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OZET

Konjenital Sensérinéral Isitme Kayb1 Olan Hastalarda Preoperatif Temporal
Kemik Bilgisayarh Tomografi ve Manyetik Rezonans Goriintiileme Bulgular:

Amag¢: Bu calismada konjenital sensorindral isitme kaybi olan hastalarda
koklear implantasyon cerrahisi Oncesi temporal kemik bilgisayarli tomografi ve
manyetik rezonans goriintiilleme bulgulari ile i¢ kulak malformasyonlarini1 saptamak ve
siiflamak ve koklear implant i¢in kontrendikasyonlar1 belirlemek amaclanda.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza Ocak 2011 ile Aralik 2013 tarihleri arasinda
Kulak Burun Bogaz Anabilim Dalinda konjenital sensorinoral isitme kayb1 tespit edilen
ve koklear implant planlanan 167°si erkek, 133’1 kiz toplam 300 hasta dahil edildi.
Tim hastalarin 4 dedektorlii bilgisayarli tomografi ile temporal kemik ve 1,5 tesla
manyetik rezonans goriintiilleme ile temporal kemik ve serebral goriintiileri alindi.

Bulgular: Toplam 600 kulak ¢alismaya alind1 ve 136’sinda (% 20,3) i¢ kulak
malformasyonu tesbit edildi. 2 kulakta (% 1,4) Michel deformitesi, 1 kulakta (% 0,7)
ortak kavite deformitesi, 5 kulakta (% 3,6) incomplet partition tip-1, 6 kulakta (% 4,4)
incomplet partition tip-Il, 2 kulakta (% 1,4) koklear hipoplazi ve 2 kulakta (% 1,4)
koklear otoskleroz izlendi. Toplam 21 kulakta (% 15,4) koklear sinir
aplazisi/hipoplazisi, 42 kulakta (% 30,9) internal akustik kanal dilatasyonu, 5 kulakta
(% 3,6) internal akustik kanal aplazisi ve 1 kulakta (% 0,73), internal akustik kanal
hipoplazisi tespit edildi. Lateral semisirkiiler kanal-vestibiil displazisi ile uyumlu
bulgular 8 kulakta (% 5,9) izlenirken, 10 kulakta (% 7,3) posterior semisirkiiler kanal,
10 kulakta (% 7,3) lateral semisirkiiler kanal ve 8 kulakta (% 5,9) siiperior semisirkiiler
kanal aplazik/hipoplazik goriiniimdeydi. Ayrica 16 kulakta (% 11,7) genis vestibiiler
akuadukt izlendi. 600 kulagin toplam 21’inde (% 3,5) yiiksek yerkesimli juguler bulb
varyasyonu izlenmis olup bu olgular i¢ kulak anomalisi grubuna dahil edilmemistir.

Sonug¢: Calismamizin sonucu olarak konjenital sensorindral isitme kaybi olan ve
koklear implantasyon planlanan hastalarda temporal kemik bilgisayarli tomografi ve
manyetik rezonans goriintiileme bulgular1 i¢ kulak anomalilerinin saptanmasi ve
siiflandirilmasinda, kontrendike durumlarin belirlenmesinde ¢cok énemli oldugu kadar
cerrahi esnasinda gelisebilecek bir takim sorunlarin belirlenmesi ve cerrahin bu konuda
operasyon Oncesinde uyarilmasi acisindan da son derece Onemlidir. Bu nedenle
implantasyon planlanan tiim hastalarin bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans
goriintiilerinin  bu konuda deneyimli bir radyolog tarafindan degerlendirilmesi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital sensorinoral isitme kaybi, koklear implant, i¢
kulak malformasyonu, bilgisayarli tomografi, manyetik
rezonans goriintiileme.

VIl



ABSTRACT

Preoperative Temporal Bone Computerised Tomography and Magnetic Resonance
Imagining Findings in Patients with Congenital Sensorineural Hearing Loss

Objective: The aim of this study is to determine and classify inner ear
abnormalities in patients who had cochlear implant because of congenital sensorineural
hearing loss by using preoperative temporal bone computerised tomography and
magnetic resonance imaging.

Material and Method: Patients who had cochlear implantation because of
congenital sensorineural hearing loss between January 2011 and December 2013 in
otolaryngology department were included in study. There were 167 male and 133
female patients with a sum of 300. All of the patients were evaluated with 4-detector-
row Computerised Tomography and 1,5 Tesla Magnetic Resonance Imagining.

Results: Inner ear abnormalities were found in 136 of 600 ears (20.3%). There
were 6 ears with incomplete partition-11 (4.4%), 5 ears with incomplete partition-I
(3.6%), 2 ears with Michel Deformity (1.4%), 2 ears with cochlear hypoplasia (1.4%), 2
ears with cochlear otosclerosis (1.4%) and one ear with common cavity deformity
(0.7%). Dilatation of internal acoustic canal was found in 42 ears (30.9%) also 21 ears
with cochlear nerve aplasia/hypoplasia (15.4%), 5 ears with internal acoustic canal
aplasia and 1 ear with internal acoustic canal hypoplasia (0.73%) were detected. There
were 10 ears with posterior semicircular canal (7.3%), 10 ears with lateral semicircular
canal (7.4%), 8 ears with siiperior semisircular canal aplasia/hypoplasia (5.9%) and 8
ears with lateral semicircular canal-vestibular dysplasia. Enlarged vestibular aqueduct
was found in 16 ears (11.7%). High riding jugular bulb was found in 21 ears but this
variation was not considered as an inner ear abnormality.

Conclusion: Computed Tomography and Magnetic Resonance Imagining are
essential for evaluation of determining and classifying of inner ear abnormalities in
patients with congenital sensorineural hearing loss who are planned to have cochlear
implantoperation. Also these radiological instruments are helpful to determine
contraindications and to predict intraoperative difficulties. Computed Tomography and
Magnetic Resonance Imagining findings of these patients should be evaluated by an
experienced radiologist before operation.

Key Words: Congenital Sensorineural Hearing Loss, cochlear implant, inner ear
abnormalities, Computed Tomography, Magnetic Resonance Imaging.



1. GIRIS ve AMAC

[sitme kaybinin derecesine gére her 1000 canli dogumdan 1 ila 3’iinde konjenital
sensorindral isitme kaybi (KSNIK) goriiliir. Bu hastalarm % 80’inde temporal kemik
bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintiilemede (MRG’de) i¢ kulak
yapilar1 normal tespit edilirken ancak % 20’sinde i¢ kulak malformasyonu saptanabilir.*
Koklear implant (KI) konvansiyonel isitme cihazlarindan fayda géremeyen bilateral ¢ok
ileri derecede sensorindral isitme kaybi (SNIK) olan hastalarin isitsel
rehabilitasyonunda kullanilan elektronik bir cihazdir.” implantasyon karar1 verilmeden
once hastalarin odyolojik, radyolojik ve psikolojik degerlendirmeleri yapilir. Bu
degerlendirmenin 6zenli yapilmasi implantasyon basarisinin dogrudan etkilemektedir.®
Radyolojik inceleme, kontraendikasyon bulunan olgulari ve ameliyat sirasinda
karsilagilabilecek patolojileri saptamak amaciyla kullanilmaktadir. Ayrica, hangi
kulagin tercih edilecegine karar vermede rol alir.*>®

BT ve MRG implantasyon oncesi hastanin degerlendirilmesi igin en 6nemli iki
radyolojik tetkiktir. Kemik labirentin ve internal akustik kanalin (IAK’n)
gosterilmesinde temporal kemik yiiksek rezolisyonlu BT teknigi onceliklidir.”
Temporal kemik BT otik kapsiiliin durumu, koklea, vestibiil, oval ve yuvarlak pencere,
semisirkiiler kanallar, fasial sinirin seyri, IAK, vestibiiler akuadukt (VA) ve koklear
akuadukt (KA) hakkinda ayrintili bilgiler verir.?

IAK igerisindeki sinirlerin (fasiyal, koklear, superior vestibiiler ve inferior
vestibiiler) varliginin ortaya konmasi ve ¢aplarinin belirlenmesi i¢in ise temporal kemik
MRG inceleme ile yaplhr.3

I¢ kulak malformasyonlarindan Michel deformitesi, koklear aplazi, koklear sinir
yoklugu ve dar IAK KI igin kesin kontrendikasyonlar iken koklear ossifikasyon ve
luminal obstruksiyon ise kesin kontrendikasyon olmasa da preoperatif saptanmasi ¢ok
6nemlidir.”

Bizim bu calismadaki amacimiz ise KSNIK nedeniyle KI planlanan hastalarda
temporal kemik BT ve MRG ile i¢ kulak olusumlar1 ve malformasyonlarinin
degerlendirmek ve varsa bu malformasyonlar1 Sennaroglu ve ark’nin 2002 yilinda

yapti§1 calismaya gore siniflamak ve KI icin kontrendike durumlari belirlemektir.



Bunun disinda cerrahi esnasinda cerrahin karsilasacagi bir takim sorunlarin belirlenmesi

ve bu agidan cerrahin uyarilmast da amaglanmaistir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Kulak Embriyolojisi

I¢, orta ve dis kulak birbirinden bagimsiz gelisir. Dis kulak kanali birinci
brankiyal yariktan, primitif aurikula birinci ve ikinci brankial arklardan kaynaklanan 6
tepecikten sekillenir.*®** Ostaki tiipii, timpanik kavite ve mastoid havali hiicreler birinci
brankial postan kaynaklanir ve timpanik membran, bu posun dis kulak kanali
epitelindeki doku plagindan sekillenir."®*? Arka beyin lateral yiiziindeki isitme plag

membrandz i¢ kulagin gelisimini saglar.

2.2. Kulak Anatomisi

2.2.1. D1s kulak

Basin her iki yaninda bulunan aurikula, diizensiz girinti ve ¢ikintilardan
olugsmustur. Dig ve i¢ olmak {izere iki ylizii vardir. Aurikulayr ¢epecevre saran
¢ikintiya heliks ad1 verilmektedir. Bunun 6niinde bulunan ikinci bir kabariklik vardir

ve antiheliks adin1 alir.

2.2.2. D1s Kulak Yolu

Kavum konka kismindan, kulak zarina kadar olan boliimdiir. Yaklasik 25-30
mm uzunlugundadir. Kikirdak ve kemik olmak iizere iki parcadan olusmaktadir.
Kikirdak parca dista, kemik parga ise i¢te bulunur. Erigkindeki kemik bolim daha

uzundur.

2.2.3. Orta Kulak

Orta kulak havali bir bolge olup, tuba Ostaki araciligi ile nazofarenksle iliskilidir.
Lateralde timpanik membranla ortiiliidiir. Ses dalgalarin1 timpanik membrandan i¢
kulaga iletir ve amplifiye eder. Timpanik membran ovoid yapida olup, lateralde
skuamoz epitel tabakasi, medialde respiratuar epitel ve arada fibroz tabaka olmak iizere
toplam 3 katmandan olusur. Fibroz tabaka laterale dogru kalinlagir ve anulusu olusturur.
Anulus tamamlanmamis bir halka olarak zarin kemige tutunmasini saglar. Malleusun

kisa kolundan 6ne ve arkaya dogru uzanan plikalarin {istliinde kalan bolgede anulusun



eksik oldugu alana pars flaccida denir. Plikalarin altinda ve zarin biyiik kismini
olusturan alan ise pars tensa denir.

Kemikcikler: Ses iletiminin diizenlenmesinden sorumlu olan 3 kii¢iik kemikcik
bulunur. Lateralden mediale dogru bunlar; malleus, inkus, stapes olarak adlandirilir.
Malleusun kisa kolu ve uzun kolu timpanik membran ile iligkilidir ve fizik muayenede
kolayca goriilebilir. Inkusun uzun kolu, bazen timpanik membranin arkasinda
posterosuperior kadranda rahatca goriiliir. Stapes tabani, i¢ kulak sivisi ile direkt
iliskidedir.

Bolgeler: Orta kulak boslugu, timpanik membrandan daha genis bir alan1 kapsar
ve bolgelere ayrilir; Epitimpanum: Timpanik membranin superiorunda kalan bdlgedir.
Incusun gévdesini ve malleusun basini igerir. Aditus aracilig1 ile mastoid hiicrelerle
iliskidedir. Mezotimpanum: Timpan zar ile ayn1 seviyede olan orta kulak boslugudur. ¢
kulak ile iligkili olan oval ve yuvarlak pencereler medial duvarda posterosuperior
yerlesimlidir. Fasiyal sinir genelde bir kemik kanal ile Ortiilii olarak posterosuperior
kadrandan gecer, daha sonra asagiya dogru orta kulak ve mastoid hiicreleri arasinda
devam eder. Protimpanum: Orta kulagin anterior kisminda yer alir ve nazofarenks ile
iligskiyi saglayan Ostaki tiipli buradan ¢ikar. Bu tiip karotis arterine yakin olarak ilerler.
Hipotimpanum: Hipotimpanumda juguler bulbus bulunur. Genelde {tizeri kemik
tarafindan ortiiliidiir, ama bazen de aciklik vardir ve orta kulak bosluguna kadar uzanir

(Sekil 1). 131
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2.3. I¢ Kulak Anatomi ve Fizyolojisi

Dis ortamdaki ses dalgalarinin beynimizin temporal lobunda islenip algilanmasi
isitme olarak adlandirilir. Bu islem dis kulak, orta kulak, i¢ kulak, isitme yollar1 ve
temporal lobu kapsar

Petr6z kemigin derinlerine yerlesmis olan i¢ kulak; isitme ve denge organlarini
icerir. Kemik ve zar labirent olmak iizere iki kisimdan olusur. Koklea, vestibiil ve yarim
daire kanallarindan olusan kemik labirenti, zar labirent aynen taklit eder ve zar labirent

kemik labirentin 1/3’iinii doldurur.™*?

2.3.1. Kemik Labirent

Kemik labirent temporal kemik igerisine yerlesir. Denge ve isitme duysal
organlarini kapsar. Kemik labirent; vestibiil (sakkul ve utrikulusu igerir), korti organi ve
koklea, ii¢ adet kemik semisirkiiler kanal (SSK), VA ve KA tarafindan olusturulur.*?

Vestibiil orta kulagin medial duvari ile IAK’nin fundusu arasinda, koklea ve
SSK’larin ortasinda yerlesir. Kemik labirentin en genis pargasidir. Boyu yaklagik 6 mm,
capt 3 mm civarindadir. Vestibiiliin medial duvarinin posteriorunda kiiciik bir delik
vardir ve burast VA’nin baslangicidir. Bu kanal petr6z kemigin posterior yliziine dogru
giderek dura altinda endolenfatik keseyi olusturarak sonlanir. Vestibiil lateral duvarinda
fenestra ovale (oval pencere) denilen agiklikla orta kulakla iliskidedir. Buranin tizeri
anuler ligaman ve stapesin tabani ile ortiilidiir. *®

Kemik SSK ii¢ tanedir ve klasik olarak birbirleriyle 90 derecelik ag¢1 yaptiklar
sOylenmekle beraber yapilan ¢aligmalarda bu aginin 100 derece oldugu gé')sterilmistir.16
SSK’lar, vestibiiliin arka duvarinda baslayip, dairenin yaklasik 2/3’linii olusturarak
tekrar vestibiile acilirlar. Stiperior semisirkiiler kanal (SSSK) petr6z kemigin uzun
aksina transvers olarak durur. IAK ile 60 derecelik ag1 yapar. Bu kanalin orta fossaysa
bakan tarafinda % 0,5 dehissans g('iriilebilir.l7 Kanallarin en kisasi olan horizontal kanal
posteroinferior planda bulunur, vestibiiliin arka kismina acilir ve yatay diizlemle 30
derecelik ac1 yapar. Posterior semisirkiiler kanal (PSSK) petr6z kemigin posterior
yiiziine paralel yerlesir. SSSK ve lateral semisirkiiler kanal (LSSK)’larin ampullalari
vestibiiliin anterosiiperioruna yerlesmislerdir. SSSK ve PSSK’in diiz uglar1 (ampullasi

olmayan kruslar1) birlesip ‘crus commune’i olusturur (Sekil 2).
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Sekil 2. Vestibiiler organ (Sobotta anatomi atlas)

Kemik koklea vestibiiliin anteriorunda yerlesim gosterir. IAK’nin dirsegine
yaklagik 2 mm uzakliktadir. Koklea modiolus adi verilen santral aksis etrafinda iki
buguk tur dolanmaktadir. Koklear kanalda kemiksi spiral lamina tarafindan skala
timpani ve skala vestibuli olmak {iizere ikiye ayrilmaktadir. Bu iki kompartman
helikotrema olarak adlandirilan kokleanin apeksinde birlesmektedir. Koklea igindeki
spiral kanal i¢inde lamina spiralis ossea denilen yarim bir kemik bdlme vardir.

Kemik labirentin i¢inde perilenf denilen bir sivi vardir. Membrandz labirent bu
stv1 i¢ine yerlesmistir. Bu sivinin igerigi ekstraseliiler sivi igerigine benzer, yani sodyum
konsantrasyonu yiiksek, potasyum konsantrasyonu diisiiktiir. Perilenf kan ve beyin
omurilik sivisindan (BOS’dan) olusan bir ultrafiltrat niteliginde sivi olarak kabul

edilmektedir.!

2.3.2. Membranoz Labirent
Endolenfatik sivi igerir. Bu intraseliiler siv1 igerigine benzer dzelliktedir, yani

potasyum konsantrasyonu yiiksek, sodyum konsantrasyonu diisliktiir. Memrandz



labirent kabaca ii¢ yapi1 icerir. Koklea, vestibiiller labirent, endolenfatik sistem

(endolenfatik duktus ve endolenfatik kese).

2.3.2.1. Utrikiil ve Sakkiil

Vestibiil utrikulus ve sakkulusu igeren tek bir sisternadir. Bu boslugun lateral
tabaninda stapes tabani ile ortiilii olan oval pencere yerlesir. Utrikulus 6n yiiziinden
utrikuloendolenfatik valv ile ayrilan duktus utrikularis, duktus sakkularis ile birleserek
duktus endolenfatikusu olusturur. Duktus endolenfatikus da bir siniis olusturduktan
sonra kemik kanal i¢cindeki VA’nin i¢ine girer ve posteriora ilerleyerek petrdz piramidin
dural ortiisii altinda yerlesir. Utrikulusun anterolateral boliimiinde makiila bulunur ve
duyarli epiteli igerir. Sakkulus da utrikulusa benzer bir yapiya sahiptir. Duktus
sakkularis vestibiil taban1 boyunca ilerler ve duktus koklearise katilir. Buna da duktus
reuniens denir. Utrikulus makiilasinin yatay diizleminde yerlesmis olmasina karsilik
sakkulusun makiilast dikey konumdadir. Her iki makiilada viicudun pozisyonel

degisimlerine hassas olan duysal reseptorler icermektedir.

2.3.2.2. Koklea

Modiolus, kanalis spiralis koklea, lamina spiralis ossea olmak iizere ii¢ pargasi
vardir. Modiolus kokleanin eksenini olusturur ve i¢indeki kanallardan koklea damarlar
ve sekizinci kranial sinir lifleri geger. Korti ganglionu da modiolus i¢inde bulunur.
Lamina spiralis ossea, kanalis spiralis koklea i¢inde spiral seklinde 2,5 kez dolanir ve
onu ikiye aymrir. Ustte kalan kisma skala vestibuli adi verilir ve oval pencereden
baslayarak koklear apekse uzanip vestibuluma agilir. Bazalde kalan kisim ise skala
timpani adin1 alir ve yuvarlak pencere aracilifi ile orta kulak boslugu ile komsuluk
yapar. Skala vestibuli ve skala timpani kokleanin tepesinde helikotremada birlesirler.

Lamina spiralis ossea kanalis spiralis kokleanin i¢ yan duvarina tutunur fakat dis
yan duvarina tutunmaz ve serbest kenar olarak sonlanir. Bu serbest kenar da sulkus
spiralis ad1 verilen oluk ile iki dudaga ayrilmistir. Usttekine vestibiiler dudak alttakine
ise timpanik dudak ad1 verilir. Lamina spiralis osseanin serbest kenari ile kanalis spiralis
kokleanin dis yan duvari arasinda basiller membran adi verilen, duktus koklearisin alt
duvarini olusturan zar bulunur. Bu zar {lizerinde korti organi bulunur. Timpanik dudak

boyunca yerlesen deliklerden baglayan kanallar modiolusa kadar wulagirlar. Bu



kanallardan korti ganglionundaki ndronlarin dendritleri gecer. Kanalis spiralis koklea
icinde ise duktus koklearis denilen membran6z kanal bulunur. Duktus koklearis
vestibulumdaki koklear resesten baslar ve kokleanin apeksinde ¢ekum kupulada kor
nokta olarak sonlanir. U¢ duvarl bir yapidir. Ust duvarin1 Reissner membrani olusturur
ve skala vestibuliden ayirir. Dig duvar kanalis spiralis kokleanin dig yan duvarma

tutunmus olan ligamentum spirale ad1 verilen bir bag dokusu tarafindan olusturulur.'®

2.3.2.3. Korti Orgam (Organum Spirale)

Korti organi spiral olarak dizilmis sensorindral sagli hiicrelerden, baziller
membran tarafindan desteklenen destek hiicrelerinden olusur. Basiller membran f{ist
yiizeyinde yerlesir ve ¢gekum kupulaya kadar ulasir. Gorevi lamina basillarisin mekanik
vibrasyonlarini noral impuls haline getirmektir. Korti organi destek hiicreleri; Claudius,
Boettcher, Hensen, Deiters, Pillar ve i¢ sinir hiicrelerinden olusur. i¢ ve dis pillar
hiicreler apekslerinde birbirlerine dokunarak i¢ korti tiinelini olustururlar ve bu tiinel
kortilenf ile doludur. Dis silyali hiicreler arasinda ve dis silyali hiicrelerle dis pillar
hiicreleri arasinda nuel bosluklari olusur ve bunlar da kortilenf ile doludur. Korti organ

birbirini takip eden lateral ve medial bolimlerden olusur.*®

2.3.2.4. Endolenfatik Sistem

Endolenfatik duktus endolenfatik kese ile duktus utrikulosakkiilaris arasinda
baglant1 kurar, VA i¢inde perilenfle ¢evrili durumda bulunur. Endolenfatik kese duranin
iki yaprag: arasinda yerlesmis yaklasik olarak 2x1 cm c¢apinda kese goriiniimiinde bir
bosluktur. Ana gorevi endolenfin emilimini saglamaktir. BOS ile temas halindedir ve
endolenfle BOS arasindaki basing farkinin da diizenlenmesin de gorev yapar.
Endolenfatik kanal deneysel olarak bloke edildiginde endolenfatik hidrops olusur. Bu da

endolenfin normal emilim yerinin endolenfatik kese oldugunu gésterir.18

2.3.2.5. Vestibiiler Akuadukt
VA kommon krusa yakin bir bagi olan vestibiiliin anteromediyal duvarindan
baslayan kemik kanaldir. Dis delige ulasana kadar siirekli genisleyen arka petroz yiizeyi

boyunca arkaya ve asagi dogru uzanir. Periakuaduktal pnomatizasyon, genelde yaklasik



olarak 1 cm olan ’nin uzunlugunu belirler. Normal bir VA genisligi kommon krus ve dis
orifis arasindaki orta noktada 1,5 mm’den daha azdir.

Proksimal VA endolenfatik kanala ev sahipligi eder. Membranéz (zarli)
endolenfatik kanal yaklasik olarak 2 mm uzunlugundadir ve endolenfatik siniise giden
utrikiiler ve sakkiiler kanallarla baglantilidir. Endolenfatik kanal, endolenfatik kese gibi
VA’nin dikey parcasi i¢inde biter.

Endolenfatik kese, diiz ve katlantili olan iki kistmdan olusur. Katlantili kismi

metabolik olarak bir filtre gorevindedir.?*%

2.3.2.6. Koklear Akuadakt

KA, IAK ya paralel seyreder ve icine dogru uzanir. Kanal biiyiidiigiinde, jugular
fossaya yaklasir. KA, lateral otik kapsiil ve orta petroz apeks segmentine sahiptir. Otik
kapsiil segmenti en fazla 2 mm c¢apa ulasir. Petr6z apeks segmenti ise eksternal
aperturaya ulastiginda genisler ve ortalama 4,5 mm. ¢apindadir. Yetiskinlerde KA’nin
ortalama uzunlugu yaklastk 1 cm’dir. KA perilenfin i¢ kulaga yayilmasindan

sorumludur ve ayni zamanda i¢ kulaktaki dengeyi saglayan bir fonksiyonu vardir.?>%

2.3.2.7. Internal Akustik Kanal

Temporal kemigin petrozal parcasi igerisinde yer alan IAK i¢ kulagi orta
kraniyal fossaya baglayan kemik bir kanaldir. IAK’nin dis agzina porus akustikus
internus, dip kismina ise fundus akustikus interni denir. IAK’nin iginden fasiyal sinir,
vestibulokoklear sinir, a.v. labirinti geger.

IAK’nin uzunlugunun 3 ile 18 mm arasinda degisir (ortalama 12 mm). Capi ise
2-8 mm arasinda degiskenlik gosterebilir. Kanal ¢apt 2 mm’in altinda ise IAK dar
olarak degerlendirilmelidir.?>%

2.4. Isitme Fizyolojisi

2.4.1. Sesin Kokleaya Gelisi ve Baziller Zardaki Degisimler

Ses dalgalar1 stapes ile oval pencereye ve skala vestibulideki perilenfe iletilir.
Perilenfi titretir. Bu titresim baziler membranda dalgalanma seklinde titresime neden

olur.



2.4.2. Baziler Membran

Yirmi -otuz bin baziler lif i¢erir. Bu lifler membranin baslarinda kisa ve kalin
iken kokleanin tepesine dogru gittikce boylar1 uzar ve caplar kiigiiliir. Bu nedenle
baziler membran oval pencere yakinindaki sert ve kisa lifler yiiksek frekanslarda en 1yi
titresim gosterirken, kokleanin tepesine yakin uzun ve esnek lifler diisiik frekanslarda en

iyi titresir (Ilerleyen Dalga Teorisi), (Sekil 3).
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Sekil 3. Dalga teorisi

Baziler zar, isitilen seslerin frekans analizini yapar. Baziler membranin esneme
katsayisindan dolay1 ilerleyen dalga baziler membranin ilk bélimiinde hizli hareket
ederken, apekse yaklastik¢a daha yavas hareket eder. Isitilebilen her frekans i¢in baziler
zarda belirli bir ‘Maksimum titresim bolgesi’ vardir (Helmholtz’un Yer Teorisi). Dalga;
maksimum titrestigi bolgede ortadan kalkar ve zarin geri kalan boliimiine ilerleyemez.
Yiiksek frekansli sesler baziler zarda kisa bir titresim olusturur. Diisiik frekansh seslerin

olusturdugu hareket tim zar boyunca ilerler.

2.4.3. Endokoklear Potansiyel

Endolenf ve perilenf arasinda yaklasik +80 mV’luk bir potansiyel farki vardir.
Skala medianin i¢i pozitif dis1 negatiftir. Endokoklear potansiyel adi verilen bu fark
striavaskiilaris tarafindan K+ iyonlarinin siirekli skala mediaya salgilanmasi ile

olusturulur.
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Sekil 4. isitme fizyolojisi

Tiiy hiicresi perilenfe gore -70 mV’luk bir hiicre i¢i potansiyele sahiptir. Bu
deger tliylerin endolenf i¢ine uzandigi {ist yilizeylerde endolenfe gore -150 mV’luk
hiicreigi potansiyel vardir. Stereosilyalarin tepelerindeki bu yiiksek elektriksel
potansiyelin hiicreyi ileri derecede duyarli hale getirdigi ve bu yolla hiicrenin en hafif

seslere yanit verme yetenegini artirdigina inanilmaktadir.

2.4.4. Sesin Sinir Sinyallerine Doniistiiriilmesi

Baziler membrandaki titresimler tily hiicrelerinin siliyalarinda titresime ve
reseptOr potansiyeli olusumuna neden olur. Yaklasik 12.000 dis tiiy hiicresi; 3500 i¢ tiy
hiicresi vardir. Isitme ile ilgili sinir uglarinin yaklasik % 90’1 ig tiiy hiicreler tarafindan
uyarilir. Dig tily hiicreleri i¢ tiiy hiicrelerinin farkli ses tonlarmna duyarliligim
denetlemektedir. Tily hiicrelerinin tabani destek hiicrelerine, silyalar1 ise tektoryal
membrana baglanmiglardir. Baziler membran titresimleri sirasinda, korti ¢ubuklar1 ve
retikiiler lamina birlikte tek bir birim gibi hareket etmektedir

Baziler membranin titresmesi siliyalarin bir yone egilmesine neden olur. Skala
vestibuliye olan egilme hareketiyle tiiylerin tektoryal membrana siirtiinmesi tiiy
hiicresindeki katyon kanallarinin agilmasina ve endolenften tiiy hiicresi i¢ine K gecisine

neden olur.
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Bu iyon hareketi tiiy hiicresinin depolarizasyonuna neden olur. Membran
potansiyeli reseptor potansiyeline doniisiir. Reseptor potansiyeli tily hiicresinden
baglant1 bolgesine bir norotransmitter (Glutamat) salinmasina neden olur.

Baziler zarin asagi dogru hareketi ile siliyalar zit yonde biikiiliir ve hiicre
hiperpolarize olur ve bu yolla dalgali (alternating) bir tiiy hiicre potansiyeli tiretilir. Bu
potansiyel daha sonra tiiy hiicrelerinin tabanlariyla sinaps yapan koklea sinir uglarini

uyarir.*

2.4.5. Afferent ve Efferent Sinirlerin isitmede Onemi

Duyusal reseptorlerden santral sinir sistemine sinyal tagiyan sinirlere afferent
sinir denir. Santral sinir sisteminden yanit organlarina sinyal tasiyan sinirlere efferent
sinir denir. I¢ kulaktaki isitme reseptorlerinden santral sinir sistemine isitsel sinyaller
taginir. Santral sinir sisteminden de i¢ kulaga birtakim sinyaller gelir. Bu sinyaller tiiylii
hiicrelerin ve ilgili duyusal sinirlerin eksitabilitesini diizenler.

Retrograd sinirsel mekanizma: Dis tiiy hiicrelerinin oldukga ilging bir 6zelligi;
beyin sapindan gelen sinirsel uyaranlara karsi bi¢cim, boy degistirebilme 6zelligidir. Bu
mekanizma sayesinde dis tiiy hiicreler baziler membranin hareketine mekanik bir enerji
saglayarak ses sinyalinin sinirsel sinyale doniistiiriilme siirecine katkida bulunurlar.

Ayrica efferent sinirler aldiklari ses uyaraninin biiyiikligline gore afferent
sinirler lizerinde inhibitor etki gostererek, i¢ kulak duyu hiicrelerinin uyarilmalarini
azaltabilirler. Bu da korti organinin ses algilama miktarini ihtiyaca gore diizenlemeyi

<1 1324
saglar. 3

2.4.6. N. Vestibulokoklearis (N. Statoakustikus)
Isitme sinirinin koklear kismim spiral gangliondaki bipolar hiicrelerin uzantilari

olusturur. Bu lifler vestibiiler liflerle birlesir ve 8. kranial siniri olusturur.

2.4.7. Isitme Yollar

I¢ kulaktan isitsel sinyaller su yollar1 izleyerek isitme merkezlerine gider (Sekil
5).

Dorsal ve ventral koklear ¢ekirdekler

Superior oliver ¢ekirdek
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Lateral lemniskus

Inferior kollikulus

Mediyal genikulat niikleus

Isitme merkezi

Sag kulaktan cikan igitme sinyalleri sol hemisferdeki isitme merkezine gider.

Sinyalleri tastyan lifler belirli seviyelerde caprazlar yaparlar.

cekirdek

Inferi
kotlikulus

Lateral
lemniskus

cekirdeg

Superiyor

gekirdekler

Sekil 5. isitmenin afferent yolu
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Primer isitme alani: Birinci temporal girus,

Sekonder isitme alami: Posterior silvian girusu (Wernicke’nin konusma
merkezi)

Ses frekanslar1 primer ve sekonder isitme korteksi tarafindan ayirt edilir. Bu
isitme korteksleri sesin tonal ve dizgisel kaliplarinin birbirlerinden ayrilmasini saglar.
Primer isitme kortekslerinin birinin tahrip edilmesi karsi taraftaki kulakta hafif isitme
kaybina neden olurken her iki korteksin tahribi isitme duyarliligini biiyiik oranda azaltir.

Sekonder isitme korteksinin tahribi ise kisinin isittigini anlayamamasina neden
olur. Sesin geldigi yoniin belirlenmesinde ise sesin her iki kulaga giris zamanlar1 ve her

iki kulakta algilanan seslerin siddetleri arasindaki farktan yararlanilir.

2.4.8. Isitme Korteksinin Organizasyonu

Kokleanin ilk kisimlarindan gelen yiiksek frekans sinyalleri isitme korteksinin
daha arka bdliimiine, son kisimlarindan (helikotrema’dan) gelen diisiik frekansh
sinyaller ise isitme korteksinin 6n bdliimiine ulasir. Boylece isitme korteksi, sesin

frekans analizini bozulmadan algilamis olur.****

2.5. Isitme Kayiplar

Ug baslik altinda incelenir.
1) letim tipi (ITIK)

2) Sensorinéral tip (SNIK)
3) Mikst tip

2.5.1. iletim Tipi Isitme Kaybi
Kulak kepcesi, dis kulak yolu, kulak zar1, orta kulak kemikgikleri ve kaslarinda

meydana gelen hastaliklar ITIK e neden olmaktadur.

ITIK nedenleri:

Aurikiila: Aurikiila aplazisi, Aurikiila hipoplazisi, Aurikiilada sekil
bozukluklari.

Dis kulak yolu: Buson, Diffiiz otitis eksterna, Otomikoz, Ekzostoz, Yabanci

cisim, Tiimdr, Biill6z mirinjit, Graniiler mirinjit, Timpanoskleroz.

14



Orta kulak: Akut otitis media, sekretuar otitis media, adheziv otitis media,

kronik otitis media, hemotimpanum, glomus timpanikum, timpanoskleroz.

2.5.2. Sensorinéral isitme Kaybi

Isime kayb1 koklea ve/veya daha sonrasindaki bélgeleri (isitme yollari, korteks
vb.) igeriyorsa sensorindral olarak tanimlanir. Dogumsal isitme kayiplarinin % 60’tan
fazlasinin genetik faktorlere baghh oldugu diisiiniilmektedir. Kalitimsal isitme
kayiplariin yaklasik % 70’i sendromik olmayan, geri kalan % 30’u ise diger
anomalilerle beraber goriilen sendromik isitme kayiplaridir Prelingual sendromik
olmayan isitme kayiplarinin % 75’i otozomal resesif, %10-20’si otozomal dominant, %

2-3’1 X e bagli %1°den az1 ise mitokondriyal gecislidir.

SNIK nedenleri:
Genetik
Infeksiydz
Travmatik
Ototoksisite
Neoplastik
Meniere hastaligi

Ani isitme kaybi

2.5.2.1. Genetik SNIK

I¢ kulak yapisal anormalileri
Michel aplazisi

Mondini deformitesi
Scheibe aplazisi

Alexander aplazisi

Genis VA
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Otozomal dominant
Waardenburg sendromu
Treacher Collins sendromu
Stickler sendromu
Branchio-oto-renal sendrom
Norofibramatozis
Otozomal resesif

Usher sendromu

Pendred sendromu

Jarvell ve Lange-Nielsen sendromu

2.5.2.2. infeksiyoz SNiK

Sistemik infeksiyonlar

Viral:

Perrinatal (CMV, rubella)

Postnatal (Kabakulak, EBV, VZ, Influenza, Coxsackie)
Bakteriyal,

Perinatal (Sifiliz),

Postnatal (Lyme hastalig1)

Komsu infeksiyonlarin yayilmasi; Menenjit-ensefalit, Otitis media

2.5.2.3. Ototoksik SNIK
Aminoglikozidler, Vancomycine, Cisplatin, Loop diiiretikleri, Salisilat.

2.5.2.4. Travmatik SNiK
Direkt travma

Ses travmasi

Akut

Kronik

16



2.5.2.5. Neoplastik SNIiK
Akustik ndrinom, menenjiom, fasiyal sinir schwannomalari, Vvaskiiler

tiimorler.?> %

2.6. Koklear implant
Ki, bilateral, c¢ok ileri derecede SNIK olan ve konvansiyonel isitme
cihazlarindan yararlanamayan hastalara uygulanan tibbi bir cihazdir.”” Bu cihazin

uygulanmasi cerrahi bir islem gerektirir.

Sekil 6. Koklear implant

2.6.1. Koklear implantin Tarihgesi

Aleksandro Volta, 1790’larda her bir kulagina metal gubuklar sokmus ve bu
¢ubuklart 50 Volt akima baglamistir. Volta bu uygulamasi sirasinda "une recousse dans
la tete” olarak tarif ettigi basin ¢evresinde bir patlama hissi ve ¢orbanin kaynamasina

2829 gy girisim Ilk olarak isitsel sistemi elektriksel olarak

benzer bir ses duymustur.
stimiile etme girisimi olarak kabul edilir.

Daha sonra 1930 yilinda kulaga degisken akim uygulandiginda isitsel
duyumlarin ortaya c¢iktiginin fark edilmesi iizerine calismalar yeni bir boyut
kazanmigtir. Ayrica bilim adamlar1 kokleanin temel olarak, akustik enerjiyi elektriksel
enerjiye c¢eviren bir transdiiser oldugunu ortaya atmislardir. Bu iki gelismenin
sonucunda, isitme sinirinin elektriksel olarak uyarilmasiyla yapay isitmenin elde
edilebilecegi fikri ortaya atilmistir.*

Djourno ve Eyries 1953’de isitme kayb1 yiiksek derecede olan kronik otitli bir

hastada, fasiyal sinire yonelik dekompresyon yaparken, isitme sinirini direkt
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uyarmislardir. Cerrahiden sonra, hastaya bir primitif sinyal jeneratorii baglanmis, hasta
‘rulet ¢carki’ sesine benzer sesler duydugunu ifade etmistir.?® Dr. House ile eszamanl
olarak ¢alismalarini siirdiiren Dr. Blair Simmons ve Dr. Robin Michelson hayvan ve
insan calismalar1 sonucunda Ki gelisimine katkida bulunmuslardir. 1973 yilinda House
ve ekibi hasta se¢cim kriterlerini belirlemis ve rehabilitasyon programin
hazirlamiglardir. FDA tarafindan onaylanan ilk implant 3M/House implanti 1985
yilinda 3M tarafindan piyasaya siiriilmiistiir.* Dr. Graeme Clark 1970’li yillarda ¢ok
kanalli implantlar {izerine ¢aligmalar yapmaya baslamistir. Daha sonra Dr. Chouard,
eksternal diizenekten internal cihaza bilgi ve giicii radyofrekans (RF) dalgalarim
kullanarak iletmeyi basarmistir. Dr. Clark 1984 yilinda, Nucleus sirketi ile birlikte
yaptig1 calismalar sonucunda, ilk multikanal implant1 uygulamis ve bunlarin monokanal
implantlara {istiinligini gostermistir.?® Ki sistemleri 1980°1i yillarin sonunda, ileri
derecede isitme kayiplarmin tedavisinde giivenilir olarak kabul edilmis ve 1990’
yillarda teknolojideki gelismeler KI alaninda da kendini hissettirmis, elektrot sayisi
8’den 24’c¢ kadar yiikselmistir. Kanal sayisindaki artisin isitmenin anlasilabilirligi
lizerine etkileri vardir. W. House 1980 yilinda c¢ocuklarda ilk kez Ki uygulamasini
gerceklestirmistir. Ulkemizde ise Dr. Bekir Altay tarafindan 1987 yilinda Eskisehir’de

gerg:ekles‘[irilmis‘[ir.?’2

2.6.2. Koklear implantin Genel Ozellikleri

KI, konvansiyonel isitme cihazlarindan ilke olarak biitiinii ile farklidir. Bunu
aciklayabilmek icin isitmenin nasil gerceklestigini goz Oniine almak gereklidir. Ses
atmosferde meydana gelen bir iletisimdir, bir mekanik enerjidir. Ses kendi enerjisi ile
dis kulak yolu, kulak zar1 ve kemikgikler sistemini gecerek bazal membrana ve buraya
yerlestirilmis titrek tiiylere ulasir. Buna isitmenin iletim fazi adi verilir. Titrek tiiyler
heniiz tam olarak bilmedigimiz bir mekanizma ile bu mekanik enerjiyi elektrik
enerjisine doniistiiriir. Yani bir transduction (doniisiim) s6z konusudur. Titrek tiiyler bir
cesit donlisiim aras1 bir “transducer”dir. Burada karakteri degistirilen ses enerjisi
ganglion spiraledeki hiicrelere aktarilir ve isitme siniri ile cekirdeklere ve isitme
merkezlerine tasimir. Konvansiyonel isitme cihazlarindan yararlanamayacak derecede
isitme kaybi olan kisilerin asagi yukart % 90’inda titrek tiiyler hasarhidir ya da
fonksiyonlarimni kaybetmislerdir.12 KI uygulanan kisilerde titrek tiiylerin yokluguna
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karsilik ganglion hiicrelerinin yeterli sayida ve fonksiyonda oldugu kabul edilir.® Yine
isitme siniri ve ¢ekirdeklerinin de saglam oldugu isitme merkezlerinin de iyi ¢alistig
kabul edilmektedir. Ki’de amaglanan gérev, fonksiyon gérmeyen titrek tiiyleri by-pass
etmek ve ses stimuluslarimin ganglion spirale hiicrelerine yada isitme sinirlerine
aktarmaktadir.**** Bu durum ile KI titrek titylerin gérevini iistlenir ve dis ortamla sinir

sistemi arasina yerlestirilmis bir cihaz olarak gorev goriir.

Sekil 7. implantin yerlestirilmesi

2.7. Bilgisayarh Tomografi Fizigi

BT, Xx-1smmin bilgisayar teknolojisi ile birlesmesinin iriinidiir. Bir BT Kkesiti
olusturabilmek i¢in, kesit diizlemindeki her noktanin x-1s1n1 zayiflatma degerini bilmek
gerekir. Bu amagla kesit diizleminin ¢epegevre her yoniinden x —1sin1 gegirilir. Yapilan
Ol¢iimler giiclii bilgisayarlarla islenir. Bulunan sayisal degerler, karsiligi olan gri
tonlarla boyanarak kesit goriintiileri elde edilir.*

BT calisma prensibi olarak 4 tiniteden olusur.

Kaynak: X 1sin tiipii

Dedektor: Hastadan gecen 1sinlar1 toplar

Bilgisayar: Dedektorden gelen bilgileri alir, depolar ve goriiniir hale doniistiiriir.

Monitér: Bilgisayarda olusan dijital goriintiileri gosterir.”
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X-151m Tiipii

BT de, yiiksek voltaj, yiikksek mA ve 0.5-2 sn’lik tarama zamani kullanilir. Sabit
voltaj ve amper degerleri saglanmasi i¢in yiiksek frekansli giic kaynaklar1 gerekir.
25 kW’nin altinda 0,6 mm lik, 60 kW giice kadar 1,0 mm’lik fokiis kullanilir.

BT tiiplerinin 1s1 yiiklenmesi genellikle yiiksektir ve anot 1s1 Kapasitesinin
yiiksek olmas1 gerekir. Modern aygitlarda tiipiin 1s1 kapasitesi 3MJ’den biiyliktiir ve 1s1
kaybetme hiz1 yiiksektir.

Dedektor

Dedektor hastaya gecen radyasyonun intensitesini 6lger. BT dedektorleri, yliksek
X-1511 saptama etkinligine, hizli cevap yetenegine sahip olmali ve genis bir dinamik
aralik icinde calismalidir. Bir BT dedektdriinde, gelen radyasyonun intensitesi ile
orantilt bir elektrik sinyali olusur. Bu sinyal dijitalize edilir ve bilgisayarda depolanir.
Uc tip dedektdr vardir: Xenon dedektorler, solid-state dedektorler, ok sirali
dedektorler.

BT de goriintii olusumu 3 asamada gercgeklesir:

1. Tarama fazi: Data (bilgi) olusur. Yelpaze seklindeki X isinlart viicudu
delerek dedektorler tarafindan absorbsiyon miktari 6l¢iiliir.

2. Rekonstriiksiyon fazi: Bilgi dijital gorlintiiye doniistiiriliir.

3. Dijital-analog doniisiim fazi: Bilgi grinin tonlari seklinde goriilebilir hale

getirilir.

Veri Toplama

Tek sira dedektorlii sistemde kesit kalinligi 1s1n demetinin kolimasyonu ile
ayarlanir. Kesit kalinlig1 arttikca kesite diisen foton miktar1 da ayni oranda artar,
dolayisiyla SNR ve kontrast artar, ancak uzaysal ¢oziimleme diiser. Bu nedenle kesit
kalinlig1 inceldikge kontrasti devam ettirebilmek i¢in ekspojur faktorleri arttirilmalidir.

Dedektorlerin birlestirilerek tek dedektor gibi fonksiyone edilebildigi ¢ok sirali
dedektor sistemlerinde, kesit kalinligin1 dedektdr grubunun genisligi belirler. X-151m
kalinlig1 penumbra alami kesit kalinliginin disinda kalacak sekilde ayarlanir. Boylece
dedektor siralar1 arasinda sensitive profilindeki farklilik ve dolayisiyla goriintiideki

artefakt etkisi azalir, buna karsilik hastanin aldig1 doz biraz artar.
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Tek tek ardisik kesit alan konvansiyonel sistemlerde kesitlerin birbirine gore
konumu, masanin hareketi ile belirlenir. Masa iki kesit arasinda kesit kalinlig1 kadar
hareket ediyorsa kesitler birbirine sirt sirta dayanir, aralik veya iist iiste binme yoktur.
Masanin hareketi kesit kalinligindan az ise kesitler iist iiste biner. Masanin hareketi kesit
kalinligindan fazla ise arada taranmamis bir kesim kaliyor demektir. Reformasyon
goriintiilerinin kaliteli olmasi i¢in ince kesitlerle iist {iste tarama yapilmalidir.

Helikal taramalarda ise kesit konumunu tanimlamak i¢in kolimator alani (pitch)
faktorii tanimlanmistir. Kolimator alami tiiptin 360 derece doniisiinde masanin aldigi
yolun (T-mm), izosenterde kolimator agikligina (C-mm) boliinmesi ile elde edilir. Cok
kesitli BT’ de C tek sirali sistemde oldugu gibi x-1sininin kolimsyon ag¢ikligidir ve bir

defada alinan kesitlerin kalinliklar1 toplamina esittir.

Kesit Yapma

BT goriintiileri dokunun x-1ginlarini ¢izgisel zayiflatma katsayisinin haritasidir.
Toplanan verilerden bir goriintii olusturmak i¢in goriintii olusturmak i¢in goriinti
matriksi i¢erisindeki her vokselin ¢izgisel zayiflatma katsayisin1 hesaplamak gerekir. Bu

deger BT numarasi olarak ifade edilir.

Goriintii Isleme

Hastadan veriler toplanip kesit goriintii rekonstriiksiyonu yapildiktan sonra, elde
edilen goriintliniin taniya yardim etmek amaciyla islenmesidir. Bu iglemler pencereleme
gibi elde edilen goriintiiniin islenmesi olabilecegi gibi hacim vericilerden yeni

gorilntiiler olusturmak veya goriintiileri farkli sekillerde yeniden yapilandirmak seklinde

de olabilir.*®

2.8. Temporal Kemik BT

Kulagin BT incelemesi i¢in ana planlar aksial ve koronal planlardir ve 1983
yilina kadar BT ile temporal kemik incelemesi bu iki plan ile sinirli kalmistir. Klasik
otoradyolojide bilinen diger planlar, ilk defa Zonneveld tarafindan 1983 yilinda
arastirilmis ve uygun hasta pozisyon teknikleri kullanilarak direkt BT ile pek cok klasik
otoradyolojik planin nasil goriintiilenebilecegi anlatilmustir.

Direk BT nin kullanildig1 otoradyolojik planlar sunlardir:
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Aksial plan

Koronal plan

Sagital plan

Semiaksial plan (Guillen)
Semilongitudinal plan (Zonneveld)

Aksiopetrozal plan (Pdschl )

N o g~ w D oRE

Longitudinal plan (Stenvers)

Aksial ve koronal projeksiyonlar temporal kemigin anatomisini ve patolojisini
gostermede yeterlidir ve rutin olarak kullanilan en pratik projeksiyonlardir.

Aksial plan hasta supine pozisyonda iken elde edilir. Genellikle inceleme plani
SSSK’nin iist simirindan asagida bazal koklear kivrimin {ist pargasina kadar uzanir.
Normalde kesit inkrementasyonu 1,5 mm’dir. Tiim temporal kemigi bu pozisyonda
incelemek i¢in yaklasik 7 imaj gereklidir.

Koronal planda ise hasta prone pozisyonundadir ve bas yukar1 dogru
ekstansiyondadir.

Frontal kemigi ve c¢eneyi sabitleyen bir tasiyict yastik¢ik kullanilmalidir. Bu
plan1 saglamak i¢in uygulanan diger bir durumda, hasta supine pozisyonunda ve bas
asagl dogru ekstansiyondadir. Inceleme alani attikin anterior kenari ile posterior
semisirkiiler kanal arasinda uzanir

Aksial plan temporal kemigi incelenmesinde esas olan ideal plandir. En uygun,
en pratik, en kolay projeksiyondur ve ilk once uygulanmasi gereklidir. Anatomik
ayrintilarin ¢ogu aksial planda goriintiilenebilir ve her iki petrdz kemigi bir planda
karsilastirabilme imkan1 vardir. Aksal planin dezavantaji ise lensin aldig1 radyasyondur.
Aksial plan fasial kanalin mastoid segmentini ve VA’yr incelemede yetersizdir.
Inkudomallear ve inkudostapedial eklemler, fasial kanalin parcalari, internal akustik
meatus, LSSK ve yuvarlak pencerenin goriilmesi i¢in en uygun plandir. Koronal plan
internal akustik meatus ve vestiblil i¢in uygun plandir. Aksial plan ile
karsilastirildiginda, nispeten daha az anatomik detay saglamaktadir. Aksial ve koronal

gorintiiler 1-1,5 mm kesit kalinliginda kontinu veya overlapping olarak almir.*"
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2.9. MRG Fizigi

MRG’de kullanilan radyan enerji elekromanyetik spektrumun diisiik enerji
ucunda yer alan radyo dalgalaridir (radyofrekans). Kuvvetli bir manyetik alan igine
konan organizmadaki hidrojen cekirdekleri, uygun frekanstaki bir radyo dalgasi ile
uyarilirsa aldiklar1 enerjiyi, alternatif akim seklinde saptanan bir sinyal olarak yayarlar.
Saptanan bu sinyaller bilgisayarlar araciligi ile kesit (tomografi) seklinde goriintiilenir.
Yontemin baslica sinyal kaynagi hiicre i¢i ve disindaki serbest su ve yag
molekiillerindeki hidrojen ¢ekirdegidir. Yontemde organizmay1 gecen bir radyan enerji
yoktur; tersine enerji aktarimindan sonra hidrojen g¢ekirdeklerinden yayilan sinyaller
saptanir. Yontem transmisyon degil, emisyon olayina bagli bir tomografi yontemidir.

MRG yumusak dokuda kontrast ¢oziimlemesi en yiiksek olan radyolojik tani
yontemidir. Goriintiiler BT kesitlerine benzer. Yumusak doku kontrast ¢6ziimlemesinin
yiilksek olmasi yaninda her ii¢ diizlemde de goriintii alabilmesi ve BT ile iyi
goriintiilenemeyen kemige komsu yumusak dokulart g¢ok iyi goriintiileyebilmesi
yontemin Onemli istiinliikleridir. Akimin kontrastsiz goriintiillenmesi yontemin diger

onemli bir Gstlinliigidiir.

MRG Aygiti

MRG aygitinin ana pargalari: ana magnet (miknatis), gradiyent sargilari, RF
yayan ve saptayan sargilar ve bilgileri depolayan, isleyen ve goriintiileyen
bilgisayarlardir.

Ana magnet: Ana magnet, dokuda olgiilebilen manyetizasyon olusturmak i¢in
gerekli olan, gii¢lii, zamansal ve uzaysal liniformitede magnetik alan1 saglar. Ana
magnet permanent, rezistiv, siliperkonduktiv tipte olabilir. Permanent ve rezistiv
magnetlerde manyetik alan giicliniin st smir1  0.3-0.5T’dir.  Siiperkonduktiv
magnetlerde ise bu sinir klinikte 3.0 T dir.

Gradiyent sargilari: Gradiyent sargilarmin gorevi, sinyal lokalizasyonu
yapabilmek amaciyla manyetik alan1 her {i¢ diizlemde de kontrollii olarak
degistirmektir. Biri kesit diizlemini belirleyen, digerleri sinyalin bu diizlemde nereden
geldigini belirleyen toplam {i¢ gradiyent sargis1 vardir.

RF sargilari: RF pulsunu iretir ve hastadan gelen sinyalleri saptar. RF yayan

sargilar genellikle daha biiyiliktiir ve magnet boslugunun veya viicut alict sargisinin i¢
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kenarina yerlestirilir. Genellikle tiim viicudu gevreleyen biiylik bir verici sargi ile

birlikte her bdlge i¢in ayr1 alict sargilar kullanilir.

Temel Puls Sekanslari

MRG’de goriintii protonlardan gelen sinyallerden yapilir. Goriintiinii elde
edilmesi igin ortamda yeterli sinyali lretebilecek bir proton yogunlugu bulunmasi
sarttir. Bununla birlikte sadece proton yogunlugu farkindan olusturacagimiz goriintiiler
tan1 i¢in yeterli kontrast farki saglanabiliyor. Doku kontrastini artirmak i¢in bagka
Olciitlerden yararlanmak gerekir. Bu 6l¢iitler protonlarin relaksasyon siireleridir (T1, T2,
T*). Gorlntiiler olusturulurken bu Olgiitlerden biri daha agirlikli olarak kullanilir ve
goriintli o Olciitiin ismiyle belirtilir. T1A goriintiilerde anatomik detay yiiksektir. T2A
goriintliler dokularin karakterizasyonunda ve dolayisiyla hastaliklarin saptanmasinda
daha duyarlidir.

MRG’de goriintii kontrasti dokularin proton yogunluk farkiyla birlikte RF
pulsunun enerjisi ve gonderilme araliklar1 ve sinyalin dinlendigi ana baglidir. Bu
faktorlerin degisik sekillerde kombinasyonlar1 goriintli elde etmek i¢in kullandigimiz
puls frekanslarmi olusturur. MRG’de Spin Eko (SE), Invertion Recovery (IR) ve
Gradiyent Eko (GRE) adlariyla anilan, sinyal gonderme ve alma sekillerinin farki
oldugu baslica 3 temel sekans kullanilir.

SE: MRG’nin ana sekansidir. Biri 90, digeri 180 derecelik iki RF pulsu
kullanilir. Once 90 derecelik puls ile longitudinal manyetizasyon transvers diizleme
aktarilir. Bundan kisa bir siire sonra spinleri refaze etmek i¢in 180 derecelik ikinci puls
gonderilir. 180 derecelik pulsun gorevi defaze olmaya baslayan spinleri refaze ederek
elde edilecek sinyali siddetlendirmektir. Iki puls arasindaki siire sonra, spinler refaze
olarak bir sinyal (eko) olusturur. Goriintii bu ekolarin olglilmesi ile iretilir. Bu
gorlintiinlin olusturulmasinda 90 ve 180 derecelik pulslardan olusan puls treni bir¢ok
defa tekrarlanir.

IR: Doku manyetizasyonu 6nce 180 derecelik radyofrekans pulsu ile tersine
cevrilir. Time to inversion denilen bir siire sonra 90 derecelik bir puls gonderilir. Bu
puls ile T1 siiresinde kazanilan longitudinal manyetizasyon transvers diizleme aktarilir.

Bundan sonras1 SE sekansinda oldugu gibidir.
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GRE: Hizli goriintli elde etmek amaciyla gelistirilmistir. Goriintli alma siiresi
saniyeler veya on saniyelerle Olgiilecek kadar kisaltilmistir. Bu kisalma sekansin TR
degerinin kisaltilmast ve 180 derecelik pulsun kaldirilmasi ile saglanir. GRE, puls
sekanslarin1 temel fikri, SE sekanslarindaki 180 derece pulsunun yerine gradiyent
ceviricilerin konmasidir. Gradiyent c¢eviriciler lokal manyetik alani1 gradiyentin
uygulandig1r yonde hafifce arttirir veya azaltir. Buna bagli olarak alandaki protonlar
daha hizli defaze olurlar. Bu gradiyentin siire veya glic bakimindan esiti olan bir
gradiyent ters yonde uygulanirsa defaze protonlar refaze olarak sinyal iiretir (gradiyet

eko). Bu islem SE goriintiilemedeki 180 derece pulsun yaptig1 isin analogudur.

Goriintii Olusturma

MRG’de goriintiiyii olusturabilmek icin sinyalin nereden geldigi bilinmelidir. Bu
amagla RF pulsu ile birlikte manyetik olan gradiyentleri uygulanir Kesit segici, frekans
kodlama, faz kodlama olmak iizere ii¢ ¢esit gradiyent vardir. Bu gradiyentler manyetik
alan1 dogrusal bir sekilde degistirilir.

Once kesit secici gradiyent uygulanarak goriintiilenecek kesit diizlemi belirlenir.
Daha sonra diger iki gradiyent bu diizleme ve birbirine dik sekilde uygulanir. Bu
gradiyentler arasindaki protonlarin fazlarimi ve frekanslarini daha onceden belirlene
sekilde degistirirler. Alanin faz ve frekans kodlar1 6nceden bilinmis olur. Saptanan
sinyalin faz1 ve frekansma bakilir ve nereden geldigi saptanir. Goriintliyli sinyalin

amplitiidiinden olustururuz, fazi ve frekansi ise sinyalin adresidir.

Goriintii Kalitesi

MRG’nin temel amaci, tim goriintileme yontemlerinde oldugu gibi varsa
leyonu saptamak, lokalize ve karakterize etmek, yoksa olmadigini sdylemektir. Tan1
icin en iyi kalitede olan bir MRG goriintiisiinde lezyon ile ¢evresi arasinda yeterli ton
farki bulunmali (kontrast), lezyonun kenarlar1 belirsiz ve goriintii bulanik olmamali
(¢6ziimleme), kumlu ve diizensiz olmamali (giiriiltli), anatomiye ait olmayan goriintiiler

ig;ermemelidir.36
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2.10. Temporal Kemik MR

Temporal kemigin MRG rutin beyin incelemesini icermelidir. Clink{i beyin sap1
patolojileri ve santral isitme yollarindaki patolojiler temporal kemigin primer
patolojilerini taklit edebilir. Incelemede muhakkak kontrastsiz ve intravendz
paramanyetik kontrastli T1 agirhikli SE sekansi bulunmalidir. Kontrastsiz T1A
goriintiiler kan akimini, kanama ve yagin kontrastlanmadan ayrimini saglar. Genellikle
TI1A kontrastsiz koronal kesit temporal kemige yonelik, kontrastli aksial kesitler tiim
beyni i¢ine alacak sekilde planlanir. Konvansiyonel SE 3 mm kesit kalinliginda (1,5
tesla cihazda FOV: 14-16, 192X256 matriks, 4 NEX ) olmalidir. Giiniimiizde 2 mm
kalinliginda SE yada 1 mm kalinliginda T1A 3 boyutlu Fourier transformasyon GRE
sekanslar1 bulunmaktadir.” Bu sekanslarda vyiiksek ¢oziiniirliikte —goriintiileme
miimkiindiir. Cok kiiglik kontrastlanmalar goriilebilir, miikemmel sistern-parankim
ayrim1 yapilabilir ve uygun MRG anjiografi ( MRA) goriintiisii olusur. Kontrast sonrasi
T1A goriintiilerde kullamlan yag baskilama teknigi ozellikle IAK tavanindaki ve
duvarindaki kemik iligine bagli normal hiperintensitenin, kontrastlanmadan ayrimini
saglar.

Aksial proton dansite ya da T2A hizli SE sekanslar1 alinmalidir. Bu sekanslar
kisa zamanda, yiiksek c¢oziiniirliikte goriintileme saglar. Boylece yiiksek su igerikli
lezyonlar ve sistern yerlesimli lezyonlar saptanmaktadir, kanama ve yag ayrimi
yapilmaktadir.

Membrandz labirent patolojilerinde ve Ki adaylarinda yiiksek ¢oziiniirliiklii T2A
gorlintiilleme gerekir. 3B FT “state free-precesssion ya da hizli SE sekansiyla
submilimetrik kesit kalinliginda inceleme yapmak miimkiindiir. Bu sekanslarda BOS ile
labirent ici sivi, sinir ve kemiklerle miikemmel kontrast olusturur. Vestibiilokoklear
sinirin li¢ dalin1 (koklear, inferior ve siiperior vestibiiler sinir) ve fasial siniri gérmek
miimkiindiir. Eger labirent i¢i sivida dolum azhigi goriiliirse timor ya da fibrozisten
stiphelenmek gerekir. Pulsatil tinnituslu hastalarda vaskiiler “time of flight” (TOF)
teknigiyle MRA yapmak gerekebilir. Ayrica nérovaskiiler kompresyon sendromu ya da
temporal temik ya da civarindaki vaskiiler kitle ya da arteriovendz malformasyonlarda
kullanilabilir. Genellikle 1 mm kesit kalinliginda ytiksek ¢oziiniirliikte kullanilmalidir.

Faz dizilimli sargilar yiiksek sinyal-giiriiltii oran1 saglamaktadir. Cogu 3B sekansiyla
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inceleme sonrasinda anotomik yapilar1 istenen diizlemde gormek ve “maximum

intensity projection” (MIP) islemi yapmak miimkiindiir.*°

2.11. i¢ Kulak Anomalileri

I¢c kulagin kemik labirintin malformasyonlar1 tim KSNIK olan hastalarin %

20’sini olusturmaktadir. Geri kalan % 80’lik kisminda kemik labirintin normal olup,

patoloji membranoz yapilarda ve hiicresel diizeydedir.**

Tablo 1. Kokleovestibiiler Anomalilerin Tarihsel Simiflamasi

A.

Jackler et al.(1987) - with week
of developmental arrest

Common cawity (4th week)

l

Cochiear agenesis (5th week)

l

Cochiear hypoplasia (6th week)

l

Incomplete partition (7th week)

l

Normmal development (8th week)

2002 yilinda Sennaroglu ve arkadaglar1 yaptiklari

B.
Phelps (1992)

Severe labyrinthine dysplasia
Mondini deformity”

X-inked deformity

Zheng et al.(2002)

Mondini deformity*

& SN

Complete Incomplete

basal tumn (Type A)  basal turn (Type 8)

anomalilerini soyle siiflamislardir: **

1. Koklear malformasyonlar

Michel Deformitesi

Koklear Aplazi
Koklear Hipoplazi
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D.

Sennaroglu et al.(2002)
Michel deformity
Cochicar aplasia
Common cavity

Cystic cochieovestibutar malformation
(incompiete partition, type 1)

Cochiear {poolm
Incomplete partition (type 1)

Normal development

calismada i¢ kulak



Ortak Kavite Deformitesi
Inkomplet Béliinme Tip I
Inkomplet Boliinme Tip 11

Ortak Kavite Deformitesi

2. Vestibiiler Malformasyonlar
Michel Deformitesi

Ortak Kavite Deformitesi
Vestibiil Aplazisi

Vestibiil Hipoplazisi

Dilate Vestibiil

3. SSK Malformasyonlari
Aplazi
Hipoplazi

Genigleme

4. TAK Malformasyonlari
Aplazi
Hipoplazi

Genigleme

5. VA ve KA Bulgular
Normal

Genigleme

2.11.1. Michel Deformitesi (Komplet Labirintin Aplazi)

Koklear ve vestibiiler yapilar tiimiiyle yoktur. Bu malformasyon son derece
nadirdir. Muhtemelen otik kesenin olusumundan 6nce gelisimde bir duraklama olur ve
bunun sonucunda i¢ kulak yapilar1 hig¢ olusmaz.' BT veya MRG’de komplet i¢ kulak

yoklugu veya sivi dolu tek bir kavite seklinde izlenir. IAK’ lar izlenmez.**
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Bazi vakalarda temporal kemigin petrdz pargasi bile gelismemis olabilir. Orta ve
dis kulak gelismesi ve fonksiyonlari normaldir."*

Tam labirent aplazisi radyolojik literatiirde normalde olmasi gerekenden daha
fazla siklikla bildirilmistir ¢iinkii labirent ossifikasyonu ile karistirilmaktadir. Yasamla
birlikte kazanilan ikinci durumda, radyolojik olarak tesbit edilebilen, Olgiilebilir ve
yogun bir otik kapsiil mevcuttur. Tam labirent aplazisinde ise otik kapsiil hi¢ yoktur.

Boyle kulaklar beklendigi gibi tamamen saglrdlr.1

2.11.2. Koklear Aplazi

Muhtemelen gebeligin 5. Haftasinda koklear tomurcugun gelisiminde bir
duraklama olmasi sonucu kokleann hi¢ olmamasi durumudur ve nadir rastlanir.!
Vestibiil ve SSK’ lar normal, dilate veya hipoplastik olabilir. IAK anteriorunda dens
otik kemik seklinde izlenir. Koklea yoklugunda fasiyal sinir labirintin pargast belirgin

- . . 41,42
anterior deplasman gosterecektir.”™

2.11.3. Koklear Hipoplazi

Geligimin hamileligin altinct ay1 civarinda durmasi tek bir tura ya da daha azina
sahip hipoplastik bir koklea olusumu ile sonuglanir. Tiim koklear deformitelerin
yaklastk % 15’inde bulunur. Vakalarin yaklagik yarisinda siklikla SSK

malformasyonlarinin da eslik ettigi vestibiil genislemesi saptanir.’

2.11.4. Scheibe Aplazisi (Kokleasakkiiler displazi)

Pars inferiorun eksik gelismesi konjenital sagirlikta en sik goriilen histopatolojik
bulgudur. Otozomal resesif gecis gosterir. Korti organi kismen veya tamamen
gelismemistir. Koklear degisiklikler bazal turda belirgin olup apekse dogru gidildikge
siddeti azalabilir veya tamamin1 kapsayacak sekilde belirgin olabilir. SSK’lar ve utrikiil
normaldir. Sensérindral epiteli dejenere olan sakkiil genellikle kollabe olur.!

Scheibe displazisinde temporal kemik BT bulgusu yoktur.*?
2.11.5. Alexander Displazisi

Kemik labirent gelisimi normaldir. Membranéz koklear aplazi mevcuttur.

Temporal kemik BT bulgusu yoktur.*?
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2.11.6. Ortak Kavite

Koklea, vestibiil ve SSK’lar ayr1 olarak secilemez ve birlesik ovoid bir kist
seklinde izlenir. Bu anomali konjenital i¢ kulak bozukluklarinin % 26’sin1
olusturmaktadir. BT de ve MRG’de koklea ve vestibiil i¢i s1v1 dolu tek kistik bir kavite
seklinde izlenir. Kistin biiylikligii degiskenlik gosterse de ortalama olarak vertikalde 7
mm ve horizontalde 10 mm boyutlarindadir.* SSK’lar normal veya malforme olabilir.
Bu hastalarda ayrica IAK anomalileri eslik eder. Cogu hastada IAK fundusu ve lateral

ucu defektle sonlanmaktadir.**#?

2.11.7. Incomplet Partition -1 (IP-1)
Koklea kistik bir goriinlimde olup modiolus ve kribriform alan yoktur, vestibiil
genis ve kistik bir yapidadir. Tip-I’de dilate VA izlenmez. Ancak tiim hastalarda IAK

genistir.*!

2.11.8. Mondini Displazisi (Incomplet Partition-11, IP-11)

En sik goriilen koklear malformasyon tipidir. Koklea 1.5 kivrimli olup orta ve
apikal kivrimlarmin birlesmesi ile ortaya ¢ikan kistik bir apeks vardir. Vestibiil
dilatasyonu ve VA genislemesi eslik eder.** Koklea’nin bazal turu normal olarak gelisir.
Bazal turun izlenmesi teshisin goriintiilenmesinde kose tasidir. Modiolus hipoplaziktir
veya izlenmez. Bu hastalarda % 20 oraninda eslik eden vestibiil, SSK ve endolenfatik
kese malformasyonlari izlenir.***2

Koklea bazal kesimde IAK fundus kesimi arasinda devamlilik vardir ve buna
genis VA eslik ettiginde “gusher” (BOS fiskirmasi) veya translabirintin fistiil gelisebilir.
Fasiyal sinirin labirintin segmenti ile timpanik segmenti arasindaki ag1 normalde
keskindir. Bu ac¢inin artmasi ve anterior konveksite gostermesi perilabirintin fistiil
gelismesi igin potansiyel tehlikedir. Bylece BOS’un IAK’dan fasiyal sinirin labirentin
segmentine kacis1 kolaylasir. Labirintin segment genislediginde MRG’da fasiyal sinir
goriiniir hale gelir.***

Isitme fonksiyonu normalden derin kaybina kadar varan bir aralikta

degiskendir."
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Mondini malformasyonu genis VA ile biiyiik 6l¢tide iliskilidir. Kistik koklea ve
vestibiiler malformasyonda (IP-1) bos-kistik kokleaya genis VA eslik etmez fakat tiim
hastalarda IAK genistir.22’44‘45

Mondini malformasyonu insidansinin yiiksek oldugu sendromlar1 soyle
siralayabiliriz; Klippel-Feilsendromu, Pendred sendromu, Trizomi sendromu ve Di-

George sendromudur.**

2.11.9. X-Linked Sagirhk

X-linked sagirlik olduk¢a nadir goriilen, konjenital mikst tip isitme kaybina
sebep olan bir anomalidir. isitme kayb1 genelde progresedir.

X-linked tipi sagirlikta koklear modiolus olugmamistir. Koklea tiirbiison
goriiniimiinde, IAK ise siklikla dilatedir. Vestibiiler sistemde, PSSK siklikla deformedir
ve VA genislemis olabilir.' Bu hastalarda cerrahi sirasinda stapes maniplasyonu
sonrasinda i¢ kulaktan orta kulaga dogru yogun bir BOS kagis1 olur ki buna stapes
gusher denir.*

Ik olarak 1971 yilinda Nance ve ark. stapedektomi sirasinda fiske stapes tabani

ve perilenfatik gusher ile iliskili olarak X-linked sagirlig1 tanimlamislardir.*’*®

2.11.10. Vestibiiler Akuadukt Genislemesi

Radyolojik olarak tespit edilebilen en yaygin i¢ kulak malformasyonudur. Ortak
krus ve bunun dis aperturasi arasindaki yar1 yol olgiilerek hesaplanan normal VA ¢ap1
0.4 ile 1 mm arasindadir. VA genislemesi tanisini koymak igin ¢apmin 2 mm’yi
gecmesi gerekmekle beraber 6 mm’ye kadar genisleyebilir. Bir¢ok vakada VA
genislemesine koklear veya SSK malformasyonuda eslik eder. Tipik olarak bilateraldir.
Cocuklar siklikla normal veya hafif azalmis bir isitme ile dogarlar ve bu cocukluk
doneminden ergenlige ve genc¢ eriskinlige kadar giderek kotiilesir. Diger i¢ kulak
malformasyonlarinda oldugu gibi, 6zellikle kafa travmalarindan sonra ani isitme kaybi

gelisimine yatkmdirlar.!
2.11.11. Semisirkiiler Kanal Displazisi

LSSK displazisi sik goriilen i¢ kulak malformasyon tipidir. Koklea
malformasyonu olan kulaklarin % 40’inda LSSK displazisi de birlikte bulunur. LSSK
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deformitesine PSSK veya SSSK deformitesine oranla daha sik rastlanir. SSK
displazisinin tipik radyolojik goriinlimii vestibiille birlikte kisa, genis bir kistik
bosluktur.1

SSK’lardaki diger anomaliler kanallarin kisa, genis, dar olmasi, parsiyel veya
tam yoklugudur. Yine kanallar lokal ektazik veya dar olabilir. SSK aplazisi SSK
displazilerinin yalnizca dortte biri kadar yaygindir. Siklikla koklear anomalilere eslik

ederler.*?

2.11.12. Internal Akustik Kanal Anomalileri

IAK’da aplazi, daralma, genisleme olabilir. IAK’1n uzunlugunun 3 ile 18 mm
arasinda degistigi bildirilmektedir (ortalama 12 mm). IAK’in cap:1 2-8 mm arasinda
degiskenlik gosterebilir.”®> Kanal ¢ap1 2 mm’nin altinda ise darliktan bahsedilir. IAK
darhig1 konjenital malformasyonlara % 12 oraninda eslik eder. IAK stenozu olan
hastalarda fasial sinir cogunlukla izlenirken biiyiikk oranda vestibiilokoklear sinir
hipoplazik veya aplaziktir.

IAK anomalilerini ve igerisindeki vestibulokoklear sinir varligmi saptamak Ki
adayhigini belirlemede olduk¢a 6nemlidir. MRG’de koklear sinir izlenmezse Ki

kontrendikedir.**>°

2.11.13. Sekizinci Sinir Anomalileri

Sekizinci sinir aplazisi veya hipoplazisi her zaman olmasa da IAK’nm
gelismedigi veya dar oldugu konjenital anomaliler ile sik goriiliir. Benzer sekilde
sekizinci sinir gelisim bozukluklar1 siklikla i¢ kulak malformasyonlariyla beraber
goriiliir ancak koklea ve SSK’ lar normal yapida olsa bile isitme ve denge sinirleri

saglikli olmayabilir.!

2.12. Birlikte Goriilen Sendromlar ve Ailesel Gegisler

SNIK yaptig1 bilinen ve sayilar1 giderek artan birgok sendromda i¢ kulak
malformasyonlarinin da oldugu tespit edilmistir. En ¢ok goriilen birkag ornekten
bahsedecek olursak; Tip | Waardenburg sendromunda SSK’larin ii¢liniin birden
olmamast % 17 oraninda bildirilirken koklear hipoplazi sikligi % 8 oraninda

bildirilmistir. Tip Il Waardenburg sendromunda ise PSSK’m gelisim bozuklugu
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bildirilmistir. CHARGE sendromunda da SSK hipoplazisi veya agenezisine rastlanan
vakalar olmustur. Brankiootorenal sendromda da bazen genis VA ile birlikte olabilen
koklear hipoplazili olgular yaymlanmistir. Penred sendromunda da bazen modiolus
anomalisi ile birlikte olabilen genis VA sik rastlanan bir durumdur. Trizomi E ve Usher
sendromunda da otik kapsiil anomalileri bildirilmistir.

Ailesel gecisli nonsendromik i¢ kulak malformasyonlari da tanimlanmistir.
Otozomal resesif gecis Ozelligi gosteren bir mondini aplazisi tipi bildirilmistir. Ailesel
mondini displazilerinin genetik analizinde DFN3 gen lokiisiinde bir delesyon
saptanmistir.

Michel’in tam labirent aplazisinde muhtemel otozomal resesif gecis Ozelligi
gosterilmistir. Ailesel LSSK malformasyonu dis ve i¢ kulak anomalileri ile beraber
goriilebilir. Nonsendromik ailesel gegisli genis VA nin Pendred geniyle bir baglantisi

mevcuttur.?
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3. GEREC ve YONTEM

Calisma, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Etik Kurulunun 23 Agustos
2013 tarihli toplantisinda, kurulun 5 nolu izniyle gergeklestirildi. Kulak Burun Bogaz
Anabilim Dalinda Ocak 2011-Aralik 2013 tarihleri arasinda KSNIK tanisi ile takip
edilen 167°si erkek ve 133’i kiz toplam 300 hastanin temporal kemik BT ve MRG
goriintiileri ile serebral MRG goriintiileri retrospektif olarak tekrar degerlendirildi.
Yapilan odoyometri ve ERA testleri sonucu tiim hasalarda isitme kayb1 bilateraldi ve
toplam 600 kulak degerlendirildi. Hastalarin yaslari 1-30 arasinda degismekte olup
ortalama 4,1 idi.

Calismamiza sadece KSNIK olan hastalar alirken sekonder isitme kaybi
olanlar dahil edilmedi. Tiim goriintiiler preoperatif degerlendirildi. Postoperatif hastalar
calisma dis1 birakildu.

BT goriintileme ¢ok kesitli cihaz ile (Asteion TSX-021B Toshiba, Tokyo,
Japonya) 4x0,5 kolimasyonda, 0,75 rotasyon zamani, 1 mm kesit kalinligi, 0,750 picth
F, 100 efektif mAs ve 120 kV parametreleri kullanilarak, supin pozisyonunda inferior
orbital kenar ile external akustik kanalin iist kenar1 arasindaki ¢izgiye orbitomeatal hat
paralel olacak sekilde a¢1 verilerek (0-30 derece arasi agi1 ile) gerceklestirildi.
Goriintlilemede genellikle 400WW /4000 WL degerleri kullanildi.

MRG 1.5 Tesla Signa Hdxt siiper iletken sistemi ile gerceklestirildi (GE, USA).
Incelemede 8HR brain koil kullanildi. I¢ kulak MRG’de aksiyel FIESTA sekans1 (TE:
minimum, Nex: 4,00, Slice Thickness: 1,0 ve Flip Angel: 65 derece) kullanildi. Beyin
MRG’de ise FLAIR sekanst (TR: 9000, TE: 95,0, Nex: 1,00, Slice Thickness: 5.0,
Spacing: 1,5) kullanildi.

Tablo 2’de goriintiileme ile degerlendirdigimiz parametreler sunulmaktadir.

34



Tablo 2. Konjenital Sensorinéral isitme Kayiph Olgularda Temporal Kemik BT, i¢ Kulak MRG
ve Serebral MR’de Degerlendirdigimiz Parametreler

BT de degerlendirilenler

MRG de degerlendirilenler

Aplazi .
Hipoplazi Aplazi
Koklea Tur sayis1 Koklea Hipoplazi
Kistik kavite Tur sayist
Skleroz artisi Kistik kavite
Dilate Dilate
Vestibiil Kistik kavite Vestibiil Kistik kavite
Aplazi Aplazi
SSKlar Apla}zi / hipoplazi SSKlar Aplgzi / hipoplazi
Genigleme Genisleme
PAK lar Apla}zi / hipoplazi PAK lar Aplgzi / hipoplazi
Genigleme Genisleme
VA IAK igindeki sinirler
KA Endolenfatik kese
Mastoid hiicrelerde ve orta kulak boslugunda
Hipoplazi yumusak doku ve / veya sivi sinyali
Mastoid e
hiicreler Havalanma kayb1 ve / veya Serebral degisiklikler
yoklugu Serebellar degisiklikler
Yumusak doku dansitesi

Orta kulak boslugunda yumusak doku dansitesi

Orta kulak kemikgikleri (malleus, stapes ve inkus)

Sigmoid siniis

Juguler fossa
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4. BULGULAR

Calismamizda 600 kulaktan 136’sinda (% 20,3) i¢ kulak anomalisi tespit edilmis
olup bunlarin 18’1 (% 13,2) koklear anomalilerdir. Calismaya dahil edilen 2 kulakta (%
2) Michel deformitesi, 1 kulakta (% 0,7) ortak kavite deformitesi, 5 kulakta (% 3,6) IP-I
ve 6 kulakta (% 4,4) IP-11 (mondini) ile uyumlu bulgular izlendi. Toplam 21 kulakta
koklear sinir aplazisi/hipoplazisi mevcuttu (Tablo 3). Koklear sinir aplazisi/hipoplazisi
izlenen 21 kulaktan 13’tinde bu anomali izole iken tek tarafli anomali olan 2 olguda IP-
Il ve 1 olguda IP-I ile birliktelik gozlendi. Ayrica Michel deformitesi olan 2 kulakta,
ortak kavite deformitesi olan tek kulakta ve IAK aplazisi olan iki kulakta da koklear
sinir aplazisi/hipoplazisi izlendi. izole vakalarin 3’ii sag kulakta, 2’si sol kulakta iken 4
hastada bilateral anomali mevcuttu ve bir hastada ise ek olarak vestibiiler dal da
aplazikti. IP-11 bir olguda sag da IAK da daralma ve kanal icerisinde fasiyal sinir oldugu
diistiniilen tek sinir ve IP-I olan bir olguda ise sag da 8. kranial sinir hipoplazisi ve
koklear ve vestibiiler dal aplazisi, solda vestibiiler dal aplazisi izlendi (koklear sinir

dogaldi).

Tablo 3. i¢ Kulak Malformasyonlar1 Tablosu

I¢ Kulak Malformasyonu Say1 Yiizde (%)
Michel deformitesi 2 1,4
IP-1 5 3,6
IP-11 6 4.4
Ortak kavite deformitesi 1 0,7
Koklear sinir aplazisi / hipoplazisi 21 15,4

Koklear aplazi michel deformitesi olan toplam 2 kulakta izlenirken, 2 kulakta
izole koklear hipoplazi (ek olarak bilateral SSK’lar dilatasyon) mevcuttu. Koklear tur
eksikligi 6 kulakta (mondini olgulari), kistik kavite seklinde koklea ise 6 kulakta (5
kulakta IP-1 ve 1 kulakta ortak kavite deformitesi) izlendi. 2 kulakta koklea etrafinda
skleroz artisi izlendi ve otoskleroz olarak degerlendirildi. Dilate vestibiil 16 (6 mondini,
6 LSVD) kulakta izlenirken bunlarin 2’sinde izole vestibiiler dilatasyon mevcuttu, 2
olguda ise vestibiiler dilatasyona solda belirgin bilateral IAK dilatasyonu eslik ediyordu.
Kistik kavite seklinde vestibiil 6 kulakta izlendi (1 kulakta ortak kavite deformitesi ve 5
kulakta IP-I). Michel deformitesi olan 2 kulakta vestibiil aplazisi izlendi (Tablo 4).
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Tablo 4. Koklear ve Vestibiiler Anomaliler Tablosu

Lokalizasyon | Bulgular Sag Sayi Sol Yiizde (%)
Koklear aplazi 1 1 1,4
Koklear Koklear hipoplazi 1 1 1,4
anomaliler Kistik kavite seklinde koklea 2 4 4,4
Koklear eksik tur 3 3 4,4
Koklea etrafinda skleroz artigi 1 1 14
Vestibiiler Dilate 8 8 1,7
anomaliler Kistik kavite 2 4 4.4
Aplazi 1 1 1,4

Toplam 16 kulakta genis VA (6 kulakta IP-1I"nin komponenti) ve 4 kulakta VA
agenezisi izlendi. Calismamizda 10 kulakta LSSK, 10 PSSK ve 8 SSSK da
aplazi/hipoplazi izlendi. Ayrica toplam 42 kulakta IAK dilate izlenmistir (IP-1 olan
olgular, IP-II olan bir olgu ve vestibiiler dilatasyon olan bir olgu). Toplam 5 kulakta
IAK aplazik izlenmis olup 1 olguda tek tarafli (IP-1I) IAK hipoplazisi ve kanal icinde
fasial sinir ile uyumlu oldugu diisiiniilen tek sinir mevcuttu. Toplam 21 kulakta yiiksek
yerlesimli juguler bulb varyasyonu izlenirken bunlarin 13’ sag kulakta, 2’si sol kulakta
ve 3’0 her iki kulakta izlendi. Calismaya dahil edilen 28 kulakta SSK
aplazisi/hipoplazisi izlenirken bunlardan 5 inde izole SSK aplazisi/hipoplazisi mevcuttu.
izole olgularin 2’sinde LSSK hipoplazisi, 2’sinde PSSK hipoplazisi ve 2’sinde ise tiim
SSK’larda aplazi izlendi. IP-I olan tek kulakta, Michel deformitesi olan 2 kulakta ve
LSVD olan 2 kulakta SSK aplazisi/hipoplazisi izlendi. Ayrica ortak kavite deformitesi
olan 1 kulakta da o taraf SSK’lar sekillenmemis olup 12 kulakta toplam 19 tane SSK
dehisansi izlendi. Toplam 8 kulakta LSSK ve vestibiil dilatasyonu izlendi (LSVD) ve 1

olguda ise her iki kulakta izole vestibiil dilatasyonu mevcuttu (Tablo 5).

Tablo 5. IAK, VA ve SSK Anomalileri

. Say1
Lokal Bulgul Yii %
okalizasyon ulgular Sag Sol iizde (%0)
. . Dilatasyon 20 22 30,88
TAK anomalileri Aplazi/ hipoplazi 4 2 4.4
L Dilatasyon 10 6 11,7
VA anomalileri Agenezi > > 2904
LSVD Lateral SSK ve vestibiil displazisi 4 4 5,88
SSSK aplazisi / hipoplazisi 5 3 5,88
SSK anomalileri PSSK aplazisi / hipoplazisi 5 5 7,35
LSSK aplazisi / hipoplazisi 5 5 7,35
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Yapilan degerlendirme sonrasi 4 kulakta mastoid hiicrelerde havalanma azligi16
kulakta mastoid hiicrelerde, 8 kulakta orta kulak boslugunda ve 60 kulakta ise mastoid
hiicrelerde ve orta kulak boslugunda yumusak doku dansiteleri izlendi. Toplam 9
kulakta mastoid hiicrelerde hipoplazi, 1 kulakta dis kulak yolu stenozu ve 2 kulakta
anterior yerlesimli sigmoid siniis izlendi. 2 kulaktaorta kulak kemikgikleri displazik

goriiniimdeydi (Tablo 6).

Tablo 6. Diger Degisiklikler Tablosu

Her iki kulakta izlenen diger degisiklikler Sag Say1 Sol Yiizde (%0)
Mastoid hiicrelerde yumusak doku dansitesi 8 8 2,66
Orta kulakta yumugak doku dansitesi 4 4 1,33
Mastoid hiicrelerde ve orta kulakta yumusak doku dansitesi 32 28 10
Mastoid hiicrelerde havalanma azlig1 3 1 0,66
Mastoid hiicrelerde hipoplazi 5 4 1,12
Dis kulak yolu stenozu 1 0 0,16
Anterior yerlesimli sigmoid siniis 0 2 0,33
Orta kulak kemikgiklerinde displazi 1 1 0,33
Yiiksek yerlesimli juguler bulb 11 10 3,5

Calismasizdaki 300 hastadan 44’iinde serebral ve/veya serebellar patoloji izlendi
(% 7,3) (Tablo 7).

Tablo 7. Serebral ve/veya Serebellar Degisiklikler

Serebral ve/veya serebellar degisiklikler Say1 Yiizde(%0)
Korpus kallozum hipoplazisi ve kolposefali 4 9,09
Korpus kallozum agenezisi ve kolposefali 4 9,09
Band heterotopi 2 4,54
Serebellar vermis ve/veya hemisfer hipoplazisi 6 13,63
Serebral veya serebellar araknoid kist 6 13,63
Periventrikiiler intensite artisi 12 27,27
Myelinizasyonda gecikme 2 4,54
1nk0mplet lizensefali 2 4,54
Kavum septum pellisidum ve vergaye varyasyonu 4 9,09
Pakigri / polimikrogri 1 2,27
Koroid pleksus kisti 1 2,27

Sekil 8-18’de olgu 6rnekleri sunulmaktadir.
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Olgu Ornekleri

Sekil 8. Olgu 1: 3 yasinda erkek hasta, bilateral SNiK. i¢ kulak MRG incelemede ardisik FIESTA
kesitleride (a-c) sagda IAK hipoplazik goriiniimde ve kanal icinde 7. kranial sinir ile
uyumlu oldugu diisiiniilen tek sinir izleniyor, solda ise IAK ve kanal icerisindeki kranial
sinirler izlenmiyor.
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c

Sekil 9. Olgu 2: 3 yasinda erkek hasta, KSNIK. i¢ kulak MRG incelemede ardisikk FIESTA
kesitlerinde (a-c) bilateral IAK’lar dilate izlenmektedir.
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c

Sekil 10. Olgu 3: 1 yasinda erkek hasta, KSNiK. i¢ kulak MRG’de ardisik FIESTA kesitlerinde (a-
c) bilateral IAK lar, koklea, vestibiil ve SSK’lar viziialize olmuyor (Michel Deformitesi).
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Sekil 11. Olgu 4: 3 yasinda kiz hasta, KSNIK. i¢ kulak MRG FIESTA (a) ve BT (b, c) kesitlerinde
solda koklea, vestibiil ve SSK’lar ayr1 olarak secilemiyor ve birlesik ovoid bir Kkist
seklinde izleniyor (Ortak Kavite Deformitesi).
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Sekil 12. Olgu 5: 4 yasinda erkek hasta, KSNiK: Ardisik Temporal kemik BT’de (a-c) solda
koklea kivrim sayisi normalden az ve koklea dilate ve deforme, vestibiil deforme
izlenmektedir (Mondini Deformitesi).
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b

Sekil 13. a,b) Olgu 6: 1 yasinda erkek hasta, KSNiK: Ardisik Temporal kemik BT kesitlerinde (a,
b) solda koklea ve vestibiil kistik bir yapida izlenmektedir (IP-1).

Sekil 14. Olgu 8: 2 yasinda erkek hasta, KSNIK: Temporal kemik BT’de sagda belirgin bilateral
mastoid hiicrelerin ve orta kulak bosluklarinin havalanmasim azaltan yumusak doku
dansiteleri izlenmektedir (otit ve mastoidit).

44



Sekil 15. Olgu 10: 4 yasinda kiz hasta, KSNiK: Ardisik Beyin FLAIR MRG kesitlerinde (a, b)
korpus kallozum posterioru izlenmiyor (korpus kallozum hipogenezisi). Ayrica
kolposefali eslik etmektedir.

Sekil 16. Olgu 11: 2 yaginda erkek hasta, KSNiK: Serebral FLAIR MRG’de periventrikiiler
hiperintens alanlar izlenmektedir (sekel degisiklikler?).
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Sekil 17. Olgu 12: 3 yasinda erkek hasta, KSNIK: Serebral FLAIR MRG sekansinda bilateral
serebellar hemisferlerde kleftler izlenmektedir.

Sekil 18. Olgu 13: 1 yasinda kiz hasta, KSNIK: Serebral FLAIR MRG sekansinda sag serebral
hemisferde giruslar s1g ve sulkuslar oblitere izlenmektedir (inkomplet lizensefali).
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5. TARTISMA

Isitme kaybinin derecesine gore her 1000 canli dogumdan 1 ila 3’{inde KSNIK
gortliir. Bir ya da daha ¢ok risk faktorii olan bebeklerde, risk faktorii olmayanlara gore
belirgin isitme kaybi goriilme siklig1 10 kat daha fazladir (% 2-5).

SNIK olan ¢ocuklarmn bircogunda radyolojik olarak i¢ kulak yapilar1 normal
tespit edilir, ¢linkii malformasyonlarin ¢ogu membranoz labirentte sinirlidir. Yayinlanan
malformasyonlarin sikligi; calismanin yapildigr toplumun isitme diizeyi, kullanilan
goriintiileme cihazinin kalitesi ve aragtirmacinin kullandig1 anormalite kriterlerine gore
degiskenlik gosterir. Giiniimiiz teknolojisi ile elde edilen temporal kemik BT ve MRG
goriintiilleri ile % 20 oraninda i¢ kulak malformasyonlar1 saptanabilir. Bu
malformasyonlarin saptanmasi1 énemlidir ¢iinkii bu hastalarin bir kisminda anomalilere
bagli tekrarlayan menenjit ve kafa travmasi veya ani basing degisikliginde ani igitme
kaybi ve BOS kagag riski vardir.!

Antonella ve ark’nin 1999 yilinda yaptigi bir BT c¢alismasinda SNIK olan 157
¢ocugun % 31’inde anomalilerin oldugunu saptamustir.”’ 2002°de yapilan diger bir BT
calismasinda ise McClay JE ve ark SNIK olan ¢ocuklarm 185 kulaginda % 17’sinde
anomaliler tespit ederken, SNIK olmayan 309 cocugun kulaklarinda herhangi bir
anomali tespit edememislerdi.*?

Konjenital i¢ kulak malformasyonlarininda dahil oldugu bir gok SNIK de isitme
sinirinin elektrikle uyarilmasi basarili olarak bulunmustur. Ki’nin temel dayanag: tiiylii
hiicrelerin olmadig1 durumlarda dahi koklear sinir hiicrelerinin saglikli olabilmesidir. I¢
kulagin konjenital malformasyonlarinda, diger SNIK’lere oranla isitme siniri hiicre
sayisi daha azdir. Implantasyon 6ncesi gekilen BT’de dar bir IAK sinirin saglam
olmadig1 konusunda giiglii bir uyaricidr.*

Ki KBB alaninda son yiizyillin en biiyiik gelismesidir ve genel olarak tip
alaninda 20. Yiizyilin doniim noktas1 olan basarilardan biridir.>®

KI konvansiyonel isitme cihazlarindan fayda gdremeyen bilateral ¢ok ileri
derecede SNIK olan hastalarin isitsel rehabilitasyonunda kullanmlan elektronik bir
cthazdir. Cihaz i¢ kulagin hasarli boliimiinii gecip direkt isitme sinirini uyararak igitme
kayipli bireyin sesi algilamasma ve konusmay1 ayirt etmesine yardimer olur. KI ile

duymak normal isitmeden farklidir ve isitmeyi 6grenmek zaman alir.?
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Ki ameliyatlar1 ciddi isitme kaybi olan hastalarin tedavisinde yaygm olarak
kabul goren rutin bir cerrahi islem haline gelmistir. Literatlirdeki kaynaklara gore
diinyada su ana kadar yaklasik 188.000 Ki kullanicist bulunmaktadir.? Ulkemizde KI
kullanicilarinin sayisi ile ilgili kesin rakam verilememekle birlikte son 20 yilda yaklasik
9.000 KI ameliyatinin uygulandig: tahmin edilmektedir.

KSNIK olan hastalarda esas inceleme yontemi BT ve MRG’dir.>* Bazi ekoller
tek bagina MRG,> bazilar1 da her iki yontemi birlikte kullanmaktadir.>® Radyolojik
inceleme, kontraendikasyon bulunan olgular1 ve ameliyat sirasinda karsilasilabilecek
patolojileri saptamak amaciyla kullanilmaktadir. Ayrica, hangi kulagin tercih
edilecegine karar vermede rol alir.

Aksiyel ve koronal plandaki yiiksek ¢oziiniirlikli temporal kemik BT kemik
yapilarla ilgili bilgiler vermektedir. Kokleanin yapisi, modiolusta defekt olup olmadig,
osifikasyon veya dogumsal malformasyonlarin varligi, IAK’ nin boyutlari, gériilebilir.
Ameliyat sirasinda cerrahin  karsilasabilecegi  patolojiler (6rnegin  mastoid
pnomatizasyon ve buna bagl sigmoid siniisiin lokalizasyonu, fasiyal sinirin seyri ve
kemik kanalin yapisi, yiiksek veya tlizerinde kemik aciklik bulunan jugiiler bulbus) bu
incelemeyle degerlendirilebilir. Ancak BT i¢ kulak sivilar1 ve IAK daki sinirlerle ilgili
yeterli bilgi vermemektedir.

MRG i¢ kulak sivilar1 ve IAK’daki sinirlerle ilgili ok ayrintili bilgiler vermekte,
ancak kemik yapilar agisindan yetersiz kalmaktadir.

Radyolojik olarak koklear sinir aplazisi, kokleanin agenezisi ve IAK yoklugu KI
icin kontraendikasyon teskil etmektedir. Bunun disindaki patolojilerde gerekli dnlemler
alinarak ameliyat gerg:eklestirilebilir.57

Koklear malformasyonlari Michel deformitesi, ortak kavite deformitesi, koklear
aplazi, koklear hipoplazi, IP-I ve IP-II seklinde siniflayabiliriz.*®

Cok nadir olarak goriilen Michel deformitesinde koklear ve vestibiiler yapilar
timiiyle yoktur (41). BT veya MRG’de komplet i¢ kulak yoklugu veya sivi dolu tek bir
kavite seklinde izlenir. IAK’lar izlenmez."*

Ortak kavite deformitesinde koklea, vestibiil ve SSK’lar ayr1 olarak segilemez ve
birlesik ovoid bir kist seklinde izlenir. Bu anomali konjenital i¢ kulak bozukluklarinin

% 26’sm1 olusturmaktadir. BT de ve MRG’de koklea ve vestibiil i¢i s1ivi dolu tek kistik
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bir kavite seklinde izlenir.* SSK’lar normal veya malforme olabilir. Bu hastalarda ayrica
IAK anomalileri eslik eder.*>3®

Koklear aplazi kokleanin hi¢ olmamasi durumudur ve nadir rastlanir.” Vestibiil
ve SSK’lar normal, dilate veya hipoplastik olabilir. IAK anteriorunda dens otik kemik
seklinde izlenir. Koklea yoklugunda fasiyal sinir labirintin parcasi belirgin anterior
deplasman gosterecektir.*>%

Koklear hipoplazi ise tek bir tura yada daha azina sahip koklea olarak
tanimlanabilir. Tim koklear deformitelerin yaklasik % 15 inde bulunur. Vakalarin
yaklasik yarisinda siklikla SSK malformasyonlarinin da eslik ettigi vestibiil genislemesi
saptamr.1

IP-I’de koklea kistik bir goriinimde olup modiolus ve kribriform alan yoktur,
vestibiil genis ve kistik bir yapidadir. VA dilatasyonu izlenmez iken tiim hastalarda IAK
genistir.*

IP-11 (Mondini) ise en sik goriilen koklear malformasyon tipidir ve koklea 1.5
kivrimli olup orta ve apikal kivrimlarinin birlesmesi ile ortaya c¢ikan kistik bir apeks
vardir. Vestibiil dilatasyonu ve VA genislemesi eslik eder. Koklea’nin bazal turu normal
olarak gelisir. Modiolus hipoplaziktir veya izlenmez. Bu hastalarda % 20 oraninda
eslik eden vestibiil, SSK ve endolenfatik kese malformasyonlar1 izlenir.**** Mondini
malformasyonu genis VA ile biiyiik olgtide iliskilidir.

Sennaroglu ve ark’nin 2009°da 46 i¢ kulak malformasyonu izlenen ve
retrospektif olarak yeniden siniflandirma amach degerlendirme yaptiklar1 ¢aligsmada,
anomali izlenen 46 kulaktan 8 inde (17,3) IP-1 ve 10 unda IP-II (21,7) saptadi.
Dilatasyon miktar1 IP-11 olan kulaklarda minimal iken IP-I olan kulaklarda genis kistik
vestibiil izlendi. Hastalarin biiyiik kisminda (% 67) SSK’lar normaldi. IP-I olan tiim
hastalarda IAK dilate iken IP-II olan 4 olguda normal, digerlerinde ise dilate izlendi. IP-
IT olan tiim olgularda genislemis VA izlenirken IP-I olan higbir olguda izlenmedi.
Vestibiiler akuadukt dilatasyonu tiim olgularda simetrikti. Caligmaya alinan higbir
olguda KA dilatasyonu veya bagka anomalisi izlenmedi.>® 2006 yilinda yaptiklar
benzer bir ¢alismada ise 20 i¢ kulak anomalisi saptanan hastadan 2’sinde (% 10) ortak
kavite deformitesi, 4’iinde (% 20) IP-I, 4’tinde (% 20) IP-11, 9’unda (% 45) LSVD
saptamislardir.®® 2002 yilinda yaptiklari ¢alismada 54 kulakta 2 kulakta (% 3,7) Michel
aplazisi, 1 kulakta (% 1,8) koklear aplazi, 4 kulakta (% 7,4) koklear hipoplazi, 7 kulakta
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(% 12,9) ortak kavite deformitesi ve 12 kulakta (% 22,2) IP-II izlemislerdir.®® Yeni
olgular ekleyerek yaptiklari ayr1 bir ¢alismada ise 46 kulakta 2’sinde (% 4,3) Michel
aplazisi, 3’tinde (% 6,5) koklear aplazi, 3’iinde (6,5) koklear hipoplazi, 6’sinda (% 7,14)
ortak kavite deformitesi ve 10°unda (21,7) IP-1I izlemislerdir.**

Huo ve Wong’un 2012 yilinda 65 SNIK tanili hastada yaptiklar1 ¢alismada 20
hastada 33 kulakta i¢ kulak malformasyonu saptadilar. Bunlarin 10’u koklear
malformasyon olup 1 kulakta (% 3) Michel deformitesi, 2 kulakta (% 6,1) ortak kavite
deformitesi, 1 kulakta (% 3) koklear aplazi, 1 kulakta (% 3) koklear hipoplazi, 2 kulakta
(% 6,1) IP-1 ve 3 kulakta (% 9,1) IP-II saptadilar.®

Ma ve ark’nin 2008 yilinda 44 hastada yaptiklar1 ¢alisma da 25 hastada herhangi
bir i¢ kulak anomalisi izlemezler iken 19 hastada toplam 36 kulakta i¢ kulak anomalisi
izlediler. 1 kulakta (% 2,7) Michel deformitesi, 3 kulakta (% 8,3) ortak kavite
deformitesi, 3 kulakta (% 8,3) IP-I, 5 kulakta (% 13,8) IP-II sapt21m1$121rd1r.62

Westerhorf ve ark’nin 2001 yilinda 42 kulakta yaptiklar1 bir ¢alismada 4(% 9,5)
Mondini ve varyanti olabilecek anomali tespit etmislerdir.”

Kontorinsi ve ark’nin 2013 yilinda i¢ kulak BT ve MR’de koklear aplazi
saptadiklar1 23 hastada (28 kulakta) yaptig1 bir calismada 6 kulakta (21,4) ortak kavite
deformitesi, 4 kulakta IP-1 (14,2) ve 1 kulakta IAK atrezisi (3,5) saptamuslardir.®*

Semaan ve ark’nm 2012 yilinda yaptig1 bir ¢alismada otosklerozlu hastalarda Ki
etkili ve giivenli isitme rehabilitasyonu ile gergeklestirilebilecegini stiylemislelrdir.65

Yaptigimiz ¢alismada 600 kulaktan 136’sinda (% 20,26) i¢c kulak anomalisi
tesbit edilirken (bazi olgularda birden fazla anomali mevcuttur) bulgular literatiir
degerleri ile uyumludur. Toplam 136 anomali saptanan kulaktan 18’inde (% 13,2)
koklear anomali izlenmistir. Bunlar1 ise 2’si (% 1,4) Michel deformitesi, 1’ i (% 0,7)
ortak kavite deformitesi, 5 i (% 3,6) IP-1, 6’s1 (% 4,4) IP-Il ve 2’si (% 1,4) koklear
hipoplazi olarak degerlendirildi. Michel deformitesi olan 2 kulakta koklea aplazik
goriiniimde olup koklear aplazi ayrica siniflandirilmamistir. Izole koklear aplazi ile
uyumlu bulgular ise izlenmemistir. Bilateral Michel deformitesi olan 1 olguda koklea,
vestibiil, SSK’lar, IAK’lar ve 7. ve 8. Kranial sinirler izlenmemistir. Ayni hastada
bilateral orta kulak kemikg¢ikleri dogal iken mastoid hiicreler skleroze goriiniimde
izlendi. IP- I saptanan olgularda koklea ve vestibiil genis ve deforme izlendi. IP-I

saptanan 1 hastada bilateral SSK’larda ve IAK’larda minimal dilatasyon izlenirken
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diger bir hastada sag da SSK’lar viziialize olmadu. ikinci hastada sagda 8. kranial sinir
hipoplazisi ve koklear ve vestibiiler dal aplazisi, solda izole vestibiiler dal aplazisi
izlendi. IP-II (Mondini) izlenen olgularda koklea bazal kivrimi izlenmis olup kivrim
say1s1 normalden azdir. Bu grupta izlenen bir hastada IAK’da minimal dilatasyon, bir
hastada sag taraf IAK’da hipoplazi ve kanal iginde fasiyal sinir ile uyumlu olabilecek
tek kranial sinir izlenmistir, ayn1 olguda SSK’larda viziialize olamadi. Ayrica bilateral
IP-11 saptanan bir olguda sol da koklear sinir aplazikti. Ortak kavite deformitesi izlenen
tek kulakta ayni tarafta koklear sinir aplazik ve karsi kulakta ise koklear sinir hipoplazik
goriinimdeydi. Ayrica 2 kulakta (% 1,4) koklear etrafinda skleroz artis1 izlenmis olup
otoskleroz lehine degerlendirildi.

Koklear malformasyon sikligimiz yapilan diger calismalara gore daha diisiik
bulunmustur.

Her iki kulakta Michel deformitesi olan hastaya beyin sap1 implanti takildi. Tek
tarafli ortak kavite deformitesi olan hastada ise kars1 kulaga (deformite tarafinda koklear
sinir aplazik kars1 tarafta ise hipoplazikti) implant takildi.

X-linked tipi sagirlikta koklear modiolusta agiklik vardir ve siklikla IAK dilate
goriinimdedir. Vestibiiler sistemde, PSSK siklikla deformedir ve VA genislemis
olabilir.! Bu hastalarda cerrahi sirasinda stapes maniplasyonu sonrasinda i¢ kulaktan
orta kulaga dogru yogun bir BOS kagist olur ki buna stapes gusher denir.*°

[k olarak 1971 yilinda Nance ve ark. stapedektomi sirasinda fiske stapes tabani
ve perilenfatik gusher ile iligkili olarak X-linked sagirhig1 tanimlamislardir.*”*®

Sennaroglu ve ark’nin 2006 yilinda 20 i¢ kulak anomalisi saptanan hastalar
iizerinde yaptig1 bir ¢alismada 1 kulakta (% 5) X-linked tipi sagirlik tespit etmislerdir.*®
Bizim ¢alismamizda ise hi¢bir olguda bu anomali izlenmedi.

En sik goriilen i¢ kulak malformasyonlarindan biri de genis, kistik ve kisa LSSK
ile genis vestibiildiir. Beraber tek sivi dolu kavite seklinde BT ve MRG imajlarda
kolaylikla izlenebilir. Bu patoloji lateral semisirkiiler kanal- vestibiil displazisi (LSVD)
olarak isimlendirilir. Bu anomali bilateral olabilir ve diger i¢ kulak anomalileri genelde
eslik eder.*

Sennaroglu ve ark’nin 2006 yilinda yaptigi bir ¢aligmada 20 kulakta 9’unda
(% 45), Ma ve ark’nin 2008 yilinda yaptigr ¢alismada 36 kulaktan 14’tinde (% 38,8),
Westerhof ve ark. 42 kulakta 9 (% 21,4) LSVD saptamuslardir.”*®*®® Bizim
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calismamizda ise 136 i¢ kulak anomalisinden 8’i (% 5,9) LSVD idi. Bu olgulardan
birinde bilateral VA agenezisi izlenirken iki olguda her iki kulakta tim SSK’lar
hipoplazik/displazik gériiniimdeydi. Diger hastada ise ek anomali izlenmedi. LSVD’li
olgu sayimiz diger calismalarla karsilastirildiginda diisiik bulunmustur.

Semisirkiiler kanallardaki diger anomaliler kanallarin kisa, genis, dar olmasi,
parsiyel veya tam yoklugudur.*?

Huo ve Wong’un 2012 yilinda yaptigi ¢alismada i¢ kulak malformasyonu
saptanan 33 kulagmn 5’inde SSK malformasyonu ve Pappas ve ark.’nin 1990 yilinda
yaptig1 bir caligmada ise % 51,4 LSSK hipoplazi-displazi tanimlamislar ve konjenital
SNIKli olgularda en sik saptanan anomali oldugunu vurgulamiglardr.*"®

Bizim ¢alismamizda 8 kulakta (% 5,88) SSSK, 10 kulakta (% 7,35) PSSK ve 10
kulakta (% 7,35) LSSK aplazisi/hipoplazisi ile uyumlu bulgular izlendi. IP-I olan tek
kulakta, Michel deformitesi olan 2 kulakta, LSVD olan 2 kulakta ve ortak kavite
deformitesi olan tek kulakta tim SSK’lar izlenmemis olup diger olgularda anomali
izoledir. Toplam 19 olguda SSK dehisseansi ile uyumlu bulgular izlenmis olup
calismamiz icin referans olarak kabul ettigimiz Sennaroglu smiflanmasinda SSK
dehissans1 yer almadigindan anomali grubuna dahil edilmemis ve izole
degerlendirilmistir. Ayrica literatiirde konjenital SNIK olan hastalarda SSK dehissans1
sikligr ile ilgili calisma olmadigindan karsilagtirma yapilamamustir.

Genis VA radyolojik olarak tespit edilebilen en yaygin i¢ kulak
malformasyonudur. Normal VA c¢ap1 0,4 ile 1 mm arasindadir. VA genislemesi tanisini
koymak i¢in ¢apmin 2 mm’yi gecmesi gerekmektedir. Bir¢cok vakada VA genislemesine
koklear veya SSK malformasyonuda eslik eder. Bu hastalar diger i¢ kulak
malformasyonlarinda oldugu gibi, 6zellikle kafa travmalarindan sonra ani isitme kayb1
gelisimine yatkindir. Bu hastalar operasyon sirasinda BOS sizintist riski tasisa da Ki
icin kesin kontrendikasyon olusturmaz. ®" Sennaroglu ve ark’nin yaptig1 bir calismada
54 kulakta 12 (% 22,2), diger bir ¢alismada 46 kulakta 16 (% 34) genis VA
izlemiglerdir. Ma ve ark’nin yaptigi ¢alismada ise 36 kulaktan 16’sinda (% 50) genis
vestibiiler akuadukt izlemis ve bu kulaklardan 6°s1 diger i¢ kulak malformasyonlari ile
birliktelik belirlemislerdir. Westerhof ve ark. ise SNIK’li 42 kulakta 9 (% 21) genis

vestibiiler akuadakt tespit etmislerdir.***%2®® Bizim calismamizda ise 136 kulaktan
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16’sinda (% 11,7) genis vestibiiler akuadukt izlenmistir. Genis vestibiiler akuaduktu
olan hastalarin 6’sindan Mondini malformasyonu mevcuttu.

Internal akustik kanalin uzunlugunun 3 ile 18 mm arasinda (ortalama 12 mm)
cap1 ise 2-8 mm arasinda degiskenlik g('js‘[erebilir.15 Kanal ¢ap1 2 mm’nin altinda ise
darliktan bahsedilir. IAK darlig1 konjenital malformasyonlara % 12 oraninda eslik eder.
IAK stenozu olan hastalarda fasial sinir cogunlukla izlenirken biiyiikk oranda
vestibiilokoklear sinir hipoplazik veya aplaziktir.49’50
IAK anomalilerini ve igerisindeki vestibulokoklear sinir varligin1 saptamak Ki

adayligini belirlemede oldukga énemlidir.**>°

Koklear sinir yoklugu implantasyonun
kesin kontrendikasyonudur. Embriyolojik gelisim kokenleri farkli oldugu i¢in kokleanin
normal olmasi, koklear sinirin normal oldugu anlamina gelmez. IAK’nin 2,5 mm’den
dar olmasi koklear sinir aplazisini diisiindiiriir.%

Kang ve ark’nin 2010 yilinda yaptigi bir ¢alismada MRG de koklear sinir
defektinin gosterilmesinin implant sonrasi kotii sonug agisindan belirteg olabilecegini
séylemislerdir.69

Zhang ve ark’min 2012 yilinda yaptigi SNIK ve koklear sinir defekti olan 9
cocuk hastada Ki’nin herhangi bir yararinin olup olmadigini arastirmak amach yaptigi
calismada, ameliyattan sonra en az bir yillik takipte higbir ¢ocukta yeterli konusma
anlagilabilirligi yada algilama yeteneginin elde edilemedigini gostermislerdir. Sonug
olarak koklear sinir eksikligi olan hastalarda koklear implant kararmin etkinligin sinirh
olmasi ve maliyet fayda oraninin belirsiz olmas1 nedeniyle dikkatli alinmas1 gerektigini
géstermislerdir.70

Adunka ve ark 2006 yilinda yaptigi bir ¢alismanin sonucunda koklear sinir
defektinin KSNIK’nin nadir olmayan bir nedeni oldugunu gdstermisler ve koklear sinir
defekti olan hastalarm biiyiik kisminda IAK ¢apmni normal sinirlarda tespit etmislerdir.”*

Casselman ve ark’nin 1997 yilinda yaptiklar1 bir ¢alismada 20 normal i¢ kulak
MR’de IAK’da vestibiilokoklear siniri izlemis olup, degisik derecelerde IAK stenozu
olan 4 hastada koklear sinir aplazisi ve IAK ¢ap1 normal olan 3 hastada vestibiilokoklear
sinir yoklugu veya hipoplazisi izlemislerdir. Konjenital SNIK olan ve Ki adayi

hastalarda MRG GRE goriintiiler ile mutlaka koklear sinir aplazisi veya hipoplazisinin

ortaya konulmas1 gerektigini séylemislerdir.42
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Yan ve ark 2013 yilinda yaptig1 bir calismada IAK anomalilerinin koklear sinir
anomalileri ile birlikte olabilecegini bildirmislerdir.”

Shelton ve ark. 1989 yilinda yaptig1 bir ¢alismada IAK stenozu (gap1 1-2 mm)
olan hastalarda koklear sinir yoklugunun miimkiin oldugunu sdylemislerdir.”

Sennaroglu ve ark.’nin 2002 yilinda SNIK olan 46 kulakta yaptiklar1 ¢alismada
22 kulakta (% 47) IAK dilatasyonu (ortak kavite deformitesi olan 5 kulakta, IP-11 olan
10 kulakta ve IP-I olan tiim kulaklarda), 2 kulakta (% 4,3) iAK aplazisi ve 5 kulakta
(% 10,8) IAK darhigi (ortak kavite deformitesi olan 2 kulakta) saptamislardir.**
Sennaroglu ve ark.’nin 2002 yilinda 54 kulak tizerinde yaptiklari ayr1 bir ¢alismada ise;
10 (% 18,5) IAK’da dilatasyon, 5 (% 9,25) IAK da darlik, 2 Michel olgusunda (% 3,7)
[AK da aplazi izlemislerdir.®® Hui ve ark.’nin 2008’de yaptiklar1 caligmada 88 kulakta 8
(% 9,09) IAK anomalisi (aplazi, darlik, dilatasyon) saptamislardir.®? 2001°de Westerhof
ve ark.’nin yaptiklar1 calismaya gore; 42 kulakta 3 (% 7,1)IAK stenozu, 3 (% 7,1) IAK
atrezi ve 2 (% 4,76) IAK dilatasyonu saptamislardir.®

Sennaroglu ve ark.’nin 2002 yilinda SNIK olan 54 kulakta yaptiklar1 ¢alismada
toplam 7 kulakta (% 12.9) kolear siniri izlememislerdir.*®

Clemmens ve ark’nin 2013 yilinda yaptig1 ve tek tarafli konjenital SNIiK olan
128 hastanin % 26’sinda koklear sinir anomalisi saptamiglardir. Bu oran derin igitme
kaybi olanlarda daha yiiksek bulunmustur.”

Bizim ¢alismamizda 136 kulaktan toplam 21’inde (% 15,4) koklear sinir
aplazisi/hipolazisi izlenirken bunlarin 13 iinde izole izlenmistir. IP-11 olan 2 olguda tek
tarafli koklear sinir aplazisi/hipoplazisi izlenirken yine IP-11 olan bir olguda ise tek
tarafli IAK da daralma ve kanal iginde fasiyal sinir ile uyumlum tek sinir mevcuttu. IP-I
olan 1 olguda tek tarafli koklear sinir aplazisi/hipoplazisi ve yine IP-1 olan bir olguda
ise sagda 8. kranial sinir hipoplazisi ve koklear ve vestibiiler dal aplazisi ve solda
vestibiiler dal aplazisi izlendi (koklear dal dogaldi). Ayrica Michel deformitesi olan 2
kulakta, ortak kavite deformitesi olan tek kulakta ve IAK aplazisi olan iki kulakta
izlendi koklear sinir aplazik goriiniimdeydi. Izole vakalarin 3’ii sag kulakta, 2’si sol
kulakta iken 4 hastada bilateral anomali mevcuttu ve bir hastada ise ek olarak vestibiiler

dal da aplazikti.
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Ayrica 42 kulakta (% 30,88) IAK dilatasyonu ve toplam 5 kulakta (% 3,6) IAK
aplazisi (IP-I’li 1 kulak ve Michel deformiteli 2 kulak) ve 1 kulakta (% 0,73) IAK
hipoplazisi (IP-II) izlenmistir.

Yiiksek yerlesimli juguler bulb varyasyonunda juguler foramen promontorium
seviyesinin lizerinde devam etmektedir. Bu varyasyon operasyon sirasinda yuvarlak
pencereye ulasimi engelleyebilir.”

Tomura ve ark’nin 1995 wyilinda temporal kemik varyasyonlarini
degerlendirmek amagli 325 hasta {lizerinden yaptiklari ¢alismada yiliksek juguler bulb
oran1 % 2,4 bulmuslardlr.76

Biz ise c¢aligmamizda yliksek yerlesimli juguler bulb varyasyonunu kulak
anomalisi olarak degerlendirmemis olup anomali sinifina dahil etmedik ve toplam 600
kulaktan 21’inde (% 3,5) saptadik.

Yapilan degerlendirme sonrasi toplam 600 kulaktan 4 kulakta (% 0,66) mastoid
hiicrelerde havalanma azlig1 16 kulakta (% 2,26) mastoid hiicrelerde, 8 kulakta (% 1,33)
orta kulak boslugunda, 60 kulakta (% 10) ise mastoid hiicrelerde ve orta kulak
boslugunda yumusak doku dansiteleri izlendi ve bu bulgular mastoidit ve otit lehine
degerlendirildi. Demirpolat ve ark’nin 2003 yilinda yaptiklar1 bir ¢alisma sonucunda
kronik otitis medianin implantasyon i¢in engel olusturmadigini ancak inflamasyon
nedeniyle kanlanmanin artmasinin cerrahi esnasinda kanamayi arttirabilecegini
séylemislerdir.67

Toplam 9 kulakta (% 1,2) mastoid hiicrelerde hipoplazi, 1 kulakta (% 0,16) dis
kulak yolu stenozu ve 2 kulakta (% 0,33) anterior yerlesimli sigmoid siniis izlendi. 2
kulakta (% 0,33) orta kulak kemikgikleri displazik goriiniimdeydi.

Lapointe ve ark.’nmn 2006 yilinda yaptig1 bir calismada 40 SNIK olan hastanin
8’inde (% 20) serebral anomali saptamislardir. Bu anomalilerden bazilarinin koklear
implant basarisin1 olumsuz etkileyebilecegini ve bu nedenle koklear implant adayi
hastalarda temporal kemik MRG incelemeye serebral MRG’nin eklenmesi gerektigini
sdylemislerdir.”” Bizim ¢alismamizda ise 44 hastada (% 7,3) serebral ve/veya serebellar
patoloji izlendi. Hastalarin 4’tinde (% 9,09) korpus kallozum hipogenezisi ve
kolposefali izlenirken 2 hasta da ek olarak band heterotopi mevcuttu. 4 hastada (% 9,09)
ise korpus kallozum agenetik gériiniimde olup bu hastalarda da kolposefali izlendi. Iki

hasta da ek olarak serebellar vermis hipoplazisi izlenirken hastalarda birinde
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pontoserebelllar araknoid kist ve serebellar kleft mevcuttu. Periventrikiiler intensite
artimi ise en sik goriilen anomali olup 12 olguda (% 27,27) izlendi ve sekel degisiklik
olarak degerlendirildi. Hastalardan 4 tinde (% 9,09) izole serebellar vermis ve /veya
hemisfer hipoplazisi izlenirken 1 hasta da bulgular tek tarafliydi ve o tarafta sekel olarak
degerlendirilen 16komalazik ve gliotik sinyal patolojileri izlendi. Olgulardan 6’sinda
(% 13,63) serebral veya serebellar araknoid kist izlenmis olup 1 hastada ek olarak
koroid pleksus kisti izlendi. Hastalarda 1’inde (% 2,27) myelinizasyonda gecikme ve
inkomplet lizensefali, 1’inde (% 2,27) inkomplet lizensefali ve pakigri/polimikrogri ve
1 hastada (% 2,27) izole myelinizasyonda gecikme izlendi. Ayrica 4 hasta da (% 9,09)

kavum septum pellisidum ve vergaye varyasyonu izlendi.
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6. SONUCLAR

1- KSNIK olan hastalarin degerlendirilmesinde en uygun goriintiileme
yontemleri BT ve MRG’dir. BT i¢ kulak malformasyonlar1 ve IAK c¢apinin
belirlenmesinde segilecek ilk yontem iken IAK icinde koklear sinir varligmi belirlemek
icin MRG onceliklidir.

2- MRG ile degerlendirmede 6zel sekanslar ile calisilmalidir (FIESTA, CIS
gibi).

3- KSNIK olan hastalarda % 20 oraninda i¢ kulak malformasyonu izlenirken en
sik izlenen malformasyon IAK dilatasyonudur.

4- Bu hastalarda koklear sinir varh@ veya yoklugu Ki yéntemini ve yapilip
yapilmayacagini belirler.
5- KSNIK olup Ki plananan hastalar ilgili bilim dallarmin (Kulak-Burun-Bogaz,

Radyoloji ve Noroloji) ortak kurullarinda degerlendirilmelidir.
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