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OZET

Birdane, L. Tek tarafh isitme kaybi olan c¢ocuklarin i¢ kulak denge
fonksiyonlarinin normal isiten c¢ocuklarla karsilastirnlmasi. Eskisehir
Osmangazi Universitesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dal Tipta Uzmanhk
Tezi, Eskisehir, 2011. Bu calisma, 07.01.2004-16.01.2011 tarihleri arasinda tek
tarafli isitme kaybi1 (USNIK) sikayeti ile poliklinigimize basvuran 18 yas alt1 33
hasta ( 14 erkek, 19 kadin, ortalama yas 12,2 + 3,68 ) ile yapildi. Kronik otit veya
bilateral isitme kaybi olan hastalar calisma dis1 birakildi. Isitmesi normal olan 25
saglikli goniillii (13 erkek, 12 kadm, ortalama yas 12,4 + 4,21 ) ile kontrol grubu
olusturuldu. Calisma grubunun tiimiinde ¢ok ileri derecede isitme kaybi mevcuttu.
Sensorindral igitme kaybinin etyolojisi olduk¢a genis oldugundan bu ¢ocuklarda
etyolojiyi aydinlatmaya yonelik genis kan tetkikleri, genetik inceleme ve yiiksek
¢cozlinlirlikli temporal kemik tomografisi ve temporal kemik magnetik rezonans
goriintiileme yapildi. Yapilan tetkikler sonucunda % 66 hastada kabakulak IgG
pozitifligi saptandi. Ailelerden alinan anamnez sonucunda 6 ¢ocugun isitme kaybinin
genetik inceleme dogaldi. Tek tarafli isitme kayipli hastalarm i¢ kulak denge
fonksiyonlarini degerlendirmek amagli tiim hastalara ayrintili nérootolojik muayene,
Elektronistagmografi (ENG) ve Vestibiiler Uyarilmig Kas Potansiyelleri (VEMP)
testi yapildi. Kontrol grubuna ayni degerlendirmeler yapildi. Caligma grubunda 33
hastadan 20’sinde dengesizlik ve bas donmesi sikayetleri mevcuttu. Calisma
grubunda igitme kaybi olan tarafta kalorik testte kanal parezi orani % 68 bulundu.
Bu ¢ocuklara yapilan testler sonrasinda ayirici tani yapilarak uygun medikal tedavi
baslandi. Goriintilleme yontemleri sonrasinda bu ¢ocuklarin 1’inde vestibiilokoklear

anomali, 16’sinda vestibiil veya semisirkiiler kanal anomalisi tespit edildi.

Anahtar Kelimeler: Cocuklarda sensorinoral igsitme kaybi, ENG, VEMP, i¢ kulak

anomalisi



vi

ABSTRACT

Birdane, L. Eskisehir Osmangazi University Faculty of Medicine, Comparison
of inner ear vestibular functions of children with unilateral hearing loss and
normal hearing children. Speciality Thesis in Department of
Otorhinolaryngology, Eskisehir, 2011. This study was performed with 33 patients
aged under 18 (14 male, average age 12,2 + 3,68) who admitted to our out-patient
department with the complaint of unilateral hearing loss between the dates
07.01.2004 and 16.01.2011. The patients with bilateral hearing loss and chronic otitis
media were excluded from the study. The control group was consisted of 25 healthy
volunteers (13 males, average age was 12.4 + 4,21). In the study group all the
patients had profound hearing loss. As the etiology of sensorineural hearing loss has
a wide spectrum, we performed detailed examination, blood test evaluations, DNA
mutation analysis as well as imaging techniques including high resolution computer
tomography scans and Magnetic Resonance Imaging of the temporal bone.As a result
we obtained IgG pozitiviness for mumps in % 66 in the study group. At the history of
these patients 6 children had sensorineural hearing loss immediately after mumps
infection. Hemogram and biochemistry values were normal. Genetic analysis were
normal. Detailed neuro-otological examinations and vestibular tests including
electronistagmography (ENG) and Vestibular evoked myogenic potentials (VEMP)
were performed to both study and control groups. Dizziness and vertigo were
observed in 20 patients out of the 33. In the study group, we found % 68 caloric test
weakness on the side of the hearing loss. After the investigation procedures, we
started the medical treatment to these children. We found severe vestibulocochlear
anomaly in one of the patients. Different vestibular and semisircular canal anomaly

were found in 16 patients.

Key Words: Sensorineural hearing loss in children, ENG, VEMP, Inner ear anomaly.
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1.GIRIS

Erken ¢ocukluk doneminin genel 6zelligi, her agidan gelismenin hizli olmasi
ve diger yasam donemleri ile kiyaslandiginda farkli gelisim dallarmnin birbirleri ile
iliskisine en list diizeyde gereksinim duyulmasidir. Bu déonemde duyulardan herhangi
birindeki eksiklik, bu duyu yaninda biligsel, ruhsal, sosyal problemlere neden
olabilir. Dogumsal noral patolojiler arasinda en sik goriilen isitme kaybi, dil
gelisimindeki gerilik yaninda hayatin birgok alaninda eksikliklere yol agabilir.

Cocukluk doneminde goriilen isitme kayiplari iletim, sensorinoral ya da mikst
tip olabilir. Ulkemizde dogumsal isitme kayb1 orani yaklasik her 1000 dogumda
1,64°tlir(1).

Isitme kayiplar1 unilateral veya bilateral olabilir. Bilateral isitme kayiplar1 dil
gelisimindeki gerilik nedeniyle erken donemde belirti verirken, unilateral
sensdrindral isitme kayiplarmda (USNIK) cocuk, diger saglam kulag: ile iletisime
devam ettiginden, tan1 ¢ogu zaman ilkokul dénemine kadar gecikir. Tek tarafl
sensOrindral isitme kayiplar1 Amerika Birlesik Devletleri’nde yapilan bir ¢aligmada
okul cagindaki ¢ocuklar arasinda %3 oraninda goriiliirken(2) tilkemizde bu konuda
yapilmis bir prevalans ¢aligmasi bulunmamaktadir.

Tek tarafli isitme kaybi sanilanin aksine sadece ses lokalizasyonunu tayin
etmede giicliik yaratmaz, giiriiltiilii ortamlarda konusulanlar1 anlayamama, akademik
ve sosyal hayatta basarisizlik, 6zgiiven eksikligi, denge kayiplarina neden olabilir(3).

Cocukluktaki sensorindral igitme kaybimin nedenleri prenatal, natal ve
postnatal nedenler olmak iizere ii¢c ana gruba ayrilir. Prenatal nedenler; intrauterin
enfeksiyonlar, annenin hamileligi sirasinda ototoksik ila¢ kullanimi, hamilelik
sirasinda radyasyona maruz kalma, annenin TORCH grubu enfeksiyon gegirmesi
olabilir. Natal nedenler arasinda diisiik dogum kilosu (1500 gr’dan az), kan
uyusmazligl, dogum swrasinda bebegin oksijensiz kalmasi sayilabilir. Postnatal
donem isitme kayiplari icin ise, hiperbiliriibinemi, kabakulak enfeksiyonu, menenjit,
atesli hastalik gecirilmesi, ototoksik ila¢ kullanimi, kafa travmasi etken olabilir.
Genetik nedenler, sendromlar, kraniofasial anomaliler her 3 donemde de etki
gosteren nedenlerdir(4).

Bu patolojilere baglh isitme kayiplar1 tek tarafli veya ¢ift tarafli olabilir.

Sensorindral isitme kayiplarinda etiyolojiyi bulmak amaciyla pek ¢ok tetkik



yapilmakla birlikte her zaman sonuca ulagsmak miimkiin olamamaktadir. Tek tarafli
isitme kayiplarinda etiyolojiyi bulmak daha zahmetlidir.

Tek tarafli isitme kaybinda koklea yaninda ¢ogu zaman vestibiiler sistem de
etkilenmektedir. Klinik bulgular c¢esitlilik gdsterir, ancak kompanzasyon
mekanizmalarmin devreye girmesi ile belirti vermeyebilir. Ancak semptomatik
oldugunda bas donmesi tolere edilmesi ¢ok zor bir semptom olup, ¢cocugun ruhsal ve
fiziksel sagligini etkileyebilir.

Bu caligmada amacimiz, g¢ocukluk yas doneminde goriilen tek tarafli
sensOrindral isitme kayiplarinda vestibiiler sistemin degerlendirilmesi yaninda, tek
tarafli isitme kaybma neden olabilecek risk faktorlerini tespit etmek ve genetik

yatkmligin olup olmadig1 arastirmakt.



2.GENEL BILGILER
2.1. I¢ Kulak Embriyolojisi

I¢ kulak rhombensephalon’un her iki yanindaki ektodermden gelisir. Ugiincii
haftanin sonunda, embriyo 2-4 mm biyiikligline ulastiginda, yiizeyel ektodermin
kalinlagmas1 ile otik lamina ortaya c¢ikar. Lamina Otica’daki derin tabaka
hiicrelerinin gelismesi ile bu yapi1 kisa bir slirede ige dogru ¢oker. Bu sekilde noral
oluk ve iki tarafinda akustiko-fasiyal tiimsek ortaya ¢ikar. Bunlari birlesmesi ile i¢
kulak taslagi ylizey epitelden ayrilir ve bir vezikiil haline gelir.

Otik vezikiil olusurken bundan ayrilan bir hiicre grubu vezikiil ile
rhombencephalon arasinda statoakustik ganglionu yapar. Dordiincii ve besinci
haftalarda statoakustik ganglion iist ve alt olarak ikiye boliiniir ve spiral ile vestibiiler
ganglionlar1 yapar. Bir taraf isitme duyusu i¢in Corti organina, diger taraf ise denge
duyusu i¢in utrikulus ve duktus semisirkiilarisin i¢ine dogru ilerler. Embriyo 8 mm
oldugunda vestibiiler ve koklear taslaklar birbirinden ayrilir. Ventralde yeralan
kisimdan corti organit ve koklea gelisir. Dorsalde kalan kisimdan ise utrikulus,
kanalis semisirkiilaris, duktus endolenfatikus ve duktus utrikulosakkularis gelisir.
Koklear kanal 6. haftada gelismeye baglar. Yedinci haftada kokleanin birinci turu
olusmustur ve 8. haftanin sonunda 2,5 tur tamamlanmis olur. Bu sirada koklea ile
sakkulusun geri kalan kismi arasindaki baglant1 ductus reuniens halini alir. Daha
sonra duktus koklearisin skala vestibiiliye bakan tarafinda membrana vestibiilaris’i
(Reissner membrant), skala timpaniye bakan tarafi ise membrana basillaris’i
olusturur.

Corti organinin gelismesi bazal turdan apekse dogru olur. Corti organi
koklear kanalin duvarindaki hiicrelerden gelisir. Yirmi ikinci haftada, ig tiiy hiicreleri
(ITH), dis tity hiicreleri (DTH), destek hiicreleri ve Hensen hiicreleri meydana cikar.
Akustikofasiyal ganglion, iist ve alt olarak ikiye ayrilir. Ustte bulunandan
n.vestibiilarisin superior dali, altta bulunandan ise inferior dali dogar. VIII. kranial
sinirin alt kismi kalinlagir ve koklear siniri meydana getirir.

Altmer haftada otik vezikiiliin ventral kismindan koklear kanal gelisirken,
dorsal kismindan i¢ kulagin denge fonksiyonundan sorumlu kisimlari gelismeye
baslar. Bu devrede otokistin i¢ yilizeyinde endolenfatik duktus ortaya ¢ikar. On dort
mm biiyiikliigiindeki bir embriyoda (6. haftada) vestibiiler parcada poslar goriilmeye



baslar ve bunlarin periferik pargalarindan yarim daire kanallar1 meydana gelir. Yirmi
mm biyiikliigiindeki embriyoda (7. haftada) vestibiiler parca utrikiil ve sakkiile
boliiniir ve ondért mm ¢apindaki bir embriyoda (8. haftada) erigkin i¢ kulak ¢aplarina
erigir. Dokuzunca haftada vestibiiler sistemdeki tiiy hiicreler iyice sekillenir ve sinir
uclart ile sinapslar yaparlar.

Yarim daire kanallar1 6. haftada olugsmaya baslar. Yedinci haftada kanallarin
ampullalarinda zar labirentteki epitelden crista ampullaris meydana gelir. On birinci
haftada makiiladaki duysal epitel ve destek hiicreleri ayrilir ve otolitler olusur. Yirmi
ikinci haftada gelisme tamamlanir.

Makiilalar 14 ila 16. haftalar arasinda gelisir. Once otik vezikiiliin i¢ yani
kalinlasir ve ortak makiila olusur. Daha sonra makiila ikiye boliiniir. Ustte
bulunandan utrikulus ile superior ve horizontal kanallarin makiilalari, altta
bulunandan sakkiilus ile posterior yarim daire kanallar1 meydana gelir. Membrandz
labirentin gelistigi otik vezikiiliin etraft baglangicta mezensim ile sarilidir. Mezengim
zamanla degiserek once kikirdak, daha sonra da kemik labirenti (otik kapsiil) yapar.
Kemik labirent ile zar labirent arasinda perilenfatik aralik olusur.

Membrandz otik kapsiil gelismesini tamamladiktan sonra, otik kapsiil
kemiklesmeye baslar. Ondort kemiklesme noktas: ile kemiklesir. Bu kemiklesme
noktalar1 ayn1 zamanda meydana ¢ikmaz. Otik kapsiiliin kemiklesmesi altinci ayin
sonunda tamamlanir. Modiolusun gelismesi otik kapsiilden bagimsizdir. Kikirdak
modiolus koklear kanalin i¢ ucu ¢evresindeki mezensimden gelisir ve ¢cevrede olusan
otik kapsiil kikirdag: ile birlesir. Kemik spiral lamina ise bazal turdan yirmi li¢lincii

haftada gelismeye baslar(5).

2.2. i¢ Kulak Anatomisi

I¢ kulak, isitme ve denge ile ilgili reseptdrlerin bulundugu kisimdir ve
temporal kemigin petrdz boliimiinde yerlesmistir. Isitme ve denge organlarini
barmdirir. Yuvarlak ve oval pencere yoluyla orta kulak ile baglantili olup koklear ve
vestibiiler akuaduktuslar yoluyla kafa i¢i yapilar1 ile baglantilidir. Kemik (osseoz) ve

zar (membranoz) labirent olmak iizere iki kisimdan olusur.



Kemik (osse6z) labirent: Kemik labirenti otik kapsiil adi verilen sert
kompakt kemik dokusu olusturur. Zar labirent bunun i¢inde yer almaktadir.
Aralarinda perilenf ad1 verilen s1vi bulunur. Kemik labirent su kisimlardan olusur:

1. Vestibul

2. Kemik semisirkiiler kanallar

3. Koklea

4. Aquaduktus vestibuli

5. Aquaduktus koklea

Zar (membran6z) labirent: Zar labirent kemik labirentin icinde ayn1 sekli
alir. Zar labirent kemik labirenti tamamen doldurmaz. Onun ancak 1/3 kismini
doldurur (Sekil 2.1). Zar labirent su kisimlardan olusur:

1. Utrikulus

. Sakkulus

. Duktus semisirkiilaris

2
3
4. Duktus endolenfatikus
5. Duktus perilenfatikus
6. Duktus koklearis

7

. Corti organt

2.3. Isitme Fizyolojisi

2.3.1. Ses Dalgasi ve Ozellikleri

Ses, maddesel tanecikli bir ortamda mekanik dalgalar seklinde yayilan bir
enerjidir. Ses, nesnelerin titresimlerinden meydana gelir ve hava, su gibi uygun
ortamlarda molekiillerin sikisma ve genlesmeleri ile yayilir. Ses dalgalarinm hizi,
yayildig1 ortamim yapisina gore degisir. Kat1 ortamlarda en hizli, gaz ortamlarda ise
en diisiik hizla yayilir. Sivi ortamlarda yayilma hizi ise ikisinin ortasindadir. Deniz
seviyesinde, 20°C sicakliktaki hava tabakasinda sesin hizi 344 m/sn olarak
bulunmustur. S1vi ortamlarda ise havaya gore 4 kat hizli olarak yayilir (1437 m/sn).
Kemikte ise yayilma hiz1 3013 m/sn olarak bulunmustur.

Sesin saniyedeki titresim sayisina sesin frekansi, tonu ya da perdesi denir ve
Hertz (Hz) ile ifade edilir. Insan kulagi 16-20000 Hz araligindaki sesleri duyar. Bir

zaman dilimindeki titresim sayist ne kadar ¢oksa ses o kadar tizdir, titresim sayis1



azaldikca ses peslesir. Sesin siddet birimi ise desibeldir (dB) ve insan kulagi
tarafindan duyulan en kiiclik ses siddeti 0 dB olarak tanimlanir. Sifir desibel, mutlak
sessizligi degil isitilen en diisiik ses siddetini gosterir.

Bir ortamin ses dalgalarinin yayilmasma gosterdigi dirence akustik direng ya
da empedans denmektedir. Empedans, ortam molekiillerinin yogunlugu ve esnekligi
ile orantilidir. Ses dalgalar1 ortam degistirirken her iki ortamin empedansi birbirine

ne kadar yakin ise iletilen enerji miktar1 da o kadar fazla olur.

2.3.2. Isitme

Atmosferde meydana gelen ses dalgalarmin kulagimiz tarafindan
toplanmasindan beyindeki merkezlerde karakter ve anlam olarak algilanmasma kadar
olan siire¢ isitme olarak adlandirilir ve isitme sistemi denen genis bir bolgeyi
ilgilendirir. D1s, orta ve i¢ kulak ile merkezi isitme yollar1 ve isitme merkezi bu
sistemin parcalaridir.

Isitme birbirini izleyen bir kag fazda gerceklesir.

A) Tletim (conduction) fazi: Isitmenin olabilmesi icin ilk olarak ses dalgalarinin
atmosferden dig ve orta kulak araciligi ile Corti organina iletilmesi gereklidir. Bu
mekanik olay sesin bizzat kendi enerjisi ile saglanir.

Aurikula ses dalgalarinin toplanmasinda, dis kulak yolu da bu dalgalarin
timpanik membrana iletilmesinde rol oynar.

Sesin atmosferden corti organina iletilmesi siirecinde basin ve viicudun
engelleyici; kulak kepgesi, dis kulak yolu ve orta kulagin yonlendirici ve/veya
siddetlendirici etkileri vardir. Bas, ses dalgalarinin iletilmesinde dnleyici etki yapar.
Sesin geldigi tarafta ses dalgalar1 basa carparak yansir ve kirilirlar. Bu nedenle o
taraftaki kulakta olugan ses basinci artar. Buna basin baffle etkisi denir. Ses yoniiniin
kars1 tarafindaki kulakta ise bas ses dalgalarmi bloke ederek ses basincini azaltir.
Buna basin golge etkisi denir. Bagin golge etkisi yiiksek frekanslarda, diisiik
frekanslara gore daha fazla basing azalmasina neden olur. Sesin geldigi yone gore her
iki kulakta olusan ses basincinin farkli olusu ve sesin iki kulaga farkli zamanlarda
ulagmasi1 korteks tarafindan kolayca algilanir ve sesin lokalizasyonu saglanmis olur

(5).Sesin iki kulaga ulagmasi arasinda 0,6 m/sn. bir fark vardir. Tek tarafli isitme



kaybinda etkilenen kulak i¢in basin basin baffle etkisi ortadan kalkacagindan ve
basing farki olmayacagindan, kisiler sesin yoniinii tayin etmede giicliik yasar.

Orta kulak, timpanik membrana ulasan ses dalgalarinin i¢ kulaktaki sivi
ortama ge¢mesini saglar. Ses dalgalar1 orta kulaktan i¢ kulaga gegerken yani direnci
diistik olan gaz ortamdan direnci daha yliksek olan s1v1 ortama gecerken ortalama 30
dB civarinda bir enerji kaybmna ugrar. Orta kulak, bu ses dalgalarindaki enerji
azalmasini 6onlemek amaci ile empedans (direng) denklestirme gorevi iistlenir. Orta
kulagin ses ylikseltici etkisi li¢ mekanizmayla olmaktadir.

1. Kulak zarnin isitmede rol oynayan pars tensa kismi, hem kemik anulus i¢ine
sikica yerlesmistir hem de manubrium mallei‘ye siki bir sekilde yapisiktir. Kulak zar1
kemige siki bir sekilde yapistigi icin anulusta titresemez, ince olan orta kisimda
titresir ve titresim enerjisi manubrium mallei’de yogunlasir. Bu sekilde ses enerjisi
iki katina ¢ikar.

2. Kemikgikler bir kaldirag gibi etki eder. Bu kaldiragta, manubrium mallei ve
inkusun uzun kolu kaldiracin kollarini, malleus bast da destek noktasini olusturur.
Ses dalgast ile inkudo-malleolar kompleks tek bir iinite gibi hareket eder.

3. Kulak zar1 ve stapes tabanindaki titresim alanlar1 arasindaki oran yaklasik
olarak 18/1dir. Kulak zarmin en periferik bolgelerinin titresmedigi diisliniiliirse
efektif oran 14/1dir. Ses, kulak zar1 ile stapes tabaninin birbirine orani ile orantili
olarak 14 kat giiclenerek i¢ kulaga gecer. Kemikgik zincirin diger 6nemli bir 6zelligi
titresimlerin stapes tabanina ve yuvarlak pencereye ayni anda gitmesini dnlemesidir.
Yuvarlak pencereye ses titresimleri orta kulaktaki hava ile, oval pencereye ise
kemikgik zinciri ile gelir. Her iki ses titresimi arasinda iletim hiz1 yoniinden bir faz
farki olusur, buna defazaj etkisi denir. Bu etki azalirsa perilenf hareketinde de azalma
meydana gelir.

B) Déniisiim (transduction) fazi: i¢ kulakta frekanslarm periferik analizi yapilir ve
Corti organinda akustik enerji, biyolojik olaylarla doniisime ugrayarak sinir
liflerindeki aksiyon potansiyellerine doniistiiriiliir.

Ses dalgalarimin perilenfe iletilmesi: Ses dalgalarinin perilenfe gegmesi ile perilenf
hareketlenir ve baziller membranda titresimler meydana gelir. Bu titresimler bazal
turdan baslayarak apikal tura kadar uzanir. Bu harekete ilerleyen dalga “travelling

wave” adi verilir. (Sekil 7). Bazal membran bazal turda dar (0.12 mm), apikal turda



daha genistir (0,5 mm). Bazal turda baziller membran gergindir ve baziller membran
genisligi arttik¢a gerginlik giderek azalir. Bu fark nedeni ile ses dalgasi, bazal turdan
apikal tura kadar gezinen dalga ile gotiiriilmiis olur.

Baziller membran amplitiidii sesin frekansmma gore degisiklik gosterir.
Genellikle yiiksek frekanshi seslerde bazal membran amplitiidleri bazal turda en
yiiksektir. Buna karsilik algak frekansli seslerde bazal membran amplitiidleri apikal
turda en yiiksek seviyeye ulagir.

Kokleada yaklasik olarak 3500 ig titrek tiiy hiicresi (ITTH) ve 13000 dis titrek
tily hiicresi (DTTH) bulunmaktadir. Bu hiicreler ses enerjisinin, yani mekanik
enerjinin, biyolojik enerjiye doniisiimiinde rol alirlar. Her titrek tiiylii hiicrenin
titresim amplitiidiiniin en yliksek oldugu bir frekans vardir. Bu durum baziller
membran amplitiitleri icin de gecerlidir. Tiiyli hiicreler ve koklear potansiyeller, cok
yavas sesleri algilamamiza ve kokleanin frekans se¢iciligine yardime1 olurlar.

Koklear Potansiyeller:

1. Endokoklear potansiyel: Stria vaskularis tarafindan olusturulur. Enerjinin
transdiiksiyonunda gorev alir ve aktif iyon pompalar1 ile calisir. Anoksiye ve
oksidatif metabolizmay1 bozan kimyasal ajanlara agir1 duyarhdir.

2. Koklear mikrofonik: Biiyiik 6l¢iide DTH ve bunlarin meydana getirdigi K" iyonu
akimina baglhdir. Baziller membran hareketleri ve ses uyaranlari ile direk iligkilidir.
DTH harabiyetinde kaybolur.

3. Sumasyon potansiyeli: ITH igindeki elektriksel potansiyelin yonlendirdigi bir
akimdir. Ses uyaranina, frekansina ve siddetine gore degisir.

C) Sinir sifresi (neural coding) fazi: ITH ve DTH’de meydana gelen elektriksel
akim, kendisi ile iligkili sinir liflerini uyarir. Insanlarda isitme siniri 30000 liften
olusur. Bu liflerin %90-95’i miyelinli, ITH’nde sonlanan tip I ndron seklindedir.
Buna karsilik %5-10’u miyelinsiz, unipolar ve DTH’nde sonlanan tip II ndron
seklindedir. Tipkt titrek tiiylii hiicrelerde oldugu gibi her sinir lifinin duyarli oldugu
bir frekans vardir. I¢ tiiylii hiicrelerde sonlanan tip 1 néronlar spiral ganglionda

bipolar hiicre yapilarina sahiptir. Spiral ganglionun merkezi uzantilar1 n. koklearis’1

yapar.



D) Alg1 (cognition) — birlestirme (association) fazi: Tek tek gelen bu sinir
iletimleri, isitme merkezinde birlestirilir ve ¢oziiliir. Bdylece sesin karakteri ve
anlami anlagilir hale getirilir.

Spiral gangliondaki sinir hiicrelerinin aksonlari, n. koklearis admi alarak
ponstaki koklear nukleuslara ulasirlar. Koklear nukleuslar, ventral ve dorsal olmak
iizere iki gruptur. Diisiik frekanslh seslerle olusan uyar1 ventral nukleusta, yiiksek
frekansli seslerle olusan uyar1 dorsal nukleusta sonlanir. Bu liflerin ¢ogu beyin
sapmin kars1 tarafina gecerek superior olivar komplekse katilirlar. Lifler buradan
lateral lemniskus ve inferior kollikulus’a giderler. Inferior kollikulustan ¢ikan lifler
medial genikulat nukleus araciligi ile temporal loptaki Silvian fissiiriine yerlesmis

isitme merkezine gelirler (5-8).

2.4. Vestibuler Sistem Fizyolojisi

Periferik organlardan gelen bilgiler Santral sinir sistemi’nde (SSS) hazirlanir,
degerlendirilir ve bazi reflekslerin yardimiyla da denge saglanir. Dengenin
saglanmasinda 3 sensoOryel sistem birlikte calisir. Bu sistemler sunlardir:

1-) Vestibiiler Sistem

2-) Viziiel Sistem

3-) Proprioseptif sistem

Viziiel sistem, goézler araciligi ile, proprioseptif sistem de kas, eklem
tendonlar aracilifi ile elde edilen duyularm SSS’ne gonderilmesini saglayarak
dengenin olusmasinda rol oynarlar. Denge, daha tam olarak bilemedigimiz ¢ok
kompleks entegre bir sistem ile saglanir. Vestibiiler sistem (VS) ii¢ parcadan
olusmustur; periferik vestibiiler sistem (end organ), vestibiiler sinir, vestibiiler
cekirdekler. Periferik vestibiiler sistem, petrdz kemik igerisinde yerlesmistir. Basin
her ¢esit hareketini (lineer ya da angiiler) algilar ve vestibiiler sinir araciligi ile
serebellum ve vestibiiler ¢ekirdeklere iletir.

Vestibiiler sistemin end organini membrandz labirentte bulunan 3 adet
semisirkiiler kanal ile utriculus ve sacculus olusturur. Semisirkiiler kanallar lateral,
anterior ve posterior olmak iizere 3 tanedir, bu kanallar angiiler (agisal) hareketlere
duyarhdir. Bir uglar1 genisleyerek ampulla adin1 alir. Ampullalarda crista ad1 verilen

tiyli hiicreler igceren epitelyum bulunur. Bu tiyli hiicrelerin {rettigi
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mukopolisakkarit ve keratin iceren jelatindz yapiya cupula denir. Semisirkiiler
kanallarin degisik dogrultuda olmasi c¢esitli yonlerdeki hareketlerde dengemizi
saglayabilmemiz i¢indir. Utrikulus ve sakkulus vestibulum icerisinde medial duvarda
yerlesmislerdir. Makula utriculi yatay diizlemde, makula sakkuli ise dikey diizlemde
yerlesmis olup kendi diizlemlerindeki hareketlere duyarhidir. Makulalar tizerindeki
jelatindz membran {iizerinde titrek tiiyler ve kalsiyum karbonat kristalleri olan
otolitler bulunmaktadir. Bas hareketleriyle olusan endolenf akimi, cupula ve
makulalardaki silyalarda ve jelatindz membrandaki harekete ve elektriksel uyariya
neden olur. Bu stimulus vestibiiler sinir ganglionu tarafindan (scarpa ganglionu)
toplanarak n.vestibularis superior ve inferior araciligi ile dordiincli ventrikiil
tabanindaki vestibiiler nukleuslara iletilir.
Afferent stimuluslarin gelis yerleri su sekildedir;
1. Superior vestibiiler nukleus: Semisirkiiler kanallarin kristalar1 ve serebellum.
2. Lateral vestibiiler nukleus: Serebellum, makula utrikuli ve spinal kord
3. Medial vestibiiler nukleus: Crista ampullaris, serebellum, retikiiler formasyon
makula utrikuli

4. TInferior vestibiiler nukleus: Makula utrikuli, makula sakkuli,serebellum

Vestibiiler nukleuslarin baglantili oldugu ve efferent aktiviteyi gdnderdigi sistemler
sunlardir:

1-) Nukleus okulomotorius

2-) Spinal kordun motor kismi

3-)Serebellum

4-) Otonom sinir sistemi

5-) Temporal lob korteksi

Iki tip tiiy hiicresi vardir, sterosilya ve kinosilya. Kinosilya serbest kalsiyum

iyonlarmni depo eder ve bu akim degisiklikleri i¢in sarttir. Bu tiiyli hiicreler elektriki
degisikliklere duyarlidirlar. Endolenfte bulunan lityum, sodyum, rubidyum, amonium
kalsiyum gibi iyonlarin akim degisikleri tiiylii hiicrelerin membran kanallarini agar.
Istirahat halinde 60 uv olan elektriki yiik, kanallarin agilip kapanmasi ile 5-20 pv
arasinda degisir. Endolenf hareketini tliyli hiicrelerde elektriki yiik farkina yol agar,

tiiylii hiicrelerdeki aktin filamanlar kasilirlar ve tiiylii hiicre hareketi olusur.
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Otolit organlardaki makuladaki tiiylii hiicreler, lineer ve yer ¢ekimine karsi
olan hareketlerle uyarilir. Semisirkiiler kanallardaki tiiylii hiicrelerin hareketi
ampullofugal ve ampullopedal olusuna gore her semisirkiiler kanali ayr1 sekilde
etkiler.Lateral semisirkiiler kanal (LSSK) ampullopedal akimdan daha ¢ok
etkilenirken vertikal kanallar ampullofugal akimdan daha ¢ok etkilenir(5,6).

2.4.1. Santral Vestibiiler Yollar

Vestibulookiiler refleks (VOR): Bas hareketleri sirasinda gorsel impulslarin

retinada fovea ilizerine diigmesini saglayan reflekstir. Basm yeri veya pozisyonu
degistiginde gérme alani da degisir. Bu anda VOR devreye girerek beyne bildirilen
bas pozisyonuna gore goOzlerin de hareket etmesini, boylece goriintiiniin retina
tizerinde sabit kalmasini saglarlar. Basin pozisyonu semisirkiiler kanallar araciligiyla
algilanir. Semisirkiiler kanallardan kaynaklanan stimulusun ekstraokiiler kaslara
ulagmasi vestibiiler nukleus, medial longitudinal fasciculus, 3., 4. ve 6. kranial sinir
nukleuslar1 araciligiyla olur. Her semisirkiiler kanal belli ekstraokiiler kas ile
baglantiidir. Ornegin bas saga cevrildiginde horizontal semisirkiiler kanalda
endolenf sola dogru akim gosterir. Bu sagda ampullopedal, solda ampullofugal akim
demektir. Sagda ampullopedal akim eksitasyona, solda ampullofugal akim
inhibisyona neden olur. Bunun sonucu olarak sag medial rektus ve sol lateral rektus
kasilir. Gozler sola deviye olur. Go6z hareketlerinin bu hizli fazin1 retikiiler
formasyon saglar. Bu yavas ve hizli fazdan olusan refleks goz hareketine nistagmus

denir.

Vestibiilo spinal refleks (VSR): Labirent; lateral ve medial vestibiilospinal

traktus ve retikiilospinal traktus aracilifiyla spinal kord 6n boynuzu ile baglantilidir.
Bu baglant1 labirent ve boyun, vertebra, ekstremite hareket ve pozisyonlar1
arasindaki iliskiyi kurar. Bu refleks sayesinde basin hareketine gore viicut pozisyonu

saglanir(5,6,9).

2.5. Vestibiiler Kompanzasyon

Akut labirent hasar1 sonrasinda hastada vertigo, bulanti, kusma, tasikardi,

terleme gibi siddetli semptomlar geligir. Akut hasar sonrasi afferent ipsilateral
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noronlar spontan aktivitelerini kaybederler ve ipsilateral angiiler uyaranlara yanit
vermezler. Ayni sekilde kontralateral saglikli tip 1 noronlar lezyon tarafina yaptiklar1
inhibisyon gorevlerinde azalma gosterirler. Buna karsilik saglikli taraftaki noronlarin
normal fonksiyonlarinda bir artma saptanwr. Kontralateral sekonder vestibiiler
noronlar, ipsilateral néronlardan gelen eksitatuar yanitlar olmadigi i¢in eskite edici
gorevlerinde azalma gosterirler. Her iki viicut yariminin kas tonusunda dengesizlik
meydana gelir. Lezyon tarafina dogru diisme olur, hizli faz1 lezyon tarafina olan
nistagmus olusur. Giinler gectikge lezyon tarafindaki afferent ndronlar aktivitelerini
tekrar kazanirlar, kars: taraftan gelen uyaranlara cevap verirler. Bu olayda sinaptik
bolgelerde diger taraftan gelen viziiel, derin duyu ve kommissural baglantilarin rolii
oldugu diisliniilmektedir. Bu ndronlarin tekrar nasil aktivite kazandiklarmin
mekanizmasi tam olarak agiklanamamistir. Noron aktivasyonu ile birlikte hastanin
kliniginde de diizelme saptanir. Kompansazyon, viziiel ve kas egzersizleri yaninda
ilaglarla da gelistirilebilir.

Eger labirent hasar1 ve vestibiiler fonksiyonlar uzun zaman iginde
kaybolmugsa (Ornegin streptomisin tedavisi), hasar her iki labirenti de
ilgilendiriyorsa hastada siddetli semptomlar degil, ani bas hareketleriyle bas
donmesi,  karanlikta ylirimede zorluk, goérmede bulaniklik gibi yakmmalar

olusabilir(5,6).

2.6. Cocuklarda Sensorinéral Isitme Kayiplar

Sensorindral isitme kayiplari (SNIK); i¢c kulakta veya i¢ kulaktan santral
isitme merkezine kadar olan isitsel yolda meydana gelen patolojilere bagl ortaya
¢ikan isitme kayiplaridir. Genetik nedenler, sendromlar, perinatal donemde hipoksiye
maruziyet, viral enfeksiyonlar, i¢ kulak anomalileri, ototoksik ilaglar, akustik travma,

kafa travmasi sik goriilen nedenlerdir.

Isitme kayiplar1 derecelerine gore de siniflanabilir. Bu siniflama ¢ocuk ve
erigkinler i¢in farklhidir. Bebek ve cocuklardaki isitme kaybi dereceleri Tablo 2.1°de
verilmistir. Cocuk ve eriskinlerdeki sensorindral isitme kayiplar1 etyolojk tanisal ve

rehabilitasyon yaklagimlari agisindan farkliliklar gosterir.
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Tablo 2.1. Bebek ve ¢ocuklardaki isitme kaybi1 derecelendirilmesi

Isitme kaybinin derecesi
Bebeklerde ve ¢ocuklarda isitme esigi

<15 dB HL Normal isitme
15-25dB HL Cok hafif derecede igitme kaybi1
26 -40 dB HL Hafif derecede isitme kaybi

56 -70 dB HL Orta derecede isitme kaybi
71-90 dB HL Ileri derecede isitme kayb1

>90 dB HL Cok ileri derecede igitme kaybi1

A-) Dogumsal Genetik Isitme Kayiplar

Dogumsal isitme kayiplarmin %60’dan fazlas1 genetik isitme kayiplari
olusturur. Bu grubun %30’u da sendromik isitme kayiplaridir. Sendromik olmayan
isitme kayiplar1 otozomal resesif (%75), otozomal dominant (%20), X’e bagli veya
mitokondrial (%5) gecisli olabilir (11,12). Tiirkiye’de yapilan bir ¢alismada bu
oranlar otozomal resesif % 94, otozomal dominant % 6 olarak bulunmus ve bu
degisiklik akraba evliliginin ¢ok olmasina baglanmistir(13).

Genetik isitme kayiplar1 tek bir genin mutasyonu ile gelisebildigi gibi birden
fazla gende mutasyon sonucu da ortaya ¢ikabilir. Ayrica ¢evresel faktorler de gen
mutasyonlarmi etkileyebilir. Isitmenin sensér organi olan kokleada normal isitme
icin, sacl hiicrelere giren potasyum iyonlarinin hiicreden hiicreye pasif aktarimi gap
Jjunctionlar ile olur. Bu baglantilar konneksin proteinlerinden olusur(13). Konneksin
proteinini kodlayan genlerde veya potasyum kanali genlerinde, kokleanin yapisal
biitiinliigiinti saglayan genlerde mutasyonlar olabilir. Bu durum, ¢evresel faktorlerin
de etkisiyle isitme kaybiyla sonlanir. Tek gen mutasyonlarindan en sik olant DFNBI
lokusunda yerlesen Connexin 26 (CX26-GJB) genindeki mutasyondur. Beyaz irktaki
sendromik olmayan resesif isitme kayiplarinin % 30-40’indan sorumludur.
Tiirkiye’de en sik goriilen mutasyondur ve tiim isitme kayiplari icinde %23.4
oraninda goriiliir. Connexin 26 geninde en sik gorilen mutasyon 35delG

mutasyonudur(11,14).
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B-) i¢ Kulak Anomalileri
I¢ kulak anomalilerinin ¢ogu, hamileligin ilk {i¢ aynda membranoz labirentin
olusumunun bir noktada aksamasi ile ortaya ¢ikar. Bu anomaliler sadece membrandz
labirenti veya kemik ve membrandz labirentin her ikisini etkileyen patolojilerdir.
Agir sensorindral igitme kaybi olan g¢ocuklarda i¢ kulak anomalisi ¢ok yiiksek
oranlarda saptanmistir. Gelisen goriintiilleme teknolojileri sayesinde anomalilerin
tespit edilmesi kolaylastigindan, bu oran daha da artacaktir(11,15).
Konjenital i¢ kulak malformasyonlarmin smiflamas:
Membran6z labirentte sinirlt malformasyonlar:
Membrandz labirentin tam displazisi (Siebenmann Bing)
Kokleosakkiiler displazi (Scheibe)
Koklear bazal kivrim displazisi
Koklear Malformasyonlar:
Michel aplazisi
Koklear aplazi
Hipoplastik koklea
Inkomplet boliinme
a-) IP-1 Kistik kokleovestibiiler malformasyon
b-) IP-II (Mondini)
c-) IP-1II (X’e bagli anomali)
Ortak kavite
Labirent Anomalileri
Labirent displazi veya hipoplazisi
Akuadakt anomalileri
Vestibiiler akuadakt genislemesi
Koklear akuadakt genislemesi
Internal akustik kanal anomalileri
Dar internal akustik kanal
Genis internal akustik kanal
Sekizinci sinir anomalileri
Hipoplazi
Aplazi
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C-) Dogumsal Genetik Olmayan Isitme Kayiplari

1-) Prenatal Nedenler

Prenatal nedenler arasinda, intrauterin enfeksiyonlar, annenin hamileligi
sirasinda ototoksik ila¢ kullanimi, hamilelik sirasinda radyasyona maruz kalma,
annenin TORCH grubu enfeksiyon gecirmesi sayilabilir.

Sensdrindral isitme kaybina neden olan en sik enfeksiyonlar TORCH grubudur.
Toxoplazma, diger enfeksiyonlar (Other infections),
Rubella,Sitomegaloviriis(Cytomegaloviriis) ve Herpes Simplex viriislerini
icermektedir. Diger enfeksiyonlar icinde Hepatit B, insan immiinyetmezlik viriisii
(HIV), Varisella Zoster, Sfiliz, Parvaviriis B19, malarya, Listeria ve E Coli bulunur.
Prenatal donemde bu enfeksiyonlara maruz kalma sonucunda agir sensorindral isitme

kayb1 gelisebilir(11).

2-) Perinatal nedenler:

Bu dénemde en 6nemli risk faktorii hipoksidir. Dogum anina bagl risk faktorleri;
a- Diisiik dogum kilosu (1500 gr’dan az)

b- Kan uyugsmazligi

c- Dogum sirasinda bebegin oksijensiz kalmasi

d- Dogum sirasinda kafa travmasi gegirmesi (forceps, vakum kullanilmas1 vb.)

3-) Postnatal donem isitme kayviplari:

Bu donem dogumdan sonra ¢ocuga iliskin isitme kaybi i¢in asagidaki risk
faktorlerini kapsar.

a- Hiperbiliriibinemi

b- Cocugun gecirdigi sistemik enfeksiyon hastaliklar1 (kabakulak, menenjit vb.)

c- Cocugun atesli hastalik gecirmesi

d- Cocugun ototoksik ila¢ kullanmasi

e- Cocugun kafa travmasi gegirmesi

f- Cocugun kulak enfeksiyonu gecirmesi

g- Cocugun genetik bozuklugunun olmasi

h- Cocugun kraniofasiyal anomalisinin olmasi

i-Cocugun yiiksek siddette giiriiltiiye maruz kalmasi
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2.7.Pediyatrik Denge Bozukluklar:

Cocuk yas grubunda objektif bas donmesi tanisi koymak oldukc¢a zordur
clinkii gocuklar her tiirlii dengesizlik hissini veya hizla ayaga kalktiklarindaki senkop
ataklarii da bag donmesi olarak tarif ederler. Bag donmesi hastanin kendi etrafindaki
cisimlerin gercekte var olmayan hareketliligi hissine kapilmasi veya dig diinyada bir
hareketlilik olmaksizin kendi bedeni ile ilgili gergekte var olmayan bir hareket
algisidir. Cocuklarin  semptomlarint yeterince tarifleyememeleri nedeniyle bas
donmesi, dengesizlik, ataksi, presenkop, veya konvulsiyon arasinda ayirici tani
yapmak gii¢ olabilir(10).

Dengesizligi olan ¢ocugun degerlendirilmesi; hem ebeveyn hem g¢ocuktan
ayrintili 6ykii alinmasi, tam bir fizik ve ndrootolojik muayene, yatak basi vestibiiler
testlerin yapilmasii kapsar. Basdonmesi olan ¢ocuk hastada en Onemli basamak
oykiidiir. Cocugun gecirdigi enfeksiyonlar, ila¢ intoksikasyonu, endokrin
bozukluklar, psikiyatrik problemler, isitme kaybi, gorme ile iliskili sorunlar
sorgulanmalidir. Cocuklarda bag donmesi, santral, periferik vestibiiler ve sistemik
rahatsizliklara bagh gelisebilir. Cocukluk caginda bas donmesi nedenleri ii¢ ana

baslik altinda toplanabilir.

2.7.1. SSS ile Tigili Bas Donmesi Nedenleri:

Kafa Travmasi

Epilepsi

Demyelizan/Dejeneratif hastaliklar

Migren

SSS tiimorleri

Konjenital varyasyonlar (Dandy Walker,Arnold Chiari)
SSS Enfeksiyonlar1

Pseudotiimiir Serebri, vaskiiler bozukluklar, hidrosefali

2.7.2. Otolojik Hastahklar

Otitis Media
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BPPV (Benign Pozisyonel Paroksismal Vertigo)
Meniere ve endolenfatik hidrops

Perilenfatik fistiil

Labirentit

Vestibiiler norinit

2.7.3. Diger Nedenler

Cocukluk cagimnin benign paroksismal vertigosu (BPV)
Viral enfeksiyonlar

Tagit tutmasi

Fonksiyonel

Postural dengesizlik

Kardiyak nedenler

Ailesel periyodik

Demir eksikligi anemisi

Gorme ile ilgili problemler

SSS’ni etkileyerek Bas Donmesi Yapan Nedenler

Epilepsi

Temporal lob epilepsilerinin ¢ogunlugunda prodromal déonemde bag donmesi
olur. Primer nobette bilingte degisiklikler olur, salya akmasi, karin agrist da siklikla
gbzlenir. Hastalarm %25 inde biling kaybi olmaz (16). Gorsel, isitsel
halusinasyonlar, hos olmayan koku ve tat sikayetleri siklikla eslik eder. EEG tani
koymada yardimecidir. Tiimdr, travma gibi temporal lob hasar1 yapabilecek nedenler

de vertijindz nobetlere yol agabilir.

Posterior Kafa Cukuru Tiimorleri

Siklikla dengesizlige neden olur. Cocuklarda beyin sapt ve serebellum
timorleri erigkine gore daha siktir. Posterior hematom da tiimor gibi kitle etkisi

yapabilecegi i¢in ¢ocuk yas grubunda radyolojik goriintiileme olduk¢a dnemlidir.



18

Posttravmatik Bas Donmesi

Travmadan hemen sonra bas donmesi ve dengesizlik sik karsilagilan
yakinmalar olup farkli gruplarda insidanst %25-%90 arasinda degisir. Siklikla kafada
bir fraktiir yoktur ve bas donmesi travmadan giinler, haftalar sonra baslayabilir. Kafa
travmasi vestibiiler korteksin (temporal lobun supratemporal girusunun anterior ucu)
harabiyetine yol acarsa hemen bas donmesi baslar. Travma, i¢ kulak konkiizyonu
araciligiyla perilenfatik fistiile veya endolenfatik hidropsa yol agabilir. Vartianien ve
arkadaslarinin 2-14,5 yas arasi kiint kafa travmasi gegiren 199 vakadan olusan
serisinde, vakalarin %46’sinda travmadan hemen sonra spontan nistagmus gelismis,
vakalarmm %43’linde santral ENG bozukluklar1 goriilmiistiir. Travmadan 6-12 ay
sonrasinda ise bas donmesi ve diger bulgularin azaldigi goriilmiistiir. Travmadan
sonra 6 ay i¢inde diizelmeyen vakalarin da iyilesme oranlarmin daha az oldugu

belirlenmistir(17).

Multiple Skleroz

Multiple Skleroz (MS) vakalarmin % 20’sinde bas donmesi baglangic
semptomudur. Aciklanamayan dengesizligi olan ¢ocuklarda MS ihtimali
diistiniilmelidir. MS’de isitme kayb1 ve ¢inlama bazen eslik edebilir ancak senkop ve
konvulsiyonlarin eslik etme insidanst daha yiiksektir. MS’de bas donmesi, vestibiiler
nukleus bolgesinde demyelinizasyon gosteren bir bolgeye veya plak formasyonuna
baglidir. Nistagmus ve ataksi bas donmesine eslik edebilir, ataklar kisa ve sporadiktir
(10).

Migren

Basagrisi, pulsatil veya zonklayici tarzda ise, saatlerce siirliyorsa, basin
yarisini etkiliyorsa, bulanti, kusma, fotofobi veya fonofobi ile birlikteyse migrendz
basagrisi olarak kabul edilir (18).

Migren smiflamasi, aurali migren, aurasiz migren, baziler arter migreni, bas
agrist olmaksizin tekrarlayan aura seklindedir. Aurali migren, basagrisindan yarim
saat oncesi gorme bozuklugu, ¢ift gorme, néromotor giigsiizlik ve bas donmesi gibi
semptomlarin olmasi seklinde tanimlanir.  Aurasiz migrende hi¢bir norolojik

semptomun eslik etmedigi izole bas agrisidir. Tekrarlayan aura ise bag donmesi veya
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ndrolojik semptomlarin bas agris1 olmaksizin tekrarlamasi seklindedir. Baziler arter
migreninde total gorme kaybi yliriiylis ataksisi gibi bulgular1 oksipital bas agrisi
izler. Biling bozuklugu, bag donmesi, tinnitus da eslik edebilir (19).

Yagslar1 1-17 arasinda olan baziler arter migrenli 20 hastanin vestibiiler testleri
rapor edilmigtir. Hastalarin 13’tinde gome azalmasi ve veya biling kaybi, 7 hastada
kalorik testte hiporefleksi 4 hastada ise yon tstiinliigii saptanmistir. Bitermal kalorik
testteki yon Ustlinliigiiniin, posterior serebral arterin besledigi posterior temporal
loptaki iskemiden kaynaklanabilecegi belirtilmistir. Baziler arter migrenli hastalarda
posterior temporal lobda gecici iskemiye baglh tinnitus ve isitmede gecici
degisiklikler olabidigi savunulmustur. (20).

Hayatm ilk iki dekatinda paroksismal bas donmesi olan hastalar ailede migren
acisindan arastirilmalidir. Bu hastalar ileride klasik migrene adaydir. Bu yas
grubunda paroksismal vestibiiler semptomlarin kendisi de migrenin klinik belirtisi

olabilir ve bu hastalarda migren proflaksisine baslamak yararl olabilir (21).

Bakteriyel ve Viral Enfeksiyonlar

Labirentit, membrandz labirentin inflamatuar kdkenli bir hastaligidir. Etken
viral ya da bakteriyel ayrimi olmaksizin oval veya yuvarlak pencereden, konjenital
acikliklardan ya da internal akustik kanaldan i¢ kulaga ulasir. Viral labirentit
olgularinda ani baslayan bas donmesi, isitme kaybi ve bunlara eslik eden bulanti-
kusma ana semptomlardir. Bakteriyel labirentitin de benzer klinigi olmasina ragmen
genelde isitme kaybi1 daha derindir. Hastaligin radyolojik bulgulari, kronik sathalarda
BT’de goriilen membrandz labirentte artmis dansite ve ilerlemis olgularda Magnetik
Rezonans Goriintiilemede (MRG) T2 agrrlikli kesitlerde labirentin sivi dolu
boslugunu fibréz dokunun kaplamasidir. Daha ileri asamalarda labirent ossifikasyonu
meydana gelebilir ve bu durumda Bilgisayarli tomografide “beyaz koklea” adi
verilen goriintii elde edilir. Viral labirentitin tedavisinde, antiviral ajanlar ve i¢ kulak
hasarmi sinirlamak amaciyla steroidler kullanilmaktadir. Bakteriyel labirentitte ise
antibiyoterapi tedavinin temelini olusturur. Kiiltliir sonucu etken patojen iiretilene
kadar genis spektrumlu ve santral sinir sistemi penetrasyonu iyi olan bir antibiyotik
kullanilmahdir. Isitme kaybmin onlenmesi i¢in bu durumda steroidin tedaviye

eklenmesi Onerilmektedir. Gerek viral gerekse bakteriyel labirentitlerde, yatak
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istirahati ve bas donmesine yonelik semptomatik tedavi de dnerilmektedir(5,10).

Enfeksiydz mononiikleozis, adenoviriis ve kabakulak enfeksiyonu gibi viral
enfeksiyonlar sonrasinda da bas donmesi goriilebilir.Kabakulak enfeksiyonuna bagli
bas donmesi vestibiiler siniri ¢evreleyen meninkslerdeki skarin traksiyonuna ve
vestibiiler sinirdeki postinflamatuar etkiye baglidir(17).

Okul ¢ag1 ¢ocuklarinda sabah uykudan uyandiginda 24-72 saat siirebilen
ataksinin de eslik ettigi bas donmesi ataklar1 olabilir. Bu ataklarin ¢ogu zaman
etiyolojisi tam olarak aydinlatilamaz. Bu vakalarda kalorik testte bozukluk
goriilebilir. Bu vakalar, ¢ogu zaman kesin ajan tespit edilemese de kabakulak veya

kizamiga bagl postenfeksiyoz kranial polindritin bulgusu olabilir(10).

Vestibiiler Norinit

Isitme kaybi olmaksizin, saatler hatta giinler siiren, ani baslangigli bas
donmesi ve eslik eden bulanti, kusma ile karakterize vestibiiler norinit kulak burun
bogaz pratiginde sik rastlanilan bir tablodur. Cocukluk doneminde % 2 goriiliir(22).
Bas donmesi ataklar1 bu ani baslangici takiben, giinler i¢cinde yatisir ve ¢ogu zaman
tamamen kaybolur. Vestibiiler sinirin, muhtemelen viral orijinli, selektif
inflamasyonu sonucu meydana geldigi diisliniilmektedir. Baglangigta hastalarda
siklikla viral iist solunum yollar1 enfeksiyonu veya gastroenterit dykiisii mevcuttur.
Hastaligin daha ¢ok bahar ve erken yaz aylarinda goriilmesi, epidemilerin varlig1 ve
ayni ailede birden ¢ok kisinin etkilenebilmesi bu savi kuvvetlendirmektedir.

Bu donemlerde hastalarda siddetli bir objektif vertigo saptanamaz, genel
yakinmalar, kalic1 dengesizlik ve hareket ile provoke olan vertigodur. Hastaligin
tanisina O0zel herhangi bir laboratuar testi yoktur, goriintiileme yOntemlerinde de
spesifik bulgu elde etmek kolay degildir. Bu donemde sadece spontan nistagmus ve
head-thrust testinde elde edilen tek tarafli vestibiiler fonksiyon kayb1 saptanabilir.

Tedavi, akut donemde yakalanirsa inflamasyonu durdurmaya yoneliktir. Son
yillarda bu dénemde steroid kullanimi yayginlasmistir. Birgok hasta sadece destek

tedavisi ile tamamen normale donmektedir.
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laclar

Aminoglikozidler, salisilatlar ve uzun donem antikonviilzan kullanimi
vestibiiler disfonksiyona neden olabilir. Bas donmesi ve dengesizligi olan ¢cocuklarda
ilag kullanim Oykiisii veya yanlighkla fazla miktarda ilag alimi ozellikle

sorgulanmalidir.

Ge¢ Endolenfatik Hidrops

Gecikmis endolenfatik hidrops (GEH) daha 6nce tek tarafli ileri derecede
veya total igsitme kayb1 olan hastalarda latent bir periyodu takiben ortaya ¢ikan ve bu
ozellikleriyle Meniere hastaligindan ayurt edilebilen bir klinik durumdur. GEH'nin
endolenf iiretimini diizenleyen yapilarin hasar gdrmesi sonucu olustugu
diistiniilmektedir(23). En sik belirlenen sebepler viral veya bakteriyel labirentitler,
kabakulak, kizamik, mastoidit, influenza, menenjit, kafa travmasi, akustik travma ve
konjenital sitomegalovirus, rubella enfeksiyonlar1 ve ¢ocukluk doneminde i¢ kulak
hasarma yol agan diger nedenlerdir.

Semptomlar genelde ge¢ ¢cocukluk ve adolesan donemde, 1 ila 74 yil arasi
degisebilen bir latent periyodu takiben meydana gelmektedir. Hastaligin jlivenil tek
tarafli sagirligi bulunan hastalardaki insidanst %30’dur (24). Olgularin 6nemli bir
kisminda ise ¢ocukluk doneminde olusan isitme kaybinin nedeni bilinmemektedir.
Cocukluk donemindeki en sik neden idyopatik sensorindral igitme kaybi ve viral
labirentitlerdir (23). GEH olgularina yaklasim, bu olgularin takibi ve tedaviye yanitin
izlenmesi; dengesizlik ve bas donmesi ile bagvuran tiim hastalarda oldugu gibi
dikkatli anamnez, otolarengolojik degerlendirme, tam kan saymmi, rutin biyokimya,
odyolojik degerlendirme, kalorik test, ENG, radyolojik goriintiilemeyi igerir.

GEH tedavisinde ilk segenek medikal tedavidir. Hastalara betahistin,

vazodilatatorler, labirentin sedatifler, ditiretikler ve az tuzlu diyet onerilir.

Genis Vestibiiler Akuaduktus

Vestibiiler akuaduktus, petrdz apeksin posteriorunda yerlesen ve vestibiil
medial duvarmdan uzanan J seklinde bir kemik kanaldir. Radyolojik olarak distal
segmentin orta noktasinin 2 mm’den daha kalin olmasi patolojik kabul edilir. Baz1

yazarlarca kanal, semisirkiiler kanal ¢api ile karsilastirilarak genis olduguna karar
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verilir. Endolenfatik kanal vestibiiler akuaduktus boyunca ilerleyerek endolenfatik
keseye acilir. Genis vestibiiler akuaduktus ve endolenfatik kesenin genellikle ilk
belirtisi ani veya progresif isitme kayb1 olmakla birlikte nadiren bas donmesi eslik
edebilir. Nedeni bilinmeyen sensorindral isitme kaybi olan ¢ocuklarda en sik tespit
edilen i¢ kulak malformasyonudur. Ancak tek basina bas donmesi sikayeti bulunan
bir genig vestibiiler akuaduktus sendromu vakasina rastlanmamistir. Yiiksek
coziinlirlikli Temporal Bilgisayarli Tomografi (YCBT) ile genis vestibiiler kanalin
tespiti miimkiindiir. Temporal MRG'de ise bir ¢alismada, bas donmesi sikayeti
bulunan genis vestibiiler akuaduktus sendromlu hastalarda semisirkiiler kanallarda
endolenf yogunlugunun artmig oldugu goézlenmis ve bunun bas donmesinin
muhtemel nedenlerinden birisi oldugu sdylenmistir(25).

Isitme kaybma dakikalar, saatler siiren bas donmesi ataklar1 eslik eder. Mindr

kafa travmalar1 veya yogun fiziksel aktivite bas donmesi ataklarini tetikleyebilir(26).

Meniere Hastahg

Meniere hastaliginin tipik klinik belirtisi, tekrarlayici, saatler siiren objektif
vertigo ataklari, fluktuan sensérindral isitme kaybi, tinnitus ve etkilenen kulakta
siklikla bulunan dolgunluk veya basing hissidir. Hastaligin kesin nedeni
anlagilamamakla birlikte, Meniere Hastaligi’nda multifaktoriyel kalitimin oldugu
diistiniilmekte ve bazi hastalarda ise immun aracili bir mekanizma sorumlu

tutulmaktadir.

Benign Paroksismal Pozisyonel Vertigo (BPPV)

BPPV periferik tip bas donmesinin en sik nedeni olup, genellikle posterior
semisirkiiler kanal disfonksiyonundan kaynaklanmaktadir. Patolojiyi a¢iklamak i¢in
iki teori One siiriilmiistiir; kanalitiazis ve kupulolitiazis. Kupulolitiazis teorisine gore,
kalsiyum kalintilar1 (otokonyalar) semisirkiiler kanallarin kupulasinda birikmekte ve
siklikla posterior semisirkiiler kanali yer cekimine duyarli hale getirmektedir.
Kanalitiazis teorisi ise, kalsiyum kalintilarmin posterior semisirkiiler kanalda
kupulaya yapismadan serbestce hareket ettigini savunur. Her durumda, bas
hareketleri, 6zellikle yukar1 bakmak, yatakta sag veya sola donmek hastaligin tipik

semptomlarmi ortaya c¢ikarwr. Bunlar; kisa bir latent periyodu takiben olusan ve
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saniyeler, bazen dakikalar icinde yatisan objektif vertigo, bulanti nadiren de
kusmadir. Hastaligin tanis1 Dix-Hallpike manevrasi ile konulur. Buna gore etkilenen
kulak asagida kalacak ve bas hafif ekstansiyonda olacak sekilde hasta hekim
kontroliinde hizla geriye dogru yatirilir. Eger 6n tan1 dogru ise, bu pozisyonu takiben
5-20 saniye arasi bir latent periyodu izleyen bas donmesi olusur. Ayni zamanda
hastada, yonii altta kalan kulagi ve goziin tist kutbunu isaret eden rotatuar nistagmus
olusur. Bu nistagmusun en onemli 6zelligi latant periyodu olmasi, saniyeler, bazen
dakikalar i¢cinde yok olmasi ve tekrarlayan uyarilar ile sonmesi veya yorulmasidir.
BPPV tedavisinde, habituasyon egzersizleri, parcacik yerine koyma (particle
repositioning) ve serbestlestirici manevralar gelistirilmistir. Semont ve ark.
kupulolitiazis teorisini kabul ederek serbestlestirici bir manevra gelistirmislerdir.
Epley ise kanalitiazis teorisini savunmus ve parcacik yerine koyma manevrasi
gelistirmistir. Bu manevrada yergekiminden faydalanilarak pargaciklarin normalde

bulunduklar1 vestibiile diismeleri hedeflenir (10).

Temporal Kemik Travmasi

Bas boyun bdlgesi travmalar1 sonrast meydana gelen bas donmesinin birgok
olas1 nedenleri vardir. Temporal kemik bolgesini ilgilendiren yaralanmalar genelde
kiint travmalarda meydana gelir. Kiint travma sonras1 olusan fraktiir hatt1 7. veya 8.
sinirde kesiye yol acabilir. Bas donmesi; vestibiil, vestibiiler sinir veya vestibiiler
kanalin kesisi sonucu meydana gelebilir. Bu ise genellikle transvers kiriklarda
goriiliir. Vestibiiler kanal yaralanmasi ile endolenfotik hidrops meydana gelip
Meniere Hastaligi benzeri semptomlar olusabilir. Belirgin bir kirik olmaksizin
travma, perilenfatik fistiil veya benign paroksismal vertigoya neden olabilir.
Perilenfatik fistiiliin radyolojik olarak tanis1 zordur. Ancak labirent i¢i serbest hava,

perilenfatik fistiilii diistindiiriir (10).

Serebellopontin Kose Tiimorleri

Serebellar ve serebellopontin kdse yerlesimli tiimorlerde tiimoriin biiylimesi
sirasinda herhangi bir asamada bas donmesi goriilebilir. Serebellopontin kdsede
tiimor olarak en sik vestibiiler schwannoma goriiliir. Intrakanalikiiler uzanimi

bulunan serebellopontin kdse tiimorlerinde Oncelikle vestibiiler schwannoma,
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internal akustik kanali normal goriinen tiimdrlerde de menenjiom veya epidermoid
timor digiiniilmelidir. Vestibiiler schwannomalarda temporal kemik BT'de internal
akustik kanalin genislemesi izlenir. Ancak bu dolayli bir bulgudur ve kesin tani
MRG ile konur.

Daha once de belirtildigi gibi kanali genisletmeyen veya minimal genisleten
schwannomalar temporal kemik BT'de goriilemeyebilir. MRG bu konuda daha
yararhidir ve ¢ok kiiciikk boyuttaki schwannomanm erken donemde tanmmasini
saglar. Vestibiiler schwannomalarin izole intrakanalikiiler formu oldugu gibi

serebellopontin sisternden koken alan ekstra kanalikiiler formlar1 da olabilir (10).

2.8. Elektronistagmografi ile lgili Genel Bilgiler

Elektronistagmografi, periorbital bdlge cildine yerlestirilen elektrotlarla
kornea ve retina arasindaki potansiyel farki 6l¢iilmesine dayanan bir testtir.

Vestibiiler sistemin 6nemli gorevlerinden birisi retinal goriintiilerin fovea
tizerinde stabilizasyonunu saglamak icin basm pozisyon ve hareketlerini takip
etmektir. Bu bilgi okiiler sistem ve santral sinir sistemi arasindaki spinal afferentlerle
birlestirilerek vestibulo-okuler refleksi olusturmaktadir. ENG ile okulomotor ve
vestibiiler sistem objektif olarak degerlendirilebilir.

ENG kayitlar1 swrasinda elektrotlar yatay goz hareketleri i¢in her iki goz
kiiresinin dis kantuslarina, vertikal hareketler i¢in gdziin alt ve istiine yerlestirilir.
Ayrica hastalara 6zel kayit aparatlart bulunan gozliikler de takilarak infrared video
kameralar ile elektrot kullanilmaksizin kayit yapilabilir (Videonistagmografi).

ENG kayd: sirasinda polarite farki su sekilde olusur: goéz saga baktiginda
kornea saga yaklasirken soldaki elektroddan uzaklasir. Retina i¢inse tam tersi s6z
konusudur. Bdylece kutuplasma degisikligi meydana gelir. Bu fark bilgisayar
tarafindan kaydedilir. Burada gdzlerin agik ya da kapali olmas1 kaydi etkilemez.

Standard bir ENG testi su komponentlerden olusur:
e Spontan nistagmus ve diiz bakis testi

Bu testte hastaya once dogrudan karsiya daha sonra merkezden 30° saga, sola,

yukartya ve asagiya bakmasi sdylenir. Miimkiin olursa gorsel fiksasyonun kaybi ile

olusabilecek nistagmus saptanmasi i¢in, gozler kapali kayit almir. Bu bakislar
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sirasinda hastanin g6z hareketleri 10 saniye boyunca gdzler agik, 10 saniye boyunca
gozler kapali kaydedilir.
e Sakkadik Test

Sakkadik test sakkadik g6z hareketlerini degerlendirir. Sakkadik goz
hareketleri hizli goz hareketlerinden ve hedef noktanin fovea iizerine yeniden
fiksasyonundan sorumludur.

Bu test i¢in birbirinden belirli uzakliklarda olacak sekilde merkezde ve
merkezden 10°, 20° ve 30° uzaklikta noktalar kullanilir. Daha sonra hastadan bu
noktalara, basini sabit tutarak, ileri ve geri bakmasi sdylenir. Sakkadik test sonuglar1
hastanin kooperasyonu ve gérmesindeki yeterlilikle dogrudan iliskilidir.

Eger hasta hedefi izlemek i¢in gerekli mesafeye uygun muskiiler aktiviteyi
Olgemiyorsa overshoot (cismin oniinde odaklanma) meydana gelir.

Hipometrik sakkadlarda (undershoot) ise hasta hedef noktanin arkasina
odaklanir. Normal kisilerde de goriilebilen bu durum, ancak sik tekrar ediyorsa
anormal olarak tanimlanabilir.

e Siniizoidal Takip Testi

Bu test siniizoidal sekilde hareket eden bir nokta iizerine hastanin gozlerini
fikse etmesiyle yapilir. Normal bireylerde, sakkadik g6z hareketleri olugsmadan bu
hareketin gerceklesmesi gereklidir. Testin degerlendirilmesinde siiperempoze
sakkadlarin sayis1 ve pursuit kazanc1 degerlendirilir.

e Optokinetik Test

Bu test hastaya gorsel ¢oklu stimuluslar verilerek yapilir. Isikli barlar veya
tizerinde ¢ok sayida diisey ¢izgiler bulunan silindirler kullanilmaktadir. Uyarilar
saniyede 300—400 veya 600 kez olacak sekilde tekrarlanir. Optokinetik nistagmus
kortikal veya sub kortikal olarak ortaya ¢ikar.

e Head-Shake Nistagmus

Hastalarin baginin horizontal planda 20-25 kez orta hattan +30° her iki yana
klinisyen tarafindan ¢evrilmesi, sonrasinda da elektronistagmografik kayit alinmasi
ile yapilir.

Basin sallanmasimin durmasini takiben 1-2 sn i¢inde olabilecek birkag¢ atimlik

nistagmus “head-shake nistagmus”dur ve normal olarak degerlendirilir. Bu siireyi
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asan ve devamlilik gosteren tiim nistagmuslar patolojik olarak degerlendirilir. Hasta
kulak genelde nistagmusun yavas fazi yoniindedir.
e Statik ve Dinamik Pozisyonel Testler

Elektronistagmografi testlerinin en dnemlilerinden birisi de statik pozisyonel
ve dinamik pozisyonel testlerdir. Statik pozisyonel testlerde hastadan sirtiistii
pozisyonda, goézler acik halde, bas sola doniik, bas saga doniik olarak ve karsiya
bakar durumlarda kayitlar alinir.

Dinamik  pozisyonel  testten  kasit,  Dix-Hallpike = manevrasinin
elektronistagmografik kayit ile yapilmasidir.

e Bitermal Kalorik Test

Kalorik test ENG alt testleri i¢inde en ¢ok zaman alan fakat 6nemli bilgiler
veren bir testtir. Endolenfatik sivinin 1sitilmasi ya da sogutulmasi ile bir akim
meydana gelir. Bu akim semisirkiiler kanallarin ampullalarinda bir hareket dogurarak
periferik nistagmusa neden olur. Kalorik test bu olusan nistagmuslarin lgiimii
prensibine dayanarak yapilir. Bu testte viicut isisindan +/- 7 derece olacak sekilde
30—44 derecelik uyaranlar kullanilir.

Soguk irrigasyon: Olusan nistagmusun hizli fazi uyarilan tarafin karsisina
dogrudur (ampullofugal endolenf akimi yiiziinden).

Sicak irrigasyon: Olusan nistagmusun hizli fazi uyarilan tarafa dogrudur
(ampullopedal endolenf akimi yiiziinden). Bu pratik olarak “nistagmus sicagi sever
soguktan kacar” seklinde ifade edilebilir.

Kalorik testin degerlendirilmesinde, sag ve sol kanalin sicak ve soguk suyla
olusan nistagmuslarinin tepe yaptiklar1 noktadaki yavas faz hizlar1 karsilastirilir.
Eger her iki tarafin nistagmus yavas faz hizlar1 arasinda arasinda %20'den fazla fark
varsa zayif olan taraf “kanal parezisi” olarak degerlendirilir.

Bilgisayar tarafindan hesaplanan bir baska parametre de yon istlinliigiidiir.
Saga c¢akan nistagmus yavas faz hizlarindan, sola c¢akan nistagmus yavas faz
hizlarmin ¢ikarilmas: sonucu elde edilen degerin yavas faz hizlarinm toplamina

boliinmesi ile elde edilen deger olarak hesaplanir (9,10).
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29. VEMP

VEMP (vestibular evoked myogenic potentials) testi ilk defa Colebatch ve
Halmagyi tarafindan tanimlanan vestibiiler fonksiyonlar1 dlgen bir testtir(28). Sakkiil
fonksiyonunu noninvaziv olarak degerlendiren giivenilir bir testtir. Sakkiil makiilasi,
n.vestibularis inferior, medial ve lateral vestibulospinal traktuslar ve vestibular
nukleuslardan gegen sakkulokolik refleks yolagi hakkinda bilgi verir. Testin temeli
sakkdiliin utrikiil ve semisirkiiler kanallardan daha fazla sese hassas olmasina dayanir.

Inferior vestibiiler sinirle iletilen sakkiiler afferent liflerin traktuslar
araciligiyla servikal kord tarafindan inerve edilen kaslara sinyal gonderdigi
bulunmustur. Bu sinyal sonucu tonik olarak kasili bulunan sternokleidomastoid
kasinda inhibitér bir potansiyel olusur. Olusan bu ilk pozitif-negatif potansiyel
13.ms’de (p13) ve 23.ms’de (n23) pik yapar. O ylizden ilk pozitif dalgaya p13 ve ilk
negatif dalgaya n23 denir.

Sensorindral igitme kayiplarinda cevap alinir ancak ipsilateral vestibiiler
fonksiyon kaybinda almnmaz. Iki potansiyel arasi fark pv cinsinden o6lgiiliir ve
amplitiidii verir. Dalga latensilerinin uzamasi ve/veya amplitiidiin ortalama degerlere
gore daha diisiik olmas1 patolojik kabul edilir. SKM kas patolojileri ve iletim tipi
isitme kayiplarinda VEMP cevab etkilenir.

VEMP, superior kanal dehissansi, Meniere, vestibiiler norit, inferior vestibiiler
sinir schwannomu gibi hastaliklarda bilgi saglamaya yonelik kullanilir (28). Son
yillarda yapilan caligmalarda multiple skleroz, Parkinson ve Alzheimer gibi
norodejeneratif hastaliklarin vestibiiler veya beyin sap1 tutulumunu anlamaya yonelik
kullanilmaya baslanmistir. Yakin bir gelecekte rutin bir tanisal algoritme girme

potansiyeli yliksek bir testtir(27-29).
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3. BIiREYLER VE YONTEM

Bu calismaya Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun
Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali Poliklinigi’ne 07 Ocak 2004 — 16 Ocak 2011
tarihleri arasinda tek tarafli isitme kaybi1 sikayeti ile basvuran ve ayrmntili
norootolojik muayene ve odyometrik testler sonrasi tek tarafli sensorinoral isitme
kayb1 saptanan 18 yas alt1 33 hasta retrospektif veya prospektif olarak dahil edildi. 18
yas alt1 25 saglikli goniillii ile kontrol grubu olusturuldu.

3.1. Oykii

Tek tarafli sensorindral isitme kaybi olan ¢cocuklarda etiyolojik degerlendirme
yapabilmek i¢in hasta ve ailesinden ayrintili 6ykii alindi. Genetik nedenleri ekarte
etmek agisindan akraba evliligi sorgulandi ve anne babanin soyagaclari cizilerek
isitme kaybi1 ve sendrom varligi arastirildi. Annenin gebeliginde gecirdigi
enfeksiyonlar, zor dogum, prematiir dogum hikayesi, ototoksik ila¢ kullanimi, febril
konvulsiyon, yenidogan déoneminde hiperbilirubinemi varli§i, yogun bakimda veya
kiivezde kalma, cocukluk doneminde gecirilen enfeksiyonlar ve travma sorgulandi.
Hastalarimizin higbirinde poliklinigimize bagvurdugu donemde ani igitme kaybi
yoktu.

Vestibiiler sistem tutulmasini anlamaya yonelik olarak karanlikta denge
kaybi, ge¢ ylirlime, bas donmesi ataklari, yiiriirken saga ya da sola diisme egilimi,
bas agrist ile birlikte olan dengesizlik de sorgulanan diger 6gelerdi. Bas dénmesi
tarif eden hastalarda anamnez ilk ataktan baslanarak kronolojik olarak alindi.
Sikayetlerinin ne zaman basladigi, nasil devam ettigi, sikayetin olmadigi ara
donemlerde denge durumu ve eslik eden bagka yakmmalarinin olup olmadig:
soruldu. Basagris1 ve hareket hastaligi ayrica sorgulandi. Ani baslayan, siddetli ve
ataklar halinde seyreden bas donmeleri siklikla periferik vestibiiler sistem kaynakli
olarak diisiiniildii. 1 ila 24 saat i¢inde gerileyen bas donmesi endolenfatik hidrops
lehine, bas agrisinin bas donmesine eslik etmesi ise migren ilskili bag donmesi lehine
diistiniildii. Bas donmesi ile birlikte olan mide bulantis1 ve kusma gibi norovejetatif
semptomlar yani sira tinnitus, kulakta dolgunluk gibi sikayetler sorgulandi ve

periferik vestibiiler patoloji lehine yorumlandi.
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Opykiisiinde kronik kulak iltihabi, kulak operasyonu olan ya da bilateral
isitme kayb1 bulunan hastalar ¢calisma dig1 birakildi.

3.2. Fizik Muayene

Poliklinige basvuran tiim hastalara kulak burun bogaz fizik muayenesinden
sonra norootoloji polikliniginde bas donmesine 6zel muayene ydntemleri uygulandi.
Oncelikle kafa giftlerinin muayenesi yapildi. Daha sonra Romberg testi ile gdvde ve
alt ekstremiteler test edildi. Daha sonra hastalara keskinlestirilmis Romberg testi
yapildi. Bu testte hastadan bir ayagin burnu ile diger ayagin topugu arka arkaya
gelecek sekilde bir ¢izgi {lizerinde durmasi istendi. GOz agikken olmayan
dengesizligin gozler kapatilinca ortaya ¢ikmasi unilateral ve kompanse olmamig hafif
periferik vestibiiler patoloji lehine yorumlandi. Diiz ¢izgi ilizerinde ylirlime testi
yapildi. Bu sirada hastanin bir tarafa yonlenmesi o tarafta parezi lehine yorumland:.

Tek tarafli kompanse olmamis vestibliler hasarin fizik muayene
yontemlerinden olan Unterberger testi her hastaya uygulandi. Gozler kapali ve kollar
one uzatilmis sekilde yerinde 60 adim saymasi istenen hastanin herhangi bir tarafa 45
derece ve tlizeri donmesi, doniilen tarafin vestibiiler hasar1 seklinde yorumlandi.

Frenzel gozliigii ile fiksasyonu ortadan kaldirarak karsiya ve lateral bakista
spontan nistagmus bakildi. Head thrust testinde ise gozleri ile sabit bir noktaya
bakmas1 istenen ve basi aniden bir tarafa dogru cevrilen hastanin, basin ¢evrilme
yonii tarafinda gozlerini bakmas1 istenen noktaya sabitleyememesi veya sakkadik
diizeltme hareketi yapmasi o tarafta vestibiiler hasar seklinde yorumlandi. Head
shake testinde frenzel gozliigii ile hastanin bast 20 kez hizli bir sekilde saga sola
cevrildikten sonra bas sabitlenerek hastanin saga ve sola baktirilarak nistagmus
arastirildi. Dix —Hallpike testi yapildi ve tipik 6zellikte nistagmus olugmasi Benign

Paroksismal Pozisyonel Vertigo lehine yorumlandi.

3.3.0dyometrik Inceleme

Hasta ve kontrol grubuna Interacoustics AC-40 Odyometre cihazi ile saf ses
esik odyogrami, konugmayi alma esigi, konusmayr aywrt etme, en rahat ses

yiiksekligi, tedirgin edici ses yiiksekliginden olusan odyometrik test bataryasi
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uygulandi ve sonuglar1 kaydedildi. Konusmay1 alma esikleri, klinigimizde kullanilan
3 heceli kelime listeleri ile, konugmay1 ayirt etme testi ise 14 yasindan biiyiik
bireylerde tek heceli fonetik dengeli kelime listeleri ile, 14 yasindan kiiciik bireylerde
cocuklar i¢in fonetik dengeli tek heceli kelime listeleri kullanilarak yapildi. Hava
yolu saf ses ortalamasi 500, 1000, 2000 ve 4000 Hz frekanslardaki isitme esiklerinin
ortalamas1 olarak hesaplandiktan sonra her bir kulaktaki isitme kaybi seviyesi

asagidaki araliklara gore belirlendi.

<15dB Normal Isitme

16-25 dB Cok hafif derecede isitme kayb1
26-40 dB Hafif derecede isitme kaybi1
41-55 dB Orta derecede isitme kaybi1
56-70 dB  Orta-ileri derecede isitme kaybi
71-90 dB Ileri derecede isitme kayb1

91 dB ve tistli Cok ileri derecede isitme kaybi1

Iletim tipi isitme kaybi olan olgular ile bilateral isitme kaybi olan olgular

calisma dis1 birakildi.

3.4. immitansmetrik inceleme

Hastalarin tiimiinde Interacuistics AZ-7 cihazi ile orta kulak basimnci ve stapes

refleksi dlcildii.

3.5. Laboratuar incelemesi

Tiim hastalarin tam kan sayimi, Anti Nikleer Antikor, Anti DNA,
sedimentasyon, demir, demir baglama parametreleri, B12 vitamin diizeyi, folat

diizeyi, tiroid hormonlari, sodyum, potasyum, klor, fosfor, kalsiyum gibi elektrolit
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diizeyleri, bobrek fonksiyonlar1 agisindan {ire, kreatinin diizeyleri ile kolesterol
diizeylerine bakildi. Her hastada kabakulak immiinglobiilin G antikor diizeyi bakildi.

Tiim hastalara elektrokardiyogram (EKG) ¢ekildi. EKG kayitlar1 Kardiyoloji
uzmani tarafindan degerlendirildi. QT uzunlugu 6l¢tildii.

3.6. Elektronistagmografi (ENG)

Klinigimizde kullandigimiz ICS Medikal Elektronistagmografi cihazi ile
asagida belirtilen tiim testler hastalara uygulandi. Teste baglamadan once hastanin
elektriksel aktivite ile Olglilen gz hareketlerinin ile uyumunu saglamak igin,

sinuzoidal takip testi kullanilarak kalibrasyon yapildi.

Spontan Nistagmus ve Diiz Bakis Testi

Bu test siiresince, yon degistirmeyen gorsel fiksasyon ile azalan veya
kaybolan horizontal nistagmus periferik vestibiiler sisteme ait bir patoloji olarak
yorumlandi. Bakig yonii ile yon degistiren vertikal komponenti bulunan gorsel
fiksasyon ile siddeti artan veya ayni kalan nistagmus ise santral patoloji lehine

yorumlandu.

Sakkadik Test

Tekrarlayan hipermetrik sakkad yani overshoot gdsteren olgular serebellum
patolojisi lehine yorumlandu. ileri derecede hipometrik sakkadlar ise bazal ganglion
patolojisi lehine yorumlandi. Dogruluk, latans ve normal hiz parametreleri

degerlendirildi.

Sinuzoidal Takip testi (Tracking test)
Takip swrasinda noktanm yoneldigi tarafa dogru sakkadik atlama hareketi
olustuysa, santral patoloji lehine degerlendirildi.
Optokinetik test

Tek basina optokinetik nistagmus anomalisi olan hastalar serebral korteks
lezyonu lehine degerlendirildi. Yon degistiren bakis nistagmusu mevcutsa beyin sap1

veya serebellar sistem bozuklugu diistiniildii.

Head Shake nistagmus
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Basin birkag kez hizla saga ve sola ¢evrilmesini takiben olusan ve 1-2 sn den
uzun siiren tiim nistagmuslar patolojik kabl edildi. Nistagmusun yavas faz yoniiniin

hasta kulag1 isaret ettigi diistiniildii.

Statik ve dinamik pozisyonel testler

Bu testlerde saptanan rotatuar, basmn pozisyonu ile yon degistirmeyen
yorulma gosteren objektif bas donmesi ile birlikte goriilen tiim nistagmuslar periferik

vestibiiler patoloji lehine yorumlandi.
Bitermal kalorik test

Kalorik testin degerlendirilmesinde sag ve sol horizontal kanalin sicak ve
soguk suyla olusan nistagmuslarmin tepe yaptiklart noktadaki yavas faz hizlari
bilgisayar yazilimi tarafindan hesaplanarak birbiriyle karsilastirildi. Eger her iki
tarafin nistagmus yavas faz hizlari arasinda %25 den fazla fark varsa zayif olan taraf

‘kanal parezi’ olarak degerlendirildi.

3.7.Vestibiiler Uyarilmis Kas Potansiyelleri (VEMP)

VEMP kayitlar1 klinigimizde kullandigimiz Medelec Synergy cihazi ile
alind1. Oncelikle artefaktlar1 dnlemek amaciyla alkol ile cilt temizligi yapildi. Aktif
elektrot sternokleidomastoid kas (SKM) orta 1/3’{ine, referans elektrot sternal ¢entik
tizerine ve toprak elektrot alin ortasmna yerlestirildi. Klik uyaran verilirken hastanin

basimi uyaranin kars1 tarafina ¢evirmesi istendi.

Bu sirada SKM kastan alman kas aksiyon potansiyelleri kaydedildi. Test her

iki taraf i¢in en az 2 kez tekrarland1.

IIk pozitif dalga pl13 ve ilk negatif dalga n23 olarak alindi P13 ve n23
latensileri ve iki dalga aras1 (p13-n23) amplitiid degerleri 6l¢iildii. Kontrol grubuyla
olusturdugumuz normativ verilerle hasta grubun latensi ve amplitiidleri
karsilastirildi. Calisma grubunun isitmeyen taraf VEMP bulgulari ile saglam taraf

bulgular1 kendi arasinda karsilastirildi. p13 ve n23 latensilerinin kontrol grubunun
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ortalama latensisinden uzun oldugu, amplitiid degerinin ise kontrol grubuna gore
diistik oldugu dalgalar bozuk olarak degerlendirildi. VEMP dalga formu olusmayan
hastalarda vestibiiler anomali veya sakkulokolik refleks yolaginda bir patoloji

olabilecegi diisiiniildii.

3.8. Genetik inceleme

Hastalardan alinan kan ornegi soguk zincir ile Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali’na gonderildi. Tiim hastalar i¢in soy agaci
cizildi ve Orneklerde Connexin 26 geninde 35delG mutasyonu tarandi. DNA
izolasyonu klasik fenol/kloroform yontemi kullanilarak gerceklestirildi. Bireylerden
I mL 0,5 M etilendiamintetraasetilasitli (EDTA) (Sigma, ABD) polietilen tiip
icerisine 9 mL kan o6rnegi alindi. Kan 6rnegi islemden gegirildikten sonra PCR
riinlerini %2’lik, c¢.35delG mutasyonunun enzimle kesimleri %3’liikk agaroz jelde

degerlendirildi. ¢.35delG mutasyonu, PCR/RFLP ydntemi ile tarandi.

3.9. Radyolojik Inceleme

Bilgisayarli tomografi goriintiilemesi ¢ok kesitli Bilgisayarli Tomografi ile
(Aquillion 64,Toshiba,Tokyo,Japonya) 64x0,5 kolimasyonda, 0,5 saniye rotasyon
zamani, 235 efektif mAs ve 120kV parametreleri kullanilarak, supin pozisyonda,
inferior orbital kenar ile eksternal akustik kanalin iist kenar1 arasindaki kalan ¢izgiye
+ 20 derecelik aciyla gergeklestirildi. Gorilintiilemede genellikle -50 WW / 10000
WL degerleri kullanildi. Daha sonra goriintiiler gerektiginde diger planlarda da
rekonstruksiyon yapilarak degerlendirildi. Magnetik rezonans goriintiileme
incelemeleri 1.5 T siiper iletken sistem ile ger¢eklestirildi ( Vision Plus, Siemens,
Germany). Incelemelerde head koil kullanildi. Magnetik Rezonans goriintiileme
tetkiki biitlin olgulara asagidaki sekanslarda yapildi: posterior fossayi igerecek
sekilde aksiyel; T1 agiwrhikli SE ( TR/TE, 525/15; acquisition time, 3 sn; kesit
kalinlig1 3 mm; kesit araligi, 0,1 mm flip angle 70 derece ), T2 agirlikli TSE (
TR/TE, 3000/120; acquisition time, 3 sn; kesit kalinlig1 0,2 mm; kesit araligi, 0,1
mm; flip angle 180 derece), CISS (TR/TE, 12,25/5,90; acquisition time, 1 sn kesit
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kalinlig1 1 mm; flip angle 70 derece ); aksiyel planda tiim beyne ve temporal fossaya
yonelik FLAIR (TR/TE, 9000/110;TI, 2500; acquistion time; 1sn kesit kalinligt 5
mm; kesit araligi, 0,45 mm; flip angle 180 derece). Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarl
tomografi incelemesi sirasinda kontrast madde kullanilmadi. Radyoloji Ana bilim
Dali’'nda Nororadyoloji uzmant ile birlikte temporal kemik Yiiksek Rezoliisyonlu
Bilgisayarli Tomografi(YCBT) ve magnetik rezonans goriintiileme (MRG) sonuglar1
incelendi. YCBT’de oncelikle orta ve i¢ kulak anomalileri degerlendirildi.
Semisirkiiler kanal ¢aplar1 ve intarnal akustik kanal en genis yerinden Olgiilerek
veriler kaydedildi. Vestibiiler akuadakt ¢ap1 6l¢iildii ve 2 mm den genis olmas1 genis
vestibiiler akuadakt olarak degerlendirildi. Juguler bulbus patolojileri arastirildi.
Juguler bulbus seviyesi temporal kemikteki kemik anulusun iizerinde ise ‘yiiksek
yerlesimli juguler bulbus’ kabul edildi. Internal akustik kanal cap1 en genis yerinden

ve orta noktadan 6l¢iildii.

Kontrastli Temporal MRG incelemede Oncelikle internal akustik kanal, 7. ve
8. sinir varlig1 degerlendirildi. Serebellopontin kdse, olabilecek herhangi bir yer
kaplayan olusum agisindan degerlendirildi. Iskemik ve demyelinizan patolojiler

degerlendirildi. Koklea ve vestibiil kontrastlanmasina bakild1.

3.10. istatistiksel Degerlendirme

Istatistiksel degerlendirme SPSS 15.0 programi kullanilarak yapildi. Veriler
Independent Sample t test ve Fisher exact test ile karsilastirildi. p<0.05 istatistiksel

olarak anlamli deger kabul edildi.

3.11.Etik Kurul

Calismamiz igin Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Etik
Kurulu’na bagvuruldu ve 19.11.2009 giin ve 23 sayili karar ile etik kurul onay1

alind1. Tiim hastalar ve saglikli goniilliilere aydinlatilmis onay belgesi imzalatildi.
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4. BULGULAR

Calismaya 33 hasta (14 erkek, 19 kadin) dahil edildi. Hastalarin yas
ortalamas1 12,2 + 3,68 (en diisiik 5, en yiiksek 18), kontrol grubunun yas ortalamasi
ise 12,4 £ 4,21 (en diisiik 4, en yiiksek 18) idi. Yas ortalamalar1 arasinda istatistiksel
olarak fark yoktu. 25 saglikli cocukla (13 erkek 12 kadin) kontrol grubu olusturuldu.

Hastalarin ana yakimmasi tek tarafl isitme kaybiydi.

4.1. Oykii

Hastalarin igitme kayiplarinin tespit edildigi ortalama yas 9.06 olarak
bulundu. 9 hastada kabakulaga bagl parotit gegirme Oykiisii mevcuttu. Bu hastalarin
6’s1 isitme kaybmin kabakulak gecirdikten sonraki 1 hafta i¢cinde oldugunu belirtti.
Bir hastada bilateral at nal1 bobrek teshisi mevcuttu. iki hastada néromotor gelisim
geriligi teshisi konmustu. 6 hastada ortalama 1,5 ay kiivezde kalma hikayesi
mevceuttu.

Bir hastamiz 3 yasinda trisiklik antidepresandan zehirlenme Oykdisii vardi. 5
hastada febril konvulsiyon hikayesi mevcuttu ancak yapilan pediatrik ndroloji
konsiiltasyonu normaldi ve gekilen elektroensefalogramda patoloji saptanmadi. Bu
hastalardan alinan anamnezde bu patolojiler ile isitme kaybmnin baslangi¢ zamani
arasinda bir iliski kurulamadi. 6 hastanin Oykiisiinde risk faktorleri agisindan bir
ozellik yoktu.

Hastalarimizin hepsinde isitme kaybi1 a¢isindan aile dykiisii negatifti.

4.2.0dyometrik Inceleme

Hastalarin 20’sinde sag tarafli, 13’tinde sol tarafli isitme kaybi mevcuttu.
Tiim hastalarimizda ¢ok ileri derecede isitme kaybi mevcuttu. Kontrol grubunun
odyometrik incelemesi dogald1.

Immitansmetrik incelemede tiim hastalarm orta kulak basinglar1 normal
diizeyde olup, isitme kayb1 olan tarafta ipsilateral stapes refleksi alinamadi. Kontrol
grubunun bilateral isitme seviyesi ve immitansmetrik incelemesi normal

sinirlardaydi.
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4.3.Vestibiiler Sistem

33 hastamizin 20’sinde dengesizlik ve bas donmesi sikayetleri mevcuttu.
Hastalarin 4’linde dizzeness yakinmas1 mevcuttu. Bu hastalar merdiven inip ¢ikarken
ve yiirlirken dengesizlik sikayetleri oldugunu belirtti. Yedi hastanin ara ara olan bag
donmesi ataklarina basagrisit da eslik ediyordu. Dort hastanin ataklar seklinde bas
donmesi, karmn agrist1 ve bulanti kusma sikayetleri mevcuttu. Bes hastada bas
donmesine kulakta dolgunluk, ¢inlama, bulanti eslik ediyordu. Bas donmesine eslik
eden semptomlar grafik 1’de gdsterilmistir. Hastalarimizin 8’inde hareket hastaligi

da mevcuttu.

Tablo 4.1. Bas donmesine eslik eden semptomlarin karsilastiriimasi

Eslik eden bulgu Hasta (n) Kontrol
Bas donmesi+ bas agrisi 7 -
Bas donmesi+kulakta dolgunluk+ ¢inlama 5 -
Bag donmesi+ karin agrisi+bulant1 4 -
Dizzeness 4 -
Bas donmesi yok 10 -
Hareket hastaligi 8 -

Hastalara yapilan Romberg,testi, ylirlime testi, Unterberger testi, head thrust, head
shake testleri normaldi. Hastalarin higbirinde spontan nistagmus saptanmadi. Kontrol

grubunun da vestibiiler muayenesi tamamen dogald.
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Tablo 4.2. Calisma grubunda bas donmesine eslik eden semptomlarin dagilimi

Bag Dinmesi+Bas Agrisi
21%

Bas Dénmesi Sikayeti yok
40%

Bas Dénmesi+Karin Agrisi
12%

Kulakta Dolgunluk
Cinlama+Bas Dénmesi
15%

4.4. Elektronistagmografi Bulgularn

Otuz {i¢ hastamizin birinde strabismus, bir hastamizda da aktif iiveitten dolay1
ENG yapilamadi. ENG yapilan 31 hastanin 21’inde isitme kaybi1 olan tarafta kanal
parezi saptandi. Yapilan kalorik testte 31 hastanin 7’sinde optokinetik asimetri, 2
hastada sakkad ve tracking testlerde bozukluk, 1 hastada kalorik testte bilateral
hipoaktivite saptandi (tablo 4.4.) Kontrol grubunda sadece 2 hastada optokinetik
asimetri saptandi. Caligma ve kontrol grubu ENG parametreleri fisher exact test ile
karsilagtirildi. Caligma grubunda kanal parezi orani kontrol grubuna gore istatistiksel
olarak anlamliyd1 (p< 0,001) . ki grup arasinda optokinetik asimetri (p>0,05),
sakkad ve tracking testler (p>0.05) ve bilateral hipoaktivite (p>0,05) a¢isindan ise
anlamli fark yoktu. (tablo 4.3)



Tablo 4.3 Calisma ve kontrol grubunun ENG bulgularinin karsilastirilmasi
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ENG Bulgular1 Caligma grubu | Kontrol grubu p degeri

(n=31) (n=25)
Kanal Parezi 21 - p=0 p<0.001
Optokinetik asimetri 7 2 p=0,116 p>0.05
Santral testlerde 2 - p=1 p>0,05
bozukluk
Bilateral Hipoaktivite 1 - p=0,497 p>0,05

Tablo 4.4. Caligma grubunda ENG bulgularmin dagilin

Sakkad ve Tracking
Testlerde Bozukluk
Bilateral Hipoaktivite 6%
3%

/".’
" Optokinetik Asimetri

Tek Tarafl Kanal Parezi
68%
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4.5. VEMP Bulgulan

Tiim hasta gruba ve kontrol grubuna VEMP testi yapildi. Hasta grubunda

vestibiiler anomali olan 3 hastada anomali olan tarafta VEMP dalgas1 alinamadi.

Calisma grubunda isitme kaybi olan tarafin ortalama p13 ve n23 latensileri
strastyla, 13,11+ 0,95 ve 22,32+ 1,17 ms amplitiid ortalamast 191,68 102,32 pv’tu.
Calisma grubunun saglam kulak ortalama p13 ve n23 latensileri 12,97+ 0,89 ms ve
n23 21,61+ 1,50 ve amplitiid ortalamas1 203,48+ 95,31 pv’tu (Tablo 4.6).

Kontrol grubunun sol kulak i¢in p13 ve n23 latensileri sirastyla 13,2 ve 21,5
ms sol taraf amlitiid degeri 219,88uv’tu. Sag kulak i¢in p13 ve n23 latensileri 13,4
ve 21,08 ms, amplitiid ortalamasi ise 214,68 pv olarak hesaplandi (Tablo 4.5.).
Caliyma grubunun n23 latensi ortalamasit kontrol grubuyla karsilastrildiginda
istatistiksel olarak daha uzundu. Caligma grubunun saglam ve istmeyen kulaklar1
karsilagtirildiginda VEMP parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark

yoktu.

Tablo 4.5. Calisma ve kontrol gruplarmin VEMP bulgularinin karsilastirilmasi

Calisma grubu Kontrol
VEMP degeri . P
Isitmeyen taraf Grubu
pl3 13,11 +0,95 13,4 +1,57 0,293
n23 22,32 £ 1,17 21,08 £ 1,42 0,001
Amplitiid 191,68 £ 102,32 214,68 = 73,99 0,355
Tablo 4.6. Calisma grubunun VEMP bulgularinin karsilagtiriimasi
alisma grubu alisma grubu
VEMP degeri _C mag Galsma g P
Isitmeyen kulak Saglam kulak
pl3 13,11 £ 0,95 12,97 + 0,89 0,556
n23 22,32 £ 1,17 21,61 £ 1,50 0,072
amplitiid 191,68 £ 102,32 203,48 £95,31 0,475
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4.6. EKG Bulgulan

Bir hastamizda siniis tasikardisi tespit edildi. Isitme kaybina eslik edebilen
kardiak sendromlara QT uzunlugu eslik ettiginden tiim hastalarda QT mesafesi
Olciildii ve ortalama 316,96 ms ( en kisa 280, en uzun 400 ) olarak bulundu. Higbir

hastamizda QT uzunlugu normal degerlerin tizerinde degildi.

4.7. Hematolojik Parametreler

Ayrintili biyokimya tetkikleri, kan sayimi, tiroid fonksiyon testleri, ANA,
AntiDNA dogald1.

Otuz ii¢ hastanin 22’sinde (% 66.7) kabakulak Ig G pozitifligi saptandi. 11
(%33.3) hastada kabakulak Ig G negatifti.

4.8. Genetik

Higbir hastamizda 35delG lokusunda anomali tespit edilmedi.

4.9. Radyolojik Bulgular

MR ve BT goriintiileri ndroradyoloji uzmani tarafindan degerlendirildi.

On yedi (%51,5) hastada i¢ kulak anomalisi bulundu. Bu 17hastadan 11’inde
lateral semisirkiiler kanal hipoplazikti, 1 hastada semisirkiiler kanallarin tiimi, bir
hastada lateral ve superior kanal aplazisi mevcuttu. 1 hastada vestibiilokoklear
anomali mevcuttu. Hastanin modiolusu giidiik seklindeydi. Vestibiiler ve koklear
akuaduktusu ve internal akustik kanali mevcuttu, onun digindaki i¢ kulak yapilari
yoktu. Bu hastanin anomalisi siniflandirilamayan i¢ kulak anomalisi olarak
degerlendirildi (Tablo 4.7).

Bes hastada MRG’de kokleada ve vestibiilde kontrastlanma artisi bulundu.
Bunun gegirilmis bir enfeksiyona sekonder gelisebilecegi diisiiniildii. Isitme kaybina
bas donmesinin de eslik ettigi bir cocukta vestibiiler akuaduktus Olciilemeyecek
kadar dar saptand1. iki olgumuzda bilateral genis vestibiiler akuaduktus tespit edildi.
Bir hastamizda subkortikal beyaz cevherde hiperintens odaklar tespit edildi. Bir

olgumuzda beyaz cevher degisiklikleri ve medial temporal atrofi tespit edildi. Bir
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hastamizda ise juguler bulb ile koklear ve vestibiiler akuaduktus arasinda baglant1

mevcuttu. Hicbir hastamizda kronik otit bulgusu yoktu.

Tablo 4. 7. Caligma grubunda radyolojik bulgularin dagilimi
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Sekil 4.1. MRG’de koklea ve vestibiilde kontrast tutulumu

Sekil 4.2. Sagda vestibiil kistik kavite seklindedir
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5.TARTISMA

Dogumsal bilateral igitme kaybi her yenidogan 1000 bebegin 1-3’iinde
goriiliir. (American academy) Unilateral sensorindral isitme kaybi orani farkl
iilkelerde farkli oranlarda bildirilmistir. Amerika Birlesik Devletleri’nde bu oran % 3
iken (2,4), Finlandiya’da 1.7/1000°dir(30). Ulkemizde dogumsal bilateral isitme
kayb1 oram 1,64/1000°dir(1). USNIK’li ¢ocuklarda yapilmis bir prevalans ¢aligmasi
olmadigindan siklig1 bilinmemektedir.

Erken ¢ocukluk doneminde gelisen tek tarafli isitme kaybi cocuk tarafindan
ifade edilememekte ve aileler de bu sorunun farkina varamadiklar1 i¢in genellikle bir
sikayete neden olmamaktadir. Bu nedenle erken donemde olasi tedavi imkani ortadan
kalkmaktadir. Bu ¢ocuklarimn aileleri sorgulandiginda ¢ocugun okul basarisinin diigiik
olmas1 yaninda denge patolojileri, giiriiltiili ortamda konusulanlar1 ayirt etmede
zorluk gibi sikayetleri olabilmektedir(31).

Tek tarafli isitme kayipli cocuklarda tanida gecikme prognozu kotii yonde
etkilemektedir. Hastalarin isitme kaybimi anladigi zaman tedaviye baslama i¢in ¢ok
ge¢ olmaktadwr. Hastalar tek kulakta isitme kaybi oldugunu ilkokul doneminde
ogretmenleri tarafindan ya da kulaklikla miizik dinlerken anlasilmaktadir(32). Bizim
calismamizda da aileler ve hastalarin ¢ogunlugu isitme kaybinin ne zaman
basladigin1 bilmemektedir. Hastalarimizin tan1 yas1 ortalama 9,06°d1r.

Sensorindral isitme kaybmin etyolojisinde bir¢ok faktdr rol oynamaktadir.
Isitme kaybi prenatal, natal ve postnatal olmak iizere yasamn {i¢ farkli déneminde
farkli nedenlerle ortaya ¢ikabilir.Prematiir dogum (<34 hafta), diisiikk dogum agirhig1
(<1500 gr), yenidogan doneminde intraventrikiiler hemoraji, sepsis, mekanik
ventilasyon, bronkopulmoner displazi, asfiksi, hiperbilurinemi, hipoglisemi ve
hipoksi hikayesi olan ve kiivezde kalan c¢ocuklarda isitme kayb1 siklig1 daha fazladir.
Dogum sonras1 donemde gegirilen travma, kabakulak, kizamik gibi viral
enfeksiyonlar, giiriiltiiye maruziyet gibi nedenler sensorinoral igitme kaybi yapabilir.
Genetik anomaliler, i¢ kulak anomalileri, her dénemde isitme kayb1 yapabilen
nedenlerdir.

Sensorindral isitme kaybi, kokleadan santral sinir sistemine kadar olan isitsel
yoldaki herhangi bir seviyedeki lezyondan kaynaklanabilir. En siklikla lezyon

kokleada oOzellikle de sensoriyel epitelde ve tiiylii hiicrelerdedir. Daha az siklikla
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lezyon spiral ganglion veya daha iist seviyelerdedir. Lezyonun yerini saptamak
prognoz ve tedavi acisindan olduk¢a onemlidir(4). Sensorindral isitme kayiplarinin
etyolojisi ¢cok genis oldugundan ¢alismamizda ayirici tant igin kan tetkikleri, tiroid
fonksiyon testleri, kan saymmi, kan biyokimyasi, etyolojinin otoimmuniteyle olan
baglantis1 agcisindan Anti niikleer antikor, anti DNA arastirilmas1 yapilmustir.

Viral norit ve kokleitin uzun zamandir ani igitme kayb1 yaptig1 bilinmektedir.
Kabakulak viriisii, parotit ,orsit,meningoensefalit yapabilen paramiksoviriis grubu bir
mikroorganizmadir. Vakalarin yaklasik 5/10.000°de isitme kaybi goriiliir. Isitme
kayb1 genellikle parotitin ilk haftasinda ortaya ¢ikar,ancak bazen parotit olmadan da
sagirlik gelisebilir. Isitme kaybi cogunlukla tek tarafli, agir ve kalicidir. Tinnitus ve
kulakta dolgunluk goriilebilir. Kabakulaga bagl ani isitme kaybinda vestibiiler
tutulum %45 goriiliir,yapilan ENG testinde kalorik cevap azalmis bulunur(6).
Kabakulak infeksiyonuna bagli ani isitme kaybinda akut donemde Ig M yiikselir,
sonrasinda hizla diiser ve Ig G onun yerini alir ve uzun dénem yiiksek kalir.
Bulasicilig1 yiiksektir, en dnemli korunma yontemi asidir, lilkemizde de Kabakulak
as1s1 2007°den itibaren zorunlu hale gelmistir.

Isitme kaybi, viriisiin stria vaskiilaris, corti organi, tektoryal membran ve
sekizinci sinir miyelin kilifin1 direkt invazyonu ile olabilir. Kabakulak enfeksiyonu
sonras1 gelisen labirentitin patofizyolojisi ¢ok kesin olmasa da viremiye sekonder
veya viriisle infekte serebrospinal sividan viral bulas nedeniyle oldugu
diistiniilmektedir. Otake ve ark bildirdigi 6 yasinda sag kulakta ani isitme kaybi
gelisen hastanin anamnezinde kabakulak gec¢iren ¢ocuklarla temas oldugu 6grenilmis
ve isitme kaybinin 15. giliniinde ¢alisilan kabakulak IgM ve Ig G antikorlar1 ytiksek
saptanmig, c¢ekilen Flair MRG’de kokleada ve vestibiilde sinyal artist
belirlenmistir(33).

Caliymamizda 33 hastanin 22’sinde Kabakulak Ig G pozitifligi saptandi.
Aldigimiz anamnezde bu 22 hastanin 9’unda enfeksiyona parotitin de eslik ettigini
Ogrendik. Bu 9 hastanin 6’smin ailesi isitme kaybmin parotitden sonra gelistigini
belirtti. Elimizde ¢ocuklarin parotit sonrasi olan igitme kayiplarina ait odyolojik veri
olmasa da ailelerden aldigimiz 6ykii ve kabakulak Ig G nin pozitif olmasi bize

etyolojik faktoriin kabakulak enfeksiyonu oldugunu diisiindiirdii. Isitme kayb1 parotit
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olmadan da gelisebilecegi i¢in arotit geg¢irmeyen ancak Kabakulak Ig G’si pozitif
olan diger 13 hastanin da isitme kayb1 kabakulaga bagli olabilir.

USNIK’te diger bir etyolojik neden de i¢ kulak anomalileridir. Yapilan
calismalarda anomali siklig1 nadir degildir(32). Kemik labirentte ve otik kapsiilde
gebeliginl. trimesterinde cesitli nedenlerle gelisimin durmasma bagli, degisik
anomaliler olusur. Bu anomaliler arasinda koklea, vestibiil, semisirkiiler kanal,
vestibiiler ve koklear kanal malformasyonlar1 bulunur. Bu malformasyonlar izole
veya bir sendrom ile birlikte olabilir. Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi
dogumsal sensorindral igitme kaybi olan olgularda i¢ kulak anomalilerinin ortaya
konmasinda tani degeri yiiksek bir goriintiileme yontemidir ve sensorindral igitme
kaybinin yonlendirilmesinde degerli bir role sahiptir MRG sinir aplazisi, i¢ kulak
anomalisi veya yer kaplayan olusumlarla ilgili ayrintili bilgi verir, gegcirilmis
enfeksiyonlara bagli MR’da kontrast tutulumu saptanabilir(34). Son yillarda yapilan
caligmalar incelendiginde 480 tek tarafli igsitme kaybi olan ¢ocugun tarandigi bir
seride 11 hastada noral patern saptanmis ve sekiz hastada koklear aplazi
bulunmugtur. Hastalarin {i¢ii yenidogan isitme taramasinda belirlenmistir. Digerleri
ise okul doneminde izole non-sendromik tek tarafli isitme kaybi tanisi almig ve
goriintiileme yontemleri ile tan1 konulmustur(4). Song ve ark’in(31) ¢alismasinda ise
322 USNIK’li ¢ocuga g¢ekilen YCBT sonucunda 93 (%28.9) hastada i¢ kulak
anomalisi saptanmistir. Bu 93 hastanin 49’unda (%52.7) kokleovestibiiler anomali,
27’sinde (% 29) izole vestibiiler anomali, 17°sinde ( % 18.3) vestibiiler veya
koklear kanal malformasyonu tespit edilmistir. Bamiou ve ark(34) yaptig1 ¢alismada
tek tarafli sensorindral isitme kaybi olan 35 ¢ocuga Temporal BT ¢ekilmis 11°de i¢
kulak anomalisi saptanmistir. Bu ¢aligmalarda tek tarafli isitme kaybi ile gelen her
hastaya Temporal YCBT ve MRG c¢alisilmast gerektigi onemle vurgulanmistir
(4,31,32,34). Ozellikle son yillarda hassasiyeti giderek artan, daha yiiksek
¢oziinlirliikte goriintii alabilen YCBT ve MRG gibi goriintiileme yontemleri baska
higbir sekilde ulasilamayacak verileri klinisyene sunabilir. I¢ kulakta erken
saptanabilecek bir anomali, 6zellikle perilenf ve beyin omurilik sivis1 arasinda genis
komiinikasyonun oldugu anomalilerin saptanmasi olast menenjit ataklar1 i¢in 6nlem
alinmasini saglayabilir. Beyin sap1, serebellar veya serebellopontin kdse tiimdrleri de

tek tarafli isitme kaybi ile birlikte goriilebilir. Neoplazmlarin erken teshisi cerrahi
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veya onkolojik miidahalenin baslamasi agisindan ¢ok Onemlidir. Tek tarafli
sensOrindral igitme kaybi bilateral igitme kaybindan farkli bir antite olarak ele
almmali ve eslik edebilecek bir kitle lezyondan siiphelenilerek goriintiileme
yontemlerine bagvurulmalidir(31).

Bizim c¢alismamizda ise YCBT ve MRG degerlendirmeleri sonrasinda 17
(%54,5) hastada i¢ kulak anomalisi tespit edildi. Bu 17 hastadan 1’inde ¢ok ileri
diizeyde vestibiilokoklear anomali mevcuttu. Bu hastada giidiik sekilde modiolus,
vestibiiler ve koklear akuaduktuslar disinda herhangi bir i¢ kulak yapist mevcut
degildi. Onalt1 hastada vestiblil ve semisirkiiler kanal (SSK) veya vestibiiler
akuaduktus anomalisi mevcuttu. Bu 16 hastanin 1’inde vestibiil tek kavite
seklindeydi. On bir hastada lateral semisirkiiler kanal hipoplazikti. Bir hastada tiim
semisirkiiler kanallar, digerinde ise superior ve lateral semisirkiiler kanallar aplazikti.
Iki hastada genis vestibiiler akuaduktus mevcuttu. Bes hastada MRG’de koklea bazal
tur ve vestibiilde kontrastlanma artisi bulundu. Bunun gecirilmis bir labirentite
sekonder olabilecegi diisiiniildii.

Isitme kaybmin etyolojisinde otoimmiin faktdrler de rol oynamaktadir.
Otoimmiin i¢ kulak hastaliklari siiratle ilerleyen, immiinsiipressif tedaviye cevap
veren genellikle bilateral, ancak bazen unilateral olan sensdrindral isitme
kayiplaridir. Otoimmiin i¢ kulak hastaliklarinda patoloji kulaga smirli olabilir
(primer otoimmiin i¢ kulak hastaligl) ya da multisistemik, organa 6zel olmayan
otoimmiin hastaliklar i¢ kulag1 etkileyebilir (sekonder otoimmiin i¢ kulak
hastaliklar1). Doku antijenlerine karsi otoantikor olusumu, antijen-antikor immiin
komplekslerinin dokuda birikimi,spesifik sitotoksik T hiicreleri yoluyla dokuda
destriiksiyon. I¢ kulak sivilarinda antijen-antikor interaksiyonu i¢ kulakta immiin
cevabin baslamasina neden olur. Endolenfatik kese i¢ kulakta immiindefans
bolgesidir. I¢ kulak, viral ve bakteriyel antijenleriyle savasirken inflamatuar siirec i¢
kulak igin zararh olabilir. i¢ kulak, immiin hiicrelerden temizlenemezse endolenfatik
hidrops ve spiral ganglionda dejenerasyon meydana gelir. Erken dénemde steroid,
metotreksat ve siklofosfamid gibi ajanlarla tedavi edilmezse geri doniigsiiz isitme
kayb1 gelisir. Tanida lenfosit transformasyon test, kan tetkikleri, western blot teknik
kullanilabilr. Ancak higbiri kesin tan1 koyduracak kadar spesifik degildir(11). Biz de
calismamizda tiim hastalarimiza Anti Niikleer Antikor (ANA), Anti DNA tetkiklerini
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calistik. Hicbir hastamizda pozitiflige rastlanmadi.Uveiti olan iki hastamizda
otoimmiin hastaliktan  siiphelenilerek romatoloji konsiiltasyonu istendi ancak
otoimmiin bir hastalik tespit edilmedi. Ancak bu hastalarin uzun donem takibi
gerekmektedir, ancak bu durumda ileride ¢ikabilecek baska bir otoimmiin hastaligin
ilk belirtisinin i¢ kulak tutulumu olduguna karar verilebilir.

Genetik nedenlere bagli USNIK olabilir. Ulkemizde bilateral dogumsal isitme
kayiplarinin en sik genetik nedeni 35del G mutasyonudur. Unilateral SNIK’I1
hastalarla bu konuda yapilmig bir c¢alisma bulunmamaktadir. Bu amagcla
caligmamizda baktigimiz 35delG mutasyonu higbir hastamizda pozitif olarak
bulunmadi. Bu durum hasta sayimizin azligma bagli olabilecegi gibi, bdlgemizde
akraba evliligi oraninin diisiik olmast ile ilgili de olabilir.

Dengesizlik ve bas donmesi cocukluk doneminde ¢ok sik gozlenmez.
Cocukluk donemindeki bas donmesi bir¢ok acidan eriskin donemden farklilik
gosterir. Erigskin donemde sik goriilen BPPV, cocukluk doneminde daha nadir
goriilmektedir. Cocuk ¢ogu zaman bas donmesini ¢ok iyi tanimlayamaz ve dykiiyii
dogru alabilmek klinisyen i¢in olduk¢a zordur. Kiigiik ¢ocuklar bag donmesini; oda
doniiyor, duvarlar yikiliyor ,ayaklarim birbirine dolasiyor gibi terimlerle
anlatabilirler. Bu donemde vertigonun nedeni cogunlukla otitis media veya orta kulak
eflizyonudur. Bu nedenler ekarte edilirse BPPV veya migren sik nedenler arasinda
sayilabilir(22,36). Migren ataklari, ¢ocukluk cagi vertigosuna siklikla eslik eder.
Serebellum ve beyin sapt ve arka fossa tiimorleri de benzer sikayetlere yol
acabilecegi i¢in ayirici tani hayati dneme sahiptir. Balatsouras ve ark.(37) son 3 yil
icinde vertigo atagi gegiren 3-16 yas arasi 54 cocuk hastayr degerlendirdikleri
caligmalarinda, tim cocuklara ayrmtili ndrootolojik, odyolojik muayene, ayrmtili
hematolojik degerlendirme, tiroid fonksiyon testleri, elektrokardiyografi, goz
muayenesi ve ENG testi sonras1 vertigonun en sik nedeni olarak, viral enfeksiyonlar,
benign paroksismal vertigo ve migreni bulmuslardir. Hastalarin birinde Meniere,
birinde ise serebellar tiimér (medulloblastoma) tespit edilmistir. ENG’nin ayirici
tanida sensitivite ve spesifitesinin yiiksek oldugu belirtilmis ve viral labirentit
diistiniilen olgularda kalorik testte hiporefleksi ve periferik ENG bulgulari

saptanmustir. Hastalarin %70’inde ise hareket hastalig1 saptanmuistir.
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Cocukluk c¢agi bag donmesinin nedenlerinden olan ¢ocukluk ¢aginin benign
paroksismal vertigosu (BPV) 1964’te ilk defa Basser tarafindan tanimlanmistir.
Prevelans1 %2-2.6’dir. Saniyelerden saatlere kadar siirebilen ani ataklarla seyreden,
bulanti, kusmanin eslik edebildigi bir rahatsizliktir. Atak aninda korkan cocuk
kendini yere atabilir, bir yere tutunmak isteyebilir. Hastalik cogu zaman epilepsiyle
de karigabilir. Atak sirasinda biling kayb1 ya da basagrisi gézlenmez. BPV’si olan
cocuklar ilerki yaglarda migrene adaydir. Bu ¢ocuklarn ailelerinin %50°sinde migren
hikayesi vardir. Hastali§in etyolojisi tam olarak aydinlatilamamistir, ancak temporal
kortex posterior kisimdan siiphelenilmistir. Hastalarin EEG’leri tamamen normaldir.
Atak aninda vestibiiler supresanlar ve antiemetik kullanimi 6nerilebilir. Profilakside
siproheptadin Onerilmektedir. BPV icin International Classification of Headache
Disorders, Second Edition (ICHD-II) tan1 kriterleri:

1-) Madde 2’deki tiim kriterlere uyan en az 5 atak ge¢irmis olmak

2-) Kendiliginden gecen dakikalar ya da saatler siiren siddetli vertigo ataklar1

3-) Isitmenin, vestibiiler fonksiyonlarin ve nérolojik muayenenin ataklar arasinda
tamamen normal olmas1

4-) Normal elektroensefalogram

Migren, periyodik ve paroksismal bir hastaliktir. Bas agrisinin olmadigi

zamanlarda hasta tamamen normaldir. Yetiskin donemin bir hastaligi olarak
bilinmesine karsin ¢ocukluk caginda hi¢ de nadir degildir. Bas agrisma viziiel,
sensOrimotor bozukluklar ve bas donmesi de eslik edebilir(38,39).
Gec endolenfatik hidrops (GEH), Meniere hastaligindan (MH) isitme kaybi oykiisii
olan hastalarda belli bir latent periyodu takiben ortaya ¢ikmasi ile ayrilir. Hastada
isitme kaybi gelistikten yillar sonra( 1-74 yil) Meniere hastalig1 bulgular1 saptanir.
GEH'nin endolenf iiretimini diizenleyen yapilarin hasar gérmesi sonucu olustugu
diistiniilmektedir. Bu hastalarda ge¢miste meydana gelen isitme kaybi etyolojilerine
bakildiginda en sik nedenlerin viral labirentitler, kabakulak, kronik otit, ¢cocukluk
doneminde gecirilen atesli hastaliklar, menenjit, akustik travma,kafa travmasi, ani
isitme kayb1 oldugu goriilmiistiir.

Geg endolenfatik hidropsda Meniere Hastaligi'na benzer vestibiiler bulgular
mevcuttur. Medikal tedavide diisiik tuzlu diyet ve diiiretikler etkili bulunmustur,

Medikal tedaviye yanit almamayan olgularda endolenfatik kese cerrahisi,
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kokleosakkiilotomi ve aminoglikozit perfiizyonu,destriiktif bir islem olan
labirentektominin uygulanmasi en uygun yaklagim olarak goriilmektedir.

Vertigo etyolojisi acgisindan bizim ¢aligmamizda da literatiirdekine benzer
oranlar elde edilmistir. Caligmamizda olgularin 7’sinde bas donmesine basagrisi eslik
ediyordu. Cocuklar kalabalik ve 1s1kl1 ortamlarda bas agrilarinin arttigini belirttiler.
Bu c¢ocuklarda migren iliskili vertigo diisiiniildii. Hastalar migren profilaksisi
acisindan pediatrik ndrolojiye yonlendirildi.

Bas donmesine karm agrisi, bulant1 ve kusmanm eslik ettigi cocuklarda tiim
vestibiiler testler sonrasinda c¢ocukluk cagmin benign paroksismal vertigosu
olabilecegini diisiindiik. Cocukluk ¢aindaki BPV gibi periyodik sendromlarda yaygin
olarak siproheptadin tedavisi kullanilmaktadir. BPV diisiindiiglimiiz hastalarimiza
Siproheptadin tedavisi basland1 ve hastalarimizdan bir tanesinde 18 aylik takipte hig
atak saptanmazken, diger hastalarda atak sayisinin azaldig1 klinik diizelme gozlendi.

Hastalarimizin 5’inde isitme kaybi gelistikten birka¢ yil sonra baslayan,
tinnitus, kulakta dolgunluk hissi bulanti1 ve/veya kusmanin eslik ettigi etraf doner
tarzda bag donmesi sikayetleri mevcuttu. Bu hastalarda Yapilan ENG testinde kanal
parezi saptandi. Bu hastalarimizda bas donmesi nedeninin kabakulaga bagl viral
labirentite veya idyopatik tek tarafli igitme kaybma sekonder gelisen ge¢
endolenfatik hidrops oldugunu diisiinmekteyiz. Hastalara tedavi olarak Betahistin
baslandi, az tuzlu beslenmeleri Onerildi. Semptomlar yogunlagtiginda ditiretik ve
vestibliler sedatif kullanmalar1 onerildi. Ortalama 7 ay tedavi sonrasinda hastalarin
4’1 sikayetlerinin geriledigini, bir hasta ise bas donmesi ataklarmmin ayni siddette
devam ettigi saptand1.

Elektronistagmografi (ENG), unilateral, bilateral vestibiiler hipofonksiyon
sliphesinde, Meniere hastaliinda, benign paroksismal pozisyonel vertigoda, rekiirren
vestibiilopatide, migren iligkili vertigoda rutin olarak kullanilmaktadir. ENG testi
periferik ve santral vertigo ayriminda bize yol gostermektedir. Cocuk yas grubu ENG
testini kolay tolere edebilir ve koopere olabilir. Bizim ¢alismamizda da dort yaginda
olan en kiiclik hastamizda bile ENG testine kooperasyon iyiydi ve testin
tamamlanmasinda bir problem yasanmadi. Salami ve ark’nin (36) 2-12 yas arasi
19°u santral, 4’ii periferik nedenli 23 vertigo hastasina yaptiklar1 ENG testinde

santral vertigolu ¢ocuklarmn 12 ‘sinde yon degistiren nistagmus, 11’inde optokinetik
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asimetri bulunmustur. Periferik vertigolu hastalarda ise kalorik testte hiporefleksi
saptanmis ancak optokinetik asimetri saptanmamistir. Bizim ¢aligmamizda kalorik
testte 21 hastada kanal parezi,1 hastada bilateral hipoaktivite saptandi. 7 hastada
optokinetik asimetri ve 2 hastada sakkad ve tracking testlerde bozukluk vardi. Santral
testlerinde bozukluk olan hastalardan pediatrik ndroloji konsiiltasyonu istendi ancak
norolojik bir hadise saptanmadi. Hastalarimizin higbirinde spontan ya da pozisyonla
uyarilan nistagmus yoktu.

Gorme sistemi hayatin ilk dekatinda gelisimine devam ettigi icin gdrme
problemleri, eriskin doneme gore ¢ocuklarda daha fazla yakimmaya yol agar. Basit
bir refraktif kusur bile ¢ocuk yas grubunda dengesizlik yapabilir(10). Vertigo
sikayeti olan c¢ocuk hastalarin gz muayenesi de olmasi gerekmektedir. Bizim
caligmamizda hasta grubundaki tiim hastalarin g6z muayeneleri yapildi. Bir hastada
tiveit tespit edildi ve livetinden dolayr ENG testi yapilamadi. 4 hastada refraksiyon
kusuru tespit edildi ancak G6z Hastaliklar1 Anabilim Dal1 tarafindan basg donmesi bu
durumla iliskilendirilmedi.

Bas donmesi olan hastalarda ayirici tanida kullanilan diger test son yillarda
daha da sik kullanilan VEMP ‘tir. VEMP testi sakkulokolik refleks yolagmni
kullanarak sakkul, n. Vestibularis inferior ve beyin sap1 yolaklar1 hakkinda bize bilgi
veren uygulamasi kolay agri, aci vermeyen ve cocuklar tarafindan iyi tolere
edilebilen bir testtir(10). VEMP testini yapma amacimiz bu testin ¢ocuklarda
vestibiiler fonksiyonlar1 6lgmedeki yerini tespit edebilmek ve isitme kaybina neden
olan faktoriin sakkulokolik refleks yolagina ve n. vestibularis inferior’a zarar verip
vermedigini bulabilmekti. Cocuklarda vestibiiler sistemi ilgilendiren patolojilerde
oykii, fizik muayene odyogram ve hematolojik degerlendirmenin yaninda ENG ve
VEMP testleri de klinisyene ayirici tanida 6nemli bilgiler vermektedir.

Picciotti ve ark(40) 3-15 yas aras1 40 ¢ocuga VEMP testi yaparak testin
elektrofizyolojik parametrelerinin standart degerlerini belirlemeyi amaglamiglar ve
erigkin grupla bulgular1 karsilastirmiglardir. VEMP degerlerinde sag ve sol kulak
arasinda ya da yasa ve cinse gore istatistiksel fark tespit etmemislerdir. Okul 6ncesi
grupta p13 ve n 23 degerleri sirasiyla 16.13 (£2,12) ms , 21.17 (£2,77) ms, amplitiid
ortalamasi 28,49 (£ 18,1)uv’tur.Yasa gore VEMP degerlerinde degisme olmamasi 3

yasinda bir ¢ocukta sakkiil, afferent vestibiiler lifler ve vestibiiler nukleusun tam
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olarak gelistigini gostermekte. Bu bulgularin aksine, ¢cocuk yas grubunda yapilan
diger 3 normatif veri ¢aligmasinda (3-5) yas grubunda daha biiyiik yas gruplarina
gore n 23 latensi degerinin kisaldigi bulunmustur(41,42,43). Yulian ve ark’nin (44)
dogustan bilateral isitme kayipli sporcularda yaptigi VEMP caligmasinda hastalarin
%75’inde normal VEMP dalgas1 alinmistir. Bu sonu¢ bize VEMP yolagmin
sensOrinoral isitme kaybindan etkilenmedigini gostermektedir.

Bizim ¢alismamizda bas donmesi sikayeti olan ve vestibiiler anomali tespit
ettigimiz 3 hastada igitme kaybmin oldugu kulakta vemp dalgasi elde edilmedi. Bu
cocuklarin ayn1 zamanda bu taraf kalorik testte kanal parezi saptand1.

Kontrol grubunda tiim hastalardan VEMP dalgasi elde edildi.

Caligma grubunda isitmeyen taraf n23 latensisi kontrol grubuna gore daha uzundu
ve istatistiksel olarak anlamli fark vardi. Calisma grubundaki hastalarin igitmeyen
taraf VEMP dalga degerleri ile isiten taraf arasinda istatistikselanlamli fark yoktu.
Bu sonu¢ bize VEMP dalgasinin sensorinoral isitme kaybindan etkilenmedigini
gostermektedir. VEMP dalgas1 alamadigimiz 3 hastamizin birinde kokleovestibiiler
anomali, birinde SSK aplazisi, digerinde ise vestibiil anomalisi mevcuttu. VEMP
testi literatiirde en kiiciik 3-4 giinliik bebeklere uygulanmistir(45). Bizim
calismamizda da en kiigiik hastamiz 4 yasindayd1.

Genel kani olarak tek tarafli isitme kaybinin sadece sesin yOniinii tayin
etmede giicliik veya giirtiltiilii ortamda tutulan kulakla konusulanlar1 anlamama gibi
sorunlara yol actig1 diisiiniiliirdii ancak, kii¢iik yastan beri 45 dB den fazla tek tarafl
isitme kayb1 olan ¢ocuklarda igitme ve dil kabiliyetinde gerilik oldugunu ve davranis
bozuklar1 gelistigi belirtmistir. Bess ¢alismasinda bu ¢ocuklarin %35’inin en az bir
donem smifta kaldigmi, %13 {inlin evde 6zel derse ihtiya¢ duydugu, %20 sinin
davranig bozuklugu oldugunu belirtmistir(2,31). Bu ¢ocuklarin akademik hayatta
problemler yasadigi bilinen bir gergektir(2,46-48). Dil gelisimi her iki kulaktan
saglikli ve esit duymaya baghdir. Asimetrik isitme kayipli ya da hafif derecede
isitme kaybi olan cocuklar bile okulda 6grenme giicliigii yasarlar. Giirtiltiili siif
ortaminda, tek tarafli isitmeyen c¢ocuklar ses yoniinii tayinde ve heceleri anlamada
giicliikler yasarlar. Buna bagl olarak da biligsel kabiliyetleri zayiflar(48).

Erken donemde tek tarafli igitme kaybi olan ¢ocuklarin IQ degerleri, saglikli

isitmesi olan ¢ocuklara gore daha diisiik bulunmustur ve bu cocuklarin daha fazla
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akademik destek almalar1 gerekmektedir. Calismamizda 14 hastamizin okul basarisi
kotliydii ve 6 ¢ocuk en az bir donem sinifta kaldigini belirtti, 12 ¢ocuk okul
basarisinin orta diizeyde oldugunu, 7 ¢ocuk ise okulda basarili olduklarini belirtti.

Tek tarafli igitme kayipli ¢ocuklarda basin olusturdugu golge etkisi ve
lokalizasyon sorunlar1 bu ¢ocuklarin yasamlarini ciddi 6l¢iide etkiler. Geri doniigsiiz
olan bu isitme kayiplarinin rehabilitasyonunda CROS (Contralateral Routing Of
Signals) igitme cihazi, BAHA (Bone anchored hearing aid), koklear implant gibi
secenekler vardir. Son yillarda kullanimi artan kemige implante edilen isitme
cihazlarinda, kemik iletimiyle isitsel frekanslarda mastoid kemigin vibrasyonu
saglanarak koklear sivilar stimule edilir.

Perkutan tip cihazlar mastoid kemikte vibrasyon olusturmak icin dis parcada
vibratuar bir transduser icerir. Bu transduser cerrahi olarak mastoid cildinden
gececek sekilde mastoide implante edilmis olan titanyum vidaya sabitlenir ve
eksternal olarak da mikrofon ve elektronik devreleri iceren bir cihaza baglanir. Bu
sistem iyi bir hijyen gerektirmekle birlikte vibrasyonun etkili sekilde iletimini saglar.
Tiim hastalarimiza isitme kayiplariyla ilgili bilgilendirme yapild1 ve karsi saglam
kulaklarmi korumaya yonelik ayrintili bilgi verildi. Hastalarimiza rehabilitasyon ve
cihazlar ile ilgili bilgilendirme yapild1.

Tek tarafli isitme kayiplarinda sik goriilen bag donmesi veya dengesizlik hissi
cocuklarin yasam kalitesini etkilemekte, anksiyete yaratabilmekte ve aktivitelerini
kisitlayabilmektedir. Ancak vestibiiler kompanzasyonda hastanin aktif olmasi,
miimkiinse vestibiiler rehabilitasyon egzersizleri yapmasi yararli olacaktir. Bizim
calismamiz sonucunda da hastalarin anne-baba ya da bakicilar1 bu konuda
bilgilendirilmis ve g¢ocuklarin aktivite yapmasi tesvik edilmistir. Ancak i¢ kulak
anomalisi olan hastalarda kafa travmasi perilenfatik fistiile neden olabileceginden bu

cocuklarda kontakt sporlardan ka¢inilmasi mutlaka onerilmelidir.
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6. SONUC VE ONERILER

Calismamiz gostermistir ki, sensorinoral isitme kaybi1 yapan etkenler i¢ kulak
denge fonksiyonlarmi da etkileyebilir. Cocuklarda kabakulak, tek tarafli igitme
kaybinda sik bir etkendir. Tek tarafli isitme kayiplar1 ayrica i¢ kulak denge
fonksiyonlarini da etkileyerek bas dénmesine neden olabilir ve bu durum ¢ocugun
hayat kalitesini 6nemli dlgiide etkiler. Isitme kaybindan yillar sonra da bas dénmesi
baslayabilir.

Tek tarafli isitme kaybi i¢ kulak ve SSS ile ilgili bir¢ok lezyonla ilgili
olabileceginden etyolojiyi aydinlatmak i¢in ayrmtili anamnez, hematolojik, genetik,
radyolojik ve odyovestibiiler inceleme yapmak gerekir.

ENG ve VEMP klinik uygulanilabilirligi kolay, non invaziv testlerdir.
Vestibiiler sistem degerlendirilmesinde rutin pratige girmistir. Vestibiiler sinir, otolit
organlar ve semisirkiiler kanal fonksiyonlarini anlamamizda bize yol gosterir. Ancak
tek tarafli bigitme kayiplarinda VEMP bulgular: ile ilgili daha genis kapsamli
caligmalara ihtiyag¢ vardir.

Calismamiz i¢ kulak anomalisinin USNIK’e siklikla eslik ettigini
gostermistir. YCBT ve MRG i¢ kulak anomalilerini aydinlatmada altin standart
yontemdir. Tek tarafli isitme kayiplarmin tani algoritmasinda YCBT ve MRG
mutlaka yer almalidir. I¢ kulak anomalisi saptanan ¢ocuklarin agir sporlardan ve
travmadan kaginmasi1 oOgilitlenmelidir. Tek tarafli isitme kaybinda etyolojiyi
aydinlatmak hasta yakinlarmin endisesini bir miktar gidermektedir. I¢ kulakta kitle
lezyon veya neoplazmin varliginin ekarte edilmesi hastaligin prognozu agisindan
onemlidir. Ailelerin en biiylik korkusu kars1 kulakta igitmenin bozulmasidir. Ailelere
saglam kulag1 koruyabilmek i¢in ¢ocuklarini ototoksik ilaclardan ve yiiksek sesten
korumalar1 gerektigi ve diizenli kontrollere gelmeleri anlatilmalidir.

Sensorindral isitme kaybi, geri doniisiimsiiz bir patoloji oldugundan erken
tant ¢ok Onemlidir. Yenidogan isitme taramasi sayesinde perinatal donemde
isitmesini kaybeden ¢ocuklar erken teshis edilip erken takibe alinabileceklerdir.

Tedavide igitmenin ve dengenin rehabilitasyonu 6n plana ¢ikmaktadir ve bu

sayede ¢ocuklarm toplumsal uyumlar1 ve sosyal iletisimleri iyilestirilebilir.
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