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OZET

Batuk, M., Inkomplet Partisyon Malformasyonlarinda Odyolojik ve Radyolojik
Ozellikler. Hacettepe Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii Odyoloji ve Konusma
Bozukluklar1 Programi Doktora Tezi, Ankara, 2015. I¢ kulak malformasyonlar1 konjenital
sensdrindral isitme kayiplarinin yaklasik % 20’sini olugturur. Inkomplet partisyon (IP)
malformasyonlari en sik goriilen i¢ kulak malformasyonlaridir ve IP-1, IP-11 ve IP-I11 seklinde
siniflandirilir. Bu ¢alisma ile inkomplet partisyon malformasyonlarinda ortaya ¢ikan isitme
kayiplarinin 6zelliklerinin belirlenmesi, radyolojik goriintiileme 6zellikleri ile odyolojik
sonuglar arasindaki iliskinin incelenmesi amaglanmigtir. 26 IP-1, 54 IP-1l ve 4 IP-llI
malformasyonu olan toplam 84 bireyin saf ses odyometrisi ile hava yolu ve kemik yolu igitme
esikleri belirlenmis ve hava-kemik araligi kayit edilmistir. Hastanemiz PACS goriintiileme
sisteminden bireylerin Temporal BT ve Kulak MRG sonuglar1 yeniden degerlendirilmistir. IP-
I malformasyonu olan bireylerin kokleovestibiiler sinirleri degerlendirilerek aplazik,
hipoplazik veya normal olarak siniflandirilmigtir. IP-11 malformasyonu olan bireylerin BT
goriintiileri {izerinden orta kulak havalanmasi, semisirkiiler kanallarin gdriiniimii, modiolus
yapisi ve vestibiiler akuadukt genisligi degerlendirilmistir. IP-I malformasyonu olan 22
kulagin tamaminda (%100) ileri/gok ileri derecede isitme kaybi tespit edilmistir. IP-II
malformasyonu olan 74 kulaktan 56 kulakta ileri/cok ileri derecede (%76), 15 kulakta
orta/orta-ileri derecede (%20), 1 kulakta ¢ok hafif/hafif derecede (%]1) isitme kaybi, 2 kulakta
ise normal isitme (%3) belirlenmistir. Isitmenin normal oldugu 2 kulakta iletim komponenti
(%3), 54 kulakta mikst tip (%73), 18 kulakta ise sensorinoral isitme kaybi (%24) tespit
edilmistir. IP-111 malformasyonu olan 5 kulakta ise ileri/gok ileri derecede mikst tip igitme
kayb1 (%100) belirlenmistir. Mikst tip isitme kaybi belirlenen IP-II malformasyonlarinda
hava-kemik araliginin algak frekanslarda daha fazla oldugu (250 Hz: 34,85 dB; 500 Hz: 23,38
dB; 1000 Hz: 17,32 dB) bulunmustur. IP-II malformasyonu olan kulaklarda vestibiiler
akuadukt genisligi ile hava kemik araligi arasinda anlamli korelasyon tespit edilmemistir
(p>0,05). IP-T malformasyonu olan kulaklarda hava yolu isitme esiklerinin kokleovestibiiler
sinir durumuna gore dagilimi arasinda anlamli bir iligki tespit edilmemistir. Sonug olarak IP

malformasyonlarinin farkli odyolojik 6zellikleri oldugu sonucuna varilmstir.

Anahtar kelimeler: inkomplet partisyon, i¢ kulak anomalisi, isitme kaybi, radyolojik

degerlendirme, hava kemik aralig.
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ABSTRACT

Batuk. M., Audiological and Radiological Characteristics of Incomplete Partition
Malformatitions, Hacettepe University Institute of Health Sciences, Doctorate
Thesis in Audiology and Speech Pathology, Ankara, 2015. Inner ear malformations
constitute about 20% of congenital sensorineural hearing loss. Incomplete partition
malformations are the most common inner ear malformations and classified as Type I,
Type 11 and Type Ill. In this study it was aimed to determine the characteristics of
hearing losses in incomplete partition malformations and to investigate association
between audiological and radiological characteristics. Air and bone conduction
thresholds of 84 subjects were evaluated (26 IP-1, 54 IP-11, 4 IP-111) with pure tone
audiometry and air bone gap was recorded. Temporal Computerized Tomografi (CT)
and Magnetic Rezonance Imaging (MRI) images of subjects were evaluated from
PACS imaging system. The cochleovestibular nerves of the subjects with IP-I
malformation were evaluated and classified as aplastic, hypoplastic or normal. The
middle ear ventilation, appearence of semisircular canals, modiolus and vestibular
aqueduct size of the subjects with IP-11 were evaluated. It was found out that 22 ears
with IP-1 (%100) were diagnosed with severe/profound hearing loss. Severe/profound
hearing loss in 56 ears (%76), moderate hearing loss in 15 ears (%20), mild hearing
loss in 1 ear (%1) and normal hearing in 2 ears (%3) were determined in subjects with
IP-11. Conductive component in 2 ears (%3) with normal hearing, mixt type hearing
loss in 54 ears (%73), sensorineural heaing loss in 18 ears (%24) were identified in
these subjects. Severe/profound mixt type hearing loss in 5 ears (%100) was defined
in subjects with IP-I11. Air bone gap was larger in lower frequencies (250 Hz: 34,85
dB; 500 Hz: 23,38 dB; 1000 Hz: 17,32 dB) of IP-11 subjects diagnosed with mixt type
hearing loss. There was not significantly difference between air bone gap and the size
of the vestibular aqueduct in ears with IP-11 (p>0,05). A significant correlation was not
found between the air conduction thresholds and cochleovestibular nerve in ears with
IP-1 (p>0,05). As a conclusion all type of IP malformations have different audiological

characteristics.

Key words: incomplete partition, inner ear malformation, hearing loss, radiological

evaluation, air bone gap.



ICINDEKILER

ONAY YAZISI

TESEKKUR

OZET

ABSTRACT

ICINDEKILER

SIMGELER VE KISALTMALAR DIZINi

SEKILLER DiziNi

GRAFIKLER DIZINI

TABLOLAR DIZINI

1. GIRIS

2. GENEL BILGILER

2.1. I¢ Kulak Anatomisi ve Fizyolojisi

2.2. I¢ Kulak Embriyolojik Gelisimi

2.3. I¢ Kulak Malformasyonlari
2.3.1. Kokleovestibiiler Malformasyonlarin Siniflandiriimasi
2.3.2. Semisirkiiler Kanal Malformasyonlarinin Siniflandirilmasi

2.3.3. Internal Akustik Kanal Malformasyonlarmin Siniflandiriimasi

2.3.4. Vestibiiler ve Koklear Akuadukt Malformasyonlarinin
Siiflandirilmasi
2.4. Isitme Kayiplar1 ve Smiflandirma
2.4.1. Etyolojiye Gore Siniflandirma
2.4.2. Isitme Kaybinin Derecesine Gére Smiflandirma
2.4.3. Isitme Kaybmin Tipine Gore Siniflandirma
2.5. Koklear Malformasyonlar ve Isitme Kaybi
2.6. Isitme Kayiplarinin Degerlendirilmesi
2.6.1. Saf Ses Odyometrisi
2.6.2. Elektroakustik Immitansmetri
2.6.3. Otoakustik Emisyon
2.6.4. Isitsel Uyarilmis Potansiyeller
2.7. Isitme Kayiplarinda Odyolojik Miidahale
2.7.1. Isitme Cihaz1
2.7.2. Kemige Implante Isitme Cihazlari
2.7.3. Koklear implant
2.7.4. Isitsel Beyinsapi Implant:
2.8. Koklear Malformasyonlar ve Odyolojik Miidahale
3. BIREYLER ve YONTEM
3.1. Bireylerin Se¢im Kriterleri
3.2. Araglar ve Yontem
3.2.1. Odyolojik Degerlendirme
3.2.2. Radyolojik Degerlendirme

vii

17
18
20
20
20
21
23
24
25
27
28
30
30
31
32
35
35
37
38
38
39
40



viii

3.3. Istatistiksel Degerlendirme 42

4. BULGULAR 43
4.1. Demografik Bilgiler 43
4.2. Odyolojik Degerlendirme 44
4.3. Radyolojik Degerlendirme 49
5. TARTISMA 54
6. SONUC VE ONERILER 64
KAYNAKLAR 66
EKLER 70
EK 1. Etik Kurul Onay Yazist 70

EK 2. Klinik Degerlendirme Formu Ornegi 71



SIMGELER ve KISALTMALAR
ABI: Auditory Brainstem Implant; Isitsel Beyinsap1 Implanti
ABR: Auditory Brainstem Response; Isitsel Beyinsap1 Cevabi
BT: Bilgisayarli Tomografi
CI: Cochlear Implant; Koklear Implant
GVA: Genis Vestibiiler Akuadukt
IAC: Industrial Acoustic Company
IP-I: Inkomplet Partisyon Tip I
IP-1I: inkomplet Partisyon Tip II
IP-I11: Inkomplet Partisyon Tip 111
MRG: Manyetik Rezonans Goriintiileme
N: Say1 (number)
Ort: Ortalama
p: Istatistiksel Yanilma Diizeyi
SNIK: Sensérindral Isitme Kaybi
SS: Standart Sapma

SSO: Saf Ses Ortalamasi



SEKILLER
Sekil
2.1. Kokleanin Sematik Gosterimi
2.2. Korti Organi: Sematik Gortiniimii
2.3. A. ¢ Tiiy Hiicreleri, B. D1s Tiiy Hiicrelerinin Goriiniimii
2.4. Internal Akustik Kanalin Sematik Goriiniimii
2.5. Inkomplet Partisyon Tip I
2.6. iInkomplet Partisyon Tip 11
2.7. Inkomplet Partisyon Tip III
2.8 (A) Normal koklea, (B) IP-1, (C) IP-11 ve (D) IP-III Sematik Goriiniim
2.9. Timpanogram Tipleri
2.10. ABR Sematik Goriiniim

2.11. Koklear Implant Aday1 Degerlendirme Siireci Asamalar1

3.1.a. IP-II malformasyonuna ait BT goriintiisii izerinden sag kulak
GVA olgiimii

3.1.b. IP-II malformasyonuna ait BT goriintiisii izerinden sol kulak

GVA o6l¢timii

14
15
15
16
26
29

33

42

42



GRAFIKLER
Grafik
3.1. Calismaya Dahil Edilmeyen Kulaklarin Ozellikleri

4.1. IP-I Saf Ses Isitme Esikleri

4.2. IP-II Saf Ses Isitme Esikleri

4.3. IP-III Saf Ses Isitme Esikleri

4.4.a. |P-1I malformasyonu igitme kaybi derecesinin dagilimi
4.4.0. IP-II malformasyonu isitme kaybi tipinin dagilimi

4.5. Unilateral IP-1 malformasyonu olan bireylerde kontralateral kulaklarin
ozellikleri

4.6. IP-1 malformasyonu: Kokleovestibiiler sinir 6zellikleri

Xi

Sayfa
39

46
47
47
48
49

50

50



TABLOLAR
Tablo
2.1. i¢ Kulak Embriyolojisi
2.2. I¢ Kulak Anatomisi Radyolojik Degerlendirme Kontrol Listesi
2.3. Isitme Kayiplarmin Simiflandiriimas:
2.4. Pediatrik ve Yetiskin Koklear implant Endikasyonlar
2.5. Koklear Malformasyonlarda Odyolojik Miidahale Endikasyonlar1
3.1. inkomplet Partisyon Tiplerine Ait Cinsiyet ve Yas Dagilim1
4.1. Malformasyon Tiplerine Gore Yas Dagilim1

4.2. Koklear/Beyinsap1 Implantasyonu Uygulanan Bireylerin Demografik
Ozellikleri

4.3.a. Malformasyonlara Ait Hava Yolu Isitme Esikleri

4.3.b. Malformasyonlara Ait Kemik Yolu Isitme Esikleri
4.3.c. Malformasyonlara Ait Hava Kemik Araligi Degerleri

4.4. Malformasyon Tiplerine Gére Isitme Kayb1 Derece ve Tip Dagilimi

4.5. Kokleovestibiiler Sinir Durumuna Gére Havayolu Isitme Esiklerinin
Ortalamalar1

4.6. IP-II Radyolojik Degerlendirme Sonuglarinin Dagilimi
4.7. Modiolus Durumuna Gére Havayolu Isitme Esiklerinin Ortalamalar
4.8. Vestibiiler Akuadukt Genisligi

4.9. Hava kemik aralig1 ve vestibiiler akuadukt genisligi arasindaki iliski

Xii

Sayfa
10
11
19
33
36
38
43

44

45

45
45

49

o1

52

52

53

53



1. GIRIS

Isitme kaybi; dis kulak, orta kulak, i¢ kulak veya isitme sinirinde yapisal
ve/veya fonksiyonel herhangi bir patolojiye bagli olarak ortaya cikarak isitme
yetenegindeki bozulmay: ifade eder. Isitme kayiplari; baslangi¢ zamani, baslangic
yast, klinik sunumu, anatomik defekt, siddeti, frekans kaybi, etkilenen kulak ve
prognozuna gore farkl sekillerde siflandirilir (1). Iletim tipi isitme kayb1, mikst tip
isitme kaybi veya sensoOrindral isitme kaybi koklear malformasyonlarda semptom
olarak ortaya ¢ikabilir. I¢ kulak yapisal malformasyonlar1, genetik sensdrindral isitme

kayiplarinin %20'sini olusturmaktadir (2,3).

Koklear malformasyonlarda elde edilen isitme kayiplarmin tipi ve derecesi,
malformasyonlarin derecesine ve ozelliklerine gore farklilik gosterir (4). En sik
karsilasilan kokleovestibiiler malformasyonlar inkomplet partisyon malformasyonlari
olup Tip I (IP-1), Tip Il (IP-11) ve Tip 11 (IP-III) olarak siniflandirilir.

Inkomplet partisyon malformasyonlarinda kokleanin boyutu normaldir. IP-I
malformasyonu Kistik kokleovestibiiler malformasyon olarak agiklanir. Kokleada
modiolusun girisi ve interskalar septa eksiktir. Koklear apertiiriin defektif gelisimi ve
modiolusun yoklugu, internal akustik kanal ile koklea arasinda defekte sebep olur.
IP-11 malformasyonu; kistik apeks, vestibiil dilatasyonu ve genis vestibiiler akuadukt
ile karakterizedir. Interskalar defekt apekste yer alirken, bazalde modiolus normaldir.
IP-111 malformasyonunda ise interskalar septa mevcutken, modiolus yoktur. Koklea

dogrudan internal akustik kanalin lateral sonlanmasina yerlesir (5).

Inkomplet partisyon malformasyonlarinda isitme kaybinin derecesi ve tipine
gore farklt odyolojik miidahale segenekleri belirlenir. Rezidiiel koklear fonksiyonun
derecesine gore isitme cihazt veya koklear implantasyon Onerilir. Koklear
implantasyonun kontraendike oldugu durumlarda ise beyinsapt implanti (ABI;

Auditory Brainstem Implant) planlanir (6).

Yapilan c¢alismalarda koklear malformasyonlarda farkli odyolojik ve
radyolojik ozellikler ile karsilasilabilecegi belirtilmistir (4,7). Inkomplet partisyon
malformasyonlarinda radyolojik goriintiileme ile belirlenen 6zelliklerin, ortaya ¢gikan

isitme kayiplari lizerine etkisi ise heniiz belirlenememistir. Bu nedenle, inkomplet



partisyon malformasyonu belirlenen kulaklarda odyolojik ve radyolojik 6zelliklerin
degerlendirilmesi, bu 6zellikler arasindaki iligkinin belirlenmesinin 6nemli oldugu

distintiilmektedir.

Bu calisma ile inkomplet partisyon malformasyonlarinda ortaya ¢ikan isitme
kayiplarinin 6zelliklerinin belirlenmesi ve radyolojik goriintiilleme 6zellikleri ile

odyolojik sonuglar arasindaki iliskinin incelenmesi amaglanmaktadir.



2. GENEL BILGILER

2.1. I¢ Kulak Anatomisi ve Fizyolojisi

I¢ kulak, otik kapsiil ad1 verilen kemik kavite igerisinde yerlesmistir. igerisinde
oval pencere ve yuvarlak pencere ad1 verilen iki mobil pencere yer alir. I¢ kulak isitme
ve denge organidir. Dengeden sorumlu yap1 vestibiiler organlar, isitmeden sorumlu
yapi ise kokleadir. Kokleanin girig yeri vestibiil olarak adlandirilir (8,9).

Koklea salyangoz benzeri kemik yap1 olup, modiolusun gevresinde apikal, orta
ve bazal olmak {izere 2% doniis yapar. Modiolus; ¢evresindeki otik kapsiilii cevreleyen
interskalar septa ile devam eder. Komplet kemik partisyonu olan interskalar septa
kokleadaki doniisleri birbirinden ayirir (10).

Kokleanin ortalama uzunlugu 3.1-3.3 cm olup, yiiksekligi yaklasik 0.5 cm’dir.
Koklea vestibiiler organ ile beraber viicudun en sert kemiklerinden biri olan temporal
kemik igerisinde yer alir. Koklea ve vestibiil birlikte labirent olarak adlandirilir. Kemik
yapilar ise kemik labirent olarak bilinir ve igerisinde membrandz labirent yer alir
(11,12). Labirent; endolenf ile dolu membranoz kese ve kanallar, ¢cevresindeki perilenf
ve dis kisimda yer alan otik kapsiilden olusur. Koklea labirentin anterior kisminda yer
alir (10).

Koklea i¢i s1v1 dolu ii¢ kanaldan olusur: Skala vestibiili, skala timpani ve skala
media. Skala vestibiili ve skala timpani koklea igerisinde yer alan perilenfatik
komponentlerdir. Skala vestibiili, vestibiiliin tabanina agilir ve oval pencerede tiretilen
stvi dalgalarini iletir. Skala timpani ile skala vestibiili helikotrema araciligiyla birbirine
baglanir (11).

Kokleadaki bu iki perilenfatik skala, modiolusa dogru genisleyen spiral lamina
ile birbirinden ayrilir. Spiral lamina, basillar membran ile kokleanin dis duvarmna
genisler. Perilenf, vestibiiliin lateralini ve semisirkiiler kanallarin %’linii doldurur.
Endolenfatik koklear kanal olarak da bilinen skala media ise koklear liimenin dis
duvarina yayilir. Skala media; skala vestibiiliden Reissner membrani ile, skala
timpaniden ise basillar membran ile ayrilir (Bkz. Sekil 2.1) . Skala mediada bulunan
stvinin igerigi intraselliiler siviya benzer, potasyum fazla iken sodyum azdir. Skala
vestibiili ve skala timpanide bulunan sivi ise serebrospinal sivi gibi ekstraselliiler

stviya benzerdir. Potasyum az, sodyum ise fazladir (11,12).
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Sekil 2.1. Koklea sematik gosterimi (12)

Basillar membran, skala medianin tabanimi olusturur. Basillar membranin
genisligi kokleanin bazalinde 150 um iken, apikaline dogru genisligi 450 um’ye ulasir
ve gerginligi azalir. Bu degisikliklere bagli olarak kulaga ulasan sesler basillar
membran tizerinde bazalden apekse dogru dalga olusturur (11). Koklea igerisindeki
stvt sistemi hiicresel depolarizasyon ve sinaptik aktivite ile basillar membrandaki
ilerleyen dalganin yer degistirmesini saglar (12). Sesler ilerleyen dalga hareketi ile
bazillar membran iizerindeki hiicreleri aktive etmeden Once frekans ayrilmasinin

temelini olusturur (11).
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Sekil 2.2. Korti organi: Sematik goriiniimii (8)

Basillar membran iizerinde bulunan Korti organ1 gelen titresimleri tily hiicreleri
ile noral koda iletir. Korti organi iizerinde dis tily hiicreleri ve i¢ tily hiicreleri yer alir.
Kokleada yaklasik 12000 dis tiiy hiicresi, 3500 i¢ tiiy hiicresi yer alir. Dis tiiy hiicreleri
ve i¢ tily hiicreleri yapisal olarak birbirlerinden farklilik gosterir (Bkz. Sekil 2.2). Tiiy
hiicrelerinin iist kisminda stereosilialar bulunur. Tily hiicreleri, mekanik hareketi
elektrokimyasal sinyale gevirerek akustik siniri uyaran reseptor hiicrelerdir (11,12).

Korti organi ve basillar membran birlikte koklear partisyon olarak da adlandirilir (9).
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Sekil 2.3. A. I¢ tily hiicreleri, B. Dis tiiy hiicrelerinin goriiniimii (8)

Kulak kanali ve orta kulaktan gecerek kokleaya gelen sesler frekanslarina gore
ayrilir. Farkli spektral icerigi olan sesler farkli koklear sinir liflerini aktive eder. Dis
tily hiicreleri basillar membran {iizerindeki hareketi etkileyen friksiyonu azaltir.
Boylece diisiik siddetli seslerde basillar membranin vibrasyon hareketi ve frekans
seciciligi artar. Kokleanin linear olmayan hareketi amplitiid kompresyonu ile kokleaya
ulasan farkli siddetlerdeki sesleri kodlar (11).

Vestibiiler organlar, vestibiil ve semisirkiiler kanallar posteriorda otik kapsiil
igerisinde yer alir. Membrandz labirent, vestibiiler akuadukt ile endolenfatik keseye
baglanir (10). Vestibiiler akuadukt, endolenfatik duktusu i¢eren kemik kanaldir.
Endolenfatik duktus, endolenfatik keseyi vestibiile baglar. Endolenfatik kese endolenf
igin reservuar saglar ve serebrospinal sivi ve endolenf arasinda aktif degisimi saglar
(13).

Koklear kanal, kokleanin liimeninin igerisinde skala mediay1 olusturur ve
koklear dontisiin dis duvarlarinda yapisiktir. Koklear kanalin baziller kismi vestibiiliin
tabanina uzanir. Kemik vestibiil i¢erisindeki sakkiil, vestibiiliin medial duvarinda yer
alir. Vestibiilin anteromedial duvarinda utrikiil bulunurken, lateral duvari ise oval
pencereye ve lateral semisirkiiler kanallara agilir (10).

I¢c kulagin inervasyonu, temporal kemige internal akustik kanal ile giren

vestibiilokoklear sinir ile gergeklesir. Vestibiilokoklear sinir 8. kranial sinir olup



koklear sinir ve vestibiiler sinirden olusur. Koklear sinir, modiolus icerisindeki spiral
laminanin kii¢iik kanallarda yer alan spiral ganglion ndronlarindan olusan sinir liflerini
igerir. Bu sinir lifleri periferde koklear kanaldaki koklear tiiy hiicrelerine, santralde ise
modiolustaki kanallardan beyin sapindaki koklear ¢ekirdeklere iletilir. Koklear sinirin
posterior dali koklear kanalin vestibiiler sonundan vestibiiliin tabanina kan akimi
saglar (10).

I¢ kulak; afferent koklear sinir lifleri, efferent koklear sinir lifleri (olivokoklear
bundle) ve otonomik (adrenerjik) sinir lifleri olmak tizere {i¢ farkl sinir lifi ile inerve
edilir. insanlarda yaklasik 30,000 afferent sinir lifi bulunur. Afferent sinir lifleri Tip I
ve Tip II olmak iizere ikiye ayrilir. Tip I sinir lifleri koklear sinirin %95’ini olusturan
miyelinli sinir lifleridir. Koklear sinir tiiy hiicrelerine sinapslar ile baglanir. Tip I sinir
lifleri ig tiiy hiicrelerine, Tip II sinir lifleri ise dis tiiy hiicrelerine ulasir (11,12).

Tiiy hiicreleri ayn1 zamanda efferent koklear sinir lifleri ile de baglantilidir.
Ozellikle dis tily hiicreleri efferent sinir liflerinden en fazla uyariy1 alan hiicrelerdir.
Efferent liflerin beyin sapinda superior olivary kompleks cekirdeklerinde hiicre
govdeleri yer alir. Efferent sinir lifleri dogrudan dis tiiy hiicreleri ile iliskili iken, i¢ tiiy
hiicrelerinde yalnizca noral eksitasyonu kontrol eder (11).

Sekizinci kranial sinirin diger dali olan vestibiiler sinir ise vestibiiler
gangliondan kaynaklanan bipolar sinir liflerinden olusur. Vestibiiler sinir inferior ve
superior olmak iizere ikiye ayrilir. Inferior vestibiiler sinir posterior semisirkiler kanal
ve sakkiilii inerve eder. Superior vestibiiler sinir ise anterior ve superior semisirkiiler
kanallar ve utrikiilii inerve eder (10).

Koklear sinir, fasial sinir, inferior ve superior vestibiiler sinir internal akustik
kanal igerisinde 4 ayr1 kadranda gozlenir (Bkz. Sekil 2.4). Krista falsiformis ad1 verilen
horizontal kemik yapi, internal akustik kanali apekste superior ve inferior olmak iizere
2 yartya boler. Superiorda fasial sinir ve superior vestibiiler sinir, inferiorda ise koklear
sinir ve inferior vestibiiler sinir gdzlenir. Bu sinirler temporal kemigin petroz kisminda

yer alan porus akustikustan gecerek internal akustik kanaldan ¢ikar (10,14).
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Sekil 2.4. Internal akustik kanalin sematik goriiniimii (15)

2.2. i¢ Kulak Embriyolojik Gelisimi

I¢ kulak maturasyonu 3 ana evrede gerceklesir (16):

1. Gelisme (3. Hafta-11. Hafta)

2. Biiyiime (11. Hafta-16. Hafta)

3. Kemiklesme (16. Hafta-24. Hafta)

Gestasyonel 8 ila 24. haftalar arasinda biiyiime ve kemiklesmenin gergeklesmesi
ile membrandz labirent icerisindeki sensdriyel epitelyum olusur. I¢ kulak otik
plakoddan olusur. Otik plakod birinci brankial oluk ve arka beyin arasindaki
noroektodermin yiizeyinin kalinlagmasi ile 3. gestasyonel haftada ortaya ¢ikar. Her bir
otik plakod néroektodermin yilizeyine kivrilarak otik ¢ukuru olusturur. Otik ¢ukurun
kenarlari otik keseyi olusturmak i¢in birlesir. Otik kese membrandz labirentin temelini
olusturur (16,17).

Embriyo 6-7 mm oldugu zaman otik kese dorsal utrikiiler ve ventral sakkiiler kisim
olmak {iizere ikiye ayrilir. Dorsal utrikiiler kisim utrikiil, semisirkiiler kanallar ve
endolenfatik kanali olustururken, ventral sakkiiler kisim sakkiil ve koklar kanali
olusturur. Sakkiiliin 6ne dogru ¢ikmasi ile gelisen ilk koklear kese, uzamaya ve
kivrilmaya baglar (17). Koklear kanal bir doniisii 8. haftada tamamlarken, ikinci
doniisiin tamamlanmast 9.-10. haftalar arasinda gerceklesir. Gestasyonel 10. haftanin

sonunda membrandz labirentin girigi belirginlesir ve kokleanin 2 ¥#liikk doniisii



tamamlanir. Korti organinin gelismesi ile fetus gestasyonel 22.-24. haftada isitmeye
baslar (13,16).

Membranéz labirentin gelisimi 3. trimesterda tamamlanir. Duyu organlarinin
(sensory end organ) maturasyonu oncelikle utrikiil ve sakkiilde, bunu takiben
semisirkiiler kanallarda ve son olarak da kokleada meydana gelir. Koklea, membranoz
labirentin gelisen son pargasidir. Bu nedenle gelisimsel malformasyonlar vestibiiler
sistem ile karsilastirildiginda kokleada daha sik goriiliir. Membrandz labirent,
gestasyonel 6-7. ayda maturasyonunu tamamlar. Yalnizca endolenfatik kanal ve
endolenfatik kese biiyiimeye devam eder ve puberteden sonra gelismis boyutlarina
ulagir (17).

Otik kapsiil, kemik labirentin temel yapisidir. Gestasyonel 4-8. haftada otik
kesenin ¢evresinde gelismeye baslar, 16. haftaya kadar gelisimi devam eder. Otik
kapsiiliin gelisimi sirasinda kikirdak yapisindaki otik kapsiiliin igerisinde hiicre ici
bosluklar ortaya c¢ikar. Bu bosluklar daha sonra bir araya gelerek perilenfatik boslugu
olusturur. Otik kapsiiliin ossifikasyonu 16-24. gestasyonel haftada 14 ossifikasyon
merkezi aracilifiyla tamamlanarak kemik labirenti olusturur (16,17).

Semisirkiiler kanal sisteminin membrandz kismi gestasyonel 8. haftada otik
kesenin utrikiil kismindan gelismeye baslar. Gestasyonel 4-8. Haftada membrandz
labirent ti¢ alt boliime ayrilir: (1) Endolenfatik kanal sistemi, (2) Koklear kanal ile
sakkiil, (3) Utrikiil ile semisirkiiler kanallar. Semisirkiiler kanallarin tamamen
maturasyonu 22. haftada horizontal semisirkiiler kanalin gelisimi ile tamamlanir (16).

I¢ kulak embriyolojik gelisimi Tablo 2.1°de 6zetlenmistir.
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Tablo 2.1. I¢ Kulak Embriyolojisi (16)

Olusum zamani

Yapi (gestasyonel)

Otik plakod 3. hafta

Otik ¢cukur 4. hafta

Otik kese (otokist) 5. hafta
Koklear kanal 8. hafta
Sakkiil 11. hafta
Endolenfatik kanal 11. hafta
Utrikiil 11. hafta
Semisirkiiler kanallar 19.-22. Hafta
Labirent ossifikasyonu 23. hafta
Tam gelisim 26. hafta

2.3. i¢ Kulak Malformasyonlari

Malformasyonlara bagli gelisen isitme kayiplari, dis kulak, orta kulak veya i¢
kulagin morfolojik bozukluklarindan kaynaklanir. Konjenital sensorindral isitme
kaybr tanis1 alan bireylerin % 20’sinde i¢ kulak malformasyonu ile karsilasilir.
Sensorinodral isitme kaybinin tanilanmasinda Bilgisayarli Tomografi (BT) ve Manyetik
Rezonans Goriintilleme (MRG) anahtar noktayir olusturur. Radyolojik goriintiileme
teknolojisindeki gelismeler, i¢ kulak malformasyonlarinin tanimlanmasina onemli
katki saglamistir. Odyolojik degerlendirme ile beraber kullanilarak, i¢ kulak

malformasyonlarinda tanisal degerlendirme yapilir (2,13).

Bilgisayarli Tomografi ve MRG birbirinden farklilik gostermesine ragmen
birlikte kullanildiginda otolojide tanilama i¢in 6nemli ve tamamlayici bilgiler saglar.
Bilgisayarli Tomografi i¢ kulaktaki kemik yapilart ve fasial sinirin izledigi yolu
degerlendirirken, MRG ile internal akustik kanal, sinir yapilari, membrandz labirent

ve kavite i¢indeki yumusak doku ayrimlari izlenir (18,19).

Hasta ve yakinlarint bilgilendirmek, isitme kaybimin etyolojisini belirlemek
amaciyla i¢ kulak anomalilerinin ayirt edilmesi oOnemlidir (13). I¢ kulak
malformasyonlarinin ayirt edilebilmesi i¢in normal i¢ kulagin nasil goriinmesi
gerektigini listelemek onemlidir. Normal koklea ii¢ doniisten olusur. Bunlar apikal,
orta ve bazal doniislerdir. Ayn1 zamanda ortada kemik modiolus, spiral interskalar

septum ve koklear apertlir yer alir. Vestiblil ve {i¢ semisirkiiler kanal bulunur.
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Radyolojik olarak normal kabul edilen vestibiiler akuaduktun genisligi yakinindaki
posterior semisirkiiler kanalin genisligini asmamalidir. Tablo 2.2’de i¢ kulak anatomisi

radyolojik degerlendirme kontrol listesi verilmistir (20).

Tablo 2.2. i¢ kulak anatomisi radyolojik degerlendirme kontrol listesi (20)

Ucg koklear doniisiin varlig (2 34)

Modiolusun varligi

Interskalar septumun varlig1

Koklear apertiiriin patent olmasi

Internal akustik kanalin boyutu

3 semisirkiiler kanalin varligi

Vestibiiliin boyutu

Vestibiiler akuaduktlarin genisligi (<posterior semisirkiiler kanal)

Ic kulagm embriyolojik gelisimi ve radyolojik degerlendirmeye gore
anomaliler farkli sekillerde smiflandirilir. Genel olarak, i¢ kulaktaki yapisal
bozuklugun derecesi gelisimsel duraklamanin zamanina baghdir. I¢ kulak anomalileri

4 ana grupta incelenebilir (2):

1. Kokleovestibiiler malformasyonlar

2. Semisirkiiler kanal malformasyonlari

3. Internal akustik kanal malformasyonlari
4

. Vestibiiler ve koklear akuadukt malformasyonlari

2.3.1. Kokleovestibiiler Malformasyonlarin Siniflandirilmasi

Jackler ve dig. 1987 yilinda kokleovestibiiler malformasyonlari, embriyolojik
gelisim ve politomografi sonuglarina gore siniflandirmislardir (21). Sennaroglu ve
Saat¢ci 2002 yilinda BT sonuglarim1 géz Oniine alarak koklear malformasyonlari
smiflandirmayr  detaylandirarak gelistirmiglerdir. Mondini deformitesi olarak
adlandirilan malformasyon, inkomplet partisyon Tip I ve Tip II olmak {izere

tanimlanmistir. X’e bagl isitme kaybi ise inkomplet partisyon Tip Il olarak
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belirlenmistir (22). 2013 yilinda ise Sennaroglu ve dig. son yillardaki bulgulara gore

i¢c kulak malformasyonlarini 8 farkli gruba ayirmislardir (4):

Labirent aplazisi (Michel deformitesi)
Rudimenter Otokist

Koklear aplazi

Ortak kavite

Koklear hipoplazi

Inkomplet partisyon

Genis vestibiiler akuadukt sendromu

© N o g &~ w0 D P

Koklear apertiir anomalileri

Komplet labirent aplazide (Michel anomalisi) koklea tamamen yokken, ortak
kavitede vestibiil ile birlesir. Apikal ve orta koklear doniisler birlestiginde ise
inkomplet partisyon Tip Il (IP-II) malformasyonu ortaya ¢ikar. Cogunlukla genis
vestibiiler akuadukt (GVA) ile beraber gdzlenir. Daha az karsilasilan inkomplet
partisyon Tip | (IP-I) malformasyonunda koklea ve vestibiil kistik goriiniimdeyken,
vestibiiler akuaduktun genisligi normal sinirlardadir. Inkomplet partisyon Tip III

(IP-111) malformasyonu ise X’e bagli BOS kagag: ile benzerlik gosterir (20).

Labirent aplazisi (Michel deformitesi): I¢ kulagin embriyolojik gelisiminde otik
plakod gestasyonel 3. haftada yapilara ayrilir. Gestasyonel 3. haftadan Once
duraklamanin gergeklesmesi nedeniyle komplet labirent aplazi ortaya ¢ikar. Koklea,
vestibiil, vestibiiler kanal ve koklear kanal yoktur. Internal akustik kanal sadece kemik
fasial kanal1 igerir. Fasial sinir disindaki sinirler yoktur. Labirent aplazisi tiim kemik
malformasyonlarinin %1’ini olusturur. Unilateral veya bilateral olabilir. Koklear

implantasyon miimkiin olmayip, beyin sap1 implantasyonu yapilir (2,5,23).

Rudimenter Otokist: Otik kapsiil yuvarlak veya oval bir sekilde tamamlanmamis

olarak goriiliir. Internal akustik kanal gelismemistir (4)

Koklear aplazi: Koklea tamamen yoktur. Vestibiil ve semisirkiiler kanallar normal,
dilate veya hipoplastik olabilir. Koklear aplazi, internal akustik kanalin anterior

boliimiinii olusturmak i¢in yogun otik kemik odagmin goriilmesi ile tanimlanir.

(2,5,23).
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Ortak Kavite: Ayrilmamis kistik kavite veya otokist olarak koklea ve vestibiil
goriintlilenir. Koklea ve vestibiil tek bir bolmededir. Koklear ve vestibiiler noral
yapilar mevcut olup, oval ya da yuvarlak yapidadir. Semisirkiiler kanal ya da
gelismemis parcalar1 da eslik edebilir. Internal akustik kanal, kaviteye merkezinden

girer (2,5).

Koklear Hipoplazi: Koklea ve vestibiil birbirlerinden ayrilir; fakat kokleanin
boyutlart normalden daha kiigiiktiir. Koklea internal akustik kanalin kiigiikk bir
tohumuna benzer. Koklear hipoplazinin Tip I, Tip I, Tip 11 ve Tip IV hipoplazi olmak
tizere dort farkli tipi tanimlanmustir (2,5,23).

Inkomplet Partisyon Tip I (IP-1): inkomplet partisyon malformasyonlari ilk olarak
Mondini displazisi olarak tanimlanmasina ragmen, daha sonra Sennaroglu tarafindan
iki farkli tipi tamimlanmistir (23). Koklea bos, bdoliimlenmemis ve kistik
goriiniimliidiir. Otik plakod gelisiminin gestasyonel 5. haftada duraklamasi sonucu

gortiliir. Modiolus gelismedigi igin bos bir koklea ile karsilagilir (16)

Modiolousu olmayan koklea ve cribiform alan kistik goriintimdedir (2). Kistik
kokleovestibiiler malformasyon olarak da agiklanir. Kokleada modiolusun girisi ve
interskalar septa eksiktir. Koklear apertiiriin defektif gelisimi ve modiolusun yoklugu,
internal akustik kanal ile koklea arasinda defekte sebep olur. Internal akustik kanal

genellikle genistir. Kokleanin boyutlari normal sinirlardadir (Bkz. Sekil 2.5) (5,23).

Vestibiiler akuadukt genellikle normaldir. Vestibiil dilate olmasina ragmen
kokleadan ayirt edilebilir. Ortak kavite malformasyonundan bu yoniiyle ayrilir. Koklea

ve vestibiil ‘kardan adam’ veya ‘sekil 8 seklinde goriiliir (16).
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Sekil 2.5. Inkomplet Partisyon Tip I (5)

Inkomplet Partisyon Tip II (IP-11): inkomplet partisyon Tip II malformasyonunun
3 temel komponenti vardir: Kistik apeks, vestibiil dilatasyonu ve genis vestibiiler
akuadukt. Kokleanin tabaninda modiolus kismen gelismis olup, koklea ve vestibiiliin
boyutlari normal sinirlardadir. Interskalar defekt apekste yer alirken, bazalde modiolus
normaldir. Bazi vakalarda internal akustik kanal genis olabilirken, genellikle genis
vestibiiler akuadukt eslik eder (18). I¢ yapisi IP-I’den daha gelismis olup, gelisimsel
duraklamanin gestasyonel 7. haftada durmasi ile ortaya ¢iktig1 diisiiniiliir. Kokleanin

bazal doniisii normaldir (16).

Koklea 1.5 doniis yapar ve yalnizca bazal doniisii geligsmistir. Medial ve apikal
doniis arasindaki interskalar septumun yoklugu, apikal bélmenin kistik dilatasyonu ve
hipoplastik modiolus ile karakterizedir. Vestibiilde minimal dilatasyon ve genis
vestibiiler akuadukt ile birlikte gortilebilir. Kokleanin boyutlar1 normal sinirlardadir

(Bkz. Sekil 2.6) (2,5,23).

Semirsirkiiler kanallar normaldir. Vestibiiler akuaduktun gelisimi gestasyonel
7. haftadan once basladigr igin vestibiiler akuadukt genistir. Bu 6zelligi ile diger
malformasyonlardan kolaylikla ayrilabilir. Vakalarin yarisinda internal akustik kanal

genistir (16).
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Sekil 2.6. Inkomplet Partisyon Tip II (5)

Inkomplet Partisyon Tip III (IP-111): X e bagl isitme kayiplarinda ortaya cikar. Bu
deformitede interskalar septa mevcutken, modiolus yoktur. Koklea dogrudan internal
akustik kanalin lateral sonlanmasina yerlesir. Bu durum kokleaya karakteristik bir
goriinim kazandirir. Kokleanin boyutlart normal simirlardadir (Bkz. Sekil 2.7) (5).

Kokleanin tabani internal akustik kanalin dibinden ayirt edilemez. Fasial kanalin

= |
4

labirentin segmenti genistir. (20).

Sekil 2.7. Inkomplet Partisyon Tip 111 (5)
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Normal koklea, IP-1, IP-11 ve IP-111 malformasyonlarinin sematik gériinimii
Sekil 2.8’de verilmistir (15).

Sekil 2.8. (A) Normal koklea, (B) IP-I, (C) IP-I1 ve (D) IP-III sematik goriinim (24)

Vestibiiler sistem malformasyonlar1 ise vestibiil malformasyonlarini igerir.
Vestibiil malformasyonlari; vestibiiliin olmamasi, hipoplastik vestibiil veya vestibiiler
dilatasyon seklinde ortaya ¢ikar. Diger koklear anomalilere eslik edebilir. Ornegin,
Michel deformitesi ve ortak kavitede siklikla vestibiil izlenmezken; inkomplet
partisyon Tip I ve Tip II’de genellikle vestibiil dilatasyonu gortiliir. Tip I’de dilatasyon
biiytikliigii daha fazladir (2,5,23).

2.3.2. Semisirkiiler Kanal Malformasyonlarinin Simiflandirilmasi

Semisirkiiler kanal aplazisi, hipoplazisi ve genislemesi olarak siniflandirilir.
Hipoplazik koklea, ortak kavite ve labirent aplazisinde semisirkiiler kanallar yoktur
(2,23).
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2.3.3. Internal Akustik Kanal Malformasyonlarinin Siniflandirilmasi

Internal akustik kanalin olmamast, dar veya genis internal akustik kanal olarak
siniflandirilir. Internal akustik kanalin konjenital stenozu c¢ocuklarda nadir goriilen
sensorindral isitme kayiplar1 nedenlerindendir. Isitme kaybimin yani sira fasial sinir

paralizisi, bag donmesi ve tinnitus ile karsilasilabilir (2).

Internal akustik kanalin yiiksekliginin 2 mm’den dar olmasi, kokleovestibiiler

sinir aplazisi veya hipoplazisi ile iliskilidir (13).

Fasial veya vestibulokoklear sinir aplazisi veya hipoplazisinin en iyi tanilama
yontemi yiiksek ¢oziiniirlikle T2-agirliklt MRG’dir. Sagital diizlemde internal akustik
kanalda anterosuperiorda fasial sinir, anteroinferiorda koklear sinir, posterosuperior ve
posteroinferiorda ise sirasiyla superior ve inferior vestibiiler sinirler yer alir. Sinir
aplazisi veya hipoplazisi izole goriilebildigi gibi, kemik malformasyonlara da eslik
edebilir. Koklear sinir patolojisinin degerlendirilmesi koklear implantasyon kararinda
Onem tasir. Konjenital veya akkiz sensorinoral isitme kayiplari ile iligkili olan koklear

sinir patolojilerinde hipoplazik internal akustik kanal fikir verir (20).

Ortak kavite malformasyonuna genellikle internal akustik kanal
malformasyonu eslik eder. Genis internal akustik kanalda ortak kavite biiylik iken, dar
internal akustik kanalda ortak kavite kiiciiktiir. Internal akustik kanal ortak kavitenin

ortasina agilir ve fundus kismi defektiftir (18).

2.3.4. Vestibiiler ve Koklear Akuadukt Malformasyonlarmin Simiflandirilmasi
Vestibiiler akuadukt genisligi antero-posterior boyutunda >1.5 mm (25),
operkulumda >2 mm ve/veya orta noktasinda >1 mm (26) ise genis vestibiiler akuadukt
olarak tanimlanir. Normal vestibiiler akuaduktin orta noktasindan yapilan dl¢limde
yakiindaki posterior semisirkiiler kanaldan daha dar olmasi beklenir (20). Genis
vestibiiler akuadukt konjenital sensorindral isitme kayipli hastalarda en sik karsilasilan

radyolojik bulgudur (13).

Mondini GVA’y1 kendi ismini tasiyan anomalinin bir pargast olarak
tanimlamustir; fakat GV A isitme kaybini da igine alan bircok semptom ile beraber izole

olarak goriilebilir. Izole veya koklear malformasyon ile beraber goriildiigiinde farkl:
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kalitimsal ve etyolojik cesitlilik ile ortaya ¢ikar. Sendromik, nonsendromik, herediter
veya akkiz olabilir (13). Genis vestibiiler akuadukt tespit edildiginde, koklea IP-II
malformasyonu agisindan dikkatli incelenmelidir (20). Genellikle bilateral

goriilmesine ragmen nadiren unilateral vakalar ile karsilasilabilir (18).

Koklear akuadukt periotik veya perilenfatik duktusu igeren kemik kanal olup

malformasyonu ile nadiren karsilagilir (13).

2.4. Isitme Kayiplar: ve Simiflandirma

Isitme kayiplar1 6zellikle cocuklarda en yaygin gériilen semptomlardan biridir.
(3). Isitme kayiplarmin siniflandirilmasinda nedeni, baslangic zamani, baslangic yast,
klinik sunumu, anatomik defekt, siddeti, frekans kaybi, etkilenen kulak ve prognozuna
gore farkli smiflandirmalar kullanilir (1). Tablo 2.3’te isitme kayiplarinin

siniflandirilmasi verilmistir.
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Tablo 2.3. Isitme Kayiplarmin Smiflandiriimas (1)

Kriter Siniflandirma Yorum
Neden Genetik Herediter
Cevresel Nonherediter
Cok faktorlii
Baslangic zamam1  Konjenital Dogustan
AkKiz Geg baslangigh
Baslangi¢ yasi Prelingual Konugma gelisiminden 6nce
Postlingual Konusma gelisiminden sonra

Klinik sunumu

Nonsendromik

Tek semptom isitme kaybi1

Sendromik Isitme kayb1 ve diger semptomlar
Tipi Iletim Dis veya orta kulakta etkilenim

Sensdrindral I¢ kulakta etkilenim

Mikst I¢ kulak ve dis/orta kulakta etkilenim
Derece Cok hafif 16-25 dB

Hafif 26-40 dB

Orta 41-55dB

Orta-ileri 56-70 dB

Ileri 71-90 dB

Cok ileri 91 dB ve iizeri
Frekans kaybi Algak <500 Hz

Orta 501-2000 Hz

Yiiksek >2000 Hz
Etkilenen kulak Unilateral Tek kulak etkilenim

Bilateral Her iki kulakta etkilenim
Prognoz Sabit Derece degismez

Progresif

Derece zaman igerisinde artar
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2.4.1. Etyolojiye Gore Siniflandirma

Etyolojiye gore siiflandirma genetik ve genetik olmayan faktorlere dayanir.
Genetik isitme kayiplar1 sendromik ve nonsendromik olmak tizere iki grupta incelenir.
Sendromik isitme kayiplari herediter isitme kayiplarmin %30’unu olusturur. Isitme
kaybi ile iligkili 400’den fazla sendrom tanimlanmistir (1). Sendromik olmayan isitme
kayiplarmin yaklasik %80’ini otozomal resesif, %15-17’si otozomal dominant, %2-
3’1 X’e bagl ve yaklasik %1°1 mitokondrialdir. Genis vestibiiler akuadukt ve diger i¢
kulak malformasyonlar1 genellikle genetik nedenlidir. En yaygin genetik nedenler
Connexin 26 (Cx 26) proteini kodlamasindaki gap junction 2 (GJB2) genindeki

mutasyondur (3).

Genetik olmayan isitme kayiplar1 ¢evresel nedenlere baghh gelisir.
Enfeksiyonlar, ototoksik ila¢ kullanimi, hipoksi, hiperbilirubinemi, yenidogan yogun
bakim {tinitesinde kalma, otitis media, travma, labirentin fistiilii ve giiriiltiiye bagh

isitme kayiplar1 ¢evresel nedenlere bagl gelisen isitme kayiplarini olusturur (1).

2.4.2. Isitme Kaybinin Derecesine Gore Simiflandirma

Normal isitme duyarlilign ¢ocuklarda 15 dB HL ve daha iyi olarak
degerlendirilir. Isitme kaybinin derecesi hava yolu isitme esiklerine gore belirlenir. Saf
ses ortalamasi1 goz Oniine alinarak ¢ok hafif, hafif, orta, orta-ileri, ileri ve ¢ok ileri

derecede isitme kayb1 olarak siniflandirilir (27).

2.4.3. Isitme Kaybinin Tipine Gore Siniflandirma

Isitme kayiplari isitme kaybinin tipine gore; iletim tipi isitme kaybu,
sensorindral isitme kaybi ve mikst tip isitme kayb1 olarak siiflandirilir. Iletim tipi
isitme kaybi; otitis media, otitis eksterna, seriimen birikmesi, kemik¢ik zincir
anomalileri (akkiz veya konjenital) ve orta kulakta kolesteatoma oldugunda ortaya
cikar. Sensorinodral isitme kaybmin (SNIK) ise en yaygin anatomik nedeni, genis

vestibiiler akuadukttur (3).

Hava yolu isitme esiklerinin 20 dB HL’den daha kotii, kemik yolu isitme
esiklerinin ise normal (-5-10 dB HL) oldugu ve en az 10 dB HL hava kemik aralig
goriillen durumlar iletim tipi isitme kaybi olarak smiflandirilir. Iletim tipi isitme

kaybinda tiim seslerin isitilebilirligi linear olarak azalir (27).
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Hava yolu isitme esikleri ve kemik yolu isitme esiklerinin 20 dB HL’den daha
kot oldugu durumlar sensdrindral isitme kaybi olarak siiflandirilir. Sensorinoral

isitme kaybinda seslerin isitilebilirligi non-linear olarak azalir (27).

Hava yolu isitme esikleri ve kemik yolu isitme esiklerinin 20 dB HL’den daha
kotii oldugu ve en az 10 dB hava kemik araligi ile karsilasilan durumlar mikst tip isitme
kayb1 olarak siniflandirilir. Mikst tip isitme kaybinda sensorindral komponente bagl
olarak isitilebilirlikte non-linear, iletim komponentine bagli olarak da linear azalma
ile karsilagilir (27).

Iletim tipi isitme kayb1, mikst tip isitme kayb1 veya sensorindral isitme kaybi
genis vestibiiler akuadukt veya semisirkiiler kanal dehisansi gibi i¢ kulak yapisal

anomalilerinde semptom olarak ortaya ¢ikabilir (3).

2.5. Koklear Malformasyonlar ve Isitme Kaybi

Koklear malformasyonlarda elde edilen isitme kayiplarinin tipi ve derecesi
malformasyonlarin derecesine ve Ozelliklerine gore farklilik gosterir. Labirent
aplazisi, Rudimenter otokist ve koklear malformasyonlarinda total isitme kaybi ile
karsilasilirken, ortak kavitede genellikle cok ileri derecede sensorindral isitme kaybi
goriilir. Bu malformasyonlarda bazen algak frekanslarda vibrotaktil uyarana bagh
olarak esik elde edilebilir. Koklear hipoplazi malformasyonlarinda karsilagilan isitme
kayiplari ise hava-kemik araligi ile goriilecegi gibi farkli 6zellikler gosterebilir (4).

Inkomplet partisyon malformasyonlarmin 3 farkli tipinde de isitme
kayiplarinin 6zellikleri degiskendir. IP-I malformasyonunda genellikle c¢ok ileri
derecede sensorindral isitme kaybi ile karsilasilir. Isitme cihazindan yeteri kadar yarar
goremedikleri i¢in koklear implantasyon onerilir (22).

IP-II malformasyonunda Korti organinin ve isitsel noral popiilasyonun gelisimi
degiskendir. Bu nedenle isitme kaybinin konfigiirasyonu degiskenlik gosterir. Normal
isitmeden ¢ok ileri derecede isitme kaybina kadar farkli isitme kayb1 dereceleri ile
karsilagilabilir. Isitme kayb1 GVA’daki gibi fluktuan olabilir. IP-1I malformasyonunda
koklear implant cerrahisi basari ile uygulanabilir (16).

Farkli etyolojiler odyogramda isitme kaybmin ‘hatal’ bir sekilde
tanimlanmasina neden olabilir. Psddoiletim isitme kayiplarinda gergekte sensorinoral

isitme kayb1 olmasina ragmen hava kemik araligi ile karsilasilir. Koklea icerisindeki
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ses enerjisinin yayilmasina bagli olarak kisinin kemik iletimine duyarlilig
yiikselebilir. Ornegin genis vestibiiler akuadukt gibi temporal kemik anomalileride
psodoiletim isitme kayb1 goriiliir (27). Genis vestibiiler akuadukt malformasyonunda
ortaya ¢ikan iletim komponenti orta kulak fonksiyonu ile iliskili degildir. Genislemis
vestibiiler akuadukt ve/veya endolenfatik duktustaki perilenf veya endolenf basing
artig1 stapes tabaninit nemlendirme ile sonuglanir. Buna bagli olarak hava kemik aralig
goriiliir (13).

Kokleada iki mobil pencere olmasina ragmen flgiincli bir mobil pencere
olabilecegi diisiiniilmektedir. Odyolojik degerlendirmede orta kulak patolojisi ile
iliskili hava-kemik aralig1 goriilen vakalarda eksplorasyonda orta kulakta herhangi bir
patoloji ile karsilasilmamistir. Semisirkiiler kanal dehisansi, genis vestibiiler akuadukt
gibi temporal kemik anomalilerinde ortaya ¢ikan {igiincii pencere etkisinin akustik
enerjiyi kokleadan farkli yone degistirdigi diisiiniiliir. Buna bagl olarak hava yolu
esiklerinde duyarlilik azalir. Ugiincii pencere ayn1 zamanda oval penceredeki koklear
input direncini azaltip koklear partisyon karsisindaki basing gradientini arttirarak
kemik yolu iletiminde hipersensitiviteye sebep olur. Boylece hava kemik araligi ile
karsilasilir (9).

Genis vestibiiler akuadukt ile iliskili farkli odyometrik paternler ile
karsilagilabilir. Isitme kaybmin konfigiirasyonu yiiksek frekanslarda diisiis ile flat
arasinda degiskenlik gosterir. Normal isitme goriilebilecegi gibi ani isitme kaybi,

progresif igitme kayb1 veya isitmede fluktuasyon ile de karsilagilabilir (13).

Genis vestibiiler akuadukt; erken baslangicli, yiiksek frekanslari tutan, fluktuan
veya progresif sensorindral isitme kaybi ve vestibiiler bozukluklar ile karakterizedir.
Unilateral genis vestibiiler akuadukt olan ¢ocuklarin yarisinda bilateral, asimetrik
sensorindral igitme kaybi ile karsilagilabilir (28). Genis vestibiiler akuadukt olan

hastalarda travmay takiben eriskin donemde SNIK ortaya ¢ikabilir (20).

Genis vestibiiler akuaduktta ortaya ¢ikan isitme kaybinin mekanizmasi
bilinmemesine ragmen, konjenital bir problemin gostergesidir. Vakalarin %11.8-
60.9’unda progresif sensorindral isitme kaybi ile karsilasilir. Ortaya ¢ikan isitme

kaybinin membrandz labirentteki bozukluga eslik ettigi veya hiicresel diizeyde bir
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probleme bagli oldugu diisiiniiliir. Genis vestibiiler akuadukt genellikle modiolar

defekt ile iliskilidir (18).

Genis vestibiiler akuaduktta karsilagilan ani isitme kayiplar1 ve progresif isitme
kayiplari; kafa travmalar1 gibi barometrik veya intrakranial basingta ani degisiklikler
ile iliskilidir (13). Ozellikle progresif idiopatik sensorindral isitme kaybi olan ¢ocuklar
ve addlesanlarda genis vestibiiler akuadukt sendromu ile karsilasilabilir (28).

Kafa travmasi ve BOS basincindaki ani fluktuasyonlara sebep olan aktiviteler
isitme kaybin1 harekete gecirebilir. Bu vakalarin biiyiikk barometrik basing
degisiklikleri gerektiren aktivitelerden ve karsilikli sporlardan uzak durmalar
gereklidir. Isitme kaybindan sorumlu farkli teoriler oldugu diisiiniiliir: (1) Genis
endolenfatik kesedeki hiperosmatik proteinler skala mediaya giderek néroepitelyumda
osmotik hasara sebep olabilir. (2) iliskili modiolar defekt BOS basing dalgalarmin

labirente gegmesine neden olarak Korti organindaki tiiy hiicrelerine zarar verir (16).

IP-11l malformasyonunda internal akustik kanalin dibi bulbus seklinde goriiliip
X’e bagl stapes gusher gozlenebileceginden genellikle bilateral konjenital mikst tip
isitme kaybi ile karakterizedir. Iletim komponenti stapes tabaninin fiksasyonu ile
iliskili olabilir (20). Iletim tipi isitme kayb1 da goriilebilen IP-111 malformasyonunda

isitme kaybi progresif seyreder. Saf sensorindral isitme kaybi nadiren goriiliir (6).

2.6. Isitme Kayiplarinin Degerlendirilmesi

Isitme kayb1, kulak kanalindan isitsel kortekse kadar isitsel yoldaki herhangi
bir asamada ortaya cikabilir. Dis kulak veya orta kulaktaki herhangi bir patoloji
otoskopik muayene ile tanilanabilirken, isitme kaybinin nedeni ve tipi kokleanin

degerlendirilmesi ile belirlenir (19).

Klinik odyoloji test bataryasi, sonuglarin nasil belirlendigi géz oniine alinarak
iki baglik altinda degerlendirilebilir. Biri davranigsal veya psikofiziksel 6l¢iimler,
digeri ise fizyolojik veya objektif dlglimlerdir (29). Eriskinlerde davranigsal testler
konvansiyonel odyometriyi icerirken, bebek ve ¢ocuklarda yasa uygun davranissal
yontemler kullanilir. Fizyolojik dl¢timler ise akustik immitans, otoakustik emisyonlar

ve isitsel uyarilmis potansiyelleri igerir (27).
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2.6.1. Saf Ses Odyometrisi
Saf ses odyometrisi, isitmenin degerlendirilmesinde kullanilan en temel
diagnostik testtir. Isitmenin davranissal temelli dl¢iimii olup, sensorindral isitme kaybi

ve iletim tipi isitme kaybinin ayirt edilmesinde kullanilir (19).

Ses kokleaya iki farkli yoldan ulasir. Bunlardan biri timpanik membran ve
kemikgik zincirden gecerek orta kulak araciligiyla, digeri ise kemik yolu ile olur. (11).
Saf ses odyometrisinde temel amag, frekans spektrumunda kisinin duyabilecegi en
diisiik ses siddetini belirlemektir. (19). Isitsel saf ses sinyalleri hava yolu ve kemik
yolu araciligiyla iletilerek esik belirlenir. Belirlenen odyometrik esik degerleri

odyogram lizerine kaydedilir (29).

Eriskinlerde ve gelisimsel yasi 5 yastan biiyiik ¢ocuklarda saf ses odyometrisi
ile degerlendirme yapilir. Kisiden gelen uyariy: dikkatle dinlemesi, el kaldirarak veya
diigmeye basarak cevap olusturmasi istenir. Uyaranin siddeti azaltilarak kisinin
zamanin en az %50’sinde cevap olusturdugu en diisiik siddet seviyesi esik olarak

belirlenir (27).

Saf ses hava yolu esikleri dig, orta ve i¢ kulagi igeren tiim isitsel sistemin
fonksiyonunu degerlendirir. Kulaga yerlestirilen supraaural veya insert kulakliklar ile
250-8000 Hz frekans araliginda hava yolu esikleri belirlenir. Isitme esiklerinin
belirlenmesinde ¢ogunlukla ascending yontem kullanilir. Esik dsti seviyeden
baglanarak ses siddeti duyulamayana kadar 10-15 dB azaltilir. Daha sonra 3 kez cevap
elde edilene kadar ses siddeti 5 dB arttirilarak esik belirlenir (29). Hava yolu isitme

esikleri isitme kaybinin derecesinin (hafif-gok ileri) belirlenmesinde 6nem tasir (19).

Saf ses kemik yolu esikleri ise dis ve orta kulak bypass edilerek dogrudan
koklea uyarimu ile ilgili bilgi verir. Mastoid iizerine yerlestirilen kemik vibrator ile
degerlendirme yapilir. Odyometrik degerlendirmede kemik yolu isitme esikleri 250-
4000 Hz frekans araliginda belirlenir (29). Hava yolu ve kemik yolu esikleri birlikte
degerlendirilerek isitme kaybinin tipi belirlenir (19).

Konugmay1 anlamada en énemli frekanslar 500-4000 Hz araligidir. Konugma

alan igerisinde yer alan isitme duyarlilig1 saf ses ortalamasi hesaplanarak 6zetlenir.
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Saf ses ortalamasi 500 Hz, 1000 Hz ve 2000 Hz’de belirlenen hava yolu isitme
esiklerinin ortalamasi alinarak hesaplanir. American Academy of Otolaryngology-
Head and Neck Surgery saf ses ortalamasinin 3000 Hz ile beraber 4 farkli frekansta

belirlenmesini 6nerir (30).

Saf ses esiklerinin yan1 sira konugma odyometrisi yapilarak konusmay1 anlama
esigi ve konusmay1 ayirt etme skoru belirlenir. Konusmay1 anlama esigi hastanin {i¢
heceli kelimeleri tekrar edebildigi en diisiik siddet seviyesidir. Konusmayi ayirt etme
skoru ise hastanin en rahat duydugu seviyede tekrar edebildigi kelimelerin yiizdesidir

(19).

2.6.2. Elektroakustik Immitansmetri

Elektroakustik immitansmetri  degerlendirmesi temel odyolojik test
bataryasimnin onemli boliimiinii olusturur. Odyolojik degerlendirmede kullanilan
akustik immitans 6l¢limii timpanometri ve akustik stapedial refleks 6l¢limiinii igerir.

(19,30).

Timpanometri Ol¢limiinde hava basinct degisikliginin bir fonksiyonu olan
kulak kanalindaki akustik immitans Ol¢iiliir. Kulak kanalina yerlestirilen prob
araciligiyla dis kulak yolundaki hava basinci degistirilir (29). Genellikle pozitif hava
basincindan (+200/+400 daPa) baslayarak negatif hava basincina (-400/-600 daPa)
dogru hareket ederken degerlendirme yapilir. Bdylece timpanogram adi verilen grafik

olusturulur (19).

Timpanometri 6l¢iimii; intratimpanik basing, dstaki tiipii fonksiyonu, kemikgik
zincir devamliligi, timpanik membran biitiinliigli ve mobilitesi ile ilgili bilgi saglar.
Timpanogram ozellikleri klinik tanilamada 6nem tasir. Timpanogram tipleri Tip A,
Tip As, Tip Ad, Tip B ve Tip C olmak iizere 5 farkli sekilde siniflandirilir
(Bkz. Sekil 2.9) (29).
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Sekil 2.9. Timpanogram Tipleri (30)

Tip A timpanogram normal orta kulak fonksiyonunu yansitir. Tip As
timpangram kemikg¢ik zincir fiksasyonu, otoskleroz gibi orta kulak impedansinin
diisiik oldugu durumlarda goriiliir. Tip Ad timpanogram kemikgik zincirin kiriklari,
atrofi gibi timpanik membranin minimal anormalliklerinde ortaya c¢ikar. Tip B
timpanogram siklikla orta kulakta sivi birikmesi ve timpanik membran perforasyonu
gibi patolojilere, Tip C timpanogram ise Ostaki tiipli disfonksiyonu ve orta kulak

boslugunun yetersiz ventilasyonuna baglhidir (30).

Timpanometrik Sl¢limde timpanogram tiplerinin yani sira dis kulak yolu
hacminin de degerlendirilmesi gerekir. Erigkinlerde hacim 2 cm’den biiyiik veya diger
kulagin iki kati ise timpanik membranin biitiinliigii sorgulanmalidir. Boyle durumlarda
immitans 6l¢iimiinde dis kulak yolunun hacminin yani sira orta kulak boslugunun
hacmi de degerlendirilmis olur. Orta kulak ventilasyon tiipiiniin patent/agik oldugunu

veya timpanik membran perforasyonunu diistindiiriir (30).

Akustik refleks ise immitans l¢limiiniin diger 6nemli parametresidir. Yiiksek
siddetli akustik uyarana (>80 dB) kars1 olusan stapes kasinin kontraksiyon cevabini

degerlendirir. Isitme kayb1 derecesinin tahmin edilmesi ve lezyonun yerini belirlemede
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yararhidir. Ipsilateral ve kontralateral kayit yapilir. Isitsel sistemde orta kulak, koklea,

8. kranial sinir, beyin sap1 ve 7. kranial sinir ile ilgili bilgi verir (30).

Akustik refleksin elde edilmesi veya elde edilememesi, akustik refleks esigi ve
cevap amplitiidiindeki azalma altta yatan patolojilerin c¢esitliligini ortaya koyar.
Otoskleroz, retrokoklear patolojiler, superior semisirkiiler kanal dehisansi gibi
anomalilerin ayirt edilmesinde kullanilir (19). Ozellikle 8. kranial sinir veya beyinsapi
diizeyindeki lezyonlarin diagnozunda 6nemli bir degerlendirme parametresidir.
Kokleadan daha iist merkezlerdeki bu patolojilerde ya akustik refleks elde edilemez,

ya da yiiksek siddette diisiik amplitiidlii refleks cevabi gozlenir (27).

2.6.3. Otoakustik Emisyon

Koklea farkli 6zellikte sesler meydana getirir. Bu sesler timpanik membran
hareketini ayarlayarak orta kulaktan geriye dogru iletilir. Ortaya ¢ikan bu sesler dis
kulak yoluna yerlestirilen bir mikrofon araciligiyla kaydedilir. Bunlara otoakustik
emisyon adi verilir (11). Koklear emisyonlar, koklea igerisinde dis tiiy hiicreleri
seviyesinde ortaya ¢ikan biomekanik aktivitenin non-lineer tiriinii olarak tiretilir (27).

Otoakustik emisyonlar spontan otoakustik emisyonlar ve uyarilmis otoakustik
emisyonlar olmak iizere iki baslik altinda incelenir. Klinik uygulamada uyarilmis
otoakustik emisyonlar dnem tasir. Spontan otoakustik emisyonlar kulaga herhangi bir
ses verilmeden ortaya ¢ikan araliksiz seslerdir (11). Klinik anlamlilig1 belirlenemedigi
icin diagnostik degerlendirmede siklikla kullanilmaz (27).

Klinik tanilamada yaygin olarak kullanilan iki temel otoakustik emisyon
vardir: (1) Transient Uyarilmig Otoakustik Emisyon (TEOAE), (2) Distortion Product
Otoakustik Emisyon (DPOAE). Mikrofon igeren bir prob kulak kanalina yerlestirilir.
Prob araciligiyla gonderilen sese olusturulan akustik cevaplar goriintiilenir (27).

Transient otoakustik emisyon, gegici bir ses tarafindan ortaya ¢ikar. Basillar
membran {izerindeki ilerleyen dalganin bir yansimasi olarak {retilir. Distortion
product otoakustik emisyon, kokleadaki linear olmayan distorsiyonun ol¢iimiidiir.
Kulaga verilen iki farkli sesin sonucunda olusan cevabin amplitiidii 6l¢iiliir (11).

Transient ve distortion product otoakustik emisyonlar; hizli, non-invaziv,
kolay ve glivenilir objektif klinik testlerdir. Otoakustik emisyonlarin elde edilmesi,

kokleadaki dis tiiy hiicrelerine kadar olan yoldaki isitmenin normal oldugu anlamina



28

gelir. Orta kulak fonskiyonunun normal oldugu durumlarda otoakustik emisyonlarin
elde edilememesi en azindan hafif derecede isitme kaybini diisiindiiriir. Otoakustik

emisyonlar dis tiiy hiicre fonksiyonuna ve kokleanin biomekanik 6zelliklerine baglhidir

7).

2.6.4. Isitsel Uyarilmus Potansiyeller

Isitsel uyarilmis potansiyeller latanslarina gére dérde ayrilir: (1) Koklear
Potansiyeller (0-4 msn), (2) Erken Latansli Isitsel Uyarilmis Potansiyeller (4-15 msn),
(3) Orta Latansh Isitsel Uyarilmis Potansiyeller (8-80 msn), (4) Geg¢ Latansh Isitsel
Uyarilmig Potansiyeller (50-300 msn).

Isitsel uyarilmis potansiyeller isitsel sistemin farkli anatomik seviyelerindeki
elektriksel aktiviteyi yansitir. Erken komponentler periferal ve beyin sap1 seviyeleri,
daha ge¢ komponentler ise orta beyin ve kortikal seviyelerdeki cevaplari igerir. Genel
olarak tek kanalli kayit yapmak icin {li¢ elektrot kullanilir. ‘Aktif” elektrot noral
jeneratore en yakin noktaya, ‘referans’ elektrot Olciilecek komponent ile ilgili bir

alana, ‘toprak’ elektrot ise alina veya kontralateral mastoide yerlestirilir (27).

Isitsel uyarilmis potansiyeller 6zellikle cocuklarda isitsel sistemin fonksiyonel
biitiinliiglinii fizyolojik olarak degerlendiren en 6nemli test protokoliidiir. Geg latanslar
gibi cocugun uyamkliligini gerektiren komponentlerin klinik kullanimi yaygin
degildir. Erken latansli isitsel uyarilmis potansiyellerden isitsel beyin sap1 cevabi

(auditory brainstem response; ABR) klinikte yaygin olarak kullanilir (27).

Isitsel beyin sap1 cevabi, isitsel yollarin kokleada baslayan sese bagl
aktivasyonunun averajlanmis yiizeysel kaydidir (19). Transient akustik uyaran (klik
veya tonal) ile iiretilir, alina ve kulak ¢evresine (kulak lobu, mastoid vb.) yerlestirilen
yiizeyel elektrotlar ile kaydedilir. Transducer olarak supraaural kulaklik, insert
kulaklik veya kemik vibratdr kullanilabilir. Isitsel beyinsap1 cevabinda elde edilen
dalgalar 8. kranial sinir, kaudal ve rostral beyinsapindaki isitsel alanlardan kaynaklanir

(30).

Isitsel beyinsap1 cevabimin iki temel uygulama alan1 bulunur. Ilki odyometrik

esiklerin tahmin edilmesi, digeri ise beyinsapi seviyesindeki ndrolojik yollarin
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biitiinliigiiniin degerlendirilmesidir (31). Isitsel beyinsap1 cevabi isitme testi olmayip,
isitsel sistemdeki ndron dizinin senkronize atesleme cevabini gosterir. ilk olarak
anlamli cevap kayit edilmesi onemlidir. Test sonuglarinin yorumlanmasinda ABR
dalgalarinin tekrarlanabilirligi, latanslari, dalgalar arasi latans farklar1 ve iki kulak

arasindaki latans farklar1 (< 0.4 msn) degerlendirilir (30).

Isitsel beyinsap1 cevabinda elde edilen I. dalga 8. kranial sinirin distalinden, I1.
dalga ise 8. kranial sinirin proksimalinden kaynaklanir ve ipsilateral kulagin cevabin
yansitir. III. dalga ponsun kaudalinde koklear ¢ekirdek, trapezoid cisim ve superior
oliver kompleksteki cevabi1 yansitir. En belirgin dalga olan V. dalga ise lateral

lemniskus  bolgesinin  inferior  kollikulusa yakin  kismindan  kaynaklanir

(Bkz. Sekil 2.10) (30).
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Sekil 2.10. ABR sematik goriiniim (30)
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Bebeklerde ve gocuklarda igitme esiklerinin tahmininde klik veya tonal uyaran
kullanilabilir. Klik uyaran ile maksimum noral senkronizasyon ve optimal cevap
morfolojisi gézlenmesine ragmen frekansa spesifik cevap elde edilemez. Klik ABR
esigi ile 2000-4000 Hz araligindaki odyometrik esik korelasyon gosterir. Bebeklerde
ve ¢ocuklarda isitme esiginin tahmin edilmesinde tonal ABR 6nem tasir. Tonal ABR
kullanilarak frekansa spesifik cevap elde etmek miimkiindiir. Odyometrik esik ile tonal
ABR esigi arasinda 5-15 dB diizeltme faktorii bulunur. 500-4000 Hz frekans araliginda
tonal ABR kaydi yapmak miimkiindiir (31).

2.7. Isitme Kayiplarinda Odyolojik Miidahale

Isitme kayiplarinda miidahalenin temel amaci, isitme kayb1 nedeniyle bozulan
ses anlagilirhigint ve bireyin iletisim becerilerini iyilestirmektir. Prelingual isitme
kayiplarinda odyolojik miidahale ile isitsel gelisim, konusmanin kazanilmasi ve
iletisim becerilerinin yapilanmasi miimkiindiir (32). Odyolog bunu bagarmak i¢in
diger takim {iiyeleri ile isbirligi i¢inde caligmalidir. Odyolojik miidahale segenekleri
isitme cihazi, implante edilebilir cihazlar ve yardimci dinleme cihazlari gibi fiziksel
cihazlarin kullanimini igerir. Miidahale programinda ayni zamanda hasta ve aile
danigmanligi, etkili iletisim stratejilerini gelistirme ve isitsel-gorsel egitim gibi

terapatik yaklagimlar da yer alir (33)

2.7.1. Isitme Cihazi

Isitme cihazlar1, isitme kayipli kulakta ses seviyelerinin isitilebilir olmasi igin
amplifiye edilmesini saglayan cihazlardir. Isitme cihazi teknolojileri ses sinyalini
belirli ihtiyaclara uyarlamak i¢in ses islemleme stratejilerini igerir. Konvansiyonel
isitme cihazlart ses enerjisini genellikle hava yolu ile iletir. Baz1 6zel durumlarda
kemik yolu igitme cihazlar1 kullanilabilir (33).

Isitme cihazi mikrofon, yiikseltici (amplifier) ve alicidan (receiver) olusur.
Mikrofon ¢evreden gelen akustik sinyali alir ve elektriksel sinyale doniistiiriir.
Elektriksel sinyal daha sonra yiikselticiye ulasir. Yiikseltici mikrofondan gelen
elektriksel outputu yiikseltir ve igslemler. Hoparldre gelen sinyal yeniden diizenlenerek
akustik sinyale ¢evrilir. Pil tiim bu komponetler i¢in gerekli olan giicii saglar (34).

Yeni nesil dijital isitme cihazlari; secilen frekanslarda degisken kazang

ayarlama, yliksek siddetli sinyallerin kompresyonu ve adaptif filtreleme, direksiyonel
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mikrofonlar ve farkli program segenekleri ile arka plan giiriiltiiyii baskilama gibi
ozelliklere sahiptir (33).

Tim isitme kayb1 tiplerinde amplifikasyonun amaci, rahatsiz edici ses
siddetlerini engelleyerek konusmanin daha rahat duyulmasi ve anlasilir olmasini
saglamaktir. Cocuklarda ve erigkinlerde isitme cihazi secimi ve ayar1 farkliliklar
gosterir. Cocuklar arka plan giiriiltiide eriskinlere gore daha fazla zorlanirlar. Ayni
zamanda c¢ocuklarin dili ve konusmayr 6grenmeleri gereklidir. Bu linguistik ve
islemleme farkliliklarinin yami sira ¢ocuklar ile ¢alisirken fiziksel ve pratik
limitasyonlar ile de karsilasilir. Dis kulak yolunun darligi ve anatomik yapidaki
farkliliklar ses basing seviyelerinde degisikliklere neden olur. Cocuklarda dil geligimi
icin kritik donem gdz Oniine alinarak, isitme kayb1 en erken dénemde tanilanmali ve
uygun amplifikasyon segenegi belirlenmelidir (35).

Konvansiyonel igitme cihazlarinin tipleri yerlesim yerine gore degiskenlik
gosterir. Kulak arkasi, kulak i¢i, dis kulak yolunda yer alan kanal i¢i ve dis kulak
yolunun limenine gomiilii tam kanal i¢i cihazlar kullanilabilir (34).

Ozellikle pediatrik grupta bilateral kulak arkasi isitme cihazlar1 tercih edilir.
Binaural amplifikasyon monaural amplifikasyona gore daha yaralidir. Sesin
lokalizasyonu ve giiriiltiide konugsmayi ayirt etme agisindan istiinliikler saglar.
Binaural amplifikasyon ile giirliik sumasyonuna (loudness summation) bagli olarak
sinyal giirliltii oran1 yaklasik 3 dB arttirilir ve konusmay1 ayirt etmede %30-40
iyilesme goriiliir (33).

Kemik yolu isitme cihazlar1 amplifiye edilen ses sinyalini kemik iletim
mekanizmasi ile i1¢ kulaga iletir. Konvansiyonel isitme cihazi kullanilamayan aural
atrezi ve bazi iletim tipi kayiplarda onerilir. Mastoid kemige basing uygulayan kemik

ossilatérden olusur (33).

2.7.2. Kemige implante isitme Cihazlar

Kemige implante igitme cihazlart dig kulak ve orta kulagi bypass ederek akustik
enerjiyi dogrudan kemik labirente iletir. Temporoparietal kemige implante edilen
metal vida (abutment) ve iizerine yerlestirilen kii¢iik ossilator araciligiyla ses sinyalleri
titresime gevrilir. Konvansiyonel kemik yolu isitme cihazlari ile karsilastirildiginda

feedback problemi ve bas band1 basinci elimine edilir. Ossilator pozisyonu stabildir.
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Sinyalin distorsiyonu nadiren goriliir ve yiiksek frekans kazanglar1 konvansiyonel
kemik yolu isitme cihazlarindan daha iyidir (33).

Kemige implante isitme cihazlar iletim tipi, mikst tip ve tek tarafli isitme
kayiplarinda kullanilir. Ozellikle cerrahi ile diizeltilemeyen kronik otit, dis kulak yolu
atrezisi gibi iletim tipi isitme kayiplari en sik kullanim alanlaridir. letim tipi ve mikst
tip isitme kayiplar1 i¢in kemik esiklerinin 0.5, 1, 2 ve 3 kHz’de 45 dB HL’den daha iyi
olmast gereklidir. Unilateral ve bilateral uygulanabilir. Bilateral uygulama igin
simetrik kemik esikleri gereklidir (36).

Kortikal kemik kalinlig1 kemige implante isitme cihazlari i¢cin Onemlidir.
Cocuklarda yaklasik 5-6 yasta uygun kemik kalinligma (3mm) ulasildiktan sonra

cerrahi planlanir. (33).

2.7.3. Koklear implant

Koklear implant bilateral ileri/cok ileri derecede isitme kayipli ve
amplifikasyondan yarar géremeyen bireylerde iletisim becerilerini gelistirmek i¢in
kullanilan implante edilen sistemlerdir. Koklear implant fonksiyonel olmayan i¢ kulak
tily hiicre sisteminin yerini alarak, mekanik enerjiyi elektriksel sinyallere gevirir ve
isitme sinirine gonderir. Boylece dis kulak, orta kulak ve i¢ kulaktaki hasarli tily
hiicreleri bypass edilerek dogrudan spiral ganglion hiicreleri uyarilir. Konvansiyonel
isitme cihazlarindan farkli olarak gelen sesler amplifiye edilmez (33,37).

Koklear implant adaymin se¢cimi kompleks ve stirekli gelisen bir siire¢ olup
birgok faktore baglidir. Aday segim kriterleri teknolojinin gelismesi ve sonuglarin daha
iyi anlagilmasi ile genisletilmistir (37). Koklear implant aday se¢im kriterleri cocuklar
ve yetigkinler i¢in farklilik gosterdigi gibi markalar arasinda da fark kiterler ile
karsilasilir. Amerikan Gida ve Ilag Dairesi’nin (U.S. Food and Drug Administration-

FDA) belirledigi endikasyon se¢im kriterleri Tablo 2.4’te zetlenmistir (38).
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Tablo 2.4. Pediatrik ve Yetiskin Koklear Implant Endikasyonlar1 (38)

Odyometrik Konusmay1 Anlama Amplifikasyon
Esikler Becerileri GereKkliligi
<4 yas >4 yas
Pediatrik 12-23 ay: Bilateral Basit isitsel <%30 acik  Enaz 3-6 ay
cok ileri SNIK becerilerin uclu kelime  uygun
24 ay-18 yas: gelisiminde ayirt etme amplifikasyon*
Bilateral ileri-cok  yetersiz
ileri SNIK ilerleme
Yetiskin  Bilateral ileri/cok  <%350 agik uglu ciimle ayirt
ileri SNIK etme

*Koklear ossifikasyon durumunda siire azaltilir

Koklear implant adaymnin degerlendirilmesi multidisipliner bir calisma
gerektirir. Aday belirlenmesi; detayli hikaye, adayin ve ailenin istekleri, sonuglarin
ahmini ve gerekli servislerin belirlenmesini igerir. Koklear implant aday1

degerlendirme siireci agamalart Sekil 2.11°de verilmistir (39).

Otoloji/Medikal Degerlendirme

Odyolojik Degerlendirme Radyolojik Goriintiileme

}

Dil Gelisimi Isitsel Beceriler Egitimsel Durum

|

Gz muayenesi Psikolojik ve Kognitif Degerlendirme

}

Gerekli ise konsiiltasyon: Ergoterapi, Fizyoterapi, Gelisimsel Pediatri, Noroloji

Takim toplantisi/Karar

|

Cerrahi

Odyolojik Takip Isitsel Rehabilitasyon

Sekil 2.11. Koklear implant Aday1 Degerlendirme Siireci Asamalari (39)
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Koklear implant eksternal ve internal pargalardan olusur. internal pargalar;
alici/stimiilator, aktif stimiilasyon elektrodu ve referans (toprak) elektrottur. Eksternal
parcalar ise konusma islemcisi ve miknatis igeren radyofrekans bobininden olugsur. D1
par¢adaki bobinin miknatisi ile internal stimiilatériin miknatis1 birbirleriyle iletisim
kurar. Konusma islemcisi iizerinde mikrofon ve konusma islemleme komponentleri
yer alir (33). Koklear implant cerrahisinden 1-4 hafta sonra konusma islemcisinin
aktivasyonu ile kisi isitmeye baglar.

Basarili bir koklear implant cerrahisi i¢cin koklear kanal, spiral ganglion
hiicreleri ve kokleanin saglam olmasi gereklidir. Konjenital i¢ kulak malformasyonu
olan vakalarda bu yapilarin varligi kesin olmadigi icin cerrahi 6ncesinde dikkatli
radyolojik ve odyolojik degerlendirme gereklidir (40).

Pediatrik koklear implantasyon 1980°li yillardan beri konjenital isitme kayipli
cocuklar icin yaygin kullanilan bir yaklasim olmasina ragmen baslangicta
kokleovestibiiler anomalileri olan vakalarda koklear implantasyon cerrahisinin riskli
oldugu diisiiniilmiistiir. Radyolojik goriintiileme teknolojisi BT ve MRG nin gelismesi
ile kokleovestibiiler anatomiye iliskin daha fazla bilgi edinilmeye baslanmistir.
Preoperatif degerlendirmede yiiksek ¢oziiniirliikkli BT ile i¢ kulagin gelisimsel
bozukluklarinin ayirt edilmesi kolaylasmistir (2). Bu nedenle ilk raporlamalara gore
kokleovestibiiler anomaliler ile daha sik karsilasildigi gorilmektedir (18).

Koklear implantli ¢ocuklarin yaklasik %41’inde implantli kulak veya karsi
kulakta kokleovestibiiler anomalilere rastlandigi belirtilmektedir. Konjenital
sendromlarin varliginda koklear ve vestibiiler anomalilere daha sik rastlanmaktadir
(18).

I¢ kulak malformasyonu olan vakalarda koklear implantasyon uygulamalarinin
sonuglar1 genellikle bagarilidir. Isitme kaybinin hikayesi, malformasyonun derecesi ve
rezidiiel isitme fonksiyonu koklear implant basarisini etkileyen temel faktorlerdir (22).

Inkomplet partisyon Tip I ve Tip II malformasyonlarinda koklear implant
cerrahisinin sonuglart degiskendir. IP-1 malformasyonu IP-II malformasyonuna gére
daha bozuk bir kokleay1 ifade eder. IP-I malformasyonunda cerrahi sirasinda fasial
sinir anomalileri, BOS kagag1 riski, postoperatif menenjit riski gibi bazi
komplikasyonlar ile karsilasilabilir. Fasial sinir genellikle bozuk bir yol izledigi i¢in

klasik koklear implant cerrahi teknikleri kullanilmaz. Modiolus gelismedigi ve



35

rezidiiel sinir lifleri zayif oldugu i¢in koklear implant sonuglar1 olumsuz etkilenir. IP-
IT malformasyonunda ise bazal doniis gelistigi ve modiolus genellikle goriildiigi icin
rezidiiel isitme daha iyi olup progresif isitme kaybi ile karsilasilir. Bu nedenle koklear

implantasyon sonrasinda sonuglar daha iyidir (22).

Ic kulak malformasyonlarinda koklear implantasyon sonrasinda bazi
elektrotlarda fasial sinir stimiilasyonu ile karsilasilabilir. Bu durumda etkilenen
elektrodun kapatilmas1 veya maksimum seviyenin azaltilmasi gereklidir. Bazi
malformasyonlarda noral dokunun gergek lokalizasyonunun belli olmamasi, optimal
elektrot yerlesiminin zor olmasi ve elektrot mobilitesi nedeniyle esiklerde
fluktuasyonlar ile karsilagilabilir. Elektrotlarin uyarim esiklerindeki bu degisikliklerin

etkili sekilde belirlenebilmesi igin sik programlama gereklidir (40).

2.7.4. Isitsel Beyin Sap1 implant:

Isitsel beyin sap1 implant1 (ABl/auditory brainstem implant) isitsel sistemin
koklear ¢ekirdekler seviyesinde uyarilmasini saglar. Primer endikasyonu bilateral cok
ileri derecede sensorindral isitme kaybina neden olan koklear sinir patolojileridir.
Vestibiiler schwannomanin goriildiigii Norofibromatozis 2 (NF-2), koklear
ossifikasyon ve koklear sinirin gozlenmedigi koklear malformasyonlarda ABI

uygulanir (33,36).

[sitsel beyin sap1 implantinin pargalari koklear implanta benzemesine ragmen
elektrot dizini ve yerlesim yeri farklilik gosterir. Isitsel beyin sap1 implanti elektrotu
koklear nukleusun komsulugundaki doérdiincii ventrikiilde yer alan lateral recessin
anterosuperolateraline yerlestirilir. Cerrahi sirasinda koklear nukleusun bulundugu
bolgeyi belirlemek i¢cin V, VII, VIII, IX ve X. kranial sinirler dikkatle izlenir. Elektrot
yerlesimi intraoperatif elektriksel ABR (E-ABR) dalgalar ile kontrol edilir (41).
Beyin sap1 implantinin sonuglar1 degiskenlik gosterir. Sonuglar koklear implant kadar
basarili olmamasina ragmen sesi fark etme, kapali u¢lu ve agik uglu konusmay1 ayirt

etme becerileri gelisebilir (36).
2.8. Koklear Malformasyonlar ve Odyolojik Miidahale

Koklear malformasyonlarda malformasyonun tipi; isitme kaybinin tipi ve

derecesi, odyolojik degerlendirme ve radyolojik goriintileme sonuglarmma gore
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degiskenlik gosterir. Koklear malformasyonlarin birgogunda SNIK goriiliir. Rezidiiel
koklear fonksiyonun derecesine gore isitme cihazi veya koklear implantasyon Onerilir.

Koklear implantasyonun kontraendike oldugu durumlarda ABI planlanir (6).

Komplet labirent aplazisi, koklear aplazi, koklear apertiir aplazisi, aplastik
internal akustik kanal ve koklear sinir aplazisinde ABI uygulanir. Diger koklear
malformasyonlarda koklear sinirin durumuna gore koklear implant veya ABI’ya karar
verilir (Bkz. Tablo 2.5) (42). IP-III malformasyonunda ise, i¢ kulak fonksiyonu iyi
olan ve iletim tipi isitme kayb1 gézlenen vakalarda kemik yolu isitme cihazlar1 iyi bir

secenektir (6).

Tablo 2.5. Koklear malformasyonlarda odyolojik miidahale endikasyonlari (42)

Malformasyon Koklear Implant Beyinsap1 Implanti
Komplet Labirent Kontraendike ABI
Aplazi
Koklear Aplazi Kontraendike ABI

Ortak Kavite Koklear sinir gézlenirse ~ Aplastik koklear apertiir,

Cl koklear sinir aplazisi, dil
. gelisiminin olmamasi,
_ _ Koklear apertiir ve E-ABR elde edilememesi:
Koklear Hipoplazi koklear sinir gozlenirse, ABI
E-ABR elde edilirse: Cl
IP-1 Koklear sinir gézlenirse ~ Koklear sinir aplazisi: ABI
Cl
IP-11 Genelde CI Kontraendike
IP-111 Genelde CI Kontraendike

LVA Genelde ClI Kontraendike
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3. BIREYLER ve YONTEM

Bu calisma, Hacettepe Universitesi Saghik Bilimleri Enstitiisii Odyoloji
Anabilim Dali Odyoloji ve Konusma Bozukluklar1i programinda Hacettepe
Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’nun 19.03.2014
tarihinde GO 14/196-31 no’lu izni ile yapilmistir. Etik kurul izin yazis1 Ek-1’de

verilmistir.

Calismamiz, inkomplet partisyon malformasyonu tanisi almig bireylerin
odyolojik profillerini belirlemek, radyolojik 6zelliklerini tanimlamak, odyolojik ve

radyolojik ozelliklerin birbirleri ile iligkisini arastirmak amaci ile planlanmustir.

Calismaya Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim
Dali’nda isitme kaybi tanisi ile takip edilen ve Temporal Kemik BT ’ye dayali veri
tabanimizda yer alan inkomplet partisyon malformasyonu ile takip edilen hastalar
dahil edilmistir. Bireyler sosyal seviye farki gozetilmeden segilmistir. Calismaya
katilan bireylere ve yakinlarina ¢aligmanin igerigi ve amaci agiklanip, yazili izinleri

alinmustir.

Veri tabaninda yer alan toplam 187 inkomplet partisyon malformasyonu tanisi
alan birey bulunmaktadir. iletisim bilgilerine ulasilamayan ve calismaya katilmayi
kabul etmeyen bireyler ¢aligmaya dahil edilmemistir. Di1s merkezde takip edilen 5
birey ve orta kulak patolojisi belirlenen 3 birey ¢alisma dis1 birakilmistir. Buna gore
26 IP-1 malformasyonu, 54 IP-1I malformasyonu ve 4 IP-Il1l malformasyonu olan
toplam 84 birey calismaya katilmistir. Hastanemiz PACS goriintiileme sisteminde
sonuglarina ulagilan bireylerin Temporal BT sonuglar1 yeniden degerlendirilmistir.

Malformasyonlara ait cinsiyet ve yas ortalamasi dagilimi Tablo 3.1°de gésterilmistir.
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Tablo 3.1. Inkomplet Partisyon Malformasyonu Tiplerine Ait Cinsiyet ve Yas

Dagilimi
Ortalama Yas
Malformasyon Say1 Cinsiyet
(ay)
Kiz Erkek
N % N %
IP-1 26 19 30 7 70 91 ay
IP-11 54 25 53 29 47 102 ay
IP-111 4 0 0 4 100 114 ay

3.1. Bireylerin Secim Kriterleri
Bireylerin se¢ciminde asagidaki kriterler géz oniinde tutulmustur:

1. Radyolojik degerlendirme ile unilateral veya bilateral inkomplet partisyon
malfomasyonu tanilanmasi

2. Timpanogram bulgularinin normal sinirlarda olmasi
3.2. Araclar ve Yontem

Calismamizda kullanilmak iizere Klinik Degerlendirme Formu olusturulmus
olup, bu formdaki bilgiler demografik bilgileri ve degerlendirme sonuglarimni

icermektedir. Klinik Degerlendirme Formu Ek-2’de verilmistir.

Calismaya katilan tiim bireylerin oncelikle elektroakustik immitansmetri ile
timpanogram Ol¢iimleri tamamlanmistir. Timpanogram bulgular1 normal sinirlarda
olan bireylere daha sonra saf ses odyometrisi kullanilarak odyolojik degerlendirme

yapilmistir. Bireylerin BT ve MRG sonuglar1 yeniden incelenmistir.

Calismaya dahil edilen bireyler kulak bazinda degerlendirilmistir. 84 bireye ait
168 kulaktan inkomplet partisyon malformasyonu olup koklear implant uygulanan 53
kulak, beyin sap1 implanti uygulanan 1 kulak, dis kulak yolu atrezisi belirlenen 1 kulak,

kontralateral kulakta diger kokleovestibiiler malformasyonlar tanilanan 11 kulak ve
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normal koklear anatomiye sahip 1 kulak odyolojik degerlendirmeye dahil
edilmemistir. Malformasyonlara gore ¢calismaya dahil edilmeyen kulaklarin dagilimi

Grafik 3.1°de verilmistir.

Calisma Disi Birakilan Kulaklar

IP-I

|
m
|
IP-I1
I

IP-11l

0 5 10 15 20 25 30 35

mCl ABI Diger malformasyonlar ~ m DKY atrezisi M Normal koklea

Grafik 3.1. Calismaya Dahil Edilmeyen Kulaklarin Ozellikleri
3.2.1. Odyolojik Degerlendirme

Bireylerin saf ses odyometrisi testleri IAC (Industrial Acoustics Company)
sessiz odalarinda, TDH39P supraaural kulakliklar, B71 kemik vibrator ve GSI-61
klinik odyometre ile yapilmistir. Hava yolu isitme esikleri 125-8000 Hz frekans
araliginda, kemik yolu isitme esikleri ise 250-4000 Hz frekans araliginda
belirlenmistir. Hava yolu ve kemik yolu isitme esikleri arasindaki hava-kemik araligi

degerlendirilerek kayit edilmistir.

Bireylerin yasina uygun olarak sesi duyduklarinda ellerini kaldirmalar1 veya
diigmeye basmalari istenmistir. 2 yasin altindaki bebekler davranigsal testlerden gorsel
pekistireg  odyometrisi (VRA; Visual Reinforcement Audiometry) ile, 2-5 yas

arasindaki ¢ocuklar ise oyun odyometrisi ile degerlendirilmistir.

Davranigsal testler ile degerlendirilen 2 bebege objektif degerlendirme ile

capraz kontrol yapmak amaciyla ABR planlanmistir. Degerlendirme [AC
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standardindaki 6zel test odalarinda sessiz ortamda ve dogal uykuda Vivosonic Integrity
V500 GS1 System ile yapilmistir. Klik uyaran kullanilarak 27.5/s rate uyaran hizinda,
rarefaction polaritede, ER-3A insert kulakliklar ile ipsilateral kayit alinmistir. Teste
baslamadan once elektrotlarin yerlestirilecegi bolgeler temizlenmistir. Aktif elektrod
ipsilateral mastoide, pasif elektrot alina (Fpz), toprak elektrot ise kontralateral
mastoide yerlestirilmistir. Elektrot impedansinin 5 Ohm’dan diisiik olmasina dikkat
edilmistir. Her bir kayit i¢in uyaran tekrar sayisi en az 2000 olarak belirlenmis, iki ayr1
kayit alinarak dalgalarin tekrarlanabilirligi degerlendirilmistir. V. dalganin gozlendigi

en diisiik siddet seviyesi esik olarak tespit edilmistir.

3.2.2.Radyolojik Degerlendirme

Hastalarin temporal kemik BT ve kulak MRG goriintiileri PACS sistemi
tizerinden yeniden incelenmistir. IP-1 malformasyonu olan bireylerden kulak MRG
goriintillerine  ulagilan 21  bireyin  kokleovestibiiler  sinirleri  yeniden
degerlendirilmistir. Kokleovestibiiler sinirin durumuna bakilarak aplazik, hipoplazik

veya normal olarak siniflandirilmistir.

IP-11 malformasyonu olan bireylerden BT goriintiilerine ulasilan 46 bireyin orta
kulak havalanmasi, semisirkiiler kanallarin goriiniimii, modiolus yapisi ve vestibiiler
akuadukt genisligi bas-boyun radyolojisi konusunda deneyimli uzman radyolog
tarafindan degerlendirilmistir. Orta kulak havalanmasi goriintiilemenin oldugu giin
g0z Oniine alinarak opasifikasyon var veya opasifikasyon yok; semisirkiiler kanallar
ise dehisans acisindan incelenerek dehisans var veya yok seklinde belirtilmistir.
Modiolus gelisimine bakilarak aplastik, displastik/hipoplastik veya normal seklinde
siiflandirilmigtir. Vestibiiler akuadukt genisligi kanalin orta kesiminden kanala dik
olacak sekilde olgiilerek, milimetre olarak ifade edilmistir (Bkz. Sekil 3.1.a ve Sekil
3.1.b).
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Ol¢limii

Sekil 3.1.b. IP-II malformasyonuna ait BT goriintiisii tizerinden sol kulak GVA

Olgtimi
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3.3. Istatistiksel Degerlendirme

Calisma sonuglar1 SPSS 21.0 for Windows yazilimi kullanilarak
degerlendirilmistir. Tanimlayic1 istatistiklerde niteliksel verilerde frekans, yiizde,
niceliksel verilerde ise ortalama, standart sapma, maksimum ve minimum
parametreleri kullanilmistir. IP-I malformasyonu i¢in kokleovestibiiler sinir durumuna
gore hava yolu isitme esiklerinin ortalamasinin dagilimlar1 ve IP-11 malformasyonu
i¢in modiolus durumuna gore hava yolu isitme esiklerinin ortalamasinin dagilimlarinin
karsilagtirilmast Kruskall Wallis Test ile yapilmigtir. IP-II malformasyonu i¢in hava-
kemik araligi ile vestibiiler akuadukt genisligi arasindaki iliski non-parametrik
testlerden Spearman’in rho Testi ile degerlendirilmistir. Istatistiksel anlamlilik diizeyi
olarak p<0.05 kabul edilmistir.
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4. BULGULAR

Inkomplet partisyon malformasyonu olan bireylerin odyolojik ve radyolojik
profillerini belirlemek iizere yaptigimiz ¢aligmamizda elde edilen bulgular

degerlendirme sirasina gore asagida sunulmustur.
4.1. Demografik Bilgiler

Calismaya IP-1 malformasyonu olan 26; IP-11 malformasyonu olan 54 ve IP-111
malformasyonu olan 4 olmak iizere toplam 84 birey dahil edilmistir. Bireylerin yas
ortalamalari, minimum ve maksimum degerleri, standart sapmalar1 Tablo 4.1°de

gosterilmistir.

Tablo 4.1. Malformasyon Tiplerine Gore Yas Dagilimi

Ortalama )
N Min Max =SS
(@y)
IP-1 26 102 18 311 59,39
IP-11 54 171 9 386 15,55
IP-111 4 134 25 233 119,50

IP-I malformasyonu olan 16, IP-II malformasyonu olan 33 ve IP-lII
malformasyonu olan 3 bireye unilateral koklear implantasyon; IP-1 malformasyonu
olan 1 bireye beyin sap1 implantasyonu uygulanmistir. Koklear/Beyin sap1 implanti
kullanan bireylerin yaslari, implantasyon yaslar1 ve kullanim siireleri Tablo 4.2°de

gosterilmistir.
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Tablo 4.2. Koklear/Beyinsapi Implantasyonu Uygulanan Bireylerin Demografik

Ozellikleri
Ortalama
+SS  Min Mak
(ay)
Yas (ay) 18 111 56,60 24 197
IP-1  KI/ABI yasi (ay) 18 38 2593 12 94

Ki/ABI kullanim siiresi (ay) 18 72 50,03 1 175

Yas (ay) 33 209 1555 45 567

IP-11 Kl yasi (ay) 33 154 23,33 27 490
Ki kullanim siiresi (ay) 33 54 3889 1 170

Yas (ay) 3 170 27,57 85 233

IP-111  Ki yas1 (ay) 3 116 50,20 79 170
Ki kullanim siiresi (ay) 3 54 77,78 6 134

4.2. Odyolojik Degerlendirme

Calismaya dahil edilen 84 bireye ait 168 kulaktan koklear implantasyon ve

beyin sap1 implantasyonu uygulanan 53 kulak, diger malformasyonlarin tanilandigi 11

kulak, dis kulak yolu atrezisi bulunan 1 kulak ve normal i¢ kulak anatomisine sahip 1

kulak odyolojik degerlendirmeye dahil edilmemistir.

Kulaklarin hava yolu isitme esikleri, kemik yolu isitme esikleri ve hava kemik

aralig1 degerleri tanmimlayict istatistik ile belirlenmistir. Isitme esiklerinin ortalama ve

standart sapma degerleri Tablo 4.3.a, Tablo 4.3.b ve Tablo 4.3.c’de verilmistir.
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Tablo 4.3.a. Malformasyonlara ait hava yolu isitme esikleri

Frekans 1P-1 IP-11 IP-111
(H2) N Ort +SS N Ort +SS N Ort +SS
125 22 83,18 15,70 74 62,27 16,55 5 81,00 2,23
250 22 95223 1349 74 6547 23,67 5 98,00 10,36
500 22 104,09 1221 74 7324 24,23 5 109,00 4,18
1000 22 110,68 10,72 74 80,94 2581 5 110,00 9,35
2000 22 11409 946 74 8560 27,24 5 106,00 4,18
SSO 22 109,68 10,12 74 79,95 24,63 5 10840 5,22
4000 22 11500 886 74 8959 30,64 5 110,00 10,60
6000 22 118,18 6,08 74 9560 30,36 5 111,00 1245
8000 22 11840 6,43 74 104,03 25,86 5 109,00 15,96
SSO: Saf Ses Ortalamasi
Tablo 4.3.b.Malformasyonlara ait kemik yolu isitme esikleri
Frekans 1P-1 IP-11 IP-111
(HZ) N Ort S N Ort #8S N Ort 4SS
250 22 6929 2292 74 2947 2471 5 3500 9,35
500 22 7409 1240 74 46,71 1988 5 54,00 6,51
1000 22 77,50 6,31 74 57,88 2054 5 62,00 6,70
2000 22 7932 319 74 66,78 21,10 5 80,00 0,00
4000 22 80,00 000 74 6870 2008 5 78,00 447
Tablo 4.3.c. Malformasyonlara ait hava kemik araligi degerleri
Frekans IP-1 IP-11 IP-111
(Hz) N Ort +SS N Ort +SS N Ort =SS
250 22 1575 28,11 74 34,85 20,87 5 49,00 31,89
500 22 1286 2165 74 23,38 15,39 5 5500 7,90
1000 22 857 1651 74 17,32 15,46 5 48,00 10,95
2000 22 190 8,72 74 563 10,31 5 0,00 0,00
4000 22 000 000 74 310 7,48 5 7,00 15,65

IP-1 malformasyonu olan 26 bireye ait 52 kulaktan koklear implantasyon olan
17 kulak, beyin sap1 implantasyonu olan 1 kulak, normal koklear anatomiye sahip 1

kulak, diger i¢ kulak malformasyonlar1 belirlenen 11 kulak olmak {izere toplam 30
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kulak odyolojik degerlendirmeye dahil edilmemistir. Odyolojik degerlendirme yapilan

22 kulaga ait hava yolu isitme esikleri, kemik yolu igitme esikleri ve hava kemik aralig1

ortalamalar1 Grafik 4.1°de gosterilmistir.

140

120

100

80

60

siddet (dB)

40

20

/’ﬁ_ﬁ

/‘_;____?Fﬂ

125 250 500 1000 2000 4000 6000 8000
Frekans (Hz)

=¢=—Hava Yolu
== Kemik Yolu
GAP

Grafik 4.1. IP-I Saf Ses Isitme Esikleri

IP-11 malformasyonu olan 54 bireye ait 108 kulaktan koklear implantasyon

olan 33 kulak, dis kulak yolu atrezisi belirlenen 1 kulak olmak iizere toplam 34 kulak

odyolojik degerlendirmeye dahil edilmemistir. Odyolojik degerlendirme yapilan 74

kulaga ait hava yolu isitme esikleri, kemik yolu isitme esikleri ve hava kemik aralig

ortalamalar1 Grafik 4.2.”de gosterilmistir.
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Grafik 4.2. IP-II Saf Ses Isitme Esikleri

IP-111 malformasyonu olan 4 bireye ait 8 kulaktan koklear implantasyon olan 3

kulak odyolojik degerlendirmeye dahil edilmemistir. Odyolojik degerlendirme yapilan

5 kulaga ait hava yolu isitme esikleri, kemik yolu isitme esikleri ve hava kemik araligi

ortalamalar1 Grafik 4.3’te gosterilmigtir.
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Malformasyon tiplerine gore isitme kaybinin derece ve tipinin dagilimi
tanimlayict istatistik ile degerlendirilmistir. IP-I malformasyonu olan 22 kulagin
tamaminda ileri/cok ileri derecede; 2 kulakta mikst tip, geriye kalan 20 kulakta ise
sensorindral isitme kaybi tespit edilmistir. IP-11 malformasyonu olan 2 kulakta normal
isitme, 1 kulakta ¢ok hafif/hafif derecede, 15 kulakta orta/orta-ileri derecede, 56
kulakta ise ileri/¢ok ileri derecede; 2 kulakta iletim tipi, 52 kulakta mikst tip, 20 kulakta
ise sensorinoral isitme kaybi tespit edilmistir (Bkz. Grafik 4.4.a. ve Grafik 4.4.b.) IP-
III malformasyonu olan 5 kulagin tamaminda ileri/¢ok ileri derecede mikst tip isitme
kayb1 tespit edilmistir. Tablo 4.4’te malformasyon tiplerine gore isitme kaybinin

derece ve tip dagilimi1 verilmistir.

IP-1l isitme Kaybi Derecesi
8%19%

20%

76%

Normal Cok Hafif/Hafif Orta/Orta-ileri ileri/Cok ileri

Grafik 4.4.a. IP-1I malformasyonu isitme kaybi derecesinin dagilimi



49

IP-1l isitme Kaybi Tipi

mjletim = Mikst = SNiK

Grafik 4.4.b. IP-II malformasyonu igitme kaybu tipinin dagilim1

Tablo 4.4. Malformasyon Tiplerine Gore Isitme Kayb1 Derece ve Tip Dagilimi

IP-I IP-11 IP-111
Sag Sol Sag Sol Sag Sol
n| % [n| % |n| % |n| % |n| % |n| %

B _ Normal 1114|114

S 8 | Cok Hafif/Hafif 114

g% Orta/Orta-ileri 8108|794

& fleri/Cok Ileri | 13[59,1| 9 40,920 27 |36]48,6|2| 40 [3] 60

o = Tletim 1114|1114

ESE Mikst 2|91 20| 27 [32]43.2[2] 40 3] 60

e SNIK 11| 50 | 9 [40,9| 8 [ 10,812 16,2

4.3. Radyolojik Degerlendirme

IP-I malformasyonu olan 26 bireyin 12 tanesinde tek tarafli IP-I
malformasyonu belirlenmistir. Unilateral IP-1 olan 12 bireyin kontralateral kulaklar
incelendiginde 1 kulakta labirent aplazisi, 1 kulakta koklear aplazi, 3 kulakta koklear
hipoplazi Tip I, 4 kulakta koklear hipoplazi Tip I, 2 kulakta koklear hipoplazi Tip IlI,
1 kulakta ise normal koklea belirlenmistir (Bkz. Grafik 4.5).
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KONTRALATERAL KULAK

M Labirent aplazisi M Koklear aplazi M Koklear hipoplazi Tip |

m Koklear hipoplazi Tip Il m Koklear hipoplazi Tip Il ®mNormal

Grafik 4.5.Unilateral IP-1 malformasyonu olan bireylerde kontralateral

kulaklarin 6zellikleri

IP-I malformasyonu olan bireylerden MRG goriintiilerine ulasilan 20 bireye ait
31 kulagin kokleovestibiiler sinirleri incelenmistir. 14 kulakta normal, 8 kulakta
hipoplazik, 9 kulakta ise aplazik kokleovestibiiler sinir tespit edilmistir (Bkz. Grafik
4.6).

KOKLEOVESTIBULER SiNiR

mNormal mHipoplazik m Aplazik

Grafik 4.6. IP-I malformasyonu: Kokleovestibiiler sinir 6zellikleri
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Kokleovestibiiler ~ siniri  degerlendirilen ve  koklear implantasyon
uygulanmayan 18 kulagin hava yolu isitme esiklerinin kokleovestibiiler sinir
durumuna gore dagilimlarinin karsilastiriimas1 Kruskall Wallis Test ile yapilmistir. iki
degisken arasinda anlamli bir iligki tespit edilmemistir (p>0,05). Kokleovestibiiler
siniri aplastik olan bireylerin hava yolu isitme esiklerinin daha ko&ti oldugu

belirlenmistir (Bkz. Tablo 4.5).

Tablo 4.5. Kokleovestibiiler Sinir Durumuna Gére Havayolu Isitme Esiklerinin

Ortalamalari
Kokleovestibiiler Sinir
Frekans Normal Hipoplazik Aplazik P
Ort Ort Ort

125 Hz 77,50 77,50 86,88 0,571
250 Hz 92,50 90,00 98,13 0,771
500 Hz 99,17 105,00 105,63 0,714
1000 Hz 106,67 115,00 110,00 0,391
2000 Hz 110,83 115,00 115,00 0,968

SSO 105,67 111,75 110,25 0,722
4000 Hz 110,83 115,00 115,63 0,939
6000 Hz 113,33 120,00 120,00 0,120
8000 Hz 115,00 118,75 120,00 0,411

IP-11 malformasyonu olan bireylerden radyolojik goriintiilerine ulasilan 46
bireye ait 92 kulagin orta kulak havalanmasi, semisirkiiler kanallar, modiolus ve
vestibiiler akuadukt genisligi Temporal BT ve/veya Kulak MRG ile
degerlendirilmistir. 20 kulakta opasifikasyon gozlenirken, 72 kulakta opasifikasyon
gozlenmemistir. 92 kulaktan 2 kulakta superior semisirkiiler kanal dehisansi

belirlenirken, 90 kulakta semisirkiiler kanallar normal olarak degerlendirilmistir.

IP-1I malformasyonu olan bireylerden Temporal BT veya Kulak MRG
goriintlilerine ulasilan 46 bireye ait 92 kulaktan 2 kulakta hareket artefakti, 2 kulakta
Ring artefakti, 6 kulakta ise rezoliisyon diisiikligii nedeniyle modiolus
degerlendirilememistir. Modiolusu degerlendirilen 82 kulaktan 32 kulakta modiolus
normal, 44 kulakta displastik, 6 kulakta aplastik olarak degerlendirilmistir. Tablo
4.6’da IP-II malformasyonuna ait radyolojik degerlendirme sonug¢larmin dagilimi

verilmistir.
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Tablo 4.6. IP-1I Radyolojik Degerlendirme Sonuglarinin Dagilim1

IP-11
N %
Var 20 21,7
o} Yok 72 78,3
Toplam 92 100
v Normal 90 97,8
@ Dehisans 2 2,2
Toplam 92 100
% Normal 32 39,0
© Displastik 44 53,7
3 Aplastik 6 7,3
= Toplam 82 100

Op: Opasifikasyon; SSK: Semisirkiiler Kanal

Modiolusu degerlendirilen ve koklear implantasyon uygulanmayan 23 kulagin
hava yolu isitme esiklerinin modiolus durumuna gére dagilimi Kruskall Wallis Test ile
karsilastirilmstir. iki degisken arasinda anlamli bir iliski tespit edilmemistir (p>0,05).
Modiolusu aplastik olan bireylerin hava yolu isitme esiklerinin daha kotii oldugu

belirlenmistir (Bkz. Tablo 4.7).

Tablo 4.7.Modiolus Durumuna Gore Havayolu Isitme Esiklerinin Ortalamalar1

Modiolus
Frekans Normal Displastik Aplastik p
Ort Ort Ort

125 Hz 59,76 61,92 68,00 0,577
250 Hz 57,60 68,27 66,66 0,377
500 Hz 66,95 73,44 80,83 0,208
1000 Hz 76,52 80,34 83,33 0,443
2000 Hz 85,87 83,10 81,67 0,785

SSO 76,52 78,89 82,00 0,481
4000 Hz 89,56 86,55 89,16 0,952
6000 Hz 94,78 93,10 98,33 0,518
8000 Hz 101,90 103,51 120,00 0,125

Vestibiiler akuadukt genisligi oOlgiilen 90 kulaktan 7 kulakta vestibiiler
akuadukt genisliginin normal oldugu, vestibiiler akuadukt genisligi >1,0 mm olan 83
kulakta ise genis vestibiiler akuadukt oldugu belirlenmistir. Vestibiiler akuadukt
genisliginin ortalama, standart sapma, en biiyiik ve en kii¢lik degerleri Tablo 4.8’te

gosterilmistir.
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Tablo 4.8. Vestibiiler akuadukt genisligi

Ortalama )
+SS Min Max
(mm)
Vestibiiler akuadukt genisligi 83 3,19 1,06 1,0 6,1

IP-II malformasyonu olan ve koklear implantasyon uygulanmayan 61 kulagin
hava-kemik araligi ile vestibiiler akuadukt genisligi arasindaki iliski non-parametrik
testlerden Spearman’in rho Testi ile degerlendirilmistir. Vestibiiler akuadukt genisligi
ile farkli frekanslardaki hava kemik araligi arasinda anlamli korelasyon tespit

edilmemistir (p>0,05) (Bkz. Tablo 4.9).

Tablo 4.9. Hava kemik araligi ve vestibiiler akuadukt genisligi arasindaki iligki

Gap Gap Gap Gap Gap
250 Hz 500 Hz 1000 Hz 2000 Hz 4000 Hz
Vestibiiler  Spearman Korelasyon ,196 ,091 ,073 ,008 ,055

A(\}‘(U&}dll}fft Katsayist (rs)
enisligi P 143 486 575 ,950 ,674
N 61 61 61 61 61

p>0,05
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5. TARTISMA

Cok ileri derecede sensorindral isitme kayiplariin etyolojisinde farkli nedenler
rol oynar. I¢ kulak malformasyonlar1 ¢ocuklarda isitme kaybmin en temel
nedenidir(43). I¢ kulak malformasyonlar1 ileri/cok ileri derecede isitme kayiplarinin
%15-20’sini olusturur. Yiksek ¢oziiniirliiklii BT ve MR goriintiileme yontemleri i¢
kulak ve isitme siniri ile ilgili detayli bilgi saglayarak isitme kaybinin

degerlendirilmesinde 6nemli rol oynar (44).

Inkomplet partisyon temel kriter olarak koklear partisyonun varligimi veya
yoklugunu degerlendiren i¢ kulak malformasyonlarini ifade eder (45). IP-I
malformasyonda internal akustik kanaldaki kan damarlarindan gelen defekt vaskiiler
kanlanma ile iligkilidir. IP-1l malformasyonu ise koklea ve vestibiile yiiksek basing
iletilmesine neden olan diger anomaliler ile iliskili genetik bozukluga bagli olarak
ortaya cikar. IP-III malformasyonunun patofizyolojisinde orta kulak mukozasindan
gelen anormal vaskiiler kanlanma rol oynar, ince otik kapsiil ve modiolus yoklugu ile

sonuglanan genetik bozukluk ile iliskilidir (24).

Literatiirde  IP-I  malformasyonunun  diger inkomplet partisyon
malformasyonlarina gore odyolojik sonuglarinin daha koétii oldugunu gosteren farkli
calismalar yer almaktadir (5,7,22,42,45).

Sennaroglu ve Sennaroglu (7) yaptiklar1 ¢alismada IP-1 malformasyonunun
genellikle ileri/cok ileri derecede sensOrindral isitme kaybi ile iliskili oldugunu ve
koklear implantin uygun bir odyolojik miidahale yaklasimi olarak goriildiigiini
belirtmiglerdir. Koklear sinir aplazisi goriilen vakalarda ise koklear implant
kontraendike oldugu i¢in tek segenegin ABI oldugunu bildirmislerdir. IP-I
malformasyonlarinda nadiren orta derecede isitme kaybi ile karsilasildiginda isitme

cihazinin odyolojik miidahale yaklasimi olarak belirlendigini vurgulamislardir.

Kontorinis ve dig. (45) yaptiklari caligmada IP-1 ve IP-II malformasyonlarinin
ozelliklerini incelemislerdir. IP-1 malformasyonunun IP-II malformasyonuna gore
daha siddetli bir malformasyon oldugunu ve bu vakalarda isitsel performansin daha

kotii oldugunu belirtmislerdir.
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Sennaroglu ve Ziyal (42) yaptiklar1 ¢alismada koklear sinirin izlendigi IP-I
malformasyonlarinda K1 6nerirken, internal akustik kanalda koklear sinirin olmadig

durumlarda ise ABI’nin endike oldugunu bildirmislerdir.

Calismamizda IP-1 malformasyonu olan 22 kulagin tamaminda ileri/cok ileri
derecede isitme kaybi belirlenmistir. Odyolojik degerlendirmeye dahil edilmeyen 30
kulaktan 17 kulaga koklear implantasyon, 1 kulaga ise beyin sap1 implantasyonu
uygulandigr belirlenmistir. Bu durum, IP-I malformasyonunun diger inkomplet
partisyon malformasyonlarma gore daha siddetli bir malformasyon oldugunu ve
koklear sinirin gozlendigi vakalarda temel odyolojik miidahale seceneginin koklear
implantasyon oldugunu ortaya koymaktadir. IP-1 malformasyonu gestasyonel

donemde daha erken ortaya ¢ikar ve buna bagli olarak kokleanin yapisi daha bozuktur.

Berrettini ve dig. (22) yaptiklar1 ¢alismada IP-1 malformasyonunda modiolus
gelismediginden kistik bos bir kavite seklinde goriildiigiini ve residiiel noral
aktivitenin ¢ok zayif oldugunu bildirmislerdir. IP-I1 malformasyonunda ise bazal
dontis gelistigi i¢cin modiolusun gozlenebildigini ve rezidiiel isitmenin belirlendigini

ifade etmislerdir.

IP-II malformasyonunda 1.5’luk koklear doniisiin tamamlandigi, internal
organizasyonu daha gelismis olan kokleanin boyutlar1 normal sinirlardadir. Bu durum

IP-I malformasyonuna gore gelisimsel duraklamanin daha ge¢ oldugunu gosterir (23).

Sennaroglu ve dig. (7) IP-11 malformasyonunda IP-I’e gore isitme esiklerinin
daha iyi oldugunu, baslangicta isitme cihazi ile takip edilen vakalarin zaman igerisinde
progresif isitme kaybma bagl olarak KI’ye yénlendirildigini belirtmislerdir. IP-II
malformasyonunda odyolojik sonuglarin heterojen oldugunu ve progresif isitme kaybi,
isitme esiklerinde fluktuasyon, alcak frekanslarda hava kemik araligi ve farkh
derecelerde isitme kaybi ile karsilasildigini ifade etmislerdir. Ozellikle vestibiiler

akuadukt genisliginin isitme kaybi1 derecesini arttirabilecegini vurgulamiglardir.

Koklear malformasyonun siddetine gore amplifikasyondan yarar gérme
seviyesi farklilik gosterir (46). Sennaroglu (5) yaptigi c¢alismada radyolojik
degerlendirmenin i¢ kulak malformasyonlarinda KI karar verme siirecinde yon

gosterdigini belirtmistir. Ozellikle IP-I ve IP-III gibi malformasyonlar1 tanilanan
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vakalar isitme cihazindan daha az yarar gordiikleri icin erken donemde Ki
Onerilmesinin yararlt olacagini, IP-II veya GVA tanilanan bireylerde ise isitme

esiklerinin isitme cihazindan yararlanilabilecek aralikta oldugunu vurgulamistir.

Roesch ve dig. (47) BT goriintiilerini inceledikleri koklear implant uygulanan
bireylerde izole IP-II ve izole GVA malformasyonlarina rastladiklarini belirtmislerdir.
Bilateral gozlenen bu malformasyonlarda ileri/¢ok ileri derecede isitme kaybinin yani

sira, orta derecede asimetrik isitme kaybi ile de karsilasmiglardir.

Ha ve dig. (48) yaptiklari ¢alismada IP-II malformasyonu olan 4 bireyde algak
ve orta frekanslarda rezidiiel isitmenin var oldugunu ve isitme kaybinin daha ¢ok
yiiksek frekanslar1 tuttugunu ifade etmislerdir. Bu isitme kayiplarinda radyolojik
degerlendirmenin dikkatli yapilmasini ve i¢ kulak malformasyonlarinin géz oniinde

bulundurulmasini 6nermislerdir.

Wu ve dig. (49) yaptiklar1 ¢alismada IP-II ve GVA malformasyonlarinda
fluktuan isitme kaybi ile karsilastiklarin1 ve diger koklear malformasyonlara gore

odyolojik performansin daha iyi oldugunu ifade etmislerdir.

Calismamizda IP-II malformasyonu olan 54 bireyin tamaminda IP-II’nin
bilateral goriildiigii belirlenmistir. Odyolojik degerlendirmeye dahil edilen 74 kulaktan
56 kulakta ileri/cok ileri derecede (%76), 15 kulakta orta/orta-ileri derecede (%20), 1
kulakta cok hafif/hafif derecede (%1) isitme kaybi, 2 kulakta ise normal isitme (%3)
tespit edilmistir. Isitmenin normal siirlarda oldugu 2 kulakta iletim komponenti (%3)
ile karsilasilmis, geriye kalan 54 kulakta mikst tip (%73), 18 kulakta ise sensorindral
isitme kaybi (%24) tespit edilmistir. Bu durum IP-1I malformasyonunda farkli
derecelerde ve tiplerde isitme kaybi ile karsilagilabilecegini gdstermektedir.
Calismamizda ileri/gok ileri derecede isitme kaybinin oraninin fazla olmasi (%76) IP-
II malformasyonunda ortaya ¢ikan isitme kaybinin progresif olmasindan
kaynaklanmaktadir. Bu bulgular 1siginda IP-II malformasyonunda siklikla mikst tip
isitme kaybi1 goriildiigli ve progresif isitme kayb1 nedeniyle takipler sirasinda koklear

implantasyona karar verildigi ortaya konmustur.

Komagashira ve dig. (50) i¢ kulak malformasyonlarinin odyolojik sonuglara

etkisini degerlendiren c¢alismalarinda malformasyon siddetinin sonuglar1 olumsuz
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yonde etkiledigi belirtilmistir. inkomplet partisyon ve GVA gibi malformasyonlarda
ise sonuglarin normal kokleaya sahip isitme kayipli ¢ocuklar ile benzer oldugunu

vurgulamustir.

Pritchett ve dig. (46) yaptiklar1 ¢alismada genis vestibiiler akuadukt tanilanan
55 bireyde koklear implantasyon sonuglarini degerlendirmislerdir. Eslik eden
malformasyon siddetinin implantasyon zamanini etkiledigini ve progresif isitme
kaybina bagli olarak ortalama 6 yas civarinda oldugunu belirtmislerdir. Izole genis
vestibiiler akuadukt tanilanan bireylerin IP-1I malformasyonu tanilananlara gore isitme

cihazindan daha uzun siire yararlanabilecegini vurgulamiglardir.

Calismamizda IP-1 malformasyonu olan bireylerin tamaminda ileri/¢ok ileri
derecede isitme kaybi ile karsilasilirken; IP-II malformasyonu olan bireylerde ileri/gok
ileri derecede isitme kaybi oraninin %76 oldugu belirlenmistir. Bu durum IP-11
malformasyonu olan bireylerin isitmelerinin IP-I malformasyonu olanlara gére daha
iyi oldugunu ortaya koymaktadir. Bunun nedeni IP-11 malformasyonunun gestasyonel
donemde daha gec¢ ortaya cikmasi ve normal kokleaya en yakin malformasyon

olmasidir.

Genis vestibiiler akuadukt, erken ¢ocukluk doneminde en sik karsilasilan
sensorindral isitme kaybi nedenlerindendir. Izole goriilebilecegi gibi diger koklear
malformasyonlara da eslik edebilir (46). Cocuklarda vestibiiler akuadukt genisligi
operkulumdan yapilan 6lglimde 1.9 mm’den ve/veya orta noktadan yapilan 6l¢iimde
0.9 mm’den daha genis oldugunda GVA olarak tanilanir (26). Genis vestibiiler
akuadukt malformasyonunda; progresif sensorinéral isitme kaybi, mikst tip isitme

kayb1 ve fluktuan isitme kaybi gibi heterojen bir igitme egrisi ile karsilagilir (46,51).

Calismamizda IP-1I malformasyonu olan 54 bireyden BT ve/veya MRG
goriintlilerine ulasilan 46 bireye ait 92 kulaktan 82 kulakta GVA (%89) tespit
edilirken, 10 kulakta vestibiiler akuadukt genisligi normal sinirlarda bulunmustur. Bu
bulgu GVA’nin IP-II malformasyonuna siklikla eslik ettigini; fakat izole IP-II

malformasyonlarina da karsilasilabilecegini ortaya koymaktadir.

I¢ kulak malformasyonlar1 i¢ kulak sivilarinda basing artisma ve koklear

mekanizmada belirlenememis bozukluga neden olur. Genis vestibiiler akuadukt, X’e
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bagli Tip III stapes gusher ve diger i¢ kulak malformasyonlarinda siklikla hava kemik
araligt ile karsilagilir.  Literatiirde farkli  calismalarda 1IP-II ve GVA
malformasyonlarinda karsilasilan isitme kayiplarinin heterojen oldugu bildirilmis, orta
kulak patolojisinin goriilmedigi bu vakalarda ortaya ¢ikan bu iletim komponentinin
farkli nedenlere bagli olabilecegi diisiiniilmiistiir. GVA malformasyonuna bagli ortaya
c¢ikan hava kemik araligmin alcak frekanslarda daha fazla oldugu bildirilmistir

(7,26,46-49,51-56).

Boston ve dig. (26) yaptiklar1 ¢alismada mikst tip isitme kaybinin GVA ile
iligkili oldugunu belirterek vakalarin %39’unda timpanogram 6l¢iimii ve otoskopik
muayene normal olmasina ragmen mikst tip isitme kayb1 ile karsilagmislardir. Mikst
tip isitme kaybi tanilanan kulaklarin vestibiiler akuadukt genisliginin daha fazla
oldugunu belirtmislerdir. Belirledikleri iletim komponentinin daha ¢ok algak
frekanslarda (250-1000 Hz) ve 10-30 dB arasinda oldugunu tanimlamislardir. GVA
malformasyonu olan bireylerde mikst tip isitme kaybinin artmis progresif isitme kayb1
riski ile iliskili oldugunu vurgulamiglardir. Ortaya ¢ikan iletim komponentinin stapes
fiksasyonu, koklear sivi basinglarindaki anormallikler, {i¢iincii pencere fenomeni,
membrandz labirentin veya kemik spiral laminanin yapisal anomalileri ile iligkili
olabilecegini ifade etmislerdir. Mikst tip isitme kayb1 GVA’da siklikla karsilasilan bir
bulgu oldugundan mikst tip isitme kayb1 belirlenen c¢ocuklarin BT ile

degerlendirilmesini 6nermislerdir.

Clark ve Roeser(53) yaptiklar1 ¢alismada GVA malformasyonu tanilanan bir
vakay1 raporlamiglardir. Timpanogram bulgulart normal olmasina ragmen mikst tip
isitme kaybi ile karsilastiklarini ve hava kemik araliginin algak frekanslarda daha fazla

oldugunu belirtmislerdir.

Attias ve dig. (52) yaptiklar1 galigmada orta kulak yapilari normal olan
sensOrindral isitme kayiplarinda karsilagilan hava kemik araligiin {i¢iincli pencere
etkisine bagl oldugunu savunmuslardir. I¢ kulak malformasyonlarinda hava kemik
araliginin i¢ kulak yapisit normal olanlara goére daha fazla oldugunu belirtmislerdir.
Hava kemik araliginin 6zellikle al¢ak frekanslarda daha ¢ok oldugunu vurgulayarak,
bu tip isitme kayiplari i¢in i¢ kulak orijinli hava kemik aralig1 teriminin kullanilmasini

Onermislerdir.
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Genis vestibiiler akuadukt malformasyonunda ortaya ¢ikan patolojik ii¢lincii
pencere etkisi normal ti¢lincii pencere etkisinden farkli olarak, akustik enerjinin bir
kisminin kokleadan farkli bir yone gitmesine neden olur. Bu durum kemik iletiminin
kompresyonel mekanizmasini arttirir ve kemik yolu isitme esiklerinin daha iyi
olmasina, hava yolu isitme esiklerinin ise daha diisiik olmasina neden olur. Ugiincii
pencere etkisi GVA varliginda kemik yolunun segici olarak uyarilmasini ifade eder
(57,58).

Calismamizda mikst tip isitme kaybi belirlenen IP-II malformasyonlarinda
hava-kemik araliginin al¢ak frekanslarda daha fazla oldugu (250 Hz: 34,85 dB; 500
Hz: 23,38 dB; 1000 Hz: 17,32 dB) belirlenmistir. Algak frekanslarda ortaya ¢ikan hava
kemik araliginin GVA malformasyonuna bagl olarak ortaya ¢ikan ii¢iincii pencere

etkisinden kaynaklanabilecegi diistiniilmiistiir.

Vestibiiler akuadukt genigligi ile isitme kaybi derecesi ve progresif isitme

kaybi arasindaki iligki bir¢ok arastirmaci tarafindan incelenmis, farkli sonuglar rapor

edilmistir (51,59,60).

Madden ve dig. (59) genis vestibiiler akuadukt malformasyonu tanilanan 77
bireyin klinik ve odyolojik ozelliklerini degerlendirmislerdir. Vestibiiler akuadukt
genisliginin orta noktadan veya operkulumdan olgiimiinde odyometrik esik veya
konfigiirasyon ile iligkili olmadigini belirtmislerdir. Progresif isitme kayb1 gézlenen

bireylerde ise vestibiiler akuadukt genisliginin daha genis oldugunu bildirmislerdir.

Seo ve dig. (60) vestibiiler akuadukt genisligi ile hava kemik araligi arasindaki
iligskiyi inceledikleri ¢alismada vestibiiler akuadukt ¢apini fundustan, orta noktadan ve
pordz genislikten degerlendirmislerdir. Hava kemik araligi belirlenen hastalarda
vestibiiler akuadukt genisliginin daha fazla oldugunu ve GVA’nin i¢ kulakta ti¢lincii
pencere etkisi yarattigini ifade etmislerdir. Ozellikle algak frekanslarda (250 Hz ve
500 Hz) hava kemik aralig1 daha fazla olan bireylerde vestibiiler akuaduktin daha genis

oldugunu ifade etmislerdir.

Calismamizda vestibiiler akuadukt genisligi Ol¢iilen 61 kulakta vestibiiler

akudukt genisligi ile hava kemik aralig1 arasinda anlamli bir iligki belirlenememistir
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(p>0.05). Bu bulgunun vestibiiler akuadukt genisligi degerlendirilen kulak sayisinin

yetersiz olmasindan kaynaklanabilecegi diisiiniilmiistiir.

Baheti (61) yaptigi calismada GVA’nin eslik ettigi tek malformasyonun IP-11
olmasma ragmen, nadiren IP-I malformasyonu ile beraber de goriilebildigini
gostermistir. Genis vestibiiler akuaduktin IP-I i¢in temel bir kriter olmamasina
ragmen, embriyolojik olarak endolenfatik duktusun gestasyonel 5. haftada gelistigi ve

nadiren de olsa IP-I malformasyonuna eslik edebilecegini belirtmistir.

Calismamizda yalnizca IP-11 malformasyonu olan bireylerin temporal BT
goriintiileri yeniden incelenmis, IP-I malformasyonu olan bireylerin temporal BT
goriintiileri  GVA acisindan degerlendirilmemistir. Bu durum ¢alismamizin

limitasyonlarindan biri olarak siralanabilir.

Koklear malformasyonlar i¢ kulak embriyolojik gelisimindeki duraklamalara
bagli gelisir. X’e bagli stapes gusher sendromu ise X kromozomunun POU3F4
genindeki mutasyon sonucu ortaya ¢ikar. Odyolojik 6zellikleri ve patogenezi diger

koklear malformasyonlardan farklidir (6).

IP-III malformasyonu olan erkeklerde genellikle mikst tip isitme kaybi ile,
nadiren de progresif sensorindral isitme kaybi ile karsilagilir. Iletim komponentinin
stapes ankilozuna bagli oldugu diisiiniilmesine ragmen stapes refleksinin elde edildigi
ve bazi vakalarda orta kulak cerrahisinde stapesin mobil oldugu belirlenmistir. Bu
durum isitme kaybinin {iglincii pencere etkisi olarak bilinen internal akustik kanalin
subaraknoid boslugu ile koklea arasindaki anormal baglantidan kaynaklandig:
diisiiniilmektedir. Nadiren genis vestibiiler akuadukt ile karsilasilmasina ragmen

vestibiiler akuaduktin goriiniimii farklidir (62).

Sennaroglu ve dig. (7) yaptiklari ¢aligmada IP-I111 malformasyonunun en az
goriilen anomali oldugunu belirtmislerdir. Algak ve yiiksek frekanslarda hava kemik
aralig1 ile gézlenen mikst tip isitme kayb ile karsilasilabilecegini ifade ederek, cok
ileri derecede sensdrindral isitme kaybi goriilen vakalarda ise uygun yaklasimin KI

oldugunu 6nermislerdir.
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Kang ve dig. (63) yaptiklar1 ¢alismada IP-111 malformasyonu olan 4 bireyde
koklear implantasyon sonuglarin1 degerlendirmislerdir. Koklear implantin faydali bir
odyolojik miidahale segenegi oldugunu belirtmislerdir. IP-111 malformasyonu olan
erkeklerde ileri derecede mikst tip simetrik isitme kaybi goriildiigiinii, vestibiiler
bozukluklar, konjenital stapes fiksasyonu ve stapedektomi sirasinda perilenfatik
gusher ile karsilagildigini gostermislerdir. BT de internal akustik kanal tabaninda
dilatasyon goriildiigiinii, modiolusun gelismedigini, lateral internal akustik kanal ve

kokleanin doniisti arasindaki kemigin olmadig ifade etmislerdir.

Stankovic ve dig. (64) yaptiklar1 calismada IP-11I malformasyonu ile
karakterize olan X kromozomunun DFN3 geninde mutasyonu olan bireylerde koklear
implantasyonun etkinligini degerlendirerek isitsel anlamanin ve dis gelisiminin sinirli
oldugunu belirlemislerdir. Cok ileri derecede isitme kaybina ragmen bazen
amplifikasyonun koklear implanttan daha iyi bir segenek oldugu vurgulamislardir.
Koklear implantasyon karar1 verilmesinde uzun dénem danismanligin postoperatif

komplikasyonlardan kaginmak i¢in 6nemli oldugunu belirtmislrdir.

Choi ve dig. (62) yaptiklar1 ¢aligmada IP-III malformasyonu tanilanan 5
bireyde gozlemledikleri iletim komponentinin patolojik iglincii pencere etkisine bagl
oldugunu ifade etmislerdir. Ozellikle stapezi mobil olan DFN3 vakalarinda internal
akustik kanal ile i¢ kulak arasindaki anormal baglantinin iigiincii pencere etkisini
yarattiini ve ses enerjisini kokleadan uzaklastirarak hava yolu esiklerini

kotiilestirdigini belirtmislerdir.

Calismamizda IP-III malformasyonu olan 4 bireye ait 5 kulakta ileri/¢ok ileri
derecede mikst tip isitme kaybi belirlenmistir. Koklear implantasyon uygulanan 3
kulak odyolojik degerlendirmeye dahil edilmemistir. Bu bulgu mikst tip isitme kayb1
ile karakterize IP-IIT malformasyonu i¢in literatiirdeki diger ¢alismalar ile uyumludur
(7,62,63).

Minami ve dig. (65) yaptiklari ¢alismada i¢ kulak malformasyonu olan
bireylerin saf ses esiklerini ve intraoperatif elektofizyolojik cevaplarim
degerlendirmislerdir. ~ Modiolus  gelisiminin  normal  gorildigii  koklear

malformasyonlarda saf ses esiklerinin i¢ kulak gelisimi normal olan bireylere benzer
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oldugunu belirtmiglerdir. Modiolus defekti  belirlenen siddetli  koklear

malformasyonlarda ise isitsel performansi olumsuz yonde etkiledigini bildirmislerdir.

Calismamizda IP-1l malformasyonu olan ve Kkoklear implantasyon
uygulanmayan kulaklarin modioluslar1 BT ile degerlendirildiginde modiolusu aplastik
olan kulaklarda isitme esiklerinin daha kotii oldugu tespit edilmistir. Bu durum,
modiolusu normal olan kulaklarda anatomik yapinin daha iyi olmasi ve modiolus
icerisinde yer alan spiral ganglion hiicrelerinin igitmeden sorumlu temel yap1
olmasindan kaynaklanmaktadir. Spiral ganglion ndronlari hiicre gdvdelerinin yer
aldigi bir ag gorevindedir, aksonlar1 koklear sinire ileterek aksiyon potansiyeli

olusturur.

Giesemann ve dig. (66) yaptiklari ¢alismada i¢ kulak malformasyonu tanilanan
176 hastanin radyolojik goriintiilerini retrospektif olarak incelemislerdir. Koklear sinir
capinin fasial sinir ¢apindan daha genis oldugunu belirledikleri genis vestibiiler
akuadukt, IP-IIT ve X’e bagl isitme kayiplarinda vestibulokoklear sinir patolojisi ile
karsilasmamuglardir. IP-I malformasyonunun farkli derecelerde koklear sinir

hipoplazisi veya aplazisine neden olabilecegini belirtmislerdir.

Buchman ve dig. (67) yaptiklart retrospektif c¢alismada i¢ kulak
malformasyonu ve/veya koklear sinir patolojisi olan ¢ocuklarin 06zelliklerini
degerlendirmislerdir. IP-I malformasyonu olan 6 bireyden yalnizca birinde koklear
sinir patolojisi tanilarken, IP-11 ve IP-111 malformasyonunda koklear sinir patolojisi ile

karsilasmamuislardir.

Kontorinis ve dig. (68) yaptiklari ¢alismada koklear aplazi tanilanan bireylerin
kontralateral kulaklarini incelediklerinde IP-I tanilanan 3 kulakta kokleovestibiiler
sinir serebellopontin kdsede gozlenmesine ragmen koklear sinirin tek basina

izlenmedigini belirtmislerdir.

Calismamizda IP-I malformasyonu olan bireylerden MRG goriintiilerine
ulagilan 21 bireye ait 32 kulagin kokleovestibiiler sinirleri degerlendirilmis 8 kulakta
hipoplastik  (%25), 10 kulakta 1ise aplastik sinir (%31) gozlenmistir.
Hipoplastik/Aplastik siniri olan kulaklarda isitme esiklerinin daha kotii oldugu
belirlenmistir. IP-11 ve IP-I1l malformasyonu olan bireylerde ise hipoplastik veya
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aplastik kokleovestibiiler sinir ile karsilasiilmamistir. Bu durum IP-1 malformasyonun
IP-11 ve IP-III malformasyonuna gore gestasyonel donemde daha erken olugsmasindan

ve daha siddetli bir malformasyon olmasindan kaynaklanmaktadir.

Suk ve dig. (69) yaptiklar1 ¢alismada IP-I malformasyonu tanilanan 23 bireyi
degerlendirmislerdir. IP-I malformasyonu tanilanan bireylerin % 63’iinde koklear sinir
hipoplazisi belirlemiglerdir. Bireylerin % 68’inde bilateral IP-I tanilamislardir.
Unilateral IP-I malformasyonlarinda ise kontralateral kulakta koklear aplazi, ortak

kavite, labirent ossifikasyonu ve normal koklea belirlendigini ifade etmislerdir.

Sennaroglu (24) temporal kemik Orneklerini inceledigi ¢alismada IP-I
malformasyonu olan bir vakada kontralateral kulakta koklear hipoplazi Tip Il
malformasyonu oldugunu bildirmistir. Bu iki malformasyonun kistik koklea icerdigi

icin benzer klinik 6zellikler gosterdigini belirtmistir.

Calismamizda unilateral IP-1 malformasyonu belirlenen 12 bireyin
kontralateral kulaklarinda farkli koklear malformasyonlar ile karsilagilmistir. En sik
karsilagilan malformasyonun koklear hipoplazi Tip II (%34) oldugu belirlenmistir.
Kontralateral kulakta belirlenen diger malformasyonlar ise koklear hipoplazi Tip I
(%25), koklear hipoplazi Tip 111 (%17), labirent aplazisi (%8), koklear aplazi (%8) ve

normal koklea (%8) olarak tespit edilmistir.
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6. SONUC VE ONERILER

Yapilan bu c¢alismada inkomplet partisyon malformasyonu belirlenen
bireylerde odyolojik ve radyolojik incelemeler degerlendirilmis, ortaya ¢ikan isitme
kayiplarinin 6zellikleri tanimlanarak radyolojik degerlendirmeler ile arasindaki iliski

arastirilmistir.

Bu amagla ¢alismamizda, IP-1 malformasyonu olan 26; IP-11 malformasyonu
olan 54 ve IP-11l malformasyonu olan 4 olmak tizere toplam 84 bireye ait 168 kulak

degerlendirilmistir. Calismanin sonug ve onerileri:

1. IP-I malformasyonunun ileri/¢cok ileri derecede isitme kaybi ile karakterize
oldugu belirlenmis, uygun odyolojik miidahale se¢eneginin koklear/beyin sap1
implantasyonu oldugu sonucuna varilmstir.

2. IP-I malformasyonu belirlenen kulaklarin igitme performanslarinin, IP-11 ve
IP-111 malformasyonu belirlenen kulaklardan daha koéti oldugu ortaya
konmustur.

3. IP-II malformasyonunda farkli derecelerde ve tiplerde isitme kaybi ile
karsilasilabilecegi, siklikla mikst tip igitme kayb1 goriildiigii ve progresif igsitme
kayb1 nedeniyle takipler sirasinda koklear implantasyona karar verildigi
sonucuna ulagilmistir.

4. Mikst tip isitme kaybi belirlenen IP-II malformasyonlarinda hava-kemik
araliginin algak frekanslarda daha fazla oldugu belirlenmistir.

5. IP-II malformasyonlarinda siklikla GVA goriilmesine ragmen, izole IP-1I
malformasyonlarina da rastlanabilecegi ortaya konmustur.

6. IP-111 malformasyonun bilateral ileri/cok ileri derecede mikst tip isitme kaybi
ile karakterize oldugu sonucuna varilmistir.

7. IP-II malformasyonunda modiolus gelisiminin igitme performansini etkiledigi,
modiolusu aplastik olan kulaklarda isitme esiklerinin daha kot oldugu
belirlenmistir.

8. IP-I malformasyonunda koklear sinir patolojileri ile karsilagilabildigi ve
hipoplastik/aplastik siniri olan kulaklarda isitme esiklerinin daha kétii oldugu,
IP-11 ve IP-IIl malformasyonlarinda ise koklear sinir patolojileri ile

karsilagilmadigi ortaya konmustur.



65

9. Unilateral IP-1 malformasyonu belirlenen bireylerin kontralateral kulaklarinda
en sik karsilagilan malformasyonun koklear hipoplazi Tip II oldugu
gosterilmistir.

10. Yeni yapilacak caligmalarda IP-II malformasyonlarinda uzun doénemli
odyolojik takibi iceren calismalar planlanarak, progresif diisiis ve koklear
implanta karar verme siirecinin degerlendirilmesi yararli olacaktir.

11. IP-I malformasyonlarinda GVA’nin arastirildigi, insidansinin belirlendigi ve
IP-Il’de karsilasilan GVA’dan farkinin arastirildign  farkli  ¢alismalar
planlanabilir.

12. Inkomplet partisyon malformasyonlarinda vestibiiler sistemdeki yapisal
bozukluklarin radyolojik 6zellikleri ile ortaya ¢ikan vestibiiler semptomlarin
iliskisi arastirilabilir.

13. Genis vestibiiler akuadukt olan kulaklarda vestibiiler akuadukt genisligi farkli

acilardan dlctilerek, daha genis vaka gruplarinda degerlendirmeler yapilabilir.

Literatiire bakildiginda, inkomplet partisyon malformasyonlarini bir arada ele
alarak odyolojik ve radyolojik 6zellikleri degerlendiren bir calisma bulunmamaktadir.
Bu ¢alisma ile inkomplet partisyon malformasyonu olan bireylerde ortaya ¢ikan igitme
kayiplarinin 6zelliklerinin belirlendigi ve radyolojik incelemeler ile odyolojik
Ozellikler arasindaki iligkinin belirlenmesi yoniinde bir katki saglandig

diistiniilmektedir.
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