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OZET

Ertugrul, G. Labirent Aplazisi Olan Cocuklarda Denge Sisteminin
Degerlendirilmesi, Hacettepe Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii Odyoloji ve
Konusma Bozukluklar1 Programm Doktora Tezi, Ankara, 2018. Bu calismada,
labirent aplazisi olan ve tek taraflarinda isitsel beyinsap1 implanti kullanan 4-16
yaslar1 arasindaki bireylerin (calisma grubu) denge sistemlerinin degerlendirilerek,
sonuclarin ayni1 yas grubundaki saglikli bireyler (Kontrol I) ve i¢ kulak yapilar1 normal
olup c¢ok ileri derecede sensorindral isitme kaybi nedeniyle tek tarafli koklear implant
kullanan bireylerin (Kontrol II) sonuglari ile karsilagtirilmas: amaglanmigtir. Her bir
grupta 10 birey olmak iizere toplam 30 birey calismaya dahil edilmistir. Caligma,
Kontrol I ve Kontrol II gruplarinin yas ortalamalari sirast ile 9,16 + 4,02, 9,10 + 3,96,
9,19 + 3,25’tir. Vestibiiler degerlendirmeler, Video Head Impulse Test (VHIT),
Vestibiiler Evoked Myogenic Potential (VEMP) ve Bruininks-Oseretsky Test of Motor
Proficiency-2 (BOT-2) Denge alt testi ile yapilmigstir. Calisma gurubunun bilateral tim
semisirkiiler kanallarinda vestibulo-okiiler refleks (VOR) kazang ortalamalari, kontrol
gruplarmin VOR kazanclarindan istatistiksel agidan anlamli bir sekilde diisiiktiir
(p<0,05). Ancak g¢alisma grubunun anterior VOR kazan¢ ortalamalari, lateral ve
posterior kanallara gore nispeten yiiksek bulunmustur. Calisma grubunda servikal
VEMP ve okiiler VEMP cevaplari elde edilemezken, kontrol gruplarinin latanslari
arasinda anlamli bir fark bulunamamustir (p>0,05). BOT-2 denge testi 6l¢gek puanlari
acisindan karsilagtirldiginda ise, ¢alisma (3,70+1,34) ve Kontrol II (9,40+2,88)
gruplarinin puanlari, Kontrol I (16,20+4,16) grubunun puanlarindan anlamli olarak
daha diisiik bulunmustur (p<0,05). I¢ kulak anomalileri arasinda oldukga nadir goriilen
bir anomali tiirii olan labirent aplazisine sahip cocuklarin denge sistemlerinin
aragtirilmasinin, onlarin  posturo-motor gelisimde yasadiklar1  gecikmelerin
aciklanmasina ve erken donemde uygulanacak vestibiiler rehabilitasyon programinin

hazirlanmasina katki saglayacag diisiiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: i¢ kulak anomalileri, labirent aplazisi, Michel deformitesi,

vestibiiler fonksiyon, denge
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ABSTRACT

Ertugrul, G. Evaluation of Vestibular System in Children with Labyrinthine
Aplasia. Hacettepe University, Institute of Health Sciences, Doctoral Thesis in
Audiology and Speech Pathology, Ankara, 2018. The aim of this study is to evaluate
vestibular system of children with labyrinthine aplasia (study group) who use auditory
brainstem implant (ABI) on the single side and compare their findings with healthy
children (Control I) and cochlear implant (CI) users with normal inner ear structures
(Control 1) with age range 4-16 years. There were 30 participants, 10 participants in
each three group. Age means of study, Control I and control II group were respectively
9.16 £4.02, 9.10 £ 3.96, 9.19 + 3.25. Video Head Impulse Test (vHIT), Vestibular
Evoked Myogenic Potential (VEMP) and Bruininks-Oseretsky Test of Motor
Proficiency-2 (BOT-2) Balance subtest were used for vestibular system evaluation.
The means of the vestibuloocular reflex (VOR) gain of the study group were
significantly lower than control groups (p<0,05). However, the means of anterior canal
VOR gain were found partially higher than lateral and posterior canals in the study
group. Cervical VEMPs and ocular VEMPs were absent in the study group. And also
there was no significant difference between latencies in control groups (p>0.05).
BOT-2 balance scores of study (3.70+1.34) and Control II (9.40+2.88) groups were
found significantly lower than Control I (16.20+4.16). It was thought that investigating
the vestibular system in children with labyrinthine aplasia, which is an extremely rare
inner ear malformation, contribute to explain their delay of posturomotor development

and to plan vestibular rehabilitation program in early period of their life.

Key Words: inner ear malformations, labyrinthine aplasia, Michel deformity,

vestibular function, balance
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1. GIRIS

Denge sistemi, normal hareket tepkilerinin gelisimi ve postural stabilite,
denge ve gorme ile iligkili motor kontroliin saglanmas1 agisindan olduk¢a 6dnemlidir.
Cocukluk ¢agindaki vestibiiler sistem bozukluklari ¢ocuklarda gelisimsel gecikmelere
neden olabilmektedir. Eger vestibiiler bozukluk gelisimin erken donemlerinde
meydana gelirse, cocuklarda desteksiz oturma, ayakta durma, ylirlime gibi motor
kontrol becerilerin, koruyucu reflekslerin ve dengenin gelisimi de yavas olmaktadir
(1.

Cocuklarda goriilen vestibiiler bozukluklarin nedenleri, kronik orta kulak
enfeksiyonlar1, konjenital sensdrindral isitme kaybi (SNIK), viral enfeksiyonlar, i¢
kulak anomalileri, isitme kaybina neden olan sendromlar, genetik bozukluklar, anoksi,
menenjit, bag boyun yaralanmalari, immiin hastaliklar, vaskiiler yetersizlik, prenatal
donemde annenin alkol/ ila¢ kullanimi seklinde siralanmaktadir (2).

I¢ kulak anomalileri, konjenital sensdrindral isitme kaybinin yaklasik %20'sini
olusturmaktadir (2). i¢ kulak anomalileri; 1. Labirent aplazisi (Michel Deformitesi), 2.
Rudimenter otokist, 3. Koklear aplazi, 4. Ortak kavite, 5. Kokleanin Inkomplet
Partisyonu (IP-1, IP-II, IP-III), 6. Koklear Hipolazi (KH-I, KH-II, KH-III, KH-1V), 7.
Genis Vestibiiler Akuaduktus Sendromu (GVAS), 8. Koklear apertiir anormallikleri
olarak siniflandirilmaktadir (3).

Labirent Aplazisinde, koklea, koklear ve vestibiiler akuadukt denge sistemimizi
olusturan vestibiil ve semisirkiiler kanallar (SSK) yoktur. Pek ¢ok hastada internal
akustik kanalda, sadece fasiyal sinirin kemik kanali bulunur. Internal akustik kanalda
fasiyal sinir digindaki sinirler yoktur. Labirent aplazisi olan hastalarda koklear
implantasyon miimkiin olmadigindan, bu hastalara isitsel beyinsapt implantasyonu
yapilir (4).

Cocuklarda denge sisteminin aragtirilarak, vestibiiler bozukluklarin tedavisi ve
rehabilitasyonu oldukga yeni bir konudur. Literatiirde ¢ok ileri derecede sensorindral
isitme kaybi olan koklear implant kullanicist ¢ocuklarin denge sistemlerinin
incelendigi ¢aligmalar bulunmaktadir (5, 6). Ancak i¢ kulak anomalisi olan, 6zellikle
koklear ve vestibiiler yapilarin bulunmadigi labirent aplazisi olan ¢ocuklarin denge

sistemlerinin incelendigi bir ¢alisma bulunmamaktadir. Denge sistemlerini olusturan



yapilarin dogustan bulunmadigi labirent aplazisi olan ¢ocuklarin dengelerini nasil
sagladiklari merak uyandirmaktadir.

Bu ¢alismada, labirent aplazisi olan ve tek taraflarinda isitsel beyinsap1 implanti
(ABI) kullanan 4-16 yaglar1 arasindaki bireylerin denge sistemlerinin
degerlendirilerek, sonuglarin ayn1 yas grubundaki saglikli bireyler ve i¢ kulak yapilari
normal olup ¢ok ileri derecede SNIK nedeniyle tek tarafli koklear implant kullanan
bireylerin sonuglari ile kargilastirilmas1 amaglanmigtir. Boylece labirent aplazisi olan
cocuklarin denge degerlendirmelerinin, diger kontrol gruplarindan ne kadar farklilik
gosterdigi belirlenebilecektir. Calismada arastirilmasi planlanan hipotezler asagida

maddeler halinde sunulmusgtur:

Hipotezler

1. H;: Calisma ve kontrol gruplarinin anterior, posterior ve lateral SSK
vestibiilo-okiiler refleks (VOR) kazan¢ ortalamalar1 arasinda anlamli fark
vardir.
H,: Calisma ve kontrol gruplarinin anterior, posterior ve lateral SSK VOR
kazang ortalamalar1 arasinda anlamli fark yoktur.

2. H,;: Calisma ve kontrol gruplarinin sVEMP yiizdeleri arasinda anlaml fark
vardir.
H,: Calisma ve kontrol gruplarinin sVEMP yiizdeleri arasinda anlamli fark
yoktur.

3. H,;: Caligma ve kontrol gruplarinin oVEMP yiizdeleri arasinda anlaml fark
vardir.
H,: Calisma ve kontrol gruplarinin oVEMP yiizdeleri arasinda anlamli fark
yoktur.

4. H,: Calisma ve kontrol gruplarinin BOT-2 denge puanlar1 arasinda anlaml
fark vardir.
H,: Calisma ve kontrol gruplarinin BOT-2 denge puanlari arasinda anlamli

fark yoktur.



2. GENEL BILGILER

2.1. i¢ Kulagin Embriyolojik Gelisimi

Embriyolojik donemde semisirkiiler kanallar (SSK) ve bunlarin duyusal
hiicreleri gelisir ve isitme organi ile karsilagtirildiginda, fetiisiin erken evrelerinde
olusumlar1 tamamlanir. Gestasyonel 4. haftada, otik kapsiilii cevreleyen mezenkimin
kalinlig1 artar. Gestasyonel 5. haftada endolenfatik kanal gelisir, akustik ganglion
superior ve inferior olmak iizere iki boliime ayrilir. Altinci haftada SSK’lar geligir.
Yedinci hafta civarinda ise utrikiil ve sakkiil vestibiiler bolgede ayrisir. Sekizinci
haftada otik kapsiiliin kikirdak yapisi ortaya c¢ikar, vestibiiler gangliyon, koklear
ganlgiyon ve beyinsapi ile olan santral baglantilarin gelisimi tamamlanir. Membranoz
labirent yaklagik olarak 12. haftada hemen hemen yetigkin sekline ve boyutuna ulasir
ve yenidoganin semisirkiiler kanallar1 morfolojik olarak bu zamanda tamamlanir. Otik
kapsiil kemiklesmesi ilk olarak 16. haftada kokleada baslar, 20. haftada posterior
SSK’da sonlanir. Yirminci haftada koklear siniri ¢evreleyen modiolus iizerinde,
kokleanin bazal ve ikinci kivrimi kemiklesir. Yirmi besinci haftada kokleanin tiim
kivrimlarinda kemiklesme tamamlanir ve membranoz labirentte korti organi, erigkin
boyutuna ulagir. Yirmi yedinci haftada kokleanm modiolusu olusur. Internal akustik
kanalda yer alan vestibiiler sinir icerisinde bulunan Scarpa gangliyonu embriyolojik
gelisime bagl olarak biiyiir (7, 8).

Insanlarda miyelinizasyon gestasyonel 4. ayda baglamasma ragmen dogumla
birlikte gelisimi hizlanir ve ergenlie kadar devam eder. Vestibiiler sinirin
miyelinizasyonu gestasyonel 5. ve 9. aylar arasinda olusur. Vestibiiler sistemin
miyelinizasyonu, prenatal donemde baglar ve dogumda tamamlanir. Diger taraftan
vestibiiler sistem ile yakindan iligkili beyinsapi retikiiler formasyonun gelisim siiresi
daha uzundur (1 aylik ile 10 yas). Serebellar sistem gelisimi ise 8 aylikken baglar, 3

yasinda tamamlanir (7).

2.2.I¢ Kulagim Anatomisi
Periferik isitme sistemi dis kulak, orta kulak ve i¢ kulak olmak iizere ili¢ kistmdan

olusur. Dis kulak, kulak kepcesi ve dis kulak yolu kanalim kapsarken, orta kulak



timpanik membran, orta kulak kemikgikleri, orta kulak kaslar1 ve temporal kemigin
mastoid hiicrelerinden olusur.

Isitmeyi saglayan koklea ile denge organi olarak gorev yapan vestibiil ve
semisirkiiler kanallardan olusan i¢ kulak petréz kemik icerisinde yer alir. Diizensiz
seklinden dolay1 “labirent” olarak da adlandirilir. Kemik ve membrandz labirent olmak
tizere iki farkli labirent bulunur. Kemik labirent, membranoz labirenti sarar. Kemik ve
membranoz labirent i¢ kulak sivilarindan biri olan perilenf ile birbirinden ayrilir.

Kemik labirent, vestibiil, semisirkiiler kanallar ve koklea olmak iizere iic
boliimden olusur. Koklea, modiolus ad1 verilen bir eksene sahiptir ve koni seklinde
kendi etrafinda 2,5 doniis yapar. Kokleada bulunan yuvarlak pencere, orta kulak ve
skala timpani arasindaki iletisimi saglar. Oval pencere ise orta kulak boslugu ile skala
vestibiili arasindaki baglantiyr saglar. i¢ kulagin diger ucunda ise anterior, posterior ve
lateral olmak iizere iic SSK ve vestibiil bulunur (Bkz. Sekil 2.1.). Membran6z labirent
de vestibiil, SSKve koklea olmak iizere ii¢ boliime ayrilir. Membrandz labirentin
icerisinde potasyum acgisindan zengin endolenf sivist bulunur. Semisirkiiler kanallarin
her birinin vestibiile yakin olan ucunda ampulla ad1 verilen geniglemis bir alan
mevcuttur. Her bir ampulla da yer alan bir krista bulunur. Krista, hareketin
algilanmasinda reseptor organdir. Yaklasik 6000 reseptor hiicre bulunur ve bu
hiicrelerin her birinde 50 streosilliya ya karsin 1 kinosilyum bulunur. Bu kristalarin
tizeri jelatindz bir yap1 olan kupula ile kaphdir. Vestibiil icerisinde ise utrikiil ve sakkiil
ad1 verilen otolit organlar yer alir. Utrikiiler makula, tiiy hiicreleri ve siliyadan olusan
duyusal organdir. Skala vestibiiliye yakin bir yerde bulunan sakkiil de benzer bir
makulaya sahiptir. Utrikiil ve sakkiil yapilari, otolit membran ile kaplidir ve birbirleri
ile endolenfatik kanal sayesinde iletisim kurarlar. Sakkiil ductus reuniens sayesinde
koklea ile iletisim kurar. Kokleanin membranéz labirenti, skala vestibiili ve skala
timpani arasinda kalan skala mediadan olusur. Skala media, skala vestibiiliden
Reissener’s membran ile, skala timpaniden ise basilar membran ile ayrilir. Basilar

membranda i¢ ve dig tiiy hiicrelerini bulunduran korti organi yer alir (9-11).
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Sekil 2.1. Kemik ve membranoz labirent (12).

Internal akustik kanal (IAK) ise, superior ve inferior vestibiiler sinir, koklear

sinir, fasiyal sinir ve labirentin arterden olusur (9).

2. 3. Isitme ve Denge Sistemi Fizyolojisi
2.3. 1. Isitme Sistemi Fizyolojisi

Kulak kepgesi, gelen akustik bilgiyi alarak dig kulak yolu kanalina iletir. Bu
sirada sesin geldigi yoniin belirlenmesini, yani ses lokalizasyonunu saglar. Dig kulak
yolundaki ses timpanik membrani gecerek, orta kulaga ulasir ve orta kulak
kemikgciklerini titrestirir. Orta kulakta siddeti yaklasik 25 dB artan ses, stapes tabanin
alt kisminda bulunan oval pencereden i¢ kulaga geger. I¢ kulakta titresim skala
vestibiiliden baslar ve helikotermanin ¢evresinden skala timpani aracilig1 ile yuvarlak
pencereye ulagir. Titresim sonucunda, stapes ice dogru olan hareket ederken, yuvarlak
pencere disa dogru hareket eder (Bkz. Sekil 2.2.). Skala vestibiilide bulunan sivinin
stkigmas1 dogrudan, baziler membrani titrestirir ve membran iizerinde ilerleyen dalga
(travelling wave) seklinde bir dalga olusturur. Kokleada bulunan tonotopik

organizasyona gore yiiksek frekansh sesler kokleanin bazalinda yer alirken, alcak



frekansh sesler kokleanin apeksinde yer alir. Dolayisiyla, i¢c kulak gelen bilginin
frekans ve temporal akustik analizinden sorumludur (10). I¢ kulakta titresimler
sonucunda meydana gelen mekanik enerji, tiiy hiicrelerini ve tektorial membrani da
titrestirir. Boylelikle elektrokimyasal sinyallere doniistiiriilen akustik bilgiler, afferent

isitme sinir lifleri ile beyne ulagir (13).

Oval
Incus Pencerede
Stapes
/

/ Skala vestibiili Tektorial Membran

Koklear duktus

Korti orgam

J Tiy hiicreleri
’ Baziler Skala
Ses dalgalarn Dis kulak yolu Timpanik  Yuvarlak membran .
kanal membran pencere timpani
== > - > - 1=
Dis Kulak Orta i Kulak
Kulak

Sekil 2.2. Isitme sistemi fizyolojisi (14).

2. 3. 2. Denge Sistemi Fizyolojisi

Semisirkiiler kanallar, bas hareket hizi ile ayn1 hizda bir goz hareketini meydana
getirerek  vestibulo-okiiler refleksin olugsmasini saglayan bas hizi ile ilgili sensor
bilgiler verir. Bag hareketi sirasinda, gdzler ayn1 yerde kalmaya devam eder ve gorme
netlesir. Ekstraokiiler goz kaslari diizlemine cok yakin olan semisirkiiler kanallar,
sensOr ve okiiler kaslarin motor noronlari ile baglantilidir (15).

Ilgili kanal diizleminde agisal bas hareketi oldugunda, ayni diizlemde endolenf
ampullaya dogru ters yonde hareket eder ve aym taraftaki vestibiiler sinirde noral

atesleme artarken, diger tarafta azalir.



Ewald kanunlarinda endolenf hareketlerinin meydana geldigi kanal ile géz ve
bas hareketleri arasindaki iligki agik¢a tanimlanmstir (15):
1. GOz hareketleri, endolenf hareketinin meydana geldigi kanal diizleminde
ortaya ¢ikar.
2. Horizontal semisirkiiller kanallarda ampullopedal endolenf hareketi,
ampullofugal akima gore daha biiyiik bir uyarima neden olur.

3. Vertikal kanallar i¢in etkili akim ampullofugal akimdir.

Otolitler, utrikiil ve sakkiil olmak iizere iki algilayici organellerden olusur ve
dogrusal ivme ile iligkili kuvveti algilar. Hem dogrusal bas hareketlerine hem de
yercekimi yoniindeki statik egime cevap verirler. Otolitlerin gorevi kanallardan ¢ok
daha basittir. Kristadaki tiiy hiicrelerini harekete gecirmek i¢in bas hizini hidrodinamik
bir sisteme doniistiiren semisirkiiler kanallarin aksine, otolitler 6zel hidrodinamik bir
sisteme gerek duymazlar. Yercekimi ve dogrusal ivmeye asir1 duyarliligi, otolitik
membrandaki otokoniyalarin birlesimlerine baglidir. Dik duran bir bireyde utrikiil
horizontal (lateral SSK diizlemine yakin) planda bulunurken, sakkiil vertikal

(parasgaittal plane) pozisyondadir (Bkz. Sekil 2.3.).
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Sekil 2.3. Denge sistemi (14).



Vestibiiler sinir, labirentlerden gelen sinyalleri IAK boyunca tagir. Cesitli
tartigmalara ragmen periferik bir yap1 olarak kabul edilen vestibiiler sinir,
pontomedullar birlesme noktasinda beyinsapina giris yapar. Vestibiiler sinir inferior
ve superior vestibiiler sinir olmak iizere iki boliimden olusur. Inferior vestibiiler sinir
sakkiil ve posterior kanali, superior vestibiiler sinir ise utrikiil, anterior ve lateral kanali
inerve eder (15).

Vestibiiler bilgilerin ilk olarak islendigi yer vestibiiler niikleer komplekstir.
Vestibiiler niikleer komplekste superior, medial, lateral ve descending olmak lizere
dort biiyiik vestibiiler niikleus bulunur. Primer olarak pons igerisinde bulunan bu
yapilar medullaya dogru uzanir. Superior ve medial vestibiiler niikleus, Vestibiilo-
okiiler Refleksten (VOR) sorumlu iken, Medial vestibiiler niikleus ise Vestibiilospinal
Refleksten (VSR) sorumludur ve ayni zamanda hareketle birlikte olusan bas ve goz
hareketlerini koordine eder. Lateral vestibiiler niikleus Oncelikli olarak VSR’den
sorumludur. Descending niikleus ise diger tiim c¢ekirdeklerle ve serebellum ile
baglantilidir ancak kendisinin temel bir gorevi yoktur.

Serebellum, vestibiiler niikleus komplesinden sorumlu bir adaptif islemcidir.
Vestibiiler performans: denetler ve e8er gerekirse, santral vestibiiler islemlemeyi
yeniden diizenler. Her iki durumda da vestibiiler sensor bilgiler somatosensor ve viziiel

sensOr bilgi ile birlikte islenir (15).

2. 4. Vestibiiler Uyarilmis Refleksler

Acisal ve lineer ivmeler, bas ve viicut hareketleri ile ifade edilir. Vestibiiler
sistem bu ivmelere kargt duyarhidir. Ug boyutlu uzayda gaze stabilizasyonunu ve
postiiral kontrolii saglayan goz , bas ve viicut hareketlerini yonetir. Vestibiiler kontrol
vestibulo-okiiler, vestibulo-spinal ve vestibulo-kollik refleks olmak iizere ii¢ farkli

refleks sistemi tarafindan saglanmaktadir (16)

2. 4. 1. Vestibiilo-Okiiler Refleks (VOR)

Vestibulo-okiiler refleks, bag hareketleri sirasinda gérme alanim sabitleyen bir
mekanizmadir. Bag bir yonde hareket ettiginde, gozler diger yone hareket eder.
Boylece bag hareketine ragmen, goriintii foveada sabit kalir. Vestibulo-okiiler refleks,

kazang ve faz ile karakterize edilir. Kazang, goz hizinin agisal bag hizina oran1 olarak



tanimlanir. Bu degerler farkli yonlerde olmasma ragmen, VOR kazanci genellikle
pozitif bir sayidir. Faz ise bas ve goz hiz1 arasinda derece olarak ifade edilen temporal
uyum olarak tanimlanir. Vestibulo-okiiler refleks arki, vestibiiler sinir, vestibiiler
niikleus ve ekstra-okiiler motor ndéronlardan olusur. Vestibiiler niikleus, sinyalleri
vestibiiler sinirden alir ve ekstra-okiiler motor ndronlara ulastirir. Ekstra-okiiler motor
noronlar ise gelen bilgiyi uygun goz hareketlerinin verilmesini saglayan ekstra-okiiler

kaslara iletir (Bkz. Sekil 2.4.) (17).
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Sekil 2.4. Lateral semisirkiiler kanalda VOR arki (18).

Gozler itme-cekme (push — pull ) mekanizmasina gore hareket eder. Bu nedenle
ekstra-okiiler motor néronlar hem uyaric1 hem de baskilayici girdilere gereksinim

duyarlar. Lateral kanal uyarici sinyalleri ipsilateral medial vestibiiler niikleustan,
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kontralateral abducens (VI. kraniyal sinir) niikleusuna gecer ve kontralateral lateral
rektus kasinin kasilmasini saglar. Medial vestibiiler niikleus ayn1 zamanda okiilomotor
(III. kraniyal sinir) niikleus ile baglantili ipsilateral medial rektus kasinin da

kasilmasini saglar (17).
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Sekil 2.5. Sag goz ait ekstra-okiiler goz kaslari (18).

Anterior kanal VOR sirasinda, ipsilateral superior rektus ve kontralateral
inferior oblik kaslari uyarilirken, ipsilateral inferior rektus ve kontralateral superior
oblik kaslar1 baskilanir. Bu durum yukari ¢cakan (upward) torsiyonel bir géz hareketine
neden olur (19).

Posterior kanal VOR sirasinda ise ipsilateral superior oblik ve kontralateral
inferior rektus kaslar1 uyarilirken, ipsilateral inferior oblik ve kontralateral superior
rektus kaslar1 baskilanir. Bu durumda asagi cakan (downward) torsiyonel bir goz

hareketi olusur (Bkz. Sekil 2.5.) (19).

2. 4. 2. Vestibiilo-Spinal Refleks (VSR)

Vestibiilo-spinal refleks, viicut hareketleri ile postural kontrolii saglayan bir
reflekstir. Bag bir tarafa egildiginde, hem kanallar hem de otolitler uyarilir. Endolenf,
kupulaya dogru hareket eder ve otolitlerdeki tiiy hiicrelerinin kayma kuvveti yon
degistirir. Vestibiiler sinir ve vestibiiler niikleuslar aktive olur. Uyarilar lateral ve
medial vestibulospinal ve retikiilospinal yollar ile spinal korda iletilir. Bagin egildigi
tarafta ekstansor aktivite, kars1 tarafta ise fleksor aktivite ortaya cikar. Bag harekett,

hareket sensorleri tarafindan algilanan harekete kars1 direng gosterir (2, 15).
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2.4. 3. Vestibiilo-kollik Refleks (VKR)

Vestibiilo-kollik refleks, boyun kas sistemi iizerinde rol oynayarak, basin
stabilizasyonunu saglar. Boyun kaslarinin kasilmasi sayesinde VKR, yiiriime ve
kosma sirasinda topuklarin zemine carpmasindan kaynaklanan bagin sallanmasini
dengeler. Otolitler veya SSK’lar tarafindan algilanan harekete kargi refleks bir bag
hareketi olusturur (2, 15).

Yiiriiyiis sirasinda dogrusal hareketin neden oldugu vestibiiler sinyaller, sakkiil
reseptorlerini uyarir. Sakkiil, inferior vestibiiler sinir ve vestibiiler gangliyon boyunca
beyinsapindaki vestibiiler niikleer komplekse afferent sinyalleri iletir. Buradan,
medial vestibiilo-spinal yol ve XI. Kraniyal sinir Nervous Accessorious araciligi ile
icerisinde torakstan, kulagin arka kisminda bulunan kafatasi tabanina kadar uzanan
SKM’nin de bulundugu boyun kaslarma efferent sinyaller gonderilir. VKR
fonksiyonu, VEMP kayitlar1 araciligiyla rutin olarak arastirilmaktadir (2).

2. 5.I¢ Kulak Anomalileri

I¢ kulak anomalileri konjenital isitme kayiplarmin %?20’sini olusturur. Daha
once yapilan ¢aligmalarda, i¢ kulak anomalilerine iligkin cesitli siniflamalar mevcuttur
(20-23). Embriyolojik gelisim doneminde yasanan problemlere bagh olarak i¢ kulak
anomalileri siniflandirilmistir (Bkz. Sekil 2.6.) (23). i¢ kulak anomalileri 2002 yilinda
Sennaroglu (24) tarafindan 8 gruba ayrilmig ve 2017 yilinda alt gruplari revize
edilmigtir (3). Buna gore i¢ kulak anomalileri sOyle siralanmaktadir: 1. Labirent
aplazisi (Michel Deformitesi), 2. Rudimenter otokist, 3. Koklear aplazi, 4. Ortak
kavite, 5. Kokleanin 1nkomplent Partisyonu (IP-1, IP-II, IP-I1I), 6. Koklear Hipolazi
(KH-I, KH-1I, KH-III, KH-IV), 7. Genis Vestibiiler Akuaduktus Sendromu (GVAS),

8. Koklear apertiir anormallikleri (3).
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Sekil 2.6. Gelisim basamaklarina gore i¢ kulak anomalilerinin olusumu ve

siniflamasi (23).

2.5. 1. Total Labirent Aplazisi (Michel Deformitesi)

Ik olarak 1863 yilinda Michel tarafindan tanimlanan ve “Michel Deformitesi”
olarak da bilinen Labirent Aplazisi (LA), koklea, vestibiil, SSK’lar, koklear ve
vestibiiler akuaduktuslarin yoklugu ile karakterize olan bir i¢ kulak anomalisidir (Bkz.
Sekil 2.7.)(20). Otik kapsiil hipoplastik veya aplazikken, petréz kemik hipoplastik
olabilir (3). Onceki calismalarda tek tarafli ve bilateral labirent aplazili olgular
mevcuttur (20, 24, 25). Hastalarin biiyiik boliimiinde IAK sadece, kemik bir fasiyal
kanaldan olugmaktadir. Fasiyal sinirin digindaki diger sinirler yoktur (4, 25). Fasiyal
fonksiyonlar1 normal olmasina ragmen bazi hastalarda, temporal kemik icinde fasiyal
kanali gorebilmek imkansiz olabilmektedir. Orta kulak kemikciklerinin gelisimi

genellikle normaldir (3, 23-25).
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Sekil 2.7. Total labirent aplazisi (M: malleus) (3).
Radyolojik bulgulara gére TLA 3 alt gruba ayrilmistir (3, 24):

a. Hipoplastik veya aplastik petroz kemik ile TL.A: Total labirent aplazili bu
olgulara, petroz kemigin hipoplazisi veya aplazisi eslik eder.

b. Otik kapsiilsiiz TLA: Total labirent aplazisinin bu grubunda, petr6z kemik
normaldir. Ancak otik kapsiil hipoplastik veya aplastiktir.

c. Otik kapsiillii TLA: Petr6z kemik ve otik kapsiiliin olusumu normaldir.
Sadece TLA’nin bu grubunda fasiyal kanalin labirent kismi, kanal icerisinde
normal yerindedir. Bu, fasiyal kanalin normal pozisyonda olmasi ic¢in otik

kapsiil olusumunun gerekli oldugunu gostermektedir.

Total labirent aplazili olgular, isitsel degerlendirme sirasinda isitsel uyarana ya
hi¢ cevap vermezler ya da algak frekanslarda titresime bagli cevap alinabilen cok ileri
derecede sensorinoral isitme kaybi gosterebilirler. I¢ kulak gelisi olmayan bu
cocuklarda, koklear implantasyon miimkiin degildir. Isitmenin habilitasyonu igin tek

tedavi secenegi isitsel beyinsapt implantidir (3, 24).
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2.5.2. Rudimenter Otokist

Rudimenter otokist, IAK olmaksizin otik kapsiiliin inkomplet milimetrik
gosterimini (yuvarlak veya oval) ifade eder. Semisirkiiler kanallarin bazi boliimleri
eslik edebilir. Bu patoloji, Michel deformitesi ve ortak kavite arasinda bir anomali
goriiniimiindedir. Ortak kavitede, ayr1 koklea ve vestibiil yerine, oval veya yuvarlak
kistik bir alan varken, Michel deformitesinde i¢ kulak gelisimi yoktur. Ortak kavite,
IAK’da sinirler varsa, beyinsap: ile baglanti kurar. Rudimenter otokist ise IAK
olusumu olmaksizin birka¢ milimetre biiyiikliigiindedir (3, 24).

Total labirent aplazisi ile benzer odyolojik bulgular gozlenir. Otokist ve
beyinsapr arasinda baglanti olmadigi i¢in koklear implantasyon bu grupta
kontraendikedir. Rudimenter otokist de isitsel beyinsap: implantasyonu i¢in kesin bir

endikasyondur (3, 24).

2. 5. 3. Koklear Aplazi

Koklear aplazi, kokleanin yoklugudur. Vestibiil ve SSK’lar, IAK’'nin
posterolateral bolgesinde yani normal anatomik yerlerindedir. Vestibiiler sistemin
durumuna gore, normal labirentli koklear aplazi ve genis vestibiillii koklear aplazi
olmak iizere iki guruba ayrilir. Bu hastalarin isitmesi yoktur, sadece titresim uyaramina
cevap almabilir. I¢ kulak gelisimi olmadig icin, sadece isitsel beyinsapr implant igin

endikedir (3, 24).

2.5.4. Ortak Kavite

Ortak kavitede, koklea ve vestibiil oval veya yuvarlak tek bir odacikta bulunur.
Teorik olarak, bu yap1 koklear ve vestibiiler sinir yapilaria sahiptir. Semisirkiiler
kanallar veya onlarin rudimenter kisimlari eglik edebilir. Bu anomaliye sahip
hastalarda genellikle cok ileri derecede isitme kayb1 goriilmektedir. Eger
kokleovestibiiler sinir yoksa veya inceyse isitsel beyinsapi implantasyonu agisindan
endikasyon olusturur. Eger sinir varsa, koklear implantasyon yapilabilir ancak,
operasyon sonrast bu c¢ocuklarin dil gelisimleri sinirli olabilmektedir. Bu durumda
ailelere, cocuklarinin kars1 kulagina beyinsapi implantasyonunun yapilabilecegi bilgisi

verilmelidir (3, 24).
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2.5.5. Koklear Hipoplazi (KH)

Bu anomalide, koklea ve vestibiil tam olarak birbirinden ayridir. Ancak koklea
daha kiiciiktiir. KH-1 (Bud-like koklea), KH-II (kistik hipoplastik koklea), KH- III (2
doniisten daha az koklea), KH-IV (hipoplastik orta ve apikal doniislii koklea) olmak
tizere 4 gruba ayrilir. Hastalarin isitmeleri normal olabilecegi gibi, sadece isitme cihazi
ile rehabilite edilebilen hafiften orta dereceye kadar genis bir isitme kaybi1 spektrumu
da gosterebilirler. Piir iletim tipi isitme kayb1 yaygin goriilmez. Ileri derece isitme
kayiplarinda isitme koklear implant ile, koklear sinir eksikliginde ise isitsel beyinsapi

implant1 ile rehabilite edilebilir (3, 24, 26).

2. 5. 6. Kokleanin inkomplet Partisyonlar: (IP)
Inkomplet partisyon anomalilerinde, koklea ve vestibiil birbirinden ayridir.
Koklea normal boyutlarindadir, ancak interscalar septa ve modiolus gibi i¢ yapilarda

eksiklikler mevcuttur. Bu eksikliklere gore 3 alt gruba ayrilir (3):

a. Inkomplet Partisyon Tip I (IP-I)
Koklea kistik goriintimdedir. Buna ¢ok genislemis kistik bir vestibiil
eslik eder. Modiolus, cribriform plate ve interscalar septa yoktur. Koklear

sinir yoksa, isitsel beyinsap1 implantasyonu yapilir (3, 24).

b. Inkomplet Partisyon Tip IT (IP-2)

Mondini deformitesi olarak da bilinir. Koklea ve vestibiiliin boyutlari
normaldir ve i¢ kulak yapilar1 gelismistir. Modiolusun bazal kismi mevcut
olup, orta ve apikal kisim kistik goriiniimdedir. Buna dilate vestibiil ve genis
vestibiiler akuaduktus eslik eder. Isitme kaybi genellikle progresiftir.
Simetrik veya asimetrik igitme kaybi goriilebilir. Normal timpanogram
bulgularina ragmen, 6zellikle al¢ak frekanslarda hava —kemik arali81 vardir.
Odyolojik bulgular semisirkiiler kanal dehisansi sendromuna benzerdir.

Koklear implant endikedir (3, 24).
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c. Inkomplet Partisyon Tip III (IP-3)

Interscalar septa vardir, ancak modiolus tamamiyla yoktur. Onceleri
X’e bagli bir anomali oldugu diisiiniilen IP-III, 2006 yilinda Sennaroglu ve
arkadaglar1 tarafindan inkomplet partisyonlarm bir alt grubu olarak kabul
edilmigtir (27). Koklear sinirleri oldugu icin koklear implantasyon yapilir

ancak implantasyon sirasinda gusher riski yiiksektir (3).

2.5.7. Genis Vetibiiler Akuadukt Sendromu (GVAS)
Koklea, vestibiil ve SSK’lar normal olup, vestibiiler akuaduktuslar genistir. Yani
posterior labirent ile operculum arasinda kalan orta nokta 1,5 mm’den daha biiyiiktiir.

Odyolojik bulgular1 ve cerrahi yaklasim IP-2’ye benzerdir (3, 24).

2. 5. 8. Koklear Apertiir Anomalileri

Koklear apertiir, modiolus ve 1AK arasindaki koklear sinir liflerini tagtyan bir
kanaldir. Koklear kanal hipoplazik veya aplazik olabilir. Koklear kanalin olmamasi
durumunda genellikle koklear sinir agenezisi de goriiliir. Ama koklear kanal

hipoplazik ise koklear sinir hipoplazik ya da aplazik olabilir (3, 8, 24).

2. 6. Cocuklarda Denge Sistemi ve Degerlendirmesi

Cocuklarda denge yasamin ilk saatlerinden itibaren gelismeye baslar ve
gestasyonel yasamin ilk giinii baslayan belirli bir motor programi izler. Bu program
birka¢ asamadan olusur: {lk asamasi basmi tutmadir. Sonrasinda bebeklerde bunu
statik kosullar altinda vertikal postural kontrol ve iki ayak iizerinde durmanin, sonra
ylrlime, atlama, kogsma gibi dinamik hareketlerin izledigi, sonrasinda ise otonom
halini aldig1 varsayilmaktadir. Genel olarak saglikli bir bebek, basin1 2-3 aylikken
tutar, 5-6 aylikken destekli oturur ve 8-9 aylikken desteksiz oturabilir. 10-12 aylik
oldugunda, destekli ayaga kalkabilir (Bkz. Tablo 2.1.). Emekleme yast degisir.
Diismeksizin desteksiz ilk adimlarin1 12+5 aylikken, en ge¢ 18 aylikken atar.
Prematiire bebeklerde bu yaslar, normal olarak dogmas1 gereken tarih dikkate alinarak

yani diizeltilmis yaslarina gore belirlenir (1).
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Tablo 2.1. Normal posturo-motor gelisim asamalar1 (1, 28).

Posturo-motor Normal
Gelisim Asamalari Kazamim Yagi
Bagini tutma 2-3 ay

Destekli oturma 5-6 ay
Desteksiz sabit oturma 8-9 ay

Destekli ayakta durma 10-12 ay
Bagimsiz yiirlime 12 ay +5 ay
Tek ayak iistiinde durma minimum 4 yas

Denge gelisimi, desteksiz yiiriime ile sona ermemektedir. Yiirliyiis sirasinda bag
ve govde koordinasyonu, her adimda g6z ve vestibiilden olusan duyusal platformun
stabilizasyonuna olanak tanimaktadir. Bunun tamamlanmasi ise birka¢ yili bulur.
Kademeli olarak bir ¢ocugun denge fonksiyonlari, egzersizle 12 yasinda geng
yetiskinlere benzer bir seviyeye ulasir ve hatta ergenligin sonuna kadar dahi gelismeye
devam eder (1).

Ik vestibiiler degerlendirme, hastanin vestibiiler fonksiyonlariin anlik bir
goriintiistidiir. Vestibiiler bozuklugun kismi veya total olup olmadigini, kompanzasyon
veya fonksiyonel diizelmeden kaynakli olarak dengede bir gelisim olup olmadigim
(vestibiiler noritisli hastalarda oldugu gibi) gosterir. Tekrarlanan sonraki
degerlendirmeler, vestibiiler kaybin gidisat1 hakkinda bilgi verir (1).

Bu boéliimde, ¢alisma kapsaminda kullanilan vestibiiler degerlendirme testleri

aciklanmistir.

2.6.1. Video Head Impulse Test (VHIT)

Head Impulse Testte (HIT), klinisyen hastanin bagini tahmin etmedigi bir SSK
diizleminde aniden 100 milisaniyede (msn) 15° cevirir ve anlik kompansatuar goz
hareketlerini gozler (Bkz. Sekil 2.8.). Her bas savurma sirasinda saglikli bir bireyin
g0z hareketi, bag hareketini kompanze eder ve bakig hedef iizerinde sabit kalir. Ancak
vestibiiler fonksiyon kayb1 olan bir hastanin gozleri bagi ile birlikte hareket eder ve

hasta her bir bag savurma sonrasinda bakisini hedefe sabitlemek icin diizeltici bir
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sakkad yapar. Bu sakkadik harekete, acik (overt) sakkad ya da yakalama (catch-up)
sakkad1 adi verilir ve kanal parezisinin bir belirtisi olarak klinisyen tarafindan

gozlenebilir (29).

‘gl J L=
1 T

P’ 9
R ¢ Yo —r
"'\ '-"A >

LARP fJ LAT ) RALP

Sekil 2.8. Vestibiilo-okiiler refleks degerlendirmesinde semisirkiiler kanallara gore bag
hareketleri (LARP: Left Anterior — Right Posterior, LAT: Lateral, RALP: Right
Anterior- Left Posterior) (30).

Vestibiilo-okiiler refleks cevaplarinin genel yeterlilik Olciisii kazanctir. Bag
hareketi sirasinda, bag hizinin goéz hizina oranlanmasi ile Vestibiilo-okiiler refleks
kazanci elde edilir. Saglikli bireylerde normal VOR kazanci 1,00°dir. Tek tarafl
vestibiiler kaybi1 olan hastalarda etkilenen tarafta VOR kazanci azalir, genellikle VOR
kazanci1 0,70’den azdir. Bu durumda hastalar etkilenen tarafa dogru diizeltici sakkadlar
yapar, boylelikle lezyonun tarafi belirlenir. Ancak bazi hastalarda bas savurma
sirasinda olusan sakkadlar klinisyen tarafindan gozlenemez. Bu sakkadlara gizli
(covert) sakkad adi verilir. Bu gizli sakkadlarin goriilebilmesi icin bas savurma
sirasinda goz ve bag hareketlerini kaydeden objektif kayitlara ihtiya¢ vardir (29). Bu
amagla geligtirilen VHIT ile bas ve goz hareketleri kaydedilerek hem VOR kazanci
sayisal olarak hesaplanir hem de HIT’te ¢iplak gozle goriilemeyen gizli sakkadlar
kolayca belirlenir. Video Head Impulse Test, 6 SSK fonksiyonu hakkinda bilgi verir
ve varsa kanal parezisinin hangi kanalda oldugunun tespit edilmesini sa8lar.

Sekil 2.9.’da normal saglik bireye ait vHIT sonucu sunulmustur.
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Sekil 2.9. Saglikl1 bir cocuga ait VHIT gosterimi. (A) LARP diizleminde sag posterior kanal

uyarimlari. Grafikteki yesil ¢izgi bag hizini, mavi ¢izgi ise sol goz hizin1 géstermektedir. Golgeli alan
ise VOR kazanci i¢in hesaplanan alani gostermektedir. (B) vHIT sonucu (C) Bag hizina gére her bir

kanal diizlemine iligkin VOR kazanglarinin sagilim grafikleri (31).

2. 6. 2. Vestibiiler Uyarilmis Miyojenik Potansiyeller (VEMP)

Vestibiiler Uyarilmis Miyojenik Potansiyeller, ses, titresim veya elektriksel
uyarim ile boyunda bulunan sternokleidomastoid (SKM) kasindan veya esktra-okiiler
g0z kaslarindan olan inferior oblik kasindan elde edilen cevaplardir. Otolit organlara
ve vestibiiler sinirlere iligkin bilgiler verir. Uyaran olarak hava yolu veya kemik yolu
uyaranlar kullanilmaktadir. Saglikli bireylerde yiiksek siddet seviyelerinde (95-100
dBnHL) VEMP cevaplart elde edilir. Otolit cevaplarin en iyi 500 Hz toneburst
uyaranda elde edildigi belirtilmektedir (1, 32).
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Vestibiiler Uyarilmis Miyojenik Potansiyeller, ¢ocuklarda vestibiilospinal
fonksiyonlar1 degerlendiren pratik bir testtir. Bagini tutabilen 2-3 aylik bebeklere ve
biiyiik cocuklara yapilabilir (1, 2).

Cocuklarda orta kulak effiizyonu sik goriilmektedir. Effiizyon veya diger orta
kulak problemleri durumunda, hava yolundan ses ge¢isi azalir. Bu nedenle cocuklarda
VEMP testi yapilirken, kemik yolu uyaranlarin kullanilmasi onerilmektedir (1, 2).

Cevaplarin elde edildigi bolgeye gore VEMP testi ikiye ayrilir. Eger SKM
kasindan elde eldiliyorsa, servikal VEMP (sVEMP) adini alir. Eger cevaplar inferior
oblik kasindan elde ediliyorsa, okiiler VEMP (0VEMP) adin1 alir.

Servikal VEMP

Servikal VEMP, vestibiilospinal yollar aracilig1 ile tagiman sakkiiler vestibiiler
sinyalleri ve inferior vestibiiler siniri degerlendirmektedir. Ipsilateral SKM iizerinden
elektromiyografi (EMG) kayd: yapilirken, bir kulaga ses uyarani verilir (Bkz. Sekil
2.10.). Ozellikle sakkiildeki vestibiiler hiicrelerin sese cevabi, servikal vestibiilokolik
ark araciligi ile ipsilateral kas tonusunu anlik olarak inhibe eder. Ipsilateral SKM
kasmin kasilmasi ile olusan EMG cevaplari, bifazik bir dalga formu (p13 - n23 veya
pl - nl) elde etmek i¢in averajlanir. Servikal VEMP, masseter (¢igneme kast), triseps
(kol kas1) ve gastroknemius (baldir) kasindan da elde edilebilir (33).

Genel olarak aktif elektrotlar simetrik olarak her iki SKM kasinmn 1/3’liik

kismina, negatif elektrot sternumun lizerine ve toprak elektrot alina yerlestirilir.
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Inferior vestibiiler sinir

Sternocleidomastoid kast

Boyun kaslannin
motor niikleusu

P13

Sekil 2.10. sVEMP refleks arki (33).

Okiiler VEMP

Okiiler VEMP, orta hatta kontralateral medial longitudinal fasikiil ve
okiilomotor niikleus ile ¢aprazlasan superior vestibiiler sinir araciligiyla utrikiiliin
fonksiyonunu degerlendirir (Bkz. 2.11.). Kontralateral inferior oblik kasindan
gelen EMG cevaplar averajlanir. Bifazik bir dalga formu elde edilir. Olgiimler,

erken tepe noktalarin latanslari ile yapilir (OVEMP icin n10 veya nl ve p16 veya
p2) (33).
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Sekil 2.11. oVEMP refleks arki (33)

2. 6. 3. Bruininks-Oseretsky Test of Motor Proficiency-2 (BOT-2)

Robert ve Brett Bruininks tarafindan ilk olarak 1978 yilinda gelistirilen ve 2005
yilinda revize edilen BOT-2 testi, 4-21 yaslar1 arast bireylerin ince ve kaba motor
becerilerini degerlendiren bir testtir. Kosu ve geviklik, denge, iki yonlii koordinasyon,
dayanma giicii, el-kol koordinasyonu, tepki hizi, gorsel — motor kontrol, kol hiz1 ve el
cabuklugu alt testlerini igeren toplam 53 madde bulunmaktadir.

BOT-2, dort motor alanin birlesimlerindeki yeterliligi gosterir. Bunlar ince

manuel kontrol, manuel koordinasyon, viicut koordinasyonu, dayanma giicii ve
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cevikliktir. Ince manuel kontrol, yazma ve c¢izmeyi igeren motor yetenekleri
degerlendirir. Manuel koordinasyon, hizli durumlarda el — kol koordinasyonu ve el
cabuklugu ile tutma, kavrama ve objeleri manipiile etmeyi igeren motor yetenekleri
degerlendirir. Viicut koordinasyonu, {ist ve alt ekstrimitelerin koordinasyonunu ve
dengeyi iceren motor becerileri degerlendirir. Dayanma giicii ve ¢eviklik ise yiiriirken
ve kosarken viicut pozisyonunu korumayi saglayan kas giiciinii, motor hizi ve motor
beceriyi degerlendirir. Tiim bu degerlendirmelerden sonra toplam motor bilesik skoru
hesaplanabilir (34).

Her bir alt teste ait uygulama materyallerinin, formlarin ve manuel kitap¢igin
bulundugu bir BOT-2 kiti bulunmaktadir. Testin tamamin1 uygulamak 1,5 saat
siirmektedir. Ancak klinisyenin tercihine, c¢alisma alani ve amacina gore sadece
istenilen alt testler de bireylere uygulanabilir. BOT-2 dilden bagimsiz bir test oldugu
icin, her lilkede uygulanmas1 miimkiindiir. Yaglara ve cinsiyete gore her bir alt testin
standart puanlar1 BOT-2 manuel’inde yer almaktadir.

BOT-2 testinin Ozellikle denge alt testi, bilgisayarli dinamik veya statik
postiirografi ile degerlendirilemeyen c¢ok kiiciik cocuklarin fonksiyonel dengeleri
hakkinda vestibiiler alaninda caligan klinisyenlere 6nemli bilgiler saglamaktadir (Bkz.

Sekil 2.12.).

Sekil 2.12. BOT-2 Denge testi 6rnekleri.
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3. BIREYLER VE YONTEM

Bu calisma, Hacettepe Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Odyoloji
Boéliimii'nde yapilmustir. Calisma Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Aragtirmalar Etik Kurulu’nun 26.07.2016 tarihli toplantisinda (EK-1) etik agidan
uygun bulunmustur (Karar No: GO 16/433 — 05).

3.1. Bireyler

Bu c¢alisma, yaglar1 4-16 arasinda olan bireylerden olusan bir ¢alisma grubu ve
iki kontrol grubu olmak {iizere toplam ii¢ gruptan olugmaktadir. Calisma grubu,
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dal1 ve Odyoloji
Unitesi’nde takip edilen, radyolojik goriintiileme sonucunda i¢ kulak anomalilerinden
labirent aplazisi ve/veya rudimenter otokisti oldugu belirlenen ve tek taraflarinda ABI
kullanan 10 ¢ocuktan olusmaktadir. Hacettepe Universitesi'nde bugiine kadar ABI
ameliyat1 gerceklestirilen toplam 139 bireyden 17°sinde bilateral veya unilateral
labirent aplazisi ve/veya rudimenter otokist oldugu tespit edilmistir. Bu ¢ocuklardan
4’ii 4 yasin altinda olmasi, 1’1 implantin i¢ pargasinda olusan arizaya (device failure)
bagh olarak revizyon Onerilmesi, 1’1 otizm spektrum bozuklugu, 1’1 ise 4 yasindan
biiylik olmasina ragmen yonergeleri yerine getiremeyecek sekilde ciddi davranis
problemlerinin bulunmasi nedeniyle ¢calismaya dahil edilmemistir. Bu nedenle ¢aligsma
grubuna, yas ortalamasi 9,10+ 3,96 olan, labirent aplazisi ve/veya rudimenter otokisti
nedeniyle ABI kullanan 10 birey dahil edilmistir. Birinci kontrol grubu (Kontrol I)
isitmesi normal ve yas ortalamalar1 9,16+4,02 olan 10 saglikli bireyden olugmaktadir.
Ikinci kontrol grubu (Kontrol II) ise bugiine kadar koklear implantasyon yapilan
toplam 2430 birey arasindan, i¢ kulak yapilar1 normal olan ancak bilateral ¢ok ileri
derecede SNIK nedeniyle tek taraflarinda koklear implant kullanan, yas ortalamalari
9,19+3,25 olan 10 birey secilmistir. Caligmaya ti¢ grupta toplam 30 birey alinmis olup,
yas faktoriiniin sonuclar1 etkilememesi amaciyla her bir gruptaki katilimeilarin yaglari
dengelenmeye calisilmigtir. Caligmaya dahil edilen tiim bireylerin, ebeveynlerinden

onay alinmigtir.
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Asagida sunulmus olan kriterler dogrultusunda bireyler calismaya dahil

edilmigtir:

1.

Calisma grubundaki bireyler i¢in en az bir kulaginda Labirent aplazisi veya

Rudimenter otokist tanis1 almig olmasi

2. Calisma grubunda yer alan bireylerin tek taraflarinda en az 2 yildir isitsel
beyinsap1 implant1 kullantyor olmasi
3. Kontrol I grubu i¢in igitmelerinin bilateral normal sinirlarda olmasi
4. Kontrol II gurubu i¢in normal i¢ kulak yapilarina sahip olup tek tarafinda en az
2 yildir koklear implant kullaniyor olmasi
5. Implantasyonun Hacettepe Universitesi Erigkin Hastanesi'nde gergeklestirilmis
olmasi
6. Calisma ve Kontrol II grubu icin bireylerde bilateral cok ileri derecede
sensorinoral isitme kaybi bulunmasi
7. Normal orta kulak basinglarma (4+50 ve -100 daPa arasinda) sahip olmasi
8. Yagslar1 4-16 arasinda olmasi
Asagida sunulan kriterlerden en az birine sahip olan bireyler ise caligmaya dahil
edilmemisgtir:
1. Labirent aplazisi ve rudimenter otokist diginda bagka bir i¢ kulak anomalisine
sahip olma
2. Orta kulak probleminin olmasi
3. Norolojik veya zihinsel ek bir problemi olmasi
4. 4 yag altinda ve 16 yagin iistiinde olmasi

3.2.Yontem

Calismaya dahil edilen bireylere ayn giin icerisinde VHIT, sVEMP, oVEMP ve

BOT-2 denge alt testi uygulanmistir. Denge degerlendirme testlerinden 6nce tiim

bireylerin timpanometrik degerlendirmeleri yapilarak, normal orta kulak basinglar

degerlendirilmigtir. Saglikli bireylerin odyolojik degerlendirmeleri yapilarak,

isitmelerinin normal sinirlarda olup olmadig: kontrol edilmistir. Caligmaya katilan

bireylere yonelik olarak hazirlanan, demografik bilgileri iceren degerlendirme
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formlar1 (bkz. EK-2 ve EK-3) cocuklardan ve ailelerinden alinan bilgiler gore

doldurulmustur.

3.2.1. Video Head Impulse Test (VHIT)

Calismada 6 SSK’nin fonksiyonu ve VOR kazanglar1 Synapsis® vHIT Ulmer
(Marseille, France) cihazi ile degerlendirilmistir. Bireyden 1 metre uzaklikta bulunan
bir ayakli kamera yardimiyla (100 Hz’te) 6l¢iimler yapilmaktadir. Ayni videoda hem
basin hem de gozlerin hareketi kaydedilebilmektedir. Diger vHIT cihazlarinin aksine,
gozlik kullanimi gerektirmedigi icin c¢ocuklarda kolayca uygulanabilmektedir.
Vestibiilo-okiiler refleks kazanci, bag savurma sirasinda goéz hizi egrisinin altinda
kalan alanin bas hiz1 e8risinin altinda kalan alana orani ile hesaplanmaktadir. Sekil
3.1.’de calismaya dahil edilen bir bireye ait VHIT testi uygulama ekrani ve ayakh

kamera gosterilmisgtir.

LA

_— \p < -y [RTs] 1os | 003 | [ox | [ |
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Sekil 3.1. Synapsis® vHIT Ulmer.

Test sirasinda bireylerin kamera iizerine yerlestirilen ilgi ¢ekici bir oyuncaga
veya tabletten gosterilen bir ¢izgi filme bakmalar1 saglanmistir. Bakiglar1 sabitlenen
cocuklara lateral SSK, Left Anterior — Right Posterior, Right Anterior- Left Posterior
eksenlerinde bag savurma hareketleri yapilmistir. Her bireyde her bir SSK i¢in en az
10’ar kayit alinmistir. Cocuklarin hareketli olmalar1 veya bakislarini hedeften farkli
bir yone kaydirmalari durumunda olusabilen bozuk kayitlar temizlenerek, her bir SSK

icin en giivenilir 5-6 kayit iizerinden VOR kazanglarinin ortalamalar1 hesaplanmisgtir.
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3.2.2. Okiiler ve Servikal VEMP

Otolitlerin fonskiyonunu degerlendirmek amaciyla Otometrics - ICS Chartr®
EP 200 (Denmark) cihazi kullanilarak bireylerin her iki kulagina hem sVEMP hem
de oVEMP testleri yapilmistir (Bkz. Sekil 3.2.).

Sekil 3.2. Otometrics - ICS Chartr® EP 200 VEMP.

Uyaran olarak her iki ol¢ciimde de 500 Hz toneburst hava yolu uyarani
kullanilmistir. Ses uyarani insert kulaklik ile verilmigtir. Rastgele belirlenen sirada 95,
85 ve 75 dBnHL’de VEMP cevaplar1 kaydedilmistir. Kayitlar sirasinda kulaklar arasi
amplitiid biiyiikliiklerini kargilagtirabilmek icin aynt EMG mikrovoltlarinda kayit
alinmaya calisilmistir. Alinan kayitlarda EMG aktivitesinin £3 uV araliginda degistigi
goriilmiigtiir. Test sirasinda EMG degerleri VEMP monitorii ve ekrandan takip
edilerek EMG’lerin diismesi durumunda, bireylere gerekli yonergeler verilerek ilgili
kaslar1 daha giiclii kasmalar1 istenmistir. Caligmada implant kullanan bireylerin
oVEMP ve sVEMP’leri cihazlarinin kapali oldugu durumda elde edilmisgtir.

Calismada kullanilan cihazin 6nerdigi sVEMP ve oVEMP elektrot yerlesimleri

Sekil 3.3’te gosterilmisgtir.
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Sekil 3.3. sVEMP ve oVEMP elektrot yerlesimleri.

Caligmamiza dahil edilen bir bireyin sSVEMP elektrot yerlesimi Sekil 3.4’°te

gosterilmistir.

R

Sekil 3.4. sVEMP elektrot yerlesimi (Aileden izin alinmistir, bkz. EK-4).

Calismamiza dahil edilen bir bireyin oVEMP elektrot yerlesimi Sekil 3.5°te

gosterilmistir.
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Sekil 3.5. oVEMP elektrot yerlesimi (Aileden izin alinmigtir, bkz. EK-4).

3.2.3. Bruininks-Oseretsky Test of Motor Proficiency- 2 (BOT-2)

BOT-2 testi, 4-21 yas arasi bireylere uygulanmaktadir. Bireylerin motor
yeterliklerini degerlendirmeyi saglayan bir testtir. Testin tamamui 8 alt testten olusur.
Bu ¢alismada bireylerin statik ve dinamik dengelerini degerlendirmek amaciyla BOT-
2 testinin Denge (Balance) alt testi kullanilmistir.

Denge alt testi, gozler agik ve kapali durumlarda, sabit zeminde ve denge tahtas1
izerinde tek ayak tstiinde durus, Tandem durus, diiz ylriyiis, Tandem yiiriiylis gibi
farkli gorevlerden olugmaktadir.

Siire gerektiren gorevlerde, dijital kronometre kullamlmstir. Olgiilen siireler
saniye olarak kaydedilmis olup, virgiilden sonraki degerler <.5 oldugunda bir 6nceki
tam sayiya, >.5 oldugunda ise bir {ist tam sayiya yuvarlanmistir. Diger gorevlerde ise
bireylerin adim sayilar1 islenerek ham puanlar elde edilmistir. Elde edilen tiim ham
puanlar, daha sonra testin manuel’inde yer alan yas ve cinsiyetlere gore belirlenmis
olan standart puanlara doniistiirilmiistiir.

Denge alt testi, implant kullanan bireylere cihazlarinin a¢ik ve kapali oldugu iki

farkli durumda uygulanmastir.
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3.2.4. Odyolojik Degerlendirme

Calismaya dahil edilen tim bireylere 226 Hz probe tone’da timpanometrik
degerlendirme yapilmistir. +50 ve -100 daPa arasinda bulunan orta kulak basing
degerleri normal kabul edilmistir. Bireylerin TDH-39 supra-aural kulaklik
kullanilarak uygun test yontemiyle 250, 500, 1000, 2000 ve 4000 Hz’teki saf ses
esikleri ve konugma uyaranlarina tepkileri degerlendirilmistir. Bunlara ek olarak yas1
kiigiik olan ¢ocuklarda otomatik ABR, otoakustik emisyon ve akustik refleks testleri
yapilmustir.

Calisma ve Kontrol II grubunda yer alan bireylerin ise implantli olarak serbest

alanda 250-6000 Hz frekans araliginda cihazli isitme testleri yapilmstir.

3.2.5. Radyolojik Goriintiileme
Implantasyon yapilan bireylerin ameliyat dncesine ait Bilgisayarli Tomografi
(BT) ve Manyetik Rezonans (MR) goriintiilemeleri Prof. Dr. Levent Sennaroglu

tarafindan tekrar incelenmistir.

3.6. Istatistiksel Analiz

Tanimlayici istatistikler olarak kategorik de8iskenlerde sayr ve yiizde, sayisal
degiskenlerde normal dagilim gosterenlerde ortalama, standart sapma, normal dagilim
gostermeyenlerde ise ortanca, minimum ve maksimum degerleri verilmigtir. Niteliksel
degiskenler icin yapilan karsilastirmalar Ki-Kare testi ile analiz edilmistir. Normal
dagilim gosteren niceliksel verilerin gruplara gore karsilagtirllmasinda, Tek Yonlii
Anova, varyanslar homojen olmadiginda ise Welch Anova kullanilmistir. Normal
dagilim gostermeyen niceliksel verilerin gruplar arasi karsilagtirmasinda parametrik
olmayan testlerden Kruskal Wallis testi yapilmstir. Iki bagimli grup karsilastirmasi
icin Wilcoxon eslestirilmis iki 6rnek testi kullanilmistir.

Istatistiksel anlamlilik diizeyi olarak p<0,05 kabul edilmistir. Analizler IBM
SPSS Statistics 23.0 programinda yapilmisgtir.
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4. BULGULAR

Bu calismada, labirent aplazisi olan 4-16 yaslar1 arasindaki bireylerin denge
sistemlerinin degerlendirilerek, elde edilen sonuglar ayni yas grubundaki saglikli
bireyler ve i¢ kulak yapilari normal olup ¢ok ileri derecede SNIK nedeniyle koklear
implant kullanan bireylerin sonuclari ile karsilastirilmistir. Labirent aplazisi olan
cocuklarin denge sistemlerinin diger kontrol gruplarindan ne kadar farklilagtigini

ortaya konmustur.

4.1. Demografik Bilgilere iliskin Tanimlayic: Istatistikler
Bu calismada, ¢alisma grubu yas ortalamasi 9,16+ 4,02 olan, labirent aplazisi
bulunan ve beyinsap1 implanti kullanan 7’si kadin 3’ii erkek olmak iizere toplam 10
bireyden olugmaktadir. Benzer yas ortalamalarina sahip kontrol gruplarindan birincisi
10 saglikli bireylerden olusurken, Kontrol II grubu i¢ kulak yapilari normal olan ancak
¢ok ileri derecede SNIK nedeniyle tek tarafli koklear implant kullanan 10 bireylerden
olusmaktadir. Calisma ve kontrol gruplarinin cinsiyet dagilimlart ve kullandiklar

implantin markalarina gore dagilimlart arasinda anlamli fark bulunmamistir (p>0,05)

(Bkz. Tablo 4.1.).

Tablo 4.1. Gruplarin cinsiyet ve implant markalarina gore dagilimlari.

Cinsiyet Implant Markalari

Gruplar Erkek Kadin Nucleus Medel Oticon AB

n % n % n % n % n % n %
Kontrol I 5 50 5 50 - - - - - - - -
Kontrol II 6 60 4 40 6 60 2 20 0 0 2 20
Calisma 3 30 7 70 6 60 1 10 3 30 0 0
Toplam 14 46,67 16 5333 | 12 60 3 15 3 15 2 10
ngeIg(:rrie 0,53 0,14
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Calisma grubundaki 3 birey sag taraflarinda, 6 birey sol taraflarinda ABI

kullanirken, 1 katilimer ise bimodal olarak sag kulaginda koklear implant, sol

kulaginda ise ABI kullanmaktadir. Kontrol II grubunda ise 7 birey sag kulaginda, 3

birey ise sol kulaginda taraflarinda koklear implant kullanmaktadir.

Calisma ve kontrol gruplarinin yas ortalamalari arasinda anlamli fark

bulunmamistir (p>0,05). Ayrica ¢alisma ve Kontrol II grubunun implant kullanim

stireleri ve implant olma yaslar1 arasinda da anlamli fark bulunmamistir (p>0,05) (Bkz.

Tablo 4.2.).

Tablo 4.2. Demografik bilgilere iliskin tanimlayic1 istatistikler.

Yas Implant Yast Implant Kullanim Siiresi
(Y1) (Y1l) (Yil)
X +£ss min - max X £ss min - max X+ss min - max

Kontrol I 9,10£3,96 4,00- 14,80 - - - -
Kontrol II 9,19+325 4,770-14,70 | 4,61 +3,48 2-13 4,75+2,11  2,0-8,0
Calisma 9,16 4,02 5,10-15,10 | 3,00+ 1,25 ,5-5,5 |595+3,01 2,5-10,0
Toplam 9,15+3,63 4,00-15,10 | 3,80 +2,67 1,5-13 535+£2,60 2,0-10,0
Bagimsiz
Orneklerde t testi 0,99 0,18 0,31

p degeri

Aileden alinan bilgilere gore, calisma grubunda yer alan bireylerin tiimiinde

bagin1 tutma, desteksiz oturma, desteksiz yiiriime gibi posturo-motor fonksiyonlarin

gelisiminde, normal gelisim gosteren yasitlarina gore ciddi gecikmeler yasadiklari

Tablo 4.3’te goriilmektedir.



Tablo 4.3. Calisma grubundaki bireylerin posturo-motor gelisimleri

Birey

Posturo-motor Gelisim Agamalari

No Basim Desteksiz Bagimsiz

Tutma Oturma Yiirlime
(NGY: 2-3 ay) (NGY: 8-9 ay) (NGY:12-17 ay)

B1 6-7 12 18-24

B2 12 24 60

B3 6-7 12 24

B4 12 24-36 60-72

B5 5-6 10-11 24

B6 5-6 18 36-42

B7 18-24 30-36 48

B8 8-9 12-18 24

B9 18 30 42

B10 8-9 12 30

NGY: Normal Geligim Yasi
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Labirent aplazisi olan ¢alisma grubunun radyolojik goriintiilleme bulgulari

incelendiginde, 5 bireyin her iki tarafinda total labirent aplazisi oldugu, 2 bireyin tek

taraflarinda rudimenter otokist oldugu ancak bu bireylerden birinde rudimenter

yapinin hi¢bir anatomik bolge ile baglantisinin olmadig1 goriiliirken, digerinin anterior

SSK’sinin hipoplazik oldugu goriilmiistiir. Calisma grubunda yer alan 1 bireyin ise

her iki tarafinda da rudimenter otokist oldugu ve her iki anterior SSK’nin da aym

zamanda hipoplazik gériiniimde oldugu belirlenmistir. iki bireyin ise sag taraflarinda

Koklear Hipoplazi Tip-I ve Tip- I anomalisi mevcuttur. Caligmada bimodal kullanici

olan bireyin ise (B9) koklear implant kullandig1 sag kulaginda Koklear Hipoplazi Tip

IT i¢ kulak anomalisi mevcut iken, ABI kullandig1 sol kulaginda ise total labirent

aplazisi mevcuttur (Bkz. Tablo 4.4.).



Tablo 4.4. Calisma grubunun radyolojik goriintiileme bulgulari.

Birey No

Sag Kulak

Sol Kulak

Bl
B2
B3
B4
BS
B6
B7
B8
B9
B10

Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Rudimenter Otokist*
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Rudimenter Otokist*
Total Labirent Aplazisi
Koklear Hipoplazi Tip-1I
Koklear Hipoplazi Tip-I

Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Rudimenter Otokist**
Rudimenter Otokist*
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi
Total Labirent Aplazisi

* Anterior SSK Hipoplazisi
** JAK ile baglantis1 yok
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Caligma grubunda yer alan ve Tablo 4.4’te radyolojik bulgular1 gosterilen B1,
B3, B6 ve B7 numarali bireylere ait BT goriintiileri siras1 ile Sekil 4.1, Sekil 4.2, Sekil

4.3. ve Sekil 4.4’te sunulmustur.
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Sekil 4.1. B1 numarali bireye ait BT goriintiisii.
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Sekil 4.3. B6 numarali bireye ait BT goriintiisii.

Sekil 4.4. B7 numarali bireye ait BT goriintiisii.

Ir 112:x:541.2 AS
v

4.2. Gruplarin vHIT Sonug¢larimin Karsilastirilmasi

Video Head Impulse Testi sonuglarina gore ii¢ grubun sag ve sol anterior SSK
VOR kazang ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p<0,05). Yapilan Post-Hoc testinde ise bu farkliligin c¢alisma grubundan
kaynaklandigr goriilmiistir. Kontrol gruplarmin anterior SSK VOR kazang

ortalamalar1 birbirine benzer elde edilirken, ¢alisma grubunun anterior SSK VOR



37

kazang ortalamalar1 daha diisiik elde edilmistir (Bkz. Tablo 4.5). Calisma grubunun
minimum ve maksimum anterior SSK VOR kazanglar1 incelendiginde ise bazi
bireylerde diisiik de olsa bir VOR kazanci elde edildigi (sag anterior SSK maksimum
VOR kazanci 0,35; sol anterior SSK maksimum VOR kazanci 0,42) dikkati
¢cekmektedir.

Tablo 4.5. Gruplara gore anterior SSK VOR kazanglar1.

Anterior SSK VOR Kazanglar1 n X £ss min max Welch WAnF)va
p degeri
' Kontrol 1 10 0,98 + 0,06 0,88 1,07
Sag Anterior Kontrol II 10 0,96 + 0,08 0,80 1,08 <0,001
Calisma 10 0,18 +0,13 -0,02 0,35
' Kontrol I 10 0,98 £ 0,05 0,90 1,09
Sol Anterigr Kontrol II | 10 | 0,95+0,11 0,76 1,08 <0,001
Caligma 101 0,17+0,13 -0,02 0,42

Lateral ve posterior SSK’lara gore {i¢ grubun VOR kazang ortalamalari
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p<0,05) ve bu farklilik Tablo
4.6.’te gosterilmistir. Anterior SSK bulgularinda oldugu gibi farkliligin yine ¢alisma
grubundan kaynaklandig1 goriilmiistiir. Kontrol gruplarinin lateral ve posterior SSK
VOR kazanglariin ortancalari birbirine benzer bulunurken, ¢alisma grubunun her iki
tarafinda da VOR kazanclarinin ortancalarinin olduk¢a diisiikk oldugu goriilmiistiir.
Calisma grubunun minimum ve maksimum degerlerinin de birbirine yakin oldugu
goriilmiistiir. Calisma grubunun anterior SSK VOR kazanglarinda goriilen maksimum

degerler, lateral ve posterior SSK VOR kazanglarinda izlenmemistir.



Tablo 4.6. Gruplara gore lateral ve posterior SSK VOR kazanglari.
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Lateral ve Posterior SSK _ . Krusk'al
n X £ss Ortanca min max Wallis

VOR Kazanglari o

p degeri
Kontrol T 10 0,99 +0,03 0,99 0,95 1,04

S8 | gontrol T [ 10 1,01£0,06 1,01 0,88 L1 p<0,001%

Lateral

Calisma 10  -0,05+0,01 -0,05 -0,05 0,00
Kontrol T 10 0,99 +0,02 0,98 0,96 1,04

Sol | gontrol 1T | 10 099£0,06 0,90 0,90 1,07 p<0,001%

Lateral

Calisma 10  -0,04 +0,02 -0,05 -0,05 0,02
Kontrol T 10 0,93 +0,06 0,91 0,85 1,04

Sag Kontrol II | 10 0,91 +0,10 0,90 0,70 1,04 p<0,001*

Posterior

Calisma 10 0,01 £0,05 0,04 -0,05 0,08
Kontrol T 10 0,93 +0,06 0,93 0,83 1,06

Sol | gontrol 1T | 10 092011 0,94 0,72 1,10 p<0,001%

Posterior

Calisma 10 -0,01 +£0,04 -0,02 -0,05 0,06

*p<0,05 ; istatistiksel olarak anlaml

4.3. Gruplarin sVEMP ve oVEMP Sonuclarinin Karsilastirilmasi

Gruplara gore 95, 85, 75dBnHL’deki sVEMP ve 95, 85dBnHL’deki oVEMP

cevap oranlari arasinda anlamli fark bulunmustur (p<0,05). Caligsma grubunda yer alan

bir bireyde sag dis kulak yolu atrezisi oldugu icin o bireyin yalnizca bir kulagina

VEMP testi yapilabilmistir. Otolit organlari mevcut olmayan calisma grubunda
sVEMP ve oVEMP cevaplart elde edilememistir (Bkz. Tablo 4.7.). Kontrol I
gurubunda 95 dBnHL’de tiim bireylerde sVEMP ve oVEMP cevaplari elde edilirken,

Kontrol II grubunda 6zellikle oVEMP cevaplarinin elde edilebilirligi azalmaktadir.

Uyaran siddeti azaldik¢a da, iki kontrol grubunun VEMP oranlarinin azaldigi

goriilmektedir.



Tablo 4.7. Uyaran siddetine gore li¢ grubun sVEMP ve oVEMP cevaplarinin
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dagilima.
Kontrol T Kontrol 1T Calisma Grubu
Ki-Kare
VEMP Isjly;::t’: Yiizde N Yiizde Yiizde N deseri
Cevabi | IHHT) (%) (%) (%) paes
95 100 10 80 8 0 9 0,00%
Sag "
SVEMP 85 100 10 50 5 0 9 0,00
75 50 5 10 1 0 9 0,02*
95 100 10 100 10 0 10 0,00*
Sol "
SVEMP 85 100 10 60 6 0 10 0,00
75 70 7 0 0 0 10 0,00*
95 100 10 50 5 0 9 0,00*
Sag "
oVEMP 85 60 6 30 3 0 9 0,01
75 0 0 0 0 0 9 GY
95 100 10 60 6 0 10 0,00*
Sol "
oVEMP 85 80 8 30 3 0 10 0,00
75 20 2 0 0 0 10 0,31

GY: Gozlem Yok
* p<0,05 istatistiksel olarak anlamli

Tek taraflarinda koklear implant kullanan Kontrol II grubunun, implantli ve

implantsiz taraflarina gére sVEMP ve oVEMP cevaplarmin 95dBnHL’deki

dagilimlar1 Sekil 4.1.’de gosterilmektedir. Implantsiz taraflarinda sVEMP cevaplar

tiim bireylerde elde edilirken, implantli taraflarinda %80’inde elde edilmistir. Diger

yandan oVEMP cevaplari implantsiz taraflarinda %70 oraninda elde edilirken,

implantl taraflarinda bu oran %40°’a diismektedir (Bkz. Sekil 4.5.).
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Sekil 4.5. Kontrol II grubunun koklear implant olan ve olmayan taraflarina gore

95dBnHL’deki VEMP cevaplarinin dagilimlari.

Tablo 4.7. ve Tablo 4.8’de 95dBnHL’deki sVEMP ve oVEMP cevaplarinin
latanslarina ve amplitiid biytikliiklerine iligkin  bilgiler sunulmustur.  Calisma
grubunda sVEMP ve oVEMP cevaplari  elde edilemediginden, istatistiksel
karsilagtirmalar kontrol gruplari arasinda yapilmistir. Kontrol gruplarinin sVEMP
degerlendirmelerinde P1 ve N1 latanslar1 arasinda anlamli fark bulunmamistir
(p>0,05). Ancak P1-N1 amplitiidleri agisindan kontrol gruplar1 arasinda anlamli fark
bulunmugtur (p<0,05). Koklear implant kullanan Kontrol II grubunun P1-NI
amplitiidleri, saglikli kontrol grubuna gore daha diistiktiir (Bkz. Tablo 4.8.). Tablo
4.9°da gorildiigii gibi oVEMP parametreleri agisindan iki kontrol grubu arasinda

anlamli fark bulunmamistir (p>0,05).
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Tablo 4. 8. Kontrol gruplarinin 95 dBnHL’de sVEMP parametrelerine gore karsilastirilmasi.

P1 Latans1 (msn) NI Latansi (msn) P1-N1 Amplitiid (uV) EMG
Grup n Ney (V)
X*ss Ortanca min — max p** X*ss Ortanca min - max p** XEss Ortanca min - max p**
K-1 10 | 10 | 15,40+2,16 15,67 11,58 - 17,83 22,9243.21 23,45 17,17 -27,50 118,02+64,48 89,60 52,43 — 248,46 83,70
0,12 0,08 0,01*
K-II Sag 10 8 13,97+1,95 13,29 12,50 - 18,50 20,43+3,28 19,29 17,08 — 26,42 46,82+22,69 51,88 15,04 — 75,00 72,00
C 9 0 - - - - - - - - -
K-I 10 | 10 | 14,85+2,01 15,59 11,33 -17,00 22,19+2,58 22,37 18,67 — 25,67 123,83+73,48 94,89 39,61 —247,04 83,90
0,39 0,12 0,00%*
K-II Sol 10 | 10 | 14,21+1,58 13,83 12,17 -17,75 20,49+2,96 19,66 17,58 — 25,50 49,73+35,37 43,04 14,80 — 123,98 69,00
C 10 0 - - - - - - - - -

ng, : SVEMP cevabi alinanlarin sayisi

K-I: Kontrol T ; K-II: Kontrol II ; C: Calisma
* p<0,05 istatistiksel olarak anlaml

** Mann-Whitney U Testi
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Tablo 4. 9. Kontrol gruplarinin 95 dBnHL’de oVEMP parametrelerine gore karsilagtiriimasi.

N1 Latansi (msn) P2 Latans1 (msn) N1-P2 Amplitid (uV) EMG
Grup n Ney (V)
X*ss Ortanca min - max p* X*ss Ortanca min - max p* XEss Ortanca min - max p*
K-I 10 | 10 | 10,53£1,29 10,17 8,67 —-13,00 16,22+1,74 16,17 12,92 -19,50 4,37+2,34 3,62 1,83-28,79 69,89
0,59 1,00 0,95
K-II Sag 10 5 11,38+2,50 10,25 10,00 - 15,83 16,69+1,72 16,08 15,08 - 19,58 3,94+2,14 4,32 0,53 -6,23 37,40
C 9 0 - - - - - - - - -
K-I 10 | 10 | 11,08+1,55 10,84 9,33-13,83 16,20+2,02 16,55 11,50 - 18,67 4,82+3,27 4,16 1,29 -11,82 71,56
0,56 0,64 0,64
K-II Sol 10 6 9,90+0,40 9,83 9,42 -10,50 15,27+0,94 15,29 13,83 -16,75 7,76+5,42 6,23 1,11 -15,63 37,00
C 10 0 - - - - - - - - -

ng, : oOVEMP cevabi alinanlarin sayisi
K-I: Kontrol T ; K-II: Kontrol II ; C: Calisma
* Mann-Whitney U Testi
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4.4. Gruplarin BOT-2 Denge Testi Puanlarinin Karsilastirilmasi

Implant kullanan Kontrol II grubu ve ¢alisma grubunun cihazli ve cihazsiz

BOT 2 Denge alt testi 6l¢cek puanlart arasinda anlamli fark bulunmamistir (p>0,05).

Bu nedenle ¢aligmada ii¢ grubun denge puanlarini karsilastirabilmek amaciyla,

implantli gruplarin cihazsiz denge puanlari kullanilmistir. Caligmada ti¢ grubun BOT-

2 Denge alt testi 6l¢ek puanlar1 (Bkz. Tablo 4.10.) arasinda anlamli fark bulunmustur

(p<0,05).

Tablo 4. 10. Gruplara gére BOT-2 Denge Testi 6lgek puanlarinin karsilagtirmasi.

] Tek Yonlii
Cihazsiz BOT 2
X +ss min max n ANOVA
Denge Testi o
p degeri
Kontrol I 16,20 + 4,16 10,0 25,0 10
Kontrol I 9,40 + 2,88 6,0 15,0 10
<0,001*
Calisma 3,70 £ 1,34 2,0 6,0 10
Toplam 9,77 2,0 25,0 30

* p<0,05 istatistiksel olarak anlaml

Kontrol I grubunun denge testi 6l¢ek puanlar1 diger gruplardan daha yiiksektir.

Kontrol II grubunun denge puanlari ¢alisma grubuna gore daha yiiksek olmakla

birlikte, Kontrol I grubuna gore diisiiktiir. Calisma grubu ise en diisiik denge

puanlarina sahiptir (Bkz. Sekil 4.6).

25,01

20,01

15,0

10,07

5,0

Cihazsiz BOT2 Denge Testi Olgek Puanlari

t

T T T
Kontrol | Kontrol Il Galigma
GRUP

Sekil 4.6. Gruplara gére BOT-2 Denge Testi 6l¢ek puanlarinin dagilima.
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sonuglar

karsilastirildiginda, calisma grubunun gozler agik Tandem durus hari¢ diger 8

gorevdeki performanslarinin ortancalar1 kontrol gruplaria gore anlamli olarak diigiik

elde edilmistir (p<<0,05). Sonuglar Tablo 4.11°de 6zetlenmistir.

Tablo 4.11. BOT-2 Denge alt testi performanslarinin gruplara gére ¢oklu

karsilastirmasi.
Kontrol I | Kontrol Il | Calisma | gpuskal
BOT-2 Denge Testi Gorevleri Ortanca Ortanca Ortanca Walvlls.
(min — max) | (min—max) | (min— max) p degerl
Gozler acik 102 10? 10° 0.12
Tandem durus (sn) (10 - 10) (8 - 10) (4 - 10) ’
Cizgi iizerinde yiiriiyiis (adim) 6" 6" 2 .
6-6) 6-6) 0-¢ |P=000!
Gozler acik 10° 10° 2P *
Tek ayak tistiinde durus (sn) (1-10) 2-10) (1-10) p<0,001
Gozler kapal 10° 10* 3,5 *
Tandem durus (sn) (5-10) (5-10) (0-10) p<0.001
Tandem Yiiriiyiis 6" 6" 0,5 <0.001*
(adim) 0-6) 0-6) 0-5 P~
Gozler kapalt 4,5° 2 o° "
Tek ayak iistiinde durus (sn) (0-10) (0-4) (0-2) p<0.001
Gozler agik a b
Denge tahtasinda 0 ! 01 0 06’51210) 0 1 3 p<0,001*
Tek ayak iistiinde durus (sn) (0-10) ©- -
Denge tahtasinda 10° 7 0,5" %
Tandem durus (sn) (3-10) (0-10) 0-4) p<0,001
Gozler kapah a | ob
Denge tahtasinda 3’58 04 0-1) p<0,001*
Tek ayak iistiinde durus (sn) ©-8) ©-4 (

BOT-2 denge alt testinin test siireleri max 10 sn ve 6 adimdur.
b Farkl harflerin oldugu gruplar arasinda anlamli fark bulunmaktadir
* p<0,05 istatistiksel olarak anlaml
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BOT-2 Denge testi performanslar1 incelendiginde, ¢alisma grubunun Tandem
ylrtiyiis, gozler kapali tek ayak tistiinde durus, denge tahtasinda Tandem durus, gézler
kapali denge tahtasinda tek ayak iistiinde durus gorevlerindeki performanslarinin

oldukea diisiik oldugu goriilmektedir (Bkz. Sekil 4.7).

Sekil 4.7. BOT-2 Denge alt testi gorevlerinin siire ortalamalarina gore ii¢ grubun
daglima.

Grup

Kontrol
Kontrol IT
Caligma

Siire (sn)

Ralnin |

GA Tandem Durus GA Tek Ayak Ustii GK Tandem Durus GK Tek Ayak Ustii GA Denge Tahtasinda Denge Tahtasinda GK Denge Tahtasinda
Tek Ayak Ustii Tandem Durus Tek Ayak Ustii
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5. TARTISMA

1863 yilinda Michel tarafindan ilk olarak sunulan her iki kulaginda i¢ kulak
gelisimi olmayan bir olguda tanimlanan labirent aplazisi, konjenital isitme
kayiplarinin ¢ok nadir goriilen nedenleri arasinda yer almaktadir (35). Konjenital
isitme kayiplarinin %20’sini i¢ kulak anomalileri olugturmaktadir. Labirent aplazisi
ise kokleovestibiiler malformasyonlarin %1’inden daha azini olusturmaktadir (4, 35).
Tek tarafli veya her iki tarafli goriilebilen labirent aplazisinin, izole veya anensefali ve
thalidomide embriyopati gibi bir sendromun parcasi olarak meydana gelebildigi
belirtilmektedir (35, 36). Daha sonraki caligmalarda ise sendromik olmayan, genetik
gecisli labirent aplazilerinin varlifindan soz edilmistir (20, 36, 37). Embriyolojik
yasamin 3. ve 4. haftasinda olusmaya baglayan i¢ kulak yapilarmin yoklugu seklinde
tanimlanir (36).

Bu caligmada tek tarafli ve bilateral labirent aplazisi olan toplam 10 bireyin
vestibiiler sistem degerlendirmeleri yapilarak, sonuglart benzer yas grubundaki
saglikli ve i¢ kulak yapilari normal olup cok ileri derecede SNIK nedeniyle tek tarafli
koklear implant kullanan bireylerle karsilastirilmigtir. Labirent aplazili grubun 5’inde
tek tarafli total labirent aplazisi mevcutken, 4’iinde bilateral total labirent aplazisi
gozlenmistir. Tek tarafli aplazi gozlenen bireylerin diger taraflarinda koklear hipoplazi
ve rudimenter otokist oldugu goriilmiistiir. Bir bireyde ise bilateral rudimenter otokist
bulunmaktadir. Ayrica rudimenter otokisti olan bireyler de caligmaya dahil edilmistir.

Video Head Impulse Test bulgulari incelendiginde, kontrol gruplarinin anterior,
posterior ve lateral SSK VOR kazanglarmin birbirine benzer oldugu ve ortalama
kazanclarin 1’e yakin oldugu goriilmektedir (p>0,05). Synapsis® vHIT Ulmer cihazi
kullanilarak yaglar1 1-15 arasinda degisen 274 c¢ocuk iizerinde yapilan bir
normalizasyon caligmasinda, ¢ocuklarin VOR kazanglarinin 6 yasina kadar hizla
arttigl, sonrasinda bu artisin yavagladigi ve 16 yasinda eriskin VOR kazanclarina
ulagti@1 belirtilmektedir. Ayn1 ¢alismada 4-15 yas arasindaki c¢ocuklarmn anterior,
posterior ve lateral SSK VOR kazang ortalamalarinin 0,95 ile 1,00 arasinda oldugu
belirtilmektedir (31). Bir bagka calismada ise 4-17 yaglar1 arasinda olan cocuk ve
ergenlerin VOR kazanglarinin >0,80 oldugu ifade edilmektedir (38). Calismamizin

saglikli kontrol grubunun ortalama VOR kazanglarimin literatiir ile uyumlu oldugu
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goriilmektedir. Ancak literatiirde tek tarafli koklear implant kullanan bireylerin
implant taraflarinda VOR kazanglarimin diisiik oldugu da belirtilmektedir (39). Bu
durumun implantasyonun kullanim siiresine bagli olarak, santral kompanzasyonun
geligsmesi ile iligkili oldugu diistiniilmektedir.

Normal isiten ve koklear implant kullanan c¢ocuklarda VOR kazanglarmin
kargilagtirildig: bir caligmada, koklear implanthi gruplarin VOR kazanglarinin normal
bireylere yakin oldugu ve koklear implantin acik / kapali oldugu iki durumda VOR
kazanglar1 arasinda anlamli bir fark olmadig:i bildirilmektedir (40). Bu bilgiler
dogrultusunda ¢alismamizda implant kullanan gruplarin vHIT testleri implantlarinin
acik oldugu durumda yapilmistir. Verbecque ve ¢aligma arkadaglari tarafindan 2017
yilinda yapilan kapsamli bir literatiir tarama sonucunda, vHIT in duyarlilifinin %67-
100 arasinda, 6zgiilliigiiniin ise %71-100 arasinda oldugu belirtilmektedir (41). Diger
taraftan tek tarafli koklear implant kullanan ve ikinci implant diigiiniilen 42 ¢ocuk ile
yapilan bir bagka calismada ise 22 bireyin implant tarafindaki VOR kazanglarimin
anormal elde edildigi belirtilmektedir (39).

Bu calismada labirent aplazisi olan grubun VOR kazanglari, beklenildigi gibi
diger gruplardan anlamh bir sekilde diisiik bulunmustur (p<0,05). Labirent aplazisi
olan grupta tiim SSK degerlendirmeleri sirasinda diizeltici sakkadlar gozlenmistir.
Ozellikle ¢alisma grubunun posterior ve lateral kanal VOR kazanclarmin hemen
hemen hi¢ olmadigim sdylemek miimkiindiir. Ancak her iki taraftaki, anterior VOR
kazanglarimin, diger kanallara gore yiliksek olmasi dikkat ¢ekici bir bulgudur. Bu
bulgularin giivenilir olup olmadig1 ayrintili olarak incelenmis ve test tekrar1 yapilan
caligma grubunda yine anterior kanallara iligkin benzer bulgular elde edilmistir.
Cocuklarla yapilan bir ¢alismada VHIT testinin test-tekrar test glivenirliginin ytliksek
oldugu (sinif i¢i korelasyon katsayisi, 0.821 < [ICC] < 0.945) belirtilmektedir (38).
Bu bulgular dogrultusunda, bireylerin radyolojik goriintiileme sonuglart yeniden
incelendiginde, sag anterior VOR kazanci (0,35) sola gore (0,19) daha yiiksek ¢ikan
bir bireyin sag tarafinda rudimenter otokist ile birlikte anterior SSK’smin hipoplazik
goriiniimde oldugu fark edilmistir. Her iki kulaginda da anterior VOR kazanci yiiksek
(sag 0,34 ve sol 0,42) bulunan bir bagka bireyde ise her iki tarafta rudimenter otokistik
yapiya hipoplazik anterior SSK’1n eslik ettigi goriilmiistiir. Ancak iki bireyde bilateral

total labirent aplazisi olmasina ragmen her iki anterior VOR kazanglar1 da nispeten



48

yiiksek (0,23-0,26 ve 0,34-0,27 ) bulunmustur. Bu bulgular olduk¢a yeni ve dikkat
cekici olmakla birlikte, ¢calisma grubunun sayisinin az olmasi ve literatiirde labirent
aplazili bireylerin VHIT bulgularina iliskin ¢alismalar olmamasi nedeniyle herhangi
bir genelleme ya da ¢ikarsama yapilamamaktadir. Bu konu ile ilgili cok daha kapsamli
caligmalara gereksinim duyulmaktadir.

Calismada yer alan grubun 95, 85 ve 75 dBnHL’de oVEMP ve sVEMP
cevaplarina bakilmistir. Labirent aplazisi bulunan ¢alisma grubunda 95 dBnHL’de
oVEMP ve sVEMP cevaplari elde edilememistir. Bu durumun labirent aplazili grubun
utrikiil ve sakkiil yapilarinin bulunmamasi ile ilgili oldugu diisiiniilmiistiir. Literatiirde
bu konu ile ilgili yapilmis bir ¢alismaya ulasilamamastir.

Labirent aplazili grupta VEMP cevaplari elde edilemedigi i¢cin, VEMP cevaplari
ile ilgili karsilastirmalar iki kontrol grubu arasinda yapilmistir. Saglikli grupta 95
dBnHL’de sVEMP ve oVEMP cevaplar elde edilirken, uyaran siddeti azaldiginda
ozellikle oVEMP cevaplariin elde edilebilirligi diismiistiir. Tek tarafli koklear
implant kullanan grupta ise 95 dBnHL’deki sVEMP ve oVEMP cevap dagilimlar
implantli ve implantsiz kulaklarina gore degisiklik gostermektedir. Implantsiz
kulaklarin %100’tinde sVEMP cevaplari elde edilirken, implantli kulaklarin %20’inde
elde edilememistir. Ayn1 sekilde oVEMP cevaplar1 degerlendirildiginde, implantsiz
kulaklarin  %70’inde cevap gozlenirken, implantli kulaklarda bu oran %40’a
diismiistiir. Cok ileri derecede SNiK olan ve koklear implantasyon diisiiniilen 89 cocuk
iizerinde yapilan bir ¢alismada, VEMP testi tamamlanabilen 63 bireyin %42’sinde
sVEMP cevaplarinin anormal oldugu belirtilmektedir. Bu bireylerin %8’inde tek
tarafli fonksiyon kaybi, %34’iinde ise bilateral fonksiyon kayb1 mevcuttur. Vestibiiler
fonksiyon testlerinde anormal cevap elde edilen ¢ocuklarin bas kontrolii ve desteksiz
yiiriime gibi gross motor fonksiyonlarinda gecikmeler goriildiigii vurgulanmaktadir
(42). Implantasyon oncesi ve sonrasi vestibiiler degerlendirmelerin yapildig: bir
calismada, VEMP o6l¢iimleri ile isitme kaybinin etiyolojisine bakilmaksizin bireylerin
%80’inden fazlasinda sakkiiler fonksiyonlarda degisiklik meydana geldigi
gosterilmektedir. Diger ¢aligmalarda ise koklear implant kullanan ¢ocuklarin %38-
51’inde bilateral veya tek tarafli sakkiiler fonksiyonlarin yok oldugu belirtilmektedir
(6, 43). Ozellikle bilateral koklear implantasyonun vestibiiler fonksiyonlar: olumsuz

etkiledigi belirtilmektedir. Bu sebeple implantasyon diisiiniilen olgularda,
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implantasyon oncesi VHIT ve VEMP testleri ile vestibiiler fonksiyonlarin taranmasi
onerilmektedir  (39). Bu calismada, bireylerin  implantasyon  Oncesi
degerlendirmelerinin mevcut olmamasi ¢aligmanin bir sinirlilig olarak goriilmektedir.
Tek tarafli koklear implant kullanicilart ile yapilan histopatolojik bir c¢alismada,
koklear implant cerrahisinin en ¢ok sakkiildeki reseptor hiicreleri etkiledigi bildirilse
de utrikiilde de etkilenmeler oldugu histopatolojik olarak gosterilmistir (44).
Literatiirden farkli olarak bu ¢alismada, koklear implant kullanan bireylerin implant
taraflarinda oVEMP cevaplarinin elde edilebilirliginin %40 oldugu ancak sVEMP
cevalarinin elde edilme oranin %80 oldugu bulunmustur. Bu sonuglar koklear implant
kullanan bireylerin utrikiil ve superior vestibiiler sinir fonksiyonlarinda bir etkilenme
olabilecegini diisiindiirmektedir. Ancak utrikiiler fonsiyonlarin neden azaldig1 heniiz
bilinmemektedir. Literatiirdeki ¢aligmalarda daha ¢ok sVEMP ol¢timleri yapilmistir
(6, 39, 42, 43) . Cocuklarda implantasyon sonrast oVEMP cevaplari ile ilgili yapilan
caligmalar oldukca smirlidir. Bu konuda bir genelleme yapabilmek i¢in daha fazla
calismaya gereksinim duyulmaktadir.

Kontrol gruplarinin sVEMP ve oVEMP latanslar1 arasinda anlamli fark
bulunmamistir (p>0,05). Her iki grubun da latans degerleri birbirine benzer
bulunmustur. Servikal VEMP testinde koklear implantli grubunun P1-N1 amplitiidleri,
saglikli grup ile karsilastirildiginda anlamli olarak her iki kulakta diisiik bulunmustur
(p<0,05). Okiiler VEMP testi her iki grupta da benzer EMG (£3uV) seviyelerinde
yapilmis olmasina ragmen N1-P2 amplitiidleri arasinda anlamli fark bulunmamistir
(p>0,05). Buna karsin koklear implant kullanan bireylerde implant olan taraflarindaki
sVEMP ve oVEMP amplitiidlerinin daha diisiikk oldugu goézlenmistir. Literatiirde,
koklear implantasyon cerrahisinin vestibiiler fonksiyonlar1 etkiledigini ve implant
tarafindaki VEMP cevaplarinin implant sonrasinda yok oldugunu veya amplitiidlerin
azaldigini belirten ¢alismalar mevcuttur (39, 43). Benzer sekilde literatiirdeki farkl
calismalarda, ¢ok ileri derecede SNIK olan ¢ocuklarin, normal saglikli cocuklara gore
oVEMP ve sVEMP esikleri daha yiliksek ve amplitiidleri daha diisiik bulunurken,
latanslar arasinda anlamli bir fark olmadig1 belirtilmektedir (45, 46). Literatiirdeki bu
bulgular ¢alismamiz ile uyumludur. Vestibiiler end organin, anatomik olarak kokleaya
cok yakin olmasindan dolayi, implantasyon sirasinda vestibiiler sistem

etkilenebilmektedir (39, 47). Bu sonuglarin, kullanilan implant teknigine, yerlestirilen
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elektrot tipine ve cerrahin deneyimine baghh olarak degisiklik gosterdigi
distnilmektedir (39).

Saglikli yenidoganlarda sVEMP cevaplari elde edilirken, oVEMP cevaplarinin
yenidoganlarda olmadig1 ve yetiskinlere benzer sekilde yiirliyen 2 yasindan biiyiik
cocuklarda gozlendigi, 3 yasindan biiyiik cocuklarda ise yetiskin cevaplarina benzer
dalga formlari elde edildigi belirtilmektedir (48-50). Bu nedenle bagimsiz yiiriime i¢in
gerekli olan otolitik-okiiler reflekslerin denge kontroliinde olduk¢a 6nemli oldugu ileri
stirilmektedir (49). Calismamizda ailelerden alinan bilgilere gore, ¢alisma grubunda
yer alan bireylerin tiimiinde basini tutma, desteksiz oturma, desteksiz yiiriime gibi
posturo-motor fonksiyonlarda ciddi gecikmeler oldugu bilgisine ulagilmigtir. Otolit
organlarin bulunmamasi nedeniyle otolit fonksiyonlarin yoklugunun, labirent aplazili
grubun kontrol gruplarina gore posturo-motor gelisimde yasadiklar1 gecikmelerin
nedenlerinden birisi oldugu diisiiniilmektedir.

Koklear implant ve ABI kullanan bireylerin, BOT-2 denge alt testi yonergelerini
anlayabilmeleri amaciyla, ¢calismaya en az 2 yildir implant kullanan, implanth isitme
esikleri 30-40 dBHL arasinda olup isitsel algilar1 gelismis olan ve komutlar1 yerine
getirebilen bireyler dahil edilmistir. BOT-2 denge alt testi 6lgek puanlari
degerlendirildiginde, ii¢ grubun denge puanlar1 arasinda anlamli fark bulunmustur
(p<0,05). Labirent aplazili grubun denge puanlar1 beklenildigi gibi, her iki kontrol
grubundan oldukca diisiikk bulunmustur. Ancak kontrol gruplar1 arasinda da denge
puanlart acisindan anlaml farklilik olmasi dikkat ¢ekmektedir (p<0,05). Buna gore
koklear implant kullanan grubun denge puanlari, saglik bireylere gore diisiiktiir. Isitme
kaybinin ¢ocuklarda postural kontrolii, motor becerileri ve yasam kalitesini
etkiledigini belirten ¢aligmalar bulunmaktadir (28, 51). Koklear implant kullanan
bilateral total vestibiiler kayipli cocuklar ile koklear implant kullanan ancak bilateral
normal vestibiiler fonksiyonlara sahip ¢ocuklarin BOT-2 denge alt testi puanlarinin
karsilagtirildigr bir calismada, total vestibiiler kayipli ¢ocuklarin denge puanlarinin
anlamli olarak daha diisiik oldugu belirtilmektedir (28).

Labirent aplazili grupta yer alan bireyler, BOT-2 denge testinin ozellikle
Tandem yiiriiylis, gozler kapali tek ayak istiinde durus, denge tahtasinda Tandem
durus, gozler kapali denge tahtasinda tek ayak {istiinde durus gorevlerinde postural

kontrolii saglamakta olduk¢a zorlanmislar ve ilk saniyede diisme egilimi
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gostermislerdir. Bu sonuglara gore labirent aplazili bireylerin dengelerini saglamak
icin daha ¢ok somatosensor ve viziiel ipuclarini kullandiklar diisiiniilmektedir. Ayrica
dar zeminlerde denge kontrollerini saglamakta giiclik ¢ekmektedirler. Bu nedenle
dengelerini saglamak icin daha genis alanlarda ve bacaklarin birbirinden ayrik hareket
ettigi farkli stratejiler gelistirdikleri diistiniilmektedir. Oyewumi ve c¢alisma
arkadaslarinin (2016) yaslar1 4-17 arasinda degisen tek tarafli koklear implant
kullanicilari ile yaptiklari calismada, BOT-2 denge testinin gozler kapali durumdayken
yapilan gorevlerinin, total bilateral vestibiiler kaybin belirlenmesinde en yiiksek
hassasiyete ve dzgiilliige sahip oldugu bildirilmistir. Ozellikle “gdzler kapali tek ayak
iistiinde durus” gorevinin ¢ocuklarda bilateral total vestibiiler kaybi tarayan bir arag
oldugu ileri siiriilmektedir. Buna gore bu gdrevi 4 saniyenin altinda gerceklestiren
cocuklarin vestibiiler arefleksi agisindan risk tagidiklari diistiniilmektedir (28). Ayrica
SNIK olan ¢ocuklarim; gozler agik tek ayak iistiinde durus (kesme noktas1 8 sn), gozler
kapali tek ayak iistiinde durus (kesme noktasit 4 sn), gozler kapali Tandem durus
(kesme noktas1 8 sn) denge gorevleri ile kolayca taranabilecegi onerilmektedir. Bu
bulgular ¢alismamizla uyumlu olmakla birlikte labirent aplazili grupta yer alan
bireylerin gozler kapali tek ayak iistiinde durus siireleri 2 saniyeyi gecememistir. Ayni
calismada normal vestibiiler fonksiyona sahip bireylerin (yas ortalamasi 10,7433,
min-max 5,6-16,7) gozler kapali tek ayak tistiinde durus siireleri ortalama 8,68 + 0,58
sn bulunurken, calismamizda ortalama 5,5+3,72, ortanca ise 4,5 sn olarak
bulunmustur. Bu farkliligin, ¢alismamizda yer alan saglikli grubun yas ortalamasinin
daha diisiik olmasina bagli oldugu diistiniilmektedir. Cocuk ve yetigkinlerde vestibiiler
bozuklugun kompanzasyonunu inceleyen bir g¢alismada, konjenital ve edinilmis
vestibiiler kayipli bireylerin gozler kapali tek ayak listiinde durus performansindaki
kompanzasyonun zayif oldugu belirtilmektedir (52). Literatiirdeki bu bulgular,
caligma bulgularini destekler niteliktedir.

Yaglar1 4-17 arasinda degisen tek tarafli koklear implant kullanicilarinin
implantlar1 acik-kapali durumdayken BOT-2 denge alt testi Olcek puanlarinin
karsilastirildigi ¢alismada baska bir ¢alismada da, implantin agik oldugu durumda
denge puanlarinin daha yiiksek oldugu belirtirmistir (53). Ancak ¢alismamizda hem
labirent aplazili grup hem de koklear implant kullanan grupta implantin agik ve kapali

oldugu her iki durumda da denge puanlarinin birbirine benzer bulunmustur.
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Her iki kulaginda konjenital hipoplastik veya edinilmis hipoaktif SSK ve
otolitleri olan bebek ve c¢ocuklarda, postural kontrol, hareket ve ylriyiis
problemlerinin yaygin olarak goriildiigii belirtilmektedir. Benzer sekilde, bas kontrolii,
oturma ve yiiriime gibi kaba motor fonksiyonlarinin gelisimi de gecikmektedir. Ancak
santral sinir sisteminde bir bozukluk olmadik¢a, ince motor fonksiyonlariin
genellikle korundugu vurgulanmaktadir (52, 54). Bu tiir cocuklar genellikle normal
gelisim gosteren ¢ocuklar1 yakalamaktadirlar. Ciinkii dengenin siirdiiriilebilmesi,
vestibiiler, somatosensor, viziiel sistemlere baglidir. Somatosensor ve viziiel
sistemlere ek olarak motor sistem (serebellum, bazal gangliyon, serebrum) ve
entellektiiel gelisim sayesinde vestibiiler bozukluklar kompanze edilmektedir. Ancak
edinilmis normal kaba motor becerilerde ve denge fonksiyonlarinda gecikmenin siiresi
cok belirgin degildir. Yetiskinlerin aksine, konjenital veya sonradan kazanilmig
vestibiiler bozuklugu olan ¢ocuklar, bozuklugu ¢ok hizli kompanze edebilmektedir.
Bu farkliligin konjenital hastalarda ¢ok daha miikemmel olan immatiir beynin
plastisitesine bagli oldugu diistiniilmektedir (52).

Bu caligmada elde edilen bulgulara gore, labirent aplazili bireylerin dengelerini
saglamak i¢in daha ¢ok somatosensér ve viziiel ip uglarimi kullandiklari
diistiniilmektedir. Ayrica dar zeminlerde denge kontrollerini saglamakta giicliik
cekmektedirler. Bu nedenle dengelerini saglamak icin daha genis alanlari tercih
ettikleri ve bacaklarin birbirinden ayrik hareket ettigi farkl stratejiler gelistirdikleri
diistiniilmektedir. Bu gelistirmis olduklari stratejilere ragmen, erken donemde posturo-
motor gelisimlerini desteklemek icin ve ilerleyen zamanlarda giinliik yasamda
ozellikle farklt tiirden zeminlerde (bozuk, dar, yumusak, vb.) dengelerini
saglamalarina yardimer olmak ic¢in uygun vestibiiler rehabilitasyon programlarina

dahil edilmeleri Onerilmektedir.
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6. SONUC VE ONERILER

Calismamizda labirent aplazisi olan cocuklarin denge sistemlerinin

degerlendirilerek, elde edilen sonuclar ayn1 yas grubundaki saglikli bireyler ve i¢ kulak

yapilar1 normal olup ¢ok ileri derecede SNIK nedeniyle koklear implant kullanan

bireylerin sonuclari ile kargilagtirilmistir. Bu karsilagtirma sonrasi elde edilen sonuglar

ve Oneriler agagida sunulmusgtur:

1.

Labirent aplazili grubun VOR kazanclari, kontrol gruplarinin VOR
kazanglarindan anlamli olarak farklilik gostermektedir. Bu grubun VOR
kazanglarinin diger gruplardan oldukga diisiik oldugu bulunmustur.

Ilgi cekici bir sonug olarak labirent aplazili grubun anterior SSK VOR
kazanclari, lateral ve posterior kanallarin kazanglarma gore yiiksek elde
edilmigtir. ~ Calismamizda  bu  sonucglar  bireylerin  radyolojik
goriintiilemelerine bagh olarak aciklanmakla birlikte, bir genellemede
bulunmak olduk¢a zordur. Bunun i¢in daha fazla sayida bu anomaliye sahip
bireylerle yapilan ¢aligmalara gereksinim duyulmaktadir.

Labirent aplazili grupta oVEMP ve sVEMP cevaplari elde edilememistir. Bu
nedenle calismadaki kontrol gruplari arasinda gerekli karsilagtirmalar
yapilmistir. Normal i¢ kulak yapilarina ragmen tek tarafli koklear implant
kullanan grubun oVEMP ve sVEMP cevap amplitiidleri, saglikli bireylerden
olusan gruba gore diisiik bulunmustur. Ancak kontrol gruplarinin
latanslarinin birbirine benzer oldugu goriilmiistiir.

Koklear implant kullanan bazi bireylerde implant taraflarindaki oVEMP ve
sVEMP amplitiidlerinin, diger taraflarina goére daha diisiik oldugu

gozlenmistir.

. Saglikli bireylerin tiimiinde oVEMP ve sVEMP cevaplar1 elde edilirken,

koklear implant kullanan bireylerde bireylerin implant taraflarinda
sVEMP’lerin goézlenme oram1 %80 iken, oVEMP’te bu oran %40’a
diismiistiir. Calismalarda yaygin olarak sVEMP kullanilmaktadir. Bu
nedenle gelecek calismalarda oVEMP testi ile c¢ocuklarda utrikiiler

fonksiyonlarin degerlendirilmesini dnermekteyiz.
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6. Labirent aplazili c¢ocuklarin BOT-2 denge testi puanlarinin kontrol
gruplarindan anlamli bir sekilde diisiik oldugu bulunmustur. Ancak kontrol
gruplar1 arasinda da denge puanlart anlaml farklilik gdstermektedir. Koklear
implant kullanan grubun denge puanlar1 saglikli gruba gore diisiik elde
edilmigtir. Bu durum i¢ kulak yapilart normal olsa da koklear implant
kullanan bireylerin statik ve dinamik denge fonksiyonlarinda etkilenmeler
olabilecegini gdstermektedir.

7. Kontrol gruplarindan farkli olarak labirent aplazili grubun BOT-2 denge alt
testinin 6zellikle “Tandem yiirliyls, gozler kapali tek ayak iistiinde durus,
denge tahtasinda Tandem durus, gozler kapali denge tahtasinda tek ayak
istinde durus” gorevlerinde olduk¢a zorlandiklar1 goriilmiistiir. Buna gore
labirent aplazili bireylerin dengelerini saglamak i¢in daha ¢ok somatosensor
ve vizlel ipuglarini kullandiklar1 diistiniilmektedir. Bu ¢ocuklar ayrica dar
zeminlerde denge kontrollerini saglamakta giiclik c¢ekmektedirler. Bu
nedenle dengelerini saglamak i¢in daha genis alanlarda ve bacaklarin
birbirinden ayrik hareket ettigi farkli  stratejiler  gelistirdikleri

distiniilmektedir.

Konjenital isitme kayiplarinin %20’sini i¢ kulak anomalileri olugturmaktadir. Bu
i¢ kulak anomalileri arasinda labirent aplazisi oldukc¢a nadir goriilen bir anomali
tiriidiir. Literatiirde labirent aplazili cocuklarla ilgili yapilmis bir c¢alisma
bulunmamigtir. Calismamiz labirent aplazisi olan bireylerin denge sistemlerine
yonelik olarak yapilmis ilk calisma niteligi tasimaktadir. Herhangi bir i¢ kulak ve
vestibiiler yapilar1 bulunmayan bu ¢ocuklarin dengelerini nasil sagladiklart oldukga
merak uyandirmaktadir. Calismamizda elde edilen bulgular, bu c¢ocuklarin denge
sistemleri ile bilgilerin temelini olusturmaktadir. Calismamizin posturo-motor
gelisimde ciddi gecikmeler yasayan bu bireylere erken donemde planlanabilecek
uygun vestibiiler rehabilitasyon programinin hazirlanmasinda klinisyenlere yol
gosterici olacagi ve gelecek calismalara 1sik tutarak literatiire Onemli katkilar
saglayacagi diisiiniilmektedir. Labirent aplazisi olan bebeklerin erken donemde fark
edilebilmesi icin yenidogan isitme taramasindan kalan bebeklerin ailelerinin,

bebeklerinin posturo-motor gelisimleri hakkinda da bilgilendirilmesi 6nerilmektedir.
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EK-2 VESTIBULER DEGERLENDIRME FORMU-1
(Implant Kullanan Gruplar Igin)

DEMOGRAFIK BILGILER MOTOR BECERILER
Adi Soyadi Bagini tutma yasl
Cinsiyeti Desteksiz oturma yasi
Dogum Tarihi Desteksiz ylrime yasi
Yasl Tuvalet egitimi yasi
Egitim El tercihi
Deg. Tarihi Ek Hastahk
ISITME KAYBI OYKUSU
Ailede SNIK implant Tiri clO ABI OO
isitme Kaybi :
Farkedilme Yas| Implantin Markasi
I.C Kullanim Siiresi implant Olma Yas!
implantasyon Tarihi implant Kullanim Siiresi
VESTIBULER SEMPTOMLAR
Dengesizlik 1 Yok 0 Vvar  Sdre:.........
Basdonmesi O Yok 0 Var  Sdre:.........
Kulakta dolgunluk hissi 1 Yok O Var  Kulak:........
Mide Bulantisi/kusma O Yok O Var Sire:.........
GoOrme Kaybi/Cift Gorme/Bulanik Gérme O Yok O var  Sire:........
Bas Agrisi 1 Yok 0 Vvar  Sdre:.........
His Kaybi/Karincalanma/Uyusma 1 Yok 0 Var  Sire:.........
Yiruime Sorunu/Sersemlik/Sendeleme O Yok O Var  Sire..........
Denge Kaybi Nedeniyle Diisme/ Diisme Korkusu [ Yok 1 Vvar Sire:.........
Biling Kaybi/Bayilma 1 Yok 1 Var  Sdre..........




EK-3: VESTIBULER DEGERLENDIRME FORMU-2

(Saglikli Kontrol Grubu I¢in)

DEMOGRAFIK BILGILER

MOTOR BECERILER

Basini Tutma yasl

Adi Soyadi
Cinsiyeti Desteksiz oturma yasl
Dogum Tarihi Desteksiz ylrime yasi
Yasl Tuvalet egitimi yasi
Egitim El tercihi
Deg. Tarihi Ek Hastahk

VESTIBULER SEMPTOMLAR
Dengesizlik 1 Yok 0 Vvar  Sdre:.........
Basdonmesi O Yok I Var  Sdre:.........
Kulakta dolgunluk hissi O Yok O Var  Kulak:........
Mide Bulantisi/kusma O Yok O Var Sire:.........
GoOrme Kaybi/Cift Gorme/Bulanik Gorme O Yok O Vvar  Sire:........
Bas Agrisi 1 Yok 0 Vvar  Sdre:.........
His Kaybi/Karincalanma/Uyusma ] Yok 0 Var  Sire:.........
Yiruime Sorunu/Sersemlik/Sendeleme O Yok O Var  Sire..........
Denge Kaybi Nedeniyle Diisme/ Diisme Korkusu [ Yok 1 Vvar  Sire:.........
Biling Kaybi/Bayilma ] Yok ] Var  Sire..........




EK-4: Cocuk resminin kullanilmasina iligkin aile onay1

15.04.2018

Saymn Arastirmaci,

“Labirent Aplazisi olan Cocuklarin Denge Sistemlerinin Degerlendirilmesi”
isimli calismanizda Kizim Defne Ginar’in fotograflarini kullanmaniza izin veriyorum.

Fotograﬂarm.kullamlmasmda herhangi bir sakinca yoktur.

izni Veren Ebeveyn:

Betiil CICEK CINAR
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