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ÖZET 

Çiçek Çınar, B., Koklear Hipoplazi Tanısı Almış Bireylerde Odyolojik ve 

Radyolojik Özelliklerin Değerlendirilmesi., Hacettepe Üniversitesi Sağlık 

Bilimleri Enstitüsü, Odyoloji ve Konuşma Bozuklukları Programı, Doktora 

Tezi, 2015. İç kulak malformasyonları sensörinöral işitme kayıplarının %20'sini 

oluşturmaktadır. Sennaroğlu ve arkadaşları (2002,2010,2013), iç kulak 

malformasyonlarını, radyolojik görüntüme tekniklerini kullanarak sınıflandırmıştır. 

Bu sınıfladırma, Labirentin Aplazisi (Michel Deformitesi), Rudimenter otokist, 

Koklear aplazi, Ortak kavite, Inkomplet partisyonlar (IP-I, IP-II, IP-III), Koklear 

hipoplaziler (KH-I, KH-II, KH-III, KH-IV), Geniş Vestibuler Akudukt Sendromu 

(GVAS) ve Koklear apertür stenozu olmak üzere sekiz ana gruptan oluşmaktadır. İç 

kulak malformasyonları içerisinde KH’lerin oranı %15’tir. Ancak, dört farklı alt 

grubu olan KH’de işitme kaybının (İK) nasıl değişiklik gösterdiği tam olarak 

bilinmemektedir. Yapılan bu çalışma ile KH’de odyolojik ve radyolojik 

değişikliklerin dört alt grubu dikkate alınarak değelendirilmesi hedeflenmiştir. 

Çalışmaya en az bir kulağında KH tanısı alan 66 birey dâhil edilmiş ve toplam 112 

kulak değerlendirilmiştir. Çalışmaya, yaşları 1 ile 60 arasında değişen 42 kadın, 24 

erkek birey katılmıştır. Odyolojik değerlendirmede davranışsal testler, ABR ve 

timpanometri testleri kullanılmıştır. İK derecesi ve tipi belirlenirken davranışsal test 

sonuçları dikkate alınmıştır. Radyolojik görüntülemede ise katılımcıların mevcut BT 

ve MRG sonuçları yeniden değerlendirilmiştir. KH-I, KH-II ve KH-III, İK derecesi 

ve tipleri açısından birbirlerinden istatiksel olarak farklı değildir ancak KH-IV diğer 

üç gruptan istatistiksel olarak farklıdır. KH-IV hafif derece ve orta-orta ileri işitme 

kaybının en yüksek olduğu gruptur. Diğerlerinden farklı olarak bu grupta davranışsal 

testlerde hiç cevap alınamayan kulak ve ABI kullanıcı yoktur. En yüksek ABI 

kullanıcısı sayısı KH-II’de ve en yüksek KI kullanıcısı sayısı ise KH-III’de dir. 

Koklear apertür (KA) durumlarına baktığmızda, KH-I ve KH-II’de KA stenozu oranı 

yüksektir ancak KA aplazilerde yer almaktadır. KH-III’de normal ve stenotik olan 

KA oranı birbire yakındır ancak normal KA oranı daha yüksektir. Ancak KH-IV 

normal KA oranı en yüksek olan ve hiç KA aplazisi olmayan gruptur. Koklear sinir 

durumlarına baktığımız da ise, koklear apertürlerde olduğu gibi, KH-IV diğer 

gruplardan faklılaşmaktadır. KH-I’de en çok koklear sinir aplazisi, KH-II’de ise en 

çok koklear sinir hipoplazisi yüksektir. KH-III de ise normal sinir oranı yüksek 

olmakla birlikte hem hipoplazi hem de aplazi görülmektedir. Ancak KH-IV’de 

koklear sinir aplazisine rastlanmamaktadır. KH-IV tipinin, diğer üç gruptan işitme 

kaybı derecesi, koklear apertür ve koklear sinir açısından farklı olduğu ortaya 

konmuştur.  

  

Anahtar Kelimeler: Odyolojik değerlendirme, İç kulak malformasyonları, koklear 

hipoplazi, koklear apertur, koklear sinir 
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ABSTRACT 

Çiçek Çınar, B., Evaluation of Audiological and Radiological Results in Subjects 

with Cochlear Hypoplasia., Hacettepe University, Institute of Health Sciences, 

Doctoral Thesis in Audiology and Speech Pathology, Ankara, 2015. Inner ear 

bone malformations constitute approximately 20% of SNHL. Sennaroğlu et.al (2002, 

2013) revised their inner ear malformation (IEM)’s classification based on 

radiological techniques and divided into eight groups which are Labyrinthine aplasia 

(Michel Deformity), Rudimentary Otocyst, Cochlear aplasia, Common cavity, 

Incomplete Partition (IP) of the Cochlea, Cochlear Hypoplasia (CH-I, CH-II, CH-III, 

CH-IV), Large Vestibular Aqueduct Syndrome (LVAS), and Cochlear Aperture 

(CA) Abnormalities. Cochlear hypoplasia represents 15% of IEMs. However, it is 

not clearly known how this subgroups of CH from each other according to hearing 

loss degree. Aim of the current study is to evaluate audiological and radiolacial 

findings of subgroups of CH. 66 subjects with CH at least one ear were included in 

the current study and 112 ears were evaluated. 42 female and 24 male subjects were 

participated with age range 1 year to 60 years old. Behavioral tests, ABR and 

tympanometry were used for audiological testing. To determine degree of hearing 

loss behavioral test results were used. CT and MRI results reevaluated to determine 

CH type, cochlear aperture and cochlear nerve status. CH-I, CH-II and CH-III were 

not statistically significantly different from each other but CH-IV was significantly 

different from other three groups in terms of degree of hearing loss.  CH-IV has the 

highest number of mild HL and moderate-moderatly severe HL. Different from other 

three group, there was no ear with “no response” in behavioral test and and also there 

was no ABI users in CH-IV subgroup. CH-II group has the highest ABI user and 

CH-III group has the highest CI users. When examining cochlear apertures (CA), in 

CH-I and CH-II, stenotic CA is the highest but also have aplasia of CA. In CH-III, 

ratio of normal and stenotic CA was closed to each other but number of normal one 

was higher than stenotic. On the contrary, in CH-IV, normal CA ratio was highest 

and also there was no aplasia of CA. When examining cochlear nerve status of 

subjects, CH-IV was different form other three groups, like in CA status. In CH-I, 

cochlear nerve (CN) aplasia rate, in CH-II CN hypoplasia rate was highest. However, 

in CH-III, normal CN rate was highest but there was also hypoplasi and aplasia of 

CN. In contrary to other three groups, in CH-IV there was no aplasia of CN. As a 

result, it was shown that CH-IV was different from other three subgroups of CH in 

terms of degree of hearing loss, status of cochlear aperture and cochlear nerve.  

 

 

Key words: Audiological evaluation, Inner ear malformation, cochlear hypoplasia, 

cochlear aperture, cochlear nerve 
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1. GİRİŞ 

İşitme akustik enerjinin, dış kulak, orta kulak ve iç kulak boyunca 

ilerleyerek işitme siniri aracılığı ile beyne iletilmesidir. İşitme kaybı ise bu 

yollardan herhangi birinde problem olması sonucu ortaya çıkmaktadır. İşitme 

kayıpları, konjenital ve kazanılmış kayıplar olarak ikiye ayrılmaktadır. Hem 

konjenital hem de kazanılmış işitme kayıpları, teratojenik etki, genetik faktörler, 

çevresel faktörler, geçirilmiş hastalıklar, ototoksisite, gürültüye maruz kalma gibi 

farklı faktörlere bağlı olarak ortaya çıkmaktadır (1-3). İç kulağın kemik 

malformasyonları da işitme kaybı sebepleri arasında sayılmaktadır. İç kulak 

malformasyonlarının gebelikte fetusun embriyolojik gelişimi esnasında meydana 

gelen gecikmeler ile ortaya çıktığı düşünülmektedir. İç kulak malformasyonları ilk 

olarak 1978 yılında Jackler tarafından Polytomografi kullanılarak 

sınıflandırılmıştır (4). Ancak günümüzde gelişen radyolojik görüntüleme 

teknolojisi ile sınıflandırmalar revize edilmiştir. Günümüzde kullanılan en yaygın 

sınıflandırma Sennaroğlu ve arkadaşları (2002, 2010, 2013) tarafından yapılan 

sınıflandırmadır (4-6). En son yapılan sınıflandırmada iç kulak kemik 

malformasyonları, labirentin aplazi (Michel deformitesi), rudimenter otokist, 

koklear aplazi, ortak kavite, kokleanın inkomplet partisyonları (inkomplet 

partisyon Tip-I, Tip-II ve Tip-III), koklear hipoplaziler (KH Tip-I, Tip-II, Tip-III, 

Tip-IV), geniş vestibuler akuadukt sendromu ve koklear apertür anomalileri 

olarak 8 gruba ayrılmıştır (6). İç kulağın kemik malformasyonlarına bağlı işitme 

kaybı oranının %20 olduğu bilinmektedir (5,7,8). İç kulak malformasyonları, 

genellikle bilateral sensörinöral işitme kaybı ile karşımıza çıkmaktadır. Yeni 

doğan işitme kaybı taramalarının artmasıyla birlikte tek taraflı işitme kayıplarında 

da bu oranın daha yüksek olduğu bildirilmiştir (9). İç kulak malformasyonları ile 

ilgili olarak bildirilmiş, işitme kaybı derecelerinin ve tiplerinin, malformasyonun 

tipine göre nasıl farklılık gösterdiği literatürde detaylı olarak yer almamaktadır. 

Malformasyonların tipleri ayrıştırılmadan genel bir terim olan iç kulak 

malformasyonları üzerinde durulmaktadır (10). Literatüre baktığımızda, iç kulak 

malformasyonları ile ilgili yapılmış olan odyolojik çalışmalar genellikle koklear 

implant değerlendirmesi ve takibi üzerinde durmaktadır (11,12). İç kulağın kemik 

malformasyonlarının daha detaylı sınıflandırılması ile belirlenen grupların 
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birbirlerinden radyolojik olarak çok farklı olduğu görülmüştür. İşitme kaybı 

derece ve tiplerinin bu gruplar arasında nasıl farklılaştığı yönünde yapılmış 

çalışmalara çok rastlanmamak ile birlikte klinik çalışmalarda iç kulak 

malformasyonu tanısı almış olan bireylerde odyolojik farklılıklar dikkat 

çekmektedir.  

Odyolojik değerlendirme yapılırken, subjektif ve objektif testler 

kullanılmaktadır. İşitme kaybı derecesi ve tipi bu testler doğrultusunda 

belirlenmektedir. Subjektif testler, davranışsal testleri kapsamaktadır. Bu testler 

yetişkinlerde ve çocuklarda farklılık göstermekdir. Çocuklarda davranışsal testler 

seçilirken, çocuğun kronolojik yaşı, bilişsel ve fiziksel durumu önemlidir (13). 

Çocuklarda kullanılan objektif testler ise akustik immitans, otoakusitk emisyon ve 

işitsel uyarılmış beyinsapı testleri olarak karşımıza çıkmaktadır (14,15).  

İç kulak yapıları değerlendirilirken, kemik yapıları daha iyi göstren 

Bilgisayarlı Tomografi (BT) ve yumuşak dokuları daha iyi gösteren Manyetik 

Rezonans Görüntüleme (MRG) teknikleri kullanılmaktadır (16).  

Yapılan bu tez çalışması ile iç kulağın kemik malformasyonlarının bir 

parçası olan koklear hipoplazilerin tiplerine göre, işitme kaybı derecesi ve 

tiplerinin odyolojik olarak belirlenmesi ve aynı zamanda koklear apertür ile 

koklear sinir durumlarının radyolojik görüntülemelere bağlı olarak 

değerlendirilmesi hedeflenmiştir.  
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. Kulağın Embriyolojik Gelişimi 

Kulak erken dönem embriyolojik gelişimine, dış kulak, orta kulak ve iç 

kulak doku oluşumları ile merkezi sinir sistemi oluştuktan hemen sonra başlar. Bu 

üç farklı yapıyı oluşturan dokular, farklı yerlerden köken alan çok sayıda 

embriyolojik kaynaktan meydana gelmektedir. Normal işitme için tüm bu 

kısımların birbirine paralel bir şekilde gelişmesi gerekmektedir (17). Dış kulak 

aurikulasi, gebeliğin dördüncü haftasında oluşmaya başlarken, orta kulak 

gelişiminin ise yaklaşık olarak gebeliğin üçüncü haftasında başladığı tahmin 

edilmektedir. Orta kulak kemikçikleri ise ilk olarak altıncı ve yedinci haftalarda 

görülmeye başlamaktadır. Malleus ve inkus on beşinci haftada yetişkin 

boyutlarına ulaşıp kemikleşmeye başlarken, stapes on sekizinci haftada 

kemikleşmeye başlamasına rağmen otuzikinci haftaya kadar yetişkin boyutlarına 

ulaşmamaktadır. Farengeal alan ile orta kulak boşluğu arasında geniş bir kısım yer 

almaktadır. Bu kısım, gelişim içerisinde uzayıp daralarak yaklaşık olarak on 

dördüncü hafta civarında östaki tüpünü meydana getirir. 1mm’den başlayarak 

doğumda 13mm olacak şekilde çok hızlı bir şekilde gelişir. Öztaki tüpü doğumdan 

sonraki birkaç yılda da değişmeye devam etmektedir (17).  

 

İç kulağın embriyolojik gelişimine baktığımızda, iç kulak neuroectoderm 

üzerinde bir placode (endodermal doku kalınlaşması) olarak yaklaşık olarak 

gebeliğin yirmidördüncü ve yirmialtıncı günlerinde oluşmaya başlamakta ve otik 

kesecikler seçilebilmektedir. Beşinci haftada otokist, dorsal kısma doğru giden 

endolenfatik kanal ve ventromedialde daha geniş bir koklear kanal olarak iki farklı 

kısım geliştirmektedir. Altıncı haftanın ilk dönemlerinde koklear kanal genişler ve 

yarım sarmalı oluşturmak için kıvrılmaya başlar. Otokistin vestibuler kısmında 

semisirkuler kanallar (SSK) oluşmaya başlamıştır. Altıncı haftanın sonunda 

SSK’ların tüm hatları oluşmuştur ve kokleanın bir kıvrımı tamamlanmıştır. 

Sekizinci ve dokuzuncu haftalarda oval pencere ve yuvarlak pencerinin yanında 

kokleanın perilenfatik boşluğu oluşmaktadır. Onunucu haftada koklea yaklaşık 

olarak 2,5 kıvrımı tamamlayarak yetişkin formuna ulaşır (17). 
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2.2.  Kulak Anatomisi ve Fizyolojisi 

İşitme ve vestibüler sistem ile ilgili yapılar kafatasında temporal kemik 

içerinde yer almaktadır. Temporal kemik timpanik, mastoid, skuamöz ve petröz 

kısım olmak üzere dört ana kısımdan oluşmaktadır. Temporal kemik aynı 

zamanda, işitsel olmayan yapılarla bağlantı sağlayan, styloid process ve zygomatic 

process olmak üzere iki çıkıntıyı da içermektedir. Kulak kanalı temporal kemiğin 

timpanik kısmından geçmekteyken, orta kulak ve iç kulak yapıları temporal 

kemiğin petröz kısmında yer almaktadır (15)  

Kulak, dış kulak, orta kulak ve iç kulak olmak üzere üç kısımdan 

oluşmaktadır. İç kulak ise dengeden sorumlu olan vestibul ve işitmeden sorumlu 

olan kokleadan oluşmaktadır (18)  

2.2.1. Dış Kulak  

Dış kulak, Konka (kulak kepçesi, auricle, pinna) ve dış kulak kanalından 

meydan gelmektedir. Konka için, akustik olarak en önemli kısım denebilir. Dış 

kulak kanalı, “S” şeklide, yaklaşık 2.5cm uzunluğunda ve 0.6cm çapındadır 

(18,19). 

Dış kulak, çevreden gelen seslerle orta kulak arasındaki ilk bağlantıyı 

kurar. Konka ve dış kulak yolu sesin işlemlenmesine en az katkıda bulunan 

yapılardır (15). Kulak kepçesi ve kulak kanalı şeklerinden dolayı farklı 

rezonanslara sahiptir. Konka 5300Hz civarında bir rezonansa sahipken, kulak 

kanalı rezonansı yaklaşık olarak 3000Hz civarındadır (20,21). Dış kulak özellikle 

sesin lokalizasyonunda önemli bir rol oynamaktadır. Sağ ve sol kulak başın farklı 

taraflarında yer aldığı için sesin kulağa ulaşma süresinden faydalanarak ses 

lokalizasyonuna katkı sağlar (21).  

2.2.2. Orta kulak  

Orta kulak, dış kulak kanalının sonuda yer alan timpanik membran ile 

malleus, incus ve stapes olarak adlandırılan üç küçük kemikçikten oluşmaktadır. 

İki küçük kas olan tensör timpani kası ve stapedius kası da orta kulakta yer 

almaktadır. Mallesun manubriumu timpanik mebrana yerleşmişken, baş kısmı 

inkusa bağlanmaktadır. Stapesin tabanı koklea üzerinde oval pencerede yer 
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almaktadır. Fasiyal sinirin bir dalı olan Chorda Tympani (tat alma ve acı hissetme 

fibrillerini taşır) orta kulak boşluğu boyunca ilerlemektedir. Orta kulak boşluğu 

östaki tüpü aracılığı ile farenkse bağlanmaktadır (18). 

Orta kulak, gelen akustik sinyalleri mekanik titreşimlere çevirir. Dış kulak 

kanalından gelen ses timpanik membranı titreştirir. Titreşen timpanik membran da 

malleusu titreştirir, böylece tüm kemikçik zincir titreşmiş olur. Stapesin tabanına 

ulaşan titreşim ile ses oval penceden iç kulağa iletilmiş olur (21).  

2.2.3. İç Kulak 

İç kulak, temporal kemiğin petroz kısmında yer alır ve çevresindeki kemik 

yapı osseous labyrinth ya da bony labyrinth olarak adlandırılır. İç kulak 

morfolojik olarak kemik (bony, osseöz) labirent ve zar (memnranöz) labirent 

olarak ikiye ayrılmaktadır. Membranöz labirent, kemik yapı içerisinde yer alır ve 

kemik labrentin şeklini takip eder. İşitmenin sensör organı olan korti organı 

membranöz labirent üzerinde yer almaktadır. Kemik labirent vetibul, koklea ve 

semisirküler kanallar olmak üzere üç kısımından oluşmaktadır (20). Vestibul, 

kemik labirent içerisinde koklea ve semisirküler kanalların arasında yer 

almaktadır. Vestibul içerisinde, vestibuler sisteme ait, başın doğrusal hareketine 

duyarlı sakkul ve utikul yer almaktadır. Oval pencere ve yuvarlak pencere 

aracılığı ile timpanik kaviteye bağlanmaktadır (15). Semisirküler kanallar, üç 

farklı ortogonal kanal dizisinden oluşmaktadır. Her kanal başın farklı açısal 

hareketlerine duyarlıdır (22).  

Koklea, işitmenin sensör organını içeren salyangoz şeklindeki kemik 

yapıdır (20). İnsan kokleası yaklaşık olarak 2,5 kıvrımlı olup düz halinin uzunluğu 

3.1-3.3cm arasıda değişmektedir. Yüksekliği ise yaklaşık olarak 0.5cm kadardır 

(18). İç kulak ile orta kulak arasındaki bağlantı stapes tabanı ve oval pencere 

aracılığı ile sağlanmaktadır (20).  

Kokleanın merkezinde poröz bir yapıda olan modiolus yer almaktadır. 

Modiolusun poröz yapısı, internal auditory meatus’dan işitme sinir fibrillerinin 

geçişine olanak sağlamaktadır. Modilousdan ossesus labirent boşluğuna doğru 

ilerledikçe kemik bir osseus spiral lamina kokleanın merkezinden çevresine doğru 

kıvrılmakta ve kokleayı kabaca alt ve üst kısım şeklinde bölerek scale vestibuli ve 



 6 

 

 

scale timpani’yi oluşturmaktadır. Scale timpani ve scale vestibuli kokleanın 

apeksinde helicotrema’da birleşmektedirler. Spiral laminanın, basilar membran ile 

birleştiği alt kısım ise scale media olarak adlandırılmaktadır. Spiral lamina ve 

basilar membranın genişlikleri koklanın apeksi ve basalinde ters ilişkili olarak 

değişmektedir. Spiral lamina basalde genişleyip, apekste daralıken, basilar 

membran basalda dara olup, apekste genişlemektedir (Bkz. Şekil 2-1)  (20). 

 

 

Şekil 2. 1. Koklear sinrin modiolustan korti organına geçişini göstren koklea kesiti 

(Solda). Kokleanın membranöz komponentleri ve kemik koklear kanalların 

görüntüsü (20). 

 

Kokleanın membranöz labirenti, kemik labirentin şeklini takip etmekte ve 

üçüncü bir bölme olan scale media’yı meydana getirmektedir (15,20). İşitme ve 

vestibuler için sensör hücreler memebranöz labirent üzerinde yer almaktadır 

(15,20). Tüm iç kulak sıvı ile doludur ancak membranöz labirent içerisindeki sıvı, 

kemik labirent içerisindeki sıvıdan farklıdır. Kemik labirent, beyin omurilik 

sıvısına benzeyen ve sodyum açısında zengin olan perilenf ile dolu iken 

memebranöz labirent hücre içi sıvılara benzeyen ve potasyum oranı yüksek olan 

endolenf ile doludur (15). İşitmenin sensör organı, kokleanın memebranöz 

labirenti içerisinde yer almaktadır (20). Membranöz labrentin sınırları üstten 

Reissner’s membranı, alttan basilar membran ve lateral kısımdan da kokleanın dış 

duvarı ile belirlenmektedir. İşitmenin sensör organı olan Korti organı basilar 

membran üzerine yerleşmiştir. Şekil 2-2’de korti organının majör yapıları yer 

almaktadır (20).  
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Şekil 2. 2. Korti organın temel nöral yapılarını gösteren kesit (20). 

 

Membranöz labirent ve endolenf, koklea ve vestibul içerisinde ductus 

reuniens adı verilen küçük kanal aracılığı ile devam etmektedir. Memebranöz 

labirent aynı zamanda endolymphatic duct aracılığı ile beynin dura kısmına gider 

ve endolynphatic sac ile sonlanır. Kemik labirentin perilenfi, dar bir kemik kanal 

olan koklear aquaduct aracılığı ile beyin omurilik sıvısına bağlanır (15). 

 

Gelen ses enerjisi, dış kulaktan geçerek orta kulağa doğru ilerleyerek 

stapes tabanını titreştirmektedir. Stapes tabanı iç kulağın iki önemli penceresinden 

biri olan oval pencereyi titreştirerek, iç kulak sıvılarının hareketlenmesini 

sağlamaktadır. Bu titreşim hareketi skala vestibuliden başlar, helikotermanın 

çevresinden skale timpani aracılığı ile yuvarlak pencereye ulaşır. Stapesin içe 

doğru olan bir hareketi, yuvarlak pencerenin dışarıya doğru hareket etmesine 

neden olur. Bu basınç dalgası scale vestibuli üzerinde devam eder ancak buradaki 

basınç skale timpanideki basınçtan daha yüksektir. Meydana gelen bu basınç 

farkı, koklear kısmın hareket etmesine sebep olur (21). Kadavralarla yaptığı 
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çalışmalarla, kokleanın vibrasyonunda ilk bahseden kişi von Bekesy’dir. von 

Bekesy’e göre stapesin tabanında başlayan titreşim, basilar membran üzerinde, 

kokleanın basalinden apekse doğru hareket etmektedir (Bkz, Şekil 2.3). Aynı 

zamanda, von Bekesy, basilar membranın sertliğinin (stiffness) basalde daha 

yüksek, apekste ise daha az olduğu belirtmiştir. Basilar membranın bu özelliği 

farklı frekanslara göre farklı bölgelerin titreşmesini sağlamaktadır. Basalde 

yüksek frekanslara daha iyi cevap elde edilirken, apekse doğru alçak frekanlara 

spesifik cevap elde edilmektedir. Böylece basilar membran doğal filtre olarak 

görev yapmakta ve bu da tonotopik organizasyonu sağlamaktadır (21).  

Koklear kısmının titreşmesi ile meydana gelen mekanik enerjinin tüy 

hücrelerinin strereocilia’ları ve tectorial membran titreşir, böylece 

elektrokimyasal sinyallere dönüştürülen bilgiler afferent işitme siniri lifleri ile 

beyne taşınmaktadır (21). Şekil 2.4’te kokleanın şematik gösterimi yer almaktadır.  

 

 

Şekil 2. 3. Kokleada ses iletimi (21) 
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Şekil 2. 4. Kokleanın şematik gösterimi (21). 

 

2.3.  İç Kulak Malformasyonları 

İç kulağın normal embriyolojik gelişimine baktığımızda, iç kulak 

yapılarının, üçüncü haftada oluşmaya başladığını ve yaklaşık olarak yedinci ve 

sekizinci haftaya kadar gelişmeye devam ettiğini görmekteyiz (23). Bu gelişimsel 

süreçte meydana gelebilecek herhangi bir gecikme, iç kulak yapılarının tam olarak 

oluşmamasına veya normalden daha küçük bir kokleaya neden olmaktadır (24). 

Bu gecikme, genetik faktörlere bağlı ya da gebeliğin dördüncü ve sekizinci 

haftaları arasında teratojenik etkiye maruz kalınması ile ilgili olabilmektedir. 

Genetik faktörler resesif ya da dominant olabilmektedir. Bu işitme kayıpları tek 

başına görülürken bazı durumlarda sendromlar da eşlik edebilmektedir (23). İç 

kulak malformasyonları, Jackler ve arkadaşları tarafından 1987 yılında 

Polytomograf’ye dayanan radyolojik ve odyolojik bulgular doğrultusunda 

yapılmıştır (4). Ancak daha sonrasında meydana gelen bu gecikmelerin 

tanımlanması ve isimlendirilmesi için farklı sınıflandırmalar yapılmış ve farklı 

terminolojiler kullanılmıştır. Kulak malfromasyonlarının histopatolojik 

sınıflandırılmasında kullanılan aplazi (aplasia), hipoplazi (hypoplasia), ve 
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displazi (dysplasia) gibi terimlerin bilinmesi anomalilere verilen isimlerin 

anlaşılması açısından önemlidir. Aplazi organın, hiç gelişmemiş olması anlamına 

gelirken, hipoplazi normalden daha az gelişmiş olması anlamına gelmektedir. 

Displazi ise gelişim aşamasında normalden farklılaşma olarak tanımlanmaktadır 

(8). Yapılan ilk sınıflandırmanın ardından teknolojik gelişmelerle birlikte, iç kulak 

yapılarındaki malformasyonlar farklı görüntüleme teknikleri kullanılarak 

sınıflandırılmaya başlanmıştır. Özellikle ileri derecede sensörinöral işitme kaybı 

(SNİK) olan bireylerde koklear implantasyon öncesinde, iç kulak yapılarının ve 

işitme sinirinin durumu hakkında bilgi elde etmek amacıyla Bilgisayarlı 

Tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans Görüntüleme (MRG) yapılmaktadır 

(4,16). 1987 yılında yaptığı ilk sınıflandırmanın yeni görüntüleme tekniklerini 

kullanarak yeniden düzenlediği çalışmada, Jackler (2010) iç kulağın konjenital 

anomalilerini sadece Membranöz Labirent Malformasyonları ile Kemik (osseous) 

ve Membranöz Malfromayonlar olmak üzere iki geniş kategoriye ayrılmaktadır 

(8). Otik kapsül ile ilgili olan malformasyonalar radyolojik olarak 

görüntülenebildikleri için daha detaylı tanımlanmakta ve ayrıştırılmaktadır. Ancak 

membranöz labirent bozukluklarına görüntüleme ile karar verilememektedir. 

Bunun sonucu olarak da doğuştan sensörinöral işitme kaybı olanların sadece 

%20’sinde radyolojik olarak gösterilebilen iç kulak anomalisi vardır. Semisirküler 

kanal (SSK) ve iç kulak akuaduktları ile ilgili yapılmış çalışmalar daha azdır. 

Doğuştan işitme kayıplarının yaklaşık olarak %80’inde ise memebranöz labirent 

ile sınırlı malfromasyonların olduğu düşünülmektedir (4,23). 

 

Literatürde yaygın olarak kullanılan diğer sınıfandırma ise Sennaroğlu ve 

arkadaşları (2002) tarafından yapılan sınıflandırmadır (4). Sennaroğlu ve 

arkadaşları tarafından yapılan ilk sınıflandırma Tablo-2.1’de verilmiştir.  
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Tablo 2. 1. İç Kulak Malformasyonlarının Sınıflandırılması (4) 

İÇ KULAK MALFORMASYONLARI 

Kokleovestibuler 

Malformasyonlar 

Vestibuler Malformasyonlar Vestibuler ve Koklear 

Aquaduct Malformasyonları 

1. Michel Deformitesi: 

Tam labirentin 

aplazisi  

2. Koklear aplazi  

3. Ortak Kavite  

4. İnkomplet Partisyon 

Tip I 

5. Kokleovestibuler 

Hipoplazi. 

6. İnkomplet Partisyon 

Tip II: Mondini 

malformasyonu  

1. Vestibule dilatasyonu 

2. Semisirküler Kanal 

3. İnternal Akustik 

Kanal (İAK) 

1. Vestibular aqueduct 

2. Koklear akuedukt 

 

 

Sennaroğlu ve arkadaşları tarafınfan 2002’de yapılan ilk sınıflandırma, 

2009 ve 2013 yıllarında revize edilere, alt gruplara özelleştirilmiş ve yeniden 

tanımlanmıştır (5,6). Yapılan bu tez çalışmasında, yapılan son sınıflandırma 

kullanılacağı için detaylarına aşağıda yer verilmiştir (6).   

2.3.1. Labirentin Aplazisi (Michel Deformitesi ) 

Koklea, vestibul ve semisirkuler kanallar, vestibuler akuadukt ve koklear 

akuadukt yoktur (6). Birçok hastada, internal akustik kanal sadece fasiyal 

kanaldan oluşmaktadır. Fasiyal sinir dışında bir sinir mevcut değildir (5). 

Odyolojik olarak değerlendirildiğinde genellikle işitme gözlenmemektedir. Ancak 

bazen sadece alçak frekanslarda vibrotaktil uyarıma bağlı olarak eşik varmış gibi 

görülebilir. Bu vakalarda iç kulak yapıları olmadığı için İşitsel Beyinsapı 

İmplantları (Auditory Brainstem Implants- ABI) işitmenin sağlanabilmesi için tek 

seçenektir (6).  
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2.3.2. Rudimenter otokist 

Otik kapsülün, yuvarlak ya da oval şeklinde olan, tamamlanmamış 

milimetrik görüntüsüdür. Genellikle internal akustik kanal yoktur. Odyolojik 

bulgular, labirentin aplaziye benzemektedir (6).  

2.3.3. Koklear Aplazi  

Koklear aplazi, normal ya da genişlemiş vestibül yapıların olmasına 

rağmen kokleaya ait herhangi bir yapının olmaması şeklinde tanımlanmaktadır 

(5). Koklear aplazi, zaman zaman ossifiye koklea ile karıştırılabilmektedir. 

Ossifiye kokleada, kokleanın bazal sarmalı orta kulağa doğru bir şişkinlik 

(bulging) oluştururken, internal akustik kanal önündeki kemik alan normal 

sınırlardadır. Ancak koklear aplazide böyle bir şişkinlik yoktur  (4). Genişlemiş 

vestibulü olan koklear aplaziler, ortak kavite ile karıştırılabilir. Genişlemiş 

vestibulü olan koklear aplazilerde, vestibul ve semisirküler kanalların dış 

görünüşü normaldir. Semsirküler kanallarda bazen genişlemiş görünebilir (5). 

Odyolojik bulguları genellikle labirentin aplazisinde olduğu gibidir ve yine ABI 

için adaydırlar (6).  

2.3.4. Ortak Kavite  

Ortak kavitede (Common Cavity-CC) Koklea ve vestibül herhangi bir 

farklılaşma göstermeksizin ortak, oval ya da yuvarlak, bir boşluk meydana 

getirmektedir. Geniş ‘ortak kavitesi’ olan hastalarda internal akustik kanal (İAK) 

geniş iken; daha küçük ortak kavitesi olanlarda daha dardır (4). Genellikle 

bilateral çok ileri derecede sensörinöral işitme kaybı ile seyretmektedir. 

Kokleovestibuler sinir varlığı radyolojik olarak görüntülenebiliyor ise koklear 

implant yapılabilir (6).  

2.3.5. Kokleanın İnkomplet Partisyonları (IP) 

İnkomplet partisyonda, kokleanın dış yapıları normal kokleya benzemekle 

birlikte içyapıları olan modiolus ve interskaler septa eksiklikleri vardır ve bu 

farklılıklara göre üç farklı gruba ayrılmaktadır (5,6).   
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 İnkomplet Partisyon Tip I- (IP-I) 

İnkomplet Partisyon Tip I (IP-I), aynı zamanda “kistik kokleavestibuler 

malformasyon” olarakta adlandırılmaktadır (4). Bu anomalinin hem kokleayı hem 

de vestibülü içeren iki komponenti vardır. Kistik koklea görüntüsüne, çok fazla 

genişlemiş kistik bir vestibül eşlik etmektedir. Kokleanın içyapıları olan modiolus, 

cribriform plate ve interscalar septa eksiktir. Kokleaya kistik şeklini veren 

modiolus’un olmamasıdır (4,25).   

İnkomplet Partisyon Tip II 

İnkomplet Partisyon Tip II (IP-II) malformasyonu literatürde “Klasik 

Mondini” deformitesi olarakta adlandırılmaktadır. Embriyolojik gelişim sırasında, 

IP-II’nin, IP-I’e göre daha geç dönemde meydana gelen gecikmeden 

kaynaklandığı söylenebilir (25). Koklea ve vestibülün boyutları normale yakındır 

ve aynı zamanda kokleanın içyapıları daha çok gelişmiştir. Moduolusun basal 

kısmı mevcuttur, minimal dilate vestibul ve geniş vestibuler akuadukt eşlik 

etmektedir. Orta ve apikal sarmallar kistik bir görüntü oluşturmaktadır (5,6,25).  

İnkomplet Partisyon Tip III 

İnkomplet Partisyon Tip III (IP-III), daha öncesinde, X’e bağlı işitme 

kayıplarında ortaya çıktığı görülmüştür. Ancak sonrasında Sennaroğlu ve 

arkadaşları (2006) tarafından tekrar değerlendirdiğinde inkomplet partisyonların 

bir alt grubu olduğu görülmüştür (5-7). Bu malformayonda modiolus hiç 

izlenmezken, interskalar septa vardır. Koklea normal koklea boyutlarına yakındır 

(6).  

2.3.6. Koklear Hipoplazi 

Koklear hipoplazi (KH), boyutları normalden küçük olan koklea olarak 

tanımlanmaktadır. Sennaroğlu (2010) “1,5 sarmaldan küçük koklea”  tanımının 

hipoplazik koklealar için kullanımı daha doğru olacağını belirtmiştir (5). Ayrıca, 

yine aynı çalışmada koklear hipoplazi grubu,  inkomplet partisyonlarda olduğu 

gibi kokleanın içyapılarının durumuna göre önce 3 grup olarak daha sonra ise 4 
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grup şeklinde alt sınıflarına ayırmıştır (5,6). Şekil 2.5’te koklear hipoplazi tipleri 

şematik olarak gösterilmektedir.  

Koklear Hipoplazi Tip I (Bud-like cochlea) 

Koklear hipoplazi Tip I (KH-I)’de, koklea internal akustik kanaldan 

yükselen küçük bir “bud” yani tomurcuk şeklindedir. İçyapıları çok bozuk olduğu 

için modiolus yoktur ve interskalar septum ayırt edilememektedir (5,6).  

Koklear Hipoplazi Tip II 

Koklear hipoplazi Tip II (KH-II) kistik hipoplazik koklea şeklinde 

tanımlanabilir. Modiolus ve interskaler septası olmayan küçük bir koklea 

şeklindedir. Dış yapısı normal kokleaya benzerdir. İnternal akustik kanal ile geniş 

bir bağlantı yaptığı için gusher yani BOS kaçağına sebep olabilir. Koklear implant 

ameliyatı sırasında, elektrodun internal akustik kanala girme riski vardır. 

Vestibuler akuadukt geniştir ve vesitül çok az dilatedir (5,6).  

Koklear Hipoplazi Tip III 

Koklear hipoplazi Tip III (KH-III), iki sarmaldan daha az kıvrımı olan 

koklea olarakta tanımlanabilir. Normalden daha kısa modiolus ve interskalar 

septumları daha az olan bir kokleadır. Kokleanın ikiden daha az sayıda kıvrımı 

vardır. Kokleanın iç ve dış yapıları, normal kokleaya yakındır ancak boyutları 

daha küçüktür. Vesitbül ve semirküler kanallar da hipoplazik olabilir (5,6).  

Koklear Hipoplazi Tip IV 

Koklear hipoplazi tip IV (KH-IV) malformasyonunda kokleanın basal 

kıvrımı hemen hemen normal boyutta ve görüntüdedir. Orta ve apikal kıvrımlar 

ileri derecede hipoplazik ve normalden farklı olarak anterior yerleşimlidir. Fasiyal 

sinirin labirentin segmenti kokleanın anterior kısmına yerleşmiştir (6). 

Aşağıda koklear hipoplazi tiplerinin şematik göstermi yer almaktadır. 

Şekiller Sennaroğlu (2015)’ten alınmıştır (26).  
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Şekil 2. 5. Koklear Hipoplazi Tipleri şematik gösterimi (26). 

2.3.7. Geniş Vetibuler Akuadukt Sendromu (GVAS) 

Geniş Vestibuler Akuadukt Sendromu (Large vestibular aqueduct 

syndrome-LVAS) normal koklea, vestibul ve SSK’ların varlığında vestibuler 

akuaduktın geniş olmasıdır. Bu genişlik postrior labirent operculum arasındaki 

orta noktanın 1,5mm’den daha fazla olduğu durum olarak tanımlanmaktadır. (5,6).  

2.3.8. Koklear Apertür Anomalileri 

Koklear apertur (KA) internal akustik kanalın fundusu ile modiolus tabanı 

arasında yer alan, spiral gangliondan koklear nucleusa giden koklear sinir 

liflerinin geçtiği kemik kanaldır. Bu kanallar bilgisayarlı tomografi ile 

gösterilebilmektedir. Koklear kanalın hipoplazik ya da aplazik olduğu durumlar 

olabilir. Koklear kanalın olmadığı durumlara genellikle koklear sinir agenezisi 

eşlik etmektedir. Ancak koklear kanal hipoplazik ise kokelar sinir hipoplazik ya 

da aplazik olabilir (6).  

2.4. İşitme Kayıpları  

İşitme kaybı, işitme hassasiyetinin, fizyolojik nedenlere bağlı olarak 

azalmasıdır. İştime kaybının tanımlanabilmesi için işitme kaybının tipi, derecesi 

ve konfigurasyonunun bilinmesi gerekmektedir (27).  

2.4.1. İşitme Kaybı Tipleri   

İşitme kaybı tipi, hava yolu işitme eşikleri ve kemik yolu işitme eşikleri 

dikkate alınarak, iletim, sensörinöral ve mikst tip olmak üzere üç şekilde 

tanımlanır (27-29). Bu sınıflandırma anatomik kısımlar dikkate alınarak 

yapılmıştır. Organik işitme kaybı tiplerine organik olmayan işitme kayıpları ve 
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işitsel işlemleme bozuklukları da eklenebilir (30). Bu bölümde sadece organik 

işitme kaybı tipleri açıklanacaktır.  

İletim Tipi İşitme Kaybı  

İletim tipi işitme kaybı (İTİK), sesin dış kulak ve orta kulaktan geçerek iç 

kulağa ulaşmasında bir problem olması olarak tanımlanmaktadır (27-29). Dış 

kulak ya da orta kulakta sesin geçişine engel olan herhangi bir problem olması 

iletim tipi işitme kaybına neden olmaktadır (28). Odyogram üzerindeki eşiklere 

baktığımız da kemik yolu saf ses işitme eşikleri normal sınırlarda iken hava yolu 

işitme eşikleri normal sınırlar dışındadır. Orta kulak fonksiyonu 

değerlendirildiğinde anormal bulgular elde edilmektedir (30).  

Sensörinöral İşitme Kaybı  

Sensörinöral işitme kaybı (SNİK), kokleada ya da iç kulaktan beyne giden 

sinir yollarında herhangi bir hasarın olması sonucu ortaya çıkar. Genellikle 

medikal ve cerrahi olarak düzeltilemez ve en sık görülen kalıcı işitme kaybı tipidir 

(27). Sensörinral işitme kaybında odyogramı göz önüne alırsak, hem kemik yolu 

işitme eşikleri hem de hava yolu işitme eşikleri normal sınırların dışına çıkmış 

yani yükselmiştir ve hava kemik aralığı yoktur (30).  

 

Mikst Tip İşitme Kaybı 

Mikst tip işitme kaybında, etkilenen kısım hem iletim hem de sensörinöral 

mekanizmaları kapsayacak şekildedir. Yani hem iletim tipi bir kayıp hem de 

sensörünöral bir kayıp mevcuttur (27-29). Odyogramda hem kemik yolu işitme 

eşikleri hem de hava yolu şitme eşikleri yükselmiş yani normal sınırlar dışına 

çıkmıştır. Ancak hava ve kemik yolu eşikleri arasında 10dB’yi aşan bir fark vardır 

(30).  

2.4.1. İşitme Kaybı Derecesi 

Saf ses odyogramda gösterilen işitme kaybı miktarı, işitme kaybının 

derecelendirilmesi için kullanılır (27,30). İşitme kaybı derecesi, genel olarak 

odyogram da gösterilen desibel (dB) cinsinden verilen sayısal değer ile belirlenir. 
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Genellikle “Saf Ses Ortalaması”, 500-1000-2000Hz için aritmetik ortalama, 

kullanılır. Bu çalışmada işitme kaybı sınıflandırması için Clark (1981)’de 

oluşturulan ve American Speech-Language and Hearing Association (ASHA) 

tarafından daha yaygın olarak kabul edilen sınıflandırma kullanılmıştır (27). 

Sınıflandırma Tablo 2.2.’de verişmiştir. 

 

Tablo 2. 2. İşitme Kaybı Dereceleri 

İşitme Kaybı Derecesi  İşitme Kaybı 

 Ranjı(dB HL) 

Normal –10 to 15 

Çok Hafif  16 to 25 

Hafif  26 to 40 

Orta  41 to 55 

Orta İleri  56 to 70 

İleri  71 to 90 

Çok İleri  91+ 

 

2.4.2. İşitme Kaybı Konfigürasyonu 

İşitme kaybı konfigürasyonu ya da şekli, işitme kaybı derecesinin ve 

işitme kaybının tüm frekanslardaki dağılımının odyogram üzerinde 

gösterilmesidir (27).  

İşitme kaybı tipi, derecesi ve konfigürasyonunun yanı sıra işitme kaybının 

tanımlanması ile ilgili bilinmesi gereken bazı terimler bu bölümde açıklanacaktır. 

Bilateral işitme kaybı her iki kulakta da işitme kaybı olması olarak tanımlanırken 

unilateral kayıp tek kulakta işitme kaybı varken diğer kulakta normal işitmenin 

olmasıdır. Simetrik işitme kaybı, her iki kulaktaki işitme kaybı derecesi ve 

konfigürasyonunun aynı olması iken, asimetrik işitme kaybı, işitme kaybı derecesi 

ve konfigürasyonunun iki kulak arasında farklılık göstermesi olarak 

tanımlanabilmektedir. Progresif işitme kaybı, işitme kaybının zaman içerisinde 

artması olarak tanımlanır, ani (sudden) işitme kaybı ise bir anda ortaya çıkan 

işitme kaybını ifade etmektedir. Fluktuan (değişken) işitme kaybı ise işitme 

kaybının zaman içerisinde bazen iyileşmesi bazen kötüleşmesi ile karakterize 
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değişiklikler göstermesini ifade ederken, stabil (sabit) işitme kaybı zaman 

içerisinde değişmeden sabit kalan iştimeyi ifade etmektedir (27).  

2.5. Odyolojik Testler 

İşitme kaybının belirlenmesi için kullanılan odyolojik testler, subjektif 

(psikofiziksel) ve objektif testler olarak karşımıza çıkmaktadır. Subjektif testler 

davranışsal testler olarak ea bilinmektedir.  

2.5.1. Subjektif Testler 

Saf ses odyometrisi işitme hassasiyetinin test edilmesinde kullanılan en 

yaygın subjektif test yöntemidir. Odyometrik saf ses sinyali hava ve kemik iletimi 

yolu ile verilir (14). Kişinin duyduğu en düşük şiddetli ses olarak tanımlanan eşik 

seviyenin belirlenmesi gerekmektedir. Saf ses odyometrisinde, konuşma seslerini 

en çok yansıtan frekanslar olan 250-8000Hz aralığında saf ses eşikleri elde edilir 

(15,28). Özellikle hava yolu saf ses odyometrisi ile dış kulak, orta kulak ve iç 

kulağı içeren işitme sistemi değerlendirilir. Uyaranlar genellikle kulaklıklarla 

(TDH-39, TDH 49) ya da insert kulaklıklarla verilir ancak pediatrik grupta zaman 

zaman serbest alan testinde hoparlör de kullanılabilir (14). Hava yolu saf ses 

odyometrisi ile işitme sisteminin bütünlüğü test edildiği için tek başına patolojiye 

ve etiyolojiye özel bilgi sağlamaz ancak hava yolu saf ses işitme eşikleri ile işitme 

kaybı derecesine karar verilir (14). Kemik yolu saf ses odyometrisinde, koklea dış 

kulak ve orta kulağı geçerek doğrudan iç kulağı uyarmaktadır. Hava yolu saf ses 

odyometrisi, kemik yolu saf ses odyometrisi ile birlikte kullanıldığında işitme 

kaybı tipi hakkında daha iyi bilgi sağlamaktadır. Aynı zamanda hava yolu ve 

kemik yolu eşikleri arasındaki fark iletim tipi işitme kaybının büyüklüğü hakında 

bilgi sağlamaktadır. Kemik yolu saf ses odyometrisi yapılırken, kemik osilatör 

mastoid kemik üzerine yerleştirilir (14). Yerleştirilen kemik osilatörün, kafatası 

kemiğini titreştirmesi beklenmektedir ve bu yüzden daha fazla enerjiye ihtiyaç 

duyulmaktadır. Kemik osilatörlerin çıkısı frekansa bağlı olarak 50-80dB HL 

seviyesini geçmez. Hava yolu saf ses odyometrisi için kullanılan kulaklıklarda bu 

çıkış 110-120 dBHL arasında değişmektedir (28). Kullanılan bir diğer subjektif 

test ise konuşma testidir. Konuşma testleri ile kişinin konuşmayı fark etmesi ve 

tanıması değerlendirilir. Konuşmayı fark etme eşiği (KFE; Speech Detection 
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Threshold-SDT), Konuşmayı alma/anlama eşiği (KAE; Speech Reception Test-

SRT) ve Konuşmayı ayırt etme (KAY; Speech Discrimination/Recognition Test- 

SDT) testleri konuşma algısını değerlendirilmesinde yaygın olarak kullanılan 

testlerdir (14). Hava yolunda kulaklıklarla konuşma testleri yapılırken genellikle 

ses şiddeti -10dB- 110dB aralığında değişmektedir (28).  

Çocuklarda kullanılan subjektif testler, yetişkinler için kullanılan 

testlerden farklı olmakla birlikte çocuğun yaşına, bilişsel düzeyine ve genel 

gelişim durumuna bağlı olarak da değişiklik göstermektedir. Genellikle 0-6 ay 

arası bebeklerde Davranışsal Gözlem Odyometirisi (Behavioral Observation 

Audiometry- BOA) kullanılmaktadır (31). Adından da anlaşılacağı gibi temelde 

bebeklerin sese karşı davranış değişkliklerinin gözlenmesi ile test yapılır. İlk altı 

aylık dönemde temel gelişimsel reflekslerin olması önemlidir. Auropalpebral 

refleks, moro refleksi, respirayon değişiklikleri ve en önemlisi emme refleksi 

gözlemlenebilir. 0-6 ay bebeklerde en güvenilir refleksin emme refleksi olduğu 

bilinmektedir (31). Emme refleksi ile diğer reflekslerden farklı olarak, elde edilen 

eşik gerçek eşik seviyesine en yakın olan eşiktir. Bu test bebeğin durumuna göre 

serbest alanda ya da supraaural/ insert kulaklık kullanılarak yapılabilir (31). 

Çocuklar, 5-36 ay aralığında ise kullanılan test tekniği değişmekte ve test Görsel 

Pekiştireç Odyometrisi (Visual Reinforcement Audiometty-VRA) olarak 

adlandırılmaktadır (32). Çocuklar, yaklaşık olarak 5-6 aydan sonra ses kaynağına 

başlarını çevirebilmektedirler. Bu davranış operant şartlama yöntemi kullanılarak 

pekiştirilmektedir. Çünkü şartlandırılmış tepkiler daha uzun süre tekrar 

etmektedir. Ödül olarak ışıklı, hareketli bazen de sesli oyuncaklar kullanılabilir 

(32). Yaklaşık olarak 2,5-3 yaşından sonra çocuklar, Şartlandırılmış Oyun 

Odyometrisi (Conditioned Play Audiometry-CPA) ile test edilebilir (33). Bu testte 

çocuğun duyduğu seviyeden teste başlanarak uyaran şiddeti azaltılabilir. Testte ilk 

olarak uyaran verilip cevabın ortaya çıkması beklenir, arkasıdan pekiştireç/ödül 

verilir (33). Tüm bu testler, kulaklıklarla, kemik osilatörle ve serbest alanda 

yapılabilir.  
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2.5.2. Objektif Testler 

Odyolojik test bataryası içinde yer alan objektif testler, akustik immitans 

testi,  otoakustik emisyonlar (OAE) ve işitsel beyinsapı cevaplarını (Auditory 

Brainstem Response- ABR) kapsamaktadır. Bu testler aynı zamanda ayrıcı tanıda 

fayda sağlamaktadır (15). 

Akustik İmmitans Testi 

Dış kulak kanalı volümü, timpanik membran kompliansı, orta kulak 

basıncı ve orta kulak refleksleri hakkında bilgi sağladığı için odyolojik test 

bataryasının önemli bir kısmını oluşturmaktadır (34). Akustik immitans testi, 

klinik uygulamada en çok timpanometri ve stapes refleks ölçümü olarak karşımıza 

çıkmaktadır. Timpanometri, kulak kanalındaki hava basıncı değişikliklerinin 

fonksiyonu olarak ortaya çıkan akustik impedans değişikliklerini ölçmektedir 

(14). Kulak kanalını tıkamak için yerleştirilen probe ile test yapılır. Yerleştirilen 

probe’un içerisinde probe sinyali üretecek küçük bir hoparlör, tıkanmış olan 

kulaktaki ses basınç seviyesini ölçmek için bir mikrofon ve kulak kanalındaki 

basıncı çeşitlendirmek için pnömatik bir sistem yer almaktadır (14,34). 

Timpanometri; intratimpanik basınç, öztaki borusu fonksiyonu, timpanik 

membranın bütünlüğü ile hareketliliği ve kemikçik zincirin devamlılığı hakkında 

bilgi sağlamaktadır (14). Timpanometride kulağa probe tone verildiğinde, kulak 

kanalındaki basınç pozitiften negatife doğru, +200daPa’dan -400daPa’ya kadar, 

değiştirilir (14,15). Kulak zarından geri yansıtılan akustik enerjinin miktarı ölçülür 

ve bu enerji miktarı orta kulak geçirgenliği hakkında bilgi sağlar. Normal 

kulaklarda, akustik admitans atmosfer basıncı (0 daPa) seviyesinde maksimum 

seviyede iken kulak kanalına verilen basınç negatif ya da pozitifken azalmaktadır 

(14). Basınç değişikliğine bağlı olarak elde edilen grafik timpanogram olarak 

adlandırılmaktadır. Timpanogramın tepe noktası orta kulağın basıncını 

vermektedir. Genellikle negatif alanda tepe noktası elde edildiğinde, öztaki tüpü 

fonksiyonun yetersiz çalıştığı, inflamasyon, enfeksiyon ya da bir kitle olabileceği 

düşünülmektedir. Tepe noktasının oluştuğu yere bağlı olrak timpanogramlar 

sınıflandırılmıştır. İlk olarak bu sınıflandırma, Liden (1969) tarafında yapılmıştır 

ancak sonrasında Jerger ve arkadaşları tarafından modifiye edilmiştir. Aşağıda bu 
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sınıflandırmada yer alan timpanogram şekilleri gösterilmiştir (Bkz. Şekil 2.15). 

Tip A timpnaogram normal orta kulak basıncını gösterir ve Tip Ad ve Tip As 

olmak üzere iki farklı tipi vardır. Tip Ad timpanik membranın ya da kemikçik 

zincirin aşırı hareketliliğinde karşımıza çıkmaktadır. Tip As ise daha çok kemikçik 

zincir fiksasyonlarında karşımıza çıkmaktadır. Tip B timpanogram genellikle flat 

yani düz timpanogram olarak adlandırılır ve otitis media ya da timpanik membran 

perforasyonlarında karşmıza çıkmaktadır.  Tip C timpanogram ise negatif orta 

kulak basıncını göstermektedir ve daha çok öztaki tüpü fonksiyonu ile ilgili 

durumlarda görülmektedir (14,15,35). Tip D timpanogram ise çift tepe noktalı ya 

da çentikli tepe noktası olarak adlandırılır ve genellikle skarlı ya da çok hareketli 

kulak zarı olması durumunda görülmektedir (14).  

 

Şekil 2. 6. Timpanogram Tiplerinin Sınıflandırılması (14). 

Otoakustik Emisyonlar (OAE)  

Kokleadan kaynak alan ve dış kulak yolundan hassas mikrofonlar ile 

kaydedilebilen seslerdir. Otoakustik emisyonların kokleadaki Dış Tüy 

Hücrelerinin (DTH) aktivitesini yansıttığı düşünülmektedir. Otoakustik emisyon, 

periferik işitme hakkında objektif bilgi veren bir testtir. Elde edilen OAE’lar 

frekansa özeldir. Böylelikle kokleanın farklı frekans bölgeleri hakkında bilgi elde 

edilebilmektedir (36). Otoakustik emisyonlar, kullanılan uyaran türüne göre 
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spontan ve uyarılmış olmak üzere iki ana gruba ayrılmaktadır (Bkz. Tablo 2.3). 

Klinik uygulamada en sık kullanılan OAE’ler TEOAE ve DPOAE’lerdir. TEOAE 

ve DPOAE iletim patolojisinin varlığında elde edilemez. TEOAE’ların hafif 

derece SNİK iştme kayıplarına, özellikle 1000Hz’de, daha duyarlı olduğunu 

gösteren çalışmalar vardır. DPOAE’lerde, TEOAE’ların tersine 4000Hz ve 

6000Hz’deki kayıplara daha duyarlıdır (37). Emisyonlar, yeni doğanlardan 

kaydedilebildiği için, yeni doğan işitme taramalarında sıklıkla kullanılmaktadır 

(14).  

 

 
Tablo 2. 3. Otoakustik Emisyon Çeşitleri 

Otoakusitk Emisyon Çeşitleri 

Spontan OAE : Senkronize Spontan (SSOAE) 

 

Uyarılmış 

(Evoked) OAE 

Uyaran Frekansına Bağlı OAE 

 

Transient Uyarılmış OAE (TEOAE)  

―Klik Uyarılmış OAE (COAE) 

—Toneburst Uyarılmış (TBEOAE) 

Distortion Product OAE (DPOAE) 

 

 İşitsel Uyarılmış Beyinsapı Cevapları  

İştisel uyarılmış beyinsapı cevapları (Auditory Brainstem Response-ABR) 

işitsel uyarılmış potansiyellerin bir kısmını oluşturmaktadır. Uyaranın 

başlangıcından yaklaşık olarak 10ms’lik sürede ortaya çıkan pozitif ve negatif 

dalgalardan oluşmaktadır (38). İşitsel uyarılmış potansiyeller için genellikle klik 

uyaran kullanılmakta ancak frekansa spesifik olmaması işitme kaybı 

hassasiyetinin tahmini açısından bir limitasyon oluşturmaktadır. Frekansa spesifik 

bilgi elde edebilmek için tone-burst uyaran tercih edilmektedir (37).   

2.6. Amplifikasyon Sistemleri  

İşitme kaybı tanısı konulduktan sonra, özellikle çocuklarda, konuşma 

sesinin duyulabilir olması için amplifikasyon uygulanmalıdır (39). 1996 yılında 

Pediatric Working Group’un önerisi, işitme eşiklerinin 25dB’ye eşit ya da daha 
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kötü olması durumunda, işitme cihazı endikasyonu gerektirdiği yönündedir. 

Amplifikasyonun amacı konuşma sesinin işitilebilir hale getirilmesidir. Özellikle 

çocukların normal dil gelişimi için en kısa sürede konuşma sesine ulaşmaları 

gerekmektedir (39,40). Aplifikasyonlar temelde işitme cihazı ve implante 

edilebilir işitme cihazı olmak üzere iki gruba ayrılabilir. İmplante edilebilir işitme 

cihazları arasında, kemik yolu implantları, orta kulak implantları, koklear 

implantlar (KI) ve Beyinsapı İmplantları (Auditory Brainstem Implant-ABI) yer 

almaktadır (41). İşitme kaybı derecesi, işitme kaybı tipi ve kulak yapılarının 

durumuna göre, işitme kaybı tanısı alan birey için bu amlifikasyonlardan bir tanesi 

uygulanabilir.  

2.6.1. İşitme Cihazları  

Yenidoğan ve çocuklarda işitme kaybı tanısı konduktan sonra uygulanan 

amplifikasyonun ilk aşamasıdır. İşitme cihazları, işitme kayıplı kişinin reziduel 

işitmesini kullanarak konuşma sesine ve tüm işitsel sinyallere ulaşmasını 

sağlamak için tasarlanmış cihazlardır (42). Çok ileri derece işitme kayıpları 

dışındaki kayıplarda asıl amaç rahatsız edici sesleri engelleyerek konuşma sesinin, 

duyulabilir, rahat ve anlaşılır olmasını sağlamaktır. Özellikle çocuklar, 

yetişkinlere göre daya iyi sinyal gürültü oranına ihtiyaç duymaktadırlar (39). 

Farklı türlerde işitme cihaz tipleri vardır ve bu tipler arasından işitme kaybı 

ranjına göre avantajları ve dezavantaları göz önüne alınarak seçim yapılır. İşitme 

cihazları, hava yolu işitme cihazları ve kemik yolu işitme cihazları olarak ikiye 

ayrılmaktadır. Hava yolu işitme cihazlarında, cep tipi (bodyworn), kulak arkası ve 

kulak içi olarak gruplandırılır (42). İşitme cihazları, temelde mikrofon, 

preamlifikatör, işlemci, amplifikatör ve alıcıdan oluşmaktadır. İşlemleme 

stratejilerine göre analog ve dijital olarak tanımlanmaktadır (42) 

2.6.2. Kemik Yolu İmplantları 

Kronik orta kulak problemlerinde, konjenital aural atrezilerde ve tek taraflı 

sensörinöral işitme kayıplarında etkili olarak kullanılabilmektedir (43,44). Tek 

taraflı işitme kayıplarında kemiğe implante işitme cihazı kullanımının 

lokalizasyon algısına etkisi olmasa da, gürültüde konuşmayı anlamada olumlu 

etkilerinin olduğu bildirilmiştir (43). 



 24 

 

 

2.6.3. Aktif Orta Kulak İmplantları  

Aktif orta kulak implantları için, orta dereceden ileri dereceye tüm işitme 

kayıpları endikasyon oluşturmaktadır. Aktif orta kulak implantları, doğrudan orta 

kulak yapılarına yerleştirildiği için, konvansiyonel işitme cihazlarından 

kaynaklanan, geribildirim sesi, tıkanıklık gibi, birçok problemi azatlığı 

savunulmaktadır (45). 

2.6.4. Koklear İmplant 

İleri çok ileri derece sensörinoral iştime kaybı olan bireylerde kullanılan en 

yaygın amplifikasyon çeşidi koklear implanttır. Koklear implant (Kİ), dışarıdan 

gelen sesleri elektriksel sinyallere dönüştürerek tüy hücrelerinin uyarılmasını 

sağlayan prostetik bir cihaz olarak tanımlanabilir (46). Konvansiyonel işitme 

cihazından fayda görmeyen bireylerde uygulanması oldukça yaygındır (47). 

Koklear implant, konuşma işlemcisi ve iç kulağa ameliyatla yerleştirilen elektrot 

dizini olmak üzere iki kısımdan oluşur.  

2.6.5. İşitsel Beyinsapı İmplantı  

İşitsel beyinsapı implantı (Auditory Brainstem Implant-ABI), öncelikle 

Nörofibromatozis Tip 2 (NF2)  hastalığı için House klinikte geliştirilmiştir. NF2 

hastalarında VIII. kranial sinirde meydana gelen tümörün alınması sırasında sinir 

fonksiyonunu kaybetmektedir. Beyinsapı implantı ile koklear nukleuslar 

yerleştirilen elektrot aracılığı ile doğrudan uyarılmaktadır (48). Beyin sapı 

implantları daha sonrasında da, koklear implant yapılamayan iç kulak 

malformasyonları ya da menenjit sonrası oluşan işitme kayıplarında işitmenin 

yeniden kazanılmasında bir seçenek olarak kullanılmaya başlanmıştır (49). İşitme 

sinirinin olmadığı ya da hasar gördüğü, labirentin aplazisi, koklear aplazi ve 

koklear sinir aplazisi olması beyinsapı implantı için endikasyon oluşturmaktadır 

(47). Koklear implant ile benzer olarak uyaran dış parça ile sağlanır ve işlemcide 

kullanılan stratejiler de koklear implantta olduğu gibidir (48).   

Yapılan bu tez çalışmasının amacı yukarıda tanımlanlanmış olan iç kulak 

malformasyonlarının alt grubunu oluşturan koklear hipoplazi grubunda yer alan 

vakaların odyolojik ve radyolojik özelliklerini değerlendirmektir.  
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3. BİREYLER VE YÖNTEM 

Bu çalışma, Hacettepe Üniversitesi, Sağlık Bilimleri Enstitüsü Odyoloji 

Anabilim Dalı’nda Odyoloji ve Konuşma Bozuklukları programına bağlı doktora 

tez çalışması olarak yapılmıştır. Hacettepe Üniversitesi Girişimsel olmayan klinik 

araştırmalar etik kurulunun 14.03.2014 tarihli izniyle etik kurul açısından uygun 

bulunmuştur (Kayıt no: GO 14/195- 30) (Ek-1).  

3.1. Bireyler  

Çalışmaya, Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Kulak Burun Boğaz 

Anabilim Dalı’nda takip edilen, radyolojik görüntülemede iç kulak 

malformasyonu olan hastalardan, koklear hipoplazi tanısı almış bireyler dâhil 

edilmiştir. Koklear hipoplazi tanısı almış bireyler, yaş, cinsiyet ve sosyal seviye 

farklılıkları gözetilmeksizin çalışmaya dâhil edilmiştir. Çalışmaya katılım 

gönüllülük esasına dayalı olarak yapılmıştır. Katılımcıların her biri için 

değerlendirme formu dolduurlmuş ve EK-2’ de form sunulmuştur.  

Çalışmaya dâhil edilen bireylerin seçimlerinde aşağıdaki unsurlar dikkate 

alınmıştır;  

1. Bireyin iç kulak malformasyonun Koklear Hipoplazi alt grubunda 

sınıflandırılması 

2. En az bir kulağında koklear hipoplazi tanısı almış olması 

3. Radyolojk görüntülemenin Hacettepe Üniversitesi Erişkin hastanesi 

Radyoloji Anabilim dalında yapılmış olması 

4. Radyolojik olarak hem BT hem de MRG sonuçlarının olması  

 

Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Kulak Burun Boğaz Anabilim Dalı, 

Odyoloji ve Konuşma Bozukluları Bilim Dalında veri tabanında koklear hipoplazi 

tanısı almış toplam 113 vaka yer almaktadır. Bu vakaların 5 tanesinin takipleri 

dışmerkezde devam ettiği için çalışmaya dâhil edilmemiştir. Kalan 108 hastadan 

68 tanesine testlerinin tekrar yapılması için ulaşıldı. Vakalar ve ebeveynleri 

gönüllük esasına dayalı olarak çalışmaya katılmayı kabul etti. Ulaşılan hastalardan 

bir hasta kemoterapi aldığı için ve bir taneside dört kez menenjit geçirdiği için 
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çalışmaya dahil edilmemiştir. Sonuç olarak çalışma en az bir kulağında koklear 

hipoplazi tanısı almış toplam 66 vaka ile yapılmıştır.  

3.2. Yöntem  

Çalışmaya dâhil edilen hastaların yaşlarına uygun işitme testleri ve orta 

kulak basınç ölçümü içinde timpanometri testi yapılmıştır. Hastaların mevcut BT 

ve MRI sonuçları bir radyolog ve bir otolog tarafından tekrar değerlendirilmiştir.  

3.2.1. Odyolojik Değerlendirme 

Çalışmaya dâhil edilen bireylerin saf ses işitme testleri IAC (Industrial 

Acoustics Company) sessiz odalarında GSI–61 klinik odyometre kullanılarak 

insert kulaklıklarla yapılmıştır. Çocuk hastalar yaşlarına göre Görsel Pekiştireç 

Odyometrisi (VRA), veya Oyun odyometrisi ile test edilmiştir. Yetişkin 

hastalardan ise duyduklarında düğmeye başmaları istenmiştir. Hastanın 125, 250, 

500, 1000, 2000, 4000 ve 6000Hz’lerde hava yolu işitme eşikleri belirlenmiştir. 

Aynı zamanda 250, 500, 1000, 2000 ve 4000Hz’lerde kemik yolu işitme eşikleri 

belirlenmiştir. Hasta, testi uygulayan kişinin görebileceği bir pencereyi içeren, 

ikiye ayrılmış bir sessiz odada, testi yapan kişiyi tam olarak göremeyecek şekilde 

oturtulmuştur.  

Sadece iki hastada, hastaların yaşları küçük ve eşlik eden sendromları 

olduğu için ABR testi yapılmıştır. Ancak ABR sonucu, yapılan davranışsal 

testlerle uyumlu olduğu için işitme kaybı derecesinin belirlenmesinde davranışsal 

eşikler kullanılmıştır.  

İşitme cihazı kullanan vakaların her iki kulağı, koklear implant ve işitsel 

beyinsapı implantı kullanıcılarının ise implant olmayan kulakları test edilmiştir. 

Vakaların mevcut amplifikasyonları ile performansları çalışma kapsamında 

değildir.  

Timpanometrik değerlendime, GSI Tympstar cihazı ile 226Hz probe tone 

kullanılarak yapılmıştır. Hastanın kulağını tıkamak için uygun probe seçilerek test 

yapılmıştır. Bir vaka bir yaşında olduğu için 226Hz probe tone yanı sıra 1000Hz 

probe tone ile de test edilmiştir.   
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3.2.2. Radyolojik Değerlendirme  

 Tüm hastaların radyolojik değerlendirmeleri Hacettepe Üniversitesi 

Radyoloji Anabilim Dalında yapılmıştır. Görüntüler bir otolog ve bir radyolog 

tarafından değerlendirilmiştir. Görüntüleme için Yüksek Çözünürlüklü BT ve 1,5 

Tesla MRG kullanılmıştır. Kesitler aksiyel planda 1 mm kalınlığında elde edilmiş 

ve koronal reformatları yapılmıştır. Koklear apertür boyutu aksiyal kesitte 

midmodiolar seviyeden ölçülmüştür. BT’de ayrıca fasiyal sinir trasesi, 

semisirküler kanalların ve orta kulağın durumu incelenmiştir. Orta kulakta 

kemikçikler incelenerek anomali “var” veya “yok” şeklinde değerlendrilmiştir. 

Koklear malformasyonlar Sennaroğlu ve arkadaşlarının (2013) sınıflamasına göre 

tanımlanmıştır. MRG incelemesinde ise vestibülokoklear sinirin durumuna 

bakılarak, aplazik, hipoplazik veya normal olarak sınıflanmıştır. 

 

3.2.3. Bulguların İstatiksel Değerlendirmesi  

Çalışmada toplanan verilerin analizi SPSS 21 kullanılarak yapılmıştır. 

SPSS 21 ile tanımlayıcı istatistikler, değişkenlerin sıklık değerleri (frequencies) ve 

çalışmada yer alan koklear hipoplazisi olan grupta eşlik eden diğer malformasyon 

türleri, koklear sinir durumları ve koklear apertür durumlarındaki dağılıma 

bakılmıştır. Koklear hipoplazinin alt gruplarına göre işime kaybı derecesi ve 

tiplerinin birbirlerinde farklı olup olmadığına kategorik verilerin analizinde 

kullanılan “K-kare (chi-square) testi ile karar verilmiştir.  

  



 28 

 

 

4. BULGULAR 

Yapılan bu çalışma ile en az bir kulağında koklaer hipoplazi tanısı alan 

bireylerin, koklear hipoplazi tiplerine göre alt grupları oluşturularak, işitme kaybı 

derecesi ve tipleri değerlendirilmiştir. Ayrıca koklear sinir durumu ve koklear 

apertür durumlarındaki değişiklerde incelenmiştir.   

4.1. Demografik Veri ve Tanımlayıcı İstatistikler 

Çalışmada, 42 kadın ve 24 erkek olmak üzere toplan 66 birey 

değerlendirilmiştir. Minimum yaş 1 yıl, maksimum yaş ise 60 yıl 5 aydır. Yaş 

ortalaması 12 yıl 6 aydır. Çalışmaya dahil edilen vakaların 2 tanesinde 

kraniofasiyal anomali, 1 tanesinde cri-du-chat sendromu, 1 tanesinde Down 

sendromu, 2 tanesinde Waardenburg sendromu, 2 tanesinde Goldenhar sendromu 

vardır. 3 kişide ise orta kulak problemi sebebi ile stapedektomi ameliyatı 

yapılmıştır. Bu kişilerin ameliyat sonrası en son test sonuçları çalışmaya dâhil 

edilmiştir.   

Çalışmaya dâhil edilen 66 bireyde değerlendirme kulak bazında 

yapılmıştır. Değerlendirilen 132 kulağın iç kulak yapılarına göre sağ ve sol kulak 

dağılımları Tablo 4.1’de gösterilmiştir. 132 kulaktan 19 tanesinde Koklear 

Hipoplazi Tip 1, 27 tanesinde Koklear Hipoplazi Tip 2, 51 tanesinde Koklear 

Hipoplazi Tip 3 ve 15 tanesinde de Koklear hipoplazi Tip 4 mevcuttur. En az bir 

kulağında koklear hipoplazi tanısı alan bireylerin karşı kulaklarında 1 bireyde 

Ortak Kavite, 2 bireyde Michel deformitesi, 4’ünde Koklear aplazi ve 8 bireyde 

de İnkomplet Partisyon Tip-I malformasyon görülmüştür. 5 kişinin de karşı 

kulaklarında normal koklear yapılar mevcuttur.  
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Şekil 4. 1. İç Kulak Yapılarının Dağılımı 

 

Çalışmaya dâhil edilen bireyler farklı amplifikasyonlar kullanmaktadırlar. 

15 vaka tek taraflı ABI (9 sağ, 6 sol kulak), 24 tanesi ise tek taraflı koklear 

implant kullanıcısıdır (17sağ, 6 sol). 5 vaka bimodal olarak koklear implant ve 

işitsel beyinsapı implantını birlikte kullanmaktadır. Bu 5 vakada öncelikle koklear 

implant yapıldığı için çalışmaya dâhil edilen testleri işitsel beyinsapı implantı 

öncesinde yapılmıştır. İşitsel beyinsapı implantı kullanan vakaların 16 tanesi 

Nucleus, 1 tanesi Med-el ve 1 tanesi de Neurolec kullanmaktadır. Koklear implant 

kullanıcılarına baktığımızda 14 Med-el, 11 Nucleus, 2 Advance Bionics 

kullanıcısı yer almakatdır. İşitme cihazı kullanan 19 vakadan 3’ü unilateral, 16’sı 

bilateral kullanmaktadır. Karşı kulakları normal olan 5 vaka ise herhangi bir 

amplifikasyona ihtiyaç duymamaktadır. Ayrıca implant kullanan 40 birey karşı 

kulaklarında işitme cihazı kullanmamaktadır. Vakaların kullandıkları 

amplifikasyon çeşitleri Grafik 4.2’de yer almaktadır.  
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Şekil 4. 2. Kullanılan Amplifikasyon Oranları 

 

Çalışmada en az bir kulağında koklear hipoplazi tanısı almış vakalar yer 

aldığı için, koklear hipoplazi olmayan kulaklar analizlere dâhil edilmemiştir. Bu 

yüzden koklear hipoplazi tanısı alan toplam 112 kulak değerlendirilmiştir. 19 

tanesinde Koklear Hipoplazi Tip I (%17), 27 tanesinde Koklear Hipoplazi Tip II 

(%24,7), 51 tanesinde Koklear Hipoplazi Tip III (%45,5) ve 15 tanesinde de 

Koklear hipoplazi Tip IV (%13,4) tanısı mevcuttur. Koklear Hipoplazi Tip I 

grubunda 4 tane işitme cihazı, 4 tane Kİ ve 3 tane ABI kullanıcı yer almaktadır. 

Diğer 8 kulakta ise işitme cihazından fayda görmediği düşünüldüğü için 

amplifikasyon kullanılmamaktadır. Koklear Hipoplazi Tip II grubunda ise işitme 

cihazına ihityaç duyulmayan 2 kulak, işime cihazı kullanılan 1 kulak, koklear 

implantlı 8 kulak, ABI olan 7 kulak ve hiç amplifikasyon uygulanmayan 9 kulak 

yer almaktadır. Koklear Hipoplazi Tip III grubuna baktığımız da ise işitme 

cihazına ihtiyaç duyulmayan 3, işitme cihazlı 18, koklear implantlı 10, ABI 

kullanan 6 ve işitme cihazından fayda görmediği için hiç amplifikasyon 

kullanmayan 14 kulak yer almaktadır. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda ise 

işitme cihazına ihtiyaç duymayan 3, işitme cihazı kullanan 7, koklear implantlı 2 

ve fayda görmediği için cihaz kullanmayan 3 kulak yer almaktadır. Bu grupta hiç 

ABI kullanıcı yoktur. Tablo 4.1’de her koklear hipoplazi grubu için amplifikasyon 

dağılımı verilmiştir.  
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Tablo 4. 1. Koklear Hipoplazi Tipi ve Kullanılan Aplifikasyonlar  

    Amplifikasyon 
  

    İC’na 
İhtiyaç 

Yok 

İşitme 
Cihazı 

Koklear 
İmplant 

ABI İC’da 
Fayda 

Görmüyor 

Toplam 

KH I Sayı 0 4 4 3 8 19 

 %  0,0% 21,1% 21,1% 15,8% 42,1% 100,0% 

KH II Sayı 2 1 8 7 9 27 

 %  7,4% 3,7% 29,6% 25,9% 33,3% 100,0% 

KH III Sayı 3 18 10 6 14 51 

 %  5,9% 35,3% 19,6% 11,8% 27,5% 100,0% 

KH IV Sayı 3 7 2 0 3 15 

 %  20,0% 46,7% 13,3% 0,0% 20,0% 100,0% 

Toplam Sayı 8 30 24 16 34 112 

  %  7,1% 26,8% 21,4% 14,3% 30,4% 100,0% 

 

 

4.2. Koklear Hipoplazi Türü ve İşitme Kaybı  

4.2.1. Koklear Hipoplazi ve İşitme Kaybı Derecesi  

Koklear hipoplazi tanısı olan 112 kulaktan Kİ ve ABI yapılmış olan 

kulaklar odyolojik değerlendirmeye dâhil edilmediği için işitme kaybı derecesi ve 

tipleri 81 kulak üzerinden analiz edilmiştir. İşitme kaybı dereceleri istatiksel 

analizlerde dört grup oluşturalacak şekilde birleştirilmiştir. Çok hafif ve hafif İK 

birinci grup, Orta ve orta ileri derece İK ikinci grup, ileri ve çok ileri derece İK 

olanlar ise üçüncü grup olarak sınıflandırılmıştır. Davranışsal testlerde hiç cevap 

elde edilemeyen kulaklar ise dördüncü grup olarak belirlendi. Koklear Hipoplazi 

Tip I grubunda bulunan 14 kulaktan 1’inde (%7,1) orta-orta ileri derece işitme 

kaybı, 8 (%57,1) tanesinde ileri-çok ileri derecede işitme kaybı görülmektedir. 

Geriye kalan 5 kulakta (%35,7) ise davranışsal odyolojik testlerde herhangi bir 

cevap elde edilememiştir. Koklear Hipoplazi Tip II tanısı alan 14 kulakta ise orta-

orta derece işitme kaybı olan 2 kulak (%14,3) ve ileri-çok ileri derece işitme kaybı 

olan 8 (%57,1) kulak yer almaktadır. 14 kulaktan 4 tanesinde (%28,6) davranışsal 

testlerde herhangi bir cevap elde edilememiştir. Koklear hipoplazi Tip III 

grubunda ise toplam 40 kulak yer almaktadır. Orta-orta ileri derece işitme kaybı 

olan 4 (%10) kulak mevcuttur. İleri- çok ileri derece işitme kaybı olan 26 (%65) 
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kulak mevcuttur. Davranışsal odyolojik testlerde hiç cevap elde edilememiş kulak 

sayısı ise 10 (%25)’dur. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda ise toplam 13 kulak 

değerlendirilmiştir. Bunların bir tanesinde hafif derece işitme kaybı (%7,7), 6 

tanesinde (%46,2) orta-orta ileri derecede işitme kaybı mevcuttur. 13 kulağın, 6 

(%46,2) tanesinde ileri-çok ileri derecede işitme kaybı mevcuttur. Koklear 

hipoplazi alt grupları ve işitme kayıpları derecelerine göre dağılımları Tablo 4.2’te 

verilmiştir.  

 

Tablo 4. 2. Koklear Hipoplazi Tipi ve İşitme Kaybı Dereceleri 

  Hafif Orta-Orta 
İleri 

İleri-Çok 
İleri 

Cevap 
Alınamayan 

TOPLAM 

KH I Sayı 0 1 8 5 14 

%  %0,0 %7,1 %57,1 %35,7 %100,0 

KH II Sayı 0 2 8 4 14 

%  %0,0 %14,3 %57,1 %28,6 %100,0 

KH III Sayı 0 4 26 10 40 

%  %0,0 %10,0 %65,0 %25,0 %100,0 

KH IV Sayı 1 6 6 0 13 

%  %7,7 %46,2 %46,2 %0,0 %100,0 

TOPLAM Sayı 1 13 48 19 81 

%  %1,2 %16,0 %59,3 %23,5 %100,0 

 

Koklear hipoplazi tipleri, işitme kaybı derecesi açısından birbirlerinden 

istatiksel olarak farklıdır (p= 0.033 < P= 0.05). Gruplar arasındaki bu farklılık 

temelde koklear hipoplazi tip 4 grubunda kaynaklanmaktadır. Koklear hipoplazi 

tip I, tip II ve tip III grupları birbirlerinden istatistiksel olarak farklı değildir (p= 

0,92). Ancak koklear hipoplazi tip IV grubu diğer gruplarla tek tek 

karşılaştırıldığında, koklear hipoplazi tip I’den, koklear hipoplazi tip II’den ve 

koklear hipoplazi tip III’den istatistiksel olarak anlamlı farklılaştığı görülmektedir 

(p=0.06; p=0,026; p=0,02 < p=0.05).  

 

4.2.2. Koklear Hipoplazi ve İşitme Kaybı Tipi  

İşitme kaybı tipi belirlenirken hem hava yolu işitme eşiklerine hem de 

kemik yolu işitme eşiklerine ihtiyaç duyulmaktadır. İşitme kaybı derecesinin 
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belirlenmesinde olduğu gibi, işitme kaybı tipi ile ilgili analizler 81 kulak ile 

yapılmıştır. Koklear Hipoplazisi Tip I grubun da %85,71’inde sensörinöral işitme 

kaybı görülürken, geri kalan %14,29’luk kısmını ise mikst tip işitme kaybı 

oluşturmaktadır. Bu grupta iletim tipi işitme kaybına rastlanmamıştır. Koklear 

hipoplazi tip II alt grubunda ise %92,86’ında sensörinöral işitme kaybı 

görülmektedir. Geriye kalan kısım ise mikst tip işitme kaybına sahiptir. Koklear 

hipoplazi Tip III alt grubunda ise sensörinöral işitme kaybı oranı % 85 iken mikst 

tip işitme kaybı oranı % 15’tir. Koklear hipoplazi Tip I, Tip II ve Tip III 

gruplarında tek başına iletim tipi işitme kaybı olan vakaya rastlanmamıştır. 

Koklear hipoplazi Tip IV grubuna baktığımızda sensörinöral iştme kaybı %38,46, 

mikst tip işitme kaybı %46,15 ve iletim tip işitme kaybı %15,38’dir. İlk üç 

gruptan farklı koklear hipoplazi tip IV grubu, iletim komponentinin en sık 

görüldüğü grubu oluşturmaktadır. İletim komponentinin (iletim ve mikst tip İK) 

yoğunlaştığı diğer grup ise Tip 3 koklear hipoplazi grubudur. Tablo 4.3’te koklear 

hipoplazi tiplerine göre işitme kaybı tiperinin dağılımı yer almaktadır.  

 

Tablo 4. 3. Koklear Hipoplazi Tipi ve İşitme Kaybı Tipleri 

  İşitme Kaybı Tipi 

    SN Mikst Iletim Toplam 

KH I Sayı  12 2 0 14 

%  %85,71 %14,29 %0,00 %100,00 

KH II Sayı  13 1 0 14 

%  %92,86 %7,14 %0,00 %100,00 

KH III Sayı  34 6 0 40 

%  %85,00 %15,00 %0,00 %100,00 

KH IV Sayı  5 6 2 13 

%  %38,46 %46,15 %15,38 %100,00 

 Toplam Sayı  64 15 2 81 

%  %79,01 %18,52 %2,47 %100,00 

 

Koklear hipoplazi tipleri işime kaybı tipi açısından istatistiksel olarak 

anlamlı farklılık göstermektedir (p=0.010 < p=0.05). İşitme kaybı derecelerinde 

olduğu gibi gruplar arasındaki farklılık Koklear Hipoplazi Tip IV grubundan 

kaynaklanmaktadır. Diğer üç grup birbirlerinden anlamlı olarak farklılık 

göstermemektedir (p=0.72). Koklear Hipoplazi Tip 4 grubu diğer tiplerle tek tek 

karşılaştırıldığında, koklear hipoplazi tip I’den, Koklear Hipoplazi Tip II’den ve 
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Koklear Hipoplazi Tip III’den istatiksel olarak anlamlı farklılık göstermektedir 

(p=0.20; p=0.06; p=0.02).  

 

4.3.  Koklear Hipoplazi Türü, Koklear Apertür ve Koklear Sinir 

Arasındaki İlişki 

Koklear hipoplazilerin gruplarına göre bunlara eşlik eden koklear apertür 

ve koklear sinirlerin durumlarıda farklılık göstermektedir. Koklear hipoplazisi 

olan 112 kulağın koklear apertürleri değerlendirildiğinde, tüm koklear 

hipoplazilerin %41,07’sinde normal koklear apertür,  %51,79’unda koklear 

apertür stenozu ve %7, 14’ünde koklear apertür aplazisi vardır. Koklear hipoplazi 

tip I grubunda normal koklear apertür %21,5, koklear apertür stenozu %63,16 ve 

koklear apertür aplazisi %15.79 olarak karşımıza çıkmaktadır. Koklear hipoplazi 

tip II grubunda ise %22,22 normal koklear apertür, % 74,07 koklear apertür 

stenozu ve %3,7’sinde koklear apertür aplazisi görülmektedir. Koklear Hipoplazi 

Tip III grubunda ise koklear apertürlerin %47,06 normal, %45,1’i stenotik ve 

%7,84’ü aplaziktir. Koklear hipoplazi IV’te ise %80’ninde koklear apertur normal 

iken, %20’sinde ise koklear apertur stenozu vardır. Koklear hipoplazi tip IV 

grubunda koklear apertür aplazisi olan vaka yoktur. Tablo 4.4’da koklear 

hipoplazi türlerine göre koklear apertür durumları yer almaktadır.   

 

Tablo 4. 4. Koklear Hipoplazi Tipi ve Koklear Apertür Durumları 

  Koklear Apertür (KA) 

    Normal Stenoz Aplazi Toplam 

KH I Sayı  4 12 3 19 

%  21,1% 63,2% 15,8% 100,0% 

KH II Sayı  6 20 1 27 

%  22,2% 74,1% 3,7% 100,0% 

KH III Sayı  24 23 4 51 

%  47,1% 45,1% 7,8% 100,0% 

KH IV Sayı  12 3 0 15 

%  80,0% 20,0% 0,0% 100,0% 

 Toplam Sayı  46 58 8 112 

%  41,1% 51,8% 7,1% 100,0% 
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Koklear hipoplazi tipleri ve koklear sinir durumları değerlendirildiğinde 

ise, tüm koklear hipoplazi gruplarında normal koklear sinir oranı %41.07, 

hipoplazik koklear sinir oranı %30,36 ve aplazik koklear sinir oranı ise 

%28,57’dir. Koklear Hipoplazi Tip I olan grupta normal sinir oranı %21,05, 

hipoplazik sinir oranı %36,84 ve sinir aplazisi oranı % 42,11’dir. Koklear 

Hipoplazi Tip II grubundaki dağılıma baktığımız da ise %29,63 oranında normal 

koklear sinir, %37,04 oranında koklear sinir hipoplazisi ve %33,33 oranında ise 

koklear sinir aplazisi karşımıza çıkmaktadır. Koklear Hipoplazi Tip III grubunda 

ise %41,18 nomal koklear sinir, %29,41 hipoplazik koklear sinir ve %29.41 

oranında da koklear sinir aplazisi karşımıza çıkmaktadır. Koklear Hipoplazi Tip 

IV grubunda ise %86.67 normal koklear sinir, %13.33’ünde ise hipoplazik 

koklear sinir görülmektedir. Tablo 4.5’te koklear hipoplazi tipi ve koklear sinir 

dağılımları yer almaktadır.  

 
Tablo 4. 5. Koklear Hipoplazi Tipi ve Koklear Sinir Durumları 

  Koklear Sinir 

    Normal Hipoplazik Aplazik Toplam 

KH I Sayı  4 7 8 19 

%  %21,05 %36,84 %42,11 %100,00 

KH II Sayı  8 10 9 27 

%  %29,63 %37,04 %33,33 %100,00 

KH III Sayı  21 15 15 51 

%  %41,18 %29,41 %29,41 %100,00 

KH IV Sayı  13 2 0 15 

%  %86,67 %13,33 %0,00 %100,00 

Toplam Sayı  46 34 32 112 

%  %41,07 %30,36 %28,57 %100,00 

 

4.4. Koklear Apertür, Koklear Sinir ve İşitme Kaybı Arasındaki İlişki 

Koklera apertur ve işitme kaybı derecesi değerlendirildiğinde, koklear 

apertür aplazisi olan kulak saysı 5’tir. Bunların 2 tanesi ileri-çok ileri işitme kaybı 

grubunda iken, 3 taneside hiç cevap alınamayan grupta yer almaktadır. Koklear 

apertür stenozu olan kulak sayısı 43’tür. Koklear apertür stenozu olan grupta, 

sadece 1 (%2,3) kulakta hafif derece işitme kaybı varken orta-orta ileri derece 

işitme kaybı olan kulak sayısı 6 (%14)’dır. İleri-çok ileri işitme kaybı olan kulak 
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sayısı 22 (%51,2)’dir. Davranışsal odyolojik testlerde hiç cevap alınamayan toplan 

14 (%32,6) kulak yer almaktadır. Koklear apertürü normal olarak değerlendirilen 

kulak sayısı 33’dür. Bu 33 kulaktan 7 (%21,2) tanesinde orta-orta ileri ve 24 

(%72,7) tanesinde ileri-çok ileri derece işitme kaybı görülmektedir. Bu grupta hiç 

cevap elde edilemeyen kulak sayısı 2 (%6,1)’dir. Tablo 4.6’de koklear apertür ve 

işitme kaybı derecesi arasındaki ilişki gösterilmektedir. Koklaer apertür 

durumları, işitme kaybı derecesi açısından istatistiksel olarak birbirlerinden 

anlamlı farklılık göstermektedir (p= 0.023 < p=0.05).  

 

Tablo 4. 6. Koklear Apertür ve İşitme Kaybı Arasındaki İlişki 

  Hafif Orta-Orta 
İleri 

İleri-Çok 
İleri 

Cevap 
Alınamayan 

Toplam  

Aplazik KA  Sayı 0 0 2 3 5 

%  %0,00 %0,00 %40,00 %60,00 %100,00 

Stenotik 
KA 

Sayı 1 6 22 14 43 

%  %2,30 %14,00 %51,20 %32,60 %100,00 

Normal KA Sayı 0 7 24 2 33 

%  %0,00 %21,20 %72,70 %6,10 %100,00 

Toplam  Sayı 1 13 48 19 81 

%  %1,20 %16,00 %59,30 %23,50  %100,00 

 

 

Koklear sinir ve işitme kaybı derecesi arasındaki ilişkiye bakıldığında, 

koklear sinir aplazisi olan 20 (%24,7), koklear sinir hipoplazisi olan 27 (%33,3) 

ve normal koklear siniri olan 34 (%42) kulak değerlendirilmiştir. Koklear sinir 

aplazisi olan 20 kulaktan 5’sinde ileri-çok ileri işitme kaybı mevcut iken, 15 

kulakta davranışsal objektif testlerde hiç cevap alınamamıştır. Koklear sinir 

hipoplazisi olan 27 kulaktan, 1 tanesinde hafif derece, 5 tanesinde orta-orta ileri 

ve 20 tanesinde de ileri-çok ileri işitme kaybı mevcuttur. Davranışsal objektif 

testlerde hiç cevap alınamayan bir kulak yer almaktadır. Normal koklar siniri olan 

34 kulakta 8’inde orta-orta ileri işirme kaybı varken 23 tanesinde ileri-çok ileri 

işitme kaybı vardır. Bu gupta testlerde hiç cevap alınamyan kulak sayısı 3’tür.  

Tablo 4.7’de koklear sinir ve işitme kaybı dereceleri dağılımları verilmiştir.  
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Tablo 4. 7. Koklear Sinir ve İşitme Kaybı Arasındaki İlişki 

   Hafif Orta-Orta 
İleri 

İleri-Çok 
İleri 

Cevap 
Alınamayan 

Toplam  

Koklear 
Sinir Aplazi  

Sayı  0 0 5 15 20 

%  %0,00 %0,00 %25,00 %75,00 %100,00 

Koklear 
Sinir 
Hipoplazi 

Sayı 1 5 20 1 27 

%  %3,70 %18,50 %74,10 %3,70 %100,00 

Normal 
Koklear 
Sinir 

Sayı 0 8 23 3 34 

%  %0,00 %23,50 %67,60 %8,80 %100,00 

Toplam Sayı 1 13 48 19 81 

%  %1,20 %16,00 %59,30 %23,50 %100,00 

 

 

Koklear apertürün durumuna göre koklear sinirin varlığına baktığımızda 

ise koklear apertürü normal olanların %73,9’unda normal koklear sinir, % 

13’ünde hipoplazik koklear sinir izlenmiştir. Ancak %13’ünde koklear sinir 

izlenmemiştir. Koklear apertür stenoz olanların %20,7’sinde normal koklear sinir 

izlenmiştir. Bu grubun  %41,4’ünde hipoplazik sinir mevcutken aplazik koklear 

sinir oranı %37,9’dur. Koklear apertür aplazisine baktığımızda ise koklear sinirin 

normal olduğu durum yoktur. Ancak, kulakların %50’sinde koklear sinir 

hipoplazisi, %50’sinde de koklear sinir aplazisine rastlanmıştır. Tablo 4.8’da bu 

dağılımlar gösterilmiştir.  

 

Tablo 4. 8. Koklear Apertür ve Koklear Sinir Arasındaki İlişki 

 Koklear Sinir   

Normal Hipoplazi Aplazi 
Toplam 

Koklear 

Apertür 

Normal 
Sayı 34 6 6 46 

%  %73,9 %13,0 %13,0 %100,0 

Stenoz 
Sayı 12 24 22 58 

%  %20,7 %41,4 37,9% %100,0 

Aplazi l 
Sayı 0 4 4 8 

%  %0,00 %50,0 %50,0 %100,0 

Toplam 
Sayı 46 34 32 112 

%  %41,1 %30,4 %28,6 %100,0 
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5. TARTIŞMA 

İç kulak kemik malformasyonları, normalden farklılaşan her koklea için 

genel bir terim olarak kullanılmaktadır. İç kulak malformasyonları 

sınıflandırılırken radyolojik görüntülemeden faydalanıldığı için, yapılan ilk 

sınıflandırmalar, gelişen teknoloji ile birlikte güncellenmektedir (4-6,50). 

Radyolojik olarak birbirlerinden farklılaşan malformasyonların klinik bulguları 

açısından nasıl farklılaştığı merak edilmeye başlanmışıtır. Yapılan bu çalışmada, 

en az bir kulağında iç kulak malformasyonlarının alt grubu olan koklear hipoplazi 

tanısı almış 66 bireyde odyolojik ve radyolojik bulgular yeniden 

değerlendirilmiştir. Toplamda koklear hipoplazi tanısı olan 112 kulak test 

edilmiştir. Bu bireylerde işitme kaybı derecesi ve tipi, odyolojik değerlendirme ile 

yeniden belirlenmiştir. Aynı zamanda bireylerin mevcut olan Bilgisayarlı 

Tomografi ve Manyetik Rezonans Görüntüleme sonuçları, iç kulak yapıları ile 

koklear sinir ve koklear apertür durumları yeniden değerlendirilmiştir. 

Değerlendiren 66 bireyin toplam 132 kulağından 112 tanesinde koklear 

hipoplazi tanısı mevcuttur. Alt grupları dikkate alınmaksızın değerlendirildiğinde 

koklear hipoplazilerin, iç kulak malformasyonlarının %15’ini oluşturduğu rapor 

edilmiştir (16). İç kulak malformasyonlarını sınıflandıran ilk çalışmalarda koklear 

hipoplaziler tek bir grup olarak değerlendirilmiştir (4). Bazı çalışmalarda da 

koklear hipoplaziler hafif ve ileri koklear hipoplaziler olarak adlandırılmış ancak 

kokleanın yapısal özellikleri tanımlanmamıştır (51). İç kulak malformasyonlarını 

bilateral ya da unilateral olabileceği literatürde yer almaktadır (4,52). Masuda ve 

arkadaşları (2013) bir yaşından küçük çocuklarda tek taraflı işitme kaybı 

varlığında iç kulak anomalisi ya da internal akustik kanal malformasyonu 

prevelansını %84,8 olarak, genel prevelansı ise %66,7 olarak rapor etmişlerdir 

(53). Ancak, Song ve arkadaşları (2009) unilateral işitme kaybında iç kulak 

malformasyonu oranını, literatürden daha düşük bulmuşlar ve %28,9 olarak 

bildirmişlerdir (54). Yapılan bu çalımada aynı bireyde farklı iç kulak 

anomalilerinin olduğu, bazı vakalarda da bir kulağın etkilenmemiş, yani normal 

koklear yapılara sahip olduğu görülmüştür. Koklear hipoplaziye eşlik eden 

anomalilere baktığımızda Ortak kavite (1 kulak), Michel Deformitesi (2 kulak), 

Koklear Aplazi (4 kulak) ve IP-I (8 kulak) anomalilerinin karşı kulaklarına eşlik 
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etmektedir. IP-I malformasyonu en çok eşlik eden malformasyon olarak karşımıza 

çıkmaktadır. Sennaroğlu (2015) iç kulak malformasyonlarının histopatolojisi ile 

ilgili yaptığı çalışmada, bir kulakta koklear hipoplazi tip II diğer kulakta IP-2 

malformasyonu olan bir vaka için, genetik geçiş olasılığının düşük olduğunu 

ancak yaptığı temporal kemik incelemesinde bu durumun vasküler beslenme ile 

ilgili olabileceği yorumunu yapmıştır (26). Bu çalışmada 8 tane IP-I 

malformasyonu olan vakanın diğer kulaklarında da, 3 tane koklear hipoplazi tip I, 

3 tane koklear hipoplazi tip II ve iki tanede koklear hipoplazi tip III 

malformasyonu olduğu görülmüştür.  6 kişide (bir hasta menenjit geçirdiği için 

istatistiksel analizlere dâhil edilmemiştir) bir kulakta koklear hipoplazi tanısı 

varken diğer kulakta koklear yapıların normal sınırlarda olduğu görülmektedir. 

Bunların iki tanesi Koklear Hipoplazi Tip I, bir tanesi Koklear Hipoplazi Tip II, 

bir tanesi Koklear Hipoplazi Tip III ve iki taneside Koklear Hipoplazi Tip IV 

olarak karşımıza çıkmaktadır. Elde edilen bulgular literatür bilgisini 

desteklemektedir. Koklear hipoplazi tiplerinin dağılımına baktığımıza, en sık 

görülen tipin, Koklear Hipoplazi Tip III olduğu en az görülenin ise en son 

tanımlanmış olan Koklear Hipoplazi tip IV olduğu görülmüştür. Koklear 

Hipoplazi Tip II en sık görülen ikinci ve Koklear Hipoplazi Tip I ise en sık 

görülen üçüncü hipoplazi tipidir. Literatürde, koklear hipoplazi alt sınıflarının 

görülme sıklığı ile ilgili yapılmış olan bir çalışma yer almamaktadır.  

Literatüre baktığımızda iç kulak malformasyonlarını işitme kaybı 

derecelerine ve tiplerine yönelik çalışma sayısı sınırlıdır. Özellikle koklear 

hipoplazi alt grubunu inceleyen çalışma bulunmamaktadır. Coticchia ve 

arkadaşları (2006) SNİK olan bireylerle yaptıkları çalışmada radyolojik 

görüntüleri değerlendirmiş ve 17 tanesinde iç kulak malformasyonu olduğunu 

belirlemiştir. Çalışmaya katılmayı kabul eden 14 bireyin işitme testleri tekrar 

yapılmış ve 2 tanesinde çok ileri, 4 tanesinde ileri, 7 tanesinde orta ve 1 tanesinde 

hafif derece işitme kaybı olduğu bildirilmiştir. Ayrıca 14 hastanın 12’sinde 

sensörinöral, iki tanesinde ise iletim tipi işitme kaybı olduğu rapor edilmiş ancak 

iç kulak malformasyonlarının tipleri belirtilmemiştir (10). Bamiou ve 

arkadaşlarının yaptığı (1999) çalışmada ise unilateral işitme kaybı olan 35 kişinin 

işitme testleri tekrar yapılmış ve radyolojik görüntüleri incelenmiştir (55). 
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Bunların 12 tanesinde iç kulak malformasyonu ve internal akusitk meatus 

anomalisi tespit edilmiş ve işitme kaybı derecelerinin orta, ileri ve çok ileri olduğu 

belirtilmiştir. Ancak, iç kulak malformasyonun tipine bu çalışmada da 

değinilmemiştir. Yapılan bu tez çalışmasında ise literatürden farklı olarak, iç 

kulak malformasyonlarının bir tipi olan koklear hipoplazilerde işitme kaybı 

dereceleri ve tipleri değerlendirilmiştir. Genel olarak baktığımızda, işitme kaybı 

dereceleri hafif derece işitme kaybından çok ileri işitme kaybına doğru değişiklik 

göstermektedir. Koklear Hipoplazi Tip I grubunda orta-ileri ve çok ileri işitme 

kayıpları yanı sıra subjektif odyolojik değerlendirmede hiç cevap elde edilmeyen 

5 birey yer almaktadır. Koklear Hipoplazi Tip II grubunda ise orta- orta ileri (2), 

ileri-çok ileri (8) işitme kayıpları ve bunların yanı sıra subjektif odyolojik 

değerlendirmede hiç cevap elde edilemeyen dört birey yer almaktadır. Koklear 

Hipoplazi Tip III grubuna baktığımızda da Koklear Hipoplazi Tip II grununda 

olduğu gibi orta-orta ileri (4), ileri-çok ileri (26) ve subjektif odyolojik 

değerlendirmede hiç cevap elde edilemeyen vakalar bulunmaktadır. Koklear 

Hipoplazi Tip IV grubunda diğer gruplardan farklı olarak 1 kulakta hafif derece 

işitme kaybı görülmektedir. Orta-orta ileri derece işitme kaybı olan 6 ve aynı 

şekilde ileri-çok ileri derece işitme kaybı olan 6 kulak yer almaktadır. Ayrıca 

subjektif odyolojik değerlendirmede tüm kulaklarda cevap elde edilmiştir. 

Koklear Hipoplazi Tip IV grubu, diğer üç gruptan özellikle işitme kaybı açısından 

farklılık göstermektedir. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda diğerlerinden farklı 

olarak, hafif derece işitme kaybı vardır ve tüm vakalardan subjektif testlerde 

cevap elde edilmiştir. İşitme kaybı tipi ile koklear hipoplazi tipleri arasındaki 

ilişkiye bakıtığmızda, SN işitme kaybı oranı %79,1, mikst tip işitme kaybı oranı 

%18,52 ve iletim tipi işitme kaybı oranı %2,47 olarak karşımıza çıkmaktadır. 

Sensörinöral işitme kaybının görülme oranı Koklear Hipoplazi Tip I, Tip II ve Tip 

III’de bir birlerine yakındır ve istatistiksel olarak farklı değildir. Ancak Kokler 

Hipoplazi Tip 4’te sensörinöral işitme kaybı görülme oranı diğer üç gruba göre 

daha azdır ve fark istatistiksel olarak anlamlıdır. Koklear Hipoplazi Tip I, Tip II 

ve Tip III grubunda tek başına iletim tipi işitme kaybına rastlanmamıştır ancak 

mikst tip işitme kaybı mevcuttur. İletim tip işitme kaybı sadece koklear hipoplazi 

tip IV grubunda vardır.  
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Toplam 19 kulakta iletim ve mikst tip işitme kaybı mevcuttur. Mikst ve 

iletim tipi işitme kaybı bu 19 olan kulağın BT sonuçları yeniden incelendiğinde 12 

tanesinde eşlik eden orta kulak anomalisi olduğu görülmüştür. Mikst tip işitme 

kaybı oranı en yüksek olan grup yine koklear hipoplazi tip IV grubudur. 

Çalışmada 4 tane stapedektomi amaliyatı geçirmiş hasta yer almaktadır. Bunların 

iki tanesinde Koklear Hipoplazi Tip IV, diğer ikisinde de Koklear Hipoplazi Tip II 

malformasyonu bulunmaktadır. Ayrıca stepedektomi önerilmiş olan bir tanede 

Koklear Hipoplazi Tip IV hastası yer almaktadır. Bu doğrultuda iletim ve mikst 

tip işitme kaybı olması durumunda hem koklear malformasyonlar hem de orta 

kulak malformasyonları açısından daha detaylı değerlendirilmesi doğru olabilir.    

Çalışmada BT ve MRG sonuçları tekrar değerlendirilmiş ve farklı koklear 

hipoplazi tanısı olan kişilerde, koklear apetür ve koklear sinir durumları açısından 

farklılık gösterdiği görülmüştür. Sennaroglu ve arkadaşları (2013) yayınladıkları 

çalışmada koklear hipoplazisi olan bireylerde koklear apertür stenozu 

olabileceğini rapor etmişlerdir (49). Yapılan bu tez çalışmasında değerlendirilen 

112 kulaktan 46 tanesinin (%41,07) apertürü normal iken, 58 tanesinde (%51,79) 

apertür stenozu görülmektedir. Koklear apertür aplazisi olan sadece 8 kulak 

(%7,14) muvcuttur. Koklear apertür aplazisi, Koklear Hipoplazi Tip I, Tip II ve 

Tip III’te görülüken Koklear Hipoplazi Tip IV’te hiç görülmemektedir. Bununla 

birlikte koklear apetürün normal olduğu durumlar Koklear Hipoplazi Tip IV’de 

yoğunlaşmaktadır. Koklear apertür stenozu ise Koklear Hipoplazi Tip I ve Tip 

II’de yoğunlaşırken, Koklear Hipoplazi Tip III grubundan normal koklear apertur 

oranı diğerlerinden daha yüksektir.  

Koklear apertür durumu işitme kaybı açısından da çeşitlilik 

göstermektedir. Koklear aplazi olması durumunda çok ileri işitme kaybı ya da hiç 

cevap alınaması ile karşılaşılırken, koklear apertür stenozunda hafif dereceden çok 

ileri derece işitme kaybına doğru işitme kaybı farklılık göstermektedir. Subjektif 

testlerde cevap alınamayan kulaklar da yine bu grupta yer almaktadır. Koklear 

apertürü normal olanlarda da yine işitme kaybında çeşitlilik görülmektedir.   

Radyolojik değerlendirmelerde aynı zamanda koklear sinir durumları da 

değerlendirilmiş ve koklear apertürde olduğu gibi koklear sinirde de koklear 

hipoplazi türüne göre farklılık göstermektedir. Değerlendirilen kulakların 
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%41,07’sinde normal koklear sinir, %30,36’sında koklear sinir hipoplazisi ve 

%28,57’sinde de koklear sinir aplazisi mevcuttur. Koklear hipoplazilere sinir 

hipoplazilerinin ve aplazilerinin eşlik ettiği literatürde rapor edilmiştir (6,56,57). 

Ancak bu çalışmada, koklear sinirin normal olduğu oran koklear sinirin hipoplazik 

ve aplazik olduğu durumdan daha fazla gözlenmiştir. Özellikle Koklear Hipoplazi 

Tip I’de koklear sinir aplazisi daha fazla iken, Koklear Hipolazi Tip III’de normal 

sinir oranı en yüksektir. Koklear sinir aplazisi Koklear Hipoplazi Tip I, Tip II ve 

Tip III’de görülürken, koklear apertür aplazisinde olduğu gibi Koklear Hipoplazi 

Tip IV grubunda görülmemektedir. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda normal 

koklear sinir oranı %86, 67’dir. Koklear sinirin durumu işitme kaybını doğrudan 

etkilemektedir. Koklear sinir aplazisinin total işitme kaybına sebep olduğu ancak 

koklear sinir hipoplazisi durumunda ise rezidüel işitme olabileceği bildirilmiştir 

(57).  

Çalışma grubuna baktığımızda işitme cihazı kullanmayan, işitme cihazı, 

koklear implant ve beyinsapı implantı kullanan bireyler yer almaktadır. İşitme 

cihazı kullanmayan grup cihaz endikasyonu olmadığı için ve cihazından fayda 

görmediği için kullanmayan grup olmak üzere ikiye ayrılmaktadır. Vakaların 33 

tanesi işitme cihazı, 28 tanesi koklear implant ve 20 taneside işitsel beyinsapı 

implantı kullanmaktadır. Koklear sinirin durumu ve rezidüel işitmenin varlığı 

hastaya uygulacak olan amplifikasyonun belirlenmesinde önemli bir faktördür. 

İleri-çok ileri işitme kaybı olan bireyler, iç kulak malformasyonundan bağımsız 

olarak,  işitme siniri normal ise koklear implant için endikasyon oluşturmaktadır 

(11,12,46,58). Ancak, hipoplazik koklear sinirin de koklear implant için 

endikasyon oluşturabileceği literatürde yer alsada hipoplazik koklear sinir, koklear 

implant sonuçları değerlendirildiğinde koklear implant ve işitsel beyinsapı 

implantı açısından karar aşamasında bir ikilem yaratmaktadır (49,59-63). Bu 

çalışmada koklear sinir hipoplazisi olan ve koklear implant kullanan 5 vakada, 

koklear implant performansları değerlendirilerek, karşı kulaklarına işitsel 

beyinsapı implantı takılmış ve bu hastalara bimodal amplifikasyon şansı 

verilmiştir (kliniğimizde bu çalışmaya devam edilmektedir). Literatürde de, bu 

vakalar için bilateral koklear implant önerilebileceği rapor edilmiştir (64). Ayrıca, 

koklear implanttan hiç sonuç alınamadığında, koklear implant çıkarılarak 
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beyinsapı implatı yerleştirilmiş olan vakalar rapor edilmiştir (65). Koklear sinir 

hipoplazileri dikkate alındığında genellikle ileri-çok ileri işitme kaybı ile birlikte 

olduğu düşünülsede, yapılan bu çalışmada koklear sinir hipoplazisi olan 

kulaklardan bir tanesinde hafif derece, 5 tanesinde de orta-orta ileri derecede 

işitme kaybı olduğu görülmüştür. Taiji ve arkadaşlarının yayınladıkları çalışma da 

sensörinoral işitme kaybı olan 25 çocuktan 6 tanesinde hafif ve orta derece (35-

59dB) işitme kaybı olduğunu, MRG sonuçları incelendiğinde ise etkilenen 

kulaklarda koklear sinirin hipoplazik olduğunu rapor etmiştir (66). Elde edilen 

bulgular literatürü desteklemektedir.  

Literatüre baktığmızda sendromik olan sensörinöral iştime kayıpları, 

sendromik olmayan iştime kayıplarından daha azdır (2). Çalışmanın bulgularına 

baktığımızda, bir tane cri-du-chat sendromu, bir tane Down sendromu, 2 tanede 

Waardenburg sendromu ve 2 tanesinde de Goldenhar sendromu yer almaktadır. 

Literatür ile uyumlu olarak vakaların tamamına yakını da sendromik olmayan 

işitme kaybı grubundadır. Ayrıca 2 vakada da kraniofasiyal anomaliye 

rastlanmıştır. Literatüre baktığımızda, Branchio-oto-renal Sendromu, 

Waardenburg sendromu, Stickler sendromu, Neurofibromatosis, Treacher Collins 

sendromu, Pendred sendormu, Usher sendromu, Jervell & Lange-Nielsen 

sendromu, Alport sendromu, X’e bağlı sendromlar ve Wolfram sendromu işitme 

kaybı ile ilgili olduğu bildirilen sendromlardır (2,67). Ayrıca Pendred sendromu, 

Goldenhar sendromu, Waardenburg sendromu ve “CHARGE” sendromlarına dış 

kulak, orta kulak ve iç kulak anomalilerin eşlik ettiği rapor edilmiştir (68-71). 

Pendred ve Waardenburg sendromlarındaa geniş vestibuler akuadukt daha sık 

görülürken, CHARGE ve Goldenhar sendromlarında dış kulaktan, iç kulağa kadar 

farklı bölgelerde yapısal bozukluklar görülebilmektedir. Ancak bu sendromların 

hiç birisi doğrudan koklear hipoplazilerle ilişkilendirilmemiştir. Bu sendromlara 

sahip olan bireyler malformasyonun durumuna göre hem koklear implant hem de 

beyinsapı implantı açısından aday olarak değerlendirilebilir. Ayrıca, literatüre 

baktığımızda cri-du-chat sendromu ve iç kulak malformasyonları ile ilgili olarak 

yayınlanmış çalışma bulunmamaktadır.  

Çalışmanın bulgularını genel olarak değerlendirdiğimizde, koklear 

hipoplazi malformasyonunun işitme kaybı derecesi ve tipleri ile ilgili farklı 



 44 

 

 

varyasyonları olduğu görülmektedir. Ancak, işitme kaybı derecesi üzerinde, 

koklear yapıların tek başına etkili olduğunu söylemek zordur. Günümüz 

görüntüleme teknikleri ile ancak kemik malformasyonlar belirlenmekte ve bu 

yüzden kemik yapıların embriyolojik gelişimi değişikliğe uğrarken membranöz 

kısmın ne durumda olduğu tam olarak bilinememektedir. Ayrıca, kokleanın 

yapıları yanı sıra kokleadan işlemlenerek gelen sesin beyine ulaşıp işitmeyi 

meydana getirmesinde, koklear apertür ve koklear sinirin etkiside dikkate 

alınmalıdır. Ortaya çıkan işitme kaybı koklear yapıların, koklear apertür ve 

koklear sinirin ortak bir sonucudur. Çalışmada yer alan, koklear siniri normal iken 

subjektif testlerde cevap alınamayan üç kulakta bu kombinasyonun sonucu olarak 

ortaya çıkmış olabileceği düşünülmüştür.  
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6. SONUÇ VE ÖNERİLER 

Yapılan bu çalışma ile iç kulak malformasyonlarının alt grubu olan koklear 

hipoplazilerin odyolojik ve radyolojik sonuçları değerlendirilmiştir.  

Koklear hipoplaziye diğer iç kulak malformasyonlarının da eşlik ettiği 

görülmüştür. En çok eşlik eden malformasyon IP-1 olarak karşımıza çıkmıştır.  

Çalışmada yer alan koklear implant ve beyinsapı implantlantları 

ülkemizdeki sağlık politakaları doğrultusunda hepsinde tek taraflıdır.  

Koklear hipoplazi alt gruplarına baktığımızda en sık görülen tipin Koklear 

Hipoplazi Tip III olduğu söylenebilir.  

Koklear hipoplazi tip I grubunda subjektif testlerde cevap alınamayan 

kulak oranı en yüksetir. Koklear Hipoplazi Tip II grubu ise ikinci sıradadır. Buna 

bağlı olarak Koklear Hipoplazi Tip I ve Koklear Hipoplazi Tip II, ABI 

kullanıcıların en fazla olduğu iki grubu oluşturmaktadır. Ayrıca bu iki grupta 

koklear apertür stenozları, Koklear Hipoplazi Tip III ve Tip IV’dekinden daha 

yüksektir. Aynı zamanda koklear apertür aplazisi de görülmektedir. Bu iki grup 

koklear hipoplazi açısından değerlendirildiğinde ise Koklear Hipoplazi Tip I’de 

koklear aplazi oranı daha yüksekken, Koklear Hipoplazi Tip II’de koklear sinir 

hipoplazisi daha yüksektir.  

Koklear Hipoplazi Tip III alt grubuna baktığımız da ise subjektif testlerde 

cevap alınamayan kulaklar olduğu için ABI kullanıcıları çoğunlukla bu grupta da 

yer almaktadır. Ancak ABI kullanıcısı oranı Koklear Hipopalzi Tip I ve Tip II’den 

daha düşüktür. Koklear Hipoplazi Tip III’de ileri-çok ileri işitme kaybı ornaı en 

yüksektir ve buna bağlı olarak en yüksek koklear implant kullanıcısı bu grupta yer 

almaktadır. Ayrıca Koklear Hipoplazi Tip III grubuna koklear apertür ve koklear 

sinir açısındna baktığımızda normal koklear apertür ve koklear apertür stenozu bir 

birine yakın olmakla birlikte, normal apertür oranı daha yüksektir. Koklear apertür 

aplazisi de görülmektedir. Koklear sinire baktığımızda ise normal sinir izlenme 

oranı daha yüksektir ancak koklear sinir hipoplazisi ve aplazisi de mevcuttur.  

Koklear Hipoplazi Tip IV alt grubu, işitme kaybı açısından, istatistiksel 

olarak diğerlerinden farklılık gösteren tek gruptur. Ayrıca, hafif derece iştime 

kaybının bulunduğu tek gruptur. Subjektif testlerde cevap alınamayan kulak 



 46 

 

 

yoktur ve koklear sinir aplazisi ve koklear apertür aplazisine rastlanmamıştır. Bu 

gurupta koklear implant kullanıcısı mevcutken ABI kullanıcısı yer almamaktadır.  

Özellikle iletim ve mikst tip işitme kaybı olan kulaklarda, koklear 

hipoplazilerin yanı sıra orta kulak anomalilerinin eşlik ettiği görülmüştür. Ancak, 

BT sonucu sadece iletim ve/veya mikst tip işitme kaybı olduğunda orta kulak 

malformasyonları açısından tekrar incelenmiştir. Bu çalışmanın limitasyonu 

olarak değerlendirilmiştir. Tüm vakaların BT sonuçlarının hem orta kulak hemde 

iç kulak malformasyonlarının varlığı açısından değerlendirilmesi, bu 

malformasyonun birlikte görülme sıklığının belirlenmesi açısından önemlidir.  
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