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OZET

Cicek Cmar, B., Koklear Hipoplazi Tamsi Alms Bireylerde Odyolojik ve
Radyolojik Ozelliklerin Degerlendirilmesi., Hacettepe Universitesi Saghk
Bilimleri Enstitiisii, Odyoloji ve Konusma Bozukluklar1 Programi, Doktora
Tezi, 2015. I¢ kulak malformasyonlar1 sensérindral isitme kayiplarinin %20'sini
olusturmaktadir. Sennaroglu ve arkadaslar1 (2002,2010,2013), i¢ kulak
malformasyonlarini, radyolojik goriintime tekniklerini Kullanarak siniflandirmistir.
Bu simifladirma, Labirentin Aplazisi (Michel Deformitesi), Rudimenter otokist,
Koklear aplazi, Ortak kavite, Inkomplet partisyonlar (IP-1, IP-11, IP-I1I), Koklear
hipoplaziler (KH-1, KH-II, KH-I1I, KH-1V), Genis Vestibuler Akudukt Sendromu
(GVAS) ve Koklear apertiir stenozu olmak iizere sekiz ana gruptan olusmaktadir. I¢
kulak malformasyonlar: igerisinde KH’lerin oran1 %15°tir. Ancak, dort farkli alt
grubu olan KH’de isitme kaybmin (IK) nasil degisiklik gosterdigi tam olarak
bilinmemektedir. Yapilan bu c¢alisma ile KH’de odyolojik ve radyolojik
degisikliklerin dort alt grubu dikkate alinarak degelendirilmesi hedeflenmistir.
Calismaya en az bir kulaginda KH tanis1 alan 66 birey dahil edilmis ve toplam 112
kulak degerlendirilmistir. Calismaya, yaslar1 1 ile 60 arasinda degisen 42 kadin, 24
erkek birey katilmistir. Odyolojik degerlendirmede davramigsal testler, ABR ve
timpanometri testleri kullanilmistir. IK derecesi ve tipi belirlenirken davranissal test
sonuclar1 dikkate alinmistir. Radyolojik goriintiillemede ise katilimcilarin mevcut BT
ve MRG sonuglari yeniden degerlendirilmistir. KH-I, KH-11 ve KH-11I, IK derecesi
ve tipleri agisindan birbirlerinden istatiksel olarak farkli degildir ancak KH-IV diger
ic gruptan istatistiksel olarak farklidir. KH-1V hafif derece ve orta-orta ileri isitme
kaybinin en yiiksek oldugu gruptur. Digerlerinden farkli olarak bu grupta davranigsal
testlerde hi¢ cevap alimamayan kulak ve ABI kullanici yoktur. En yiiksek ABI
kullanicist sayist KH-1’de ve en yiiksek KI kullanicisi sayist ise KH-IIIde dir.
Koklear apertiir (KA) durumlarina baktigmizda, KH-1 ve KH-II"de KA stenozu orani
yiiksektir ancak KA aplazilerde yer almaktadir. KH-III’de normal ve stenotik olan
KA orant birbire yakindir ancak normal KA oran1 daha yiiksektir. Ancak KH-1V
normal KA orani en yiiksek olan ve hi¢ KA aplazisi olmayan gruptur. Koklear sinir
durumlarina baktigimiz da ise, koklear apertiirlerde oldugu gibi, KH-IV diger
gruplardan faklilagmaktadir. KH-1’de en ¢ok koklear sinir aplazisi, KH-II’de ise en
cok koklear sinir hipoplazisi yiiksektir. KH-1Il de ise normal sinir orani yiiksek
olmakla birlikte hem hipoplazi hem de aplazi goriilmektedir. Ancak KH-IV’de
koklear sinir aplazisine rastlanmamaktadir. KH-IV tipinin, diger ii¢ gruptan isitme
kayb1 derecesi, koklear apertiir ve koklear sinir agisindan farkli oldugu ortaya
konmustur.

Anahtar Kelimeler: Odyolojik degerlendirme, I¢ kulak malformasyonlari, koklear
hipoplazi, koklear apertur, koklear sinir
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ABSTRACT

Cicek Cinar, 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. Sennaroglu 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-1, CH-11, CH-III,
CH-1V), 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-1, CH-Il and CH-I1I were
not statistically significantly different from each other but CH-1V 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-1V subgroup. CH-I1 group has the highest ABI user and
CH-111 group has the highest CI users. When examining cochlear apertures (CA), in
CH-1 and CHe-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-1V, normal CA ratio was highest
and also there was no aplasia of CA. When examining cochlear nerve status of
subjects, CH-1V was different form other three groups, like in CA status. In CH-I,
cochlear nerve (CN) aplasia rate, in CH-11 CN hypoplasia rate was highest. However,
in CH-II1, normal CN rate was highest but there was also hypoplasi and aplasia of
CN. In contrary to other three groups, in CH-1V 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. GIRIS

Isitme akustik enerjinin, dis kulak, orta kulak ve i¢ kulak boyunca
ilerleyerek isitme siniri aracilign ile beyne iletilmesidir. Isitme kaybi ise bu
yollardan herhangi birinde problem olmasi sonucu ortaya c¢ikmaktadir. Isitme
kayiplari, konjenital ve kazanilmis kayiplar olarak ikiye ayrilmaktadir. Hem
konjenital hem de kazanilmis isitme kayiplari, teratojenik etki, genetik faktorler,
cevresel faktorler, gecirilmis hastaliklar, ototoksisite, giiriiltiiye maruz kalma gibi
farkli faktorlere bagli olarak ortaya cikmaktadir (1-3). I¢ kulagin kemik
malformasyonlar1 da isitme kaybi sebepleri arasinda sayilmaktadir. i¢ kulak
malformasyonlarinin gebelikte fetusun embriyolojik gelisimi esnasinda meydana
gelen gecikmeler ile ortaya ciktig diisiiniilmektedir. I¢ kulak malformasyonlari ilk
olarak 1978 yilinda Jackler tarafindan  Polytomografi  kullanilarak
smiflandirilmistir  (4). Ancak giliniimiizde gelisen radyolojik goriintiileme
teknolojisi ile siiflandirmalar revize edilmistir. Giinlimiizde kullanilan en yaygin
siniflandirma Sennaroglu ve arkadaglari (2002, 2010, 2013) tarafindan yapilan
simiflandirmadir (4-6). En son yapilan siniflandirmada i¢ kulak kemik
malformasyonlari, labirentin aplazi (Michel deformitesi), rudimenter otokist,
koklear aplazi, ortak kavite, kokleanin inkomplet partisyonlart (inkomplet
partisyon Tip-I, Tip-11 ve Tip-11), koklear hipoplaziler (KH Tip-1, Tip-Il, Tip-IlI,
Tip-1V), genis vestibuler akuadukt sendromu ve koklear apertiir anomalileri
olarak 8 gruba ayrilmistir (6). I¢ kulagin kemik malformasyonlarina bagl isitme
kayb1 oraninin %20 oldugu bilinmektedir (5,7,8). I¢ kulak malformasyonlari,
genellikle bilateral sensorinoral igitme kaybi ile karsimiza c¢ikmaktadir. Yeni
dogan isitme kayb1 taramalarinin artmasiyla birlikte tek tarafl isitme kayiplarinda
da bu oranin daha yiiksek oldugu bildirilmistir (9). I¢ kulak malformasyonlari ile
ilgili olarak bildirilmis, isitme kayb1 derecelerinin ve tiplerinin, malformasyonun
tipine gore nasil farklilik gosterdigi literatiirde detayli olarak yer almamaktadir.
Malformasyonlarin tipleri aynistirilmadan genel bir terim olan i¢ kulak
malformasyonlar tizerinde durulmaktadir (10). Literatiire baktigimizda, i¢ kulak
malformasyonlari ile ilgili yapilmis olan odyolojik ¢alismalar genellikle koklear
implant degerlendirmesi ve takibi iizerinde durmaktadir (11,12). I¢ kulagm kemik

malformasyonlarinin daha detayli siniflandirilmasi ile belirlenen gruplarin



birbirlerinden radyolojik olarak ¢ok farkli oldugu goriilmiistiir. Isitme kaybi
derece ve tiplerinin bu gruplar arasinda nasil farklilastigi yoniinde yapilmis
calismalara ¢ok rastlanmamak ile birlikte Klinik ¢alismalarda i¢ kulak
malformasyonu tanis1 almig olan bireylerde odyolojik farkliliklar dikkat
¢ekmektedir.

Odyolojik degerlendirme yapilirken, subjektif ve objektif testler
kullanilmaktadir. Isitme kaybi derecesi ve tipi bu testler dogrultusunda
belirlenmektedir. Subjektif testler, davranigsal testleri kapsamaktadir. Bu testler
yetiskinlerde ve ¢ocuklarda farklilik gostermekdir. Cocuklarda davranigsal testler
secilirken, ¢ocugun kronolojik yasi, bilissel ve fiziksel durumu 6nemlidir (13).
Cocuklarda kullanilan objektif testler ise akustik immitans, otoakusitk emisyon ve
isitsel uyarilmis beyinsapi testleri olarak karsimiza ¢ikmaktadir (14,15).

Ic kulak yapilari degerlendirilirken, kemik yapilar1 daha iyi gdstren
Bilgisayarli Tomografi (BT) ve yumusak dokular1 daha iyi gdsteren Manyetik
Rezonans Goriintiileme (MRG) teknikleri kullanilmaktadir (16).

Yapilan bu tez ¢aligmasi ile i¢ kulagin kemik malformasyonlarinin bir
parcas1 olan koklear hipoplazilerin tiplerine gore, isitme kaybi1 derecesi ve
tiplerinin odyolojik olarak belirlenmesi ve ayni zamanda koklear apertiir ile
koklear sinir durumlarinin  radyolojik  goriintiilemelere  bagli  olarak

degerlendirilmesi hedeflenmistir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Kulagmm Embriyolojik Gelisimi

Kulak erken donem embriyolojik gelisimine, dis kulak, orta kulak ve ig
kulak doku olusumlar1 ile merkezi sinir sistemi olustuktan hemen sonra baslar. Bu
ti¢ farkli yapiyr olusturan dokular, farkli yerlerden koken alan g¢ok sayida
embriyolojik kaynaktan meydana gelmektedir. Normal isitme i¢in tiim bu
kisimlarin birbirine paralel bir sekilde gelismesi gerekmektedir (17). Dis kulak
aurikulasi, gebeligin dordiincii haftasinda olusmaya baslarken, orta kulak
gelisiminin ise yaklasik olarak gebeligin ti¢iincii haftasinda basladigi tahmin
edilmektedir. Orta kulak kemikgikleri ise ilk olarak altinci ve yedinci haftalarda
goriilmeye baslamaktadir. Malleus ve inkus on besinci haftada yetiskin
boyutlarina ulasip kemiklesmeye baslarken, stapes on sekizinci haftada
kemiklesmeye baslamasina ragmen otuzikinci haftaya kadar yetiskin boyutlarina
ulagsmamaktadir. Farengeal alan ile orta kulak boslugu arasinda genis bir kisim yer
almaktadir. Bu kisim, gelisim igerisinde uzayip daralarak yaklasik olarak on
dordiincii hafta civarinda 6staki tiiplinli meydana getirir. Imm’den baslayarak
dogumda 13mm olacak sekilde ¢cok hizli bir sekilde gelisir. Oztaki tiipii dogumdan
sonraki birkag¢ yilda da degismeye devam etmektedir (17).

I¢ kulagin embriyolojik gelisimine baktigimizda, i¢ kulak neuroectoderm
tizerinde bir placode (endodermal doku kalinlasmasi) olarak yaklasik olarak
gebeligin yirmidordiincii ve yirmialtinc1 giinlerinde olugsmaya baglamakta ve otik
kesecikler segilebilmektedir. Besinci haftada otokist, dorsal kisma dogru giden
endolenfatik kanal ve ventromedialde daha genis bir koklear kanal olarak iki farkli
kisim gelistirmektedir. Altinci haftanin ilk donemlerinde koklear kanal genisler ve
yarim sarmali olusturmak i¢in kivrilmaya baglar. Otokistin vestibuler kisminda
semisirkuler kanallar (SSK) olugmaya baslamistir. Altinci haftanin sonunda
SSK’larin tiim hatlar1 olugsmustur ve kokleanin bir kivrimi tamamlanmuistir.
Sekizinci ve dokuzuncu haftalarda oval pencere ve yuvarlak pencerinin yaninda
kokleanin perilenfatik boslugu olusmaktadir. Onunucu haftada koklea yaklasik

olarak 2,5 kivrimi tamamlayarak yetiskin formuna ulasir (17).



2.2. Kulak Anatomisi ve Fizyolojisi

Isitme ve vestibiiler sistem ile ilgili yapilar kafatasinda temporal kemik
icerinde yer almaktadir. Temporal kemik timpanik, mastoid, skuaméz ve petroz
kisim olmak iizere dort ana kisimdan olusmaktadir. Temporal kemik ayni
zamanda, isitsel olmayan yapilarla baglant1 saglayan, styloid process ve zygomatic
process olmak tizere iki ¢ikintiy1 da icermektedir. Kulak kanali temporal kemigin
timpanik kismindan ge¢mekteyken, orta kulak ve i¢ kulak yapilari temporal
kemigin petréz kisminda yer almaktadir (15)

Kulak, dis kulak, orta kulak ve i¢ kulak olmak iizere ii¢ kisimdan
olusmaktadir. I¢ kulak ise dengeden sorumlu olan vestibul ve isitmeden sorumlu

olan kokleadan olugmaktadir (18)

2.2.1. Dis Kulak

Dis kulak, Konka (kulak kepgesi, auricle, pinna) ve dis kulak kanalindan
meydan gelmektedir. Konka igin, akustik olarak en 6nemli kisim denebilir. Dig
kulak kanali, “S” seklide, yaklagik 2.5cm uzunlugunda ve 0.6cm ¢apindadir
(18,19).

Dis kulak, gevreden gelen seslerle orta kulak arasindaki ilk baglantiyr
kurar. Konka ve dig kulak yolu sesin islemlenmesine en az katkida bulunan
yapilardir (15). Kulak kepgesi ve kulak kanali seklerinden dolay: farkli
rezonanslara sahiptir. Konka 5300Hz civarinda bir rezonansa sahipken, kulak
kanali rezonansi yaklasik olarak 3000Hz civarindadir (20,21). D1s kulak 6zellikle
sesin lokalizasyonunda 6nemli bir rol oynamaktadir. Sag ve sol kulak bagin farkli
taraflarinda yer aldigi i¢in sesin kulaga ulasma siiresinden faydalanarak ses

lokalizasyonuna katki saglar (21).

2.2.2. Orta kulak

Orta kulak, dis kulak kanalinin sonuda yer alan timpanik membran ile
malleus, incus ve stapes olarak adlandirilan ii¢ kii¢iik kemikgikten olusmaktadir.
Iki kii¢iik kas olan tensér timpani kas1 ve stapedius kas1 da orta kulakta yer
almaktadir. Mallesun manubriumu timpanik mebrana yerlesmisken, bas kismi

inkusa baglanmaktadir. Stapesin tabani koklea {izerinde oval pencerede yer



almaktadir. Fasiyal sinirin bir dali olan Chorda Tympani (tat alma ve aci1 hissetme
fibrillerini tasir) orta kulak boslugu boyunca ilerlemektedir. Orta kulak boslugu
Ostaki tlipti araciligi ile farenkse baglanmaktadir (18).

Orta kulak, gelen akustik sinyalleri mekanik titresimlere ¢evirir. Dis kulak
kanalindan gelen ses timpanik membrani titrestirir. Titregsen timpanik membran da
malleusu titrestirir, bdylece tiim kemikgik zincir titregsmis olur. Stapesin tabanina

ulasan titresim ile ses oval penceden i¢ kulaga iletilmis olur (21).

2.2.3. I¢ Kulak

I¢ kulak, temporal kemigin petroz kisminda yer alir ve gevresindeki kemik
yapt osseous labyrinth ya da bony labyrinth olarak adlandirilir. I¢ kulak
morfolojik olarak kemik (bony, ossedz) labirent ve zar (memnranoz) labirent
olarak ikiye ayrilmaktadir. Membranz labirent, kemik yap1 igerisinde yer alir ve
kemik labrentin seklini takip eder. Isitmenin sensdr organi olan korti organi
membrandz labirent tizerinde yer almaktadir. Kemik labirent vetibul, koklea ve
semisirkiiler kanallar olmak tizere {i¢ kistmindan olusmaktadir (20). Vestibul,
kemik labirent icerisinde koklea ve semisirkiiler kanallarin arasinda yer
almaktadir. Vestibul igerisinde, vestibuler sisteme ait, basin dogrusal hareketine
duyarli sakkul ve utikul yer almaktadir. Oval pencere ve yuvarlak pencere
araciligl ile timpanik kaviteye baglanmaktadir (15). Semisirkiiler kanallar, ii¢
farkli ortogonal kanal dizisinden olugsmaktadir. Her kanal basin farkli agisal
hareketlerine duyarlidir (22).

Koklea, isitmenin sensOr organini igeren salyangoz seklindeki kemik
yapidir (20). Insan kokleas: yaklasik olarak 2,5 kivrimli olup diiz halinin uzunlugu
3.1-3.3cm arasida degismektedir. Yiiksekligi ise yaklagik olarak 0.5cm kadardir
(18). i¢ kulak ile orta kulak arasindaki baglanti stapes tabam ve oval pencere
aracilig1 ile saglanmaktadir (20).

Kokleanin merkezinde pordz bir yapida olan modiolus yer almaktadir.
Modiolusun pordz yapisi, internal auditory meatus’dan isitme sinir fibrillerinin
gecisine olanak saglamaktadir. Modilousdan ossesus labirent bosluguna dogru
ilerledikge kemik bir osseus spiral lamina kokleanin merkezinden ¢evresine dogru

kivrilmakta ve kokleay1 kabaca alt ve iist kisim seklinde bolerek scale vestibuli ve



scale timpani’yi olusturmaktadir. Scale timpani ve scale vestibuli kokleanin
apeksinde helicotrema’da birlesmektedirler. Spiral laminanin, basilar membran ile
birlestigi alt kisim ise scale media olarak adlandirilmaktadir. Spiral lamina ve
basilar membranin genislikleri koklanin apeksi ve basalinde ters iliskili olarak
degismektedir. Spiral lamina basalde genisleyip, apekste daraliken, basilar

membran basalda dara olup, apekste genislemektedir (Bkz. Sekil 2-1) (20).

Helicotrema

Modiolus . 5
Reissner’s

scala

vestibuli spiral

ganglion

basilar

vestibular 7
nerve f

Sekil 2. 1. Koklear sinrin modiolustan korti organina gegisini gostren koklea kesiti
(Solda). Kokleanin membran6z komponentleri ve kemik koklear kanallarin

gorlintiisi (20).

Kokleanin membrandz labirenti, kemik labirentin seklini takip etmekte ve
liciincii bir bolme olan scale media’yr meydana getirmektedir (15,20). Isitme ve
vestibuler i¢in sensor hiicreler memebrandz labirent lizerinde yer almaktadir
(15,20). Tiim i¢ kulak sivi1 ile doludur ancak membranéz labirent igerisindeki sivi,
kemik labirent igerisindeki sividan farklidir. Kemik labirent, beyin omurilik
stvisina benzeyen ve sodyum acisinda zengin olan perilenf ile dolu iken
memebrandz labirent hiicre i¢i sivilara benzeyen ve potasyum orani yiiksek olan
endolenf ile doludur (15). Isitmenin sensdr orgami, kokleanin memebrandz
labirenti igerisinde yer almaktadir (20). Membrandz labrentin sinirlari {stten
Reissner’s membrani, alttan basilar membran ve lateral kisimdan da kokleanin dig
duvari ile belirlenmektedir. Isitmenin sensér orgami olan Korti organi basilar
membran iizerine yerlesmistir. Sekil 2-2°de korti organinin major yapilar1 yer

almaktadir (20).
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Sekil 2. 2. Korti organin temel noral yapilarini gosteren kesit (20).

Membran6z labirent ve endolenf, koklea ve vestibul igerisinde ductus
reuniens adi verilen kiigiik kanal araciligi ile devam etmektedir. Memebrandz
labirent ayn1 zamanda endolymphatic duct araciligi ile beynin dura kismina gider
ve endolynphatic sac ile sonlanir. Kemik labirentin perilenfi, dar bir kemik kanal

olan koklear aquaduct aracilig1 ile beyin omurilik sivisina baglanir (15).

Gelen ses enerjisi, dis kulaktan gegerek orta kulaga dogru ilerleyerek
stapes tabanini titrestirmektedir. Stapes tabani i¢ kulagin iki 6nemli penceresinden
biri olan oval pencereyi titrestirerek, i¢ kulak sivilarinin hareketlenmesini
saglamaktadir. Bu titresim hareketi skala vestibuliden baglar, helikotermanin
cevresinden skale timpani araciligr ile yuvarlak pencereye ulasir. Stapesin ige
dogru olan bir hareketi, yuvarlak pencerenin disariya dogru hareket etmesine
neden olur. Bu basing dalgas1 scale vestibuli {izerinde devam eder ancak buradaki
basing skale timpanideki basingtan daha yiiksektir. Meydana gelen bu basing

farki, koklear kismin hareket etmesine sebep olur (21). Kadavralarla yaptigi



calismalarla, kokleanin vibrasyonunda ilk bahseden kisi von Bekesy’dir. von
Bekesy’e gore stapesin tabaninda baglayan titresim, basilar membran iizerinde,
kokleanin basalinden apekse dogru hareket etmektedir (Bkz, Sekil 2.3). Aym
zamanda, von Bekesy, basilar membranin sertliginin (stiffness) basalde daha
yiiksek, apekste ise daha az oldugu belirtmistir. Basilar membranin bu 6zelligi
farkli frekanslara gore farkli bolgelerin titresmesini saglamaktadir. Basalde
yiiksek frekanslara daha iyi cevap elde edilirken, apekse dogru algak frekanlara
spesifik cevap elde edilmektedir. Boylece basilar membran dogal filtre olarak
gorev yapmakta ve bu da tonotopik organizasyonu saglamaktadir (21).

Koklear kisminin titresmesi ile meydana gelen mekanik enerjinin tiiy
hiicrelerinin ~ strereocilia’lart1  ve tectorial membran titresir, bdylece
elektrokimyasal sinyallere doniistiiriilen bilgiler afferent isitme siniri lifleri ile

beyne tasinmaktadir (21). Sekil 2.4’te kokleanin sematik gosterimi yer almaktadir.

To
vestibular
system

Reissner’s membrane

Helicotrema
Stapes

\* Acoustic energy
=
1

Scala vestibuli

\ Scala media
Round /'\ Cochlear (endolymph)
window ~ partition

Sekil 2. 3. Kokleada ses iletimi (21)
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Sekil 2. 4. Kokleanin sematik gosterimi (21).

2.3.  I¢ Kulak Malformasyonlari

I¢ kulagin normal embriyolojik gelisimine baktigimizda, i¢ kulak
yapilarinin, tiglincli haftada olugsmaya basladigin1 ve yaklasik olarak yedinci ve
sekizinci haftaya kadar gelismeye devam ettigini gérmekteyiz (23). Bu gelisimsel
siirecte meydana gelebilecek herhangi bir gecikme, i¢ kulak yapilarinin tam olarak
olusmamasina veya normalden daha kiiciik bir kokleaya neden olmaktadir (24).
Bu gecikme, genetik faktorlere bagli ya da gebeligin dordiincii ve sekizinci
haftalart arasinda teratojenik etkiye maruz kalinmasi ile ilgili olabilmektedir.
Genetik faktorler resesif ya da dominant olabilmektedir. Bu isitme kayiplart tek
basina goriiliirken baz1 durumlarda sendromlar da eslik edebilmektedir (23). i¢
kulak malformasyonlari, Jackler ve arkadaslart tarafindan 1987 yilinda
Polytomograf’ye dayanan radyolojik ve odyolojik bulgular dogrultusunda
yapilmistir  (4). Ancak daha sonrasinda meydana gelen bu gecikmelerin
tanimlanmasi ve isimlendirilmesi i¢in farkli siniflandirmalar yapilmis ve farkli
terminolojiler  kullamilmistir.  Kulak  malfromasyonlarinin  histopatolojik

smiflandirilmasinda kullanilan aplazi (aplasia), hipoplazi (hypoplasia), ve
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displazi (dysplasia) gibi terimlerin bilinmesi anomalilere verilen isimlerin
anlasilmasi agisindan 6nemlidir. Aplazi organin, hi¢ gelismemis olmasi anlamina
gelirken, hipoplazi normalden daha az gelismis olmasi anlamina gelmektedir.
Displazi ise gelisim asamasinda normalden farklilasma olarak tanimlanmaktadir
(8). Yapilan ilk siniflandirmanin ardindan teknolojik gelismelerle birlikte, i¢ kulak
yapilarindaki malformasyonlar farkli goriintiileme teknikleri kullanilarak
siniflandiriimaya baslanmustir. Ozellikle ileri derecede sensérindral isitme kaybi
(SNIK) olan bireylerde koklear implantasyon &ncesinde, i¢ kulak yapilarinin ve
isitme sinirinin durumu hakkinda bilgi elde etmek amaciyla Bilgisayarl
Tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans Goriintileme (MRG) yapilmaktadir
(4,16). 1987 yilinda yaptigi ilk smiflandirmanin yeni goriintilleme tekniklerini
kullanarak yeniden diizenledigi ¢alismada, Jackler (2010) i¢ kulagin konjenital
anomalilerini sadece Membran6z Labirent Malformasyonlar1 ile Kemik (0sseous)
ve Membrandz Malfromayonlar olmak {izere iki genis kategoriye ayrilmaktadir
(8). Otik kapsiil ile ilgili olan malformasyonalar radyolojik olarak
goriintiilenebildikleri i¢in daha detayli tanimlanmakta ve ayristirilmaktadir. Ancak
membrandz labirent bozukluklarima goriintiileme ile karar verilememektedir.
Bunun sonucu olarak da dogustan sensorindral isitme kaybi olanlarin sadece
%20’sinde radyolojik olarak gosterilebilen i¢ kulak anomalisi vardir. Semisirkiiler
kanal (SSK) ve i¢ kulak akuaduktlar: ile ilgili yapilmis ¢alismalar daha azdir.
Dogustan isitme kayiplarmin yaklasik olarak %80’inde ise memebrandz labirent

ile smirlt malfromasyonlarin oldugu diistiniilmektedir (4,23).

Literatiirde yaygin olarak kullanilan diger sinifandirma ise Sennaroglu ve
arkadaglar1 (2002) tarafindan yapilan siniflandirmadir (4). Sennaroglu ve

arkadaslari tarafindan yapilan ilk siniflandirma Tablo-2.1’de verilmistir.
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Tablo 2. 1. i¢ Kulak Malformasyonlarmnin Siniflandiriimas: (4)

IC KULAK MALFORMASYONLARI

Kokleovestibuler Vestibuler Malformasyonlar Vestibuler ve Koklear
Malformasyonlar Aquaduct Malformasyonlari
1. Michel Deformitesi: 1. Vestibule dilatasyonu 1. Vestibular aqueduct
Tam labirentin 2. Semisirkiiler Kanal 2. Koklear akuedukt
aplazisi 3. Internal Akustik
2. Koklear aplazi Kanal 1AK)

3. Ortak Kavite

4. Inkomplet Partisyon
Tip |

5. Kokleovestibuler
Hipoplazi.

6. Inkomplet Partisyon
Tip Il: Mondini

malformasyonu

Sennaroglu ve arkadaglar tarafinfan 2002°de yapilan ilk siiflandirma,
2009 ve 2013 yillarinda revize edilere, alt gruplara 6zellestirilmis ve yeniden
tanimlanmistir (5,6). Yapilan bu tez caligmasinda, yapilan son siniflandirma

kullanilacag igin detaylarina asagida yer verilmistir (6).

2.3.1. Labirentin Aplazisi (Michel Deformitesi )

Koklea, vestibul ve semisirkuler kanallar, vestibuler akuadukt ve koklear
akuadukt yoktur (6). Bir¢ok hastada, internal akustik kanal sadece fasiyal
kanaldan olusmaktadir. Fasiyal sinir disinda bir sinir mevcut degildir (5).
Odyolojik olarak degerlendirildiginde genellikle isitme gozlenmemektedir. Ancak
bazen sadece alcak frekanslarda vibrotaktil uyarima bagli olarak esik varmis gibi
goriilebilir. Bu vakalarda i¢ kulak yapilari olmadigi icin Isitsel Beyinsapi
Implantlar1 (Auditory Brainstem Implants- ABI) isitmenin saglanabilmesi icin tek

secenektir (6).
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2.3.2. Rudimenter otokist

Otik kapsiiliin, yuvarlak ya da oval seklinde olan, tamamlanmamis
milimetrik goriintiisiidiir. Genellikle internal akustik kanal yoktur. Odyolojik

bulgular, labirentin aplaziye benzemektedir (6).

2.3.3. Koklear Aplazi

Koklear aplazi, normal ya da genislemis vestibiil yapilarin olmasina
ragmen kokleaya ait herhangi bir yapinin olmamasi seklinde tanimlanmaktadir
(5). Koklear aplazi, zaman zaman ossifiye koklea ile Karistirilabilmektedir.
Ossifiye kokleada, kokleanin bazal sarmali orta kulaga dogru bir siskinlik
(bulging) olustururken, internal akustik kanal Onilindeki kemik alan normal
siirlardadir. Ancak koklear aplazide boyle bir siskinlik yoktur (4). Genislemis
vestibulii olan koklear aplaziler, ortak kavite ile karistirilabilir. Genislemis
vestibulii olan koklear aplazilerde, vestibul ve semisirkiiler kanallarmn dis
goriinlisii normaldir. Semsirkiiler kanallarda bazen genislemis goriinebilir (5).
Odyolojik bulgular1 genellikle labirentin aplazisinde oldugu gibidir ve yine ABI
icin adaydirlar (6).

2.3.4. Ortak Kavite

Ortak kavitede (Common Cavity-CC) Koklea ve vestibiil herhangi bir
farklilasma goOstermeksizin ortak, oval ya da yuvarlak, bir bosluk meydana
getirmektedir. Genis ‘ortak kavitesi’ olan hastalarda internal akustik kanal (IAK)
genis iken; daha kiigiik ortak kavitesi olanlarda daha dardir (4). Genellikle
bilateral c¢ok ileri derecede sensOrindral isitme kaybi ile seyretmektedir.
Kokleovestibuler sinir varligi radyolojik olarak goriintiilenebiliyor ise koklear

implant yapilabilir (6).

2.3.5. Kokleanin inkomplet Partisyonlar: (IP)

Inkomplet partisyonda, kokleanin dis yapilart normal kokleya benzemekle
birlikte igyapilar1 olan modiolus ve interskaler septa eksiklikleri vardir ve bu

farkliliklara gore ti¢ farkli gruba ayrilmaktadir (5,6).
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inkomplet Partisyon Tip I- (IP-1)

Inkomplet Partisyon Tip 1 (IP-1), aym zamanda “kistik kokleavestibuler
malformasyon” olarakta adlandirilmaktadir (4). Bu anomalinin hem kokleayr hem
de vestibiilli igeren iki komponenti vardir. Kistik koklea goriintiistine, ¢ok fazla
genislemis kistik bir vestibiil eslik etmektedir. Kokleanin i¢yapilari olan modiolus,
cribriform plate ve interscalar septa eksiktir. Kokleaya kistik seklini veren

modiolus’un olmamasidir (4,25).

Inkomplet Partisyon Tip 11

Inkomplet Partisyon Tip II (IP-11) malformasyonu literatiirde “Klasik
Mondini” deformitesi olarakta adlandirilmaktadir. Embriyolojik gelisim sirasinda,
IP-II’'nin, IP-I’e goére daha ge¢ donemde meydana gelen gecikmeden
kaynaklandig1 s6ylenebilir (25). Koklea ve vestibiiliin boyutlar1 normale yakindir
ve ayni zamanda kokleanin igyapilari daha ¢ok gelismistir. Moduolusun basal
kism1 mevcuttur, minimal dilate vestibul ve genis vestibuler akuadukt eslik

etmektedir. Orta ve apikal sarmallar kistik bir goriintii olusturmaktadir (5,6,25).

Inkomplet Partisyon Tip III

Inkomplet Partisyon Tip III (IP-111), daha oncesinde, X’e bagl isitme
kayiplarinda ortaya c¢iktigi goriilmiistiir. Ancak sonrasinda Sennaroglu ve
arkadaslar1 (2006) tarafindan tekrar degerlendirdiginde inkomplet partisyonlarin
bir alt grubu oldugu gorilmistir (5-7). Bu malformayonda modiolus hig

izlenmezken, interskalar septa vardir. Koklea normal koklea boyutlarina yakindir

(6).

2.3.6. Koklear Hipoplazi

Koklear hipoplazi (KH), boyutlar1 normalden kiigiik olan koklea olarak
tanimlanmaktadir. Sennaroglu (2010) “1,5 sarmaldan kii¢iik koklea” taniminin
hipoplazik koklealar i¢in kullanimi daha dogru olacagini belirtmistir (5). Ayrica,
yine ayni c¢alismada koklear hipoplazi grubu, inkomplet partisyonlarda oldugu

gibi kokleanin i¢yapilarinin durumuna gore once 3 grup olarak daha sonra ise 4
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grup seklinde alt siniflarina ayrrmistir (5,6). Sekil 2.5’te koklear hipoplazi tipleri

sematik olarak gosterilmektedir.

Koklear Hipoplazi Tip I (Bud-like cochlea)

Koklear hipoplazi Tip | (KH-I)’de, koklea internal akustik kanaldan
yiikselen kiigiik bir “bud” yani tomurcuk seklindedir. Igyapilar1 cok bozuk oldugu

icin modiolus yoktur ve interskalar septum ayirt edilememektedir (5,6).

Koklear Hipoplazi Tip 11

Koklear hipoplazi Tip Il (KH-II) kistik hipoplazik koklea seklinde
tanimlanabilir. Modiolus ve interskaler septast olmayan kiigiik bir koklea
seklindedir. Di1s yapis1 normal kokleaya benzerdir. Internal akustik kanal ile genis
bir baglant1 yaptig1 i¢in gusher yani BOS kagagina sebep olabilir. Koklear implant
ameliyatt sirasinda, elektrodun internal akustik kanala girme riski vardir.

Vestibuler akuadukt genistir ve vesitiil ¢ok az dilatedir (5,6).

Koklear Hipoplazi Tip 111

Koklear hipoplazi Tip Il (KH-II1), iki sarmaldan daha az kivrimi olan
koklea olarakta tanimlanabilir. Normalden daha kisa modiolus ve interskalar
septumlar: daha az olan bir kokleadir. Kokleanin ikiden daha az sayida kivrimi
vardir. Kokleanin i¢ ve dis yapilari, normal kokleaya yakindir ancak boyutlari

daha kiigiiktiir. Vesitbiil ve semirkiiler kanallar da hipoplazik olabilir (5,6).

Koklear Hipoplazi Tip IV

Koklear hipoplazi tip IV (KH-1V) malformasyonunda kokleanin basal
kivrimi hemen hemen normal boyutta ve goriintiidedir. Orta ve apikal kivrimlar
ileri derecede hipoplazik ve normalden farkli olarak anterior yerlesimlidir. Fasiyal
sinirin labirentin segmenti kokleanin anterior kismina yerlesmistir (6).

Asagida koklear hipoplazi tiplerinin sematik gdstermi yer almaktadir.

Sekiller Sennaroglu (2015)’ten alinmstir (26).
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CH-| CH-I CH-IIl

Sekil 2. 5. Koklear Hipoplazi Tipleri sematik gosterimi (26).

2.3.7. Genis Vetibuler Akuadukt Sendromu (GVAS)

Genis Vestibuler Akuadukt Sendromu (Large vestibular aqueduct
syndrome-LVAS) normal koklea, vestibul ve SSK’larin varliginda vestibuler
akuaduktin genis olmasidir. Bu genislik postrior labirent operculum arasindaki

orta noktanin 1,5mm’den daha fazla oldugu durum olarak tanimlanmaktadir. (5,6).

2.3.8. Koklear Apertiir Anomalileri

Koklear apertur (KA) internal akustik kanalin fundusu ile modiolus tabani
arasinda yer alan, spiral gangliondan koklear nucleusa giden koklear sinir
liflerinin gegtigi kemik kanaldir. Bu kanallar bilgisayarli tomografi ile
gosterilebilmektedir. Koklear kanalin hipoplazik ya da aplazik oldugu durumlar
olabilir. Koklear kanalin olmadigi durumlara genellikle koklear sinir agenezisi
eslik etmektedir. Ancak koklear kanal hipoplazik ise kokelar sinir hipoplazik ya
da aplazik olabilir (6).

2.4.  lIsitme Kayiplar

Isitme kaybi, isitme hassasiyetinin, fizyolojik nedenlere bagli olarak
azalmasidir. Istime kaybinmn tanimlanabilmesi igin isitme kaybinin tipi, derecesi

ve konfigurasyonunun bilinmesi gerekmektedir (27).

2.4.1. Isitme Kaybi Tipleri

Isitme kaybr tipi, hava yolu isitme esikleri ve kemik yolu isitme esikleri
dikkate alinarak, iletim, sensorindral ve mikst tip olmak tizere ii¢ sekilde
tamimlanir  (27-29). Bu smiflandirma anatomik kisimlar dikkate alinarak

yapilmistir. Organik isitme kaybi tiplerine organik olmayan isitme kayiplar1 ve
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isitsel islemleme bozukluklar1 da eklenebilir (30). Bu boliimde sadece organik

isitme kaybu tipleri agiklanacaktir.

Iletim Tipi isitme Kayb1

Iletim tipi isitme kayb1 (ITIK), sesin dis kulak ve orta kulaktan gecerek i¢
kulaga ulagsmasinda bir problem olmasi olarak tanimlanmaktadir (27-29). Dis
kulak ya da orta kulakta sesin gecisine engel olan herhangi bir problem olmasi
iletim tipi isitme kaybma neden olmaktadir (28). Odyogram {iizerindeki esiklere
baktigimiz da kemik yolu saf ses isitme esikleri normal sinirlarda iken hava yolu
isitme  esikleri normal simrlar disindadir.  Orta  kulak  fonksiyonu

degerlendirildiginde anormal bulgular elde edilmektedir (30).

Sensérinéral Isitme Kaybi

Sensorindral isitme kayb1 (SNIK), kokleada ya da i¢ kulaktan beyne giden
sinir yollarinda herhangi bir hasarin olmasi sonucu ortaya c¢ikar. Genellikle
medikal ve cerrahi olarak diizeltilemez ve en sik goriilen kalict isitme kayb1 tipidir
(27). Sensorinral isitme kaybinda odyogrami g6z oniine alirsak, hem kemik yolu
isitme esikleri hem de hava yolu isitme esikleri normal sinirlarin disina ¢ikmis

yani ylikselmistir ve hava kemik araligi yoktur (30).

Mikst Tip Isitme Kaybi

Mikst tip isitme kaybinda, etkilenen kisim hem iletim hem de sensérinéral
mekanizmalar1 kapsayacak sekildedir. Yani hem iletim tipi bir kayip hem de
sensoriindral bir kayip mevcuttur (27-29). Odyogramda hem kemik yolu isitme
esikleri hem de hava yolu sitme esikleri yiikselmis yani normal sinirlar disina
cikmistir. Ancak hava ve kemik yolu esikleri arasinda 10dB’yi asan bir fark vardir
(30).

2.4.1. Isitme Kaybi Derecesi

Saf ses odyogramda gosterilen isitme kaybi miktari, isitme kaybinin
derecelendirilmesi igin kullamlir (27,30). Isitme kaybi derecesi, genel olarak

odyogram da gosterilen desibel (dB) cinsinden verilen sayisal deger ile belirlenir.
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Genellikle “Saf Ses Ortalamas1”, 500-1000-2000Hz i¢in aritmetik ortalama,
kullanilir. Bu c¢alismada isitme kaybi siniflandirmast igin Clark (1981)’de
olusturulan ve American Speech-Language and Hearing Association (ASHA)
tarafindan daha yaygin olarak kabul edilen smiflandirma kullanilmistir (27).

Smiflandirma Tablo 2.2.’de verigmistir.

Tablo 2. 2. Isitme Kayb1 Dereceleri

Isitme Kaybi Derecesi Isitme Kayb:
Ranji(dB HL)

Normal -10to 15

Cok Hafif 16 to 25

Hafif 26 to 40

Orta 411055

Orta ileri 56 to 70

fleri 71t0 90

Cok ileri 91+

2.4.2. Isitme Kayb1 Konfigiirasyonu

Isitme kaybi konfigiirasyonu ya da sekli, isitme kaybi derecesinin ve
isitme  kaybinin  tim  frekanslardaki dagiliminin  odyogram  {izerinde
gosterilmesidir (27).

Isitme kaybu tipi, derecesi ve konfigiirasyonunun yani sira isitme kaybinin
tanimlanmas ile ilgili bilinmesi gereken bazi terimler bu bolimde agiklanacaktir.
Bilateral isitme kaybi her iki kulakta da isitme kayb1 olmasi olarak tanimlanirken
unilateral kayip tek kulakta isitme kaybi1 varken diger kulakta normal isitmenin
olmasidir. Simetrik isitme kaybi, her iki kulaktaki isitme kaybi derecesi ve
konfigiirasyonunun ayni olmasi iken, asimetrik isitme kaybi, isitme kayb1 derecesi
ve konfiglirasyonunun iki kulak arasinda farklilik gostermesi olarak
tanimlanabilmektedir. Progresif isitme kaybi, isitme kaybinin zaman igerisinde
artmasi olarak tanmimlanir, ani (sudden) isitme kaybi ise bir anda ortaya g¢ikan
isitme kaybimi ifade etmektedir. Fluktuan (degisken) isitme kaybi ise isitme

kaybimnin zaman igerisinde bazen iyilesmesi bazen kotiilesmesi ile karakterize
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degisiklikler gostermesini ifade ederken, stabil (sabit) isitme kaybi zaman
icerisinde degismeden sabit kalan istimeyi ifade etmektedir (27).

2.5. Odyolojik Testler

Isitme kaybinin belirlenmesi i¢in kullanilan odyolojik testler, subjektif
(psikofiziksel) ve objektif testler olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Subjektif testler

davranigsal testler olarak ea bilinmektedir.

2.5.1. Subjektif Testler

Saf ses odyometrisi isitme hassasiyetinin test edilmesinde kullanilan en
yaygin subjektif test yontemidir. Odyometrik saf ses sinyali hava ve kemik iletimi
yolu ile verilir (14). Kisinin duydugu en diisiik siddetli ses olarak tanimlanan esik
seviyenin belirlenmesi gerekmektedir. Saf ses odyometrisinde, konusma seslerini
en ¢ok yansitan frekanslar olan 250-8000Hz araliginda saf ses esikleri elde edilir
(15,28). Ozellikle hava yolu saf ses odyometrisi ile dis kulak, orta kulak ve i¢
kulag1 igeren isitme sistemi degerlendirilir. Uyaranlar genellikle kulakliklarla
(TDH-39, TDH 49) ya da insert kulakliklarla verilir ancak pediatrik grupta zaman
zaman serbest alan testinde hoparlér de kullanilabilir (14). Hava yolu saf ses
odyometrisi ile isitme sisteminin biitinliigi test edildigi i¢in tek bagina patolojiye
ve etiyolojiye 6zel bilgi saglamaz ancak hava yolu saf ses isitme esikleri ile igitme
kayb1 derecesine karar verilir (14). Kemik yolu saf ses odyometrisinde, koklea dis
kulak ve orta kulagi gegerek dogrudan i¢ kulagi uyarmaktadir. Hava yolu saf ses
odyometrisi, kemik yolu saf ses odyometrisi ile birlikte kullanildiginda isitme
kayb1 tipi hakkinda daha iyi bilgi saglamaktadir. Ayn1 zamanda hava yolu ve
kemik yolu esikleri arasindaki fark iletim tipi isitme kaybinin biiyiikliigii hakinda
bilgi saglamaktadir. Kemik yolu saf ses odyometrisi yapilirken, kemik osilator
mastoid kemik tlizerine yerlestirilir (14). Yerlestirilen kemik osilatoriin, kafatasi
kemigini titrestirmesi beklenmektedir ve bu ylizden daha fazla enerjiye ihtiyag
duyulmaktadir. Kemik osilatorlerin ¢ikis1 frekansa bagli olarak 50-80dB HL
seviyesini gecmez. Hava yolu saf ses odyometrisi i¢in kullanilan kulakliklarda bu
¢ikis 110-120 dBHL arasinda degismektedir (28). Kullanilan bir diger subjektif
test ise konugma testidir. Konugma testleri ile kiginin konusmay1 fark etmesi ve

tanimas1 degerlendirilir. Konusmay1 fark etme esigi (KFE; Speech Detection
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Threshold-SDT), Konusmay1 alma/anlama esigi (KAE; Speech Reception Test-
SRT) ve Konugsmay1 ayirt etme (KAY; Speech Discrimination/Recognition Test-
SDT) testleri konusma algisin1 degerlendirilmesinde yaygin olarak kullanilan
testlerdir (14). Hava yolunda kulakliklarla konusma testleri yapilirken genellikle
ses siddeti -10dB- 110dB araliginda degismektedir (28).

Cocuklarda kullanilan subjektif testler, yetiskinler i¢in kullanilan
testlerden farkli olmakla birlikte ¢ocugun yasina, bilissel diizeyine ve genel
gelisim durumuna bagh olarak da degisiklik gostermektedir. Genellikle 0-6 ay
arast bebeklerde Davranigsal Gozlem Odyometirisi (Behavioral Observation
Audiometry- BOA) kullanilmaktadir (31). Adindan da anlasilacagi gibi temelde
bebeklerin sese karsi davramis degiskliklerinin gdzlenmesi ile test yapilir. 1k alti
aylik donemde temel gelisimsel reflekslerin olmasi onemlidir. Auropalpebral
refleks, moro refleksi, respirayon degisiklikleri ve en Onemlisi emme refleksi
gozlemlenebilir. 0-6 ay bebeklerde en giivenilir refleksin emme refleksi oldugu
bilinmektedir (31). Emme refleksi ile diger reflekslerden farkli olarak, elde edilen
esik gercek esik seviyesine en yakin olan esiktir. Bu test bebegin durumuna gore
serbest alanda ya da supraaural/ insert kulaklik kullanilarak yapilabilir (31).
Cocuklar, 5-36 ay araliginda ise kullanilan test teknigi degismekte ve test Gorsel
Pekistireg Odyometrisi  (Visual Reinforcement Audiometty-VRA) olarak
adlandirilmaktadir (32). Cocuklar, yaklasik olarak 5-6 aydan sonra ses kaynagina
baslarin1 ¢evirebilmektedirler. Bu davranis operant sartlama yontemi kullanilarak
pekistirilmektedir. Ciinkii sartlandirilmis  tepkiler daha uzun siire tekrar
etmektedir. Odiil olarak 1s1kl1, hareketli bazen de sesli oyuncaklar kullamilabilir
(32). Yaklasik olarak 2,5-3 yasindan sonra c¢ocuklar, Sartlandirilmis Oyun
Odyometrisi (Conditioned Play Audiometry-CPA) ile test edilebilir (33). Bu testte
cocugun duydugu seviyeden teste baslanarak uyaran siddeti azaltilabilir. Testte ilk
olarak uyaran verilip cevabin ortaya ¢ikmasi beklenir, arkasidan pekistireg/6diil
verilir (33). Tim bu testler, kulakliklarla, kemik osilatorle ve serbest alanda

yapilabilir.
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2.5.2. Objektif Testler

Odyolojik test bataryasi i¢inde yer alan objektif testler, akustik immitans
testi, otoakustik emisyonlar (OAE) ve isitsel beyinsap1 cevaplarmi (Auditory
Brainstem Response- ABR) kapsamaktadir. Bu testler ayn1 zamanda ayrici tanida

fayda saglamaktadir (15).

Akustik immitans Testi

Dis kulak kanali voliimi, timpanik membran kompliansi, orta kulak
basinci ve orta kulak refleksleri hakkinda bilgi sagladigi i¢in odyolojik test
bataryasinin 6nemli bir kismii olusturmaktadir (34). Akustik immitans testi,
klinik uygulamada en ¢ok timpanometri ve stapes refleks 6l¢limii olarak karsimiza
cikmaktadir. Timpanometri, kulak kanalindaki hava basinct degisikliklerinin
fonksiyonu olarak ortaya cikan akustik impedans degisikliklerini dlgmektedir
(14). Kulak kanalin1 tikamak i¢in yerlestirilen probe ile test yapilir. Yerlestirilen
probe’un igerisinde probe sinyali iiretecek kiigiik bir hoparlor, tikanmis olan
kulaktaki ses basing seviyesini 6lgmek i¢in bir mikrofon ve kulak kanalindaki
basmct ¢esitlendirmek i¢in pnomatik bir sistem yer almaktadir (14,34).
Timpanometri; intratimpanik basing, Oztaki borusu fonksiyonu, timpanik
membranin biitlinliigl ile hareketliligi ve kemikcik zincirin devamliligir hakkinda
bilgi saglamaktadir (14). Timpanometride kulaga probe tone verildiginde, kulak
kanalindaki basing pozitiften negatife dogru, +200daPa’dan -400daPa’ya kadar,
degistirilir (14,15). Kulak zarindan geri yansitilan akustik enerjinin miktari 6lgiiliir
ve bu enerji miktart orta kulak gecirgenligi hakkinda bilgi saglar. Normal
kulaklarda, akustik admitans atmosfer basinc1 (0 daPa) seviyesinde maksimum
seviyede iken kulak kanalina verilen basing negatif ya da pozitifken azalmaktadir
(14). Basing degisikligine bagli olarak elde edilen grafik timpanogram olarak
adlandiriimaktadir. Timpanogramin tepe noktast orta kulagin basincini
vermektedir. Genellikle negatif alanda tepe noktasi elde edildiginde, 6ztaki tiipii
fonksiyonun yetersiz ¢alistigi, inflamasyon, enfeksiyon ya da bir Kitle olabilecegi
diistiniilmektedir. Tepe noktasinin olustugu yere bagli olrak timpanogramlar
siniflandirilmustir. Ik olarak bu smniflandirma, Liden (1969) tarafinda yapilmistir

ancak sonrasinda Jerger ve arkadaglar1 tarafindan modifiye edilmistir. Asagida bu
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siiflandirmada yer alan timpanogram sekilleri gosterilmistir (Bkz. Sekil 2.15).
Tip A timpnaogram normal orta kulak basmcini gosterir ve Tip Ag ve Tip As
olmak tizere iki farkli tipi vardir. Tip Ag timpanik membranin ya da kemikc¢ik
zincirin asir1 hareketliliginde karsimiza ¢ikmaktadir. Tip As ise daha ¢ok kemikgik
zincir fiksasyonlarinda karsimiza ¢ikmaktadir. Tip B timpanogram genellikle flat
yani diiz timpanogram olarak adlandirilir ve otitis media ya da timpanik membran
perforasyonlarinda karsmiza ¢ikmaktadir. Tip C timpanogram ise negatif orta
kulak basincini gostermektedir ve daha c¢ok oztaki tiipii fonksiyonu ile ilgili
durumlarda goriilmektedir (14,15,35). Tip D timpanogram ise ¢ift tepe noktali ya
da gentikli tepe noktasi olarak adlandirilir ve genellikle skarli ya da ¢ok hareketli
kulak zar1 olmasi durumunda goriilmektedir (14).

Tympanogram Type A Tympanogram Type Ag Tympanogram Type C
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Sekil 2. 6. Timpanogram Tiplerinin Siniflandirilmasi (14).

Otoakustik Emisyonlar (OAE)

Kokleadan kaynak alan ve dis kulak yolundan hassas mikrofonlar ile
kaydedilebilen seslerdir. Otoakustik emisyonlarin kokleadaki Dis Tiy
Hiicrelerinin (DTH) aktivitesini yansittig1 diisiiniilmektedir. Otoakustik emisyon,
periferik isitme hakkinda objektif bilgi veren bir testtir. Elde edilen OAE’lar
frekansa 0zeldir. Boylelikle kokleanin farkli frekans bolgeleri hakkinda bilgi elde

edilebilmektedir (36). Otoakustik emisyonlar, kullanilan uyaran tiiriine gore
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spontan ve uyarilmis olmak tizere iki ana gruba ayrilmaktadir (Bkz. Tablo 2.3).
Klinik uygulamada en sik kullanilan OAE’ler TEOAE ve DPOAE’lerdir. TEOAE
ve DPOAE iletim patolojisinin varhiginda elde edilemez. TEOAE’larin hafif
derece SNIK istme kayiplarina, 6zellikle 1000Hz’de, daha duyarli oldugunu
gosteren calismalar vardir. DPOAE’lerde, TEOAE’larin tersine 4000Hz ve
6000Hz’deki kayiplara daha duyarlidir (37). Emisyonlar, yeni doganlardan
kaydedilebildigi i¢in, yeni dogan isitme taramalarinda siklikla kullanilmaktadir
(14).

Tablo 2. 3. Otoakustik Emisyon Cesitleri

Otoakusitk Emisyon Cesitleri

Spontan OAE : Senkronize Spontan (SSOAE)

Uyarilmis Uyaran Frekansina Bagli OAE
(Evoked) OAE

Transient Uyarilmis OAE (TEOAE)
—Klik Uyarilmis OAE (COAE)
—Toneburst Uyarilmig (TBEOAE)

Distortion Product OAE (DPOAE)

Isitsel Uyarilmis Beyinsapi Cevaplar

Istisel uyarilmis beyinsapr cevaplari (Auditory Brainstem Response-ABR)
isitsel uyartlmig potansiyellerin  bir kismint olusturmaktadir. Uyaranin
baslangicindan yaklasik olarak 10ms’lik siirede ortaya g¢ikan pozitif ve negatif
dalgalardan olusmaktadir (38). Isitsel uyarilmis potansiyeller icin genellikle klik
uyaran kullanilmakta ancak frekansa spesifik olmamasi isitme kaybi
hassasiyetinin tahmini agisindan bir limitasyon olusturmaktadir. Frekansa spesifik

bilgi elde edebilmek i¢in tone-burst uyaran tercih edilmektedir (37).

2.6.  Amplifikasyon Sistemleri

Isitme kaybi tamis1 konulduktan sonra, 6zellikle gocuklarda, konusma
sesinin duyulabilir olmasi i¢in amplifikasyon uygulanmalidir (39). 1996 yilinda

Pediatric Working Group 'un onerisi, isitme esiklerinin 25dB’ye esit ya da daha
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kotii olmast durumunda, isitme cihazi endikasyonu gerektirdigi yoniindedir.
Amplifikasyonun amaci konusma sesinin isitilebilir hale getirilmesidir. Ozellikle
cocuklarin normal dil gelisimi i¢in en kisa siirede konusma sesine ulagmalari
gerekmektedir (39,40). Aplifikasyonlar temelde isitme cihazi ve implante
edilebilir isitme cihazi olmak iizere iki gruba ayrilabilir. Implante edilebilir isitme
cihazlar1 arasinda, kemik yolu implantlari, orta kulak implantlari, koklear
implantlar (K1) ve Beyinsap1 Implantlar1 (Auditory Brainstem Implant-ABI) yer
almaktadir (41). Isitme kaybi derecesi, isitme kaybi tipi ve kulak yapilarinin
durumuna gore, isitme kayb1 tanisi alan birey i¢in bu amlifikasyonlardan bir tanesi

uygulanabilir.

2.6.1. lIsitme Cihazlan

Yenidogan ve ¢ocuklarda isitme kaybi tanis1 konduktan sonra uygulanan
amplifikasyonun ilk asamasidir. Isitme cihazlari, isitme kayipl kisinin reziduel
isitmesini kullanarak konusma sesine ve tiim isitsel sinyallere ulagmasini
saglamak igin tasarlanmis cihazlardir (42). Cok ileri derece isitme kayiplari
disindaki kayiplarda asil amag rahatsiz edici sesleri engelleyerek konugma sesinin,
duyulabilir, rahat ve anlasilir olmasmi saglamaktir. Ozellikle ¢ocuklar,
yetiskinlere gore daya iyi sinyal giiriiltii oranina ihtiyag duymaktadirlar (39).
Farkli tiirlerde isitme cihaz tipleri vardir ve bu tipler arasindan isitme kaybi
ranjina gore avantajlart ve dezavantalar1 goz dniine alinarak segim yapilir. Isitme
cihazlari, hava yolu isitme cihazlar1 ve kemik yolu isitme cihazlar1 olarak ikiye
ayrilmaktadir. Hava yolu isitme cihazlarinda, cep tipi (bodyworn), kulak arkas1 ve
kulak i¢i olarak gruplandirilir (42). Isitme cihazlari, temelde mikrofon,
preamlifikatér, islemci, amplifikatér ve alicidan olusmaktadir. Islemleme

stratejilerine gore analog ve dijital olarak tanimlanmaktadir (42)

2.6.2. Kemik Yolu implantlan

Kronik orta kulak problemlerinde, konjenital aural atrezilerde ve tek tarafli
sensOrindral isitme kayiplarinda etkili olarak kullanilabilmektedir (43,44). Tek
tarafli isitme kayiplarinda kemige implante isitme cihazi kullaniminin
lokalizasyon algisina etkisi olmasa da, giiriiltiide konusmay1 anlamada olumlu

etkilerinin oldugu bildirilmistir (43).
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2.6.3. Aktif Orta Kulak implantlar1

Aktif orta kulak implantlart i¢in, orta dereceden ileri dereceye tiim isitme
kayiplar1 endikasyon olusturmaktadir. Aktif orta kulak implantlari, dogrudan orta
kulak yapilarina yerlestirildigi i¢in, konvansiyonel isitme cihazlarindan
kaynaklanan, geribildirim sesi, tikaniklik gibi, birgok problemi azatlig

savunulmaktadir (45).

2.6.4. Koklear Implant

Ileri ¢ok ileri derece sensorinoral istime kayb1 olan bireylerde kullanilan en
yaygin amplifikasyon cesidi koklear implanttir. Koklear implant (Ki), disaridan
gelen sesleri elektriksel sinyallere doniistiirerek tiiy hiicrelerinin uyarilmasini
saglayan prostetik bir cihaz olarak tanimlanabilir (46). Konvansiyonel isitme
cihazindan fayda gormeyen bireylerde uygulanmasi olduk¢a yaygindir (47).
Koklear implant, konusma islemcisi ve i¢ kulaga ameliyatla yerlestirilen elektrot

dizini olmak {izere iki kistmdan olusur.

2.6.5. Isitsel Beyinsap1 implanti

Isitsel beyinsap1 implanti (Auditory Brainstem Implant-ABI), &ncelikle
Norofibromatozis Tip 2 (NF2) hastaligi icin House klinikte gelistirilmistir. NF2
hastalarinda VIII. kranial sinirde meydana gelen tiimoriin alinmasi sirasinda sinir
fonksiyonunu kaybetmektedir. Beyinsapt implant1 ile koklear nukleuslar
yerlestirilen elektrot araciligi ile dogrudan uyarilmaktadir (48). Beyin sapi
implantlar1 daha sonrasinda da, koklear implant yapilamayan i¢ kulak
malformasyonlar1 ya da menenjit sonrast olusan isitme kayiplarinda isitmenin
yeniden kazanmlmasinda bir secenek olarak kullanilmaya baslanmistir (49). Isitme
sinirinin olmadig1 ya da hasar gordiigii, labirentin aplazisi, koklear aplazi ve
koklear sinir aplazisi olmas1 beyinsap1 implanti i¢in endikasyon olusturmaktadir
(47). Koklear implant ile benzer olarak uyaran dis parca ile saglanir ve islemcide
kullanilan stratejiler de koklear implantta oldugu gibidir (48).

Yapilan bu tez ¢alismasinin amaci yukarida tanimlanlanmis olan i¢ kulak
malformasyonlarinin alt grubunu olusturan koklear hipoplazi grubunda yer alan

vakalarin odyolojik ve radyolojik 6zelliklerini degerlendirmektir.
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3. BIREYLER VE YONTEM

Bu calisma, Hacettepe Universitesi, Saghik Bilimleri Enstitiisii Odyoloji
Anabilim Dali’nda Odyoloji ve Konugsma Bozukluklar1 programina bagli doktora
tez ¢aligmasi olarak yapilmistir. Hacettepe Universitesi Girisimsel olmayan klinik
arastirmalar etik kurulunun 14.03.2014 tarihli izniyle etik kurul agisindan uygun
bulunmustur (Kayit no: GO 14/195- 30) (Ek-1).

3.1. Bireyler

Calismaya, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz
Anabilim Dali’'nda takip edilen, radyolojik goriintilemede i¢ kulak
malformasyonu olan hastalardan, koklear hipoplazi tanisi almig bireyler dahil
edilmistir. Koklear hipoplazi tanis1 almig bireyler, yas, cinsiyet ve sosyal seviye
farkliliklar1  gozetilmeksizin ¢alismaya dahil edilmistir. Calismaya katilim
goniilliiliik esasina dayali olarak yapilmistir. Katilimcilarin her biri igin
degerlendirme formu dolduurlmus ve EK-2’ de form sunulmustur.

Calismaya dahil edilen bireylerin se¢imlerinde asagidaki unsurlar dikkate
alinmstir;

1. Bireyin i¢ kulak malformasyonun Koklear Hipoplazi alt grubunda
siiflandirilmasi

2. En az bir kulaginda koklear hipoplazi tanisi almis olmasi

3. Radyolojk goriintiilemenin Hacettepe Universitesi Eriskin hastanesi
Radyoloji Anabilim dalinda yapilmis olmasi

4. Radyolojik olarak hem BT hem de MRG sonuglarinin olmasi

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali,
Odyoloji ve Konusma Bozuklular1 Bilim Dalinda veri tabaninda koklear hipoplazi
tanis1 almis toplam 113 vaka yer almaktadir. Bu vakalarin 5 tanesinin takipleri
dismerkezde devam ettigi i¢in ¢alismaya dahil edilmemistir. Kalan 108 hastadan
68 tanesine testlerinin tekrar yapilmasi i¢in ulasildi. Vakalar ve ebeveynleri
goniilliik esasina dayali olarak ¢aligsmaya katilmayi kabul etti. Ulasilan hastalardan

bir hasta kemoterapi aldig1 icin ve bir taneside dort kez menenjit gecirdigi i¢in
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calismaya dahil edilmemistir. Sonug olarak ¢alisma en az bir kulaginda koklear

hipoplazi tanist almis toplam 66 vaka ile yapilmistir.

3.2. Yontem

Calismaya dahil edilen hastalarin yaslarina uygun isitme testleri ve orta
kulak basing dl¢iimii iginde timpanometri testi yapilmistir. Hastalarin mevcut BT

ve MRI sonuglari bir radyolog ve bir otolog tarafindan tekrar degerlendirilmistir.

3.2.1. Odyolojik Degerlendirme

Calismaya dahil edilen bireylerin saf ses isitme testleri IAC (Industrial
Acoustics Company) sessiz odalarinda GSI-61 Klinik odyometre kullanilarak
insert kulakliklarla yapilmistir. Cocuk hastalar yaslarina gore Gorsel Pekistireg
Odyometrisi (VRA), veya Oyun odyometrisi ile test edilmistir. Yetiskin
hastalardan ise duyduklarinda diigmeye basmalar1 istenmistir. Hastanin 125, 250,
500, 1000, 2000, 4000 ve 6000Hz’lerde hava yolu isitme esikleri belirlenmistir.
Ayni zamanda 250, 500, 1000, 2000 ve 4000Hz’lerde kemik yolu igitme esikleri
belirlenmistir. Hasta, testi uygulayan kisinin gorebilecegi bir pencereyi iceren,
ikiye ayrilmig bir sessiz odada, testi yapan kisiyi tam olarak goremeyecek sekilde
oturtulmustur.

Sadece iki hastada, hastalarin yaslar1 kiiciik ve eslik eden sendromlari
oldugu i¢cin ABR testi yapilmistir. Ancak ABR sonucu, yapilan davranigsal
testlerle uyumlu oldugu i¢in igitme kaybi derecesinin belirlenmesinde davranissal
esikler kullanilmistir.

Isitme cihaz1 kullanan vakalarin her iki kulagi, koklear implant ve isitsel
beyinsap1 implanti kullanicilarinin ise implant olmayan kulaklar1 test edilmistir.
Vakalarin mevcut amplifikasyonlart ile performanslari g¢alisma kapsaminda
degildir.

Timpanometrik degerlendime, GSI Tympstar cihazi ile 226Hz probe tone
kullanilarak yapilmigtir. Hastanin kulagini tikamak i¢in uygun probe secilerek test
yapilmigtir. Bir vaka bir yasinda oldugu icin 226Hz probe tone yan1 sira 1000Hz

probe tone ile de test edilmistir.
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3.2.2. Radyolojik Degerlendirme

Tiim hastalarin radyolojik degerlendirmeleri Hacettepe Universitesi
Radyoloji Anabilim Dalinda yapilmistir. Goriintiiler bir otolog ve bir radyolog
tarafindan degerlendirilmistir. Goriintiilleme i¢in Yiiksek Coziintirliklii BT ve 1,5
Tesla MRG kullanilmistir. Kesitler aksiyel planda 1 mm kalinliginda elde edilmis
ve koronal reformatlar1 yapilmistir. Koklear apertiir boyutu aksiyal kesitte
midmodiolar seviyeden Olgiilmistiir. BT’de ayrica fasiyal sinir trasesi,
semisirkiiler kanallarin ve orta kulagin durumu incelenmistir. Orta kulakta
kemikgikler incelenerek anomali “var” veya “yok” seklinde degerlendrilmistir.
Koklear malformasyonlar Sennaroglu ve arkadaslarinin (2013) siniflamasina goére
tanimlanmistir. MRG incelemesinde ise vestibiilokoklear sinirin durumuna

bakilarak, aplazik, hipoplazik veya normal olarak siiflanmistir.

3.2.3. Bulgularin Istatiksel Degerlendirmesi

Calismada toplanan verilerin analizi SPSS 21 kullanilarak yapilmistir.
SPSS 21 ile tanimlayicr istatistikler, degiskenlerin siklik degerleri (frequencies) ve
caligmada yer alan koklear hipoplazisi olan grupta eslik eden diger malformasyon
tirleri, koklear sinir durumlari ve koklear apertiir durumlarindaki dagilima
bakilmistir. Koklear hipoplazinin alt gruplarina gore isime kaybi derecesi ve
tiplerinin birbirlerinde farkli olup olmadigina kategorik verilerin analizinde

kullanilan “K-kare (chi-square) testi ile karar verilmistir.
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4. BULGULAR

Yapilan bu ¢alisma ile en az bir kulaginda koklaer hipoplazi tanis1 alan
bireylerin, koklear hipoplazi tiplerine gore alt gruplar1 olusturularak, isitme kaybi
derecesi ve tipleri degerlendirilmistir. Ayrica koklear sinir durumu ve koklear

apertiir durumlarindaki degisiklerde incelenmistir.

4.1. Demografik Veri ve Tamimlayia Istatistikler

Calisgmada, 42 kadin ve 24 erkek olmak {izere toplan 66 birey
degerlendirilmistir. Minimum yas 1 yil, maksimum yas ise 60 yil 5 aydir. Yas
ortalamasi 12 yil 6 aydir. Calismaya dahil edilen vakalarin 2 tanesinde
kraniofasiyal anomali, 1 tanesinde cri-du-chat sendromu, 1 tanesinde Down
sendromu, 2 tanesinde Waardenburg sendromu, 2 tanesinde Goldenhar sendromu
vardir. 3 kiside ise orta kulak problemi sebebi ile stapedektomi ameliyati
yapilmistir. Bu kisilerin ameliyat sonrasi en son test sonuclar1 ¢aligmaya dahil
edilmistir.

Calismaya dahil edilen 66 bireyde degerlendirme kulak bazinda
yapilmistir. Degerlendirilen 132 kulagin i¢ kulak yapilarina gore sag ve sol kulak
dagilimlart Tablo 4.1°de gosterilmistir. 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
kulaginda koklear hipoplazi tanisi alan bireylerin karsi kulaklarinda 1 bireyde
Ortak Kavite, 2 bireyde Michel deformitesi, 4’iinde Koklear aplazi ve 8 bireyde
de Inkomplet Partisyon Tip-1 malformasyon goriilmiistiir. 5 kisinin de karst

kulaklarinda normal koklear yapilar mevcuttur.
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Sekil 4. 1. I¢ Kulak Yapilarinin Dagilimi

Calismaya dahil edilen bireyler farkli amplifikasyonlar kullanmaktadirlar.
15 vaka tek tarafli ABI (9 sag, 6 sol kulak), 24 tanesi ise tek tarafli koklear
implant kullanicisidir (17sag, 6 sol). 5 vaka bimodal olarak koklear implant ve
isitsel beyinsap1 implantini birlikte kullanmaktadir. Bu 5 vakada dncelikle koklear
implant yapildig1 icin ¢alismaya dahil edilen testleri isitsel beyinsapt implanti
oncesinde yapilmustir. Isitsel beyinsapi implanti kullanan vakalarm 16 tanesi
Nucleus, 1 tanesi Med-el ve 1 tanesi de Neurolec kullanmaktadir. Koklear implant
kullanicilarna baktigimizda 14 Med-el, 11 Nucleus, 2 Advance Bionics
kullanicist yer almakatdir. Isitme cihazi kullanan 19 vakadan 3’ii unilateral, 16’s1
bilateral kullanmaktadir. Kars1 kulaklar1 normal olan 5 vaka ise herhangi bir
amplifikasyona ihtiya¢ duymamaktadir. Ayrica implant kullanan 40 birey kars
kulaklarinda isitme cihazi  kullanmamaktadir.  Vakalarin  kullandiklari

amplifikasyon ¢esitleri Grafik 4.2°de yer almaktadir.
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Sekil 4. 2. Kullanilan Amplifikasyon Oranlar1

Calismada en az bir kulaginda koklear hipoplazi tanis1 almis vakalar yer
aldig1 i¢in, koklear hipoplazi olmayan kulaklar analizlere dahil edilmemistir. Bu
yiizden koklear hipoplazi tanisi alan toplam 112 kulak degerlendirilmistir. 19
tanesinde Koklear Hipoplazi Tip | (%17), 27 tanesinde Koklear Hipoplazi Tip 1l
(%24,7), 51 tanesinde Koklear Hipoplazi Tip Il (%45,5) ve 15 tanesinde de
Koklear hipoplazi Tip IV (%13,4) tanis1 mevcuttur. Koklear Hipoplazi Tip |
grubunda 4 tane isitme cihazi, 4 tane KI ve 3 tane ABI kullanic1 yer almaktadir.
Diger 8 kulakta ise isitme cihazindan fayda gormedigi diistiniildigi igin
amplifikasyon kullanilmamaktadir. Koklear Hipoplazi Tip Il grubunda ise isitme
cihazma ihityag duyulmayan 2 kulak, isime cihazi kullanilan 1 kulak, koklear
implanth 8 kulak, ABI olan 7 kulak ve hi¢ amplifikasyon uygulanmayan 9 kulak
yer almaktadir. Koklear Hipoplazi Tip Il grubuna baktigimiz da ise igitme
cihazina ihtiya¢ duyulmayan 3, isitme cihazli 18, koklear implantli 10, ABI
kullanan 6 ve isitme cihazindan fayda gormedigi i¢in hi¢ amplifikasyon
kullanmayan 14 kulak yer almaktadir. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda ise
isitme cihazina ihtiya¢ duymayan 3, isitme cihazi kullanan 7, koklear implanth 2
ve fayda gormedigi i¢in cihaz kullanmayan 3 kulak yer almaktadir. Bu grupta hig
ABI kullanici yoktur. Tablo 4.1’de her koklear hipoplazi grubu i¢in amplifikasyon

dagilimi verilmistir.
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Tablo 4. 1. Koklear Hipoplazi Tipi ve Kullanilan Aplifikasyonlar

Amplifikasyon

iCc’na isitme Koklear ABI iC’da Toplam
lhtiyag Cihazi Implant Fayda
Yok Gormuyor

KH | Sayi 0 4 4 3 8 19
% 0,0% 21,1% 21,1% 15,8% 42,1% 100,0%

KHII Sayi 2 1 8 7 9 27
% 7,4% 3, 7% 29,6% 25,9% 33,3% 100,0%

KH 1 Sayi 3 18 10 6 14 51
% 5,9% 35,3% 19,6% 11,8% 27,5% 100,0%

KHIV  Say 3 7 2 0 3 15
% 20,0% 46,7% 13,3% 0,0% 20,0% 100,0%

Toplam Say 8 30 24 16 34 112
% 7,1% 26,8% 21,4% 14,3% 30,4% 100,0%

4.2. Koklear Hipoplazi Tiirii ve Isitme Kayb1

4.2.1. Koklear Hipoplazi ve Isitme Kaybi Derecesi

Koklear hipoplazi tanist olan 112 kulaktan KI ve ABI yapilmis olan
kulaklar odyolojik degerlendirmeye dahil edilmedigi i¢in isitme kayb1 derecesi ve
tipleri 81 kulak iizerinden analiz edilmistir. Isitme kaybi dereceleri istatiksel
analizlerde dort grup olusturalacak sekilde birlestirilmistir. Cok hafif ve hafif IK
birinci grup, Orta ve orta ileri derece IK ikinci grup, ileri ve ¢ok ileri derece IK
olanlar ise tiglincli grup olarak siniflandirilmistir. Davranigsal testlerde hi¢ cevap
elde edilemeyen kulaklar ise dordiincii grup olarak belirlendi. Koklear Hipoplazi
Tip | grubunda bulunan 14 kulaktan 1’inde (%7,1) orta-orta ileri derece igitme
kaybi, 8 (%57,1) tanesinde ileri-cok ileri derecede isitme kaybi goriilmektedir.
Geriye kalan 5 kulakta (%35,7) ise davranigsal odyolojik testlerde herhangi bir
cevap elde edilememistir. Koklear Hipoplazi Tip Il tanis1 alan 14 kulakta ise orta-
orta derece isitme kaybi olan 2 kulak (%14,3) ve ileri-¢ok ileri derece isitme kaybi
olan 8 (%57,1) kulak yer almaktadir. 14 kulaktan 4 tanesinde (%28,6) davranigsal
testlerde herhangi bir cevap elde edilememistir. Koklear hipoplazi Tip Il
grubunda ise toplam 40 kulak yer almaktadir. Orta-orta ileri derece isitme kaybi
olan 4 (%10) kulak mevcuttur. Ileri- ¢ok ileri derece isitme kaybi olan 26 (%65)
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kulak mevcuttur. Davranissal odyolojik testlerde hi¢ cevap elde edilememis kulak
sayist ise 10 (%25)’dur. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda ise toplam 13 kulak
degerlendirilmistir. Bunlarin bir tanesinde hafif derece isitme kaybi (%7,7), 6
tanesinde (%46,2) orta-orta ileri derecede isitme kaybi mevcuttur. 13 kulagin, 6
(%46,2) tanesinde ileri-cok ileri derecede isitme kaybi mevcuttur. Koklear
hipoplazi alt gruplari ve isitme kayiplart derecelerine gore dagilimlar Tablo 4.2’te

verilmistir.

Tablo 4. 2. Koklear Hipoplazi Tipi ve Isitme Kayb1 Dereceleri

Hafif Orta-Orta lleri-Cok Cevap TOPLAM
lleri lleri Alinamayan

KH I Sayi 0 1 8 5 14
% %0,0 %7,1 %57,1 %35,7 %100,0

KH1I Sayi 0 2 8 4 14
% %0,0 %14,3 %57,1 %28,6 %100,0

KH 1l Sayi 0 4 26 10 40
% %0,0 %10,0 %65,0 %25,0 %100,0

KH IV Sayi 1 6 6 0 13
% %7,7 %46,2 %46,2 %0,0 %100,0

TOPLAM Sayi 1 13 48 19 81
% %1,2 %16,0 %59,3 %23,5 %100,0

Koklear hipoplazi tipleri, isitme kaybi derecesi agisindan birbirlerinden
istatiksel olarak farklidir (p= 0.033 < P= 0.05). Gruplar arasindaki bu farklilik
temelde koklear hipoplazi tip 4 grubunda kaynaklanmaktadir. Koklear hipoplazi
tip I, tip Il ve tip 11l gruplan birbirlerinden istatistiksel olarak farkli degildir (p=
0,92). Ancak koklear hipoplazi tip IV grubu diger gruplarla tek tek
karsilagtirildiginda, koklear hipoplazi tip I’den, koklear hipoplazi tip II’den ve
koklear hipoplazi tip 11I’den istatistiksel olarak anlamli farklilastigi goriilmektedir
(p=0.06; p=0,026; p=0,02 < p=0.05).

4.2.2. Koklear Hipoplazi ve isitme Kaybi Tipi

Isitme kaybi tipi belirlenirken hem hava yolu isitme esiklerine hem de

kemik yolu isitme esiklerine ihtiya¢ duyulmaktadir. Isitme kaybi derecesinin
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belirlenmesinde oldugu gibi, isitme kaybi tipi ile ilgili analizler 81 kulak ile
yapilmigtir. Koklear Hipoplazisi Tip | grubun da %85,71’inde sensdrinoral isitme
kayb1 goriliirken, geri kalan %14,29’luk kismini ise mikst tip isitme kaybi
olusturmaktadir. Bu grupta iletim tipi isitme kaybina rastlanmamustir. Koklear
hipoplazi tip 1l alt grubunda ise %92,86’inda sensorindral isitme kaybi
goriilmektedir. Geriye kalan kisim ise mikst tip igsitme kaybina sahiptir. Koklear
hipoplazi Tip Il alt grubunda ise sensorinoral isitme kaybi orani % 85 iken mikst
tip isitme kaybi orami % 15°tir. Koklear hipoplazi Tip I, Tip Il ve Tip IlI
gruplarinda tek bagina iletim tipi isitme kaybi olan vakaya rastlanmamigtir.
Koklear hipoplazi Tip IV grubuna baktigimizda sensorinoral istme kaybi1 %38,46,
mikst tip isitme kayb1 %46,15 ve iletim tip isitme kaybr %15,38°dir. ilk iic
gruptan farkli koklear hipoplazi tip IV grubu, iletim komponentinin en sik
goriildiigii grubu olusturmaktadir. fletim komponentinin (iletim ve mikst tip 1K)
yogunlastig1 diger grup ise Tip 3 koklear hipoplazi grubudur. Tablo 4.3’te koklear

hipoplazi tiplerine gore isitme kaybi tiperinin dagilim1 yer almaktadir.

Tablo 4. 3. Koklear Hipoplazi Tipi ve Isitme Kayb1 Tipleri

isitme Kaybi Tipi

SN Mikst lletim Toplam

KH 1 Sayi 12 2 0 14
% %85,71 %14,29 %0,00 %100,00

KH I Sayi 13 1 0 14
% %92,86 %7,14 %0,00 %100,00

KH Il Sayi 34 6 0 40
% %85,00 %15,00 %0,00 %100,00

KH IV Sayi 5 6 2 13
% %38,46 %46,15 %15,38 %2100,00

Toplam Sayi 64 15 2 81
% %79,01 %18,52 %2,47 %100,00

Koklear hipoplazi tipleri isime kaybi tipi agisindan istatistiksel olarak
anlaml farklilik gostermektedir (p=0.010 < p=0.05). Isitme kayb: derecelerinde
oldugu gibi gruplar arasindaki farklilik Koklear Hipoplazi Tip IV grubundan
kaynaklanmaktadir. Diger tii¢ grup birbirlerinden anlamli olarak farklilik
gostermemektedir (p=0.72). Koklear Hipoplazi Tip 4 grubu diger tiplerle tek tek
karsilastirildiginda, koklear hipoplazi tip 1I’den, Koklear Hipoplazi Tip II’den ve
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Koklear Hipoplazi Tip IlI’den istatiksel olarak anlamli farklilik gostermektedir
(p=0.20; p=0.06; p=0.02).

4.3. Koklear Hipoplazi Tiirii, Koklear Apertiir ve Koklear Sinir
Arasidaki Tliski

Koklear hipoplazilerin gruplarina gére bunlara eslik eden koklear apertiir
ve koklear sinirlerin durumlarida farklilik gostermektedir. Koklear hipoplazisi
olan 112 kulagin koklear apertiirleri degerlendirildiginde, tiim koklear
hipoplazilerin %41,07’sinde normal koklear apertiir, %51,79’unda koklear
apertiir stenozu ve %7, 14’inde koklear apertiir aplazisi vardir. Koklear hipoplazi
tip | grubunda normal koklear apertiir %21,5, koklear apertiir stenozu %63,16 ve
koklear apertiir aplazisi %15.79 olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Koklear hipoplazi
tip Il grubunda ise %22,22 normal koklear apertiir, % 74,07 koklear apertiir
stenozu ve %3,7’sinde koklear apertiir aplazisi goriilmektedir. Koklear Hipoplazi
Tip 1l grubunda ise koklear apertiirlerin %47,06 normal, %45,1°1 stenotik ve
%7,84°1 aplaziktir. Koklear hipoplazi IV te ise %80’ ninde koklear apertur normal
iken, %20’sinde ise koklear apertur stenozu vardir. Koklear hipoplazi tip 1V
grubunda koklear apertiir aplazisi olan vaka yoktur. Tablo 4.4’da koklear

hipoplazi tiirlerine gore koklear apertiir durumlari yer almaktadir.

Tablo 4. 4. Koklear Hipoplazi Tipi ve Koklear Apertiir Durumlari

Koklear Apertiir (KA)

Normal Stenoz Aplazi Toplam

KH 1 Sayi 4 12 3 19
% 21,1% 63,2% 15,8% 100,0%

KH 11 Sayi 6 20 1 27
% 22,2% 74,1% 3,7% 100,0%

KH I Sayi 24 23 4 51
% 47,1% 45,1% 7,8% 100,0%

KH IV Sayi 12 3 0 15
% 80,0% 20,0% 0,0% 100,0%

Toplam Sayi 46 58 8 112

% 41,1% 51,8% 7,1% 100,0%
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Koklear hipoplazi tipleri ve koklear sinir durumlar1 degerlendirildiginde
ise, tim koklear hipoplazi gruplarinda normal koklear sinir orani %41.07,
hipoplazik koklear sinir oran1 %30,36 ve aplazik koklear sinir orami ise
%28,57°dir. Koklear Hipoplazi Tip | olan grupta normal sinir orant %21,05,
hipoplazik sinir oram1 %36,84 ve sinir aplazisi oran1 % 42,11°dir. Koklear
Hipoplazi Tip Il grubundaki dagilima baktigimiz da ise %29,63 oraninda normal
koklear sinir, %37,04 oraninda koklear sinir hipoplazisi ve %33,33 oraninda ise
koklear sinir aplazisi karsimiza ¢ikmaktadir. Koklear Hipoplazi Tip 11l grubunda
ise %41,18 nomal koklear sinir, %29,41 hipoplazik koklear sinir ve %29.41
oraninda da koklear sinir aplazisi karsimiza ¢ikmaktadir. Koklear Hipoplazi Tip
IV grubunda ise %86.67 normal koklear sinir, %13.33’linde ise hipoplazik
koklear sinir goriilmektedir. Tablo 4.5’te koklear hipoplazi tipi ve koklear sinir

dagilimlar yer almaktadir.

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

Koklear Sinir

Normal Hipoplazik Aplazik Toplam

KH Sayi 4 7 8 19
% %21,05 %36,84 %42,11 %100,00

KH I Sayi 8 10 9 27
% %29,63 %37,04 %33,33 %100,00

KH 1l Sayi 21 15 15 51
% %41,18 %29,41 %29,41 %100,00

KH IV Sayi 13 2 0 15
% %86,67 %13,33 %0,00 %100,00

Toplam Sayi 46 34 32 112
% %41,07 %30,36 %28,57 %100,00

4.4. Koklear Apertiir, Koklear Sinir ve Isitme Kaybi Arasindaki iliski

Koklera apertur ve isitme kaybi derecesi degerlendirildiginde, koklear
apertiir aplazisi olan kulak says1 5’tir. Bunlarin 2 tanesi ileri-¢ok ileri isitme kayb1
grubunda iken, 3 taneside hi¢ cevap alinamayan grupta yer almaktadir. Koklear
apertiir stenozu olan kulak sayis1 43’tiir. Koklear apertiir stenozu olan grupta,
sadece 1 (%2,3) kulakta hafif derece isitme kaybi1 varken orta-orta ileri derece

isitme kayb1 olan kulak sayis1 6 (%]14)’dir. Ileri-¢ok ileri isitme kaybi olan kulak
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sayis1 22 (%51,2)’dir. Davranissal odyolojik testlerde hi¢ cevap alinamayan toplan
14 (%32,6) kulak yer almaktadir. Koklear apertiirii normal olarak degerlendirilen
kulak sayist 33°diir. Bu 33 kulaktan 7 (%21,2) tanesinde orta-orta ileri ve 24
(%72,7) tanesinde ileri-¢ok ileri derece isitme kayb1 goriilmektedir. Bu grupta hig
cevap elde edilemeyen kulak sayis1 2 (%6,1)’dir. Tablo 4.6’de koklear apertiir ve
isitme kayb1 derecesi arasindaki iligki gosterilmektedir. Koklaer apertiir
durumlari, isitme kaybi derecesi agisindan istatistiksel olarak birbirlerinden

anlamli farklilik géstermektedir (p= 0.023 < p=0.05).

Tablo 4. 6. Koklear Apertiir ve Isitme Kayb1 Arasindaki liski

Hafif Orta-Orta lleri-Cok Cevap Toplam
lleri lleri Alinamayan

Aplazik KA Sayi 0 0 2 3 5

% %0,00 %0,00 %40,00 %60,00 %2100,00
Stenotik Sayi 1 6 22 14 43
A % %2,30 %14,00 %51,20 %32,60 %2100,00
Normal KA Sayi 0 7 24 2 33

% %0,00 %21,20 %72,70 %6,10 %100,00
Toplam Sayi 1 13 48 19 81

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

Koklear sinir ve isitme kaybi derecesi arasindaki iliskiye bakildiginda,
koklear sinir aplazisi olan 20 (%24,7), koklear sinir hipoplazisi olan 27 (%33,3)
ve normal koklear siniri olan 34 (%42) kulak degerlendirilmistir. Koklear sinir
aplazisi olan 20 kulaktan 5’sinde ileri-gok ileri isitme kaybi mevcut iken, 15
kulakta davranigsal objektif testlerde hi¢ cevap alinamamistir. Koklear sinir
hipoplazisi olan 27 kulaktan, 1 tanesinde hafif derece, 5 tanesinde orta-orta ileri
ve 20 tanesinde de ileri-gok ileri isitme kaybi mevcuttur. Davranigsal objektif
testlerde hi¢ cevap alinamayan bir kulak yer almaktadir. Normal koklar siniri olan
34 kulakta 8’inde orta-orta ileri isirme kaybi varken 23 tanesinde ileri-cok ileri
isitme kayb1 vardir. Bu gupta testlerde hi¢ cevap alinamyan kulak sayis1 3’tiir.

Tablo 4.7°de koklear sinir ve isitme kayb1 dereceleri dagilimlar verilmistir.
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Tablo 4. 7. Koklear Sinir ve Isitme Kayb1 Arasindaki iliski

Hafif Orta-Orta lleri-Cok Cevap Toplam
lleri lleri Alinamayan

Koklear Sayi 0 0 5 15 20
Sinir Aplazi

% %0,00 %0,00 %25,00 %75,00 %100,00
Koklear Sayi 1 5 20 1 27
Sinir
Hipoplazi % %3,70 %18,50 %74,10 %3,70 %100,00
Normal Sayi 0 8 23 3 34
Koklear
Sinir % %0,00 %23,50 %67,60 %8,80 %100,00
Toplam Sayi 1 13 48 19 81

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

Koklear apertiiriin durumuna gore koklear sinirin varligina baktigimizda
ise koklear apertiirii normal olanlarin %73,9’unda normal koklear sinir, %
13’tinde hipoplazik koklear sinir izlenmistir. Ancak %13’iinde koklear sinir
izlenmemistir. Koklear apertiir stenoz olanlarin %20,7’sinde normal koklear sinir
izlenmistir. Bu grubun %41,4’linde hipoplazik sinir mevcutken aplazik koklear
sinir oran1 %37,9’dur. Koklear apertiir aplazisine baktigimizda ise koklear sinirin
normal oldugu durum yoktur. Ancak, kulaklarin %50°sinde koklear sinir
hipoplazisi, %50’sinde de koklear sinir aplazisine rastlanmigtir. Tablo 4.8’da bu

dagilimlar gosterilmistir.

Tablo 4. 8. Koklear Apertiir ve Koklear Sinir Arasindaki iliski

Koklear Sinir
Normal Hipoplazi Aplazi Toplam

Sayi 34 6 6 46
Normal

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

Koklear Sayi 12 24 22 58
. Stenoz

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

~ Sayi 0 4 4 8
Aplazi |

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

Sayi 46 34 32 112

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

I¢ kulak kemik malformasyonlari, normalden farklilasan her koklea igin
genel bir terim olarak kullanilmaktadir. I¢ kulak malformasyonlari
siiflandirilirken radyolojik goriintiilemeden faydalanildigi i¢in, yapilan ilk
smiflandirmalar, gelisen teknoloji ile birlikte giincellenmektedir (4-6,50).
Radyolojik olarak birbirlerinden farklilasan malformasyonlarin klinik bulgular1
acisindan nasil farklilastigr merak edilmeye baslanmisitir. Yapilan bu ¢alismada,
en az bir kulaginda i¢ kulak malformasyonlarinin alt grubu olan koklear hipoplazi
tanist  almig 66 Dbireyde odyolojik ve radyolojik bulgular yeniden
degerlendirilmistir. Toplamda koklear hipoplazi tanisi olan 112 kulak test
edilmistir. Bu bireylerde isitme kayb1 derecesi ve tipi, odyolojik degerlendirme ile
yeniden belirlenmistir. Ayni1 zamanda bireylerin mevcut olan Bilgisayarl
Tomografi ve Manyetik Rezonans Goriintiileme sonuglari, i¢ kulak yapilart ile
koklear sinir ve koklear apertiir durumlari yeniden degerlendirilmistir.

Degerlendiren 66 bireyin toplam 132 kulagindan 112 tanesinde koklear
hipoplazi tanist mevcuttur. Alt gruplar: dikkate alinmaksizin degerlendirildiginde
koklear hipoplazilerin, i¢ kulak malformasyonlarinin %15’ini olusturdugu rapor
edilmistir (16). I¢c kulak malformasyonlarimi simiflandiran ilk calismalarda koklear
hipoplaziler tek bir grup olarak degerlendirilmistir (4). Bazi caligmalarda da
koklear hipoplaziler hafif ve ileri koklear hipoplaziler olarak adlandirilmis ancak
kokleanin yapisal 6zellikleri tanimlanmamustir (51). I¢ kulak malformasyonlarimi
bilateral ya da unilateral olabilecegi literatiirde yer almaktadir (4,52). Masuda ve
arkadaslar1 (2013) bir yasindan kiiclik cocuklarda tek tarafli isitme kaybi
varhiginda i¢ kulak anomalisi ya da internal akustik kanal malformasyonu
prevelansim1 %84,8 olarak, genel prevelansi ise %66,7 olarak rapor etmislerdir
(53). Ancak, Song ve arkadaglari (2009) unilateral isitme kaybinda i¢ kulak
malformasyonu oranini, literatiirden daha diisitk bulmuslar ve %28,9 olarak
bildirmislerdir (54). Yapilan bu c¢alimada aymi bireyde farkli i¢ kulak
anomalilerinin oldugu, bazi1 vakalarda da bir kulagin etkilenmemis, yani normal
koklear yapilara sahip oldugu goriilmiistiir. Koklear hipoplaziye eslik eden
anomalilere baktigimizda Ortak kavite (1 kulak), Michel Deformitesi (2 kulak),
Koklear Aplazi (4 kulak) ve IP-I (8 kulak) anomalilerinin kars1 kulaklarina eslik
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etmektedir. IP-I malformasyonu en ¢ok eslik eden malformasyon olarak karsimiza
¢ikmaktadir. Sennaroglu (2015) i¢ kulak malformasyonlariin histopatolojisi ile
ilgili yaptig1 ¢alismada, bir kulakta koklear hipoplazi tip Il diger kulakta IP-2
malformasyonu olan bir vaka i¢in, genetik gecis olasiliginin diisiik oldugunu
ancak yaptig1 temporal kemik incelemesinde bu durumun vaskiiler beslenme ile
ilgili olabilecegi yorumunu yapmistir (26). Bu c¢alismada 8 tane IP-I
malformasyonu olan vakanin diger kulaklarinda da, 3 tane koklear hipoplazi tip I,
3 tane koklear hipoplazi tip Il ve iki tanede koklear hipoplazi tip Il
malformasyonu oldugu goriilmiistiir. 6 kiside (bir hasta menenjit gecirdigi igin
istatistiksel analizlere dahil edilmemistir) bir kulakta koklear hipoplazi tanisi
varken diger kulakta koklear yapilarin normal sinirlarda oldugu goériilmektedir.
Bunlarin iki tanesi Koklear Hipoplazi Tip |, bir tanesi Koklear Hipoplazi Tip II,
bir tanesi Koklear Hipoplazi Tip Il ve iki taneside Koklear Hipoplazi Tip IV
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Elde edilen bulgular literatiir bilgisini
desteklemektedir. Koklear hipoplazi tiplerinin dagilimima baktigimiza, en sik
goriilen tipin, Koklear Hipoplazi Tip Il oldugu en az gériilenin ise en son
tanimlanmis olan Koklear Hipoplazi tip IV oldugu goriilmistir. Koklear
Hipoplazi Tip Il en sik goriilen ikinci ve Koklear Hipoplazi Tip | ise en sik
gorlilen lclincli hipoplazi tipidir. Literatiirde, koklear hipoplazi alt siniflarinin
goriilme sikligr ile ilgili yapilmis olan bir ¢aligma yer almamaktadir.

Literatiire baktigimizda i¢ kulak malformasyonlarimi isitme kaybi
derecelerine ve tiplerine yonelik ¢alisma sayist siirhidir. Ozellikle koklear
hipoplazi alt grubunu inceleyen c¢alisma bulunmamaktadir. Coticchia ve
arkadaslar1 (2006) SNIK olan bireylerle yaptiklari calismada radyolojik
goriintiileri degerlendirmis ve 17 tanesinde i¢ kulak malformasyonu oldugunu
belirlemistir. Calismaya katilmayi kabul eden 14 bireyin isitme testleri tekrar
yapilmig ve 2 tanesinde ¢ok ileri, 4 tanesinde ileri, 7 tanesinde orta ve 1 tanesinde
hafif derece isitme kaybi oldugu bildirilmistir. Ayrica 14 hastanin 12’sinde
sensorindral, iki tanesinde ise iletim tipi isitme kayb1 oldugu rapor edilmis ancak
i¢ kulak malformasyonlarinin tipleri belirtilmemistir (10). Bamiou ve
arkadaslarinin yaptig1 (1999) calismada ise unilateral isitme kaybi1 olan 35 kisinin

isitme testleri tekrar yapilmigs ve radyolojik goriintiileri incelenmistir (55).
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Bunlarin 12 tanesinde i¢ kulak malformasyonu ve internal akusitk meatus
anomalisi tespit edilmis ve isitme kayb1 derecelerinin orta, ileri ve ¢ok ileri oldugu
belirtilmistir. Ancak, i¢ kulak malformasyonun tipine bu ¢alismada da
deginilmemistir. Yapilan bu tez calismasinda ise literatiirden farkli olarak, i¢
kulak malformasyonlarinin bir tipi olan koklear hipoplazilerde isitme kaybi
dereceleri ve tipleri degerlendirilmistir. Genel olarak baktigimizda, isitme kaybi
dereceleri hafif derece isitme kaybindan ¢ok ileri isitme kaybina dogru degisiklik
gostermektedir. Koklear Hipoplazi Tip | grubunda orta-ileri ve ¢ok ileri isitme
kayiplar1 yan1 sira subjektif odyolojik degerlendirmede hi¢ cevap elde edilmeyen
5 birey yer almaktadir. Koklear Hipoplazi Tip Il grubunda ise orta- orta ileri (2),
ileri-gok ileri (8) isitme kayiplar1 ve bunlarin yani sira subjektif odyolojik
degerlendirmede hi¢ cevap elde edilemeyen dort birey yer almaktadir. Koklear
Hipoplazi Tip Il grubuna baktigimizda da Koklear Hipoplazi Tip Il grununda
oldugu gibi orta-orta ileri (4), ileri-gcok ileri (26) ve subjektif odyolojik
degerlendirmede hi¢ cevap elde edilemeyen vakalar bulunmaktadir. Koklear
Hipoplazi Tip IV grubunda diger gruplardan farkli olarak 1 kulakta hafif derece
isitme kayb1 goriilmektedir. Orta-orta ileri derece isitme kaybi olan 6 ve aym
sekilde ileri-cok ileri derece isitme kaybi olan 6 kulak yer almaktadir. Ayrica
subjektif odyolojik degerlendirmede tiim kulaklarda cevap elde edilmistir.
Koklear Hipoplazi Tip IV grubu, diger ii¢ gruptan ozellikle isitme kayb1 agisindan
farklilik gostermektedir. Koklear Hipoplazi Tip 1V grubunda digerlerinden farklt
olarak, hafif derece isitme kaybi vardir ve tiim vakalardan subjektif testlerde
cevap elde edilmistir. Isitme kaybi tipi ile koklear hipoplazi tipleri arasindaki
iliskiye bakitigmizda, SN isitme kayb1 oran1 %79,1, mikst tip isitme kayb1 oram
%18,52 ve iletim tipi isitme kaybi orant %2,47 olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Sensorindral igitme kaybinin gériilme oran1 Koklear Hipoplazi Tip I, Tip 1l ve Tip
I1I’de bir birlerine yakindir ve istatistiksel olarak farkli degildir. Ancak Kokler
Hipoplazi Tip 4’te sensorinoral igsitme kaybi goriilme orani diger li¢ gruba gore
daha azdir ve fark istatistiksel olarak anlamlidir. Koklear Hipoplazi Tip I, Tip Il
ve Tip Il grubunda tek basina iletim tipi isitme kaybina rastlanmamistir ancak
mikst tip isitme kayb1 mevcuttur. Iletim tip isitme kayb1 sadece koklear hipoplazi

tip IV grubunda vardir.
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Toplam 19 kulakta iletim ve mikst tip isitme kaybi mevcuttur. Mikst ve
iletim tipi igitme kaybi bu 19 olan kulagin BT sonuglar1 yeniden incelendiginde 12
tanesinde eslik eden orta kulak anomalisi oldugu goriilmiistiir. Mikst tip isitme
kayb1 orami en yiiksek olan grup yine koklear hipoplazi tip IV grubudur.
Caligmada 4 tane stapedektomi amaliyati gecirmis hasta yer almaktadir. Bunlarin
iki tanesinde Koklear Hipoplazi Tip IV, diger ikisinde de Koklear Hipoplazi Tip Il
malformasyonu bulunmaktadir. Ayrica stepedektomi Onerilmis olan bir tanede
Koklear Hipoplazi Tip IV hastasi1 yer almaktadir. Bu dogrultuda iletim ve mikst
tip isitme kayb1 olmasi durumunda hem koklear malformasyonlar hem de orta
kulak malformasyonlari agisindan daha detayli degerlendirilmesi dogru olabilir.

Calismada BT ve MRG sonuglari tekrar degerlendirilmis ve farkli koklear
hipoplazi tanis1 olan kisilerde, koklear apetiir ve koklear sinir durumlar1 agisindan
farklilik gosterdigi goriilmiistiir. Sennaroglu ve arkadaslar1 (2013) yayinladiklart
calismada koklear hipoplazisi olan bireylerde koklear apertiir stenozu
olabilecegini rapor etmislerdir (49). Yapilan bu tez ¢alismasinda degerlendirilen
112 kulaktan 46 tanesinin (%41,07) apertiirii normal iken, 58 tanesinde (%51,79)
apertiir stenozu goriilmektedir. Koklear apertiir aplazisi olan sadece 8 kulak
(%7,14) muvcuttur. Koklear apertiir aplazisi, Koklear Hipoplazi Tip I, Tip Il ve
Tip HI’'te goriiliken Koklear Hipoplazi Tip 1V te hi¢ gériilmemektedir. Bununla
birlikte koklear apetiiriin normal oldugu durumlar Koklear Hipoplazi Tip IV’de
yogunlagsmaktadir. Koklear apertiir stenozu ise Koklear Hipoplazi Tip I ve Tip
II’de yogunlasirken, Koklear Hipoplazi Tip 11l grubundan normal koklear apertur
orani digerlerinden daha yiiksektir.

Koklear apertir durumu isitme kaybi acisindan da g¢esitlilik
gostermektedir. Koklear aplazi olmasi durumunda ¢ok ileri isitme kayb1 ya da hig
cevap alinamasi ile karsilasilirken, koklear apertiir stenozunda hafif dereceden ¢ok
ileri derece isitme kaybina dogru isitme kaybi1 farklilik gostermektedir. Subjektif
testlerde cevap alinamayan kulaklar da yine bu grupta yer almaktadir. Koklear
apertiirii normal olanlarda da yine isitme kaybinda ¢esitlilik goriillmektedir.

Radyolojik degerlendirmelerde ayni zamanda koklear sinir durumlar1 da
degerlendirilmis ve koklear apertiirde oldugu gibi koklear sinirde de koklear

hipoplazi tiiriine gore farklilik gostermektedir. Degerlendirilen kulaklarin
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%41,07’sinde normal koklear sinir, %30,36’sinda koklear sinir hipoplazisi ve
%28,57’sinde de koklear sinir aplazisi mevcuttur. Koklear hipoplazilere sinir
hipoplazilerinin ve aplazilerinin eslik ettigi literatiirde rapor edilmistir (6,56,57).
Ancak bu ¢alismada, koklear sinirin normal oldugu oran koklear sinirin hipoplazik
ve aplazik oldugu durumdan daha fazla gdzlenmistir. Ozellikle Koklear Hipoplazi
Tip I’de koklear sinir aplazisi daha fazla iken, Koklear Hipolazi Tip I1I’de normal
sinir oran1 en yiiksektir. Koklear sinir aplazisi Koklear Hipoplazi Tip I, Tip 1l ve
Tip lII’de goriiliirken, koklear apertiir aplazisinde oldugu gibi Koklear Hipoplazi
Tip IV grubunda goriilmemektedir. Koklear Hipoplazi Tip IV grubunda normal
koklear sinir oran1 %86, 67’dir. Koklear sinirin durumu isitme kaybini1 dogrudan
etkilemektedir. Koklear sinir aplazisinin total isitme kaybina sebep oldugu ancak
koklear sinir hipoplazisi durumunda ise rezidiiel isitme olabilecegi bildirilmistir
(57).

Calisma grubuna baktigimizda isitme cihazi kullanmayan, isitme cihazi,
koklear implant ve beyinsap: implanti kullanan bireyler yer almaktadir. Isitme
cihazi kullanmayan grup cihaz endikasyonu olmadigi i¢in ve cihazindan fayda
gormedigi icin kullanmayan grup olmak iizere ikiye ayrilmaktadir. Vakalarin 33
tanesi isitme cihazi, 28 tanesi koklear implant ve 20 taneside isitsel beyinsapi
implant1 kullanmaktadir. Koklear sinirin durumu ve rezidiiel isitmenin varlig
hastaya uygulacak olan amplifikasyonun belirlenmesinde 6nemli bir faktordiir.
lleri-gok ileri isitme kaybi olan bireyler, i¢c kulak malformasyonundan bagimsiz
olarak, isitme siniri normal ise koklear implant i¢in endikasyon olusturmaktadir
(11,12,46,58). Ancak, hipoplazik koklear sinirin de koklear implant igin
endikasyon olusturabilecegi literatiirde yer alsada hipoplazik koklear sinir, koklear
implant sonuglar1 degerlendirildiginde koklear implant ve isitsel beyinsapi
implant1 agisindan karar asamasinda bir ikilem yaratmaktadir (49,59-63). Bu
calismada koklear sinir hipoplazisi olan ve koklear implant kullanan 5 vakada,
koklear implant performanslar1 degerlendirilerek, karst kulaklarina isitsel
beyinsapt implant1 takilmig ve bu hastalara bimodal amplifikasyon sansi
verilmistir (klinigimizde bu caligmaya devam edilmektedir). Literatiirde de, bu
vakalar i¢in bilateral koklear implant onerilebilecegi rapor edilmistir (64). Ayrica,

koklear implanttan hi¢ sonu¢ alinamadiginda, koklear implant ¢ikarilarak
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beyinsap1 implati yerlestirilmis olan vakalar rapor edilmistir (65). Koklear sinir
hipoplazileri dikkate alindiginda genellikle ileri-¢ok ileri isitme kaybi ile birlikte
oldugu diisiiniilsede, yapilan bu c¢alismada koklear sinir hipoplazisi olan
kulaklardan bir tanesinde hafif derece, 5 tanesinde de orta-orta ileri derecede
isitme kayb1 oldugu goriilmiistiir. Taiji ve arkadaslarinin yayinladiklar1 ¢calisma da
sensorinoral isitme kaybi olan 25 cocuktan 6 tanesinde hafif ve orta derece (35-
59dB) isitme kayb1 oldugunu, MRG sonuglar1 incelendiginde ise etkilenen
kulaklarda koklear sinirin hipoplazik oldugunu rapor etmistir (66). Elde edilen
bulgular literatiirii desteklemektedir.

Literatiire baktigmizda sendromik olan sensorindral istime kayiplari,
sendromik olmayan istime kayiplarindan daha azdir (2). Caligmanin bulgularina
baktigimizda, bir tane cri-du-chat sendromu, bir tane Down sendromu, 2 tanede
Waardenburg sendromu ve 2 tanesinde de Goldenhar sendromu yer almaktadir.
Literatiir ile uyumlu olarak vakalarin tamamina yakimi da sendromik olmayan
isitme kaybi1 grubundadir. Ayrica 2 vakada da kraniofasiyal anomaliye
rastlanmistir.  Literatiire  baktigimizda, Branchio-oto-renal ~ Sendromu,
Waardenburg sendromu, Stickler sendromu, Neurofibromatosis, Treacher Collins
sendromu, Pendred sendormu, Usher sendromu, Jervell & Lange-Nielsen
sendromu, Alport sendromu, X’e bagli sendromlar ve Wolfram sendromu isitme
kaybu ile ilgili oldugu bildirilen sendromlardir (2,67). Ayrica Pendred sendromu,
Goldenhar sendromu, Waardenburg sendromu ve “CHARGE” sendromlarina dis
kulak, orta kulak ve i¢ kulak anomalilerin eslik ettigi rapor edilmistir (68-71).
Pendred ve Waardenburg sendromlarindaa genis vestibuler akuadukt daha sik
gortiliirken, CHARGE ve Goldenhar sendromlarinda dis kulaktan, i¢ kulaga kadar
farkli bolgelerde yapisal bozukluklar goriilebilmektedir. Ancak bu sendromlarin
hi¢ birisi dogrudan koklear hipoplazilerle iligkilendirilmemistir. Bu sendromlara
sahip olan bireyler malformasyonun durumuna gére hem koklear implant hem de
beyinsapt implanti acisindan aday olarak degerlendirilebilir. Ayrica, literatiire
baktigimizda cri-du-chat sendromu ve i¢ kulak malformasyonlar ile ilgili olarak
yayinlanmis ¢alisma bulunmamaktadir.

Calismanin  bulgularim1  genel olarak degerlendirdigimizde, koklear

hipoplazi malformasyonunun isitme kaybi derecesi ve tipleri ile ilgili farkli
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varyasyonlar1 oldugu goriilmektedir. Ancak, isitme kaybi derecesi iizerinde,
koklear yapilarin tek basmna etkili oldugunu sdylemek zordur. Giliniimiiz
gorlntiilleme teknikleri ile ancak kemik malformasyonlar belirlenmekte ve bu
yiizden kemik yapilarin embriyolojik gelisimi degisiklige ugrarken membrandz
kismin ne durumda oldugu tam olarak bilinememektedir. Ayrica, kokleanin
yapilart yan1 sira kokleadan islemlenerek gelen sesin beyine ulasip isitmeyi
meydana getirmesinde, koklear apertiir ve koklear sinirin etkiside dikkate
alinmalidir. Ortaya ¢ikan isitme kaybi koklear yapilarin, koklear apertiir ve
koklear sinirin ortak bir sonucudur. Calismada yer alan, koklear siniri normal iken
subjektif testlerde cevap alinamayan ii¢ kulakta bu kombinasyonun sonucu olarak

ortaya ¢ikmis olabilecegi diistinlilmiistiir.
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6. SONUC VE ONERILER

Yapilan bu ¢alisma ile i¢ kulak malformasyonlarinin alt grubu olan koklear
hipoplazilerin odyolojik ve radyolojik sonuglar1 degerlendirilmistir.

Koklear hipoplaziye diger i¢ kulak malformasyonlarinin da eslik ettigi
goriilmiistiir. En ¢ok eslik eden malformasyon IP-1 olarak karsimiza ¢ikmustir.

Calismada yer alan koklear implant ve beyinsapt implantlantlar
tilkemizdeki saglik politakalar1 dogrultusunda hepsinde tek taraflidir.

Koklear hipoplazi alt gruplarina baktigimizda en sik goriilen tipin Koklear
Hipoplazi Tip Il oldugu sdylenebilir.

Koklear hipoplazi tip | grubunda subjektif testlerde cevap alinamayan
kulak orani en yiiksetir. Koklear Hipoplazi Tip Il grubu ise ikinci siradadir. Buna
bagli olarak Koklear Hipoplazi Tip | ve Koklear Hipoplazi Tip Il, ABI
kullanicilarin en fazla oldugu iki grubu olusturmaktadir. Ayrica bu iki grupta
koklear apertiir stenozlari, Koklear Hipoplazi Tip Il ve Tip 1V dekinden daha
yiiksektir. Ayn1 zamanda koklear apertiir aplazisi de goriilmektedir. Bu iki grup
koklear hipoplazi agisindan degerlendirildiginde ise Koklear Hipoplazi Tip I’de
koklear aplazi orani daha yiiksekken, Koklear Hipoplazi Tip 1I’de koklear sinir
hipoplazisi daha yiiksektir.

Koklear Hipoplazi Tip Il alt grubuna baktigimiz da ise subjektif testlerde
cevap alinamayan kulaklar oldugu i¢in ABI kullanicilar1 ¢ogunlukla bu grupta da
yer almaktadir. Ancak ABI kullanicisi oran1 Koklear Hipopalzi Tip | ve Tip 1I’den
daha diisiiktiir. Koklear Hipoplazi Tip III’de ileri-gok ileri isitme kaybi ornai en
yiiksektir ve buna bagl olarak en yiiksek koklear implant kullanicis1 bu grupta yer
almaktadir. Ayrica Koklear Hipoplazi Tip 11l grubuna koklear apertiir ve koklear
sinir agisindna baktigimizda normal koklear apertiir ve koklear apertiir stenozu bir
birine yakin olmakla birlikte, normal apertiir oran1 daha yiiksektir. Koklear apertiir
aplazisi de goriilmektedir. Koklear sinire baktigimizda ise normal sinir izlenme
orani daha yiiksektir ancak koklear sinir hipoplazisi ve aplazisi de mevcuttur.

Koklear Hipoplazi Tip IV alt grubu, isitme kaybi agisindan, istatistiksel
olarak digerlerinden farklilik gosteren tek gruptur. Ayrica, hafif derece istime

kaybmin bulundugu tek gruptur. Subjektif testlerde cevap alinamayan kulak
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yoktur ve koklear sinir aplazisi ve koklear apertiir aplazisine rastlanmamigtir. Bu
gurupta koklear implant kullanicis1t mevcutken ABI kullanicist yer almamaktadir.
Ozellikle iletim ve mikst tip isitme kaybi olan kulaklarda, koklear
hipoplazilerin yani1 sira orta kulak anomalilerinin eslik ettigi gortilmistiir. Ancak,
BT sonucu sadece iletim ve/veya mikst tip isitme kaybi oldugunda orta kulak
malformasyonlar1 agisindan tekrar incelenmistir. Bu c¢alismanin limitasyonu
olarak degerlendirilmistir. Tiim vakalarin BT sonuglarinin hem orta kulak hemde
i¢c  kulak malformasyonlarinin varligt agisindan degerlendirilmesi, bu

malformasyonun birlikte goriilme sikliginin belirlenmesi agisindan 6nemlidir.
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