. G, (1965): Stapedectomy in Paget's disease. Histological and clinical
studies. Arch. Otolaryng. B2, 355. . ) .
Witson, ). G, en B. J. Anson (1936): Histologic changes in the temporal bone in osteitis

deformans (Paget’s disease). Arch. Otalaryng. 23, 57.

06

T ——
HOOPDSTUK 1V

DYSPLASIA FIBROSA

ALGEMEEN

Fibreuze dysplasic wordt beschouwd als een groeistoornis op basis van ecen cone
genitale weefselfout,

Meestal komt fibreuze dysplasie voor in één bot als solitaire haard, Men sproelkl
dan van de mono-ostotische vorm. Zijn meerdere botten aangedann dan v er
sprake van de z.g, poly-ostotische vorm. Deze is vaak unilateraal, In de schedel 2o
de afwijking betrekkelijk vaak voorkomen, vooral in de kaken en de schedelbusis
Soms komt de poly-ostotische vorm voor in combinatie met ‘café-au-lait’ viekkes
in de huid en endocrine stoornissen, waarvan de pubertas praecox hel meest voo
komt. Dit complex van verschijnselen vormt het syndroom van Albright,

Pe aandoening komt voornamelijk voor op jeugdige leeltijd, Op volwassen leeltifd
zouden geen nieuwe haarden ontstaan. Toch kan er nog wel een grociactivitell
de reeds bestaande haarden optreden, die klachten kunnen meebrengen,

Mogelijk komt fibreuze dysplasie bij het vrouwelijke geslacht meer voor dun b
het mannelijke geslacht,

[n het algemeen zijn de klachten gering, Soms is er cen beenharde zwelling. Kleine
haarden worden vaak toevallig ontdekt bij réntgenologisch onderzoek. Pijn ont
breekt of is gering. Grotere haarden kunnen ernstige misvormingen ol spontane
fracturen veroorzaken. In het bloed is het gehalte van alkalische fosfatase fn het
algemeen normaal,

Bij doorsnijding of operatie hebben de haarden een vrij vast wit {of prijsnehtip
aspect. Soms doet het weefsel korrelig aan, Plaatselijk kunnen rode spikkelingon
en cysten voorkomen als gevolg van bloedingen en regressieve veranderingen, Het
aangrenzende corticale bot kan geheel verdwijnen, Het periost blijft echier fntuet.
De haarden zijn opgebouwd uit fibroblastachtige cellen en fijne collugene vezels,
die min of meer in bundels gerangschikt zijn. De celrijkdom, de grootte van e
Kernen en de hoeveelheid vezels variéren, Het aantal mitosen is meestul pering. In
dit weefsel bevinden zich beenbalkjes, Deze hebben vank cen prillige vorm en be
stnan uit zogenaamd ‘woven bone’. Ze zijn in het algemeen niet met osteablusten
omzoomd,

Haarden van fibreuze dysplasie in knok en schedel tonen versehillen mot die elders
in het skelet, Zo hebben een hurdere consistentie, de hoeveelheld beenweetsol (s
groter en de beenbulkjes #ifn alrlker, veelal breder, hebben een lamellalre strues
tuur, en zljn omeoomd door rjen osteablusten. Als uitingen van fibreuze dysplasio
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i de Kenk worden ook wel beschouwd het ossiticerende fbroom, het osteolibroom,
en het fibro-ostenom,

Do dingnose is op het rontgenbeeld niet met zekerheld e stellen. Microscopisch
onderzoek s hicrvoor noodzakelijk. Het rontgenbeeld is namelijk wisselend en
wordl onder andere bepaald door verhouding van de hoeveelheid beenweefsel en
[brensweelsel en de eventuele regressieve veranderingen in de haard. Het periost is
vehler sleeds intact,

GEVALLEN VAN SLECHTHORENDHEID
TEN GEVOLGE VAN FIBREUZE DYSPLASIE

[ dle literatuur vonden wij 10 patiénten met fibreuze dysplasie in het os temporale,
die pepnard ging met gehoorafwijkingen. Deze gevallen worden hierna beschreven,
Figen waarnemingen werden niet gedaan.

I Towson (1950), Een negerjongen van 14 jaar had sinds een jaar een langzaam
proter wordende zwelling achter het linkeroor. De oorschelp werd hierdoor naar
buiten en voren gedrukt. De uitwendige gehoorgang was volledig afgesloten door
ven botachtige zwelling, Patient had geen pijn. Slechthorendheid was de enige
klucht, er bestond ongeveer 50 dB geleidingsverlies. Bij neurologisch onderzoek
werden peen afwijkingen gevonden. Tijdens operatie werd een pathologische bot-
linrd gevonden met een uitbreiding tot in het middenoor. Hierdoor waren de ge-
hoorbeentjes gedeeltelijk verloren gegaan. Conclusie van het pathologisch anatomisch
anderzoek: fibreuze dysplasie.

Lo Brounner (1952) beschreef 2 gevallen.

Fen man van 35 jaar had sedert de geboorte een verdikking in de rechter wang,
die groter werd tijdens de groeiperiode van het skelet. Deze tumor werd uit het
O zypomaticum verwijderd. Achttien jaar later was er een recidief in de rechter
bovenkank ontstaan. De uvitwendige gehoorgang was geoblitereerd door exostosen,
di pneumatisatic van het mastoid was afgenomen. Er bestond slechthorendheid
fechts. Audiologisch onderzoek werd niet vermeld. Waarschijnlijk was hier een
peleldingsslechthorendheid door afsluiting van de uvitwendige gehoorgang aanwezig,
De conelugic van het pathologisch anatomisch onderzoek luidde: fibreuze dysplasie.
A Fen man van 29 jaar had eveneens sinds de geboorte een verdikking van de
toehier wang, die geleidelijk groter was geworden tijdens de groeiperiode van het
uleeler, Te zelfdertijd was het gehoor rechts afgenomen. In de gehoorgang bevonden
Zeh prote exostosen en wat pus. De exostosen werden verwijderd, maar recidiveer-
den. Ir werd geen audiologisch onderzoek verricht. Waarschijnlijk was er gelei-
dingsslechthorendheid. Conclusie van het pathologisch anatomisch onderzoek van
e zwelling in de wang en de exostosen in de gehoorgang: fibreuze dysplasie.

A4, Douber (1958) geeft de meest uitvoerige beschrijving van cen patiént met
[breuze dysplasie.

Fon 1l-jarige jongen ontwikkelde vanal' zljn negonde jnar een niet-pijnlijke zwel-
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ling nehtor et Hnkeronr: De aomeholp werd hlerdoor Tatero ventranl verpluntst en
et ontstond een pelioopvertion, De beenhorde 2welling hod een afmeting van onge
veer 5 bij & e, Do ultwendige gehoorgang was van beneden uit nane boven ver
nauwdy het trommelvlion wan hierdoor niet zichtbaar, De rechter gehoorgang en
het trommelvlies toonden geen afwijkingen, Audiometric toonde links cen gelel
dingsverlies van gemiddeld 50 dB; rechts cen normaal gehoor. De botalwijking
werd operatiel verwijderd. Er werd een mastoidectomie en een gehoorgangplasticlk
verricht. Postoperatiel was het gehoorverlies 10-15 dB. Twee jaar na deze operati
werden geen lekenen van recidiel gevonden,

5. Kearney (1959). Tijdens een keuring werd bij een man van 21 jaar een gehoot
verlies vastgesteld van het rechter oor, De uitwendige gehoorgang was algesloten
door een exostose-achtige verhevenheid. Bij de proef van Weber werd naur rechis
gelateraliseerd. Op de rontgenfoto was het rechter mastoid nict pepneumatiseerd,
De exostosen werden uit de gehoorgang verwijderd. Na negen maanden werd een
recidief verwijderd en zes jaar later cen mastoidectomie verricht wepens duizelip
beidsklachten. Er werden korrelige bothaarden gevonden, waarin holten mel
cholesteatoom. Postoperatief was er een normaal trommelvlies en bedroep hel pe
leidingsverlies 30 dB voor de frequenties van het spraakgebied, Conclusic van hel
pathologisch anatomisch onderzoek: fibreuze dysplasie en cholesteatoom,

6. Sussman (1961). Een 19-jarig meisje had sinds drie jaar intermitterende hoold
pijnen. Tevens had ze sinds de laatste drie jaar een toenemend gehooryerlies lnls
De eerste twee jaren kon zij het gehoor verbeteren door de oorschelp naar nelhites
en boven te trekken. Zij had nooit otitis media gehad. In de linker uitwendipe po
hoorgang bevond zich een exostose-achtige massa. Het trommelvlies werd hierdao
niet gezien. Er was 60 dB luchtgeleidingsverlies, de beengeleiding was normuil
Rontgenonderzoek toonde een massieve schaduw in het mastoid, zich uithreidend
tot in het os zygomaticum. Het middenoor was niet luchthoudend, Meatus neustions
internus, cochlea en semicirculaire kanalen leken normaal. De botmassa uit de
gehoorgang werd zoveel mogelijk verwijderd, het gelukte niet het trommelviios
zichtbaar te maken. Conclusie van het pathologisch anatomisch onderzoek: [hieuze
dysplasie.

7. Kleinsasser en Friedmann (1960). Een 42-jarige man had vanal zijn 2951e jnu
een benige zwelling dicht bij het linkeroor, veroorzaakt door libreuze dysplusie, Z1f
vermeldden slechts dat patiént links doof was en dat het evenwichtsorgnnn niel
prikkelbaar was. Rontgenonderzoek toonde cen botverdikking die het grootste deel
van het linker deel van het os temporale in beslag nam, De randen waren geselen
seerd; het centrum toonde onregelmatige ophelderingen, et pathologische hiol
werd operatiel verwijderd.

8, Basek (1967), Hen 40<nrige man had sinds tweesenseen-hall joar kKloehien v
pulserend oorsulzen in het Hokeroor. Flet laaste hall joar wos het gehoor ks
slechter geworden: Hlet trommelvies was intact, manr had een dets blnuwsrode i,
Er was links cen geloldingsverties van 60 dB. Planigrafie van het os temporale
toonde geen nfwifkingen, UL et middenoor werd een gladde tmor verwijderd, die
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het gehele nchterbovengedeelte opvulde, De tumor gt ult van het middenoor-
pedeclte van het horizontale deel van de canalis fuelulis, et lange been van de
ineus en het bovenste gedeelte van de stapes onthraken, Conelusic van het patho-
loghseh anatomisch onderzoek: fibreuze dysplasie. Bij her-operatic na zeven maan-
den voor de ketenreconstructic werd geen recidief gevonden,

9. Samy, Girkis en Wasef (1967) beschreven twee gevallen.

Fen jongen van 14 jaar klaagde over gehoorverlies en sinds een jaar over zwel-
Hngen op de neusrug. De huid was intact. Er was een onregelmatige harde zwelling
onder de linker mediale ooghoek en op de laterale wand van de orbita en diffuse
hiirde zwellingen links op het voorhoofd. Réntgenonderzoek toonde dichte scha-
duwen in de linker ethmoidstreek, het os frontale en de laterale orbita-wand. Er
wiren ook onregelmatig verdichte gebieden in de linker meatus acusticus internus.
4] verwijdering van de exostotische massa’s uit de linker uitwendige gehoorgang
bleek deze van de ventrale wand uit te gaan. Het trommelvlies zag er normaal uit.
Pathologiseh anatomisch onderzoek toonde cen fibreuze dysplasie. Er was hier dus
spriake van een polyostotische vorm van fibreuze dysplasie.

10, Fen man van 46 jaar klaagde sinds drie jaar over pijn, slechthorendheid en
e een retro-aurale zwelling aan de linkerzijde. Het linkeroor was geleidelijk geheel
ool geworden. Achter het oor bevond zich een harde zwelling van ongeveer 6 bij
U em. De oorschelp was hierdoor naar voren en naar buiten verpllaatst, De uit-
wendige gehoorgang was afgesloten door een botmassa die uitging van de achter-
witnel, De huid was intact. Rontgenonderzoek toonde het beeld van een hyperosto-
div van het linker mastoid die zich over de dorsale zijde van de pars petrosa had
iligebreid tot aan de linker meatus acusticus internus. De bottumor en de exostose-

Overzicht van de klinische verschijnselen en gehoorafwijkingen bij 10 patiénten fibreuze
dysplasie zoals die in de literatuur werden beschreven.
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aehtige mossi werden zoveel mogelik ult de ultwendige gehoorgang verwljdend
Het trommelvlies werd niet gevonden, wanrsehijnlifk was dit door het ziekteproces
verloren gegaan, Conclusie van het pathologisch anatomisch onderzoek; Hbreuse
dysplasie,

OORHEELKUNDIGE AFWIIKINGEN

ALGEMEEN

Slechthorendheid ten gevolge van fibreuze dysplasie is cen zeldzaam voorkomende
afwijking. In de literatuur worden slechts 10 gevallen gevonden, De leeltdlen
variéren van 11 tot 46 jaar.

Meestal hebben de patiénten een niet-pijnlijke, beenharde zwelling in de omgeving
van de meatus acusticus externus, veelal achter het oor. De oorschelp is soms doo
de tumor verplaatst. Vrijwel steeds worden exostose-achtige massa’s in de ultwen
dige gehoorgang gevonden, die deze soms geheel afsluiten.

Exostose-achtige verdikkingen in de uitwendige gehoorgang kunnen de endge zicht
bare zwellingen van fibreuze dysplasie in het os temporale zijn.

GEHOORSTOORNISSEN

In alle gevallen werd geleidingsslechthorendheid gevonden en wel dénaijdip,
Perceptieverlies kwam hierbij tevens voor. Zuiver perceptieverlies werd niel
beschreven.

RONTGENOLOGISCHE AFWIIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALI

De rontgenologische afwijkingen zijn wisselend en worden bepaald door de ver
houding van de hoeveelheid botweefsel en fibreus weefsel, en de eventuele regren
sieve veranderingen in de haard, Haarden in de schedel bevatten meestal meer bot
weefsel dan die elders in het skelet.

In het os temporale bevinden de haarden zich meestal in het mastoid, Zif #ijn
vrij scherp afgegrensd van het normale omringende bot. Soms kunnen vilf grole
tumoreuze haarden ontstaan, die zich uitstrekken tot buiten de normale begren
zingen van het bot, Het periost bHjit echter steeds intact, hoewel dit dunner ken
zijn tan normaal,
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HETVERBAND TUSSEN AFWITKINCGEN VAN HET
OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

De oorzaak van het geleidingsverlies is vrijwel altijd een afsluiting van de uitwen-
dige gehoorgang door bottumor. Soms is deze zo uilgebreid dat het trommelvlies
i de gehoorbeentjesketen hierdoor zijn beschadigd. Bijzonder belangwekend is
het dat geleidingsslechthorendheid zonder enige afwijking van de gehoorgang of
het trommelvlies, veroorzaakt kan worden door een haard van fibreuze dysplasie
in het middenoor (Basek 1967).

Fénmunl werd cen gemengde slechthorendheid waargenomen, waarbij de haard
vinuit het mastoid zich over de achterzijde van de pars petrosa uitbreidde tot aan
o porus acusticus internus, waardoor de nervus octavus gelaedeerd werd (Samy
e, 1967).

Bij vier patiénten werd de obliteratie van de uitwendige gehoorgang operatief op-
peheven ter verbetering van het gehoor. Eénmaal kwam een recidief voor.
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HOOFDETUK V

OTOSCLEROSE

ALGEMEEN

Otosclerose is een haardvormige botziekte, die alleen voorkomt in het os temporale,
Uit de onderzockingen van Guild (1 944) en Bretlau en Jorgensen (1968), die een
groot aantal ossa temporalia pathologisch anatomisch onderzochten, blijkt dat
otosclerose op elke leeftijd voorkomt, maar voornamelijk bij volwassenen. [
ongeveer 12% van de volwassen bevolking komen één of meer otosclerosehnnrdun,
meestal tweezijdig, voor. Dit betekent dat otosclerose de meest voorkomende bt
ziekte is. Bij vrouwen komt otosclerose tweemaal zoveel voor als bij mannon,
Meestal is de ziekte symptoomloos. Soms kan slechthorendheid het gevolg zijn, il
komt voor, wanneer een zicktchaard zich uitbreidt in het ovale venster of in e
cochlea, en respectievelijk de beweeglijkheid van de stapes vermindert of laesies i
de cochlea veroorzaakt,

Ankylose van de voetplaat van de stapes door een otosclerosehaard wordt, ulluy
bovengenoemde schrijvers, slechts bij ongeveer 15% van het aantal gevallen met
otosclerose gevonden.,

Hieruit volgt dus dat slechthorendheid ten gevolge van otosclerose bij ongevees
1% van de volwassen bevolking te verwachten is.

De pathogenese van otosclerose is onbekend, Bij ongeveer de helft van het anntal pa
tiénten komt slechthorendheid door otosclerose familiair voor. Adngezien olo
sclerose in de meeste gevallen echter symptoomloos is, kunnen de erfelijkhelcs
kansen nict uit het aantal gevallen met slechthorendheid worden berekend.

MORPHOLOGISCHE AFWIIKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE

De otoscleroschaarden ontstaan in de enchondrale laag van de pars petrosn,
Tijdens de ontwikkeling van deze haarden kunnen een actief en een inactief Hi
dium worden onderscheiden,

In cen actieve hanrd ziet men aanvankelijk vergrote perivaseulaire rulmten: hot
perivasculaire bot I8 goresorbeerd en vervangen door celrijk bindweefsel, Lautes
ontstnan hierin osteoblasten en wordt immatuur bot gevormd, DIt bot wordt weet
geresorbeerd en vervangen door lamellalr bot, Hierna treden peen veranderingen
meer op,
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Fen nnetieve otoselerosehnard bestuat ult Tnmellale bt met veel collagene vezels
en welnig bloedvaten, De botlamellen geven cen moznfeknehtige structuur te zien
(Nuger 1969),

Muoestal zijn deze haarden gelocaliseerd in het gebied dat zich ventraal van het
loramen ovale bevindt. In ongeveer de helft van het aantal gevallen is er een haard
Bi) het ronde venster, Minder vaak komen haarden voor rondom de cochlea en de
menlus acusticus internus, in het tegmen tympani, epitympanum en in de voetplaat
viin de stapes, en zelden rondom de halfcirkelvormige kanalen. De haarden kunnen
solitair of multipel voorkomen. Bij de meeste otoclerose patiénten zijn beide tem-
poralin wangetast. Er is enige symmetrie wat betreft de localisatie, de grootte en
e ontwikkelingsfase van de haarden (Guild 1944, Riiedi en Spoendling 1957).

D¢ haarden kunnen zich uitbreiden tot in alle lagen van de pars petrosa.

I'en otoscleroschaard in de wand van het ovale venster kan zich uitbreiden tot in
liet lignmentum anulare of tot in de voetplaat van de stapes, waardoor een ankylose
kun ontstaan, Volledige obliteratie van het ovale venster kan voorkomen.

Somy s er fibrose in een deel van het ligamentum anulare dat grenst aan een oto-
selerosehaanrd in de wand van het ovale venster. Het ronde venster kan vernauwd
i door otosclerosehaarden, maar is zelden geoblitereerd (Guild 1944, Riiedi en
Spoendlin (1967).

i withreiding van een haard tot aan de mucosa van het promontorium Kunnen
anastomosen ontstaan tussen de vaten van de otosclerosehaard en die van de
imucosa met als gevolg een vasculaire zwelling van de mucosa (Riiedi 1969).
Winneer een otosclerosehaard de endostale laag van de pars petrosa doorbreekt,
Kunnen anastomosen ontstaan tussen de venen van hel vliezige labyrint en de
viiculaire ruimten van de haard, met als gevolg stuwingen in de cochlea. Hierbij
wordt desintegratie in het orgaan van Corti en het corresponderende deel van de
alrhn vaseularis gevonden. Soms worden grote intra-cochleaire botafzettingen ge-
vonden om de anastomosen (Ruedi 1969),

OORHEELKUNDIGE AFWILI KINGEN

ALGEMEEN

IKlnchten treden bij otosclerose alleen op wanneer een ziektehaard reikt tot in het
lgnmentum anulare van de stapes of het endosteum van het labyrint. In die ge-
vitllen ontstaat slechthorendheid vaak in combinatie met corsuizen. Duizeligheids-
Klnehten komen zelden voor.

Meestal is er een langzame progressie van de slechthorendheid. Tijdens zwanger-
nehip versnelt veelal de progressie. De toename van de slechthorendheid kan
eehter ook tot stilstand komen en spontane verbetering zou zelfs mogelijk zijn
(Shambaugh 1969),

De Kluehten beginnen meestal op vroeg-volwassen leeftijd, Bij vronwen komt de
glokte tweemanl zoveel voor als bij mannen,
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Bij onderzock wordt sen normanl trommelviios gevonden, In enkelo gevallen sohie-
mert een rood geklonrd promuontorium door het trommelviies heen wanneer een

actieve otoscleronehinnrd gleh uitstrekt tot aan het slijmvlics van het promontorium
(Symptoom van Schwarze),

GEHOORSTOORNISSEN

Gewoonlijk is er alleen geleidingsverlies. In een deel van de gevallen is er hoven
dien perceptieverlies, Zuivere perceptieslechthorendheid ten gevolge van ol
sclerose kan voorkomen, maar de frequentie hiervan is moeilijk na te gaan, dau
de diagnose ‘zuivere cochleaire otosclerose’ meestal niet met zekerheid is te stellen.
Deze kan vermoed worden bij perceptieslechthorendheid waarbij stapes-lixutio
door otosclerose familiair voorkomt, of wanneer bij een symmetrisch perceptie
verlies ¢én der oren tevens een gefixeerde stapes heeft.

Geleidingsverlies. In het algemeen is er een vlakke luchtgeleidingscurve, Annvin
kelijk is er meestal een oplopende curve, die later overgaat in cen viakke ¢urve,
Uiteindelijk ontstaat er een verlies van gemiddeld 60 dB voor alle frequenties.

Perceptieverlies, Het perceplieverlies door cochleaire laesies bij otoselerose toon
meestal een aflopende, soms een vlakke curve. Volledig gehoorverlies is mogelijk,
In ongeveer de helft van het aantal gevallen van slechthorendheid door otosclerose
komt een merkwaardige beengeleidingscurve voor, die niet berust op een cochlenlie
lacsie, maar die veroorzaakt wordt door een verminderde beengeleiding als gevolp
van fixatie van de voetplaat van de stapes. Bij deze curvevorm, die bekend s nly
de zogenaamde ‘Carhart Notch', bevindt het grootste verlies zich tussen 1000 en
2000 Hz, en bedraagt meestal niet meer dan 25 dB. Na operatieve ophelfing van
de stapes-fixatie verdwijnt deze ‘Carhart Notch® meestal,

Spraakaudiogram. Specificke afwijkingen van het spraakaudiogram komen bij oto
sclerose niet voor. Bij een geleidingsdoofheid is er een verschuiving van de curve,
die overeenkomt met de drempelstijging van het toonaudiogram. Bij perceptic
slechthorendheid komt tevens discriminatieverlies voor, hoewel dit meestal geringer
is dan overeenkomstige perceptieverliezen van andere origine,

EVENWICHTSSTOORNISSEN

Evenwichtsstoornissen worden bij otosclerose zelden gevonden, Shambaugh (1969)
vond slechts bij 3% van zijn fenestraticoperaties een otosclerosehnnrd in de wand
van het horizontale knnaal,

Bretlau en Balsley J0rgensen (1968) vonden cen otosclerosehanrd In het horlzons
tale halfelrkelvormige kanaul van een patiént bij wie een Morbus Menlére go-
dingnotisesrd wis,
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RO NTGENOLOGISCHE AFWHKINGEN VAN
FET OS TEMPORALIL

In het algemeen zal er geen behoefte zijn de diagnose ‘geleidingsslechthorendheid
door otoselerose’ 1intgenologisch te ondersteunen, De diagnose is op grond van de
Klinisehe verschijnselen meestal goed gefundeerd. Bij perceptieslechthorendheid kan
teze behoefte wel bestaan, aangezien de diagnose ‘cochleaire otosclerose” veelal niet
valdoende s gefundeerd op de klinische verschijnselen alleen.

i cochleaire otosclerose kunnen de volgende afwijkingen worden gevonden: Nor-
il toont het bot, dat zich direct om de cochlea bevindt cen dichtere structuur
dan elders in de pars petrosa, en ziet er uit als een witte lijn dic de cochlea
sehierp begrenst. Bij otosclerose wordt deze witte lijn om de cochlea aanvankelijk
dunner en onderbroken en kan tenslotte geheel verdwijnen. Het verschil in contrast
tussen cochlea en omgevende botdelen kan zelfs geheel opgeheven worden, zodat
tle cochlen niet meer te onderscheiden is. Soms kunnen in dit stadium haard-
varmige verdichtingen ter plaatse van het pericochleaire bot voorkomen (Valvas-
norl 1969),

HET VERBAND TUSSEN AFWIJKINGEN VAN HET
OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

AFWITKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSVERLIES

Het peleidinpsverlies door otosclerose wordt vrijwel altijd veroorzaakt door een
verminderde beweeglijkheid van de stapes.

Annvankelijk is er een verminderde beweeglijkheid door inklemming van de voet-
plunt tussen een otoscleroschaard en de wanden van het ovale venster. Later ont-
ulit ven lixatie door ankylose. Deze kan ontstaan doordat een otosclerosehaard
doorgrocit in de voetplaat van de stapes of door fibrose in het ligamentum anulare
In de ompeving van een otosclerosehaard in de wand van het ovale venster (Guild
1964, Riledi en Spoendlin 1957, Shambaugh 1967).

Inklemming van de hamerkop of incus door otosclerosehaarden in de wand van
het epitympanum is mogelijk, maar behoort tot de zeldzaamheden (Shambaugh
[967), Obliteratic van het ronde venster kan ook een oorzaak voor geleidings-
verles zijn, doch is evencens zeldzaam.

AIWITKINGEN VAN DE COCHLEA EN PERCEPTIEVERLIES

e porznak van perceptieverlies door otosclerose is nog niet met zekerheid bekend.
D¢ verklaring van Riiedi (1969) is de meest aannemelijke, De schrijver vond veel-
vuldig anastomosen tussen de venen van het viiezige lnbyrint en de vasculaire ruim-
i v een petleve otosclerosehaard die het endostenm had doorbroken, Stuwing
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Incde cochlen wan Tiervin hot gevaly. Fierbi] werd destntegratie In het orgaan vin
Cortden fn het corresponderende doel van de strin vasculairs gevonden

Fon andere, munr 2eldanme ook voor perceptieverlies is volgens Riledi gehelo
of gedeeltelijke obliteratie vin de seala tympani door intracochlenire botalze(tingen
om de boven besehreven anastomosen.
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HOOFDSTUK VI

BESCHOUWINGEN OVER BOTZIEKTEN IN HET OS
TEMPORALE MET GEHOORSTOORNISSEN

VOORKOMEN

Slechthorendheid ten gevolge van otosclerose komt bij ongeveer 1% van de vol-
Wimsen bevolking voor. In tegenstelling tot deze betrekkelijk hoge frequentie staat
het zeldzame voorkomen van slechthorendheid door andere botzickten.
Slechthorendheid door otosclerose komt vrijwel alleen voor op volwassen leeftijd.
Slechthorendheid door andere botziekten komt op elke leeftijd voor. Bij Dysplasia
Fibrosa en Morbus Albers-Schonberg begint de slechthorendheid meestal in de
linderjuren, bij Hyperostosis Corticalis Generalisata na de puberteit, en bij Morbus
Paget op oudere leeftijd. '

UITBREIDING VAN BOTZIEKTEN IN HET OS TEMPORALE

Botziekten komen locaal of gegeneraliseerd voor in alle delen van het os temporale,
e uitbreiding in de pars petrosa verdient bijzondere aandacht, daar elke bot-
slekte een eigen voorkeur voor één van de drie lagen van de pars petrosa blijkt
te hebben,

Zouls bekend zijn in de pars petrosa drie lagen met een verschillende botstructuur
le onderscheiden: de buitenste of periostale laag, de middelste of enchondrale laag
en de binnenste of endostale laag.

D¢ buitenste en binnenste laag bestaan uit respectievelijk periostaal en endostaal
hot, zoals dat ook elders in het skelet voorkomt. De middelste of enchondrale laag
I8 echter opgebouwd uit bot dat nergens anders in het skelet wordt gevonden. Deze
lnug ontstaat door enchondrale verbening. Niet al het kraakbeen wordt tijdens dit
[roces omgezel in bot. Hierdoor blijven eilandjes kraakbeen gedurende het hele
loven bestain, De voortdurende botafbraak en -opbouw, zoals die elders in het
skelot voorkomt, is hier nauwelijks aanwezig.

Otoselerose manifesteert zich het eerst in de enchondrale laag en vooral in de om-
peving van het ovale venster. Uitbreiding naar de endostale laag komt vaak voor,
lthrelding naar de periostale laag weinig,

De andere botziekten manifesteren zich het eerst in de periostale laag, Uithreiding
nanr dieper gelegen lagen komt slechts bij een deel der botziekten voor. Uitbreiding
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ot In-alle lagen wordt alloen gevonden bij Morbus Paget. Waarsehijnlijk komt
Hyperostosis Cortionlin Conerallsats, Morbus Albers-Schinberg en Dysplasin 17
brosa alleen voor i de perlostale loog,

Uitbreiding tot fn de wanden van het foramen ovale komt behalve bij Otoscelerone
alleen voor bij Marbus Paget,

Het blijkt dus dat otoselerose zich in localisatic en uitbreiding duidelijk onders
seheidt van andere botziekten in het os temporale.

LAESIES VAN HET GEHOORORGAAN

Botzickten kunnen in beginsel op drie manieren laesies van het gehoororguun on
daardoor slechthorendheid veroorzaken,

Ten cerste door een locale botafwijking, waardoor een laesic op ¢én plaaty In het
gehoororgaan voorkomt. Dit wordt gevonden bij Otosclerose, Dysplasin Fibrons en
Morbus Pagel.

Ten tweede door een gegeneraliseerde botafwijking, waarbij verdikking van bt
door het gehele os temporale voorkomt. Hicrdoor kan inklemming vaak op mees

dere plaatsen tegelijk, van gehoorbeentjes, zenuwen en bloedvaten voorkomern, 1
wordt gevonden bij Hyperostosis Corticalis Generalisata en Morbus  Alber

Schonberg,

Ten derde door vormveranderingen van de schedel. Hierdoor kan de nervus ocli

vus uitgerekt of getordecrd worden of een laesie in het centrale zenuwstelsel ont-
staan door een verhoogde intracranicle druk. Voorbeelden hiervan zijn Morbus
Paget, waarbij de pars petrosa vervormd kan worden door verweking van de
schedelbasis, en Morbus Albers-Schonberg, waarbij een verhoogde intracruniele
druk kan voorkomen door voortijdige sliiting van de schedelnaden,

Zoals uit bovengenoemde voorbeelden blijkt, kunnen bij één bepaalde botzlekie
combinaties van deze laesies voorkomen, Deze laesies kunnen zowel een geleidings-
slechthorendheid als een perceptieslechthorendheid veroorzaken,

GELEIDINGSSLECHTHORENDEHIELD

Gieleidingsslechthorendheid ten gevolge van botzickten kan veroorzaakt worden
door afwijkingen in de uitwendige gehoorgang, het trommelvlies ol het milddenoor
De uvitwendige gehoorgang kan door bothaarden geoblitereerd zijn, zoals bl Dys
plasia Fibrosa en Hyperostosis Corticalis Generalisata,

Het trommelvlies kan in zijn bewegingen beperkt worden, doordat bothanrden van
de gehoorgang of het middenoor er tegen drukken, Vooral wanneer deze bots
haarden tegen het onderste gedeelte van het trommelvlies drukken, zal dit het
pehoor betnvioeden, Volgens Von Békésy is dit namelijk de plaats van do grootste
trommelvlies excursion, Myperostosis Corticalis Generalisatn, Morbus Paget en
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Dysplasin Fibrosn kunnen op deze manier het pehoor befnviooden, Bif Morbus
Prget wordt een verkleining van de benige anuluy ympinieus husclu'uvlun. Wiar-
door het trommelvlies geplooid wordt, |

Alwijkingen in het middenoor kunnen bewegingsbeperkingen van de gehoorbeentjes
veroorzaken, De beweeglijkheid van de hamer en incus wordt meestal beperkt of
opgeheven door inklemming tussen bothaarden in hel epitympanum. Dit wordt
pevonden bij Hyperostosis Corticalis Generalisata, Morbus Albers-Schénberg, Mor-
bus Paget en soms bij Otosclerose. Bothaarden in het middenoor kunnen dc. incus
lixeren. Dit is beschreven bij Morbus Albers-Schénberg en Dysplasia Fibrosa.
Vormverandering van het cavum tympani kan voorkomen bij botziekten, die ge-
pard gran met vormveranderingen van de schedel. Indien antrum en epitympa-
i hierbij vernauwd worden, kunnen hamer en incus ingeklemd worden.

I het foramen ovale en ligamentum anulare komen bothaarden en fibrose voor
die de beweeglijkheid van de stapes verminderen. Dit komt vrijwel alleen voor bi]T
Oloselerose en soms bij Morbus Paget. Volledige obliteratic van het foramen ovale
I8 bij Otosclerose mogelijk, obliteratie van het foramen rotundum is echter zeld-
#iam, DIt wordt gevonden bij Hyperostosis Corticalis Generalisata, Morbus Albers-
Sehibinberg en Otosclerose.

Giewichistoename van de gehoorbeentjes en verruwing van de gewrichtsoppervlak-
ken zijn factoren die theoretisch een geleidingsverlies zouden kunnen veroor-
enken, maar die praktisch geen gehoorverlies van betekenis tot gevolg hebben.

Hot blijkt dat geleidingsverlies door otosclerose viijwel alitijd veroorzaakt word|
door verminderde beweeglijkheid van de voetplaar van de stapes. Geleidingsverlies
dovr andere botziekten daarentegen wordt meestal veroorzaakt door verminderde
heweepliikheid van andere delen van het geleidingssysteem.

PERCEPTIESLECHTHORENDHEID

Perceptieslechthorendheid ten gevolge van botzickten kan veroorzaakt worden
door alwijkingen in de cochlea, van de nervus octavus en in het centrale zenuw-
Melsel, Een schijnbaar perceptieverlies kan voorkomen bij een immobiele stapes of
serke toename van de massa van de schedel.

Lnesies in de cochlea kunnen het gevolg zijn van bothaarden die zich tot in het
limen uvitstrekken. Dit komt voor bij Otosclerose en Morbus Paget.
Viscularisatiestoornissen kunnen de cochlea lacderen, wanneer de bloedvaten door
vernnuwing van de meatus acusticus internus worden gecomprimeerd. Dit kan
vaorkomen bij Hyperostosis Corticalis Generalisata en Morbus Paget,

Stoornissen in de verhoudingen van de endo- en perilymfe kunnen ontstaan bij
eompressie van de ductus endo- en perilymfaticus, Dit kan voorkomen bij Hyper-
oslosls Corticalis Generalisata, Morbus Albers-Sehinberg en Morbus 'Pap,-.l‘l.
Volgens Serger en Krmpotic (1958) is de oormnuk van presbyacusis een progres-
seve hyperostose in de tractus spiralis foraminoss, De [oraming in dat gcdﬁ:u]lc
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van de tractus spleadis winne de vorels passeren afkomstig ult het basale gedecle
vin de cochlen, worden hiwrbi) het serst geablitereerd,

Peze Tornminn couden bl Flyperostosts Corticalis Generalisatn en Morbus Albers

schinberg ook vernmuwed of fn aintal verminderd Kunnen zijn,

[esies van de nervus octavus kunnen ontstoan door compressie en mogelijlk ook
door uittrekking of torsie van de zenuw, Bij Hyperostosis Corticalis Generalisati
ontstaat compressie door vernauwing van de meatus acustieus fnternus, Bij Morbs
Paget en Morbus Albers-Schénberg ontstaat rekking soms gecombineerd met torsie
door vormyeranderingen van de pars petrosa,

Voortijdige sluiting van de schedelnaden kan een verhoging van de inteneraniole
druk tot gevolg hebben, Hierdoor kunnen laesies en ontwikkelingsstoornissen onl

staan in het centrale zenuwstelsel en dus ook in hel intracraniele pedeelte van lel
auditieve syteem. Bij Morbus Albers-Schonberg komt deze voortijdipge shulting vin
de schedelnaden in combinatie met slechthorendheid voor,

fer blijkt dus dat perceptieverlies door otosclerose een intracochleatre oorsaik
heefr. Perceptieverlies door andere botzieken daarentegen is meestal terug e voeren
op extracochleaire oorzaken.

Bij cen immobicle stapes kan een verminderde beengeleiding voorkomen die niot
berust op een cochleaire laesie, maar die het gevolg is van fixatie van de voelplint
van de stapes, Na operatieve opheffing van de stapesfixatic wordt de beengelelding
weer normaal (zie blz, 105),

Bij sterke toename van de massa van de schedel kan een aflopende beenpeleidings
curve worden gevonden, die niet veroorzaakt wordt door cen stoornis In het wudi

tieve systeem, maar door veranderde impedantie als gevolg van de toegenomen
massa van schedel (zie blz. 48).

OPERATIES TER VERBETERING VAN HET GEHOOR

Geleidingsdoofheid ten gevolge van botziekten kan in principe door aperntie woi

den opgeheven of verminderd.

Bothaarden, die de uitwendige gehoorgang oblitereren of het trommelvlies nklem

men, kunnen worden verwijderd.,

Immobilisatic van de voetplaat van de stapes door bothaarden kan worden op
geheven door verwijdering van de stapes en reconstructie van de continuitell vin
de gehoorbeentjesketen mel een prothese,

Wanneer hamer en incus ingeklemd zijn tussen bothaprden in het epitympainig
lian, via het geopende mastold, getracht worden de gehoorbeentjesketen te mabi
liseren door deze hanrden te verwijderen, Bij een uitgebreide hyperosiose zal dif
operatiel-techniseh niet aldjd mogelijk zijn. In dergelijke gevallen kan getracht wor
den de incus te vorwijdeten en de humersteel te mobiliseren door deze van de humer
kop te schelden. Fiernn Koo de continuiteit van de gehoorbeentjesketen worder
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de Incus
/ de stapes en het ommelvlies te plaatsen, ‘
De Inntste procedure is waarschijnlijk te prefereren, unngezlen in het cerste geval
Creen gevaar is voor een lawaaitrauma. '

B bothaarden, die de gehoorbeentjes in het middenoor inklemmen of luxeren, zal
afhankelijk van de hevindingen gehandeld moeten worden.

Indien de hamer en incus beide gefixeerd zijn, is het moeilijk te beoordelen of de
stapes mobiel is, Vooral daar de stapesnis veelal sterk vernauwd is, en de voetplaat
nlet (e zien is. De beoordeling van de mobiliteit is alleen goed mogelijk, nadat de
verbinding tussen stapes en incus is verbroken.

tap humersteel, of

INVATTING

Het gehoororgaan is omgeven door de botmassa van het os temporale.

Ziekten van dit bot kunnen daardoor laesies van het gehoororgaan veroorziken
en gehoorstoornissen tot gevolg hebben.

Het doel van dit onderzoek is na te gaan welke atwijkingen ten gevolge van bot
ziekten in het os temporale kunnen ontstaan en welke gehoorstoornissen hierhif
voorkomen. Tevens is nagegaan met welke andere oorheelkundige versehijuselen
dit gepaard gaat.

HOOFDSTUK 1 HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

Er werden zeven pati€nten onderzocht en een schedel van cen overleden patitinte,
De leeftijden varicerden van 28 tot 50 jaar.

Opvallend bleek steeds de grote schedel, maar vooral een grote onderkank met
brede kin. De ossa nasalia waren soms zo sterk verdikt dat daardoor het beeld Vil
cen kraakbenige zadelneus was ontstaan, In de uitwendige gehoorgang bevonden
zich exostosen, die in enkele gevallen de gehoorgang hadden afgesloten, De pro-
cessus lateralis en de steel van de hamer waren verdikt. De tubac auditivie wiren
meestal doorgankelijk.

Alle pati¢nten hadden cen gehoorverlies. Vijf patiénten hadden een gemengde
slechthorendheid, twee patiénten hadden een zuivere perceptieslechthorendheld,
Het geleidingsverlies betrof voornamelijk de lage frequenties, het perceptieverlioy
toonde meestal een vlakke, soms een aflopende curve, De mate van gehoorvertion
was soms links en rechts verschillend, Twee patiénten hadden discriminatioverlios,
twee paticnten hadden hoge scores bij de S.L.S.I-test en twee patiénten hudden
cen positieve threshold tone decay test. De gehoorstoornissen ontstonden direet
na de puberteit of op jong-volwassen leeftijd,

De calorische prikkelbaarheid van de labyrinten was bij vier patiénten verminderd
ol opgeheven.,

Functiestoornissen van de hersenzenuwen kwamen in afnemende frequention voor
bij: de nervus octavus (7), de nervus facialis (6), de nervus trigeminus (3), de nervuy
olfactorius (3), de nervus opticus (2), de nervus abducens (1) en de nervuy hypo-
plossus (1), -
Réntgenologiveh onderzoek toonde ster
pelrosa was verd | APOX. L

ke selerose van het o temporale, De pary




minderd, De meatus neusticus Internus was (1 alle gevatlen vernauwd, soms tot
oen niuwelijks wanmeembare spleet. De cochlon, het vestibulum, de halfeirkel-
vormige kanalen en de fundus meatus acusticus fnternus loonden echier geen af-
Wijkingen, De gehoorbeentjes waren verdikt.

VIt anatomiseh onderzoek van een schedel bleck evencens dat de cochlea, het
vestibulum, en de halfeirkelvormige kanalen niet vernauwd waren, terwijl de meatus
feusticus internus zeer sterk vernauwd was. Het foramen ovale en de voetplaat
van de stapes waren normaal. De andere gehoorbeentjes waren verdikt.

Het geleidingsverlies kan verklaard worden door inklemming van de hamer en
neus tussen botverdikkingen van de wanden van het cavum tympani en epitym-
pianum, Waaschijnlijk komt fixatie van de voetplaat van de stapes in het ovale venster
nlet voor, Het perceptieverlies wordt waarschijnlijk veroorzaakt door omsnoering van
(e nervus octavus of arteria en vena auditiva interna door een vernauwde meatus
heusticus internus.

HOOFDSTUK 2 MORBUS ALBERS-SCHONBERG

Er werden elfl patiénten en twee schedels van overleden patiénten onderzocht. De
leeftijden varicerden van 4 tot 47 jaar.

De sehedel toonde meestal bitemporale impressies, soms was er een benige richel
lor plaatse van de sutura sagittalis. De onderkaak was veelal verdikt. De ossa nasalia
Wilien soms zodanig verdikt dat hierdoor het aspect van een kraakbenige zadelneus
Wik ontstaan. In de uvitwendige gehoorgang kwamen bij de helft van het aantal
putitnten exostosen voor., Deze waren echter nooit zo groot dat de gehoorgang
hierdoor werd afgesloten. De processus lateralis en de steel van de hamer waren
verdikt, De trommelvliezen waren iets ingetrokken, de tubae auditivae waren echter
doorgankelijk,

I tien patiénten werd audiologisch onderzoek verricht, Alle patiénten hadden een
pehoorverlics. Zeven patiénten hadden een gemengde slechthorendheid, de dric
[ongste patienten hadden alleen een perceptieverlies. Het geleidingsverlies betrof
vooramelijk de lage frequenties, het perceptieverlies toonde steeds een vlakke
Glirve. In het algemeen waren de afwijkingen symmetrisch. Discriminatieverlies,
hoge 8.1.8.1.-scores en een positieve threshold tone decay test werden niet gevonden.
De enlorische prikkelbaarheid van de labyrinten was bij één patiént verminderd.
Functiestoornissen van de hersenzenuwen werden in afnemende frequentie ge-
vonden bij: de nervus octavus (7), de nervus facialis (5). de nervus opticus (1), de
neivis trigeminug (1) en de nervus abducens (1).

Réntgenologisch onderzoek toonde een abnormale vorm van de schedel: er waren
Bitemporale impressies, soms was er een benige richel ter plaatse van de sutura
Nigittalis, de schedelbasis verliep steiler dan normaal, het achterhoofd promineerde.
Do purs petrosa was steeds verdikt, vooral de apex. De pneumatisatie van hel
mastold was verminderd, De meatus acusticus internus was bij meer dan de helft
v het gantal patitnten vernauwd, manre nlet in ernstige mate, De cochlen, het
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vestibulum, de hudfolekelvormige kanalen en de fundus mentus neusticus intemus
twonden geen nfwijlingen, De gehioorbeentjes waren veelnl verdikt,

B} de onderzochte sehedely word een normaal foramen ovale gevonden, De hames
en ineus waren verdikt,

Het geleidingsverlion kan verklanrd worden door inklemming van hamer en ey
tussen botverdikkingen van de wanden van het cavum tympani en epiLy i pan .
Waarschijnlijk komt fixatie van de voetplaat van de stapes in het ovale venster niet
voor. De oorzank van het perceptieverlies is nog onduidelijk, Mogelijk ix dit ho
gevolg van een laesie in het centrale zenuwstelsel door vervroegde sluiting van de
schedelnaden,

HOOFDSTUK 3 MORBUS PAGET

Er werden twee patiénten onderzocht. De leeftijden waren 53 en 74 juar, Hoide
patiénten hadden een gemengde slechthorendheid. Het perceptieverlies betrol v

namelijk de hoge frequenties. Naar gegevens uit de literatuur komt meestnl sern
gemengde slechthorendheid voor, hoewel geleidingsslechthorendheid ol pereeptie

slechthorendheid afzonderlijk kunnen voorkomen, De beengeleidingseuryve ko vk
of aflopend zijn. Gezien de gemiddeld hoge leeftijd van patiénten met Morbus Puget
zal presbyacusis vaak mede cen oorzaak van het gehoorverlies zijn,

Het geleidingsverlies kan verklaard worden door inklemming van de stapes in sen
vernauwde ovale nis of fixatie van de voetplaat door een ingegrocide ziektehnurd
Het perceptieverlies kan verklaard worden door cen laesic van de nervus oolavis
of arteria en vena auditiva interna als gevolg van rek of torsie door vormverande g
van de schedelbasis. Ook kunnen bothaarden zich uitstrekken tot in de coclilen

HOOFDSTUK 4 DYSPLASIA FIBROSA

In de literatuur werden tien gevallen gevonden met fibreuze dysplasie in het o
temporale die gepaard ging met gehoorafwijkingen. De leeftijden varieerden van
17 tot 46 jaar, Alle patitnten hadden een geleidingsslechthorendheld, eenmunl wis
er tevens perceptieverlies.

De oorzaak van het geleidingsverlies was vrijwel altijd cen alsluiting van de il
wendige gehoorgang door bottumor., Eenmaal was er cen solitaire hanrd van
fibreuze dysplasie in het middenoor.

HOOFDSTUK 5 OTOSCLEROSE

De gehoorstoornissen en -alwijkingen in verband met otosclerose werden niel 131}
patiénten bestudeerd, aangezien deze als voldoende bekend mogen worden b
schouwd. Er werd een overzicht gegeven van de gehoorstoornissen en de marpho
logische en rintgenologlsehe afwijkingen van het os temporale met hot oo op de
verschillen tussen de alwijkingen in het os temporale bij otosclerose en bij andere
botziekien,
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HOOFDSTUK O NESCHOUWINCGEN OVER BOTZIERTEN [N HET
O TEMPORALE MET GEMOORSTOORNISSEN

Slechthorendheid ten gevolge van otosclerose komt bij onpeveer 1% van de vol-
wissen bevolking voor. In tegenstelling tot deze betrekkelijk hoge frequentie staat
het zeldzame voorkomen van slechthorendheid door andere botziekten.
Botziekten komen locaal of geneneraliseerd voor in alle delen van het 0s temporale.
ke batzickte blijkt een eigen voorkeur te hebben voor één van de dric lagen van
de pars petrosa. Otosclerose manifesteert zich eerst in de enchondrale laag, de
undere botziekten manifesteren zich eerst in de periostale laag. Uitbreiding tot in de
wanden van het foramen ovale komt alleen voor bij otosclerose en in mindere mate
bij Morbus Paget. Otosclerose onderscheidt zich in localisatie en uitbreiding duide-
K van andere botziekten in het os temporale.

Bolziekten kunnen in beginsel op drie manieren laesics van het gehoororgaan, en
dunrdoor slechthorendheid veroorzaken. Ten cerste door een locale botafwijking,
wiardoor cen laesic op één plaats in het gehoororgaan voorkomt, Dit wordt ge-
vonden bij Otosclerose, Dysplasia Fibrosa en Morbus Paget. Ten tweede door een
pdgeneraliseerde botafwijking, waarbij verdikking van het bot door het gehele os
femporale voorkomt. Hierdoor kan inklemming, vaak op meerdere plaatsen tegelijk,
v de gehoorbeentjes, zenuwen of bloedvaten voorkomen. Dit wordt gevonden
bij Hyperostosis Corticalis Generalisata en Morbus Albers-Schonberg. Ten derde
door vormveranderingen van de schedel. Hierdoor kan de nervus octavus uitgerekt
ol getordeerd worden of een lacsic in het centrale zenuwstelsel onfstaan door een
Verhoogde intracraniele druk. Voorbeelden hiervan zijn Morbus Paget, waarbij de
pars petrosa vervormd kan worden door verweking van de schedelbasis. en
Morbus Albers-Schonberg, waarbij een verhoogde intracraniele druk kan voor-
komen door voortijdige sluiting van de schedelnaden.

Zouls ult bovengenoemde voorbeelden blijkt, kunnen bij één bepaalde botziekte
combinaties van deze laesies voorkomen. Deze laesies kunnen zowel een geleidings-
slechthorendheid als een perceptieslechthorendheid veroorzaken.
Cieleldingsverlies door otosclerose wordt vrifwel altijd veroorzaakt door vermin-
tderde beweeglijkheid van de voetplaat van de stapes. De oorzaak van geleidings-
Verlley door andere botzickten daarentegen is meestal een verminderde beweeg-
Wkheld van andere delen van het geleidingssysteem. Perceptieveriies door otosclerose
heelt een intracochledire oorzaak. Percepiieverlies door andere botziekten dadaren-
tegen Is meestal terug te voeren op extracochleaire oorzaken.

Goleldingsslechthorendheid kan in principe door opcratie worden opgeheven. Eén
putiEnt met Morbus Albers-Schénberg (patiént TX) werd geopereerd. Beiderzijds
word een peslaagde incus interpositie verricht, het bleek niet mogelijk de ingeklemde
on verdikte hamer en incus in het epitympanum te mobiliseren.
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SUMMARY

The aunditory organ is located in the temporal bone. Discases of this bone e
thereby cause lesions of the auditory organ and consequently lead o hearfng oy
turbances.

The purpose of this research is to investigate which conditions can arlse due 1o
bone-diseases in the temporal bone and which hearing disturbances exivt o this
connection. At the same time we have studied which other otologic phenomenn cun
accompany this,

CHAPTER 1 HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

Seven patients as well as the skull of a deceased female patient have beon [nves
tigated. The ages varied from 28 to 50 years.

In cach case the skull and the lower jaw were remarkably large. The ossn nusulia
were somelimes so much enlarged that the appearance of a cartilaginous suddle
nose resulted. In the external auditory canal exostoses were found, wlhieh in some
cases had caused an obstruction of the meatus. The processus lateralis und the
handle of the malleus had been enlarged. In most cases the tubae nuditivie were
not obstructed.

All patients had a hearing impairment. Five patients showed a mixed hearing loss,
two patients had a pure sensorineural loss. The conductive impairment prineipully
concerned the low frequencies, the sensorineural impairment in most cases showed
a flat, sometimes sloping curve. The extent of the hearing loss left and right wis
sometimes different. Two patients had a speech discrimination loss, (wo patlents
scored high in the S.LS.L test and two patients had a positive threshold tone deeny
(est. The hearing disorder started immediaiely after puberty or in early adulthood,
The caloric responses of the labyrinths had been decreased or disappeared {n fou
patients.

Lesions of the brain nerves occurred in decreasing frequencies withy the nervus
octavus (7), the nervus facialis (6), the nervus trigeminus (3), the nervus olfue
torius (3), the nervus opticus (2), the nervus abducens (1) and the neevus hypo-
plossus (1),

Xeray investigations showed strong selerosis of the temporal bone, The petrosul
part was enlorged, enpecinlly the apex. The poneumuatisntion of the mustold was
decrensed, The meatus acustieus fnternus was narrowed o all cases, sometimes (o
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0 hardly noteeable fasire, The cochlen, the vontibmt i, the semicireular canals,
and the fundus meatus acusticus internus however, showed no changes. The ossicles
were thickened ns a whole,

From the investigation of the skull it also appeared that the cochlea, the vestibulum,
and the semicircular canals had not been narrowed, while the meatus acusticus
internus was narrowed to a great extent. The oval window and the footplate of the
Slapes were normal. The ossicles themselves were enlarged.

The conductive loss may be explained by clenching of the malleus and incus be-
Iween newly formed bone of the walls of the tympanic cavity and attic. Probably
fixation of the stapes footplate in the oval window does not occur. The sensori-
neural loss will mostly be caused by encircling of the nervus octavus or arteria
el venn auditiva interna by a narrowed meatus acusticus internus.

CHAPTER 2 MORBUS ALBERS-SCHONBERG

Fleven patients and two skulls of deceased patients have been investigated. The
tges varied from 4 to 47 years.

Ihe skull often showed bitemporal impressions, sometimes there was a bony ridge
I the region of the sutura sagittalis. The lower jaw was mostly enlarged. The ossa
fasalin were sometimes so much thickened, that thereby the aspect of a cartilag-
nous snddlenose appeared, In the external auditory canal exostoses are found. These
llowever, were never so large that the auditory canal was obstructed. The processus
literalis and the handle of the malleus had been thickened. The tympanic mem-
Brunes were somewhat retracted, the tubae auditivae however, were not obstructed.
Ten patients were audiologically examined. All patients had a hearing loss.
seven patients had a mixed hearing impairment, the youngest three of them only
showed a sensorineural loss. The conductive loss mainly concerned the low fre-
(uencies, The sensorineural loss always showed a flat curve. In general the hecaring
(hresholds were symmetrical. Speech discrimination loss, high S.1.S.1. scores and a
positive threshold tone decay test have not been found.

Ahe caloric responses of the labyrinths were diminished in one patient.

Lesions of the brain nerves occurred in decreasing frequencies with: the nervus
oetavus (7), the nervus facialis (5), the nervus opticus (1), the nervus trigeminus (1)
and the nervus abducens (1).

Xy Investigation showed an abnormal shape of the skulls; there were bitemporal
Impressions, sometimes there was a bony ridge in the region of the sutura sagittalis,
the skull-base was steeper than normal, the occiput more prominent. The petrosal
[irt wis always thickened, especially the apex. The pneumatisation of the mastoid
Wan decrensed, The meatus acusticus internus was narrowed with more than half
the patients, but not to a serious degree. The cochlea, the vestibulum, and the
semiclreular canals and the fundus meatus acusticus internus showed no abnor-
mulities, The ossicles were mostly thickened,

In the skulls which were examined a normal oval window was found. The malleus
e ineus were thickened.

18
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The conductive Towe will mostly be enuwed by clenching of malleus and Incus be
tween the bone growth of the walls of the tympanic cavity and attie, Probably
fixation of the footplate af the stapes in the oval window does not occur, The
cause of the sonsorineurul Toss s not elenr. Possibly this is caused by a leston fn
the central nervous system o8 o consequence of premature closing ol the ¢runial
sutures,

CHAPTER 3 MORBUS PAGET

Two patients, aged 53 and 74, have been examined. Both patients had n mixed
hearing impairment.

"The sensorineural loss mainly concerned the high frequencies, According (o daty
from the literature mixed hearing impairment oceurs most often, though vons
cluctive loss and pure sensorineural impairment may occur too, The bone condue
tion threshold may be flat or downward, In view of the high age of most patients
suffering from Morbus Paget, presbyacusis will often constitute a factor uy well
Conductive loss will mostly be caused by clenching of the stapes in the nurrowed
oval niche or fixation of the footplate by an ingrow of bone, Sensorineurul loss
may be caused by a lesion of the nervus octavus or arteria and vena audlitivi lnterm
as a consequence of stretching or torsion due to change of form of the skull-buse,
Bone lesions can also extend themselves into the cochlea,

CHAPTER 4 DYSPLASIA FIBROSA

[n literature ten cases could be found with dysplasia fibrosa inside the femporl
bone accompanied by hearing disorders. Ages varied from (1 to 46 veus, All
patients had a conductive hearing loss, in one case there was sensorinenral loss
as well.

The cause of the conductive impairment was alniost invariably an obstruction ol
the external auditory canal by a bone tumor, In one case there wis o solitary lesion
of fibrous dysplasia in the middle ear.

CHAPTER 5 OTOSCLEROSIS

Hearing disorders due to otoselerosis have not been investigated in patients i these
study. A survey has been given of the hearing disorders and the morphologienl and
tontgenological abnormalities of the temporal bone in view of the differences he
tween disorders in the temporal bone caused by otosclerosis and other bone
discases,
CHAPTER 6 REFLEXIONS ON BONE DISEASES IN THE

FTEMPORAL BONE WITH HEARING IMPAIRMIENT
Hearing loss due to otosclerosiy s found in about 1% of the adult population, In
contrast to this relutively high frequency, o hearing loss cnused by ather bone din
CARES 18 1nre,
Bone diseases wre found loealized or generalized in all parts of the temporal bone,
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Each bone disense appenrs (o have {ts own proforence for one of the three layers
of the purs petrosy,

Otoselerosis manifests itself in the enchondral layer primarily, the other bone dis-
easen fiest manifest themselves in the perichondral layer, Extension into the sides
ol the oval window is only found with otosclerosis, and to a lesser extent with
Marbug Paget.

Otosclerosis clearly differs from other bone diseases in the temporal bone as to its
localisation and extension.

In principle bone diseases can cause lesions of the hearing organ and thereby cause
loss of hearing in three ways. In the first place by a local bone lesion through which
i damage in the hearing organ occurs at one place. This is found with Otosclerosis,
Dysplasia Fibrosa and Morbus Paget.

In the second place by a generalized bone disease accompanied by a thickening
al the bane throughout the temporal bone. Owing to them clenching of ossicles,
lerves or arteries may often occur at the same time in several places. This is found
with Hyperostosis Corticalis Generalisata and Morbus Albers-Schénberg. In the third
place by a changing of ihe form of the skull. In consequence of this the cochlear
nerve can be stretched or twisted or a lesion in the central nervous system can
arise from an increased intracranial pressure. Examples of this are Morbus Paget
ficcompanied by a deformation of the petrosal part by a weakening of the base of
the skull, and Morbus Albers-Schonberg in which a high intracranial pressure can
oceur due to premature closing of the cranial sutures.

From the above examples it appears that with one particular bone disease combina-
tiong of these lesions may occur. These lesions can cause conductive or sensori-
neural impairment.

Conductive loss due to otosclerosis is almost invariably coused by a decreased
mobility of the footplate of the stapes. Conductive loss by other bone diseases how-
ever, iy mostly caused by decreased mobility of other parts of the conduction
system. Sensorineural loss in otesclerosis has an intracochlear origin. Sensorineural
loss by other bone diseases however, has mostly an extracochlear origin.

One patient with Morbus Albers-Schénberg (patient IX) has been operated upon.

On both sides a successful incus interposition was carried out, since it appeared
impossible to free the enlarged malleus and incus from the narrowed attic.
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STELLINGEN

I

Geleidingsslechthorendheid door botziekten wordt, behalve bij otosclerose, meestal
veroorzaakt door verminderde beweeglijkheid van malleus en incus.

11

Perceptieslechthorendheid door botziekten is, behalve bij otosclerose, meestal terug
te voeren op extracochleaire ocorzaken.

111

Indien een plaveiselcelcarcinoom van wang- of mondbodemslijmylies na extirpatie
recidiveert, berust dit niet in alle gevallen op incomplete verwijdering.

v

Cysternografie met een contrastmiddel is aangewezen indien cen tumor van de
nervus octavus op oto-neurologische gronden wordt vermoed en niet met con-
ventionele rontgenonderzoekmethoden wordt gevonden.

v

Beoordeeld naar het beloop van de verschijnselen van renale botzickte is inter-
mitterende hemodialyse niet de optimale behandelingsmethode van patiénten met
een chronische nierinsufficiéntie.

VI

Indien bij galsteenlijden tevens een glijdende hernia hiatus oesophagei bestaat dient,
voordat tot cholecystectomie wordt overgegaan, oesophagoscopie te geschieden.

ViL

Ingeval adenotomie en tonsillectomie geindiceerd lijkt bij een kind onder het
derde levensjaar, is een allerpische constitutie waarschijnlijk.

VIIL

Het is wenselijk bij elke zuigeling véér de zesde levensmaand de auropalpebrale
reflex na te gaan.

X

Bij de tegenwoordige onderwijsvernieuwing manifesteren zich twee contrasterende
tendenties, namelijk die tot socialisering en die tot individualisering van de leer-
lingen.

A, van der Wouden Leiden, 28 mei 1971



