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INLEIDING

Het gehoororgaan is omgeven door de botmassa van het os temporale, Ziekten van
dit bot kunnen daardoor laesies van het gehoororgaan veroorzaken en gehoorstoore

nissen tot gevolg hebben.

Het doel van dit onderzoek is na te gaan welke afwijkingen ten gevolge van bot
ziekten in het os temporale kunnen ontstaan en welke gehoorstoornissen hierbij
voorkomen. Tevens ís nagegaan met welke andere oorheelkundige verschijnselen
dit gepaard gaat. Een interessante vraag is ook of slechthorendheid het eerste sympe
toom van een botziekte kan zijn.

Ten aanzien van een aantal botziekten konden patiënten en schedels van overleden
patiënten bestudeerd worden. Omtrent enkele botziekten waren alleen gegevens uit

de literatuur ter beschikking. De afwijkingen en gehoorstoornissen in verbund met
otosclerose werden bij dit onderzoek niet bij patiënten bestudeerd, aangezien deze

voldoende bekend mogen worden beschouwd. Evenmin werd het syndroom van de

Kleyn-van der Hoeve bestudeerd, daar de afwijkingen die hierbij optreden nauw

verwant zijn met die van otosclerose. Bijzondere aandacht werd echter besteed aan
de verschillen tussen de afwijkingen in het os temporale bij otosclerose en bij andere
botziekten.

Eigen onderzoek werd verricht bij zeven patiënten en één schedel met Hyperostonis

Corticalis Generalisata, bij elf patienten en twee schedels met Morbus Albers

Schönberg, en bij twee patiënten met Morbus Paget. Literatuuronderzoek werd vere

richt omtrent Morbus Albers-Schönberg, Morbus Paget en Dysplasia Fibrosa. In
verband met andere botziekten werden in de literatuur geen gevallen van slechte
korendheid gevonden.

 



 

HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

ALGEMEEN

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

Het betreft een ziekte die in de puberteit begint met sclerose en verdikking van de
corticalis. Vooral de schedelbeenderen, de onderkaak, de sleutelbeenderen en de
ribben zijn verdikt. In tegenstelling tot deze botten tonen de lange pijpbeenderen,
de ossa metacarpalia en de ossa metatarsalia geen toename in diameter, aangezien

hierin alleen endostale nieuwvorming van het bot optreedt. In deze botten komt de
afwijking alleen voor in de metaphysen, de epiphysen tonen geen afwijkingen, Op
het buitenoppervlak van alle botten kunnen exostosen voorkomen. Door de hyper

ostose kunnen de foramina voor de hersenzenuwen verkleind worden, De nlwije
kingen zijn symmetrisch.
Röntgenologisch onderzoek toont sterke sclerose van de corticalis, bij sommige bot

ten gepaard gaande met de hierboven reeds vermelde botaanwas,

Op grond van de normale structuur van het botweefsel, van het normale gehalte der
mineralen in het bot, van het verhoogde alkalische fosfatase-gehalte in het serum,
en van het stofwisselingsonderzoek van strontium 85 gebruikt als indicator voor de

kalkstofwisseling, concluderen Van Buchem en Hadders dat de botafwijkingen bee
rusten op verhoogde aanmaak van normaal bot.

Aanvankelijk zijn de afwijkingen alleen röntgenologisch aantoonbaar, Veelal zijner

geen klachten. In eenlater stadium ontwikkelt de patiënt een vrij typisch uiterlijk
(lig. 1 t/m 6): het hoofd is groot en vooral de onderkaak is verdikt en verbreed,

Soms zijn er opvallend sterk verdikte sleutelbeenderen. Door de vernauwing van de
foramina voor de hersenzenuwen kunnen stoornissen in de functie van deze zenue
wen ontstaan. De nervus oetavus en de nervus facialis zijn vaak aangedaan,

De diagnose wordt gesteld op grond van klinische verschijnselen en de röntgenolo-
gische localisaties van de botafwijking. Op grond hiervan onderscheiden de schrij
vers deze ziekte van andere botziekten met hyperostose, zoals de ziekte van Albers
Schönberg, de osteomyelosclerose, de hyperostosis generalisata met pachydermie,

de ziekte van Camurati-Engelmann en de hyperostose van Halliday, de
De ziekte is recessief erfelijk, De pathogenese is onbekend,

 



PATIENTEN

Zeven patiënten met hyperostosis corticalis generalisata werden onderzocht. Dit

waren vijf nog in leven zijnde patiënten die Van Buchem en Hadders beschreven en
twee anderen, die naar alle waarschijnlijkheid ook deze ziekte hadden. Van twee

overleden patiënten werden de gegevens uit de publikaties van Van Buchem en

Llndders overgenomen.
Mloedverwantschap bestond bij vier patiënten.

De onderzochte patiënten waren verschillend vanleeftijd en hadden de botziekte in

versehillende graad, Hierdoor was het mogelijk een hypothese op te stellen over de
batwikkeling van de gehoorstoornissen. Bovendien was het mogelijk een uitvoerig

taatomiseh onderzoek te doen van een schedel van een overleden patiënte, van wie
het bekend was dat zij doof was geweest.

PATIËNT I

(man, ten tijde van het onderzoek 40 jaar)

Voorgesehtedenis. Tijdens een sportkeuring was röntgenologisch de massieve scha-
duw van de ribben opgevallen.

Fig. L_ Myperostosis eortiealis gene-

valisatn, Verdikte onderkaak en brede

kin (patiënt 1, 
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Threshold tone decay test SLS. test

links rechts links rochte

1000 Hz 5 dB 5 dB 1000 Hz 0% 0

2000 Hz 5 dB 5 dB 2000 Hz 0% 0

4000 Hz, 5 dB SdB 4000 Hz 10% GU

Audiometrisch onderzoek patiënt I.

Er waren geen klachten over slechthorendheid of oorsuizen. Patiënt had nooit een

drukkend gevoel op de oren gehad. Slikken of geeuwen veroorzaakten geen ver

andering van het gehoor. Otitis bleek niet bekend, Hij heeft geen evenwiehtsntoor

nissen gehad. De neus was goed doorgankelijk, De vader zou dezelfde brede kin

gehad hebben.

Algemeen lichamelijk onderzoek. Opvallend is de grote onderkaak en de verbrede
kin (fig. 1). De sleutelbeenderen zijn sterk verdikt. Algemeen onderzoek toont peen

bijzonderheden,

Keel-, neuss en oorheelkundig onderzoek, De beïde trommelvliezen zijn intact en

tonen geen afwijkingen, De hamersteel is normaal, de processus lateralis is lets dikker

dan normaal, In de uitwendige gehoorgangen bevindt zich vooronder een geringe ver

hevenheid, maar zij zijn niet abnormaal nauw, De tubae auditivae zijn doorgankelijk

met de proef van Valsalva, De doorgankelijkheid van de neus is beiderzijds goed,

Het neusseptum heeft een geringe deformatie, maar is niet abnormaal verdikt, De
chounen en larynx tonen geen afwijkingen,

mn 13



  A

dudiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gering pereeptieverlies,

Onderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

Hvenwiehtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven

en eulorisch onderzoek).

Keintgenologisch onderzoek (fig. 19), Alle schedelbeenderen tonen sclerose en zijn

verdikt, Plaatselijk is het oppervlak onregelmatig hobbelig. De neusholten zijn nor-
maal, de sinus frontales zijn klein,

De partes petrosae zijn verbreed en afgerond. Plaatselijk is het oppervlak onregel-

matig, De meatus acusticus internus is beïderzijds vernauwd, vooral in het midden-

gedeelte, Naar schatting is het lumen tot ongeveer 2/3 van normaal verkleind. De

Funclus ds breder dan de rest van de meatus. De begrenzingen van de cochlea, vesti-
bulum en halfeirkelvormige kanalen zijn vaag en enigszins wolkig. De luminalijken
normaal van grootte,

De pneumatisatie van de mastoiden is sterk verminderd. Alleen in het mediale ge-
deelte zijn gepneumatiseerde gebieden aanwezig. De beenbalkjes hierin zijn verbreed

en onduidelijk begrensd. Ook van het cavum tympani zijn de begrenzingen vaag en
lijkt het lumen normaal groot. De hamer en incus zijn zeer waarschijnlijk verdikt.

De afwijkingen zijn links en rechts vrijwel gelijk.

PATLËN TLI

(man, ten tijde van het onderzoek 36 jaar)

Voorgeschiedenis, Patiënt had geen klachten. Bij een bevolkingsonderzoek op 21-

Jarige leeftijd werd sclerose van de ribben gevonden. Op een portretfoto die op
1Bejarige leeftijd werd genomen, is een vergrote kin te zien.

Vanal het 1de jaar had patiënt perioden van matige slechthorendheid. Politzerkuren

gaven tijdelijke verbeteringen. Op 15-jarige leeftijd werd een adenotomie verricht.
Het gehoor was in die tijd langzamerhand slechter geworden. Otitis of oorpijn had
patiënt nooit gehad, Ook geen oorsuizen. Er waren geen evenwichtsstoornissen be-
kend, De neus raakte reeds bij een geringe verkoudheid verstopt. Sinusitis had

patiënt nooit gehad, De reuk was goed, de spraak was steeds normaal. Na het 16e

fuar wan in betrekkelijk korte tijd het gezicht scheef geworden en gebleven door ver-
lamming van de nervus facialis.

Algemeen lichamelijk onderzoek, Opvallend is het grote hoofd, het hoge brede voor-

haold en de vergrote brede onderkaak en kin (fig. 2). Algemeen onderzoek toont

geen bijzonderheden,

Keel, neus en vorheelkundig onderzoek, Beide trommelvliezen zijn intact en niet

14
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 Fig. 2 _Hyperostosis cortienlis genes
lisata. Grote schedel, verdikte onder

kaak en brede kin, verdikte oss na

salia. Parese van de linker nervus lu

cialis en nervus abducens (ntiënt 1

ingetrokken. De processus lateralis van de hameris dikker dan normaal, de steel lijkt
normaal van dikte, het distale einde is verbreed. Eenmaal werd patiënt gezien met

ingetrokken trommelvliezen, hij was toen enkele dagen verkouden, De gehoorgangen

zijn wat nauw, Er zijn exostosen vooronder in de gehoorgang. De tubue zijn met de

proef van Valsalva niet doorgankelijk, wel met de proef van Politzer, De doorganle

lijkheid van de neus is gering. Het neusslijmvlies heeft een normaal aspect Het

septum is bolvormig verdikt. De choanen en de larynx tonen geen afwijkingen,

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid; over:
wegend voor de lage tonen.

Onderzoek van de hersenzenuwen. Links is de visus vanaf de kinderleeftijd al steeht

en er is een geringe strabismus convergens, Op 30-jarige leeftijd was de visus roehte

6/6, links 6/18, Er werden toen beiderzijds stuwingspapillen gevonden van 1,4

dioptrie. De linker nervus factalis heeft een bijna totale perifere paralyse, Alleen de

mondhoek toont een geringe beweeglijkheid, Rondom het linkeroog en de monde

hoek zijn soms fascleulalre contracties zichtbaar, Smaaksensatie is op het linker

voorste 2/3 gedeelte van de tong niet op te wekken, Er zijn geen artieulntiestoore
ningen,
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Fhweshold tone decay test SLS. test

links rechts links rechts
1000 Hz 5 dB 5 dB 1000 Hz 0% 20%

2000 Hz 5 dB 5 dB 2000 Hz 50% 60%

Audiometrisch onderzoek patiënt [.

kvenwiehtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven

en ealorisch onderzoek).

Röntgenologisch onderzoek (fig. 18). Opvallend is de vergrote schedel en verbrede

onderkaak, Alle schedelbeenderen tonen sterke sclerose. De neusbijholten zijn nor-
maal aanwezig, de rechter sinus frontalis ís zelfs vrij groot. De wanden hebben een

vind oppervlak,
De partes petrosae zijn sterk verdikt, vooral de punten zijn zeer breed en stomp af-

gerond, Het oppervlak is plaatselijk onregelmatig. De meatus acusticus internus is

geer duidelijk vernauwd, Het lumen lijkt tot minder dan 1/3 van normaal verkleind
te gijn, mogelijk Is de Fundus iets wijder. De wanden van de linker meatus zijn glad;

reehits heeft het middengedeelte een onregelmatig oppervlak. De cochlea, het vesti-

bulum en de halfeirkelvormige kanalen zijn vaag begrensd, de diameter en de vorm

lijken normaal.
De pneumatisatie van het os mastoideum is sterk verminderd, alleen in de omgeving

van het epilympanum is er enige pneumatisatie aanwezig, Het eavum tympani is

normaal, het hypotympanum en epitympanum zijn duidelijk te onderscheiden, De

hamer en incus zijn verbreed, De afwijkingen zijn links en rechts vrijwel gelijk.
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 Fig. 3 _Hyperostosis eortfenlis gene

ralisata, Enigszins huilerig uiterlijk en

starre mimiek (dubbelzijdige parese

van de nervus facialis), grote schedel,

verdikte onderkaak en brede kein, (Pu

tënt HI).

PATIENT LI

(man, ten tijde van het onderzoek 49 jaar)

Voorgeschiedenis. Op 17-jarige leeftijd was patiënt duizelig geweest, waarna hij een

scheve mond had gehouden. Tevens was hij sinds die tijd slechthorend geworden.

Aanvankelijk alleen rechts, maar al snel ook links, Het rechteroor bleef meer slecht

horend dan links. De slechthorendheid ontwikkelde zich langzaam progresstel, Op

39-jarige leeftijd had patiënt voor het cerst een hoorapparaat nodig, De slecht

horendheid was daarna niet toegenomen. Er was geen wisseling in de mate van

slechthorendheid geweest. Otitis of oorpijn, oorsuizen of fluitende sensaties hud

patiënt nooit gehad.

Tand- en kiesextracties waren moeilijk, daar de elementen zeer vast zaten, Groot

vader van vaderszijde had een grote gelijkenis met patiënt, Hij had dezelfde kin en

hetzelfde ‘ronde’ hoofd,

Algemeen Heheamelijk onderzoek, Opvallend ís het grote hoofd, het grote gezieht en

grote brede onderkaak en kin ({/g, +), De sleutelbeenderen zijn verdikt, Verder ware

den geen bijzonderheden gevonden,

Koel, neus en oorheelkundig onderzoek, De belde trommelvliezen zijn intact en

1
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Threshold tone decay test SLS. test

links rechts links rechts

400 Hz 10dB > 15 dB 1000 Hz 100% 100%

1000 Hz 10dB > 15 dB 2000 Hz 100% 100%

2000 Hz 10 dB 25 dB

4000 Hz l10OdB > 10 dB

Audiometrisch onderzoek patiënt HI.

nlet ingetrokken. Uit onderzoekingen die elders verricht werden op 38-jarige, 42-

jarige en 46-jarige leeftijd bleek dat de trommelvliezen soms waren ingetrokken. De

gudiogrammen uit die tijd zijn gelijk aan die op 49-jarige leeftijd. De processus

Iuteralis van de hamer is dik, de steel lijkt normaal, het distale einde is verbreed. In

de uitwendige gehoorgang bevindenzich beiderzijds kleine exostosen achterboven en

een grote exostose vooronder. Hierdoor is het vooronder-quadrant van het trommel-

vlies niet zichtbaar. Met de proef van Valsalva blijken de beide tubae doorgankelijk

te zijn. De neus is goed doorgankelijk. De basis van het neusseptum ziet er normaal

uit. De choanen en larynx tonen geen afwijkingen.

Audtometrisch onderzoek toont beiderzijds een ernstig perceptieverlies.

Onderzoek van de hersenzenuwen. De sensibiliteit van de huid boven de ogen is

mogelijk iets verminderd, overigens zijn de sensibiliteit van het wangezicht en tri-

geminus reflexen intact.

Opvallend is het starre uiterlijk met een enigszins huilerige uitdrukking, De mimiek

ontbreekt volkomen. Beiderzijds is er een vrijwel volledige perifere paralyse van de

18
  

nervus fnelulis, Hr is alleen een minimale beweeglijkheid vluk boven de neuswortel
en bij de neusvleugels, Vooral links In de oopspleet wijd en kan niet volledig wor-

den gesloten. De smaak is duidelijk verminderd, De spraak is monotoon, de urtieu-

latie zwak. De reuk is verminderd, Overigens tonen de hersenzenuwen geen ul-

wijkingen,

Evenwlehtsonderzoek, De labyrintenzijn calorisch onprikkelbaar, De statische, loops

en wijsproeven tonen geen afwijkingen.

Röntgenologisch onderzoek (fig. 20-21). Opvallend zijn de grote schedel, het vere

dikte schedeldak en de sterk vergrote en verbrede onderkaak, Alle schedelbeenderen

tonen sterke sclerose en verdikking, De neusbijholten zijn alle aanwezig, en hebben

gladde begrenzingen.

De partes petrosae tonen sterke sclerose en zijn verdikt, vooral de punten zijn zeer

sterk verbreed en stomp afgerond. Plaatselijk zijn er exostosen, De meatus acustieus

internus is zeer sterk vernauwd en slechts als een smalle spleet zichtbaar, Plaatselijk

is er zelfs geen lumen zichtbaar. Het verloop is enigszins golvend, Op de opname

volgens Stenvers is de meatus acusticus internus als een zeer nauw min of meer

horizontaal spleetje te zien. De fundus is niet duidelijk te onderscheiden, De cochlea

is zeer vaag zichtbaar, de diameter lijkt normaal, Het vestibulum en de halfeirkel

vormige kanalen zijn niet met zekerheid te onderscheiden,

De pneumatisatie van het mastoid is bijna geheel afwezig. De nog zichtbare bate

balkjes zijn breed en vaag begrensd. Het lumen van het cavum tympani lijkt normaal

van grootte. Mogelijk zijn hamer en incus verdikt,

PATLENT LV

(man, ten tijde van het onderzoek 35 jaar, en een broer van patiënte V)

Voorgeschiedenis. Sinds jaren was patiënt slechthorend, Het gehoor was niet wines

lend, er was geen otitis bekend. Er waren geen klachten over oorsuizen, de spraak

was normaal. Er waren geen evenwichtsstoornissen bekend,

Algemeen lichamelijk onderzoek. De onderkaak en kin zijn in geringe mate verdikt

en verbreed. Algemeen onderzoek toont geen bijzonderheden,

Keel, neus en oorheelkundig onderzoek. De trommelvliezen zijn niet Ingetrokken.

De hamersteel en processus lateralis tonen geen afwijkingen, De tubae zijn doorpane

kelijk met de proef van Valsalva, In de uitwendige gehoorgangen bevindt zieh eon

geringe welving vooronder, De neus is goed doorgankelijk, het septum in lots vore

breed aan de basls, Choanen en larynx tonen geen afwijkingen,

Audlometrtsch onderzoek toont beldorzijds een gemengde slechthorendheid,
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Threshold tone decay test S.L.S.L. test
links rechts …_dinks rechts

1000 Hz 5 dB 5 dB 1000 Hz 0% 0%
2000 Hz 5 dB 5 dB 2000 Hz 0% 0%

Audiometrisch onderzoek patiënt IV.

Onderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

kvenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven
encalorisch onderzoek).

Röntgenologisch onderzoek van de ossa temporalia is niet verricht.

PATIËNTE V

(vrouw, ten tijde van het onderzoek 28 jaar, en een zuster van patiënt IV)

Voorgeschiedenis. Op haar 16e jaar kreeg patiënte een scheef gezicht. Ongeveer

tezelfdertijd begon zij slechthorend te worden, links meer dan rechts. De mate van
slechthorendheid was niet wisselend. Er was geen oorsuizen. Patiënte had geen
otitis gehad. Patiënte was vroeger wel eens korte tijd duizelig geweest. Er waren
geenspontane draaisensaties bekend. Patiënte had geen sinusitis gehad, De spraak
wasnormaal, Vier broers en twee zusters waren gezond,

Le

Algeme 1 lichamelijk onderzoek, Het hoofd is groot, de kin verdikt en verbreed. Er

mi

genoa vandeAREHog de roukstotfenwel wordenwaargen
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Audiometrisch onderzoek patiënt V,

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

Keel, neus- en oorheelkundig onderzoek, In de uitwendige gehoorgangenbevinden
zich beiderzijds grote exostosen; een zeer grote vooronder, een kleinere nehteronder,
De gehoorgang is hierdoor bijna volledig geoblitereerd. Slechts een zeer nauwe
spleet, die in de diepte blind eindigt, is achterboven nog zichtbaar, Het trommelvlies
is hierdoor niet zichtbaar, De doorgankelijkheid van de tubae isniet te bepalen
Tijdens politzeren is geen geluid in de uitwendige gehoorgang waar te nemen.Hot
septum nasi heeft een zeer brede basis en is bolvormig verdikt, evenals de coehle,
Het slijmvlies ziet er normaal uit. De doorgankelijkheid vande neus is gering.
choanen en larynx tonen geen afwijkingen.

 

  

Audlometrisch onderzoek toont belderzijds een gemengde slechthorendheid.



van de linker gelaatshelft functioneert normaal, Rechts bestaat een perifere parese
van de nervus Fuclalis,

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

proeven),

Röntgenologisch onderzoek. De partes petrosae tonen sterke sclerose en zijn bol-

vormig verdikt en hebben grillige exostosen. Door de sterke sclerose zijn vele details

miet goed te beoordelen. De meatus acusticus internus is links vernauwd. Beiderzijds

In de uitwendige gehoorgang sterk vernauwd. Rechts zijn hamer en incus zeersterk

verdikt,

PATIENTE VI

(vrouw, ten tijde van het onderzoek 50 jaar)

Voorgeschiedenis. Na de kinderjaren was de kin van patiënte geleidelijk groter ge-

worden, Ongeveertezelfdertijd was zij slechthorend en blind geworden. Op 16-jarige

Vig, 4 __Myperostosis eorticalis gene-

valinnta,  Verdikte ossa nasalia met

uspeel van ven kraakbenige zadelneus
patiënte VI, 
Ee

 

leeftijd ontstond oen dubbelzijdige parese van de nervun factalis, Otitis of oorpijn
had patiënte nooit gehad, Al jaren had patiënte oorsuizen, Evenwiehtsstoornissen of

spontane draaisensaties waren or niet, De neus was goed doorgankelijk, De reuk wan

verminderd, Tussen het 30ste en AAste levensjaar ontwikkelde zich geleidelijk een

diplegie van de benen, Op 41-jarige leeftijd ontstond een ernstige neuralgie van de
nervus trigeminus,

Algemeen lichamelijk onderzoek, Patiënte heeft een opvallend uiterlijk, Het hoofd

is groot, de onderkaak en kin zijn zeer groot en verdikt (fig. 4, 5), Er waa diplegie

van de benen.

Keel, neus- en oorheelkundig onderzoek, De rechter uitwendige gehoorgang Ie bijna

volledig afgesloten door een zeer grote exostose op de achterbovenwand, Ook de

linker gehoorgang toont verschillende exostosen; een zeer grote achterboven en

twee kleinere vooronder. Deze exostosen raken en overdekken elkaar gedeeltelijk

zodat de gehoorgang volledig, afgesloten lijkt. De doorgankelijkheid van de tubne Ie

niet te bepalen, Op 44-jarige leeftijd werden elders ondoorgankelijke tubne vast

gesteld, De ossa nasalia zijn verdikt, hierdoor was de benige neusrug hoger dan de

Uig, A Hyperontosis cortlenlin gene
ralisnta, Typische eniguzins huilerige
mimiek, grote schedel, verdikte ondere
kaak (patiënte VI,
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Audiometrisch onderzoek patiënt VI.

kraukbonige en heeft de neus het aspect van een kraakbenige zadelneus (fig. 4d). De
doorgankelijkheid is goed. Het septum is bolvormig verdikt evenals de conchae
Inferlores, De tandlijsten zijn sterk en onregelmatig verdikt, hierdoor zijn de choanen
ende larynx niet te onderzoeken.

Audlometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid. met
overwegend perceptieverlies.

Onderzoek van de hersenzenuwen. Patiënte is blind. Er is een geringe strabismus
divergens; de ogen kunnen echterin alle richtingen worden bewogen. De sensibiliteit
van het aangezicht is afwezig. De corncareflex is beiderzijds afwezig. Er is een zeer
geringe kauwkracht. Ammoniak prikkelt het neusslijmvlies niet. De reuk is afwezig
Meiderzijds bestaat er een ernstige perifere parese van de nervus Îneialis, links west
danrechts, Alleen de neusvleugels en de rechterhelft van de voorhoofesmuseulatuur

Wi

gering beweeglijk. De smaak is sterk gestoord, De tr
kt, De tong is atrofisch, links meer dan rechts. Fr zijn filrll

Miteit is traag. De pharynxreflex is afwezig,

   

   

Evenwlehtsonderzoek. Doordiplegievande benenzijn vtatische- enlaapproevenniet
mogelijk, Er is een geringe spontune rotatoire nystagmus tegengesteld van de wijzer
van de klok, De labyrinten zijn caloriseh onprikkelbaar,

Röntgenologisch onderzoek (fig. 22), Br is een uitermate sterke sclerose en vordike
king van alle schedelbeenderen. De neusbijholten zijn aanwezig. De parten petroste
zijn zeer sterk verdikt, de diameter is bijna gelijk aan de lengteas, Het mastoid he
niet gepneumatiseerd. De meatus acusticus internus is slechts zichtbaar als eenzeer

nauwe onregelmatig verlopende spleet. Ter plaatse van de fundus lijkt deze wijder,
Op de plaats van de cochlea is een wazige onduidelijke opheldering, deze In waar
schijnlijk niet vernauwd. De uitwendige gehoorgangen zijn in het mediale gedeelte
vrijwel afgesloten. Het middenoor is niet te beoordelen.

PATLENTE VIT

(vrouw, ten tijde van het onderzoek 38 jaar)

Voorgeschiedenis. Patiënte was nooit ernstig ziek geweest. In de linkerarm had zij
weleens neuralgiforme pijnen. Na de kinderleeftijd was de kin geleidelijk breder en

dikker geworden, daarna was er geen duidelijke progressie opgevallen. Op Hejarige

leeftijd was er een scheef gezicht ontstaan, dat na een half jaar weer normaal word,

Later was het gezicht tijdelijk scheef naar de andere zijde, Vanaf ongeveer het 20ste
jaar kon het gezicht aan beide zijden blijvendslechter worden bewogen,

Tussen het 15e en 20ste jaar was het gehoor geleidelijk minder geworden, tijdens

zwangerschap werd de slechthorendheid niet ernstiger. Oorpijn of otitis had patiënte
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|
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nooit gehad. Soms was er oorsuizen, links meer dan rechts, Het gehoorverlies wan

niet wisselend. Vroeger had patiënte evenwichtsstoornissen gehad, zij kon moetlijk

rechtuit lopen en had steeds een afwijking naar links, Deze klachten waren var

dwenen. De neus was niet verstopt,

Algemeen lichamelijk onderzoek. Zeer opvallend is het grote hoofd en de stork vers

dikte en verbrede onderkaak (fig. 6), De sleutelbeenderen zijn verdikt, Algemeen

onderzoek toont geen bijzonderheden,

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. De linker uitwendige gehoorgang Ie door

grote exostosen vrijwel afgesloten, er is een zeer grote exostose achterboven en eon

iets kleinere vooronder. Voorboven raken deze elkaar. De spleetvormige opening

hiertussen is afgesloten door een exostose achteronder op dieper nivenu, Ook Im

de rechter gehoorgang bevinden zich twee grote exostosen; een zeer grote reikt van

boven tot halverwege de doorsnede van de gehoorgang, de andere bevindt zieh

nchteronder, achter overdekken de exostosen elkaar gedeeltelijk. Slechts een

Kleine opening is aanwezig, waardoor een klein gedeelte van het vooronderquadra

vanhet trommelvlies zichtbaar Is, De doorgankelijkheid van de tubae ieiiette b



Fig. 6 Hyperostosis corticalis gene-

ralisata. Grote schedel, maar vooral

een zeer dikke en brede kin. Dubbel-

zijdige parese van de nervus facialis

(patiënte VII). 
palen, 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-

dikt, het septum heeft een brede basis. De neus is goed doorgankelijk. De choanen

on de larynx tonen geen afwijkingen.

Audtometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid.

Onderzoek van de hersenzenuwen, Opvallendis het starre uiterlijk van patiënte; de

mimiek ontbreekt bijna volledig. De nervus facialis is beiderzijds paretisch. De
Inker nervus trigeminus toont een sterk verminderde functie: cornea reflex, sensi-

biliteit van de huid en reactie op opsnuiven van ammoniak zijn afwezig. De reuk is
normaal, evenals de visus en de oogbewegingen.

Wvenwichtsonderzoek, Er is een spontane rotatolre nystagmus met de wijzers van

te klok mee, De labyrinten zijn calorisch onprikkelbaar, De statische, loop- en
Wijsproeven tonen geen bijzonderheden,
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Threshold tone decay test SLS. test

links rechts linken rookt

1000 Hz 0d 0d 1000 Hz 0% Uh

2000 Hz 0d 5d 2000 Hz 0% 0

4000 Hz 0 dB 10 dB

Audiometrisch onderzoek patiënt VIL

Röntgenologisch onderzoek is niet verricht,

PATLENTE VL

patiënte was vóór ons onderzoek, op $2-jarige leeftijd overleden, zij was een (wee

lingzuster van patiënt IX. De hieronder vermelde gegevens zijn die van Van Huehem

en Hadders.

Voorgeschiedenis. Op 20-jarige leeftijd had patiënte een grote kin, Geleidelijk ging

het gehoor en het gezichtsvermogen achteruit, Op 4Oefarige leefijd was zij doot en

blind. Toen patiënte 28 jaar was werd bij haar papiloedeem en hyperostonis van de

schedelbeenderen en de pijpbeenderen gevonden,

Onderzoek. Patiënte had een hoog voorhoofd en een prominerende kein, die veroor

zankt werd door een brede en sterk verdikte onderkaak, De sleutelbeenderen waren

sterk verdikt. Pr wan een geringe exophtalmus, De pupillen waren gelijk van grootte,

rond en reugeerden niet op lieht, De pupillen waren atrotisch,
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De schedel van patiënte is bewaard gebleven, De resultaten van het onderzoek van

de sehedel worden afzonderlijk beschreven (zie blz, 28)

PATLEENT IX

Patiënt was vóór ons onderzoek, op 50-jarige leeftijd overleden, hij was een twee-

Ungbroer van patiënte VIJL De hieronder vermelde gegevens zijn die van Van

Muehem en Madders.

Voorgeschiedenis, Blijkens portretfoto's had patiënt een normaal uiterlijk toen hij

LO Jaar was, maar op 25-jarige leeftijd was de verbrede en grote kin te zien. Op

Vejnrige leeftijd kon hij niet goed zien, en werd papiloedeem en hyperostose van

de schedelbeenderen gevonden. Ook was hij vanaf die tijd af en toe duizelig. De

latste vijf jaar had hij moeite met lopen en spreken. Geleidelijk was hij doof

geworden.

Onderzoek, Patiënt had een hoog voorhoofd en een grote prominerende kin. De

sleutelbeenderen waren zeer dik en verbreed. Er bestond een lichte exophtalmus

met een 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

niet te corrigeren, De gezichtsvelden konden niet bepaald worden. Er werden geen

neurologische afwijkingen gevonden.

Röntgenologisech onderzoek, Alle schedelbeenderen toonden sclerose. Het schedel-

tink was verdikt, De onderkaak was sterk verdikt en sclerotisch.

MORPHOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALE

REN SCHEDEL MET HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

De sehedel van patiënte VII, die op 52-jarige leeftijd was overleden, is bewaard ge-

bleven, Van deze patiënte is bekend dat zij geleidelijk doof en blind was geworden.

Wij waren in de gelegenheid deze schedel te onderzoeken.

De pehele schedel toont een zeer sterke hyperostose. Alle onderdelen zijn verdikt en

uitstekende delen zijn veelal afgerond. Vooral de onderkaak is sterk verdikt en ver-

breed, Zeer duidelijk blijkt de hyperostose bij doorsnede van het schedeldak dat

Vlot d maal verdikt is, en bij de dikke processus stvloidei, die een doorsnede heb-

ben van ongeveer 1,5 em (fig, 7, 9). Plaatselijk komen solitaire en wratachtige ex-

ostosen of conglomeraten voor, Wet binnenoppervlak van de schedel is door hyper-

ostone alu het ware in plooien gelegd. De sulet voor de bloedvaten zijn niet of nau-

an

 
Fig. 7 Doorsnede van een normale schedel en een schedel met hyperostosis cortienlie
generalisata. De verdikte schedelbeenderen zijn op deze doorsnede zeer opvallend, (1)
De foramina zijn vernauwd. Op de foto is dit te zien bij de lamina erlbrosn (2, het
foramen ovale (3) en het foramen lacerum (4).

welijks meer te onderscheiden ofzijn door de hyperostose voor een groot deel over
woekerd, zoals de sulcus sigmoideus. Het gewicht van de schedel bedraagt 2,475 pi
(normaal 500 gr) en de onderkaak 262 gr (normaal 60 gr). De schedelnaden zijn
alle te onderscheiden. De vorm van de schedel is niet abnormaal. Alle foramina
voor de hersenzenuwen en bloedvaten zijn vernauwd (fig, 7, 8), In het bijzon
der de meatus acusticus internus en het foramen opticum. De openingen in de
lamina eribosazijn niet te vinden. Opmerkelijk is dat de foramina voor de arterlën
het minst vernauwdzijn. De afwijkingen zijn links en rechts vrijwel gelijk

HET OS 'TEMPORALI

 Beide ossa temporalia tonen een sterke hyperostose. De pars squamosa promineert
zelfs boven het buitenoppervlak van de aangrenzende schedelbeenderen. Aun de
buitenzijde zijn de suturen duidelijk aanwezig, Aan de binnenzijde waar het opper
vlak veel meer richels en exostosen toont, zijn de suturen slechts op enkele plautsen
te onderscheiden

De pars mastoldea Laont von zelfde graad van hyperostose, Het foramen mustoideum
is links sterk vernauwd, reehte totaal alwezijg, De ineisura mastolden ie nauwelijks te
onderscheiden



 
lip &
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Sehedelbasis van een normale schedel en een schedel met hyperostosis corticalis
generaiisnta, Duidelijk is de hyperostose zichtbaar van palatum (1) en os occipitale (2).
\lle foramina zijn vernauwd. Op de foto is dit te zien bij het foramen ovale (3), het
Toramen lacerum (4).

De pars tympanica heeft een hobbelig oppervlak met conglomeraties van wrat-
nehtige exostosen. De spina tympanica major is wratachtig verdikt. De fissura petro-
Iymmpanien en tympanomastoidea zijn dieper dan normaal. De spina supra meatum
heeft de afmetingen van een erwt. Het oppervlak is onregelmatig hobbelig (fig. 9).
De pars petrosa is sterk bolvormig verdikt, de puntenzijn afgerond.
De Faetes anterior heeft een betrekkelijk glad oppervlak. Er zijn slechts enkele kleine
exonlosen en enkele evenwijdige diepe plooien zichtbaar. De eminentia arcuata is
duidelijk aanwezig en heeft een vrij glad oppervlak in tegenstelling tot de gehele rest
van de binnenzijde van de schedel. De impressio trigemini is nog te onderscheiden
en heelt plaatselijk een vrij glad oppervlak. Het oppervlak van het tegmen tympani

ie het meest onregelmatig. Niet te onderscheiden zijn: Suleus nervus petrosi majoris,
Eliatis eunalis facialis, Suleus nervus petrosi minoris.
De fneten posterior, Het oppervlak lateraal van de porus acusticus internus toont
bierke hyperostose met plooien zoals deze over de gehele binnenzijde van de schedel
tanwezig zijn. Mediaal en distaal van de porus acusticus internus is het oppervlak
gladder, Proximaal toont het botoppervlak plooien evenwijdig aan de lengterichting
van het on petrosum. De porus acustieus internus is zeer sterk vernauwd tot cen
pleetvormige opening, de lengteas is ongeveer 2 mm en loopt enigszins van voor-
boven naar benedenachter, ongeveer evenwijdig met de bovenrand van de pars

vi

  
 

lig, 9 Meatus acustisus externus (1) en omgeving van een schedel met hvperostosis

corticalis generalisata. De sterke botverdikking komt vooral tot uiting in de process

styloideus (2).

Fie, 10 Gehoorbeentjes van een schedel met hyperostosis corticalis generalientm. Alle

delen van de gehoorbeentjes tonen verdikking, op de ineus bevinden zieh enkele exosto

sen, De voetplaat van de stapes, voor zover aanwezig, toont echter geen duidelijke ul

wijkingen.

 



 
Vig LL De pars petrosum van een normale schedel en een schedel met hyperostosis
eortiealis generalisata, De pars petrosum (1) is sterk verdikt. De meatus acusticus in-
termuw (2) Is vernauwd tot een zeer smalle spleet, met centraal een kleine opening.

petrosum, De porus lijkt voornamelijk vernauwd te zijn door hyperostose in de

prosimale begrenzing. In de diepte van de spleet is een min of meer ronde opening
giehtbuur (geschatte doorsnede 1 àl,5 mm) (fig. 1D).

Ter plaatse van de apertura externa vestibuli toont het bot een zeer sterke hyper-

ontose, die van boven over de plaats heenwelft waar de apertura verwacht kan

warden, Pr is een zeer kleine spleetvormige opening aanwezig. Sonderen van de

duetus endolymphaticus is niet mogelijk. De sulcus sinus petrosi superior is aan-
weelg, maar is zeer smal en ligt diep in de hyperostose.

De facies 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 lijkt minder dan 1/5 van het oorspronkelijke. De vorm is min of meer gelijk
gebleven. De canalieulus mastoideus is duidelijk te zien. De apertura externa canali-

euli eoehlene is te onderscheiden tussen enigszins scherpe hyperostosen. Slechts over

gen korte afstand is de ductus perilymphaticus te sonderen. Het foramen stylo

mastoideum is zeer nauw en ligt diep in het centrum van een aantal radiaire diepe
fiamuren, het kanaal is the sonderen. De fossula petrosa is volledig opgevuld door
hyperostose, De apertura inferior canaliculi tympanici is daardoor niet te onder-

scheiden,

HET UITWENDIGE OOR

Meatus acustleus externus (fig, 9, Over de gehele lengte van de gehoorgang is de

a

ana

Fig, 12 Overzicht van het binnenoor van een schedel met hyperostosls eortienlis gene

ralisata, De sterk vernauwde meatus acustieus internus (1) is opengeboord, Ondanks de

sterke hyperostose zijn de Fundus meatus acustieus internus (2), de coehten (A, het
vestibulum (4), het voorste vertikale halfeirkelvormige kanaal (5), en het foramen ovale
(6) niet vernauwd,

achterbovenzijde bezet met vele wratachtige kleine exostosen, sommige ter grootte
van een gerstekorrel, Rechts is dit meer dan links het geval, De gehoorgang in hier
door iets vernauwd.

Anutlus, Het trommelvlies ontbreekt. De anulus heeft een normale vorm, behalve

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 euvum
tympani bevindt zich een exostose, die overgaat tot in de bovengenoemde exontone

van de anulus, Deze overdekt de achterste helft van de nis van het foramen
rotundum, De sinus tympanieus is opgevuld met meerdere exostosen en ie 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 het
hypotympanum. Middenonder is er een ondiepe nis die in de richting van de tubu-
hoek geleidelijk dieper wordt, Rechts bevindt zieh ook nog een grote exotose op

de ventrale wand, Het promontorium heeft een ribbelig oppervlak, De processus
eochleariformis ie niet duidelijk te zien door de omringende hotverdikkingen. De
Inhoud van het euvum tympani Ie door deze afwijkingen duidelijk kleiner dan nare

 



 
Pim Li De Fundus meatus acusticus internus van een schedel met hyperostosis corti-
galis generalisatn na openboren van de vernauwde meatus. De tractus spiralis forami-

monte (1) is normaal dik. De foramina (2) zijn normaal. Op de uittreeplaats van de ramus
Inferior nervus vestibularis (3) zijn wratachtige exostosen, De canalis nervus facialis is
door de sterk verdikte erista transversa (4) niet zichtbaar.

maal, De canalis musculotubarius is gedeeltelijk open en maakt geen sterk ver-

hauwde indruk en kan gesondeerd worden.

De fenestra vestibuli ('oramen ovale). De vorm en de grootte tonen geen af-

wijkingen.

De fenestra cochteae (foramen rotundum). De nis is sterk vernauwd door een hobbe-

Ilpe exostose vanuit de sinus tympanicus, die overgaat in de bovengenoemde anulus

gxostose, De ronde vorm is veranderd tot een sikkelvormige smalle spleet, waarvan
de holle kant dorsaal is gericht. Rechts komen deze afwijkingen in grote lijnen over-
een met die van links,

De malleus (fig, 10). De hamer is niet beweeglijk. Waarschijnlijk is er een fixatie in

het epitympanum, De stand is normaal. Door de hyperostose van het promontorium

Ie de uistamd tot het caudale einde van het manibrium mallei gering. Deze wordt ge-

schat op 0,5 tot 1 mm. Alle delen van de hamer zijn verdikt, in situ is dit het duide-

lijkst te zien aan de processus lateralis en het manibrium mallei, Het oppervlak is
geribbeld, Er is een lange processus Foliï, Het gewicht is 27,4 mg (normnal 25 mg).

De ineus (ig, 10). De stand ten opzichte van de hamerIe normaal, Er is geen beweeg-
lijkheid, Ook hieris de afstand tot het promontorium gering, dege wordt geschat op
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Fig. 14 De Fundus meatus acusticus internus van een schedel met hyperostoni cort
calis generalisata na openboren van de vernauwde meatus en wegboren van de verdikte
erista transversa (1), De tractus spiralis foraminosis (2) toont geen afwijkingen, op de
uittreeplaats van de rames inferior nervus vestibularis (3) zijn wratnehtige exontonen,
De canalis rames superior nervus vestibularis (4) is normaal van wijdte,

De eunalis nervus facialis (5) is vernauwd,

0,5 mm, Alle delen zijn ook verdikt, op het korte been bevinden zieh kleine exontonen,
Met gewicht is 34,5 mp (normaal 27,5 mo),

De stapes (fig, 10), Met stapeskopje en de beide erurae zijn verdikt, De voete

plaat daarentegen toont geen verdikking. Het gewicht zonder volledige vaetplaat ie

4,5 mg (normaal met volledige voetplaat 3,4 mg), Door de verdikking van de stupes

en de hyperostosis van de ovale nis zijn de afstanden van de stupes tot de wanden
van de nis zeer klein, De slapen staat los in het ovale venster,
Op deze bevindingen gal worden teruggekomen bij de beschouwingen over de at-
wijkingen in het middenoor en geleidingsverlies,

xs
se e



 
Fig. 14 De cochlea van een schedel met hyperostosis corticalis generalisata toont, on-

danks een sterke hyperostose van de pars petrosum, geen afwijkingen.

Luba auditiva. In het rechteroor reikt de exostose in de ventrale wand van het

ervaar tympani tot over de plaats waar de tuba-opening zich bevindt. Sondage van-

uit de schedel basis is gedeeltelijk mogelijk. Deze tuba lijkt dus afgesloten vlakbij

of in het cavum tympani. De canalis musculotubarius kan worden gesondeerd. De

linker tuba kan wel gesondeerd worden. De wanden voelen hierbij glad aan. De
omgeving van de tuba-opening in de schedelbasis (isthmus) heeft een abnormaal

botoppervlak, De opening is jets vernauwd.

MET HINNENOOR

Van de linker pars petrosa werd de meatus acustieus internus, de cochlea, het

vestibulum en het voorste vertikale kanaal opengeboord (fig. 12).

De meatus acustieus internus (fig. 12, 13, 14) is over de gehele lengte zeer sterk

vernauwd, de fundus is echter normaal van wijdte. De vernauwing is niet concen-

Uriseh maar onregelmatig en is ontstaan door botverdikkingen die voornamelijk van-

uit de erantale wand naar beneden reïken. Het resterende lumen bevindt zieh dus

vlak boven de enudale wand. De vorm van het lumen is wisselend: bij de porus is

het een smalle horizontale spleet, enkele millimeters lateraal wordt hij meer rond.

Met overige gedeelte is weer onregelmatig, spleetvormig, Dit is ontstaan doordat er,

behalve een stompe benige richel vanuit de craniale rand die over de as van de

meutus reikt, ook onregelmatigheden in het nehteronder gedeelte van de wand zijn,
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Fig. 16 Het vestibulum van een schedel met hyperostosis cortiealis generalisata In niet

verkleind, Het foramen rotundum (1) is sterk vernauwd, het foramen ovale (2) toont geen

afwijkingen.

De grootste doorsnee van de meatus is Ll à 1,5 mm, plaatselijk niet meer dan

0,5 mm.

De erista transversa is sterk verdikt, vooral in het gebied tussen de tractus spiralis

foraminosis en de area vestibularis inferior, De canalis nervus factulis In jetw ver

nauwd. De ingang van de canalis nervus facialis wordt overdekt door botverdik

kingen vanuit de dorsale wand van de meatus acustieus internus en de erista trans

versa, Deze botmassa’s vormen een soort septum vóór de Ingang van de canalis

nervus lacialis. De intreeplaats bevindt zich daardoor niet in het verlengde van het

kanaal, maar meer opzij in de richting van het kanaal van de ramus superior nervus

vestibularis. De nervus faclalis moet dus een scherpe boeht gemaakt hebben tussen

de canalis nervus facialis en de meatus acustieus Internus

Het kanaal voor de ramus superior nervus vestibularis lijkt normaal van wijdte en

heeft een gladde wand.

De cochlea (fig, 15), De wijdte van de cochlea lijkt normaal, De wanden hebhen

een volkomen glad oppervlak, De modiolus is niet verdikt, en de bamina splenlie

ossen heeft een normale vorm en doorsnee, Het helicotrema toont geen alwijkingen

De eanalis splenlis modtoli heeft een ruim lumen,

Het vestibulum Ulu, 10), De grootte van het vestibulum lijkt normaal, De wanden

hebben een glad oppervlak, Met foramen ovale is goed te overzien en heelt eon

noemale contour en grootte, Het formmen rotundum is een stal spleetje,
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Fig. 17, Het voorste vertikale kanaal (1) van een schedel met hyperostosis corticalis

generalisata toont, ondanks sterke hyperostosis van de pars petrosa, geen afwijkingen,

De toegangen tot het voorste (2) en achterste (3) been van het horizontale kanaal, en

het 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

eén 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 halfeirkelvormige 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

en grootte, De ductus perilymphaticus is gedeeltelijk vrij gelegd. Het lumen is zeer

nauw, en laat juist een garendraad door.

OORHEELKUNDIGE AFWIJKINGEN

ALGEMEEN

De patiënten hadden een vrij typisch uiterlijk (fig, / t/m 0), Opvallend was steeds

de grote schedel, met een breed, vaak ook een hoog voorhoofd, maar vooral een

grote onderkaak met brede hoge kin. Soms waren de nam namnlin zo sterk verdikt,
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dat hierdoor het beeld van een kraakbenige endelneus ontstond, De mimiek wan
vaak gebrekkig, Vaak hudden zij een starre, enigszins huilerige gelaatsuiterukking,
Deze werd veroorzaakt enerzijds door parese van de nervus facialis, anderzijds door

dat huid en spieren strak gespannen waren over de verdikte nangeziehtsbeenderen.
De sleutelbeenderen waren vaak sterk verdikt.

Op één na hadden alle patiënten exostosen in de uitwendige gehoorgang, Bij bijna

de helft van hen was de gehoorgang hierdoor geheel of zo goed als geheel afge
sloten. De onderzochte schedel, die een zeer sterke hyperostose vertoonde, bevatte

multipele kleine exostosen in de uitwendige gehoorgang, die het lumen echter weinig

vernauwden. De afwijkingen waren links en rechts in gelijke mate aanwezig,

Soms waren de trommelvliezen ingetrokken, De tubae waren meestal doorgankelijk,

Soms was de doorgankelijkheid verminderd, of opgeheven zoals bleek bij patiënt H
en bij de rechter tuba van de onderzochte schedel, De gehoorbeentjes toonden vaak

hyperostosis. Bij enkele patiënten was duidelijk te zien dat de processus lateralis en

de steel van de hamer dikker waren dan normaal (tabel 1).

TABEL L, Oorheelkundige afwijkingen van 7 patiënten en een schedel met hyperostosls

corticalis generalisata,
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GEMOORSTOORNISSEN

Algemeen

Bij alle patiënten werd een gehoorverlles gevonden, Van de twee overleden patiën
ten was bekend dat zij doof waren geweest, Van één patiënt in de schedel bewaard
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gebleven, De meatus acustieus Internus was daarvan zo sterk vernauwe, dat patiënt
een ernstig pereeptieverlies gehad moet hebben (fig. 41).
De leeftijden van de onderzochte patiënten varieerden van IM tot 80 jaar. Van
slechts enkelen waren audiogrammen uit vroegere jaren bekend, Om een oordeel te
kunnen vormen over de leeftijd waarop de slechthorendheid begon, moest dus wor-
den afgegaan op de gegevens die de patiënten zelf meedeelden. Het bleek dat er in
de kinderjaren geen klachten waren van slechthorendheid. Bij ongeveer de helft van
de patiënten begonnen de klachten tijdens de puberteit of kort daarna, bij de andere
helft ongeveer tussen het 25ste en 3Sste jaar of iets vroeger. Een begin van de
sleehthorendheid op oudere leeftijd kwam niet voor.
De sleehthorendheid 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
glekte,

Foonaudiogram

elard van de slechthorendheid. Meestal was er een gemengde slechthorendheid (viif
van de zeven patiënten). Soms werd alleen een perceptieverlies gevonden (twee van
de geven onderzochte patiënten, en één overleden patiënt). Eén van deze patiënten
haeechter een zo ernstig perceptieverlies (80-90 dB) dat het niet was na te gaan of
het peleidingssysteem ook gestoord was. Zuivere geleidingsslechthorendheid kwam

niet voor,
Geleldingsverlies. Geleidingsverlies kwam vaak voor bij hyperostosis corticalis gene-
Falisata en wel bij vijf van de zeven onderzochte patiënten. Ook de overleden pa-

Hinte van wie de schedel bewaard is gebleven zal waarschijnlijk geleidingsverlies

gehad hebben gezien de afwijkingen in het middenoor. Veelal was er alleen verlies
voor de lagere frequenties. Totale uitval van de middenoorfunctie kwam echter ook
voor,

Pereeptteverlies, Alle onderzochte patiënten hadden een perceptieverlies. Ook de
overleden patiënte van wie de schedel bewaard is gebleven moet een ernstig per-
veptieverlies gehad hebben. De mate van perceptieverlies was sterk wisselend en

varieerde van 10-90 dB. Ongeveerde helft van het aantal patiënten had een ernstige
tot geer ernstige perceptieslechthorendheid. Er waren een drietal curven te onder-

seheiden: meestal was de curve vlak, soms aflopend of oplopend.
Avmmetrie, Het bleek dat de aard van de slechthorendheid (gemengde slechthorend-

heid of perceptieslechthorendheid) steeds links en rechts gelijk was. De mate van
het gehoorverlies verschilde soms in beide oren sterk, De vorm van de curve was

meestal links en rechts gelijk, bij Één patiënt kwam een combinatie voor van een
vlakke en een aflopende curve,

Apraakardlogram

Er waren twee patiënten met een duidelijk diseriminatieverlies, Dit was bij één pa-
Hint (HLD) dubbelzijdig nl, 75% en 95% en bij de andere (VD voornamelijk één-
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zijdig nl, 10% en 24%, Dit waren patiënten met het grootste pereeptieverlies, renp.
K0-90 dB en 44-50 dB, Disertminatieverlles werd niet gevonden bij patlënten met

gering of middelmatig perceptieverlien,

SLSLetest volgens Jerger (Short Intensity Sensitivity Index)

Patiënten met pereeptieslechthorendheid, die berust op een laesie van de cochlen,

kunnen beter kleine intensiteitsveranderingen waarnemen dan normaal horenden,
Om dit verschijnsel op eenvoudige manier te kwantificeren ontwikelde Jerger de

zogenaamde S.1,S.L-test,

De test wordt uitgevoerd door een continue toon aan te bieden met een intensiteit
van 20 dB boven drempelniveau. Elke 5 seconden wordt, 20 maal achtereen, gedue

rende 0,2 seconde de intensiteit met 1 dB verhoogd, Indien 60% of meer van het

aantal aangeboden intensiteitsveranderingen wordt waargenomen Is de diagnose
eochleaire laesie gewettigd,

Deze testuitslag gaven twee van de zeven patiënten en wel patiënt 1 en HI, bij deze

patiënten werden drie vlakke en één aflopende beengeleidingscurve gevonden.

Threshold tone decaytest volgens Carhart en Jerger

Een normaal horende zal een continu aangeboden toon op drempelnivenu in het

algemeen langer dan | minuut horen. Bij perceptieslechthorendheid die berust op

een retrocochleaire laesie met name een laesie van het eerste en tweede neuron.

treedt een versnelde adaptatie op waardoor de toon na korte tijd niet meer wordt

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 een continue toon op drempelniveau nan te bieden

en de intensiteit steeds met 5 dB te verhogen zodra de toon niet meer wordt war

genomen. Indien het aantal decibels waarmee de intensiteit in één minuut verhoogd

moet worden om op drempelniveau te blijven, 20 dB of meer bedraagt, ie de
diagnose retrocochleaire laesie gewettigd,

Deze testuitslag gaven twee van de zeven patiënten, Dit waren de patiënten met een
aflopende beengeleidingscurve, en wel patiënt 1 en patiënt VI, Patiënt 1 had

links een vlakke en rechts een aflopende curve, Alleen het oor met de aflopende
curve had de versnelde adaptatie.

Progressie

Daar er niet voldoende nudiogrammen bekend waren uit de tijd vóór onw 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 ge
leidings- als voor het pereeptieverlies een vrij langzame of zells geen duidelijke proe

gressle, Ken vrij snelle toename van de slechthorendheid kwam eehter voor, zouls
bleek uit patiënt VEL, die In ongeveer 12 jaar volledig doof was geworden,
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EVENWICHTSSTOORNINNEN

Sleehts bij één patiënt (VLD) waren duidelijke, zij het tijdelijke evenwichtsstoornissen.

De klachten bestonden uit aanvallen van duizeligheid en een vrij constante aan-

weelgheid van een afwijking naar links bij het lopen. Eén van de overleden patiën-

ten zou ook duizeligheidsklachten hebben gehad,
Mij de statische proeven werden bij geen enkele patiënt afwijkingen gevonden. Twee

patiënten hadden een spontane rotatoire nystagmus, één hiervan was de patiënt met
duizeligheidsklachten in de voorgeschiedenis. De calorische prikkelbaarheid was bij

vier van de zeven patiënten gestoord. Bij drie patiënten waren beide labyrinten on-
prikkelbaar, bij één patiënt waren de labyrinten verminderd prikkelbaar.

Pen verband tussen de vestibulaire afwijkingen en de mate van perceptieverlies was

niet duidelijk, weliswaar gingen tweemaal ernstige perceptieverliezen gepaard met

eulorische onprikkelbaarheid van de labyrinten, maar patiënte VII met duizelig-

heldsklachten en onprikkelbare labyrinten had slechts 25 dB perceptieverlies en

patiënt IL met 40 dB verlies had normaal prikkelbare labyrinten. De verminderde

enlorisehe prikkelbaarheid zou behalve door een vestibulaire functiestoornis ook

veroorzuakt kunnen zijn door hyperostose van de uitwendige gehoorgang. Het is

lmmers denkbaar dat het hierdoor moeilijker is temperatuursveranderingen in het

Inbyrint aan te brengen. .

FUNCTIESTOORNISSEN VAN DE HERSENZENUWEN

Vunetestoornissen van de hersenzenuwen kwamen vaak voor.

Zonls reeds eerder werd vermeld hadden alle zeven onderzochte patiënten perceptic-

verlies, en waarschijnlijk ook de twee overleden patiënten.

Pen perifere parese van de nervusfacialis werd bij vijf patiënten gevonden. Bij drie

patiënten was deze dubbelzijdig, bij twee enkelzijdig. De paresen waren bij alle

patiënten in betrekkelijk korte tijd ontstaan omstreeks het 16e jaar. De paresen

ontstonden clus al bij het begin van de hyperostosis.

Mij één van deze patiënten waren de paresen aanvankelijk intermitterend, afwisse-

lend Inke en rechts, na het 20ste jaar werd de parese permanent.

Punetiestoornissen van de nervus trigeminus kwamen voor bij drie patiënten. Bij

twee van hen was er een dubbelzijdige stoornis.

Vinusafwijkingen kwamen voor bij vijf patiënten. Twee waren blind door omsnoe-

ring van de nervus opticus.

De reuk (nervus olfactorius) was bij drie patiënten gestoord of afwezig. Verder

kwem voor een dubbelzijdige uitval van de nervus hypoglossus en mogelijk een één-

gijdige parese van de nervus abducens.

Uit ons onderzoek bleek dus dat functiestoornissen van de hersenzenuwen in af-

nemende frequentie voorkwamen. bij de nervus octavus, de nervus facialis, nervus

telgeminus, nervus olfactorius, nervus opticus, nervus ubdueens en nervus hypo-

glossun (tabel 2),
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Fanrt 2, Fonetiestworntwen van de hemengenuwen van 9 patiënten met Iyperostosis

cortienlis generalinatn

 

Patiënt Mersenzenuwen

l 1 V VI VII VII XII

I E |
UH | |

HI | : |

IV _— _— mn wim |

Vv + + - — |
VI ij Ee En — | |
VII — — )- - | |

VII — + Ps |

IX — + -- — id

9 3 5 3 a 5 9
 

RÖNTGENOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALE

Het meest opvallend was steeds de sterke selerose en verdikking van de schedel

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 was same

zo sterk dat de pars petrosa bolvormig was en de projectie de orbitn geheel op

vulde (fig. 20). De stand van de pars petrosa was steeds normaal, Het oppervlak

toonde vaak onregelmatigheden. De pneumatisatie van de pars mastoiden was

vrijwel steeds verdwenen. Alleen bij geringere hyperostose werd enige pneumutisatie

gezien in het mediale gedeelte van het mastoid. De beenbalkjes waren verbreed

Door de sterke selerose waren de structuren in het os temporale meestal sleeht of

 

Wig, 18 Hyperostonis Cortieulis Generalisata, Planigrum van de partes petrosme in de
positie volgens Steenhuis, De parten petrosae (1) zijn bolvormig verdikt, De meatus
neustieus Intermuw (2) ie dutdelijk vernauwd, de fundus (3) heeft een normale diameter

Het promontorium (4) welft naar lateraal, de schaduw van hamer en inouw (4) in vere
breed (patlënt 1,

da



nlet te onderseheiden en waren de begrenzingen vaag en wolkuchtig. De meatus

neusttous Internus was nog het beste te beoordelen

Om de structuren nauwkeuriger te bestuderen was planigrafie noodzakelijk. Het
middenoor was bij de ernstige hyperostose verkleind, De gehoorbeentjes waren vrij-

wel steeds verdikt, Cochlea, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen toonden ech-
ter geen afwijkingen (fig. /&, 79), De meatus acustieus internus was steeds ver-

nauwe, soms tot een nauwelijks zichtbare spleet. De fundus had steeds een vrijwel

normale wijdte (fig. 18, 20, 27),

Daor de sterke hyperostose was het moeilijk röntgenfoto's te maken die voldoende

vontrnstrijk waren. Opnamen in de positie volgens Steenhuis bleken steeds de beste

resultaten te leveren, daar hierbij de minste hinder werd ondervonden van over-

projeetie van de verdikte schedelbeenderen.

 

Fi, 19 Myperostosis Corticalis Generalisata. Planigram van de partes petrosae inde

positie volgens Steenhuis, De partes petrosae (1) zijn vooral aan de punten verdikt, die

daardoor stomp afgerond zijn. De meatus acusticus internus (2) is iets vernauwd. Het

promontorkum welft naar lateraal (3) (patiënt ID).

 
Pim 41 Wyperostosis Cortiealis Generalisata, Opname volgens Stenvers. De pars pe-

truma (1) In zeer sterk verdikt, de mentus acustieus Internus (2) is slechts als een smalle

npleet gielthnur (patiënt 1D

dl

 
In.
Vig. 20 Hyperostosis Cortiealis Generulisata, Opname volgens Steenhuis, Alle sohecdel
beenderen on de onderkaak gijn zeer sterk verdikt. De parten pelrosde (1) zijn zo sterk
verdikt, dat de prajoetlen van de orbitne hierdoor bijna geheel worden opgevuld, De
meatus acusticus Internuw (2) Ie slechte als oon zoer smalle apleet zichtbaar (patiënt TD.

45



     et

£®
da _

\ ERST ; lie af stark verdik schedelbeenderen en
Flu 24 _Wyperostosis Corticalis Generalisata. Sterk verdikte schedelbeenderer

onderkaak (patiënte VD,

MET VERBAND TUSSEN AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

APWIKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSVERLIES

Vijf van de zeven onderzochte patiënten hadden geleidingsverlies, De hierna te be-

spreken afwijkingen van het middenoor zouden de oorzaak van dit geleidingsverlies

kunnen zijn.

16

De uitwendige gehoorgang kan dour exostoson volledig afgesloten worden
De hamer en Ineus kunnen in hun bewegingen worden beperkt, doordat zij Inge
klemd worden door verdikkingen van de wanden van het cavum tympani en het
epitympanum, Deze inklemming kan mede bewerkstelligd worden door verdikking
van de gehoorbeentjes zelf, Röntgenonderzoek toonde immers bij vrijwel alle pa
tiënten hyperostose van het cavum tympani en verdikte gehoorbeentjes, Hij de
onderzochte schedels waren hamer en incus door inklemming eveneens onbeweep
lijk, Waarschijnlijk is deze inklemming van hamer en incus de meest voorkomende
oorzaak van geleidingsslechthorendheid bij hyperostosis corticalis generallsatn (ele
ook blz. 44),

De mening ligt voor de hand dat hyperostose van de voetplaat van de stapes of
vernauwing van het ovale venster een oorzaak van geleidingsverlies kan zijn. Dii
werd echter niet waargenomen. Zelfs in de schedel met een zeer sterke hyperostose
van alle delen werd een mobiele stapes gevonden met een normale voetplant en
een normaal foramen ovale. De hamer, incus en de wanden van het cavum tvmpant
toonden wel duidelijke hyperostosc.
Gewichtstoename van de gehoorbeentjes kan ook een geleidingsverlles veroorenken,
vooral van de hoge tonen. Vrijwel alle patiënten toonden röntgenologisch verdikte
gehoorbeentjes. De gehoorbeentjes van de onderzochte schedel hadden cen gewlehts
toename van ongeveer 20% vergeleken met het normale gewicht.
De gewrichtsoppervlakken van de gehoorbeentjes waren ruw, dit zou door vergro
ting van de wrijving in de keten ook een gering geleidingsverlies tot gevolg kunnen
hebben. Deze gewrichtstoename en ruwe gewrichtsoppervlakken zijn echter te ge
ring om een geleidingsver  ies van enige betekenis te kunnen veroorzaken.
De tuba auditiva was in enkele gevallen verminderd of ondoorgankelijk

AFWIJKINGEN VAN DECOCHLEAEN DIE M RAT US ACUS7 ICUS INT ER NUR

EN PERCEPTIEVERLIES

Alle onderzochte patiënten hadden een perceptieverlies. De hierna te bespreken af
wijkingen van de meatus acusticus internus, de spiralis foraminosis en de massa van
de schedel zouden met dit perceptieverlies in verband kunnen staan,
De meatus acustieus internus was in vele gevallen sterk vernauwd. Soms tot een
nauwelijks waarneembare spleet. De nervus oetavus zou dus door omsnoering ge
laedeerd kunnen worden, Een aflopende beengeleidingscurve en een positieve tone
decay test bij enkele patiënten maken dit aannemelijk, Behalve de zenuw zou ook
de arteria auditiva interna ingeklemd kunnen zijn met als gevolg eireulatlenstoor
nissen en daardoor laesies in de cochlea; een hoge seore van de 81,81. tout bij
enkele patiënten maakt ook dit aannemelijk,

Ion directe beschadiging van de cochtea door hyperostose werd niet waurgenomen.
Op alle röntgenfoto's bleek de diameter van de cochlea normaal te zijn. Ook In de
cochlea van de onderzochte schedel, die toch een zeer sterke hyperostose toonde,
werden geen tekenen van Iyperostose gevonden,
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Het ie een nog onbeantwoorde vraag of hyperostove In de tractus spiralis foraminosis
pereeptteverlies kan veroorzaken.

Serger on Krmpotie (1958) verklaren presbyacusis door een progressive hyper-

ostose in de tractus spiralis foraminosis. De foramina voor de zenuwvezels worden

hierdoor geleidelijk geoblitereerd, en wel beginnend in dat gedeelte van de tractus
spiralis 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
spiralis loraminosis werd gevonden, werd een duidelijke hyperostose gevonden in

het gebied van de uittreeplaats van de rames inferior nervus vestibularis. Dit gebied

grenst aan dut gedeelte van de tractus spiralis foraminosis waar de vezels passeren

afkomstig uit de basale winding van de cochlea. Wanneer het gebied waarin de

vezels passeren afkomstig uit de basale winding van de cochlea een sterkere neiging

tot hyperostose zou hebben dan het overige gedeelte (Serger en Krmpotic, 1958),

gou hierin ook een verklaring gezocht kunnen worden voor de gevallen van per-

eeptieslechthorendheid met voornamelijk een verlies voor de hoge frequenties.

Foenume van de massa van de schedel kan de overdracht van geluidstrillingen via

de beengeleiding verminderen, vooral voor de hoge frequenties. De algemeen ge-

bruikte beengeleiders zijn geiĳkt voor schedels met een massa van gemiddelde
grootte, Bij een sterk toegenomen massa van de schedel, als bij hyperostosis corti-

eulis generalisata, kan daarom een aflopende beengeleidingscurve gevonden worden,

die niet veroorzaakt wordt door een stoornis in het auditieve systeem, maar door een

veranderde impedantie als gevolg van de toegenomen massa van de schedel.

Miller, Lehman en Geretti (1969) hebben dit bij een patiënte met osteopetrosis

kunnen waarnemen. Op vijfjarige leeftijd had patiënte een geleidingsverlies van

60 dB, Op zevenjarige leeftijd was er tevens een perceptieverlies van gemiddeld

45 dIE met een aflopende curve ontstaan. Het luchtgeleidingsverlies was echter on-
veranderd gebleven, De schedel was in deze twee jaar dikker geworden. Indien hier

een gemengde slechthorendheid ontstaan zou zijn, zou het luchtgeleidingsverlies in

pelijke mate hebben moeten toenemen als het beengeleidingsverlies. Dit was niet het

geval, De toename van de massa van de schedel zal daarom overdracht van geluids-
Willingen via de beengeleiding verminderd moeten hebben.
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MORBUS ALBERS - SCHÖNBERG *

ALGEMEEN

In 1904 beschreef Albers-Schönberg de röntgenologische afwijkingen van een bot-
giekte, die later zijn naam kreeg.

Morbus Albers-Schönberg is een vrij zeldzaam voorkomende gegeneraliseerde

gekte van het skelet bestaande uit een abnormale botontwikkeling die waarschijnlijk

nl begint gedurende het foetale leven. De schedelnaden en fontanellen kunnen voor-
tijdig sluiten, Hierdoor kan een stoornis ontstaan in de groei van de schedel, met
vormalwijking van de schedel als gevolg.

Door deze groecistoornissen is er soms een discongruentie tussen de toename van de
proolte van de schedel en die van de schedelinhoud, hierdoor kan een verhoogde

Intraeraniele druk ontstaan. 6
Het mieroscopisch onderzoek van de botsubstantie toont teveel aan bot; de been-
balkjes zijn verdikt.

De diugnose kan op het röntgenologische beeld gesteld worden. Aanvankelijk is er

alleen sclerose van de corticalis van alle botten. In een verder gevorderd stadium

(reedt ook verdikking op, vooral van de uiteinden van de pijpbeenderen. In de

diaphysen van de lange pijpbeenderen ziet men soms striaties. De mergholten kunnen

verkleind of zelfs afwezig zijn. Vooral de onderkaak kan al vroeg verdikt zijn. De
sehedel toont soms vormafwijkingen zoals die voorkomen bij voortijdige sluiting van

de schodelnaden. De neusbijholten zijn klein of afwezig, vooral de sinus frontalis en
nphenoidalis.

De klachten wijzen meestal niet direct op een botziekte, daar deze het gevolg kunnen

gijn van complicaties van de ziekte, zoals anaemie doordat de mergholten verkleind
gijn, of neurologische afwijkingen doordat de uittreeplaatsen voor de hersenzenuwen

vernauwel zijn, of van verhoogde intracraniele druk door vroegtijdige sluiting van de
sehedelnaden,

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

De ziekte kan zowel recessief als dominant erfelijk zijn. De maligne vorm zou voor-
ul roeenstef erfelijk zijn.
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PATLENTIEN

Er konden LL patlënten uit twee Familles worden onderzocht, die aan de ziekte van
Albers-Schönberg leden,

De eerste familie bestond uit 19 leden, van wie er twaalf (vijl mannen en zeven
vrouwen) lijdende waren aan de ziekte,
De twaalf leden waren verdeeld over drie generaties. Twee leden van de eerste

generatie waren overleden, Hun schedels konden worden bestudeerd. De tweede

generatie telde vier patiënten, van wie er drie konden worden onderzocht. De derde

generatie telde vijf patiënten, die allen onderzocht werden (fig. 23),

Brouwer (1970) geeft in zijn proefschrift een uitvoerige algemene beschrijving van
deze patiënten.

De tweede familie bestond uit 11 leden, van wie er vierlijdende waren aan Morbus

Albers-Schönberg. Drie patiënten uit de tweede en derde generatie konden worden

onderzocht (fig. 25).

 
 

   

 

Lal
Fig. 23 Stamboom van Familie L met 12 patiënten lijdende aan Morbus Albers-Sechün
berg.
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FAMILIE I

PATIENT 1

(man, ten tijde van het onderzoek 47 jaar)

Voorgeschiedenis, Patiënt had ongeveer LO jaar klachten van slechthorendheid, zone

der duidelijke propreunie.

Links was het gehoor sleehter dan rechts, Aanvankelijk waren er klachten over een

drukkend gevoel In het Inkeroor, Behandelingen met neusdruppels en politzeren
gaven geen verbetering, Otitle media had patiënt nooit gehad, Af en toe had hij wel
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Audiometrisch onderzoek patiënt I.

eens oorsuizen, Duizeligheidsklachten waren er niet. De neus was niet verstopt. De

vlsuw was goed,

keel, neus- en oorheelkundig onderzoek. De gehoorgangen zijn normaal wijd, er

gijn beiderzijds exostosen achteronder en voorboven. De trommelvliezen zijn enigs-

gins ingetrokken. Het promontorium schemert beïderzijds door als een witte bol.
Met de otoscooop 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
onderrand van de apertura piriformis is enigszins afgerond en bevindt zich hoger

dan normaal. Het gehemelte is hoog.
Met voorhoofd is smal. De onderkaak is breed. De ossa nasalia zijn verdikt, waar-
door het aspeet van een kraakbenige zadelneus is ontstaan.

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid.

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck),

Voor politzeren: rechts « 45 em H4O;links « 35 om HyO,

Nu _politzeren: rechts = 25 em HO; links « 25 om HyO,

 

Re
Evonwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en
euloriseh onderzoek),

Onderzoek van de hersenzenuwen. Ur Is een geringe parese van de linker nervus
facialis, De andere hersenzenuwen tonen geen afwijkingen.

Röntgenologisch onderzoek (fig. 32, 34). Alle schedelbeenderen tonen sclerose en

verdikking, De neusbijholten zijn klein. De pneumatisatie van de pars mastolden Ie

afwezig. De pars petrosa heeft een verbrede en afgeronde punt, De projectie ie

korter dan normaal, en iets naar candaal gebogen.

Cochlea, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen zijn normaal wijd, De meatus

acustieus internus is mogelijk iets nauwer dan normaal. De trommelholte heeft nor
male afmetingen. De hamer en incuszijn verdikt. De afwijkingen zijn links en rechts
gelijk.

PATLENTE LI

(meisje, ten tijde van het onderzoek 9 jaar)

Voorgeschiedenis. Patiënte had geringe slechthorendheid, maar geen oorsuizen of
duizelingen. Op 4-jarige leeftijd had zij een olitis gehad, De neus was niet verstopt,
De visus was goed.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. Zowel de linker als de rechter uitwendige

gehoorgang tonen kleine exostosen voor- en achteronder. De trommelvliezen zijn

hierdoor niet geheel te overzien. De hamersteel is juist zichtbaar, evenals de proe

cessus brevis die beiderzijds vrij dik is, De trommelvliezen zijn enigszins ingetroke

ken. Het septum nasi is verdikt, vooral de basis is breed, Er is een kleine erista
rechts. De conchae zijn bol. Met de proef van Valsalva zijn de tubae doorgankelijk.
De onderkaak en de kin zijn breed. Opvallend is het smalle en naar boven spits toe

lopende voorhoofd, Er zijn bitemporale impressies. Ter plaatse van de vutura sapite
talis, bevindt zich een afgeronde richel, Het occiput promineert,

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid, het gee
leidingsverlies betreft voornamelijk de lage tonen.

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck).
Voor politzeren; rechts = 20 em HO; links — 15 cm HoO,

Na _politzeren: rechts «= 15 em P,O; links = 25 em H‚O,

1
Evenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop= en wijsproeven en
culorisch onderzoek),

Onderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden,

nna ne
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1000 blz SdB SdB 1000 Hz 10% 20%
2000 Hz 5 dB 0dB 2000 Hz 0% 10%

Audiometrisch onderzoek patiënt IT.

Röntgenologisch onderzoek. Alle schedelbeenderen tonen sclerose en verdikking.

De 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

egehlen, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen hebben een normale diameter.

Demeatus acustieus internus is onregelmatig van vorm, doordat het oppervlak van
dewanden onregelmatig is. Plaatselijk is de meatus daardoor iets vernauwd. Moge-
lijk is de trommelholte iets minder diep. De hamer en incus zijn verdikt. De af-

wijkingen zijn links en rechts gelijk.

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

Voorgeschiedenis, Patiënte had een geringe slechthorendheid, die toenam tijdens
_ verkoudheden. Otitis had patiënte niet gehad, duizelingen evenmin, De neus was

| BRD, soms was er een vol gevoel boven de ogen, De visus was goed,

ng normaal wijd,
elken,Links toont  

10 20 Kl (o 50 10 1 un na 100 Ho alt

Threshold tone decay test SLS. test

links rechts links rechts
1000 Hz SdB 0dB 1000 Hz 0% 18,
2000 Hz 5 dB 0dB 2000 Hz 5% Ah

Audiometrisch onderzoek patiënt ILL,

de gehoorgang ventraal een matig grote exostose, achterboven een kleine exostone,

Het trommelvlies is ingetrokken, Met de otoscoop volgens Siegle zijn de trommel
vliezen beweeglijk. Beiderzijds zijn de processus lateralis en de steel van de hamer
zeer dik. Het promontorium schemert duidelijk door het trommelvlies heen, Met de
proef van Valsalva zijn de tubae doorgankelijk, De ossa nasalia zijn gering verdikt,
De conchae zijn groot en bol. Het lumen van de neus is klein, Pr zijn geringe bie
temporale impressies,

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid, het
geleidingsverlies betreft voornamelijk de lage tonen.

Middenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck),

Voor politzeren: rechts » 20 em HO; links - 25 em H4O,

Na politzeren: rechts niet duidelijk; links niet duidelijk.

Evenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproovenen
calorisch onderzoek), .



 

  

Röntgenotoglsch onderzoek (fig. 43), Alle schedelhe tomen sclerose en vere

dikking, De pars petrosa is verdikt, de punt is stomp afgerond, De linker pars

petrosa heeft een wat gebogen vorm. De cochleu, vestibulum en halfeirkelvormige

kanalen en de meatus acustieus internus zijn normaal wijd, Het middenoor heeft

een normale grootte. De hamer en incus zijn duidelijk verdikt. De afwijkingen zijn

links en rechts gelijk.

PATIENT IV

(jongen, ten tijde van het onderzoek 9 jaar)

Voorgeschiedenis. Patiënt was iets slechthorend. Er waren geen klachten van oor-

sulgen, wel van fluitende geluiden. Evenwichtsstoornissen waren niet bekend. Op

Ajurige leeftijd werd wegens voortijdige sluiting van de schedelnaden met ver-

hoopde intracraniele druk een decomprimerende operatie verricht (v. d. Werf,

1966). De visus was ernstig gestoord, waarschijnlijk door atrofie van de nervus

optieuw als gevolg van de verhoogde intracraniele druk.

Keel, neus en oorheelkundig onderzoek. De uitwendige gehoorgangen zijn nor-

maal van wijdte. Achterboven en vooronder bevinden zich kleine exostosen. De

trommelvliezen 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

doorgankelijk. Het voorhoofd is smal. Ter plaatse van de sutura sagittalis bevindt

gieh een benige stompe richel.

Audtometrisch onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid, het

geleidingsverlies betreft voornamelijk de lage tonen.

Misdenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck).

Rechts 0 em HaO; links O cm H‚O.

Bvenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en

enloriseh onderzoek).

Onderzoek van de hersenzenuwen. Patiënt is vrijwel blind. Het rechteroog heeft

nog ven kleine gezichtsveldrest. De andere hersenzenuwen tonen geen afwijkingen.

Röntgenologisch onderzoek. Alle schedelbeenderen tonen sclerose en verdikkingen.

De sinus frontales zijn niet aanwezig. De pneumatisatie van het mastoid is afwezig.

De pars petrosa is verdikt, de punt breed en stomp, Cochlea, vestibulum en half-

elrkelvormige kanalen hebben een normale diameter, De mentus neustieus internus

_ Ie verkort, de diameter is normaal. De trommelholte is normaal van grootte, De

hamer en incus zijn verdikt. De afwijkingen zijn links en rechts gelijk,
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Audiometrisch onderzoek patiënt IV,

PATIENTE V

(vrouw, ten tijde van het onderzoek 36 jaar)

Voorgeschiedenis. Rechts was het gehoor altijd minder goed geweest clan linke,

Patiënte had nooit otitis gehad. Zwangerschap had geen invloed op het gehoor. Tr
waren geen evenwichtsstoornissen bekend. De visus was goed.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek, Rechts is er een normale uitwendige gee
hoorgang. Het trommelvlies is iets ingetrokken, De processus lateralis en de steel

van de hamer zijn verdikt. Met de otoscoop volgens Siegle is het trommelvlies bee
weeglijk. Links toont de uitwendige gehoorgang en het trommelvlies geen nfwije

kingen. Ook hier is de processus lateralis van de hamer verdikt, De tubue zijn met
de proef van Valsalva doorgankelijk, Het septum nasi heelt rechts een orista, Er Ie
een goede doorgankelijkheid, De onderkaak is breed, Behalve geringe bitemporale
impressies toont de schedel geen opvallende afwijkingen.

Audtometrisch onderzoek toont beiderzijds cen gemengde slechthorendheid, het
geleidingsverlies betreft voornamelijk de lage tonen.
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Fhreshold tone decay test SLS. test

links rechts links rechts

1000 Hz 5 dB 0 dB 1000 Hz 0% 5%

2000 Pz SB 0dB 2000 Hz 10% 0%

Audiometrisch onderzoek patiënt V.

Mideenoordruk (bepaald met de pneumofoon volgens Van Dishoeck).

Voor politzeren: rechts - 20 cm HO; links - 10 em H4O.

Na _polltzeren; rechts - 15 cm HoO; links - 10 cm H‚O.

Evenwiehtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en

enlorisch onderzoek).

Onderzoek van de hersenzenuwen. Links is er een zeer geringe parese van de

nervus fneialis en een geringe parese van de nervus abducens. De andere hersen-

genuwen tonen geen afwijkingen.

Köntgenologisch onderzoek. Alle schedelbeenderen tonen sclerose. De sinus fron-

tules zijn afwezig. De pars petrosa is verdikt en heeft een onregelmatig opper-

vlak; 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-

matig golvend, De fundus is normaal van wijdte, Het vestibulum, het vertikaal half-

eirkelvormige kanaal en de cochlea zijn normaal van wijdte, Pr is een zeer geringe

preumatisatie van het mastoid, Het cavum tympani is ondiep, De hamerkop en de

Ineus zijn verdikt, De afwijkingen zijn links en rechts pelijk,

 

Fig. 24 _Morbus Albers-Schönberg

Duidelijke bitemporate impressten on

brede onderkaak, (Patiënt VI, 
PATENT VI

(jongen, ten tijde van het onderzoek 11 jaar)

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

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek, De uitwendige gehoorgangen zijn nor
maal van wijdte. Er zijn geen exostosen, De trommelvliezen zijn enigszins ingetrok
ken; de hamersteel ziet er beiderzijds normaal uit. Met de proef van Valsalva zijn
de tubae niet doorgankelijk, wel met politzeren, Het septum nasi toont een geringe
deviatie naar rechts, Eris een goede doorgankelijkheid, Het voorhoofd is smal, Pr
zijn kleine bitemporale impressies, De onderkaak is breed (fig, 24),

Audtometrisch onderzoek toont beiderzijds een geleidingsstechthorendheid, over
wegend voor de lage tonen.

Middenoordruk (bepaald met de ppeumofoon volgens Van Dishoeck).
Rechts 0 em Ho, linke 0 em HuO,
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Phreshold vone decay test S.LS.L. test

links rechts links rechts

1000Hz 0 dB 0 dB 1000 Hz 0% 0%
2000 Hz OdB 0 dB 2000 Hz 0% 0%

Audiometrisch onderzoek patiënt VT,

Kvenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en

enlorisch onderzoek).

Onderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

wlogisch onderzoek. Het gehele os temporale toont sclerose, De pneuma-

| ‚van het mastoid is vrijwel afwezig. De pars petrosa is iets verdikt, vooral

( t die stomp afgerond is. Het vestibulum, de horizontale en de vertikale half-

elr Iveyrmige kanalen zijn normaal van wijdte. De meatus acusticus internus heeft

vo links een kleinere doorsnede dan normaal, overigens zijn de afwijkingen

lin rechts gelijk. De trommelholte is beiderzijds ondiep. Hamer en incus zijn

ed te onderscheiden.

PATIENT VII

(jongen, ten tijde van het onderzoek 9 jaar)

  
dents. Patiënt had geen klachten,

twendige gehoorgangen zijn »

De sinus frontaleszijn
1potonn ke
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Audiometrisch onderzoek patiënt VII,

maal wijd. Er zijn geen exostosen. De tubae zijn met de proef van Valsulva door
gankelijk. De trommelvliezen tonen geen afwijkingen. De schedel toont behoudens
geringe bitemporale impressies geen opvallende afwijkingen.

Audiometrisch onderzoek toont beiderzijds een geleidingsslechthorendheid, overe
wegend voor de lage tonen.

Middenoordruk. Meting niet mogelijk.

Evenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproevenen |
calorisch onderzoek). |

Ì

|Onderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

Röntgenologisch onderzoek, antiadalbeareren tonen kelnersen    
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vormigekanalen zijn niet duidelijk te onderscheiden, De trommelholte lijkt on-

dieper, mogelijk zijn hamer en incus verbreed. De afwijkingen zijn links en rechts

vrijwel gelijk.

PATIENT VI h

(jongen, ten tijde van het onderzoek 7 jaar)

Voorgeschiedenis. Patiënt had geen klachten.

Keel, neus- en oorheelkundig onderzoek. De gehoorgangen zijn normaal van

wijdte, Pr zijn geen exostosen, De trommelvliezen tonen geen afwijkingen. Septum

nasi en conchae zijn normaal.

Audtometrisch onderzoek toont beiderzijds een geleidingsslechthorendheid, over-

wegend voor de lage tonen.

Middenoordruk, Meting was niet mogelijk.

Pvenwichtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en

entorisch onderzoek).

Onderzoek van de hersenzenuwen toont geen bijzonderheden.

_Rüntgenologisch onderzoek is niet verricht.
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Audiometriseh onderzoek patiënt VII

  
  

PATLENTIX
(man, ten tijde van het onderzoek 33 jaar)

Voorgeschiedenis, Vanaf de kinderleeftijd was hij geleidelijk slechthorend gewor
den; in dezelfde tijd was beiderzijds een parese van de nervus faclalis ontstaan. Op
12-jarige leeftijd waren röntgenologisch abnormaal dikke botten vastgesteld, Otltis
of evenwichtsstoornissen had patiënt nooit gehad.

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek. Opvallend zijn de brede onderkuak en
de plaatselijke verdikkingen van de schedel. Bitemporaal zijn er impressies en
boven de ogen botverdikkingen, vooral rechts, De beide ossa nasalia zijn verdikt:
vooral de neuswortel is breed. In de uitwendige gehoorgangen bevinden zieh Minke
exostosen, vooral op de bodem. Achterboven is de gehoorgang wijder dan nor
maal. De trommelvliezen zijn niet ingetrokken. De hamersteel is breed, vooral
rechts. Het septum nasi is vooral rechtsonder verbreed.

Audiometrisch onderzoek. Beiderzijds is er een gemengde slechthorendheid.

Middenoordruk is niet bepaald.

Evenwichtsonderzoek, 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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Onderzoek van de hersenzenuwen, Belderzijds is er een perifere parese van de ner-

vur factalis, links meer dan rechts, Erzijn dyskinesiën, Er Is een partiele uitval yan

de Inker nervus trigeminus, zieh uitendin hypalgesie links frontaal. Er worden geen

stoornissen van de andere hersenzenuwen gevonden,

Röntgenologisch onderzoek, Alle schedelbeenderen en de onderkaak vertonen

sterke sclerose en verdikking. De schedelvorm is abnormaal. Bitemporaal zijn er

Impressies, de schedelbasis verloopt steiler dan normaal, het achterhoofd promi-

peert sterk naar distaal, Ter plaatse van de sutura sagittalis is inwendig een g loeve

In het schedeldak aanwezig; uitwendig wordt echter geen richel gezien. De neus-

bijholten zijn zeer klein.

De partes petrosae zijn sterk verdikt, vooral de punten zijn verbreed en stomp af-

gerond, De pneumatisatie van het mastoid ontbreekt. De meatus acusticus internus

in vernauwd tot ongeveer 1/3 van de normale doorsnede. De fundus is wijder.

Coehten, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen hebben een normale doorsnede.

De trommelholte is ondiep door een sterk naar lateraalwelvend promontorium. In

het epitympanum bevindt zich een schaduw. Het is niet te beoordelen of dit een

exontose is of een verdikte hamer of incus.

Diaunose, Geleidingsslechthorendheid, waarschijnlijk veroorzaakt door fixatie van

de gehoorbeentjesketen, ten gevolge van Morbus Albers-Schönberg.

Het rechter- en linkeroor werden respectievelijk met een half jaar tussenruimte ge-

exploreerd in de afdeling Keel-, Neus- en Oorheelkunde van het Academisch Zieken-

huis te Leiden.

OPERATIEVERSLAG

Reehteroor, Na opklappen van het trommelvlies blijkt dat de hamer en incus vol-

ledig immobiel zijn. De punt van de hamersteel raakt het promontorium, zonder

ermee vergroeid te zijn. De stapes is mobiel. De ovale nis is overlangs zeer sterk

vernauwd tot een spleet, waarin de stapes nog net vrij kan bewegen. De ronde nis

In sterk vernauwd tot een gladde ronde opening van ongeveer | mm? doorsnede. Het

promontorium welft naar lateraal.

De 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.

Het korte been van de incus wordt tussen trommelvlies en stapes geplaatst.

Postoperatief 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, wordt besloten eerst het epitympanum

te exploreren om zo mogelijk daar de keten vrij te leggen.

Het mastoid blijkt niet gepneumatiseerd te zijn, de hardheid van het bot is plaatser

od
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Audiometrisch onderzoek patiënt LX,

lijk wisselend. Het epitympanumis nauw en het antrum is afwezig, Het horizontale

kanaal is normaal te onderscheiden, Hamer en incus blijken beide in het opltyme

panum gefixeerd te zijn. De hamerkop is ventraal, mediaal en laternal door bot

ingeklemd, het ligamentum suspensorium ligt vrij. Het korte been van de ineuw ie

nagenoeg geheel door bot omgeven en aan alle kanten ingeklemd, Het is technisch

niet mogelijk deze gehoorbeentjes mobiel te maken. Daarom wordt het middenoor
geëxploreerd.

De ovale vensternis is spleetvormig vernauwd en reikt tot aan de hals van de
stapes. In de diepte is de nis wijder. Om de korte as van de voetplaat In de stupen

goed beweeglijk; om de lengteas is de beweeglijkheid beperkt door de nauwe 5

Het promontorium welft sterk naarlateraal en reikt bijna tot aan de hamersteel en

de processus lenticularis van de ineus. Het ronde venster is nauw, De ineuw en de
kop van de hamer worden verwijderd, deze beentjes zijn plomp. Op het eor zus

incudis bevinden zieh onregelmatige verdikkingen. Het korte been van de han

wordt tussen het trommelvlies en de stapes geplaatst, |

Postoperatief Is er gemiddeld 25 dB verbetering van de luchtgeleiding, Er ie eehter

een gering pereeptieverlies voor de hoge tonen ontstaan, Deze is vermoedelijk ont

staan door de trillingen van het boren, die naar de cochlen werden voortgeplant

via de ingeklomde gehoorbeentjes, it

OR)



   

PATIENT X

(man, ten tijde van het onderzoek 46 jaar)

Voorgesehledenis, Vanaf ongeveer zijn 15e jaar was hij slechter gaan horen, vooral

Vinkes. In dezelfde tijd was er een parese van de rechter nervus facialis ontstaan, In

de voorgeschiedenis waren hiervoor geen oorzaken te vinden, De moeder en een

jongere broer van patiënt waren eveneens slechthorend vanaf de kinderjaren. Op

40-jarige leeftijd mislukte een kaakpunktie vanwege te hard bot.

Wij oorheelkundig onderzoek op 21-jarige leeftijd werden iets roze doorschemerdn-

de trommelvliezen gevonden, die niet ingetrokken waren. Audiometrisch onderzoek

toonde een gemengde slechthorendheid; het luchtgeleidingsverties betrof voornamelijk

de lage tonen (links meer dan rechts) en bedroeg maximaal 60 dB. Er was beiderzijds

een vlakke beengeleidingscurve met een verlies van gemiddeld 15 dB. Vestibulair

onderzoek toonde geen afwijkingen.

De diagnose luidde: Familiaire doofheid; waarschijnlijk otosclerose.

Keel, neus. en oorheelkundig onderzoek. De vorm van de schedel is afwijkend.

Het achterhoofd is iets afgeplat, ter plaatse van de sutura sagittalis is een stompe

rlehel, er zijn geringe bitemporale impressies. De onderkaak is vrij sterk verdikt en

verbreed, De ossa nasalia zijn verdikt.

De uitwendige gehoorgangen zijn niet vernauwd. Achterboven zijn ze beiderzijds

zelfs wijder dan normaal. Vooronder tonen de wanden enkele exostosen. De

trommelvliezen zijn niet ingetrokken. Het promontorium schemert beiderzijds rood

door het trommelvlies heen. De hamersteel is plomp. Met de proef van Valsalva

gijn de tubae doorgankelijk. Het septum nasi heeft een brede basis,

Audiometriseh onderzoek toont beiderzijds een gemengde slechthorendheid.

Kvenwlehtsonderzoek toont geen bijzonderheden (statische, loop- en wijsproeven en

enlorisch onderzoek).

Onderzoek van de hersenzenuwen. De nervus facialis toont beiderzijds ernstige

parese, rechts is er bijna een totale uitval; links toont alleen de oog- en mondtak ge-

ringe netiviteit. De overige hersenzenuwen tonen geen afwijkingen.

Middenoordruk is niet bepaald.

Röntgenologiseh onderzoek (fig. 30). Alle schedelbeenderen tonen sclerose en

verdikking. Pr is tevens een duidelijke vormafwijking van de schedel; er zijn bi-

temporale impressies; ter plaatse van de sutura sagittalis is een flinke richel aan-

wezig. De neusbijholten zijn zeer klein.

De partes petrosae zijn verdikt, vooral aan de punten, De pneumatisatie van het

mastoid is afwezig,
Dementus acustieus internus is onregelmatig vernauwd, plaatselijk tot ongeveer de
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Audiometrisch onderzoek patiënt X.

helft van de normale doorsnede. De contouren van de inwendige structuren zijn
vaag. De cochlea en halfcirkelvormige kanalen lijken normaal van wijdte De
trommelholte is ondiep door een lateraal welvend promontorium. Het epltympae
unum 1s aanwezig; hierin bevindt zich een brede schaduw; het is niet duidelijk of dit
een exostose van de wand is, of een verdikte hamer en incus,

PATIENT Xl

(jongen, ten tijde van het onderzoek 4 jaar)

De volgende gegevens zijn afkomstig uit delistig uit de afdeling Keel-, Neus- en Oorheelk
van het Dijkzigt Ziekenhuis te Rotterdam. je:

Voorgeschiedenis, Patiënt werd opgenomen wegens een cute paralyse van de
rechter nervus facialis en een lobaire pneumonie in de rechterbovenkwab. Sinds
een week had patiënt beiderzijds een purulente otitis media, Overigens waren:Beat
keel-, neus- en oorheelkundige afwijkingen in de voorgeschiedenis bekend.
or wus dat elke doorbraak van een tand of kies met hevige pijnen gepaard

   



Keel, nous- en oorheelkundig onderzoek. Links in er een genezende otitis media,

rechts een actieve otitis: de gehoorgang is gezwollen, Er worden pneumococcen ge-

kweekt, Patiëntje werd conservatief behandeld met ampicilline. De ottis BEERS

spoedig maar de verlamming van de nervus facialis bles bestaan.Te

mudiologiseh onderzoek kon door onrust van het patiëntje niet goed worden ver-

rieht,

Röntgenologisch onderzoek (fig. 31). Alle schedelbeenderen tonen SILiet

meest opvallend is de niet normale schedelvorm; bitemporaal zijn 5 en

fer plaatse van de sutura sagittalis is er een aanduiding van een ehekde ge edel-

basis heeft een steiler verloop dan normaal, het achterhoofd welft naar distaal. De

sbijholten ontbreken.

De bn petrosue tonen sclerose en zijn vooral aan depunten breder gaOE

Met mastoid is niet gepneumatiseerd. Van de inwendige structuren zijn alleen e

twee vertikale halfcirkelvormige kanalen goed te onderscheiden. Deze zijn miet

vernauwd. Mogelijk is de meatus acusticus internus iets vernauwd.

Diagnose, Paralyse van de rechter nervus facialis berustend op een botafwijking

van de pars petrosa: waarschijnlijk Morbus Albers-Schönberg. Er werd besloten

de nervus facialis te decomprimeren.

OPERATIEVERSLAG

Het blijkt dat het hele, vrij ruime mastoid uit compact bot bestaat. Van de pneu-

matische ruimten wordt slechts de additus gevonden en wel duidelijk oppervlak-

kiger dan normaal. De koepelholte is nauw; pas na uitboren hiervan. worden de

neus en de hamerkop beweeglijk. De hamerkop blijkt ‘aan te lopen’; er is geen

benige fixatie, De stapes ziet er plomp uit en is weinig beweeglijk. Hij kan DE

met lehte druk gemobiliseerd worden, wellicht doordat de bovengrens van de

ovale vensternis is verwijderd. De voetplaat wordt niet opgezocht. Het promon-

torium is bijzonder hoog, de middenoorspleet ondiep. De nervus facialis ans.

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

In de beweeglijkheid van de rechter aangezichtsmusculatuur,

ob
  

MORPHOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE

TWR SCHEDELS MET MORBUS ALBERS=SCHÖNHIERG

Deschedels van twee patiënten uit de eerste generatie van de onderzochte familie 1
zijn in bezit van Dr. O. H. Brouwer en uitvoerig in zijn proefschrift beschreven
(1970).
Wij waren in de gelegenheid een onderzoek te doen naar de morphologische af
wijkingen van deze twee schedels met Morbus Albers-Schönberg voor zover dit de
oorheelkundige afwijkingen betrof.

SCHEDEL I

(afkomstig van een 67-jarige vrouw)

Alle schedel- en aangezichtsbeenderenzijn verdikt, het oppervlak is vrij glad, plaat
selijk komen kleine vrij vlakke exostosen voor. De onderkaak is het meest verdikt
en verbreed en heeft vele exostosen,

Het gewicht van de schedel is 1740 gr (normaal 500 gr). Van de onderkaak is het
gewicht 148 gr (normaal 60 gr).

De schedelnaden zijn niet alle aanwezig. De sutura sagittalis is volledig gesloten,
de sutura coronaria en lambdoiea zijn gedeeltelijk gesloten. De suturen van het aan
gezicht zijn aanwezig. Opvallend is de afwijkende vorm van de schedel: het voor
hoofd is smal, beiderzijds is er een impressie van de ossa temporalia, de onw
parietalia puilen naar buiten. Op de plaats van de sutura sagittalis is een kleine
stompe richel. Het achterhoofd puilt naar achter en is afgeplat (fig. 26).
De schedelbasis is in dwarse richting versmald. Het corpus sphenoidalis heeft een
meer vertikale stand dan normaal. Er is een geringe asymmetrie van de schedel
basis. De lengteassen van de partes petrosae verlopen meer in voorachterwaartse
en caudale richting dan normaal. De foramina voor de hersenzenuwen en bloed-
vaten zijn gedeeltelijk vernauwd. Het foramen magnum is asymmetrisch verkleind
(fig. 27).

HET OS TEMPORALE

De pars squamosa is iets verdikt, het oppervlak is betrekkelijk glad, De pars
mastoidea is duidelijk verdikt, de incisura digastrica is smal ten gevolge van de
verdikking van de aangrenzende botdelen, Het foramen stylomastoideumis nor
maal van grootte, De processus stvloideus is iets verdikt.

HET UITWENDIGE OON

De uitwendige gehoorgang Ie belderzijds normaal van wijdte, Op de bovenward van

| zn. 6u



Fig. 26 Morbus Albers-Schönberg.

Verdikking van alle schedel!- en aan-

gezichtsbeenderen en onderkaak. Ster-

ke bitemporale impressies en smal

voorhoofd (schedel I). 
de gelioorgang bevinden zich enkele wratachtige exostosen. De anulus tympanict

toont geen bijzondere afwijkingen. De trommelvliezen zijn afwezig.

HIT MIDDENOOR

In het middenoor is het sterk naar lateraal welvende promontorium opvallend,

vooral links. Het oppervlak is fijn hobbelig. Het hypotympanum is zeer ondiep. De

bodem van de uitwendige gehoorgang bevindt zich bijna op gelijk niveau ze n

van het hypotympanum. Ventraal wordt het rechter EgORmpanun: haa s

Inker hypotympanum bevinden zich exostosen. De sinus tympanicus rn op

gevuld met exostosen. Plaatselijk steken deze onder de anulus uit. De inhoud an

het middenoor is door deze afwijkingen beiderzijds kleiner geworden. en Dn

bermpanum zijn enkele richeltjes en exostosen voelbaar. De Aen je ge Ene

fnelalis is verdikt, De canalis musculotubarius is open en normaal van ve in Ë

uitmonding van de tuba auditiva is te sonderen en ziet er normaal uit, De gehoor-

sontjer alwezij,

Bsenestea Mk (foramen ovale) heelt linke een normale vorm en grootte,

Reelts Is het door botdefecten beschadigd

10

Fig. 27 _Morbus Albers-Sehtnberg

Asymmetrische vormverandering van

de schedelbasis. Vernauwing van for

mina (schedel 1), 
De fenestra cochteae (foramen rotundum) is rechts door het overwelvende verdikte
promontorium tot een vertikaal lopende spleet vernauwd. Links is de spleet nop
nauwer. Denis is ook dieper. De membrana rotundais beiderzijds niet te zien.
Erzijn drie losse gehoorbeentjes bewaard gebleven (linker en rechter malleus en
één stapes).
Malleus. Alle delen van de hamer zijn verdikt, het meest opvallend is de zeer sterk
verdikte processuslateralis. Het oppervlak hiervan is hobbelig en onregelmatij,
Het gewrichtsvlak voor de incus is onregelmatig en de randen zijn sterk holbelig
verdikt. Er is een grote processus Folii. Gewicht links 33 mgr (normaal 27,4 mar),
rechts 29 mer (gedeelte van de hamersteel ontbreekt).
Stapes. Alle-delen van de stapes zijn verdikt, vooral het capitulum, De voetplaat
toont de geringste verdikking. De randen zijn vrij glad. Het tympanale oppervlak
van de voetplaat is iets hobbelig, Het vestibulaire oppervlak daarentegen Is glad

HET BINNENOOR

Het binnenoor is alleen te bestuderen voor zover dit door het foramen ovale en
aan de schedelbasis kan worden gezien, Het toont de volgende ufwijkingen.
De gehele pars petros In verdikt, het duidelijkste aan de apex. De as van de

1



pars petrosum verloopt meer in voordehterwaartwe deling dan normaal,

De meatus acustteus internus is rechts tot de helft van de normale doorsnede ver-

kleins links is er een nog sterkere vernauwing. De vernauwing lijkt tot stand gekomen

te zijn door toename van het bot in de craniale wand van de meatus. De fundus van

de mentus is beiderzijds niet te zien. Het vestibulum is normaal diep en heeft een

normale gladde wand.

KON TURNOLOGISCH ONDERZOEK

Alle beenderen van de schedel tonen sclerose en verdikking, plaatselijk zijn er

exontonen. De sinus frontalis ontbreekt beiderzijds. De andere neusbijholten zijn

nanwezig,

De pars pelrosa toont beiderzijds sterke selerose en is verdikt. De punten zijn

verdikt en afgerond. Het oppervlak is duidelijk hobbelig. De punten van de pars

petrosa wijzen meer naar distaal dan normaal. De meatus acusticus internus is

helderzijds vernauwd tot ongeveer de helft van de normale doorsnede, en mediaal

neemt de vernauwing nog toe. De funduslijkt normaal. De cochlea, het vestibulum

en de horizontale kanalen hebben beiderzijds een normaal lumen.

De pars matoidea is zowel links als rechts zeer weinig gepneumatiseerd. Het

mietdenoor is ondiep; het verdikte promontorium is te zien. Het epitympanum is

zeer nauw, vooral rechts. De canalis nervus facialis is alleen links te beoordelen

en lijkt in het horizontale deel vernauwd. De gehoorbeentjes zijn niet aanwezig.

SCHEDEL 1

(afkomstig van een 37-jarige vrouw)

Alle schedel en aangezichtsbeenderenzijn verdikt. Het oppervlak is vrij glad, op

enkele plaatsen is er eenfijne rimpeling. Vooral de onderkaak is verdikt. Het ge-

wieht van de schedel is 2130 gr (normaal 500 gr), van de onderkaak 121 gr (nor-

maal 60 pr).

De schedelnaden zijn niet alle aanwezig. De sutura sagittalis is volledig gesloten,

de sutura coronaria en de sutura lambdoidea zijn gedeeltelijk gesloten. De suturen

van het nangezicht zijn alle aanwezig.

De vorm van de schedel is afwijkend. Het voorhoofd is smal. Bitemporaal zijn er

Impressles, De ossa parietalia puilen naar buiten. Ter plaatse van de sutura sagit-

tulin In er even kleine voorachterwaarts verlopende richel (fig. 28). Het achterhoofd

strekt zieh verder dan normaal naar achteren uit en is afgeplat. De schedelbasis is

in dwarse richting duidelijk versmald en asymmetrisch vervormd. Het corpus ossis

yphienoidalis heeft een meer vertikale stand dan normaal. De lengteassen van de

parten petrosae verlopen meerin voorschterwaartse richting dan normaal.

De formania voor de hersenzenuwen en bloedvaten gijn gedeeltelijk vernauwd

(fi, 29),

1

Fig. 28 Morbus Albers-Sechönberg

Verdikking van alle schedel, uan

gezichtsbeenderen en onderkaak, Ken

stompe richel (1) ter plaatse van de

sutura sagittalis, Duidelijke bitempornle

impressies (2) (schedel LD, 
HET OS TEMPORALE

De pars squamosa promineert boven het schedeloppervlak. Het oppervlak is vrij

glad. De pars mastoidea is bolvormig verdikt. Het foramen stvlomastoideum ie

rechts verkauwd, links normaal. De processus stvloideus is iets verdikt,

HET UITWENDIGE OOR

De uitwendige gehoorgang toont beiderzijds geen afwijkingen, In de anulus tvmpa

nicus bevindt zich achterboven een kleine exostose. De trommelvliezen zijn afwezig

HET MIDDENOOR

Het promontorium welft sterk lateraal en heeft een hobbelig oppervlak, vooral bij

het ronde venster, De bodem van het hypotympanum bevindt zich op gelijk nivenu

met de bodem van de uitwendige gehoorgang. De sinus tympanieus is opgevuld met

flinke exostoren, die ventraal zelfs onder de anulus uitsteken. De inhoud van het

cavum Lympand ie door deze afwijkingen kleiner geworden,

Het epitympanum Ie kleiner dan normaal, vooral in de richting van de fossa in
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Fig. 29 Morbus Albers-Schönberg.

Asymmetrische vormverandering van

de schedelbasis (schedel [I). 
guis, De canalis Facialis is zeer sterk verdikt. Het oppervlak heeft enkele exostosen
en wellt gedeeltelijk over het ovale venster. De toegang tot het epitympanum wordt
hierdoor vernauwd, De processus pyramidalis is verdikt. De canalis musculotuba-
Hus is open en normaal wijd. De uitmonding van de tuba auditiva in het midden-
nor giet er normaal uit en de tuba is te sonderen. De gehoorbeentjes zijn afwezig.
De afwijkingen zijn links en rechts gelijk.
De fenestra vestibuli Foramen ovale) is links en rechts gelijk van vorm en grootte.
De vorm is boonvormig, Het lijkt alsof het promontorium de distale rand heeft
opgedrukt, De grootte is normaal. De ovale nis is vrij diep doordat de omliggende
strueturen verdikt zijn.

Defenestra cochteae (foramen rotundum) is beiderzijds bijna geheel afgesloten door
het overwelvende promontorium en grote exostosen van de sinus tympanicus en
van de distale wand van de nis. De membrana rotunda is niet te zien.

ELIET HINNIENOOR

Plet binnenoor is alleen te beoordelen voor zover dit door het foramen ovale en

tan de schedelbasis bestudeerd kan worden en toont de volgende afwijkingen.

De gehele pars petrosa is verdikt, vooral de apex. De as van de pars petrosa

1

verloopt meer in voorachterwaartse richting dan normaal.
De meatus acustieus Internus mondt meer loodrecht op het oppervlak van de pars
petrosa uit dan normaal en is tot ongeveer de helft van de normale daorsnede
vernauwd, Het lijkt of de meatus vooral door de hyperostose van de craniale wand
vernauwd is.

Een deel van de fundus kan worden onderscheiden en vertoont geen afwijkingen,
Het vestibulum voor zover dit door het foramen ovale is te zien, is normaal diep
en heeft een gladde wand. De afwijkingen zijn links en rechts gelijk,

RÖNTGENOLOGISCH ONDERZOEK

Alle schedelbeenderen tonen sclerose en verdikking. Het buitenoppervlak is glad,
de binnenzijde van de schedel toont een meer grof hobbelig oppervlak, De wimus
frontalis ontbreekt beiderzijds, de andere neusbijholten zijn aanwezig,
De pars petrosa toont beiderzijds sclerose en verdikking. De punten zijn vrij
sterk verdikt en afgerond en deze zijn meer distaal gericht dan normaal, De meutus
acusticus internus is tot ongeveer 2/3 van de normale wijdte vernauwd. In het
middengedeelte is de vernauwing beiderzijds het sterkst. De fundus is wijder De
wanden zijn glad. De cochlea, het vestibulum en het horizontale kanaal hebben
beiderzijds een normaal lumen, De pars matoidea toont beiderzijds peen pneu
matisatie.

Het cavum tympani is beiderzijds ondiep. Het verdikte promontorium is zielnbaur
Het epitympanum is niet te onderscheiden. De gehoorbeentjes zijn niet nanwezig

OORHEELKUNDIGE AFWIJKINGEN

ALGEMEEN

Het uiterlijk van de door ons onderzochte patiënten was niet altijd opvallend al
wijkend van normaal. Toch toonden allen wel enkele van de volgende afwijkingen
De onderkaak was breder. Het voorhoofd smal met bitemporale impressies (fly, 24)
Soms week het voorhoofd naar achter.
Ter plaatse van de sutura sagittalis bevond zich veelal een benige riehel in voor
achterwaartse richting, en soms promineerde het achterhoofd naar distanl. De one
nasalia waren enkele malen zodanig verdikt dat hierdoor het aspect van een kraak
benige zadelneus was ontstaan. De helft van het aantal patiënten had exostosen in
de uitwendige gehoorgang, evenals de beide schedels, Bij kinderen kwamen, met
één uitzondering, geen exostosen voor, De grootte was echter niet zodanig dat de
uitwendige gehoorgang hierdoor duidelijk vernauwd was, De trommelvliezen waren
meestal enigszins ingetrokken, Met de proef van Valsalva, was de tuba auditive op
één uitzondering na, doorgankelijk, Opvallend waren de zeer dikke prominerende
processus lateralis van de hamer en de verdikte hamersteel, Dit was het duidelijkst

75



bij volwassenen. Soms schemerde het verdikte promontortum door het trommel
vlier heen, In de literatuur werd geen beschrijving van deze oorheelkundige af-

wljkhng gevonden.

GEMOORSTOORNISSIN

Wij de tien door ons onderzochte patiënten werden de volgende audiologische

aiwijldngen gevonden.

Foondudlogram

durd van de slechthorendheid. Bij zeven van de tien patiënten werd een gemengde

sleehthorendheid gevonden. De perceptiecomponent was echter steeds gering. De

drie jongste patiënten hadden geen pereeptieverlies doch slechts een geringe ge-

leidingsslechthorendheid. Zuivere perceptieslechthorendheid werd niet gevonden.
Ueletdingsverlies, Geleidingsverlies, hoewel vaak gering, werd bij alle patiënten. ge-

vanden, Meestal was er in hoofdzaak een verlies voor de lage frequenties. Soms

wits er uitsluitend verlies voor de lage tonen. Tweemaal werd volledige uitval van

de middenoorfunetie waargenomen.
Pereeptteverlies. Perceptieverlies, hoewel gering, werd bij zeven van de tien pa-

Hinten gevonden. Normale beengeleiding kwam alleen voor bij de drie jongste

patiënten, De curve was steeds vlak.
Svmmerrie, In het algemeen waren de afwijkingen zowel links als rechts gelijk.

De aard van de slechthorendheid (gemengde- en geleidingsslechthorendheid) was

steeds links en rechts gelijk. De mate van het gehoorverlies, zowel bij perceptie- als

geletdingsslechthorendheid, was alleen met één uitzondering links en rechts gelijk.

De vorm van de curve was links en rechts steeds symmetrisch.

In de Iteratuur werden de volgende nadere gegevens gevonden.
Klintworth (1963) onderzocht zes patiënten met de ziekte van Albers-Schönberg.
Mij vier patiënten was sprake van gemengde slechthorendheid, bij één perceptie-

sleehthorendheid en bij één was de aard van de slechthorendheid niet aangegeven.

De mate van gehoorverlies werd niet vermeld. De gehoorstoornissen kwamen

meestal reeds op de kinderjaren voor.

Jones en Mulcahy (1968) beschreven een 26-jarige patiënt met slechthorendheid

nis verste symptoom van een botziekte, waarschijnlijk Morbus Albers-Schönberg.

Audiologisch onderzoek toonde een gemengde slechthorendheid. Het fuchtgelei-

dingsverlies bedroeg links 30-40 dB, rechts 5-15 dB, Het beengeleidingsverlies was

hetderzijeds gering, (10-15 dB). De spraakverstaanvaardigheid was normaal.

De Iiterntuur bevat ook enkele studies over de audiologische en neurologische af-

wijkingen die het gevolg waren van voortijdige sluiting van de schedelnaden. Door

deze vroege sluiting van de schedelnaden, die ook bij Morbus Albers-Schönberg

kan voorkomen, kunnen groeistoornissen met als gevolg vormafwijkingen van de

sehedel ontstaan en daardoor functiestoornissen van de hersenzenuwen.

Gerlings (1947) beschreef vier patiënten met gehoorstoornissen ten gevolge van
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vervroegde sluiting van de schedelnaden (suturù coronarla en suturn wegdtbalin),
Twee patiënten hadden een dubbelzijdige pereeptieslechthorendheid, één patiënt
een éénzijdige geleidingsstechthorendheid ten gevolge van een chronisch recidi
verende otitis media, Eén patiënt had een gemengde steeltthorendheic,
Bertelsen (1958) beschreef de neurologische afwijkingen, die voorkwamen bij pa:
tinten met een voortijdige sluiting van de schedelnaden, Van de 219 patiënten die
werden onderzocht haddentien patiënten (5%) gehoorstoornissen die waarschijn
lijk het gevolg waren van de schedelafwijkingen.
Vijf patiënten hadden een perceptieslechthorendheid (waarvan drie bilateraal) en
twee een éénzijdige geleidingsslechthorendheid. Van drie patiënten was de aard van
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 perceptieslechthorendheid werd ge
vonden, waren onze bevindingen in overeenstemming met die van de bovengenoem
de onderzoekers.

Spraakaudiogram

De meeste patiënten hadden een gering discriminatieverlies variërend van 8% tof
20%. Bij drie patiënten was de diseriminatie 100%en dan nog, wel éénzijdig, Deze
afwijkingen zijn zo gering, dat meetvariaties niet uitgesloten kunnen worden. Merk
waardig blijft echter dat het merendeel der patiëntenniet 100%kon onderscheiden.
Mogelijk was er daarom toch een subnormaal discriminatievermogen.
In de literatuur werd slechts van één patiënt spraakaudiometrie vermeld; er wan
geen discriminatieverlies,

SALSAtest volgens Jerger

(betekenis zie blz, 41).

Testuitslagen afwijkend van normaal werden niet gevonden.
In deliteratuur werd van S.LS.I.-tests geen melding gemaakt,

Threshold tone decay test volgens Carhart en Ferger
(betekenis zie blz. 41).

Testuitslagen afwijkend van normaal werden niet gevonden.
In de literatuur werd van tone decay tests geen melding gemaakt,

Middenoordruk

Bij zes van de tien patiënten kon een onderzoek met de pneumofoon volgens Van
Dishoeck worden verricht,
Bij vier patiënten was de middenoordruk lager dan de atmosferische druk, bij twee
patiënten was de middenoordruk gelijk aan de atmosferische druk. Opmerkelijk
was, dat met de proef van Valsalva de tubae auditivae bij alle patiënten toeh door
gankelijk waren.
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Nu politzeren veranderden de uitslagen van het onderzoek met de pneumotoon niet

duidelijk,

EVENWICHTSSTOORNISSEN

Mij de Hen door ons onderzochte patiënten kwamen geen evenwichtsstoornissen

voor, Spontane nystagmus of afwijkingen van de statische, loop- en wijsproeven

werden niet waargenomen. Bij alle patiënten, uitgezonderd patiënt IX, waren de

labyrinten calorisch normaal prikkelbaar.

Mertelsen (1958) vond evenwichtsstoornissen bij 21 van de 219 patiënten met ver-

vroegde sluiting van de schedelnaden.

Deze 21 patiënten hadden wel vaak uitgebreide neurologische afwijkingen maar

een normaal gehoor.

Het ie dus waarschijnlijk dat de evenwichtsstoornissen geen vestibulaire oorzaak

haelen,

FUNCTLESTOORNISSEN VAN DE HERSENZENUWEN

Mij de tien door ons onderzochte patiënten kwamen de volgende functiestoornissen

van de hersenzenuwen voor.

Mij zeven van de tien patiënten was er een gering perceptieverlies dat in dit verband

besehouwedkan worden als een functiestoornis van de nervus ocfavus.

Mij één patiënt (V) was er al op 24-jarige leeftijd een ernstige atrofie van de nervi

optel door verhoogde intracaniele druk als gevolg van voortijdige sluiting van de

schedelnacen,

Vijf patiënten hadden een perifere parese van de nervus facialis, namelijk één pa-

vënt een enkelzijdige totale uitval, twee patiënten een dubbelzijdige ernstige parese,

en twee patiënten een éénzijdige geringe parese. Eenmaal werd éénzijdig een ge-

deeltelijke functiestoornis van de nervus trigeminus gevonden. Eenmaal werd een

purese van de nervus abducens gevonden.

In de Iteratuur werden vaker stoornissen van de hersenzenuwen beschreven.

Klintworth (1963) vond bij zes slechthorende patiënten met Morbus Albers-

Schönberg vijf patiënten met een paralyse van de nervus facialis. Deze ontstonden

meestal reeds in de kinderjaren, aanvankelijk éénzijdig, soms intermitterend links

en rechts. Anosmie en atrofie van de nervus opticus werd bij drie patiënten ge-

vonden, stoornissen van de nervus trigeminus kwamen bij vijf patiënten voor.

Mertelsen (1958) vond bij 219 patiënten met vervroegde sluiting van de schedel-

naden twee patiënten met atrofie van de papilla nervus opticus en twee patiënten

met veukstoornissen. Ook kwamen paralysen van de nervus abducens en neuralgiën

van «de nervus trigeminus voor.

Uit ons onderzoek bleek evenals uit de literatuur dat, wanneer de nervus octavus

bulten beschouwing wordt gelaten, functiestoornissen van de nervus facialis het

meest voorkwamen,

In afnemende frequentie kwamen verder funetiestoornissen voor van de nervus

trlgeminus, nervus optieus, nervus olfactorius, nervus abducens,
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An Je Morbun AlbersSehönberg. Alle schedelbeenderen tonen selerove en verdikking

or p haut van de sutuursualttalin bevindt zieh een richel (1), 1u gijn bitemporale Im
prousien (2), De sinus Frontier CH zijn klein (patiënt X),
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RÖNTGENOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN

MET OS TEMPORALE

Mij de door ons onderzochte patiënten werden de volgende MEB

Röntgenologisch toonden alle schedelbeenderen sclerose en en ing, u el

onderkunk was verdikt. De neusbijholten warensteeds zeer klein, de Re Ei ee

waren vaak afwezig. Het meest opvallend was de abnormale vorm van ein Ee

bij alle patiënten waren er bitemporale impressies, soms was EE hale

plaatse van de sutura sagittalis, de schedelbasis verliep ee steiler an on E

en het achterhoofd promineerde naar caudaal (fig. 30, 31). De pneumatisatie v

het mastoid ontbrak,

 …

| silor ck maal, Het
Fig, 44 Morbus Albers-Schönberg, De schedelbasis verloopt steiler dan normaal

é ee ie Rd
nehterhoofd promineert naar eaudtal (patiënt XI,

KO  

Fig. 32 Morbus Albers-Schönberg. Planigram van de partes petrosae in de positie
volgens Steenhuis. De partes petrosae (1) zijn verdikt en zijn iets naar caudanl gebogen,
de projectie is korter dan normaal. De schaduw van hamer en incus (2) is verbreed, De
meatus acusticus internus (3) is mogelijk iets vernauwd. De cochlea (4) en halfelrkel
vormige kanalen (5) zijn normaal wijd (patiënt ID.

De pars petrosa was steeds verdikt. Vaak waren er exostosen op het buiten
oppervlak. De verdikking was het duidelijkst aan de punt, die vaak verbreed en
stomp afgerond was. De projectie van de pars petrosa was vaak korter dan tor
maal en de apex was soms naar caudaal omgebogen (fig. 34), Waarschijnlijk was
dit röntgenologische beeld het gevolg van een standsverandering van de pars petra
sa, die hieruit bestond, dat de as van de pars petrosa meer in voorachterwaurtse
en caudale richting verliep dan normaal.
De meatus acusticus internus was bij meer dan de helft van het aantal patiënten en
bij de schedels vernauwd, soms alleen plaatselijk,
Cochlea, vestibulum en halfcirkelvormige kanalen toonden geen afwijkingen, Veel
al waren de gehoorbeentjes verdikt en welfde het promontorium naar lateraal
(fig. 32, 33).
In de literatuur werden geen afzonderlijke beschrijvingen van de röntgenolopische
afwijkingen van het os temporale gevonden.

 

Vig, 33 _Morbun AlbersSehönberg, Planigram van de partes petrosae in de positie
volgens Steenhuis, De parten petrosae zijn verdikt, vooral de apex (1) Is verbroed en
stomp afgerond, let promantorbum (2) welft naar lateraal. De schaduw van hamer en
incus is verbreed (AL De memwtuw aauwtleus Internus is normaal wijd (4) (pault 1D,
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Piu 44__Morbus Albers-Schönberg. Opname volgens Stenvers. De pars petrosa is verdikt

on Is lets naar eaudaal gebogen (patiënt L).

HET VERBAND TUSSEN AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

AFWIJKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSVERLIES

Alle patiënten hadden geleidingsverlies. De volgende afwijkingen van het midden-
aur zouden de oorzaak van dit geleidingsverlies kunnenzijn.

De 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 epltympanum. Deze inklemming kan mede bewerkstelligd worden door ver-

dikkeing van de gehoorbeentjes zelf. Bij de geopereerde patiënt (LX) werd in beide

oren een aldus gefixeerde hamer en incus gevonden. De stapes was mobiel. Ook

Jones en Mulcahy (1968) hebben waargenomen dat bij een patiënt met een ge-

lefdlingssteehthorendheid en vermoedelijk de ziekte van Albers-Schönberg de mal-

louw en Ineus ingeklemd waren door botverdikkingen van de wand van het cavum

tympani,

De eerder genoemde botverdikkingen zouden ook zodanig tegen de gehoorbeentjes

kunnen drukken dat hun trillingsvrijheid hierdoor wel wordt beperkt, maar niet
geheel wordt opgeheven,

Het bleek namelijk tijdens het onderzoek met de pneumofoon dat enkele patiënten

de aangeboden toon het luidst hoorden, wanneer de druk in de uitwendige gehoor-
gang werd verlaagd, Wanneer bij deze patiënten lueht in het middenoor werd gee

ha

blazen, bleven gij tuh het tutdut horen bij een verlaagde druk In do uitwendige
gehoorgang
Dit beter horen bij ven verlaagde druk in de uitwendige gehoorgang werd duw
waarschijnlijk niet af hoogstens ten dele veroorzaakt door een onderdruk in het
middenoor,

Het is daarom denkbaar dat de gehoorbeentjes door hyperostose van de wanden
van het cavum tympani of epitympanum in hun normale trillingsveijheid worden
beperkt en dat ven drukverandering op het trommelvlies cen zodanige stencsveran
dering van de gehoorbeentjes teweeg brengt dat de trillingsvrijheid wordt hersteld.
Waarschijnlijk is de bovengenoemde inklemming van hamer en incus of druk togen
deze gehoorbeentjes de meest voorkomende oorzaak van geleidingssleehthorend
heid bij Morbus Albers-Schönberg. Röntgenologisch onderzoek toonde immers bij
vrijwel alle patiënten hyperostose van het middenoor en verdikte gehoorbeentjes,
Vermeerdering van de massa van de gehoorbeentjes kan geleidingsverlies tot ge
volg hebben, vooral van de hoge tonen. De malleus en stapes van één der over
leden patiënten hadden een gewichtstoename van 33% vergeleken met het noumale
gewicht. Deze gewichtstoename is echter te gering om een geleidingsverlies van
enige betekenis te veroorzaken.
Een verminderde beweeglijkheid van de stapes werd niet waargenomen en waat
schijnlijk komt dit bij Morbus Albers-Schönberg niet voor.
In beide schedels waren de stapedes alwezig; dit wijst er dus op dat zij niet gefixeerd
geweest zijn. De foramina ovalia zagen er normaal uit, en een bewaard gebleven
stapes toonde geen afwijkingen van de contouren van de voet plaat.
De geopereerde patiënt (LX) had beiderzijds een beweeglijke stapes, hoewel de
malleus en de incus immobiel waren.

AFWIJKINGEN VAN DE COCHLEAENDEMEATUS ACUSTICUSINTERNUS

EN PERCEPTIEVERLIES

Perceptieverlies werd bij zeven van de tien patiënten gevonden. Bij de drie jangute
kinderen was de perceptie normaal.
Aanwijzingen voor een laesie van de cochlea werden niet gevonden,
Röntgenologisch onderzoek toonde bij alle patiënten en de schedels een normale
cochlea. Audiologisch onderzoek toonde geen hoge scores van de 9,18, Letents,
De meatus acustieus internus was bij ruim de helft van het aantal patiënten ver
nauwd, maar de vernauwing was blijkbaar te gering om de nervus oetavus of de
arteria en vena auditiva interna te laederen.
Audiologisch onderzoek toonde ook geen afwijkingen, die op een zenuwluesle
wezen,
Volgens Gerlings (1947) zou rekking van de nervus octavus als gevolg van een
verlengde meatuw neustieus Internus de oorzaak kunnen zijn van perceptieverlien
bij patiënten met eraniostenuse,
Laosies in het ventraal genuwstelsel als gevolg van cen verhoogde intraeraniele
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druk zouden ook een oorzaak voorhet perceptieverllen kunnen zijn.
Bij patiënt IV zou het pereeptieverlies, evenals de vinuwwoornissen, door een ver=

hoogde intraeraniele druk veroorzaakt kunnen zijn,
Ook Bertelsen (1958) meende, op grond van een onderzoek van 219 patiënten

met vervroegde sluiting van de schedelnaden, dat de hierbij optredende stoornissen

van de hersenzenuwen meer het gevolg waren van een verhoogde intracraniele
druk, dan van vernauwingen van de schedelforamina.
Mij sterke toename van de massa van de schedel kan een aflopende beengeleidings-

eurve worden gevonden, die niet veroorzaakt wordt door een stoornis in het audi-

tieve systeem, maar door veranderde impedantie als gevolg van de toegenomen

Massa van de schedel (zie blz. 48).
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MORBUS PAGET

OBTEITIS DEFORMANS

ALGEMEEN

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

Morbus Paget is een ziekte van het skelet met onbekende oorzaak, gekenmerkt
door multipele of solitaire gebieden van abnormaal bot, die het gevolg zijn van een
stoornis in de botafbraak en -opbouw. Multipele localisaties komen veelvuldijger
voor dan solitaire, De laesies kunnen in alle skeletdelen voorkomen.
De frequentie van de ziekte is moeilijk te bepalen omdat de ziekte vaak zonder
klinische verschijnselen verloopt. Gewoonlijk zijn de patiënten ouder dan 40 jaar.
Op grond van de bevindingen bij obducties wordt geschat dat locale botverande
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 er
een localisatie in de schedel (Collins, 1966). Er is een geringe voorkeur voor het
mannelijke geslacht.
In de ontwikkeling van de ziektehaardenzijn drie stadia te onderscheiden:
Het eerste stadium waarin er botafbraak is.
Het tweede stadium waarin er naast botafbraak ook botopbouw is. Afbraak en
opbouw zijn echter niet zodanig gecoördineerd, dat een normale botstructuur ont
staat. In het nieuwgevormde bot lopen de collagene vezels in de botbalkjes in
allerlei richtingen door elkaar en het merg is vervangen door vaatrijk bindweefsel,
Door deze abnormale opbouw van het bot en door de sterke vascularisatie van het
merg is het bot zacht en sponsachtig en het bloedt sterk bij doorsnijding. Door de
activiteit van de osteoblasten is het gehalte van alkalische fosfatase in het bloed
verhoogd. De versterkte bloeddoorstroming van het bot kan tot haemodynamisehe
veranderingen aanleiding geven.

Het derde stadium waarin de sterke activiteit van botafbraak en botopbouw tot
stilstand is gekomen, Het typische beeld van een volledig ontwikkelde Morlvus
Pagethaard is dan ontstaan, Macroscopisch ziet men grove beenbalkjes en plaatse
lijk compacte botmassa's met daartussen holten met rood merg, Het mieroneopde
sche beeld van het bot is in deze eindfase vrij karakteristiek. Er is een mozateke
vormige structuur van eementlijnen, die onregelmatig gevormde en gerangschikte
lamellaire botstukken aan elkaar voegen. De osteoblasten en clasten kunnen ver
dwenen zijn, Het vaatrijke bindweefsel is vervangen door collageenrijk haomoe
poetisch bindweefsel,
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De röntgenologische afwijkingen worden bepaald door de verhouding van bot-

afbraak en botopbouw, In de beginfase ziet men ontkalkingshaarden en gebieden
met grove trabeculae, De mergholte is vaak verkleind, In de eindfase is er een

diehte structuur zonder trabeeulae zichtbaar, De grens met het normale bot is
altijd scherp. Behalve verdikkingen ziet men soms ook misvormingen van een
skeletstuk,

Morbus Paget veroorzaakt vrij weinig klachten. Meestal is er alleen pijn of zwel-

ling, Bij schedellocalisaties komt hoofdpijn vrij veel voor, die kan toenemen bij

Hehumelijke inspanning of hoesten. Spontaan verminderen of verdwijnen van de

klachten is mogelijk. Soms wordt een toename van de schedelomvang gevonden.
Wanneer Morbus Paget in de schedelbasis is gelocaliseerd kan deze vormverande-

ringen ondergaan doordat de weker geworden schedelbasis door het gewicht van

de schedel om de wervelkolom uitzakt. Deze vormverandering kan gepaard gaan
met neurologische verschijnselen.

PATIENTEN

a werden twee patiënten onderzocht, die aan Morbus Paget leden en gehoor-
stoornissen hadden.

PATIENT1

(patiënt was een man van 53 jaar)

Sinds een half jaar had patiënt hoofdpijnklachten, vooral boven het rechteroog. Al
enkele jaren had hij ook rechts een gehoorverlies, tevens was patiënt rechts minder

poed paan zien, Er waren geen evenwichtsstoornissen. In de voorgeschiedenis was
geen oorzaak voor de slechthorendheid aan te wijzen.

Keel, neus- en oorheelkundig onderzoek toont geen afwijkingen, met name zien de

wommelvliezen er normaal uit. De nervus supra orbitalis is rechts iets pijnlijk bij
druk,

dudtometrisch onderzoek toont rechts een gemengde slechthorendheid. Het ge-

leidingsverlies is gemiddeld 50 dB, het perceptieverlies is gemiddeld 30 dB. Spraak-
nudiometrie toont rechts 10% discriminatieverlies.

Köntgenologisch onderzoek toont in het rechter os frontale wolkachtige ophelde-

ringen en onvegelmatigheden in de begrenzingen van de sinus frontalis en van de

bovenrand van de orbita, De rechter pars petrosa toont een geringe osteoporosis.

Mtddenoor, cochlea, vestibulum, halfeirkelvormige kanalen en de meatus acusticus
Internus tonen geen afwijkingen.

Ba
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fig. 35 Morbus Paget. Planigram van het os temporale in de positie volgens Steenhuis,
De pars petrosa (1) is iets naar caudaal omgebogen. De voetplaat van de stapos (2) Is
verdikt. De cochlea (3) is normaal (Patiënt [D.

Pathologisch anatomisch onderzoek van een stukje bot uit de voorwand van de
sinus frontalis toont het beeld van Morbus Paget.
Patiënt had derhalve rechtszijdig een gemengde slechthorendheid, een visusstoornis
en een neuralgie van de nervus supra orbitalis. Waarschijnlijk werden deze al
wijkingen veroorzaakt door Morbus Paget.

PATIËNTE [I

(patiënt was een man van 74 jaar)

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

Keel-, neus- en oorheelkundig onderzoek toont geen afwijkingen.

Audiologisch onderzoek toont een gemengde slechthorendheid. Het geleidingsver
lies is gemiddeld 50 dB, het perceptieverlies is gemiddeld 60 dh: voornamelijk voor
de hoge frequenties. Spraakaudiometrie toont gemiddeld 50% diseriminatieverlies.

Röntgenologisch onderzoek (fig, 35) toont wolkachtige ophelderingen in het pe
hele schedeldak, De pars petrosn toont vooral rechts enige osteoporosis, De pune
ten zijn iets dikker dan normual en gering naar caudaal omgebogen, De mentun
acustieus intermus is miet duidelijk vernauwd. Cochlea, vestibulum en halfeirkel-
vormige kanalen tonen geen afwijkingen. Het middenoor is normaal van grootte,
De voetplaat van de stapen ie verdikt.
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MORPHOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALE

De eerste en meest uitvoerige pathologisch anatomische studie is die van Otto

Mauver (1917). Na hem zijn vele aanvullende gegevens gepubliceerd door Nager

(1926), Jenkins (1923), Barth (1934) en Anson en Wilson (1937).

De pathologische veranderingen van Morbus Paget kunnen in de gehele pars

petrosa voorkomen (Fischer, 1925). Gewoonlijk beginnen de veranderingen in de

buitenste laag, De middelste en binnenste lagen tonen een vrij grote resistentie

tegen de ombouwactiviteit (Anson en Wilson 1967, Tamari 1942, Del Bo 1955).

Hierdoor tonen de cochlea en de halfcirkelvormige kanalen slechts in enkele ge-

vallen een ingroei van de Morbus Paget-haard. Ondanks uitgebreide afwijkingen in

de pars petrosa houden de cochlea en de halfcirkelvormige kanalen meestal hun

normale vorm en lumen (Nager 1936, Brunner 1922, Fischer 1925, Griffey 1960).

De uitwendige gehoorgang. De uitwendige gehoorgang kan door een Morbus Paget-

haard worden geoblitereerd (Nager 1936, Gollmitz 1954), De anulus tympanicus
kun zo vernauwd zijn, dat het trommelvlies hierdoor geplooid wordt (Mayer 1917).

Het middenoor, In de wanden van het cavum twmpant kunnen uitgebreide Morbus
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Paget-haarden voorkomen (runner 1923 en Mayer 1917). De gehoorbeentjes kune
nen hierdoor in hun bewegingen worden beperkt, vooral door haarden in het ople
tympanum (Davien 106N),
Afsluiting van de tuba auditiva komt voor, maar behoort tot de uitzonderingen. In
de gehoorbeentjes worden zelden Morbus Paget-haarden gevonden (Mayer 1017,
Nager 1926, Jenkins 1923, Fischer 1925 en Brunner 1932),
In de randen van het ovale venster kunnen veranderingen voorkomen die de hee
weeglijkheid van de stapes verminderen. De voetplaat van de stapes kan gee
immobiliseerd worden door een haard, die vanuit de rand van het ovale venster
doorgroeit tot in de voetplaat (Mayer 1917 en Waltner 1965).
De voetplaat kan ook minder mobiel zijn doordat verdikte randen van het ovale
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 Paget
haarden in de wanden van het ovale venster. Het foramen rotundum kan vernauwd
zijn (Fischer 1925 en Jenkins 1923, Griffey 1960, Anson en Wilson 1937, Gaillard
en Persillon 1959),

Het binnenoor. Ondanks de vaak uitgebreide afwijkingen in de pars petroun 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 (LO 1e)
en Griffey (1960) beschreven.

De meatus acusticus internus kan vernauwd zijn (Mayer 1917, Brunner 1922,
Griffey 1960). Deze kan echter ook verlengd zijn indien de haarden gelocaliseerd
zijn rondom de porus acusticus internus (Griffey 1960), Soms is de pars petroun
om zijn lengteas getordeerd en de apex naar caudaal omgebogen. Dit kan ontstaan
wanneer bij Morbus Paget een verweking van de schedelbasis optreedt en deo
schedel door zijn eigen gewicht om de wervelkolom uitzakt.
Door de bovengenoemde afwijkingen kunnen zenuwen en bloedvaten in de meutus
acusticus internus niet alleen plaatselijk samengedrukt, maar ook uitgerekt en pee
tordeerd worden. In de cochlea komen hierbij degeneratieve veranderingen voor
(Nager 1919, 1926).

OORHEELKUNDIGE AFWIJKINGEN

In tegenstelling tot de andere botziekten werden in de literatuur vrij veel beschrij
vingen gevonden van gehoorstoornissen ten gevolge van Morbus Paget, Do meeste
publienties dateren uit de twintiger jaren, Het doel van de vele studies was een oor
zaak te vinden voor de otoselerone, daar gebleken was dat de gehoorstoornissen bij
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Marlous Paget veel overeenkomst vertoonden met die van otoselerose, Vele studies
betroffen daarom pathologisch anatomische onderzoekingen.

In totaal hebben wij in de literatuur de resultaten van het onderzoek van 178 par

Hänten gevonden. Door rubricering van deze gegevens hebben wij getracht de ge-

hoorafwijkingen bij Morbus Paget te beschrijven.

ALGEMEEN

De uitwendige gehoorgang heeft soms een abnormaal gebogen verloop. Vaak ko-

men exostosen voor (Nager 1920, Gollmitz 1954, Kluyskens en Geldof 1965, Fowler

1947),
Mayer (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

trommelvlies heen een rood promontorium zichtbaar was, hetgeen zou kunnen

wijzen op botveranderingen ter plaatse.

Afwijkingen van de hersenzenuwen anders dan de nervus octavus worden niet be-

sehreven,

GEHOORSTOORNISSEN

Morbus Paget gaat niet vaak gepaard met slechthorendheid. Ten eerste omdat de

giekte niet vaak in het os temporale voorkomt, en ten tweede omdat de ziekte een
sterke neiging heeft zich te beperken tot de buitenste lagen van de pars petrosa,

zodat het gehoororgaan niet altijd wordt aangetast (Anson en Wilson 1936, Tamari

1042, Del Bo 1955).
Bij de patiënten met Morbus Paget in de schedelbasis zou ongeveer de helft slecht-

horend zijn (Mayer 1917, Fowler 1937, Dieroff 1969).

Bijzonder belangwekkend zijn de bevindingen van Fowler (1937). Hij vond name-

lijk dat slechthorendheid het eerste symptoom was van Morbus Paget bij 3 van de
0D door hem onderzochte patiënten. Bij patiënt l hebben wij dit ook kunnen waar-

nemen.
Zouls te verwachten is het merendeel der in de literatuur beschreven patiënten
ouder 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 kunnenzijn.

Foonaitdlogram

Vun 56 patiënten worden bruikbare gegevens vermeld over de mate en de aard

van de slechthorendheid. Het blijkt dat zuivere geleidingsslechthorendheid, zuivere

pereeptieslechthorendheid en gemengde slechthorendheid voorkomt. Meestal is er

gemengde slechthorendheid, De twee door ons onderzochte patiënten hebben even-

gens een gemengde slechthorendheid, Volgens Mészöly (1945) en Tamari (1942)

komt zuivere geleidingsslechthorendheid vooral voor in het begin van de ziekte en
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gaat doze later over In gen gemenpde slechthorendheid. Mészöly heeft dit In een
verloop van zes jaar bij een patiënt kunnen waarnemen,

 

Gemengde slechthorendheid 32

Geleidingssleehthorendheid 10

Perceptiesleehthorendheid Le

Totaal 56
 

Aard van de gehoorafwijkingen bij 56 in de literatuur beschreven patiënten met
slechthorendheid ten gevolge van Morbus Paget.

De mate van slechthorendheid wordt slechts bij enkele patiënten in deelbele aan
gegeven. Het merendeel der patiënten is onderzocht met de fluisterspraak of von
versatiespraak. Hierdoor is alleen schatting van de mate van het gehoorverlies
mogelijk.
Geringe, matige en ernstige slechthorendheid komt ongeveer in gelijke aantallen
voor. Volledige gehooruitval behoort tot de uitzonderingen.
De eerste audiometrische bevindingen werden gepubliceerd door Lindsay en Perl
man (1936), later publiceerden ook hierover Clemis en medewerkers (1967), De
twee door ons onderzochte patiënten hebben een gemengd verlies van 60 dd tat
80 dB.
Het geleidingsverlies is meestal voor alle frequenties even groot (Clemis en mede
werkers 1967). Somsis er echter een groter verlies voor de lage frequenties, Soms
is er éénzijdig geleidingsverlies. De twee door ons onderzochte patiënten hebben
een geleidingsverlies dat voor alle frequenties ongeveergelijk is,
Het perceptieverlies neemt meestal geleidelijk van de lage naar de hogefrequenties
toe, soms is er een steil aflopende curve. Enkele schrijvers vermelden ook vlak
verlopende curven, onder andere Fowler (1937) en Clemis en medewerkers (1967).
De twee door ons onderzochte patiënten hebben voornamelijk een verlies voor de
hoge tonen.

In de publicaties van laatstgenoemde schrijvers zijn in de audiogrammen een drie
tal typen te onderscheiden (fig. 36).
Type [: Een gemengde slechthorendheid met zowel voor de been= als de 1uehte
geleiding een vlak verlopende curve.
Type IT: Een gemengde slechthorendheid met een vlak verlopende luchtgeleldings
curve, maar een aflopende beengeleidingscurve. Bij Patiënten Len MH hebben wij deze
curve eveneens gevonden,
Type HI Ben gemengde slechthorendheid met een aflopende beengeleidingseurve
en een oplopende luehtpeleidingseurve,
Deze curve werd ook waargenomen door A. G. Boon (persoonlijke mededeling),
Een vrouw met Morbus Paget in de schedel en in enkele lange pijpbeenderen werd
vanaf haar 55ste jaar toenemend slechthorend. Aanvankelijk was er alleen een

ns. 01



  

  

  

  

Vlnkke luchtgeleidings- en beengeleidingscurve.

  
Vlakke luchtgeleidings- en aflopende beengeleidingscurve.

  
[ pende luchtgeleidings- en aflopende beengeleidingscurve.

 

6, Drietal typen audiogrammen bij MorbusPaget In het os temporale (Clemis
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verliesvan20 ditven nge tonen, later een verlies vangemiddeld 40 dh voor
lage en _middelhoge | mw er op 74-jarige leeftijd een verlies vangemiddeld 70 ngrens van 4000 Hz, De schedel was toen stork
gedeformeerd,e n benen,

Progresste

In het algemeen is de slechthorendheid langzaam progressief, Ernstige slechte
horendheid kan het gevolg zijn. Totale uitval van het gehoor behoort echter tot
de uitzonderingen.

  

        

Spraakaudiogram |
Volgens Clemis en medewerkers (1967) is het diseriminatieverlies verschillend en
wisselt van 0% tot 80%. De schrijvers menen terecht hieruit geen conclusies te
kunnen trekken met betrekking tot Morbus Paget, aangezien bij een hoge
tonenverlies vaak discriminatieverlies optreedt. Eén patiënt echter met een vlak
audiogram had een discriminatieverlies van 50% tot 70%.
Ons onderzoek toonde discriminatieverliezen van 10%, 35% en 60%.

SLS.I-test

Clemis en medewerkers (1967) vonden hoge scores bij vrijwel alle patiënten met
perceptieverlies. Ons onderzoek gaf lage scores.

EVENWICHTSSTOORNISSEN

Evenwichtsstoornissen worden slechts door enkele auteurs beschreven, Muyer
(1917) en Barth (1934) zijn van mening dat evenwichtsstoornissen vaak optreden,
Clemis en medewerkers (1967) menen datvestibulaire symptomen altijd gering zijn,
Zij vonden bij 6 van de 17 patiënten klachten over duizeligheid in de voorgeschie-
denis, Calorisch onderzoek van deze patiënten toonde echter geen atwijkingen.
Uit de onderzoekingen van Dieroff (1959), en Mészöly (1945), die beiden enkele
patiënten gedurende meerdere jaren konden nagaan, blijkt dat de evenwiehtwstoor
nissen pas in een later stadium van de ziekte optreden. Verminderde enlorische
prikkelbaarheid wordt hierbij waargenomen.
Men dient echter te bedenken, dat dit het gevolg kan zijn van een verminderde
warmtegeleiding van het pathologisch veranderde bot.

RÖNTGENOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE Ì

Clemis en medewerkers (1967) beschreven uitvoerig het röntgenologisch en planie
grafisch onderzoek van veertienpatiënten,

thorendheidBij patiënten cht ten gevolge van Morbus Paget
gradatiesvan ziekte gevonden, Deze variëren alleen demine
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veranderingen zoals die bij een vergevorderde Morlrus Paget kunnen voorkomen.
Soms komen vormveranderingen van de schedelbasis voor, Afwijkingen in de pars
petrosa, zonder afwijkingen elders in de schedel, komen weinig voor. In de pars
petrosa is er meestal een demineralisatie, soms alleen van de apex, Aantasting
van het perieochleaire en het perilabyrintaire bot komt alleen voor bij uitgebreide
ulwijkingen van de gehele pars petrosa. Vernauwing van de meatus acusticus in-
ternus wordt niet waargenomen, maar hierbij dient wel opgemerkt te worden dat
bij patiënten met een zeer sterke demineralisatie de meatus acusticus internus niet
te beoordelen is doordat het contrast verloren. is gegaan. De voetplaat van de
stapes is veelal verdikt. De röntgenologische afwijkingen zijn vaak symmetrisch.
De schrijvers wijzen nog op de röntgenologische verschillen tussen otosclerose en
Morbus Paget in de pars petrosa: de gelabyrintiseerde otosclerose begint in en
blijft beperkt tot het pericapsulaire bot. Dit in tegenstelling tot Morbus Paget,
waarvan de afwijkingen beginnen in de buitenste lagen van de pars petrosa en
voortschrijden naar het pericapsulaire bot. Het gevolg hiervan is dat, indien het
perleupsulaire bot is aangetast, dit altijd gepaard gaat met afwijkingen in de gehele
pars petrosa,

Hij de zogenaamde gelabyrintiseerde otosclerose worden vaak sclerotische haarden
gevonden, maar deze worden niet aangetroffen bij Morbus Paget in het os tempo-
rale, 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

AUWIJKINGEN 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
van de ovale vensternis, waardoor de stapes wordt ingeklemd, en in sommige ge-
vallen van fixatie van de voetplaat door een ingegroeide bothaard. Ook kan ver-
stijving van het ligamentum anulare door kalkafzetting de beweeglijkheid van de
siijgbeugel beperken.
In enkele gevallen zal het geleidingsverlies veroorzaakt kunnen zijn door afsluiting
van de tuba auditiva, afsluiting van de uitwendige gehoorgang of inklemming van
de malteus en incus tussen ziektehaarden in het epitympanum.

AFWIKINGEN VAN DE COCHLEAEN DE MEATUS ACUSTICUS INTERNUS

EN PERCEPTIEVERLIES

Het pereeptieverlies zal meestal veroorzaakt worden door afwijkingen van de
Meatus acusticus internus, Deze kan vernauwd, uitgerekt of om zijn lengteas ge-
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draaid zijn, Dit sun ven meelvanlsohe beschadiging van de nervus oetavus tat pe
volg kunnen hebben Dear inklemming van de arteria en vena auditivn interna
zou ook een vachteatre Iwesle door ven vascularisatiestoornis kunnen ontstnan,
Daar laesies van de nervus fnelalis, die immers door de meatus acusticur internus
loopt, bij Morbus Paget niet worden gevonden,is de eerste verklaring minder waar
schijnlijk, en moet een eochleatre laesie door een stoornis in de bloedelreulatie
worden aangenomen, Ook door Clemis en medewerkers (1967) gevonden hope
S.LS.L-scores wijzen op een cochleaire oorzaak.
De door enkele schrijvers gevonden ingroei van een Morbus Paget-haard In het
labyrint zou ook een cochleaire stoornis kunnen veroorzaken,
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DYSPLASIA FIBROSA

 

ALGEMEEN

Fibreuze dysplasie wordt beschouwd als een groeistoornis op basis van een cone
genitale weefselfout.
Meestal komt fibreuze dysplasie voor in één bot als solitaire haard. Men sproekt
dan van de mono-ostotische vorm. Zijn meerdere botten aangedaan dan in er
sprake van de z.g, poly-ostotische vorm. Deze is vaak unilateraal. In de schedel zou
de afwijking betrekkelijk vaak voorkomen, vooral in de kaken en de schedelbasis.
Soms komt de poly-ostotische vorm voor in combinatie met ‘café-aulait' vlekken
in de huid en endoerine stoornissen, waarvan de pubertas praecox het meest voor
komt. Dit complex van verschijnselen vormt het syndroom van Albright,
De aandoening komt voornamelijk voor op jeugdige leeftijd, Op volwassen leeftijd
zouden geen nieuwe haarden ontstaan. Toch kan er nog wel een groetaotivitelt In
de reeds bestaande haarden optreden, die klachten kunnen meebrengen.
Mogelijk komt fibreuze dysplasie bij het vrouwelijke geslacht meer voor dun bij
het mannelijke geslacht.
In het algemeen zijn de klachten gering. Soms is er cen beenharde zwelling. Kleine
haarden worden vaak toevallig ontdekt bij röntgenologisch onderzoek. Pijn ont
breekt of is gering. Grotere haarden kunnen ernstige misvormingen of spontane
fracturen veroorzaken, In het bloed is het gehalte van alkalische fosfatase in het
algemeen normaal.
Bij doorsnijding of operatie hebben de haarden een vrij vast wit tot grijsachtig
aspect. Soms doet het weefsel korrelig aan. Plaatselijk kunnen rode spikkelingen
en eysten voorkomen als gevolg van bloedingen en regressieve veranderingen, Het
aangrenzende corticale bot kan geheel verdwijnen. Het periost blijft echter intnet,
De haarden zijn opgebouwd uit fibroblastachtige cellen en fijne collagene vezels,
die min of meerin bundels gerangschikt zijn. De celrijkdom, de grootte van de
kernen en de hoeveelheid vezels variëren. Het aantal mitosen is meestal gering, In
dit weefsel bevinden zich beenbalkjes, Deze hebben vaak ven grillige vorm en bee
staan uit zogenaamd ‘woven bone’, Ze zijn in het algemeen niet met osteoblasten
omzoomd.
Haarden van fibreuze dysplasie in kaak en schedel tonen verschillen met die elders
in het skelet, Ze hebben een hardere consistentie, de hoeveelheid beenweefsel ie
groter en de beenbalkjes zijn tnlrijker, veelal breder, hebben een lamellaire struce
tuur, en zijn omsoon
     



In de kaak worden ook wel beschouwd het ossifieerende broom, het osteofibroom,
en het fibroeosteoom,

De diagnose is op het röntgenbeeld niet met zekerheid te stellen. Microscopisch
onderzoek is hiervoor noodzakelijk. Het röntgenbeeld is namelijk wisselend en

wordt onder andere bepaald door verhouding van de hoeveelheid beenweefsel en

Ilbreusweefsel en de eventuele regressieve veranderingen in de haard. Het periost is

eehter steeds intact.

GEVALLEN VAN SLECHTHORENDHEID

TEN GEVOLGE VAN FIBREUZE DYSPLASIE

In de Iiteratuur vonden wij 10 patiënten met fibreuze dysplasie in het os temporale,

die gepaard ging met gehoorafwijkingen. Deze gevallen worden hierna beschreven.
Wigen waarnemingen werden niet gedaan.

L,_Towson (1950), Een negerjongen van 14 jaar had sinds een jaar een langzaam

groter wordende zwelling achter het linkeroor. De oorschelp werd hierdoor naar
buiten en voren gedrukt. De uitwendige gehoorgang was volledig afgesloten door

ven botachtige zwelling. Patiënt had geen pijn. Slechthorendheid was de enige
klacht, er bestond ongeveer 50 dB geleidingsverlies. Bij neurologisch onderzoek

werden geen afwijkingen gevonden. Tijdens operatie werd een pathologische bot-

haard gevonden met een uitbreiding tot in het middenoor. Hierdoor waren de ge-

hoorhbeentjes gedeeltelijk verloren gegaan. Conclusie van het pathologisch anatomisch
onderzoek: fibreuze dysplasie.

& Brunner (1952) beschreef 2 gevallen.

Len 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
on zygomatieum verwijderd. Achttien jaar later was er een recidief in de rechter

bovenkaak ontstaan. De uitwendige gehoorgang was geoblitereerd door exostosen,

de preumatisatie van het mastoid was afgenomen. Er bestond slechthorendheid
rechts. Audiologisch onderzoek werd niet vermeld. Waarschijnlijk was hier een

peleidingsslechthorendheid door afsluiting van de uitwendige gehoorgang aanwezig.
De eonelusie van het pathologisch anatomisch onderzoek luidde: fibreuze dysplasie.

h en man van 29 jaar had eveneens sinds de geboorte een verdikking van de

reehter wang, die geleidelijk groter was geworden tijdens de groeiperiode van het

skelet, ‘Te zelfdertijd was het gehoor rechts afgenomen. In de gehoorgang bevonden

giel grote exostosen en wat pus. De exostosen werden verwijderd, maar recidiveer-

den. lr werd geen audiologisch onderzoek verricht. Waarschijnlijk was er gelei-

dingsstechthorendheid. Conclusie van het pathologisch anatomisch onderzoek van

de zwelling in de wang en de exostosen in de gehoorgang: fibreuze dysplasie.

d, Deuber (1958) geeft de meest uitvoerige beschrijving van een patiënt met

(ibreuze dysplasie.
Fen Llefarige jongen ontwikkelde vanaf zijn negende jnar een nietepijnlijke zwel-

 

ling achter het linkeroor, De aomehelp werd hierdoor Iatero ventraal verplaatst en
er ontstond een geloarverlles, De beenharde zwelling had een afmeting van onge
veer 5 bij 4 em, De uitwendige gehoorgang was van beneden uit naar boven vet
nauwd; het trommelvlies was hierdoor niet zichtbaar. De rechter gehoorgang en

het trommelvlies toonden geen afwijkingen. Audiometrie toonde links een gelet
dingsverlles van gemiddeld 40 dB; rechts een normaal gehoor. De botafwijking
werd operatief verwijderd, Er werd een mastoidectomie en een gehoorgangplastiek

verricht. Postoperatiel was het gehoorverlies 10-15 dB. Twee jaar na deze operatie

werden geen tekenen van recidief gevonden.

5. Kearney (1959), Tijdens een keuring werd bij een man van 21 jaar een gehoor

verlies vastgesteld van het rechter oor, De uitwendige gehoorgang was afgesloten

door een exostose-achtige verhevenheid. Bij de proef van Weber werd naar rechts

gelateraliseerd. Op de röntgenfoto was het rechter mastoid niet gepneumatiseerd.

De exostosen werden uit de gehoorgang verwijderd. Na negen maanden werd een

recidief verwijderd en zes jaar later een mastoidectomie verricht wegens duizelig

heidsklachten. Er werden korrelige bothaarden gevonden, waarin holten met
cholesteatoom. Postoperatief was er een normaal trommelvlies en bedroeg het pe

leidingsverlies 30 dB voor de frequenties van het spraakgebied, Conclusie van het

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 gehoorverlies Links,

De eerste twee jaren kon zij het gehoor verbeteren door de oorschelp naar nehter

en boven te trekken. Zij had nooit otitis media gehad. In de linker uitwendige pe

hoorgang bevond zich een exostose-achtige massa. Het trommelvlies werd hierdoor

niet gezien. Er was 60 dB luchtgeleidingsverlies, de beengeleiding was normaal

Röntgenonderzoek toonde een massieve schaduw in het mastoid, zich uitbreidend

tot in het os zygomatieum. Het middenoor was niet luchthoudend. Meatus neustious

internus, cochlea en semicirculaire kanalen leken normaal. De botmassa uit de

gehoorgang werd zoveel mogelijk verwijderd, het gelukte niet het trommelvlies

zichtbaar te maken. Conclusie van het pathologisch anatomisch onderzoek: fibreuze
dysplasie.

7. Kleinsasser en Friedmann (1960). Een 42-jarige man had vanaf zijn 29ste jaar

een benige zwelling dicht bij het linkeroor, veroorzaakt door fibreuze dysplaste, Zij

vermeldden slechts dat patiënt links doof was en dat het evenwichtsorgaan nlet

prikkelbaar was. Röntgenonderzoek toonde een botverdikking die het grootste deel

van het linker deel van het os temporale in beslag nam, De randen waren gesclern

seerd; het centrum toonde onregelmatige ophelderingen. Met pathologische but

werd operatief verwijderd.

RK, Basek (1967), Pen 40-jarige man had sinds tweesenseen-half jaar klachten van

pulserend oorsuizen in het linkeroor, Het laatste half jaar was het gehoor links
slechter geworden, Het trommelvlies was intact, maar had een ets blauwerode Lint,

Er was links een geleidingsverlles van 60 dl, Planigrafie van het os temporale

toonde geen afwijkingen, Uit het middenoor werd een gladde tumor verwijderd, die
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het gehele nchterbovengedeelte opvulde, De tumor ging uit van het middenoor
gedeelte van het horizontale deel van de canalis fnetalis, Het lange been van de
neus en het bovenste gedeelte van de stapes ontbraken. Conclusie van het patho-
logisch anatomisch onderzoek: fibreuze dysplasie, Bij hersoperatie na zeven maan-
den voor de ketenreconstructie werd geen recidief gevonden.
Dd, Samy, Girkis en Wasef (1967) beschreven twee gevallen.

Ben jongen van 14 jaar klaagde over gehoorverlies en sinds een jaar over zwel-

ingen 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
harde zwellingen links op het voorhoofd. Röntgenonderzoek toonde dichte scha-
duwen in de linker ethmoidstreek, het os frontale en de laterale orbita-wand. Er
waren ook onregelmatig verdichte gebieden in de linker meatus acusticus internus.
[Mij 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.
Pathologisch anatomisch onderzoek toonde een fibreuze dysplasie. Er was hier dus
sprake van een polyostotische vorm van fibreuze dysplasie.

10, Ken man van 46 jaar klaagde sinds drie jaar over pijn, slechthorendheid en

en een retrovaurale zwelling aan de linkerzijde. Het linkeroor was geleidelijk geheel

doot geworden. Achter het oor bevond zich een harde zwelling van ongeveer 6 bij

D em, De oorschelp was hierdoor naar voren en naar buiten verplaatst. De uit-
wendige gehoorgang was afgesloten door een botmassa die uitging van de achter-

wind, De huid was intact. Röntgenonderzoek toonde het beeld van een hyperosto-

sin van het linker mastoid die zich over de dorsale zijde van de pars petrosa had

uitgebreid tot aan de linker meatus acusticus internus. De bottumor en de exostose-

Overzicht van de klinische verschijnselen en gehoorafwijkingen bij 10 patiënten fibreuze
dvsplasie zoals die in de literatuur werden beschreven.
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achtige massa werden zoveel mogelijk uit de uitwendige gehoorgang verwijderd.
Het trommelvlies werd niet gevonden, waarschijnlijk was dit door het glekteprocen
verloren gegaan. Conclusie van het pathologisch anatomisch onderzoek: Mbreuze
cysplasie,

OORHEELKUNDIGE AFWIJKINGEN

ALGEMEEN

Slechthorendheid ten gevolge vanfibreuze dysplasie is een zeldzaam voorkomende
afwijking. In de literatuur worden slechts 10 gevallen gevonden. De leeftijden
variëren van 11 tot 46 jaar.

Meestal hebben de patiënten een niet-pijnlijke, beenharde zwelling in de omgeving
van de meatus acusticus externus, veelal achter het oor. De oorschelp is soms daor
de tumor verplaatst. Vrijwel steeds worden exostose-achtige massa’s in de uitwen
dige gehoorgang gevonden, die deze soms geheel afsluiten.
Exostose-achtige verdikkingen in de uitwendige gehoorgang kunnen de enige zieht
bare zwellingen van fibreuze dysplasie in het os temporale zijn.

GEHOORSTOORNISSEN

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

RÖNTGENOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALE

De röntgenologische afwijkingen zijn wisselend en worden bepaald door de wers

houding van de hoeveelheid botweefsel en fibreus weefsel, en de eventuele rogren
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, Zij zijn

vrij scherp afgegrensd van het normale omringende bot, Soms kunnen vrij grote

tumoreuze haarden ontstaan, die zich uitstrekken tot buiten de normale begren

zingen van het bot, Het periost blijft echter steeds intact, hoewel dit dunner ken
zijn dan normaal,
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HET VERBAND TUSSEN AFWIJKINGEN VAN HET
O8 TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

De oorzaak van het geleidingsverlies is vrijwel altijd een afsluiting van de uitwen-
dige gehoorgang door bottumor. Soms is deze zo uitgebreid dat het trommelvlies
en de gehoorbeentjesketen hierdoor zijn beschadigd. Bijzonder belangwekend is

het dat peleidingsslechthorendheid zonder enige afwijking van de gehoorgang of

het trommelvlies, veroorzaakt kan worden door een haard van fibreuze dysplasie

in het middenoor (Basek 1967).

Kénmaal werd een gemengde slechthorendheid waargenomen, waarbij de haard
vanuit het mastoid zich over de achterzijde van de pars petrosa uitbreidde tot aan

te porus acustieus internus, waardoor de nervus octavus gelaedeerd werd (Samy

en, 1967).

Mij vier patiënten werd de obliteratie van de uitwendige gehoorgang operatief op-
geheven ter verbetering van het gehoor. Eénmaal kwam eenrecidief voor.
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HOORDETUK v

OTOSCLEROSE

ALGEMEEN

Otosclerose is een haardvormige botziekte, die alleen voorkomt in het os temporale,
Uit de onderzoekingen van Guild (1944) en Bretlau en Jörgensen (1968), die een
groot aantal ossa temporalia pathologisch anatomisch onderzochten, blijkt dat
otosclerose op elke leeftijd voorkomt, maar voornamelijk bij volwassenen. Hij
ongeveer 12% van de volwassen bevolking komen één of meer otosclerosehaaurden,
meestal tweezijdig, voor. Dit betekent dat otosclerose de meest voorkomende hate
ziekte is. Bij vrouwen komt otosclerose tweemaal zoveel voor als bij mannen.
Meestal is de ziekte symptoomloos. Soms kan slechthorendheid het gevolg zijn. Dit
komt voor, wanneer een ziektehaard zich uitbreidt in het ovale venster of in de
eochlea, en respectievelijk de beweeglijkheid van de stapes vermindert of testes in
de cochlea veroorzaakt.
Ankylose van de voetplaat van de stapes door een otosclerosehaard wordt, aldus
bovengenoemde schrijvers, slechts bij ongeveer 15% van het aantal gevallen met
otosclerose gevonden.

Hieruit volgt dus dat slechthorendheid ten gevolge van otosclerose bij ongeveer
1% van de volwassen bevolking te verwachtenis.
De pathogenese van otosclerose is onbekend. Bij ongeveer de helft van het vantal pie
tiënten komt slechthorendheid door otosclerose familiair voor. Aangezien otoe
sclerose in de meeste gevallen echter symptoomloos is, kunnen de erfelijkheids
kansen niet uit het aantal gevallen met slechthorendheid worden berekend.

MORPHOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN
HET OS TEMPORALE

De otoscleroschaarden ontstaan in de enchondrale laag van de pars petrosn,
Tijdens de ontwikkeling van deze haarden kunnen cen actief en een inactief sta
dium worden onderscheiden,
In een actieve haard ziet men aanvankelijk vergrote perivasculaire ruimten; het
perivasculaire bot is geresorbeerd en vervangen door celrijk bindweefsel, Later
ontstaan hierin osteoblasten en wordt immatuur bot gevormd, Dit bot wordt weer
geresorbeerd en vervangen door lamellair bot, Hierna treden geen veranderingen
meer op,
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Hon Innetieve otosclerosehaard bestaat uit Tamellair hot met veel collagene vezels

en woinig bloedvaten, De botlamellen geven een moemtekachtige structuur te zien
(Nuger 1969),

Meestal zijn deze haarden gelocaliseerd in het gebied dat zich ventraal van het
foramen ovale bevindt, In ongeveer de helft van het aantal gevallen is er een haard

bij het ronde venster, Minder vaak komen haarden voor rondom de cochlea en de

meatus acusticus internus, in het tegmen tympani, epitympanum en in de voetplaat

van de stapes, en zelden rondom de halfcirkelvormige kanalen. De haarden kunnen
solitair of multipel voorkomen. Bij de meeste otoclerose patiënten zijn beide tem-

poralin aangetast. Er is enige symmetrie wat betreft de localisatie, de grootte en

de ontwikkelingsfase van de haarden (Guild 1944, Rüedi en Spoendling 1957).
De haarden kunnen zich uitbreiden tot in alle lagen van de pars petrosa.

Len otosclerosehaard in de wand van het ovale venster kan zich uitbreiden tot in
het ligamentum anulare oftot in de voetplaat van de stapes, waardoor een ankylose

kan ontstaan. Volledige obliteratie van het ovale venster kan voorkomen.

boms is er fibrose in een deel van het ligamentum anulare dat grenst aan een oto-
selerosehaard in de wand van het ovale venster. Het ronde venster kan vernauwd

gijn door otosclerosehaarden, maar is zelden geoblitereerd (Guild 1944, Rüedi en

Spoendlin (1967).

Bij uitbreiding van een haard tot aan de mucosa van het promontorium kunnen

anastomosen ontstaan tussen de vaten van de otosclerosehaard en die van de
mucosa met als gevolg een vasculaire zwelling van de mucosa (Rüedi 1969).
Wanneer een otosclerosehaard de endostale laag van de pars petrosa doorbreekt,

kunnen anastomosen ontstaan tussen de venen van het vliezige labyrint en de

vieulaire 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

slrla vascularis gevonden. Soms worden grote intra-cochleaire botafzettingen ge-

vonden om de anastomosen (Rüedi 1969).

OORHEELKUNDIGE AFWIJKINGEN

ALGEMEEN

Klachten treden bij otosclerose alleen op wanneer een ziektehaard reikt tot in het

ligamentum anulare van de stapes of het endosteum van het labyrint. In die ge-
vallen ontstaat slechthorendheid vaak in combinatie met oorsuizen. Duizeligheids-

klnehten komen zelden voor.

Meestal is er een langzame progressie van de slechthorendheid. Tijdens zwanger-
sehup 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 klachten beginnen meestal op vroegevolwassen leeftijd, Bij vrouwen komt de

glekte tweemaal zoveel voor als bij mannen,
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Bij onderzaok wordt een normaal trommelvlies gevonden, In enkele gevallen sche
mert een rood gekleurd promontortum door het trommelvlies heen wanneer een
actieve otoscleroselmard steh uitstrekt tot aan het slijmvlies van het promontorium
(Symptoom van Selhrwurze),

OEHOORSTOORNISSEN

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

Geleidingsverlies, In het algemeenis er een vlakke luchtgeleidingscurve, Aanvan-
kelijk is er meestal een oplopende curve, die later overgaat in een vlakke curve,
Uiteindelijk ontstaat er een verlies van gemiddeld 60 dB voor alle frequenties,

Perceptieverlies, Het perceptieverlies door cochleaire laesies bij otosclerose toont

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 coehlenire

laesie, maar die veroorzaakt wordt door een verminderde beengeleiding als gevolg
van fixatie van de voetplaat van de stapes. Bij deze curvevorm, die bekend ie alu

de zogenaamde ‘Carhart Notch’, bevindt het grootste verlies zich tussen 1000 en

2000 Hz, en bedraagt meestal niet meer dan 25 dB. Na operatieve opheffing van
de stapes-fixatie verdwijnt deze ‘Carhart Notch’ meestal,

Spraakaudiogram. Specifieke 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 perceptie

slechthorendheid komt tevens diseriminatieverlies voor, hoewel dit meestal geringer
is dan overeenkomstige perceptieverliezen van andere origine.

EVENWICHTSSTOORNISSEN

Evenwichtsstoornissen worden bij otosclerose zelden gevonden, Shambaugh (1969)

vond slechts bij 4% van zijn fenestratieoperaties een otosclerosehaard In de wand

van het horizontale kanaal,

Bretlau en Balslev Jörgensen (1968) vonden een otosclerosehaard In het horigone

tnle halfeirkelvormige kanaal van een patiënt bij wie een Morbus Menlère gee
diagnotiseerd waa,
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RÖNTGENOLOGISCHE AFWIJKINGEN VAN

HET OS TEMPORALI

In het algemeen zal er geen behoefte zijn de diagnose ‘geleidingsslechthorendheid

door otoselerose’ röntgenologisch te ondersteunen. De diagnose is op grond van de

klinische verschijnselen meestal goed gefundeerd. Bij perceptieslechthorendheid kan

deze behoefte wel bestaan, aangezien de diagnose ‘cochleaire otosclerose’ veelal niet
voldoende is gefundeerd op de klinische verschijnselen alleen.

Mij cochleaire otosclerose kunnen de volgende afwijkingen worden gevonden: Nor-

maal toont het bot, dat zich direct om de cochlea bevindt een dichtere structuur

dan elders in de pars petrosa, en ziet er uit als een witte lijn die de cochlea

seherp 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

de eoehlea niet meer te onderscheiden is. Soms kunnen in dit stadium haard-
vormige verdichtingen ter plaatse van het pericochleaire bot voorkomen (Valvas-

sort 1969).

HET VERBAND TUSSEN AFWIJKINGEN VAN HET

OS TEMPORALE EN GEHOORSTOORNISSEN

AFWIJKINGEN VAN HET MIDDENOOR EN GELEIDINGSVERLIES

Wet geleidingsverlies door otosclerose wordt vrijwel altijd veroorzaakt door een

verminderde beweeglijkheid van de stapes.

Aanvankelijk is er een verminderde beweeglijkheid door inklemming van de voet-
plaat tussen een otosclerosehaard en de wanden van het ovale venster. Later ont-

winat een fixatie door ankylose. Deze kan ontstaan doordat een otosclerosehaard

doorgroeit in de voetplaat van de stapes of door fibrose in het ligamentum anulare

in de omgeving van een otosclerosehaard in de wand van het ovale venster (Guild

106d, Rüiedi 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
1967), Obliteratie van het ronde venster kan ook een oorzaak voor geleidings-

verlies zijn, doch is eveneens zeldzaam.

AFWIJKINGEN VAN DE COCHLEA EN PERCEPTIEVERLIES

De oorzaak van perceptieverlies door otosclerose is nog niet met zekerheid bekend.

De verklaring van Rüedi (1969) is de meest aannemelijke, De schrijver vond veel-

vuldig anastomosen tussen de venen van het vliezige labyrint en de vasculaire ruim

len van een actieve otosclerosehaard die het endosteum had doorbroken. Stuwing
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In de cochten was hiervan het gevolg, Hierbij werd desintegratie in het orgaan van
Corti en in het corresponderende deel van de stria vasculairis gevonden,
Ken andere, maar zeldenme oorgaale voor perceptieverlies is volgens Rüedi gehele

of gedeeltelijke alliteratie van de senla tympani door intracochleaire botafzettingen
om de boven besehreven anastomosen.

LITERATUUR

Brerrau, P. en M. BArsLev JÖRGENSEN (1968): Histological Investigations of Oto
elerotic Foci. Acta oto-laryug., Stockh. 63, 413.

Vlle Congres International d'Oto-Rhino-Laryngologie, Paris 1961, Rapport Ls Otosele
rosis, S. Karger, Basel-New York.

Guip, S, R. (1944): Histologie otosclerosis. Aan otrorhino-larvng., 53, 246,

Gump, 8, R. (1950): Symposium on the histology and pathogenesis of otosclerosis, Areh

Otolaryne. 52, 848,

NAGER, G. T, (1969): Histopathology of otosclerosis, Arch. Otolarvug. RO, All,

Rürpi, L, en H. SPOENDLIN (1957): Advances in Oto-LaryngeRhinol, Vol, IV, S, Karper

Rürni, L. (1969): Otosclerotice Lesion and Cochlear Degeneration. Arch. Otolurvam
89, 364,

SHAMBAUGH, G, E‚ (1967): Surgery of the ear. W. B. Saunders Company Philadelphia

London.
VALVASSORI, G. E. (1969) Tomographic Findings in Cochlear Otosclerosis, drol, Oto

laryng. 89, 377.

107



nf

HOOFDSTUK VI

BESCHOUWINGEN OVER BOTZIEKTEN IN HET OS

TEMPORALE MET GEHOORSTOORNISSEN

VOORKOMEN

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

UITBREIDING VAN BOTZIEKTEN IN HET OS TEMPORALE

Hotziekten komen locaal of gegeneraliseerd voor in alle delen van het os temporale.
De uitbreiding in de pars petrosa verdient bijzondere aandacht, daar elke bot-
ziekte 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
fe onderscheiden: de buitenste of periostale laag, de middelste of enchondrale laag
en de binnenste of endostale laag.

De buitenste en binnenste laag bestaan uit respectievelijk periostaal en endostaal

hot, zouls dat ook elders in het skelet voorkomt. De middelste of enchondrale laag
Is eehter opgebouwd uit bot dat nergens anders in het skelet wordt gevonden. Deze

Inag ontstaat door enchondrale verbening. Niet al het kraakbeen wordt tijdens dit
proces omgezet in bot. Hierdoor blijven eilandjes kraakbeen gedurende het hele
leven bestaan. De voortdurende botafbraak en -opbouw. zoals die elders in het

skelet voorkomt, is hier nauwelijks aanwezig.

Otoselerose manifesteert zich het eerst in de enchondrale laag en vooral in de om-

geving van het ovale venster. Uitbreiding naar de endostale laag komt vaak voor,
uitbreiding naar de periostale laag weinig,

De andere botziekten manifesteren zich het eerst In de periostale laag. Uitbreiding

naar dieper gelegen lagen komt slechts bij sen deel der botziekten voor. Uitbreiding
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tot in alle lagen woedt alleen gevonden bij Morbus Paget. Waarschijnlijk komt
Hyperostosis Cortlenlin Generalisata, Morbus Albers-Schönberg en Dysplasia 1e
brosa alleen voor in de periostale lang,
Uitbreiding tot in de wanden van het foramen ovale komt behalve bij Otoselerose
alleen voor bij Morbus Paget,
Het blijkt dus dat otoselerose zich in Localisatie en uitbreiding duidelijk onder
scheidt van andere botziekten in het os temporale.

LAESIES VAN HET GEHOORORGAAN

Botziekten kunnen in beginsel op drie manieren laesies van het gehoororgaan en
daardoor slechthorendheid veroorzaken.

Ten eerste door een locale botafwijking, waardoor een laesie op één plaats in het
gehoororgaan voorkomt. Dit wordt gevonden bij Otosclerose, Dysplasia Fibrout en
Morbus Paget.

Ten tweede door een gegeneraliseerde botafwijking, waarbij verdikking van bot

door het gehele os temporale voorkomt. Hierdoor kan inklemming vaak op meer

dere plaatsen tegelijk, van gehoorbeentjes, zenuwen en bloedvaten voorkomen. Dit

wordt gevonden bij Hyperostosis Corticalis Generalisata en Morbus Albers
Schönberg.

Fen derde door vormveranderingen van de schedel. Hierdoor kan de nervus oetn

vus uitgerekt of getordeerd worden of een laesie in het centrale zenuwstelsel ante

staan door een verhoogde intracraniele druk. Voorbeelden hiervan zijn Morts

Paget, waarbij de pars petrosa vervormd kan worden door verweking van de

schedelbasis, en Morbus Albers-Schönberg, waarbij een verhoogde intracrantele
druk kan voorkomen door voortijdige sluiting van de schedelnaden.

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

GELEIDINGSSLECHTHORENDHEID

Geleidingsslechthorendheid ten gevolge van botziekten kan veroorzaakt warden

door afwijkingen in de uitwendige gehoorgang, het trommelvlies of het middenoor.

De uitwendige gehoorgang kan door bothaarden geoblitereerdzijn, zoals bij Dys-
plasia Fibrosa en Hyperostosis Corticalis Generalisata,

Het trommelvlies kan in zijn bewegingen beperkt worden, doordat bothaarden van

de gehoorgang of het middenoor er tegen drukken, Vooral wanneer deze bote
haarden tegen het onderste gedeelte van het trommelvlies drukken, zal dit het

gehoor beïnvloeden, Volgens Von Békésy is dit namelijk de plaats van de grootste
trommelvlios excursten, Hyperostoslw Corticalis Generalisata, Morbus Paget en
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Dysplasin Fibrosn kunnen op deze manier het gehoor beïnvloeden. Bij Morbus
Paget wordt een verkleining van de benige anulus wmpanieus beschreven, waar-
door het trommelvlies geplooid wordt.
Afwijkingen in het middenoor kunnen bewegingsbeperkingen van de gehoorbeentjes
veroorzaken, De beweeglijkheid van de hamer en incus wordt meestal beperkt of
Hpgeheven door inklemming tussen bothaarden in het epitympanum. Dit wordt
gevonden bij Hyperostosis Corticalis Generalisata, Morbus Albers-Schönberg, Mor-
bus Paget en soms bij Otosclerose. Bothaarden in het middenoor kunnen de incus
luxeren. Dit is beschreven bij Morbus Albers-Schönberg en Dysplasia Fibrosa.
Vormverandering van het cavum tympani kan voorkomen bij botziekten, die ge-
paard gaan met vormveranderingen van de schedel. Indien antrum en epitympa-
num hierbij vernauwd worden, kunnen hamer en incus ingeklemd worden.
In het foramen ovale en ligamentum anulare komen bothaarden en fibrose voor
die de beweeglijkheid van de stapes verminderen. Dit komt vrijwel alleen voor bi
Otoselerose en soms bij Morbus Paget. Volledige obliteratie van het foramen ovale
In bij Otoselerose mogelijk, obliteratie van het foramen rotundum is echter zeld-
zaam, Dit wordt gevonden bij Hyperostosis Corticalis Generalisata, Morbus Albers-
Sehönberg en Otosclerose.
Gewichtstoename van de gehoorbeentjes en verruwing van de gewrichtsoppervlak-
ken zijn factoren die theoretisch een geleidingsverlies zouden kunnen veroor-
guken, maar die praktisch geen gehoorverlies van betekenis tot gevolg hebben.
Met blijkt dat geleidingsverlies door otoscterose vrijwel altijd veroorzaakt wordt
door verminderde beweeglijkheid van de voetplaat van de stapes. Geleidingsverlies
door andere botziekten daarentegen wordt meestal veroorzaakt door verminderde
beweeglijkheid van andere delen van het geleidingssysteem.

PERCEPTIESLECHTHORENDHEID

Perceptieslechthorendheid ten gevolge van botziekten kan veroorzaakt worden
door afwijkingen in de cochlea, van de nervus octavus en in het centrale zenuw-
melsel, Ben schijnbaar perceptieverlies kan voorkomen bij een immobiele stapes of
werke toename van de massa van de schedel.
Laesles in de cochlea kunnen het gevolg zijn van bothaarden die zich tot in het
lumen uitstrekken. Dit komt voor bij Otosclerose en Morbus Paget.
Vaseularisatiestoornissen kunnen de cochlea laederen, wanneer de bloedvaten door
vernauwing van de meatus acusticus internus worden gecomprimeerd. Dit kan
voorkomen bij Hyperostosis Corticalis Generalisata en Morbus Paget.
Mtoornissen in de verhoudingen van de endo- en perilymfe kunnen ontstaan bij
gompresste van de ductus endo- en perilymfatieus. Dit kan voorkomen bij Hyper-
ostosls Cortieulis Generalisata, Morbus Albers-Sehönberg en Morbus Paget.
Volgens Serger en Krmpotic (1958) is de oorzaak van presbyacusis een progres-
Meve hyperostose in de tractus spiralis foraminasis. De foramina in dat gedeelte
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van de tractus apiralin waar de vezels passeren afkomstig uit het basale gedeelte
van de coehlen, worden hierbij het eerst geoblitereerd,
Deze foramina zouden bij Hlyperostosis Cortiealis Generalisatu on Morbus Albers

Schönberg ook vernauwd of in aantal verminderd kunnen zijn,
Lnesies van de nervun oetavus kunnen ontstaan door compressie en mogelijk ook

door uittrekking of torsie van de zenuw, Bij Hyperostosis Cortiealis Generalisatn
ontstaat compressie door vernauwing van de meatus acustieus Internus, Bij Morts

Paget en Morbus Albers-Schönberg ontstaat rekking soms gecombineerd met torsie

door vormveranderingen van de pars petrosa.
Voortijdige sluiting, van de schedelnaden kan een verhoging van de intenerantele

druk tot gevolg hebben. Hierdoor kunnen laesies en ontwikkelingsstoornissen ont

staan in het centrale zenuwstelsel en dus ook in het intracraniele gedeelte van het

auditieve syteem. Bij Morbus Albers-Schönberg komt deze voortijdige sluiting van

de schedelmaden in combinatie met slechthorendheid voor.

Het blijkt dus dat perceptieverlies door otosclerose een intracochleaire oorsaak

heeft. Perceptieverlies door andere botzieken daarentegen is meestal terug le voeren

op extracochteaire oorzaken.

Bij een immobiele stapes kan een verminderde beengeleiding voorkomen die niet
berust op een cochleaire laesie, maar die het gevolg is van fixatie van de voelplunt

van de stapes. Na operatieve opheffing van de stapesfixatie wordt de beengeleiding

weer normaal (zie blz, 105).

Bij 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

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 operatie wor

den opgeheven of verminderd.

Bothaarden, die de uitwendige gehoorgang oblitereren of het trommelvlies inklem

men, kunnen worden verwijderd.

Immobilisatie van de voetplaat van de stapes door bothaarden kan worden up

geheven door verwijdering van de stapes en reconstructie van de continuïteit van

de gehoorbeentjesketen met een prothese.

Wanneer hamer en ineus ingeklemd zijn tussen bothaarden in het epitympanim

kan, via het geopende mastoid, getracht worden de gehoorbeentjesketen te mob

liseren door deze haarden te verwijderen. Bij een uitgebreide hyperostose zal dit

operatiefstechniseh niet altijd mogelijk zijn, In dergelijke gevallen kan getracht wor

den de ineus te verwijderen en de hamersteel te mobiliseren door deze van de hamers

kop te scheiden, Merna kan de continuiteit van de gehoorbeentjesketen worden
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tussen

de

stapes enhet trommelvlies te plaatsen,
Delaatsteprocedure is waarschijnlijk te prefereren,

er een gevaar Is voor een Inwaaitrauma,
Bijbothaarden, die de gehoorbeentjes in het middenoor inklemmen of luxeren, zal

ankelijk van de bevindingen gehandeld moeten worden.
lende hamer en incus beide gefixeerd zijn, is het moeilijk te beoordelen of de
pesmobiel is, Vooral daar de stapesnis veelal sterk vernauwd is, en de voetplaat
te zien is. De beoordeling van de mobiliteit is alleen goed mogelijk, nadat de

      
tungezlenin het eerste geval

proc

verbindingtussen stapes en incus is verbroken.
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INVATTING

Het gehoororgaan is omgeven door de botmassa van het os temporale.
Ziekten van dit bot kunnen daardoor laesies van het gehoororgaan veroorzaken
en gehoorstoornissen tot gevolg hebben.
Het doel van dit onderzoek is na te gaan welke afwijkingen ten gevolge van bot
ziekten in het os temporale kunnen ontstaan en welke gehoorstoornissen hierbij
voorkomen. Tevens is nagegaan met welke andere oorheelkundige verschijnselen
dit gepaard gaat.

HOOFDSTUK Ì HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

Er werden zeven patiënten onderzocht en een schedel van een overleden patiënte,
De leeftijden varieerden wan 28 tot 50 jaar.
Opvallend bleek steeds de grote schedel, maar vooral een grote onderkaak met
brede kin. De ossa nasalia waren soms zo sterk verdikt dat daardoor het beeld van
een kraakbenige zadelneus was ontstaan. In de uitwendige gehoorgang bevonden
zich exostosen, die in enkele gevallen de gehoorgang hadden afgesloten, De proe
cessus lateralis en de steel van de hamer waren verdikt. De tubae auditivne wien
meestal doorgankelijk.
Alle patiënten hadden een gehoorverlies. Vijf patiënten hadden een gemengde
slechthorendheid, twee patiënten hadden een zuivere pereeptieslechthorendheid,
Het geleidingsverlies betrof voornamelijk de lage frequenties, het perceptieverlies
toonde meestal een vlakke, soms een aflopende curve. De mate van gehoorverlies
was soms links en rechts verschillend, Twee patiënten hadden discriminatieverlies,
twee patiënten hadden hoge scores bij de S.LS.I.-test en twee patiënten hadden
een. positieve threshold tone decay test. De gehoorstoornissen ontstonden direct
na de puberteit of op jong-volwassen leeftijd.
De calorische prikkelbaarheid van de labyrinten was bij vier patiënten verminderd
of opgeheven.
Punctiestoornissen van de hersenzenuwen kwamen in afnemende frequenties voor
bij: de nervus octavus (7), de nervus facialis (6), de nervus trigeminus (3), de nervus
olfactorius (3), de nervus opticus (2), de nervus abducens (1) en de nervus hypo
plossus (1). al
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minderd, De meatus acustieus Internus was In alle gevallen vernauwd, soms tot
een nauwelijks waarneembare spleet. De cochten, het vestibulum, de halfcirkel-
vormige kanalen en de fundus meatus acusticus internus toonden echter geen af-
Wijkingen, De gehoorbeentjes waren verdikt.
Uit anatomisch onderzoek van een schedel bleek eveneens dat de cochlea, het
vestibulum, en de halfcirkelvormige kanalen niet vernauwd waren, terwijl de meatus
feustieus 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
Ieus tussen botverdikkingen van de wanden van het cavum tympani en epitym-
panum, Waaschijnlijk komt fixatie van de voetplaat van de stapes in het ovale venster
niet voor, Het pereeptieverlies wordt waarschijnlijk veroorzaakt door omsnoering van
de nervus octavus of arteria en vena auditiva interna door een vernauwde meatus
neustieus internus.

MOOFDSTUK 2 MORBUS ALBERS-SCHÖNBERG

Er werden elf patiënten en twee schedels van overleden patiënten onderzocht. De
leeftijden varieerden van 4 tot 47 jaar.
De schedel toonde meestal bitemporale impressies, soms was er een benige richel
ter plaatse van de suturasagittalis. De onderkaak was veelal verdikt. De ossa nasalia
Wien soms zodanig verdikt dat hierdoor het aspect van een kraakbenige zadelneus
Wis ontstaan. In de uitwendige gehoorgang Kwamen bij de helft van het aantal
patiënten 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,
Mij en patiënten werd audiologisch onderzoek verricht. Alle patiënten hadden een
gehoorverlies. Zeven patiënten hadden een gemengde slechthorendheid, de drie
jongste patiënten hadden alleen een perceptieverlies. Het geleidingsverlies betrof
voornamelijk de lage frequenties, het perceptieverlies toonde steeds een vlakke
Eurve, In het algemeen waren de afwijkingen symmetrisch. Discriminatieverlies,
hoge 8,L,S.L.-scores en een positieve threshold tone decaytest werden niet gevonden.
De enlorische prikkelbaarheid van de labyrinten was bij één patiënt verminderd.
Punctiestoornissen van de hersenzenuwen werden in afnemende frequentie ge-
vonden bij: de nervus octavus (7), de nervus facialis (5). de nervus opticus (1), de
nervus trigeminus (Ll) en de nervus abducens (1).
Röntgenologisch onderzoek toonde een abnormale vorm van de schedel: er waren
bitemporale impressies, soms was er een benige richel ter plaatse van de sutura
sagittalis, de schedelbasis verliep steiler dan normaal, het achterhoofd promineerde.
De pars petrosa was steeds verdikt, vooral de apex, De pneumatisatie van het
mastoid was verminderd. De meatus acustieus Internus was bij meer dan de helft
van het aantal patiënten vernauwd, maar niet In ernstige mate. De cochlea, het
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vestibulum, de halfelrkelvormige kanalen en de fundus meatus neustieus Internus
toonden geen afwijkingen, De gehoorbeentjer waren veelal verdikt.
Bij de onderzoehte schedels werd een normaal foramen ovale gevonden. De hamer
en incus waren verdikt,
Het geleidingsverlies kan verklaard worden door inklemming van hamer en ineus
tussen botverdikkingen van de wanden van het cavum tympani en opitvmpanum,
Waarschijnlijk komt fixatie van de voetplaat van de stapes in het ovale venster nlet
voor, De oorzaak van het perceptieverlies is nog onduidelijk, Mogelijk ix dit het
gevolg van een laesie in het centrale zenuwstelsel door vervroegde sluiting van de
schedelnaden,

HOOFDSTUK 3 MORBUS PAGET

Er werden twee patiënten onderzocht. De leeftijden waren 53 en 74 jaar, Heide
patiënten hadden een gemengde slechthorendheid. Het pereeptieverlies betrof vaar
namelijk de hoge frequenties. Naar gegevens uit de literatuur komt meestal een
gemengde slechthorendheid voor, hoewel geleidingsslechthorendheid of perceptie
slechthorendheid afzonderlijk kunnen voorkomen. De beengeleidingscurve kan vlak
of aflopend zijn. Gezien de gemiddeld hogeleeftijd van patiënten met Morbus Puget
zal presbyacusis vaak mede een oorzaak van het gehoorverlies zijn.
Het geleidingsverlies kan verklaard worden door inklemming van de stapes in eon
vernauwde ovale nis of fixatie van de voetplaat door een ingegroeide ziektelhaard
Het perceptieverlies kan verklaard worden door een laesie van de nervus octevus
of arteria en vena auditiva interna als gevolg van rek of torsie door vormverander ing
van de schedelbasis. Ook kunnen bothaarden zich uitstrekken tot in de coehlen

HOOFDSTUK 4 DYSPLASIA FIBROSA

In de literatuur werden tien gevallen gevonden met fibreuze dysplasie in het os
temporale die gepaard ging met gehoorafwijkingen. De leeftijden varieerden van
11 tot 46 jaar, Alle patiënten hadden een geleidingsslechthorendheid, eenmaal was
er tevens perceptieverlies.

De oorzaak van het geleidingsverlies was vrijwel altijd een afsluiting van de uit
wendige gehoorgang door bottumor. Eenmaal was er een solitaire hard van
fibreuze dysplasie in het middenoor.

HOOFDSTUK 5 OTOSCLEROSE

De gehoorstoornissen en -afwijkingen in verband met otosclerose werden niet bij
patiënten bestudeerd, aangezien deze als voldoende bekend mogen worden bee
schouwd, Er werd een overzicht gegeven van de gehoorstoornissen en de morplioe
logische en röntgenologische afwijkingen van het os temporale met het oog op de
verschillen tussen de afwijkingen in het os temporale bij otosclerose en bij andere
botziekten.
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MOOPDKTUK 6 BESCHOUWINGEN OVER HOTZTEITIEN IN HET
ON TEMPORALE MRT GEHOORSTOOTRNISSEN

Slechthorendheid ten gevolge van otosclerose komt bij ongeveer 1% van de vol-
Wissen bevolking voor. In tegenstelling tot deze betrekkelijk hoge frequentie staat
het zeldzame voorkomen van slechthorendheid door andere botziekten.
Botztekten komen locaal of geneneraliseerd voorin alle delen van het os temporale.
Pike botziekte blijkt een eigen voorkeur te hebben voor één van de drie lagen van
de pars petrosa. Otoselerose manifesteert zich cerst in de enchondrale laag, de
Andere botziekten manifesterenzich 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. Otoselerose onderscheidt zich in localisatie en uitbreiding duide-
lijk van andere botziekten in het os temporale.
Botziekten kunnen in beginsel op drie manierenlaesies van het gehoororgaan, en
daardoor slechthorendheid veroorzaken. Ten eerste door een locale botafwijking,
Wiurdoor cen laesie op één plaats in het gehoororgaan voorkomt. Dit wordt ge-
vonden bij Otosclerose, Dysplasia Fibrosa en Morbus Paget. Ten tweede door een
pegeneraliseerde botafwijking, waarbij verdikking van het bot door het gehele os
lemporale voorkomt. Hierdoor kan in klemming, vaak op meerdere plaatsen tegelijk,
van de gehoorbeentjes, zenuwen of bloedvaten voorkomen. Dit wordt gevonden
bij Hyperostosis Corticalis Generalisata en Morbus Albers-Schönberg. Ten derde
door vormveranderingen van de schedel. Hierdoor kan de nervus oetavus uitgerekt
ol petordeerd worden of een laesie in het centrale zenuwstelsel ontstaan 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-Schönberg, waarbij een verhoogde intracraniele druk kan voor-
komen door voortijdige sluiting van de schedelnaden.
Zonls uit bovengenoemde voorbeelden blijkt, kunnen bij één bepaalde botziekte
eombinaties van deze laesies voorkomen. Deze laesies kunnen zowel een geleidings-
sleehthorendheid als een perceptieslechthorendheid veroorzaken.
Geleldingsverlies door otosclerose wordt vrijwel altijd veroorzaakt door vermin-
derde beweeglijkheid van de voeiplaat van de stapes. De oorzaak van geleidings-
verlies door andere botziekten daarentegen is meestal een verminderde beweeg-
lijkheld van andere delen van het geleidingssysteem. Perceptieverlies door otosclerose
heeft een intracochleaire oorzaak. Perceptieverlies door andere botziekten daaren-
tegen Îs meestal terug te voeren op extracochleaïre oorzaken.

Heleidingsslechthorendheid kan in principe door operatie worden opgeheven. Eén
patiënt met Morbus Albers-Schönberg (patiënt IX) werd geopereerd. Beiderzijds
werd een geslaagde incus interpositie verricht, het bleek niet mogelijk de ingeklemde
gn verdikte hamer en incus in het epitympanum te mobiliseren.
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SUMMARY

The auditory organ is located in the temporal bone. Diseases of this bone ont
thereby cause lesions of the auditory organ and consequently lead to hearing dine
turbances.
The purpose of this research is to investigate which conditions can arise due to
bone-diseases in the temporal bone and which hearing disturbances exist In this
connection, At the same time we have studied which other otologie phenomena can
accompany this.

CHAPTER Ì HYPEROSTOSIS CORTICALIS GENERALISATA

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

In each case the skull and the lower jaw were remarkably large. The osn nasulin
were sometimes so much enlarged that the appearance of a cartilaginous suddie
nose resulted. In the external auditory canal exostoses were found, wliteh in some
cases had caused an obstruction of the meatus. The processus lateralis and 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 prinelpally
concerned the low frequencies, the sensorineural impairment in most euses showed
a flat, sometimes sloping curve. The extent of the hearing loss left and right wan
sometimes different. Two patients had a speech discrimination loss, two patients
scored high in the S.LS.I test and two patients had a positive threshold tone deeny
test. The hearing disorderstarted immediately after puberty or in early adulthood,
The caloric responses of the labyrinths had been decreased or disappeared in four
patients.

Lesions of the brain nerves occurred in deereasing frequencies with: the nervus
octavus (7), the nervus facialis (6), the nervus trigeminus (3), the nervus olfuee
torius (3), the nervus optieus (2), the nervus abducens (1) and the nervus hypo
glossus (1),

Xeray Investigations showed strong sclerosis of the temporal bone, The petros
part was enlarged, ospectally the apex. The pneumatisation of the mastoid was
decreased, The meatus acustieus Internuw war narrowed In all cares, sometimes to
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n hardly notieenble fissure, The cochten, the vestibulum, the semicircular canuls,
and the Fundus meatus acustieus internus however, showed no changes. The ossicles
were thiekened as a whole,
Prom the investigation of the skull it also appeared that the cochlea, the vestibulum,
and the semieircular 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 ossieles themselves were enlarged.
The eonductive loss may be explained by clenching of the malleus and incus be-
tween 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
mud vena auditiva interna by a narrowed meatus acusticus internus.

CHAPTER 2 MORBUS ALBERS-SCHÖNBERG

Pleven patients and two skulls of deceased patients have been investigated. The
ges varied from 4 to 47 years.
The skull often showed bitemporal impressions, sometimes there was a bony ridge
In the region of the sutura sagittalis. The lower jaw was mostly enlarged. The ossa
Masulin were sometimes so much thickened, that thercby the aspect of a cartilagi-
hous saddlenose appeared, In the external auditory canal exostoses are found. These
however, were never so large that the auditory canal was obstructed. The processus
lateralis and the handle of the malleus had been thickened. The tympanic mem-
brunes were somewhat retracted, the tubae auditivae however, were not obstructed.
Ven 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-
(ueneies, The sensorineural loss always showed a flat curve. In general the hearing
thresholds were symmetrical. Speech discrimination loss, high S.LS.I. scores and a
positive threshold tone decay test have not been found.
The ealorie responses of the labyrinths were diminished in one patient.
Lestons of the brain nerves occurred in decreasing frequencies with: the nervus
gelavus (7), the nervus facialis (5), the nervus opticus (1), the nervus trigeminus (1)
and the nervus abducens (1).
Meruy investigation showed an abnormal shape of the skulls: there were bitemporal
lmpresstons, sometimes there was a bony ridge in the region of the sutura sagittalis,
the skullebase was steeper than normal, the occiput more prominent. The petrosal
part was always thiekened, especially the apex. The pneumatisation of the mastoid
was deerensed, The meatus acusticus internus was narrowed with more than half
the pattents, but not to a serious degree. The cochlea, the vestibulum, and the
semtelreular eanals and the Fundus meatus acusticus internus showed no abnor-
malities, The ossicles were mostly thickened,
In the skulls which were examined a normal oval window was found. The malleus
aud ineus were thiekencd.
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The conduetive lou will mostly be enuwed by ctenching of malleus and Ineux be-
tween the bone growth af the walle of the tympanie cavity and atie, Probably
fixation of the footplate af the stapes in the oval window does not occur, The
cause of the sonsorineural loss Ie not clear, Possibly this is caused by a leslon In
the central nervous system as a consequence of premature closing of the erantal
Sutures.

CHAPTER 3 MORBUS PAGET

Two patients, aged 53 and 74, have been examined. Both patients hac a mixed
hearing impairment.

The sensorineural loss mainly concerned the high frequencies, According to datn
from the literature mixed hearing impairment occurs most often, though cone
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 us well.
Conductive loss will mostly be caused by elenching of the stapes in the narrowed
oval niche or fixation of the footplate by an ingrow of bone. Sensorineurul loss
may be caused by a lesion of the nervus octavusorarteria and vena auclitiva intern
as a consequence of stretching or torsion due to change of form of the skull-hase,
Bone lesions can also extend themselves into the cochlea,

CHAPTER 4 DYSPLASIA FIBROSA

In literature ten cases could be found with dysplasia fibrosa inside the temparal
bone accompanied by hearing disorders. Ages varied from 11 to 46 venrs, All
patients had a conductive hearing loss, in one case there was sensorineural loss
as well.

The cause of the conductive impairment was almost invariably an obstruetion ol!
the external auditory canal by a bone tumor. In one case there was a solitary lesion
of fibrous dysplasia in the middle ear.

CHAPTER $ OTOSCLEROSIS

Hearing disorders due to otoselerosis have not been investigated in patients In these
study. A survey has been given of the hearing disorders and the morphologieal and
töntgenological abnormalities of the temporal bone in view of the differences bee
tween disorders in the temporal bone caused by otosclerosis and other bone
diseases,

CHAPTER 6 REFLEXIONS ON BONE DISLASES IN TEE

TEMPORAL BONE WIT HEARING TM PATRMTNT

Hearing loss due to otoselerosis Is found in about 1% of the adult population, En
contrast to this relutively high frecqueney, n hearing loss caused by other bone dis
cases is rare,
Hone diseases are found localiged or generalized In all parts of the temporal bone.
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__One patient with Morbus Albers-Schönberg (patient IX) has been operated upon.

 
   

Eachbone disense appears to ha wreterenee for oneof the three layers
ofthe purspetrosn, rm
Otosclerosis manifests itself in the enchondral layer primarily, the other bone dis-
ensenfirst manifest themselves in the perichondral layer, Extension into the sides

  

of theoval window is only found with otosclerosis, and to a lesser extent with
Morbus Paget.
Otoselerosis clearly differs from other bone diseases in the temporal bone as to its
loealisation and extension.
Inprinciple 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
Bdamage 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

_of the bone throughout the temporal bone. Owing to them clenching of ossicles,
nerves or arteries may often occur at the same time in several places. This is found
withHyperostosis Corticalis Generalisata and Morbus Albers-Schönberg. In the third
place by a changing of the 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
teeompanied by a deformation of the petrosal part by a weakening of the base of
the skull, and Morbus Albers-Schönberg in which a high intracranial pressure can
geeur due to premature closing of the cranial sutures.
From the above examples it appears that with one particular bone disease combina-
Hons of these lesions may occur. ‘These lesions can cause conductive or sensori-
heural impairment.
Conduetive loss due to otosclerosis is almost invariably caused by a decreased
mobility of the footplate of the stapes. Conductive loss by other bone diseases how-
&ver, is mostly caused by decreased mobility of other parts of the conduction
_Aystem, Sensorineural loss in otosclerosis has an intracochlear origin. Sensorineural
lossby other bone diseases however, has mostly an extracochlear origin.

Onboth sides a successful incus interposition was carried out, since it appeared
Impossible to free the enlarged malleus and incus from the narrowed attic.

  

   



STELLINGEN

Ï

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

II

Perceptieslechthorendheid door botziekten is, behalve bij otosclerose, meestal terug

te voeren op extracochleaire oorzaken.

HI

Indien een. plaveiselcelcarcinoom van wang- of mondbodemslijmvlies na extirpatie

recidiveert, berust dít niet in alle gevallen op incomplete verwijdering.

IV

Cysternografie met een contrastmiddel is aangewezen indien een tumor van de

nervus octavus op oto-neurologische gronden wordt vermoed en niet met con-

ventionele röntgenonderzoekmethoden wordt gevonden.

Ro

Beoordeeld naar het beloop van de verschijnselen van renale botziekte is inter-
mitterende hemodialyse niet de optimale behandelingsmethode van patiënten met

een chronische nierinsufficiëntie.

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 geïndiceerd lijkt bij een kind onder het

derde levensjaar, is een allergische constitutie waarschijnlijk.

VII

Het is wenselijk bij elke zuigeling vóór de zesde levensmaand de auropalpebrale

reflex na te gaan.

IX

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


