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OZET

Ucal, I. Konjenital Tek Tarafh Isitme Kayiph Cocuklarda Etiyolojik Faktorler
ve Odyolojik Bulgular, Hacettepe Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii,
Odyoloji ve Konusma Bozukluklar1 Yiiksek Lisans Tezi, Ankara, 2013. Bu
calismada, tek tarafli isitme kayipli bebek ve c¢ocuklarin etiyolojik, otolojik,
odyolojik ve radyolojik bulgularin degerlendirilmesi amaglanmistir. Bu amacla,
Hacettepe Universitesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali ve Odyoloji Unitesi’nde
tek tarafl1 isitme kaybi tanisi alan, 3-87 ay araligindaki, 29 bebek ve ¢ocuk ¢alismaya
dahil edilmistir. Olgularin otolojik degerlendirmelerinin ardindan odyometrik testleri,
timpanometrik degerlendirmeler, refleks dl¢timleri, otoakustik emisyon élgtimleri ve
isitsel beyinsapt degerlendirmeleri yapilmistir. Calismaya dahil olan olgularin
%55,2’si erkek, %44,8’1 kizdir. Olgularin 19’unda (%65,5) sensorindral tip isitme
kaybi, 10’unda (%34,5) iletim tipi isitme kayb1 tespit edilmistir. Konjenital mikst tip
isitme kayb1 gdzlenmemistir. Sensorinoral isitme kayipl olgularinda %63,2’sinde
cok ileri derecede isitme kaybi tespit edilmistir. Iletim tipi isitme kayipl1 10 hastadan
7’sinde (%70) mikrotia tespit edilmistir. Bilgisayarli tomografisi mevcut olan
sensorinoral tip isitme kayipli 10 olgudan, 3’inde i¢ kulak anomalisi ve MR
goruntilemesi mevcut 2 olguda koklear sinir aplazisi gozlenmistir. Bilgisayarli
tomografisi mevcut iletim tipi isitme kayipli olgularin tamaminda orta kulak
kemikgiklerinde malformasyon rapor edilmistir. SNIK’te en sik gdzlenen risk
faktorleri, akraba evliligi (%26,3), hiperbiliribinemi (%21,1) ve bebegin siipheli
ototoksik ila¢ kullanimi (%21,1) iken, ITIK te, gebelikte idrar yollar1 enfeksiyonu
(%50) ve kraniyofasiyal anomalidir (%30). Tek tarafli isitme kayiplarinda erken tani
ve dogru tedavi yonteminin belirlenmesinde otoloji, odyoloji ve radyoloji bilim

dallarinin birlikte ¢alismasi1 énemlidir.

Anahtar kelimeler: Tek Tarafl1 isitme Kaybi, Konjenital, Odyolojik Bulgular



\

ABSTRACT

Ucal, I. Etiological Factors and Audiological Evaluation of the Children with
Congenital Unilateral Hearing Loss, Hacettepe University, Institute of Health
Sciences, Audiology and Speech Pathology Program Master Thesis, Ankara,
2013. The aim of the present study is to evaluate audiological, radiological and
etiological clinical findings of the children and infants with congenital unilateral
hearing loss. To this end, 29 children and infants diagnosed with congenital
unilateral hearing loss by Hacettepe University Audiology Department, who are
between 3-87 months old, were involved in the present study. Following the otologic
evaluation of the cases, audiometric tests, tympanometric assessments, reflex
measurements, otoacoustic emission tests and auditory brainstem response
assessments were conducted. 55,2% of the cases involved in the present study are
males, and 44,8% of the same are females. 65,5% of the cases (19) were diagnosed
with sensorineural hearing loss and 34,5% of the cases (10) were diagnosed with
conductive hearing loss. None of the cases was diagnosed with congenital unilateral
mixt type hearing loss. 63,2% of the cases with sensorineural hearing were diagnosed
with profound hearing loss. 7 of the 10 (70%) cases with conductive hearing loss
have been diagnosed with microtia. 3 of the 10 cases with sensorineural hearing loss,
who had computerized tomography scan, were diagnosed with inner ear
malformations, and 2 cases who had MRI scans were diagnosed with CN. VIII.
aplasia. All of the cases with conductive hearing loss, who had computerized
tomography scan, were diagnosed with ossicular chain malformations. The most
frequent risk factors for sensorineural hearing loss are intermarriage (26,3%),
hyperbilirubinemia (21,1%) and suspicious ototoxic drug usage (21,1%) while the
most frequent risk factors for conductive hearing loss are prenatal urinary infection
(50%) and craniofacial anomalies (30%). Interdisciplinary work of otology,
audiology and radiology is essential for early diagnosis and effective treatment of

congenital unilateral hearing loss cases.

Key words: Unilateral Hearing Loss, Congenital, Audiologic Findings
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1. GIRIS

Tek tarafli isitme kaybi, bireyin bir kulaginda isitme esikleri normal sinirlarda
iken, diger kulaginda 15 dB’den fazla oldugu degisik derecelerdeki isitme kaybina
atfen kullanilir. Prieve ve dig. (1) “New York State Universal Newborn Hearing
Screening Demonstration Project” kapsaminda yaptiklar1 arastirmada kalict

konjenital tek tarafli isitme kaybinin yayginligini 0.83/1000 olarak rapor etmislerdir.

Tek tarafli isitme kayiplari, sensorindral, iletim tipi veya mikst tip olabilir.
Nedenleri ¢ok cesitlidir. Bilinen sensorinoral nedenler su sekilde siralanabilir;
genetik, labirent malformasyonlari, enfeksiyonlar, ototoksisite, travma ve idiyopatik.
Sensorindral Isitme Kaybi (SNIK)’nda en yaygm lezyon bdlgesi koklea’dir, 6zel
olarak da duyu epiteli ve tuy hacreleridir. Santral lezyonlarin sikligi daha azdir.
“Noral” formdaki tek tarafli isitme kayiplari da pek ¢ok nedenden kaynaklanabilir;
isitsel sinir lezyonlari, santral sinir sistemi lezyonlari, yaralanmalar ve tumorler.
“Noral” kaynakli isitme kayiplari, i¢ tiiy hiicrelerinin bozukluklariyla da sinirh
olabilir (2) . Iletim tipi kayiplar; aural atrezi, kemikgik zinciri malformasyonlari, dis
kulak yolu ve orta kulak anomalilerinden kaynaklanabilir. Mikst tip kayiplar, iletim

tipi ve sensOrindral tip kayiplarin birlikte goriildiigii isitme kayiplaridir.

Tek tarafli konjenital isitme kayiplarinin biiyiik bir boliimiiniin nedenleri hala
bilinmezligini korumaktadir. Giiniimiizde, genetik ve radyolojik gelismeler ile bu
alanda yapilan ¢aligmalar artis gostermistir. Ancak, hala konjenital tek tarafli igitme
kayiplarindaki risk faktorlerine iligskin caligma sayist son derece sinirli sayidadir.
Konjenital tek tarafli isitme kayiplarmin nedenlerinin ortaya ¢ikartilmasi,
klinisyenlere, ailelere danismanlik yapmada biiyiik kolayliklar saglayacaktir. Aileler
de ¢ocuklarimin durumu ile ilgili bilgi sahibi olmanin rahathigini1 yasayacaklardir. Bu
calisma ile odyolojik, otolojik ve radyolojik veriler ile aileden alinan hikaye 1s181inda
tek tarafli igitme kayiplarinin tiplerine ve nedenlerine iliskin literatiire katki

saglanmas1 amaclanmaktadir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Isitme

2.1.1. Embriyoloji

Kulak gelisimine dair ilk belirti, yaklasik 22 giinliik embriyolarda,
rhombensefalonun her iki yanindaki yilizey ektoderminin kalinlagsmasi olarak goriiliir.
Otik plak adi verilen bu kalinlagmalar, otik vezikiilleri olustururlar. Geligsimin
ilerleyen evrelerinde otik vezikiil, dorsal ve ventral olmak {izere iki kisma ayrilir.
Dorsal kisimdan, utrikil, semisirkiler kanallar ve endolenfatik kanal gelisirken,
ventral kisimdan, sakkiil ve koklear kanal gelisir. Bu yapilar birlikte membranoz

labirenti olustururlar.(3-5)

Gelisimin 36. glnlnde, ventral sakkiller bolgede tiibiiler yapida bir ¢ikinti
meydana gelir. Koklear kanal olarak adlandirilan bu ¢ikintidan, 8. haftanin bitiminde
kendi etrafinda 2.5 turluk doniis yapan membranéz koklea gelisir (5) . Bu noktadan
sonra koklear kanalin sakkiiliis ile baglantis1 duktus reunens araciligi ile devam eder.
Koklear kanalin etrafini saran mezenkim hizla kikirdaga donisiir. Membranoz
labirent genislerken, kikirdagimsi otik kapstlde, vakuoller gorilur. Bu kikirdaksi
kabugun vakuolize olmasiyla, zar labienti koklear kanalin tepe noktasina dogru takip
eden iki kanal meydana getirir. Bunlar skala timpani ve skala vestiblli olarak
adlandirilan perilenfatik bosluklardir ve gelisirken aralarinda bir mezenkim tabakasi
birakirlar. Bu mezenkim tabakadan, ileride kokleanin eksenini olusturacak ve spiral
ganglionlar1 tasiyacak olan modiolus gelisir. Skala timpani, yuvarlak pencereye
bakmaktadir ve membrandz labirentten basillar membran ile ayrilir. Skala vestibuli,
membrandz labirentten, Reissner’s membran: ile ayrilir. Reissner’s membrant,
membran6z labirent epitel hiicreleri ile mezenkimal endotelyal hiicrelerin aralarinda
incecik bir bazal membran birakarak olusturduklar1 yapidir. Membrandz labirentin
ortasi, yassi epitel ile doselidir ve skala media olarak adlandirilir. Tabanini korti

organi olusturur. Spiral ligament tarafindaki epitel birkag katlidir ve baska epitellerde



goriilmeyecek sekilde, epitel doku arasina damarlar girer. Bu nedenle bu epitele stria

vascularis denir. Endolenf, bu hiicrelerden saglanir.(3-5)

Baslangigta koklear kanalin i¢ini déseyen epitel hiicreler birbirinin ayni iken,
gelisimin ilerleyen evrelerinde i¢ ve dis kisimlarda farklilasarak iki sirt olustururlar.
I¢ sirt, limbus spirale’yi ve dis sirt, 1 sira i¢ ve 3-4 sira dis tiiy hiicrelerini olusturur.
Tiiy hiicreleri, isitme sisteminin duyu hiicreleridir ve istleri limbus spirale’de yer
alan fibriler jelatinoz yapidaki tektoriyal membran ile ortiilidiir, ayn1 zamanda uglart
bu yapi1 ile temas halindedir. Ty hiicreleri ve tektoriyal membran, birlikte korti

organi ad1 verilen yapiy1 meydana getirirler. (3,4)

Otuzaltinct giinde koklea olusumunun baslamasiyla birlikte, pars utricula
vestibilariste de degisimler bagslar. Ellinci glinde horizontal, anterior ve posterior
semisirkller kanallar gelisimlerini tamamlar. Semisirkiiler kanallar bes agizla
utriktllise agilirlar ve ii¢ agiz siskinlik kazanarak ampuller bir yapt meydana
getirirler. Ampuller yapidaki uglara curus ampullare, diiz yapidaki uglara curus

nonampullare adi verilir.(3,6)

Koklear kanalin olusumuyla es zamanli komsu mezenkimde de benzer olaylar
olusur ve sonug olarak endotel benzeri yassi1 hiicrelerle doseli, ortasinda membrandz
labirent bulunan, i¢i perilenfatik siv1 ile dolu kemik labirent ortaya ¢ikar. Membran6z
labirent cesitli bolgelerden fibroz dokularla asilmis durumdadir. Kemik labirentin
orta kulak ile i¢ kulak arasinda baglanti saglayan iki bolgesi vardir. Biri vestibiilin
orta kulaga bakan tarafindaki oval penceredir, digeri ise yuvarlak penceredir. Her iki
yapt da son derece incelmis kemik dokudan meydana gelmektedir. Orta kulak

yapilarindan stapes kemikgiginin tabani oval pencereye dayanmaktadir.(3-5)
I¢ kulak ergin biiyukliigiine ve sekline 20-22. haftalarda erisir (5) .

Timpanik bosluk, 1. farengeal cepten kdken alan endodermden gelisir. Bu cep
lateral istikamette gelisir ve 1. farengeal yarigin tabani ile temas eder. Bu cebin
tubotimpanik c¢ukur adi verilen distal parcasi genisleyerek timpanik boslugu,
proksimal parcasi ise daralarak Ostaki tlipiini olusturur. Timpanik bosluk
genislerken, kemikgikleri, onlarin kikirdaklarini, ligamentlerini ve korda timpani

sinirini epitel doku ile sarar, kulak zarmin orta kulaga bakan boliimiinii olusturur.



Altinct ayin sonunda orta kulak kavitesinin dis duvari ile dis kulak yolunun son
bolimi temas kurar.(3,4)

Orta kulak kemikgciklerinde malleus ve inkus 1. farengeal, stapes ise
2.farengeal arkus kikirdagindan meydana gelir. Malleus, 1. farengeal arkusun kasi
olan trigeminal sinirin mandibular dalinin tensor timpani kasi tarafindan inerve edilir.
Stapes, 2. farengeal arkusun fasiyal sinirinin stapedius kasi tarafindan inerve edilir.
Kemikgikler fetal yagsamin ilk yarisinda belirmelerine ragmen 8. aya kadar etraflarini
saran mezenkim i¢inde gémiilii halde kalirlar. Bu yap1 yok olduktan sonra ¢evrelerini
saran endodermal epitel ile mezenter benzeri yapiyla orta kulak boslugunun
duvarlarina asili halde kalirlar. Kemik¢ik destek baglari bu mezenter igerisinde
olusur.(3-5)

Geg fetal donemde, timpanik boslugun dorsale dogru geniglemesi temporal
kemigin petromastoid pargasinda yerlesik, mastoid antrumu meydana getirir.
Yenidoganda mastoid hiicreleri mevcut degildir. iki yasindan sonra mastoid hiicreleri
geliserek, mastoid prosesi olustururlar. Timpanik kavitenin mastoid bosluguna dogru
ilerlemesi ile bu bolgede yass1 epitel ile doseli hava kesecikleri olusur

(pndmatizasyon). Orta kulak, puberte boyunca biyumeye devam eder. (3,5)

Dis kulak, I. farengeal yarigin dorsal par¢asindan ve 1. farengeal (mandibular)
yay ve 2. farengeal (hyoid) yaydan gelisir. Ugiincii ayin sonunda dis kulak yolunun
sonundaki hiicreler ¢ogalarak, meatal tikag adi verilen epitel ile dolu bir tikag
olustururlar. Yedinci ayda bu tikacin ortasindaki hiicreler dejenere olur ve bu ¢oziilen
yapt kulak zarimin olusumuna katilir. Boylelikle dis kulak yolunun i¢ kismindaki
bosluk meydana gelir. Yenidoganda oldukga kisa olan dis kulak yolu, 9. yilda

erigkin uzunluguna ulasir.(3,5)

Kulak zari, 1. farengeal keseden, 1. farengeal yarigi aywran, 1. farengeal
membrandir. Kulak zar1 dig kulak yolunun son epitelinden, orta kulak boslugunun
epitelinden ve bu iki membran arasindaki mezenkimden meydana gelir. Bu

mezenkim, gelisimin ilerleyen evrelerinde kollajen liflere doniisiir.(3,5)

Kirkiner giinde 1. ve 2. farengeal arkuslarin dorsal uglarinda, 1. farengeal

yari@in kenarlarinda 3’er adet mezenkimal kabart1 (auricular hillocks) olusur. Bu



kabartilar ilerleyen donemde birleserek kulak kepgesini meydana getirirler.
Ventralden dorsale dogru bakilacak olursa, 1. farengeal arkustan gelisen tepeciklere,
tragus, heliks ve cyma concha; 2. farengeal arkustan gelisen tepeciklere, antitragus,
antiheliks ve konka adi verilir. Lobdl, son gelisen kulak pargasidir. Kulak kepcesinin
embriyolojik gelisimi sekil 2.1°de goriilebilir. 1. farengeal arkustan koken alan
pargalar, V. kranial sinirin (n. trigeminus) mandibular dali tarafindan inerve
edilirken, 2. farengeal arkustan koken alan kisimlar servikal pleksus’un kutan dallari
(6zellikle kiigiik oksipital ve biiylik aurikular sinirler) tarafindan inerve edilirler.
Kulak kepgesi baslangigta boynun alt kisminda yer alirken, mandibulanin geligsmesi

ile bagin iki yanina dogru hareket ederek, géz hizasindaki yerini alir. (3-5)

Embriyolojik gelisim esnasinda ¢esitli problemler nedeni ile duraksamalar

meydana gelmesi yapisal anormallikler ile sonuglanabilir.

http://php.med.unsw.edu.au/embryology (7)

Sekil 2.1. Kulak kepgesinin embriyolojik gelisimi.


http://php.med.unsw.edu.au/embryology

2.1.2. Histoloji

Dis kulak temel olarak, kulak kepgesi ve dis kulak yolu olmak iizere iki
kisimda incelenebilir. Kulak kepgesi ile toplanan sesler, dis kulak yoluna, oradan da

kulak zarina, kulak zar1 aracilig1 ile de orta kulak kemikgiklerine iletilir.

Kulak kepgesi, dis kismi deri ile ortiilii, elastik kikirdak tabakadan
olusmaktadir. Kulak kepg¢esinin inferior sinirin1 olusturan lobiil, kikirdak icermezken,
az sayida sinir sonlanmasi ve ¢ok sayida damar icerir. Perikondriyum ile baglantil
cizgili kaslar, kulak kepgesinin az da olsa istemli olarak hareket ettirilebilmesini

saglar. Kulak kepcesi kil ve yag bezi igerir. (8-10)

Dis Kulak Yolu (DKY), kulak kepgesinin devaminda igeriye dogru 1/3’1Uk
kisimda elastik kikirdaktan olusur. Igte 2/3’lik kisimda ise temporal kemik
tarafindan desteklenir. Dis kulak yolu, kulak kepgesinin devami gibi deri ile kaplidir.
Bu deri, kemik kisimda sikica kemige yapisiktir. Hafif yassi olan kanal, asagiya
dogru kivrim yaparak ilerler. Kil folikiilleri, yag bezleri ve bir tiir modifiye ter bezi
olan serumindz bezler icerir. Bu bezler, kulagi koruyucu fonksiyonu oldugu

diigiiniilen, seriimen isimli kahverengi, yagli bir madde salgilar. (8-10)

Dis kulak yolunun sonunda kulak zari yer alir. Dista, dis kulak yolu
epidermisinin devami olan ¢ok katli epitelden olusurken, icte, timpanik kavitenin
epitelinin devam1 olan yassi epitelden olusur. ki epitel arasinda, yapiy1 destekleyen
kollajen ve elastik lifler ile fibroblastlardan olusmus bir bag doku tabakasi vardir.
Dista 1sinsal, icte dairesel yerlesim gosteren kollajen lifler, ortada elastik lifler
bulunur. On iistte bag dokusunun ince oldugu gevsek ve saydam kisma Shrapnel

membrani ad1 verilir.(8,10)

Orta kulak, kulak zari ile i¢ kulagin kemiksi ylizeyi arasinda kalan diizensiz
yapida bir kavitedir. On tarafta Ostaki borusu aracilign ile nazofarenks ile
baglantidadir. Arka tarafta ise i¢i hava kesecikleri ile dolu olan temporal kemigin
mastoid ¢ikintisi ile komsudur. Orta kulak kavitesinin yilizeyi ve mastoid kavitenin
blyiik bolimii yassi epitel ile ortiiliidiir. Tek katli epitel Ostaki borusunun
yakinlarinda ve i¢ kisimlara gidildikge, silyali yalanci ¢ok katli prizmatik epitele

doniisiir. I¢ yan duvarda, i¢ kulagm kemiksi yiizeyi iizerinde, kemiksiz, yuvarlak



hatli iki membran vardir. Bunlara oval pencere ve yuvarlak pencere adi verilir.
Aralarinda kalan yap1 promontoryumdur. Kulak zari, kemikgikler araciligi ile oval
pencere ile baglantidadir. Bu kemikg¢ikler; malleus, inkus ve stapes’tir. Malleus kulak
zarina yapisikken, stapesin tabani da oval pencerenin (zerine oturur, malleus ve
stapes arasinda inkus bulunur. Bu ii¢ kemikgik sinoviyal eklem olustururlar ve tek
katli yass1 epitel ile ortilidirler. Kemikgikler, ligamentler ile temporal kemik
periostuna asili haldedir. Birbirleri ile temas noktalarinda kikirdak bulunur. Orta
kulakta, biri malleusa digeri stapese yapisik, iki adet istemsiz calisan ¢izgili kas
bulunmaktadir. (8-10)

I¢ kulak, temporal kemigin sert kisminda yerlesik bulunan kemik labirent
gorintmundedir. Bununla birlikte kemiksi labirentin i¢inde, onun periostu ile ince ve
damarli bag doku iplikgikleri ile baglantili, onun sekline uyan membrandz labirent
bulunmaktadir. Bu labirent, yer yer kemiksi labirente son derece yakin yerlesim
gosterir.  Membrandz labirent, ductus utrikiilo-sakkilaris araciligr ile birlesen iki
bolgeye ayrilir. Bu bolgeler, utrikul ve sakkil olarak isimlendirilir. Utrikil, ductus
semisirkularisi, sakkil ise ductus cochlearisi olusturur. Kemiksi labirent
incelendiginde skala vestibli, skala media ve skala timpani isimli 3 bosluga ayrildig:
goriiliir. Bu yapilar i¢ tarafta kemik bir yapiya tutunurlar. Bu yapiya modiolus adi
verilir. Spiral sekilli koklea bu yapmin etrafinda biikiiliir. Bu yap1 damarlara,

sinirlere ve spiral gangliyonlara gegit saglar. (8-10)

2.2. Isitme Kaybi

Isitme kaybi; embriyolojik donemde, dogumda veya hayatin herhangi bir
doneminde, ilerleyerek ya da aniden ortaya ¢ikabilir. Insanlarda en sik goriilen
duyusal bozukluktur. Isitme kaybi, sosyal, duygusal, akademik ve psikolojik
sorunlara yol acabilir. Beraberinde getirdigi en biyik sorun, dil ve iletisim
becerilerinin kazanilmasi ve gelistirilmesindedir. Tarafli isitme kayiplarinin ve
nedenlerinin 1yl anlasilmast bu sorunlarla basedebilmek icin gerekli tedavi

yontemlerinin belirlenmesini kolaylastirir.



2.2.1. Isitme Kaybinin Etiyolojisi
Isitme kayrplar1, konjenital ya da kazanilmis sebeplerle ortaya gikabilir.

Konjenital isitme kayiplarina, dogumda 2-3/1000 siklikla rastlanir (11) . Bu
olgularin %50’sine genetik faktorler neden olurken, geri kalanina gevresel faktorler
neden olur (12) . Genetik nedenli isitme kayiplarmin %30’una bir sendrom eslik
ederken, %70’ine herhangi bir sendrom eslik etmez (13) . Sendromik olmayan
olgularin %77’1 otozomal resesif, %22’si otozomal dominant ve kalan %1 de X’e

bagli veya mitokondrial kokenlidir (13) .
Kazanilmis isitme kayiplarina, genetik veya cevresel faktorler neden olabilir.

Isitme kayiplarinin biiyiik bir béliimii ise “nedeni bilinmeyenler” kategorisine

girmektedir.

Joint Commitie on Infant Hearing (14), 2007°de ¢ocuklukta kalic1 konjenital,
gec baslangichi veya ilerleyici isitme kayiplart ile iligkili risk gostergelerini 11

maddede toplamigtir.
1) Isitme, konusma, dil veya gelisimsel gecikmeye iliskin kaygilar.
2) Ailede, cocukluk donemi kalict isitme kaybi hikayesi.

3) Yogunbakimda 5 giinden fazla kalmasi veya kalma siiresinden bagimsiz olarak

asagidakilerden herhangi birinin varligi:

o ekstrakorporal membran oksijenasyonu,

e ventilasyon destegi ,

e ototoksik ilag maruziyeti (gentamycin ve tobramycin),
o diuretik ilaclar (furosemide/Lasix),

o kan nakli gerektiren hiperbiluribinemi.

4) Dogum oncesi enfeksiyonlar; sitomegaloviriis (cytomegalovirus-CMV), herpes,

toksoplazmosis, rubella ve sifiliz gibi.

5) Pinnay1, dis kulak yolunu, kulak gukurunu da iceren kraniyofasiyal anomaliler ve

temporal kemik anomalileri.



6) Beyaz percem gibi, sensorindral veya kalici iletim tipi isitme kaybi ile iliskili

oldugu bilinen sendromlarla iliskili fiziksel bulgularin varligr durumu.

7) Konjenital, ilerleyici veya ge¢ baslangich isitme kaybi ile iligkili sendromlar,
nérofibromatozis, osteopetrozis ve Usher sendromu; Waardenburg, Alport, Pendred,

Jarvell ve Lange-Nielson ve diger siklikla tanimlanmis sendromlar.

8) Hunter sondromu gibi norodejeneratif hastaliklar veya Friedreich ataksisi veya

Charchot-Marie-Tooth gibi duyusal motor néropatiler.

9) Bakteriyal ve viral (6zellikle herpes virtsleri ve su ¢icegi) menenjiti iceren,

sensorindral isitme kaybu ile iliskili kiiltiir-pozitif postnatal enfeksiyonlar.

10) Kafa travmasi1 ve Ozellikle de hastaneye yatirilmayr gerektiren kafatasi

tabani/temporal kemik fraktiirleri.
11) Kemoterapi.

Yukarida verilen risk faktorlerini tasiyan bebekler, yenidogan isitme
taramasindan gecseler dahi, 24-30 aylikken odyolojik muayene olmalari igin

yonlendirilmelidir.

2.2.3. i¢, Orta ve Dis Kulak Malformasyonlari

Malformasyonlar, anormal embriyolojik gelisimdeki aksakliklardan
kaynaklanan yapisal anormalliklerdir. Anatomik ¢esitlilikten farkli olarak, konjenital
malformasyonlar, normal anatomik gelisimin yani sira normal fonksiyondan da

sapma ile karakterizedir (15) .

Ic kulagm embriyolojik gelisiminde, 6. haftadan 6nce meydana gelen
duraklamalar ileri derecede malformasyonla sonuglanirken, 6. haftadan sonra
meydana gelenler daha hafif malformasyonlara neden olurlar (16) . Sennaroglu’na

(17) gore koklear malformasyonlarin klasifikasyonu tablo 2.1°de gosterilmistir.
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Tablo 2.1. Sennaroglu’na gore koklear malformasyonlarin siniflandirilmasi (17) .

l. Labirent Aplazisi
. Koklear Aplazi
I1l.  Ortak Kavite
IV.  Hipoplazi
e Tip I (bud-like koklea)
e Tip Il (kistik hipoplazik koklea)
e Tip I (ikiden az doniisli koklea)
V. Inkomplet partisyon
e Inkomplet partisyon tip I
e Inkomplet partisyon tip II
e inkomplet partisyon tip I1I

Normal bir kokleanin varliginda kokleanin diger boliimlerini igeren
anomaliler de goriilebilir; genis vestibiiler akuadakt sendromu ve dar internal akustik

kanal (17) .

Gebeligin 5-9. haftalarinda meydana gelen anormal embriyolojik gelisim
nedeniyle malformasyonel aurikiller anomaliler, anotia, mikrotia, yarik kulak,
polyoti, preaurikiler tag veya siniisler, fazla kartilaj bar1 gibi, eksik veya gerekli
sayidan fazla aurikiiler bilesen meydana gelebilir (18) . Mikrotia, kiglk ve anormal
sekillenmis kulak kepgesi ile karakterize bir gelisimsel dis kulak anomalisidir (19) .
Nazer ve ark.(20) mikrotia ve anoti sikligin1 5.2:10.000 olarak bildirmislerdir.

Kosling ve dig.(15) ’nin belirttigine gore Weerda’nin aurikiiler displazi

smiflandirmasi tablo 2.2.”de gosterilmistir.
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Tablo. 2.2. Weerda’ya gore aurikuler displazinin derecelendirilmesi.

Displazi derecesi

Altgruplar

(I) Birinci derece malformasyonlar

Kepce kulaklar; Makrotia; Cryptotia (cep
kulak); Coloboma (transvers yarik);
Scaphoid kulak; Stahl kulak; Hafif
deformiteler (ayr1 Darwin tuberkiiliimii,
heliks krusunun yoklugu, tragus
deformiteleri); Cup ear deformitesi tip I;
Cup ear deformitesi tip lla; Cup ear

deformitesi tip 11b

(1) Mikrotia derece Il, ikinci derece

malformasyonlar

Cup ear deformitesi tip 11; Minik kulak
(“konka-tip microti”); tist pinna
hipoplazisi; orta pinna hipoplazisi; alt
pinna hipoplazisi (veya aplazisi), bazen
distopia ve DKY stenozu ile, nadiren
DKY aplazisi, kulak zar1

malformasyonlari ile goriilebilir

(1) Mikrotia derece 11l anotia ile

birlikte, Giglincu derece malformasyonlar

Tek tarafli mikrotia derece I11 (lobul-tip
mikrotia); Bilateral mikrotia derece I,
Anotia, genellikle distopia ve DKY

atrezisi ile birlikte

1. ve 2. brankiyal arklarin ve brankiyal yarigin araya girmesi/miidahalesi ve

farengeal kesenin anormal gelisimi dis kulak kanalin1 ve orta kulag: etkileyen ¢esitli

deformasyonlar ile sonuclanabilir (21) . Dis kulak kanali atrezisi, tek tarafli veya gift

tarafli goriilebilir ve genellikle aurikiiler deformasyon eslik eder (22) . Kosling’in

(15) belirttigine gére Altman, dis ve orta kulak malformasyonlarini tablo 2.3.’de

goriildiigii gibi li¢ derecede siniflandirmistir.
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Tablo 2.3. D1s ve orta kulak malformasyonlarinin Altman’a gore siniflandirilmasi.

Birinci derece malformasyonlar: DKY’nin hafif deformiteleri, normal veya

hafif hipoplastik timpanik kavite, deforme kemikgikler, well-aereted mastoid

Ikinci derece malformasyonlar: orta derecede malformasyonlar, DKYY ’nin kor
bitisi veya yoklugu, dar timpanik kavite, kemikgiklerin deformasyonu veya

fiksasyonu, azalmis mastoid pndmatizasyonu

Uciincii  derece malformasyonlar: ileri deformiteler, DKY’nin yoklugu,
hipoplastik orta kulak, kemikgiklerin ileri derecece deformasyonu, mastoid

pndmatizasyonunun yoklugu

2.2.2. Isitme Kaybi Tipleri ve Dereceleri

Isitme kayb1, kisinin normal fonksiyon gdsteren bir isitme sistemi ile tespit
edebilecegi sesleri, tek kulakta veya iki kulakta, tamamen veya kismi olarak tespit
edememesi olarak tamimlanabilir. Isitme kaybi tanimlanirken, isitme kaybinm tipi,

isitme kaybinin derecesi ve isitme kaybinin konfigiirasyonu birlikte ele alinir (23) .

Isitme kaybimnin tipi, isitme sisteminde hasar gdren bdlgeyi temsil eder. Isitme
kaybinin derecesi, kisinin duydugu en az siddeti ifade eder. Isitme kaybimin
konfigurasyonu, farkli frekans bolgelerinin isitme kaybindan etkilenme diizeylerini
ve frekans bolgeleri arasindaki iliskiyi gosterir. Isitme kaybmnin nedenini belirlemek
her zaman mimkiin olmamaktadir, bu nedenle genel olarak kabul go6ren
siniflandirma ydntemi problemin bolgesini temel alir (24) . Isitme kayiplar1 temelde
bolgelere gore lice ayrilarak incelenirler; iletim tipi isitme kayiplari, sensorinoral tip

isitme kayiplar1 ve mikst tip isitme kayiplari.

[letim tipi isitme kayiplari, kulak kepgesi, dis kulak yolu, kulak zar1 veya orta

kulak yapilarindan i¢ kulaga sesin etkin bir bigimde iletilememesi sonucu ortaya
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cikan isitme kayiplaridir. Genellikle medikal veya cerrahi mudahaleler ile tedavi

edilebilen isitme kayiplaridir.

Sensorinoral tip isitme kayiplari, i¢ kulakta ve/veya isitsel sinyallerin beyne
iletiminde rol oynayan isitme sinirinde bir problem oldugunda ortaya ¢ikan isitme

kayiplaridir.

[letim tipi isitme kaybi ile sensorindral tip isitme kaybinin birlikte goriildiigii

durumlara, mikst tip isitme kayb1 ad1 verilir.

Northern ve Downs (1991), cocuklarda isitme kaybini derecelerine gore

asagidaki siniflandirma sistemini sunmuslardir (25) .

e 0-15dB HL - Normal isitme
e 15-25dB HL - Cok hafif

e 25-30 dB HL - Hafif

e 30-50dB HL - Orta

e 50-70 dB HL - Ileri

o 70+ - Cokileri

2.3. Binaural isitme

Binaural isitme, kisinin iki kulakla duyma becerisi olarak tanimlanabilir.
Normal isiten iki kulakla dinlemenin, normal isiten tek kulakla dinlemeye oranla
avantajlart vardir. Binaural dinlemenin, kisilere doért farkli bigimde fayda
sagladigindan bahsedilebilir. Bunlar; lokalizasyon, binaural sumasyon, basin golge

etkisi ve binaural maskeleme etkisinden yararlanma olarak siralanabilir.

‘Binaural maskeleme etkisi’nin anlami, tek kulaga karsilik, iki kulak ile
dinlemede arka plan gurultist, yani maske varliginda saf ses veya konusma
uyaraninin fark edilme yeteneginin artmasidir (26) . Bu durum, hedef sinyalin
algilanmasi igin, iki kulagin arka plan giriiltiisiinii baskilamasi1 becerisi olarak da

aciklanabilir.
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Lokalizasyon, kisinin horizontal diizlem iizerinde, sesin kaynagini belirleme
becerisidir. Normal isiten dinleyiciler sesin kaynagini belirlemek i¢in pek c¢ok
ipucundan vyararlanabilirler. Bunlar; interaural siddet farkliliklar1 (Interaural
Intensity Differences, 11Ds) ve interaural zaman farkliliklaridir (Interaural Time
Differences, ITDs) (27) . Sesler, daha erken uyarilan tarafta veya sesin daha yiiksek
siddetle geldigi tarafta algilanirlar. Uyaranin frekansina gore, yararlanilan ipuglar
farklilik gosterir. 1TDs, alcak frekansli sesler igin baskin ipucu; IIDs, ylksek
frekansl sesler i¢in baskin ipucu verir. Tek tarafli isitme kayipli ¢cocuklar, normal
isiten akranlarma gore lokalizasyonda belirgin gucliukler deneyimlerler (28,29) .
Kulaklar arasindaki isitme esigi farki arttikga sesin kaynagini belirlemedeki hata
miktar1 da artar (28) .

Akustik sinyal, sinyal kaynagina uzak olan kulaga, sinyal kaynagina yakin
olan kulaktan daha diisiik siddetli ulagir. Basin, ses dalgalarinin uzak kulaga
ulagsmasini engellemesi ile gerceklesen bu duruma bagin golge etkisi adi verilir. Basi
asamayan sinyaller genellikle dalga boyu kisa olan yiiksek frekansli sinyallerdir (30).
Tek tarafli isitme kayipli kisiler i¢in en olumsuz kosul, giirtiltiinin, kisinin iyi duyan
kulag: tarafindan, anlasilmak istenen sinyalin ise isitme kayipli kulak tarafindan
sunuldugudur. 45 derecelik bir a¢idan sunuldugunda, bagin golge etkisi nedeniyle,

konusma sinyali uzaktaki kulaga 6-12 dB’lik bir kayba ugrayarak ulasir (31) .

Rastgele bir ses uyaraninin iki kulak ile isitildiginde, tek kulak ile isitilmesine
oranla daha yiiksek siddetle algilandigina iliskin ¢alismalar mevcuttur (31) . Bu
duruma binaural sumasyon adi verilir. Tek tarafli isitme kayipli ¢ocuklar binaural

isitme mekanizmasinin sagladig faydalardan yararlanamamaktadir.

Tek tarafli isitme kayipli ¢ocuklar, normal isiten yasitlarina gore biiyiik
akademik giigliikler yasarlar (32,33) . Klee ve Davis-Dansky (34) ilkokuldaki tek
tarafli isitme kayipli ¢ocuklarin 1/3’iiniin smuf tekrar1 yaptigini belirtmislerdir.
Akademik becerilerdeki giicliiklere yapilan arastirmalar 1s18inda c¢esitli aciklamalar
getirilmistir. Bess ve dig. (35) , tek tarafli isitme kayiplilarin yiiksek frekans
sinyalinde, alcak frekans sinyaline gore daha ¢ok lokalizasyon problemi yasadiklarini
belirtmistir. GUrdlth sinyali genel olarak icerisinde alcak frekans sinyalleri

barindirirken, konusma sinyali genel olarak yiliksek frekans sinyalleri igerir. Bu
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durum, pek ¢ok giiriiltii kaynaginin bulundugu sinif ortaminda, 6grenme igin gerekli

olan sinyalin tek tarafli isitme kayipli cocuga ulasamamasi ile sonuglanabilir.

Niedzielski ve dig. (36) bireysel entellektiicl fonksiyonlarin gelisiminde,
isitme kaybinin tarafina dayanan belirgin farkliliklarin varligim1 vurgulamislardir.
Buna gore, sag tarafli isitme kaybi, sozel becerilerde diisiisle sonuglanirken, sol
tarafl1 isitme kaybi, sozel olmayan zekadaki entellektiiel becerilerin kotiilesmesiyle
sonuglanmaktadir. Sag tarafli isitme kayipli ¢ocuklarda, kavrama alaninda zayifliklar
ile s6zel materyalleri 6grenmede, mantikli ve soyut diisinmede ve siniflandirmada
daha zayif beceriler gozlenmektedir. Sol tarafli isitme kayipli ¢ocuklar ise, diisiik
analiz, sentez ve gorsel hafizaya, daha zayif uzaysal imgeleme ve gorsel-motor

koordinasyona sahiptirler.

Literatirde tek tarafli isitme kaybi calismalarinin sensorindral tip isitme
kayiplar1 lizerinde yogunlagmasi dikkati ¢ekse de iletim tipi isitme kayiplar ile ilgili
arastirmalara rastlamak da miimkiindiir. Priwin ve dig. (37) 2007 yilinda, tek tarafli
konjenital dis kulak malformasyonuna bagli iletim tipi isitme kayipl kisilerle
yaptiklar1 aragtirmada, sessiz ve giiriiltiilii ortamda konusmay1 anlamada i¢ kulakta
isitmenin normal olmasina ragmen malforme kulagin performansinin, normal kulagin
performansindan anlamli bigimde kotii oldugunu gézlemlemislerdir. Jensen ve dig.
(38) aural atreziye baglh tek tarafli iletim tipi isitme kayipli cocuklarin konusma ve
o0grenme giicliikleri bakimindan, en az tek tarafli sensorinoral isitme kayiplilar kadar
risk altinda olabileceklerini vurgulamiglardir.  Kesser ve dig. (39) aural atreziye
bagl tek tarafli isitme kaybinin, SNIK kadar ciddi olmasa da, ¢ocuklarn akademik

performansi iizerinde etkisi oldugunu belirtmislerdir.

2.4. Tedavi Yontemleri

Tek tarafli isitme kayiplarinda bir yaklagim bireyin oturma diizeninin isitsel
sinyalin 1yl duyulabilecegi sekilde ayarlanmasi veya kisinin normal isiten kulagini
sinyalin geldigi tarafa yoneltmesi ile ilgili bilgilendirilmesidir (40) . Hedef sinyalin

iyi isitilmesi i¢in Frequency Modulation (FM) sistem kullanimi da bir diger
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yaklagimdir. Sensorinoral isitme kayiplarinda isitme kaybi derecesi uygun oldugu
takdirde ve iletim tipi isitme kayiplarinda kulak kepgesinin isitme cihazi tagimaya
uygun olmas1 halinde isitme cihazi kullanimi da tedavi seceneklerindendir. Iletim
tipi isitme kayiplarinda uygun birey uygun yasa geldiginde cerrahi yontem ile
isitmenin iyilestirilmesi de tedavi metodlarindandir. GUnlmizde bu yontemlere ek

olarak, isitsel implantlar ile isitme kaybinin tedavisi de yayginlagsmaktadir.

[sitme kaybinin derecesine bagli olarak bebek ya da cocuk, isitme kayipl
tarafta isitme cihazi kullanabilir (31) . Gelfand ve Silman(41) 1993 yilinda yaptiklar
arastirmada, bilateral isitme kayipli hastalarda, tek tarafli isitme cihazi kullaniminin,
cihaz kullanilmayan kulakta igitsel deprivasyon etkisi yarattigini bildirmislerdir.
Briggs ve dig. (42) , isitme kayb1 derecesi hafiften orta-ileri dereceye kadar olan tek
tarafli isitme kayiplarinda, isitme cihazi segeneginin goz Oniinde bulundurulmasi
gerektigini bildirmislerdir. Isitme cihazindan fayda saglayabilecek tek tarafli isitme
kayiplarinda cihaz kullanilmasi, varolan isitmenin korunmasi ve bilateral igitmenin

saglanmasi agisindan Gnemlidir.

Priwin ve dig.(43) tek tarafli iletim tipi isitme kayiplarinda kemige implante
isitme cihazi kullaniminin lokalizasyon algisina etkisi olmasa da, gurultide
konugmayi anlamada olumlu etkilerinin oldugunu ve Kkisilerin degerlendirme
anketlerinde yuksek memnuniyet belirttiklerini bildirmiglerdir. Krempaska ve
dig.(44) tek tarafli isitme kayipli bireylerin, kemige implante isitme cihazi ile,

giiriiltiide konugmay1 anlamada belirgin fayda sagladiklarini belirtmislerdir.

Tek tarafli ileri-gok ileri derecede isitme kayiplarinda CROSS isitme cihazi da
g0z onunde bulundurulabilecek bir segenektir. Ancak kemige implante edilebilir
cihazlarin, basin golge etkisini ortadan kaldirarak, isitme cihazindan daha olumlu

sonuglar verdigini gosteren ¢aligmalar mevcuttur (45-47) .

Giintimiizde tek tarafli ileri-¢okK ileri derecede sensorinoral isitme kayiplarinin
tedavisinde koklear implant segenegi ciddi bir bigimde tartisilmaktadir ve bu konuda
arastirmalar devam etmektedir. Arndt ve dig. (48) 2011 yilinda yayinladiklar1 bir
aragtirmada, tek tarafli ileri derece sensorindral isitme kaybinda, lokalizasyon ve

konusma algisin1 belirgin bicimde arttirarak, normal isiten kulak {izerinde herhangi
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olumsuz bir etki yaratmadigin1 ve koklear implantin alternatif tedavi yontemlerine
gore ¢ok daha Ustin oldugunu vurgulamislardir. Kamal ve dig.’de (49) 2012’de,
koklear implant yerlestirilen tek tarafli igitme kayipl kisilerin, konusma algis1 ve
uzaysal algiy1 da igeren, artmis yasam kalitesi bildirdiklerini belirtmislerdir. Steizig
ve dig.’de (50) yayinladiklar1 bir olgu serisinde koklear implantin tek tarafli isitme
kayiplarinda alternatif bir tedavi metodu olarak goriilmesi gerektigini belirtmislerdir.
Hassespass ve dig.(58), konjenital olmayan tek tarafli isitme kayipli ¢ocuklarla
yaptiklar1 bir ¢calismada, cocuklarin giiriiltiide konusmay1 anlamada ve lokalizasyon
becerilerinde binaural isitmenin faydalarini sagladiklarini ve bir kulaktan akustik,
diger kulaktan elektriksel uyaran gelmesinin, islemlenmesinin ve entegrasyonunun

cocuklar i¢cin miimkiin oldugunu bildirmislerdir.

Konjenital tek tarafli isitme kayiplarinin  nedenlerinin  aydinliga
kavusturulmasi klinisyenlerin ailelere danismanlik yapmalarinda pek ¢ok kolayliklar
saglayacaktir. Aileler de cocuklarinin durumunun nedeni ile ilgili bilgi sahibi
olmanin rahathigin1 yasayacaklardir ve miidahale sekilleri konusunda ayrintili bilgi
sahibi olabileceklerdir. Dogru basa ¢ikma yontemleri ancak lezyon bolgesinin ve
nedeninin dogru saptanmasi ile miimkiindiir. Bu ¢alismada amac konjenital tek tarafl
isitme kayiplarinin siklikla sensorinoral tipte oldugunun desteklenmesi fakat ayni
zamanda iletim tipi ve mikst tip kayiplarin varligmma da dikkat g¢ekilmesidir. Bu
arastirilirken aileden alinan prenatal, natal ve postnatal hikaye ve radyolojik bulgular
1s18inda konjenital tek tarafli isitme kayiplarmin etiyolojisine ve odyolojik

konfigiirasyonuna dair bilgiler saglayarak literatiire katkida bulunmaktir.
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3. GEREC VE YONTEM

Arastirmamiz, Hacettepe  Universitesi  Girisimsel Olmayan  Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’nca etik agidan uygun bulunmustur. (Toplant: tarihi:

13.02.2013, Karar no: LUT 12/164 - 12 )

3.1. Bireyler

Bu c¢alismaya, kronolojik yaslar1 3-87 ay arasinda olan toplam 29
bebek/cocuk (16 erkek; 13 kiz) dahil edilmistir. Olgularin ¢alismaya dahil
edilmesinde aileleri goniillii olmustur ve imzali onam formu alinmistir. Calismaya,
Yenidogan Isitme Taramasi (YDIT)’nda tek kulaginda Transient Otoacustic
Emission (TEOAE) o6l¢iimiinden kalan ve ardindan uygulanan AABR (Automated
Auditory Brainstem Response - Otomatik Isitsel Beyinsapt Cevaplari) testinde aym
kulagindan kalan veya dogumda tek kulaginda isitme kaybi ile iligkili fiziksel bir
bulgusu olan veya konjenital tek tarafli isitme kaybi tanisi olan olgular dahil
edilmigtir. ~ Se¢im Kriterlerine uygun olanlarin ailelerine telefonla ulasilarak,
uygulanacak testler hakkinda agiklamalarda bulunularak, test yaptirmayi kabul
edenlere testler uygulanmistir. Olgularin higbiri igitme kaybi olan kulaginda isitme

cihazi kullanmamaktadir.

3.2. Veri Toplama Araclar1 ve Yontemleri

Isitme kayrpli pediyatrik hastalarmn degerlendirilmesinde fikir birligine
vartlmis standart bir protokol yoktur.(59) 29 bebegin/ g¢ocugun otoskopik
muayeneleri yapildiktan sonra, uygun olan olgulara impedansmetrik degerlendirme,
TEOAE ve Distortion Otoacustic Emission (DPOAE) ve refleks testleri yapilmistir.
Bu testlerden sonra, 6 olgunun subjektif odyometrik degerlendirmeleri yapilmistir.
Ardindan, belirlenen uyaran siddet seviyelerinde tanisal Isitsel Beyinsap: Cevaplari
(IBC) testi yapilmustir. Iletim tipi isitme kayb1 bulgusu olan ve dis kulak yolu kapali
olan hastalara kemik IBC uygulanmistir. Odyolojik tetkiklerin ardindan, olgularin

radyolojik gorintulemeleri yapilmistir. Gegici orta kulak problemi yasayan olgularin
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calismaya dahil edilmesi kemik IBC testi yapilan cihazin 44.5 dB iizerinde esik
tespitine izin vermediginden hafif derecedeki isitme kayiplarin1 belirlemekte
kullanilabilecek bir yontem olarak smirli kalmistir. Daha ileri derecede isitme

kayiplarini (>44.5 dB n HL) belirlemekte ucu agik bilgi vermekle sinirlidir.

3.2.1. Cocuk Hasta Bilgi ve Degerlendirme Formu

Olgularin timiiniin anne ve/veya babasi ile karsilikli goriisme yapilarak,
“Cocuk Hasta Bilgi ve Degerlendirme Formu” doldurulmustur. “Cocuk Hasta Bilgi

ve Degerlendirme Formu” Ek 1°de verilmistir.

3.2.2. Subjektif Test Yontemleri

Cocuklarin sese cevap verebilme becerileri isitsel sistemlerinin gelisimi ve
genel gelisimlerine baghidir. Hastalarin subjektif degerlendirilmelerinde kronolojik
yaglar1, gelisimsel yaslar1 ve teste kooperasyonlart dikkate alinmistir. Belirtilen
ozellikler g6z onilinde bulundurularak hastanin degerlendirilmesinde kulakliklar veya
kemik vibrator ile oyun odyometrisi veya butona basma yontemi ile test yapilmustir.
Bu yontemlerle hastalarin hava yolu ve/veya kemik yolu isitmeleri belirlenmistir.
Isitme esiklerinin dl¢iimiinde kullanilan cihazlarda 1SO-1964 kalibrasyon standartlar
esas alinmistir. Hava yolu igitmeleri, 125-6000 Hertz (Hz) arasinda saf ses, kesikli
veya dar bant guriltu uyaran kullanilarak elde edilmistir. Testler, Industrial Acoustic
Company standardindaki sessiz odalarda yapilmistir. Kulakliklar ile yapilan testler,
TDH-39 MX41/AR standart kulakliklarla, Interacoustics AC-40 veya GSI 61 klinik
odyometreler kullanilarak yapilmistir. Kemik yolu isitme ise, 500-4000 Hz arasinda,

B71 kemik vibrator kullanilarak degerlendirilmistir.

Sartlandirilmis Oyun Odyometrisi

Cocuk 2.5-3 yasina geldiginde tercih edilen davranigsal odyometrik

degerlendirme yontemidir. Sartlandirilmis oyun odyometrisinde ¢ocuga sese cevap
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olarak sergileyecegi bir motor aktivite dgretilir. Gorev ¢ocugun motor gelisimi ve
ilgi derecesi ile tutarli olmalidir. Gorevler, legolar1 veya kiipleri kovaya atmak, yap-
boza parca koymak, kupleri yan yana veya iist iiste koymak, sayr boncugunda
boncuk kaydirmak ve benzeri aktiviteler olabilir. Cocugun ilgisi dagilmaya
basladiginda degistirebilmek igin farkli oyuncaklar ve basit oyunlar bulundurmak
faydalidir (52) . Calismamizda 8 olgu kulakliklarla sartlandirilmis oyun odyometrisi
ile test edilmistir. Bu 8 olgudan 4’ii maskesiz, 4’i test edilmeyen kulaktan maske
giirtiltiisii verilerek test edilmistir. Kulakliklarla maske giiriiltiisii verilmeden test
edilen 4 olgunun yas ortalamasi 46 ay 10 glndir. Normal isiten kulaktan maske

gurdltast verilerek test edilen 4 gocugun yas ortalamasi1 56 ay 18 gundur.

Butona Basma Yontemi

Bireyden uyarani duydugunda butona basmasi istenir. Yas ortalamasi 80 ay
26 gun olan 2 ¢ocugun odyometrik degerlendirmeleri, kulakliklar ve kemik vibrator

ile normal isiten kulaktan maske uyarani verilerek yapilmistir.

3.2.3. Objektif Test Yontemleri

Davranigsal test yontemleri her zaman isitme ile ilgili givenilir sonuglar
vermez. Bu nedenle saglama yapmak amaciyla fizyolojik o6lgum teknikleri

kullanilmalidir (52) .

Timpanometrik Degerlendirme

Timpanometrik degerlendirme GSI TympStar Version 2 Middle Ear Analyzer
ile yapilmistir. Otomatik olarak yapilan degerlendirmede, dis kulak yolu tikanarak
timpanik zara, +200 daPa (deca Pascals)’dan baslayarak -400 daPa’ya dogru degisen
basing uygulanmistir. Uygulama 200/600 daPa/sn hizla yapilmistir. Bebekler 3 aylik
olana kadar en giivenilir orta kulak basing dl¢imleri 1000 Hz probe tone ile elde
edilir (53) . 3-9 ay arasi bebeklerde 226 Hz ve 1000 Hz probe tone kullanilarak
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guvenilir bir 6lctim sonucu elde edilirken, 9 aydan biylk bebeklerde 226 Hz probe
tone ile guvenilir 6lgim cevabi elde edilir (54) . Calismamizda dis kulak yolu agik
olan 23 hastadan, orta kulak basing degerleri, komplians degerleri ve dis kulak yolu
volume’leri elde edilmistir. Calismamizda 226 ve 1000 Hz probe tone kullanilarak,

probe tone frekanslar1 yaslara gore ayarlanmistir.

Akustik Refleks Olgumii

Dis kulak yolu agik olan 23 kulagin ve normal isiten 29 kulagin akustik
refleks degerlendirmeleri GSI Tympstar ile yapilmustir. Ipsilateral kulaktan ses
verilerek 500, 1000, 2000 Hz frekanslari; kontralateral kulaktan ses verilerek 500,
1000, 2000 ve 4000 Hz frekanslarinda refleks esigi manuel olarak aranmuistir.

Otoakustik Emisyon (OAE) Olguimii

TEOAE ve DPOAE olgiimleri 1LO 292 Echoport USB Il cihazi ile ILO V6
Clinical OAE Software yazilimi (Otodynamics, London, UK) kullanilarak
bebeklerin/¢ocuklarin her iki kulagina ayri ayr1 yapilmistir. Probe kalibrasyonlar1 2
cc’lik probe kalibrasyon kavitesinde yapilmistir ve 6lgiimlerde DPOAE probe’lar
kullanilmistir. Calismamizda dis kulak yolu agik olan isitme kayipli 23 olguya OAE

testleri uygulanmistir.

TEOAE 0lcumu 84 desibel Sound Pressure Level (dB SPL) siddetinde
nonlineer klik uyaran kullanilarak, 580 tekrar (sweep) ile yapilmistir. 1000, 1500,
2000, 4000, 6000 Hz frekanslar1 analiz edilmistir. Olgiim kulaginda gecme kriteri
olarak, 5 frekanstan en az 3 frekansta sinyal giiriiltii oraninin 6 dB ve iistiinde olmasi

sart1 aranmigstir.

DPOAE o6l¢limiinde uyaran iki devamli saf ses (f1 ve f2) icermektedir.
Olgtimler, f2/f1=1.22 oraninda gerceklestirilmistir. 1000, 1500, 2000, 3000, 4000,
6000 Hz frekanslar1 test edilmistir. Gegcme kriteri olarak 6 frekanstan en az 4

frekansta SGO’nun 6 dB ve istiinde olmasi sart1 aranmistir.
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Tamssal IBC Olciimi

D1s kulak yolu agik olan 17 olgunun, hava yolu IBC’leri elde edilmistir. D1s
kulak yolu kapali olan 6 olguya yalnizca kemik yolu IBC testi uygulanmustir. Kalici
orta kulak problemi tespit edilen 4 hastaya, gegici orta kulak problemi tespit edilen 2

hastaya hava yolu ve kemik yolu IBC testleri uygulanmistr.

Tamisal IBC testi, AUDERA ve/veya VIVOSONIC test cihazi ile bebek/cocuk
dogal uykusunda iken yapilmustir. Olglim elektrodu olarak cup (AUDERA) veya
hastaya takili (patient-mounted) (V/VOSONIC) elektrot kullanilmustir. Elektrot-cilt
temasinin teste uygun olmasi i¢in alin ve kulak arkalar1 ve/veya kulak memeleri
(kemik IBC 6lciimlerinde) alkollii mendil ve jel ile temizlenmistir. Tiim elektrotlarin
impedansinin <5 kOhm olmasma dikkat edilmistir. Test esnasinda bireyin
terlememesine, oda sicakligmmin korunmasina 6zen gosterilmistir ve elektrotlarin

impedanslar diizenli olarak kontrol edilmistir.

Hava yolu IBC o&lgiimlerinde uyaranlar, her iki kulaga ayri ayri ER 3A
kulakliklar ile sunulmustur. Uyaran siddetinin 70 dB’yi gectigi durumlarda
kontralateral kulaga 35- 50 dB siddetinde maske giiriiltiisii verilmistir. Olgularin
isitsel hassasiyetinin degerlendirilmesinde en yaygin olarak kullanilan, klik uyaran
kullanilmigtir.(52)  Uyaran tekrarlama hizi (rate) 11.1/sn olarak belirlenmistir.
Testler, rarefaction uyaran polaritesi ile gergeklestirilmistir. Her 6lciim, iki adet,
2000 tekrar ile olusturulmustur. Uyaran olusturmada kullanilan al¢ak frekans filtre 3
kHz, yuksek frekans filtre ile 30 Hz olacak sekilde ayarlanmistir. Cevaplarin kaydi

icin 15 milisaniye (msn)’lik analiz penceresi kullanilmistir.

Testlere 70 dB normal Hearing Level (nHL) ile baslanmistir, V. dalganin
gozlendigi kulakta 50 dB nHL’de sonrasinda 30 dB nHL’de c¢ift trase ¢izdirilmitir.
Bu siddetlerde V. dalganin gbézlenmedigi durumlarda V. dalga elde edilene dek 10
dB arttirma, elde edildikten sonra ise 5 dB azaltma yontemi ile esik tespiti

yapilmistir. 90 dB nHL’de dalga elde edilemedigi durumlarda teste son verilmistir.
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Tiim kemik yolu IBC dl¢iimleri AUDERA marka cihaz ile gergeklestirilmistir.
Kemik yolu IBC 6l¢iimlerinde uyaran test edilen kulagin mastoidi {izerinden B 71
kulaklik ile sunulmustur. Kars1 kulaga insert kulaklik ile maske verilmistir. Uyaran
tekrarlama hiz1 9.1 olarak belirlenmistir. Testler, alternating uyaran polaritesinde
gerceklestirilmigtir. 40 dB nHL, 30 dB nHL ve 20 dB nHL seviyelerinde ¢ift trase
¢izdirilmistir. Cocugun uyanma durumunun s6z konusu oldugu durumlarda 6l¢iime
30 dB nHL’den baslanmis dalga elde edildigi takdirde 40 dB nHL’de O6l¢iim
yaptlmamugtir. Uyaran olusturmada kullanilan ylksek frekans filtre 30 Hz, alcak
frekans filtre 3 kHz’dir.

Kulakliklar ile maskeli davranigsal odyometrik degerlendirilmesi
yapilamayan tek tarafli igitme kayipli ¢ocuklarin (23 olgu) tanilari, normal isiten
kulagindan maske giiriltiisii verilerek, objektif test bulgularina dayanilarak
yaptlmistir.  Davranigsal ve elektrofizyolojik testlerden elde edilen bulgular
dogrultusunda olgulara tanilanmistir. Calismada izlenen elektrofizyolojik test
yontemleri algak frekans isitme bdolgesi ile ilgili az bilgi vermektedir. Yapilan

subjektif odyometrik degerlendirmelerle bu kisithilik giderilmeye calisiimistir.

Bilgisayarh Temporal Kemik Tomografisi

Bilgisayarli Tomografi (BT) goriintiilemeleri, 4 kanalli multidedektor BT
tarayicisinda (SOMATOM Plus 4 Volume Zoom; Siemens, Erlangen, Germany)
aksiyal diizlemde gergeklestirilmistir. Gorlintiiler 0.5-mm boyutlandirma ile 0.5-mm
kalinlikta elde edilmistir. Yas1 7 ay iizerinde olan olgular bilgilendirilerek
Bilgisayarli Tomografi i¢cin yonlendirilmislerdir. Yonlendirilen 23 olgunun 17;’sinin

ailesi test i¢in riza gostermistir.

Manyetik Rezonans Goruntileme

Standart head coil kullanilarak 1.5 T tarayicida (Symphony, Siemens,
Erlangen, Germany) Manyetik Rezonans (MR) goriintiilemeleri yapilmistir. Steady-

state’de transvers T1-agirlikli gorlintiileme, transvers T2 agirlikli goriintiileme,
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aksiyal ve sagittal oblik t¢ boyutlu (3D) yapici iceren standart temporal kemik
protokolii uygulanmistir. BT goriintiilemesi mevcut 17 bireyde 2’si MR goriintiileme

icin yonlendirilmistir.

3.3. Bulgularn Istatistiksel Degerlendirmesi

Verilerin analizi SPSS 21.0 (Statistical Package for Social Sciences)
programt ile yapilmistir. Say1, yiizde, maksimum, minimum ve ortalama deger i¢in

tanimlayici istatistik kullanilmistir.

Tek tarafli isitme kayipli kiz ve erkeklerde isitme kaybinin tarafi ve tipinin

karsilastirilmasi ki kare testi ile analiz edilmistir (55-57) .
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4. BULGULAR

Calismay1 olusturan tek tarafli isitme kayipli bebeklere ve ¢ocuklara iligkin

bulgular asagida verilmistir.

4.1. Demografik ve Etiyolojik Bulgular

Hastalarin  demografik  ozelliklerinden, yas ve cinsiyet; etiyolojik

Ozelliklerinden, ailesel risk faktorleri ve diger risk faktorleri incelenmistir.
4.1.1. Demografik Bulgular

Calismaya dahil edilen 29 olgunun 7’sinin (%24,1) isitme kaybi dogumda,
21’inin (%72,4) isitme kaybi, yenidogan isitme taramasinda tespit edilmisken, 1’inin
(%3,5) isitme kaybi sonradan fark edilmistir. Bu olgu duyamadigini kendisi
belirtmistir, yapilan testlerde tek kulaginda internal akustik kanalin normalden dar
oldugu ve koklear sinir aplazisi tespit edilmistir. Isitme kaybmn ilk tespit edilis
yontemi tablo 4.1.’de gosterilmistir. Isitme kaybn ile iliskili fiziksel bir bulgusu
olmayan 22 olgudan, 21’inin (%95,5) isitme kayb: Yenidogan Isitme Taramas: ile

tespit edilmistir.

Tablo 4.1. Isitme kaybimin ilk tespit edilis yontemi.

Tespit Yontemi N %

YDIT 21 %72,4
Dogumda 7 %24,1
Diger 1 %3,5
Toplam 29 %100

YDIT: Yenidogan Isitme Taramas1
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Calismaya, konjenital tek tarafli isitme kaybi olan 29 olgu dahil edilmistir.
Degerlendirilen olgularin 16’s1 (%55,2) erkek, 13’1 (%44,8) kiz olup, minimum yas
3 ay, maksimum yas 86 ay 26 giin ve yas ortalamasi 31 ay 9 gundlr. Calismaya dahil
edilen olgularin 16’smin (%55,2) sag, 13’tiniin (%44,8) sol kulaginda isitme kaybi
tespit edilmistir. Olgularin 19’unda (%65,5) konjenital sensdrindral isitme kaybi,
10’unda (%34,5) konjenital iletim tipi isitme kayb1 (ITIK), bulgusu elde edilmistir.
Olgularin isitme kayb1 derecelerinin dagilimina bakildiginda, sensdrinoral tip isitme
kayipli 19 olgunun 12’sinde (%63,2) ¢ok ileri derecede, 4’tinde (%21) ileri derecede,
1’inde (%5,3) orta derecede ve geri kalan 2’sinde (%10,5) hafif derecede isitme
kaybi mevcuttur. Iletim tipi isitme kayipli 10 olgunun 6’sinda (%60) mikrotia
nedeniyle isitme kaybi derecesi tespit edilememistir, 1’inde (%10) ¢ok ileri derecede,
2’sinde (%20) orta derecede, 1’inde (%10) cok hafif derecede isitme kaybi tespit
edilmistir. Konjenital tek tarafli isitme kaybi tiplerinin kaybin derecesine gore sayisal

dagilimi grafik 4.1.”de gosterilmistir.

B Sensorindral M iletim

Grafik 4.1. Konjenital tek tarafli isitme kaybi tiplerinin kaybin derecesine gore

dagilimu.

Konjenital tek tarafli sensOrindral isitme kaybi mevcut olan 2 kiside

effizyonlu otitis media bulgusu mevcuttur, bu nedenle bu olgulara tek tarafli mikst
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tip isitme kaybi tanist konularak takip altina alinmiglardir. Calismaya dahil edilen

hicbir olguda konjenital mikst tip isitme kaybi bulgusu elde edilmemistir.

Isitme kayb1 olan kulagin cinsiyete ve kaybin tipine gore dagilimi grafik
4.2.°’de incelenmistir. Cinsiyete gore isitme kaybinin sag ya da sol kulakta

g6zlenmesine iliskin bulgular tablo 4.2.’de verilmistir.

100,00% -
90,00% -
80,00%
70,00%
60,00% -
50.00% | 3846% 38,46% 37,50% = Kiz
40,00%
30[00% 4 0% 1R,Rﬂ°n
20,00% -
10,00% -

0,00%

70 M Erkek

Sensérinéral| iletim Sensérinéral| iletim ‘

Sag Sol

Grafik 4.2. Isitme kaybi tarafinin cinsiyete ve kaybin tipine gore dagilimu.

Tablo 4.2. Cinsiyete gore isitme kaybi tarafinin farkliliklarinin karsilagtirilmast.

Erkek Kiz
Kulak N % N % z? P
Sag 10 625 6 375
0,513 0,312
Sol 6 46,2 7 53,8
Toplam 16 552 13 448

Analiz sonuglar incelendiginde cinsiyet degiskeninin igitme kaybina gore

istatistiksel olarak anlamli bir fark olusturmadigi goriilmektedir (p>0,05). Cinsiyete
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gore isitme kaybinin iletim tipi veya sensorindral tipte olmasina iligkin bulgular tablo

4.3.’de verilmistir.

Tablo 4.3. Cinsiyete gore isitme kayb tipi farkliliklarinin karsilagtirilmas.

Erkek Kiz
Tip N % N % x° p
Sensorinoral 9 47,4 10 52,6
1,142 0,125
[letim 7 70,0 3 30,0
Toplam 16 552 13 448

Analiz sonuglar incelendiginde cinsiyet degiskeninin isitme kayb1 tipine gore

anlaml bir fark olusturmadig goriilmektedir (p>0,05).

4.1.2. Etiyolojik Bulgular

Sensorindral isitme kayiplarinda ve iletim tipi isitme kayiplarinda risk
faktorleri farklilik gostermektedir. Bu nedenle, calismamizda elde edilen risk
faktorleri sensorindral ve iletim tipi isitme kayiplari i¢in ayr1 ayri incelenmistir.
SNIK’li 6 (%31,6), ITIK’li 1 (%10) olguda hikaye ile risk faktorii tespit

edilememistir.

SNiK’te en sik gozlenen prenatal risk faktort, akraba evliligidir (%26,3),
bunu diabet (%10,5) takip etmektedir. Ailede isitme kaybi (%5,2), anne babanin kan
uyusmazhigi (%5,2), CMV (%5,2) ve idrar yollar1 enfeksiyonu (%5,2) prenatal risk
faktorleri arasinda tespit edilmistir. En sik gozlenen natal risk faktorl
hiperbiliribinemidir (%21,1), bunu prematire dogum (%5,2) ve diisiik dogum
agirhigl (%5,2) takip etmektedir. En sik gozlenen postnatal risk faktorl, bebegin
stipheli ototoksik ilag kullamimi (%21,1) olarak tespit edilmistir. Bunu, dogum
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sonrast yogun bakim initesinde kalma (%210,5), fototerapi (%10,5) ve febril
konvulsiyon (%10,5) takip etmektedir.

ITIK’te en sik gbzlenen prenatal risk faktori hamilelikte idrar yollari
enfeksiyonu (%50) ve kraniyofasiyal anomalilerdir (%30), bunlar1 ailede isitme
kayb1 (%20) ve akraba evliligi (%20) takip etmektedir. Anne babanin kan
uyusmazligi (%10) ve siipheli ototoksik ilag kullanimi (%210) da prenatal risk
faktorlerindendir. En sik gozlenen natal risk faktorii cogul gebeliktir (%10). Postnatal
risk faktorlerinde, dogum sonrasi yogun bakim Unitesinde kalma (%10) da
mevcuttur. Tek tarafli isitme kayipli bebek ve g¢ocuklarin sensdrindral veya iletim

tipi isitme kaybina gore risk faktorlerinin dagilimi tablo 4.4.’de verilmistir.
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Tablo 4.4. Tek tarafli isitme kayipli olgularda risk faktorlerinin dagilimu.

RISK FAKTORLERI SNIK ITIK
PRENATAL

N % | N %

Ailede isitme kayb1 1 5 |2 20
Akraba evliligi oykiisii 5 25 | 2 20
Kan uyusmazlig 1 5 |1 10
CMV 1 5 |0 0
Kraniyofasiyal anomali 0 0 |3 30
Diabet 2 10 |0 0
Idrar Yollar1 Enfeksiyonu 2 10 |5 50
Siipheli Ototoksik Ila¢ Kullanimi 1 5|1 10

NATAL
Cogul Gebelik 0 0 |1 10
Prematiire Dogum 1 5 |0 0
Anoksi 0 0|0 0
Diisiik Dogum Agirlig 1 5 |0 0
Hiperbiliribinemi 4 20 | O 0
POSTNATAL

Dogum Sonrast Yogun Bakim 2 10 |1 10
Fototerapi 2 10 |0 0
Febril konvilsiyon 2 10 | O 0
Gegirilen Kaza veya Travma 0 0 |0 0
Siipheli Ototoksik Ila¢ Kullanimi 4 20 |0 0
RISK FAKTORU OLMAYAN 6 30 |1 10
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4.2. Otolojik Muayene ve Timpanogram Bulgular

Tim otolojik muayeneler, otoloji alaninda uzman bir kulak burun bogaz
hekimi tarafindan yapilmistir. Sensorinoral isitme kayipli olgular ile iletim tipi isitme

kayipl olgularin bulgular1 ayr1 ayr1 sunulmustur.
4.2.1. SNIK’li Olgularda Otolojik Muayene ve Timpanogram Bulgular

Sensorinodral tek tarafli isitme kayipli 19 olgunun tamaminin DKY ’si dogaldir
ve 14’iinde otolojik muayenede normal zar bulgusu elde edilmistir. Bu olgularda orta
kulak basinci normal sinirlardadir. Bir olguda sol zar normal, sag zar hafif mattir. Bu
olgunun orta kulak basing degerleri bilateral normal kabul edilen sinirlardadir. Bir
olguda, sol zar normal, sag zar hafif mattir. Bu olgunun solda timpanogram bulgusu -
10 daPa, sagda -100 daPa’dir. Hastada geg¢irilmis effiizyonlu otitis media mevcuttur.
Bir olguda, zarlar hafif mattir. Bu olgunun timpanogram degeri solda -160 daPa,
sagda -135 daPa’dir. Olguda gegirilmis effiizyonlu otitis media mevcuttur. iki olguda
tek tarafta zar bulgusu normal, tek tarafta mattir. Her iki kiside de mat zar bulgusu
olan kulakta diiz timpanogram elde edilmistir. Normalin disinda zar bulgusu elde
edilen olgularin aileleri bilgilendirilerek otolojik takiplerine devam edilmistir.
Sensorindral isitme kayipli olgularin otolojik muayene ve timpanogram bulgulari

tablo 4.5.”de incelenmistir.
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Tablo 4.5. Konjenital tek tarafli sensérindral isitme kayipli olgularin otolojik ve

timpanometrik bulgular.

DKY Zarlar Timpanogram(daPa)
Sol Sag Sol Sag Sol Sag

1.| Dogal* Dogal Normal Normal 0 0
2. Dogal Dogal Normal Hafif mat -95 -95
3. Dogal Dogal Normal Normal -5 20
4. Dogal Dogal Normal Normal -30 40
5. Dogal Dogal Normal Normal -15 -5
6. Dogal Dogal Normal Normal -70 40
7. Dogal Dogal Normal Normal -90 -70
8. Dogal Dogal Normal Hafif mat -10 -100
9. Dogal Dogal | Hafif mat Hafif mat -160 -135
10. Dogal Dogal Normal Normal -90 -90
11. Dogal Dogal Normal Normal 0 0
12. Dogal Dogal Normal Mat 50 Duz
13. Dogal Dogal Normal Normal 0 20
14, Dogal Dogal Normal Normal 0 0
15. Dogal Dogal Normal Normal 0 0
16. Dogal Dogal Normal Normal 25 25
17. Dogal Dogal Normal Mat 40 Duz
18. Dogal Dogal Normal Normal 15 4
19. Dogal Dogal Normal Tap 15 Tap
(patent)

*[sitme kayb1 tarafi koyu renk harflerle gosterilmistir.

4.2.2. ITIK’li Olgularda Otolojik Muayene ve Timpanogram Bulgular

Konjenital iletim tipi isitme kayipli 10 olgunun otolojik ve timpanometrik
degerlendirmelere dahil edilmistir. Iki olgunun bilateral DKY dogal, zarlar
normaldir. Bu olgulardan birinin timpanogram degerleri normaldir, digerinin
timpanogram degeri normal oldugu halde bir kulaginda Tip As timpanogram elde
edilmistir. Alt1 olgunun tek tarafinda mikrotia (Bkz. Sekil 4.3.) nedeniyle DKY ve
zar degerlendirmesi yapilamamistir. Bu olgulardan 5’inin diger kulaginda DKY
dogal ve zarlari normaldir, 1’inin DKY dogal, zar1 mattir. S0z edilen 6 kulaktan
5’inin timpanogram bulgulari normal sinirlardadir, zar bulgusu mat olan kulakta diiz
timpanogram elde edilmistir. Bir olgunun 1 kulaginda hafif mikrotia (Bkz. Sekil
4.4.), stenotik DKY gozlenmistir, zar degerlendirilememistir, diger kulaginda DKY

ve zar dogaldir. Bu olgunun stenotik kulaginda timpanometrik degerlendirme
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yapilamamistir, diger kulaginda orta kulak basinci normal sinirlardadir. Bir hastada

bilateral

DKY’de darlik gozlenmistir,

degerlendirilebildigi

kadariyla zarlar

normaldir. Bu hastanin bilateral orta kulak basing degerleri normal sinirlarda

olmasina ragmen bir kulaginda Tip As timpanogram gozlenmistir. Konjenital iletim

tipi tek tarafli isitme kayipli olgularin otolojik ve timpanometrik bulgulari tablo

4.6.”de verilmistir.

Tablo 4.6. Konjenital iletim tipi tek tarafli isitme kayipli olgularin otolojik ve

timpanometrik bulgular.

DKY Zarlar Timpanogram(daPa)
Sol Sag Sol Sag | Sol Sag
1. Dogal Dogal* Normal | Normal 5 0 (Tip As)
2. Dogal | Mikrotia Normal - 0 -
3. Dogal | Mikrotia Normal - 0 -
4. | Stetonik Normal - | Normal - 10
5. Dar Dar Normal | Normal | 0 (Tip As) 0
6. Dogal Dogal Normal | Normal -12 -68
7. | Mikrotia Dogal - | Normal - 0
8. Dogal | Mikrotia Mat - Duz -
9. Dogal | Mikrotia Normal - 45 -
10. Dogal | Mikrotia Normal - 30 -

*Tsitme kaybn tarafi koyu renk harflerle gésterilmistir.




Sekil.4.3. Mikrotia.

Sekil.4.4. Hafif mikrotia.

34



35

4.3. Odyolojik Bulgular

Bebek ve cocuklarin otolojik muayenelerinin ardindan odyolojik testleri
yapilmigtir. Davranigsal odyometrik degerlendirmeleri yapilan 29 olgudan, normal
isiten kulaga maske guriltisi uygulanan 6 olgunun tanilari, subjektif ve objektif
testleri géz Oniinde bulundurularak koyulmustur. Geri kalan 23 olgunun tanilari,
objektif testleri goz dniinde bulundurularak koyulmustur. Sensorindral igsitme kayipl

olgular ile iletim tipi isitme kayipli olgularin bulgular1 ayr1 ayr1 sunulmustur.

4.3.1. SNIK’li Olgularda Odyolojik Bulgular

Konjenital tek tarafli sensdrindral igitme kayipli 19 olgunun odyolojik

degerlendirmeleri yapilmaistir.

Olgular incelendiginde 19 olgudan 17’sinde izole sensorindral tip isitme
kaybr mevcutken, 2 sinde isitme kayipli kulakta konjenital sensorinéral tip isitme
kaybma ek olarak iletim tipi isitme kaybi da mevcuttur. Konjenital sensorinoral
isitme kayipli 19 olgunun %63,2’sinde cok ileri derecede, %21’ inde ileri derecede,
%5,3’linde orta derecede ve geri kalan %10,5’inde hafif derecede isitme kaybi
mevcuttur. Kulakliklar ile subjektif odyolojik test uygulanan 3 olgunun 2’sinin
testleri objektif testleri ile uyumluluk gosterirken, 1’inin testleri, isitme kaybi
konfigirasyonunun alcak frekanslardan yiiksek frekanslara dogru diisiis gostermesi

nedeniyle farklilik gostermektedir.

Olgulardan 5’ine koopere olamadigi igin her iki kulakta refleks ol¢cimi
yapilamamistir. Normal isiten kulakta ipsilateral refleks olgimu 14 olguda
yapilmistir. Refleks ol¢iimleri yapilan 14 olgudan tamaminda normal isiten kulakta
ipsilateral refleksler mevcuttur. Bu 14 olgudan 13’{inde isitme kaybi olan kulakta
refleksler elde edilmemistir. Hafif derecede isitme kayb1 olan 1 olguda isitme kayb1
kulaginda ipsilateral refleks mevcuttur. Kontralateral refleks olgtimleri yapilan 9
olgudan, hedef sinyal normal isiten kulaktan verilerel kontralateral 6l¢iim alindig

durumda 8 olguda kontralateral refleks tespit edilmistir. Hedef sinyal isitme kayipl
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kulaktan verilerek kontralateral 6l¢iim yapildigi kosulda 1 olguda refleks elde

edilmistir.

Hava yolu IBC 6lciimiinde 12 olguda 90 dB nHL’de V. dalga
gdzlenmemistir. Iki olguda 90 dB nHL’de, 2 olguda 80 dB nHL’de, 1 olguda 70 dB
nHL’de V. dalga gdzlenmistir. iki olguya hava yolu ve kemik yolu IBC &l¢iimii
yapilmustir. ikisinde de havayolu IBC’de 55 dB nHL’de, kemik yolu IBC’de 40 dB
nHL’de V. dalga gozlenmistir. Ug olgunun saf ses isitme esikleri kulakliklar normal
isiten kulaga maske verilerek tespit edilmistir. Bir olguda 42 dB, 1 olguda 108 dB’de
esik tespit edilmistir. Diger olguda 110 dB’de esik mevcut degildir.

Olgularin higbirinin isitme kayb1 olan kulaginda OAE (TEOAE ve DPOAE)
tespit edilmemistir. Konjenital sensorinoral isitme kayipli olgularin subjektif ve

objektif test bulgulari tablo 4.7.’de verilmistir.



Tablo 4.7. Konjenital tek tarafli sensorinoral tip isitme kayipli olgularin subjektif ve odyolojik test bulgulart.

isitme Timpanogram daPa Refleks Ipsi OAE Kulakliklarla Maskeli Test
Etkilenen kaybin tipi Edilenlerin ipsi Saf Ses
No | Cinsiyet | kulak ve derecesi Sol Sag Sol K Sag i Sag K  Soli iBC (n HL) TEOAE DPOAE | isitme Ortalamalar
1 e | SOL orta SNIK 0 0 - + + - 70 dB - - 42 dB
. -95 -95
2 e | soL ileri SNIK - + tp tp 80 dB - - ty
. -5 20
3 k | SOL cok ileri SNIK - + + - - - - ty
R -30 40
4 k | SOL ¢ok ileri SNIK - + - - 90 dB - - >110dB
- . -15 -5
5 e | SAG cok ileri SNIK tp tp tp tp - - - ty
- . -70 40
6 e | SAG cok ileri SNIK tp tp tp tp - - - ty
s -90 -70
7 k | SOL ileri SNIK tp tp tp tp 80 dB - - ty
- T -10 -100
8 k | SAG cok ileri SNIK + - - + - - - ty
5 ) -160 -135
9 e | SAG ileri SNIK + - - + - - - ty
. I -90 -90
10 e | SAG cok ileri SNIK + - - + - - - 108 dB
. 0 0
11 k | SOL ileri SNIK tp tp tp tp 90 dB - - ty
50 Diiz Havayolu 55
dB - Kemik
12 k | SAG hafif SNiK tp - tp + yolu 40 dB - - ty
- . 2
13 e | SAG cok ileri SNIK 0 0 + - - + - - - ty
. . 0 0
14 k | SAG cok ileri SNIK tp - tp + - - - ty
. 0 0
15 k | SOL cok ileri SNIK - + + - - - - ty
= - 25 25
16 e | SAG cok ileri SNIK tp tp tp tp - - - ty
40 Diz Hava yolu 55
dB — Kemik
17 k | SAG hafif SNIK + + + + yolu 40 dB - - ty
. 15 4
18 k | SOL cok ileri SNIK tp + tp - - - - ty
15 Tiup
19 e | SOL cok ileri SNIK (patent) - + + - - - - ty

e: erkek, k: kiz, Sol K: Sol Kontralateral, Sag I: Sag Ipsilateral, Sag K: Sag Kontralateral, Sol I: Sol Ipsilateral, tp: test yapilamamustir, ty: test yapilmamustir
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4.3.2. ITIK’li Olgularda Odyolojik Bulgular

Iletim tipi isitme kayipli 10 olgunun 6’sinm (%60) mikrotia nedeniyle hava
yolu igitme kayb1 dereceleri tespit edilememistir, 1’inde (%10) cok ileri derecede,
2’sinde (%20) orta derecede, 1’inde (%10) ¢ok hafif derecede ITIK gdzlenmistir.

Konjenital tek tarafli iletim tip isitme kayipli 10 olgu degerlendirilmistir.
ITIK’li 10 olgunun 6’smin normal isiten kulaginda ipsilateral refleks olgiimleri
yapilabilmistir; tamaminda normal isiten kulakta refleksler mevcuttur. Isitme kayiplh

kulaginda refleksleri 6lgiilebilen 1 olguda refleksler elde edilmemistir.

Olgularin tamaminda kemik yolu IBC 6lgiimiinde 20 dB nHL’de V. dalga
gdzlenmistir. Hava yolu IBC 6l¢iimii yapilabilen 3 olgunun 2’sinde 55 dB nHL de,
I’inde 40 dB nHL’de V. dalga gozlenmistir.

Aurikiilii ve dis kulak yolu normal olan 3 olgunun 3’iinde de isitme kayipl

kulaktan OAE (TEOAE ve DPOAE) cevabi elde edilememistir.

Saf ses isitme esik ortalamalari, kulakliklarla maskeli tespit edilen 3 olgunun
1’inde 72 dB’de, 1’inde 65 dB’de, 1’inde 80 dB’de tespit edilmistir. Bu olgularin
kemik yolu esikleri normal smirlarda tespit edilmistir. Konjenital tek tarafli iletim
tipi isitme kayipli olgularin subjektif ve objektif test bulgulari tablo 4.8.’de

verilmistir.



Tablo 4.8. Konjenital tek tarafli iletim tipi isitme kayipli olgularin objektif ve subjektif test bulgulari.

Kulakliklarla
Maskeli Test
) Refleks OAE Edilenlerin Saf
Etkilenen Isitme kaybinin Timpanogram Ses Isitme
No | Cinsiyet | kulak tipi ve derecesi (daPa) Sol K Sag i Sag K Soli iBC (n HL) TEOAE  DPOAE | Ortalamalar
Havayolu 55 dB,
k SAG orta ITIK 0 (Tip Ay) Kemik yolu 20 dB
1 tp tp tp tp - - 72 dB
e SAG ITIK, mikrotia ty Kemik yolu 20 dB
2 ty ty ty + ty ty ty
e SAG ITIK, mikrotia ty Kemik yolu 20 dB
3 ty ty ty + ty ty ty
Tleri ITIK, Havayolu 70 dB
e SOL deforme ty Kemik yolu 20 dB
4 tp + tp tp tp tp 80 dB
Hava yolu 40 dB,
e SOL cok hafif ITIK 0 (Tip Ay Kemik yolu 20 dB
5 tp tp tp tp - - ty
Hava yolu 55 dB,
e SAG orta ITIK -95 daPa Kemik yolu 20 dB
6 - - - + - - 65 dB
e SOL ITIK, mikrotia ty Kemik yolu 20 dB
7 ty tp ty ty ty ty ty
K SAG ITIK, mikrotia | ty Kemik yolu 20 dB
8 ty ty ty tp ty ty ty
e SAG ITIK, mikrotia | ty Kemik yolu 20 dB
9 ty ty ty + ty ty ty
k SOL ITIK, mikrotia | ty Kemik yolu20 dB
10 ty + ty ty ty ty ty

e: erkek, k: kiz, Sol K: Sol Kontralateral, Sag I: Sag Ipsilateral, Sag K: Sag Kontralateral, Sol I: Sol Ipsilateral, tp: test yapilamamustir, ty: test yapilmanustir



40

4.4. Radyolojik Bulgular

Tiim radyolojik goriintiileme bulgulari, alaninda uzamn bir radyoloji hekimi
tarafindan gerceklestirlmistir. Toplam 29 olgudan 17’sinin(%58,6) BT sonucu
mevcuttur. 6 (%20,7) olgunun yas araligi BT ¢ekilmesine uygun degildir, 6 (%20,7)
olgunun ebeveyni riza gdstermemistir. SNIK’li 10 (%34,5), ITIK’li 7 (%24,1)

hastanin BT goriintiilemesi mevcuttur.
4.4.1. SNIK’li Olgularda Radyolojik Bulgular

SNIK’li 10 hastanin BT gériintiilemesi yapilmustir. BT goriintiilemesi olan 2
(%20) olgunun MR gorintilemesi mevcuttur. BT si goriintilenen 10 olgunun 7’sinin
(%70) i¢ kulak yapilari normaldir. 1’nde (%10) koklear apertiir aplazisi, 1’inde
(%10) otik kapsil ossifikasyonunda gecikme gérinim( mevcuttur. S6zi edilen olgu
pediatriye yonlendirilerek, tiim viicut kemik gelisimi degerlendirilmistir ve kemik
gelisiminin normal oldugu tespit edilmistir. Bir (%10) olguda i¢ kulakta ortak kavite
rapor edilmistir. MR goriintiilemesi bulgusu mevcut olan 2 (%20) hastada koklear
sinir aplazisi gézlenmistir. Koklear sinir aplazisi tespit edilen 1 hastada internal
akustik kanalda darlik rapor edilmistir. Sensorindral tip isitme kayipl olgularin

radyolojik bulgulari tablo 4.9.’da verilmistir.



Tablo 4.9. Konjenital SNiK’li olgularin radyolojik gériintiileme bulgulari.
Etkilenen | Isitme kaybimn tipi
No Cinsiyet | kulak ve derecesi BT MR Goruntileme
1 e SOL orta SNIK otik kapsul ossifikasyonunda gecikme koklear sinir aplazisi
3 k SOL ileri SNIK normal i¢ kulak yapilari
internal akustik kanalda
darlik,  koklear  sinir
4 k SOL cok ileri SNIK normal i¢ kulak yapilari aplazisi
5 e SAG cok ileri SNIK normal i¢ kulak yapilari
6 e SAG cok ileri SNIK normal i¢ kulak yapilar
7 k SOL ileri SNIK normal i¢ kulak yapilari
8 k SAG cok ileri SNIK normal i¢ kulak yapilari
9 e SAG ileri SNIK ortak kavite
10 e SAG cok ileri SNIK normal i¢ kulak yapilar
sol koklear apertir aplazisi, solda
fasiyel kanal labirintin segmentinde
11 k SOL ileri SNIK duplikasyon

41
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4.4.2. ITIK’li Olgularda Radyolojik Bulgular

Iletim tipi isitme kayipli 10 olgudan 7’sinde BT bulgulart mevcuttur (%70) 7
hastadan 4 olguda mikrotia tespit edilmistir. Bu dort olgunun tamaminda orta kulak
kemikg¢iklerinde malformasyon rapor edilmistir. Diger 3 hastanin 1’inde (%10)
muhtemel stapes fiksasyonu, 1’inde (%10) kemikgik zinciri malformasyonu, 1’inde
(%10) malleus bas kesiminde anteriyordaki kemige siipheli fiizyon bulgusu (5. olgu)
mevcuttur. Besinci olguda bilateral orta kulak problemi bulgusu elde edilmistir.
fletim tipi isitme kayipli bebek ve ¢ocuklarm radyolojik bulgular1 tablo 4.10.’da

verilmistir.



Tablo 4.10. Konjenital ITIK’li olgularin radyolojik goriintiileme bulgular.

Etkilenen | Isitme kaybimmin tipi ve
No | Cinsiyet | kulak derecesi BT
. k SAG orta ITIK muhtemel konjenital stapes fiksasyonu
A e SOL Ileri ITIK, mikrotia DKY stetonik, kemikgik zincir malformasyonu
SOL-DKY stenotik, sol malleus muhtemel fikse SAG- malleus bas
c e SOL ok hafif ITIK kesiminde anteriyordaki temporal kemige siipheli fliizyon
6 e SAG orta ITIK kemikgik zincir malformasyonu
. e SOL ITIK, mikrotia sol DKY atrezi, sol inkusta posteriorda temporal kemige fiizyon
DKY atrezisi, kemik¢ik yoklugu, orta kulakta ileri derecede
g k SAG ITIK, mikrotia hipoplazi
mikrotia, DKY atrezik, orta kulak kemikgiklerinde anormal fizyon,
k SOL ITIK, mikrotia deformasyon

10
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5. TARTISMA

Insanlar, yasam1 duyu organlar1 ile deneyimlerler. Bu deneyimlerin mimkiin
oldugunca ¢esitli ve dogru olmasi, duyu organlarinin saglikli islev gormesi ile
miimkiindiir. Bu ¢alismada, isitme duyusunun nadir karsilasilan bozukluklarindan
olan, konjenital tek tarafli isitme kayiplari ele alinmistir. Yirmi yil 6nce bu konuda
cok sayida arastirma yapilarak, gecmiste yaygin olan, tek tarafli isitme kayiplh
cocuklarin gelisiminin normal isiten ¢ocuklardan ¢ok da farkli olmadigi goriisi
yikilmigtir. GUlniimiizde, otoloji, odyoloji, radyoloji ve genetik alanlarindaki
gelismeler ve teknolojideki yenilikler birlikte kullanildiklari taktirde erken tani ve
tedaviyi miimkiin kilmaktadirlar. Bu aragtirmada, tek tarafli isitme kayiplarinin

Ozelliklerinin anlasilabilmesine katkida bulunulmasi amaglanmuistir.

Gegmiste, belirgin bir konugsma ya da dil bozuklugu stiphesi uyandirmadigi
icin anaokulu ya da birinci sinifa baglayana kadar tespit edilemeyen tek tarafli isitme
kaybi, glinlimiizde yenidogan isitme taramalarinin yayginlasmasi ile erken bebeklik
doneminde tespit edilmeye baslanmistir(31) . Prieve ve dig. (1) “New York State
Universal Newborn Hearing Screening Demonstration Project” kapsaminda
yaptiklar1 arastirmada kalict konjenital tek tarafli isitme kaybinin yayginligim
0.83/1000 olarak rapor etmislerdir. Huang ve dig.(58) 2013’te yaptiklar1 arastirmada
yenidogan isitme taramasinda tespit edilen Tek Tarafli Isitme Kayb1 (TTIK) oranini
1.5/1000 olarak belirtmislerdir. Bolat ve dig.’leri de (59) , ulusal yenidogan isitme
taramasi programinin, diinyada oldugu gibi iilkemizde de yasamin ilk aylarinda iki
tarafli ve tek tarafli isitme kaybmin tanilanmasini sagladigini belirtmislerdir. Bu
calismada, isitme kaybi siliphesi uyandiran bir defekti olmayan olgularin, %95,5’1
isitme kayb1 YDIT ile tespit edilmistir. YDIT nin yayginlasmasi, iki tarafli ve tek
tarafl, ileri derecede isitme kayiplarinin yani sira hafif derecede isitme kayiplariin

da erken donemde tespit edilerek takip altina alinmalarini saglamistir.

Demografik faktorlerden cinsiyetin, tek tarafli isitme kaybi1 yayginliginda
etkisi olabilecegini gdsteren ¢alismalar mevcuttur(31) . Vartiainen ve Karjeleinen
(60) 1998 yilinda yayinladiklari arastirmalarinda, dikkate deger bir erkek dominansi
oldugunu belirtmisglerdir. Geng ve dig.’nin (61) 2012’de yayinladiklari aragtirmada,

erkek olgularin orant %57.7, kiz olgularin oran1 %42.3’tiir. Jakubikova ve ark.’da
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(62) 2009°da TTIK’nin erkeklerde 9:7 orani ile kizlardan daha sik goriildiigiinii
sOylemislerdir. Bu calismada, erkek olgularin sayisinin kiz olgulardan biraz daha
fazla oldugu gozlenmistir (E %53,3, K %46,7). S6z konusu fark istatistiksel olarak
anlaml degildir ve klinik anlamliligi da tartigmalidir. Mevcut ¢aligmalarda erkek

dominansinin nedenlerine iliskin agiklamaya rastlanmamustir.

Cesitli calismalar incelendiginde TTIK’larinda, isitme kaybinin daha fazla
gozlendigi taraf ile ilgili farkliliklar gbzlenmektedir. Brookhouser ve dig. (63) tek
tarafli sensorinoral isitme kayipli olgularla yaptiklar1 arastirmada, 9%352’sinde
etkilenimin sol kulakta, %48’inde ise sag kulakta oldugunu belirtmislerdir. Centers
for Disease Control and Prevention’dan almman Early Hearing Detection &
Intervention Action Center (EHDI) verisine gore, 2010’da, tan1 koyulan 1,768 tek
tarafli isitme kayipli vakadan 909’unda sag tarafta, 835’inde sol tarafta isitme kaybi
mevcuttur (64) . Bu ¢alismada ise, olgularin %55,2’sinde sag, %44,8’inde sol kulakta
isitme kaybi tespit edilmistir. Sensorinoral tip isitme kayiplart ayrica incelendiginde,
olgularin %52,6’sinda sag kulagi tutan, %47,4’linde sol kulag: tutan isitme kayb1
mevcuttur. Iletim tipi kayiplar incelendiginde, olgularm %60°mda sag kulag: tutan,
%40’1inda sol kulag: tutan isitme kaybi tespit edilmistir. Calismalarda kulak tarafi
dominansma 1iligkin farkli sonuglara rastlanmaktadir ve mevcut ¢alismalar bu

dominansin nedenlerine iliskin a¢iklamada bulunmamaktadir.

TTIK’da isitme kayb: tarafinin nedenleri acik olmamakla birlikte, isitme
kaybinin tarafinin bireyin hayatina etki edebilecek sonuglarin neler olabilecegi ile
ilgili caligmalar mevcuttur. Beyinde sag ve sol hemisferin fonksiyonlarmnin farkl
beceriler ile ilgili gelismesine hemisferik lateralizasyon adi verilir. Dil ve konusma
becerilerinde baskin hemisferin genellikle sol hemisferdir (65) . Sag kulag:i tutan
isitme kayiplarinda ¢ocuklarin konusmayr anlamada, sol kulagi tutan isitme
kayiplarina gore daha biiyiik giicliikler yasadiklar belirtilmektedir (35) . Jensen ve
dig. (66) sag kulagi tutan isitme kaybinin egitim sisteminde ¢ocugu risk altina
soktugunu belirtmislerdir. Bireyde sag kulakta isitme kayb1 tespit edildiginde erken
donemde dil ve konusma gelisiminin takibi amaciyla ilgili birimlere ve/veya

merkezlere yonlendirilmesi son derece onemlidir. Isitme kaybi tarafinin erken
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donemde belirlenmesi, bireylerin gelecekte karsilasabilecekleri giicliiklerin

ongorulerek, erken yaslarda gerekli 6nlemlerin alinmasinda katki saglayabilir.

Risk faktorlerinin belirlenmesi, taniya gitmede klinisyenlere yol gdstermesi
bakimindan 6nemlidir. Joshua ve dig. (67) 2013 yilinda yayinladiklar arastirmada,
tek tarafli isitme kayiplarinda en yiiksek risk faktorlerinin kraniyofasiyal anomaliler,
ailede isitme kaybi hikayesi ve isitme kaybi ile iliskili sendromik gorinimler
oldugunu kaydetmislerdir. Brookhouser ve dig. (63) tek tarafli sensorinoral isitme
kayipli olgularla yaptiklar1 arastirmada, olgularin %12.6’sinda kalitimsal faktorler,
%10.8’inde kafa travmasi bildirmislerdir. Bu calismada SNIK te en sik gozlenen risk
faktorleri, akraba evliligi (%26,3), hiperbiliriibinemi (%21,1) ve ¢ocugun siipheli
ototoksik ila¢ kullanimidir(%21,1). Dodson ve dig. (68) 34 olgu ile
gerceklestirdikleri c¢aligmada, tek tarafli sensorindral isitme kayipli olgularin
%59’unda ailede isitme kaybi hikayesi bildirmislerdir. Calismamizda SNIiK risk

faktorleri arasinda ailede isitme kaybi hikayesi %5,2 oraninda gézlenmistir.

Forrester ve Merz (69) , mikrotianin, c¢ogul gebelikte, diisik dogum
agirhiginda (<2500 gram) ve gestasyonel haftada dogumda (<38 hafta) daha yaygin
goriildiigiinii belirtmislerdir. Calismamizda ITIK’li 1 (%10) olguda ¢ogul gebelik
hikayesi tespit edilmistir. ITIK’te hikaye ile en sik tespit edilen risk faktorleri,
gebelikte idrar yollar1 enfeksiyonu (%50) ve kraniyofasiyal anomalilerdir (%30).
Gebelikte idrar yollar1 enfeksiyonu en yiiksek risk faktorii olarak tespit edilmis olsa
da, gebelikte vicuttaki fizyolojik degisimlerin etkisi ile, idrar yollar1 enfeksiyonu
goriilme sikligi fazlalasmaktadir. idrar yollar1 enfeksiyonunun, gebeligin kaginci
haftasina denk geldigi, siddeti, bir ila¢ kullanildiysa ilacin igerigi vb. birgok etken bir
araya gelmektedir. Calisgmamizda SNIK’li ve ITIK’li olgular arasinda gebelikte idrar
yollar1 enfeksiyonu hikayesi siklig1 arasinda belirgin bir farklilik dikkati cekmektedir
ancak bu sikligin rastlantisal olma olasiligi mevcuttur. Bu ¢alismada etiyolojik faktor
bulgularinin aileden hikaye alma yolu ile toplanmasi nedeni ile gebelikte gecirilen
idrar yollar1 enfeksiyonunun haftasi, ne siddetle gecirildigi vb. bilgilere
ulasilamamustir. Gebelikte gegirilen idrar yollar1 enfeksiyonunun dikkate deger bir

risk faktorii olup olmadig konusu tartismaya agiktir. Isitme kayiplarinim bir kisminin
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nedeni olarak cesitli risk faktorleri ortaya koyulmakla birlikte, biiyiikk bir kisminin

nedenleri agiklanamamaktadir.

Bulgularin elde edilmesinde, ¢ocuklar i¢in kullanilmasi onerilen subjektifve
objektif test yontemleri birlikte kullanilmistir(70,71) . Maskeye koopere olabilen
cocuklarda isitme esikleri maskeli olarak degerlendirilmistir ve objektif testleri de
yapilmistir. ileri derecede isitme kayiplarinda, kulaga ait gercek cevaplarin elde
edilebilmesi i¢in maskeleme yonteminin kullanimi gereklidir. Bu yonteme yasca
blyuk ¢ocuklar uyum saglayabilmektedir. Bu nedenle objektif test tekniklerinin, tek
tarafli isitme kayipli bebeklerde erken tani yontemi olarak kullanimi son derece
Onemlidir. Bu ¢aligmada elektrofizyolojik tani yontemi olarak timpanometri, refleks
olctimleri, OAE (TEOAE ve DPOAE), hava ve kemik yolu IBC odl¢iimlerinden
yararlanilmistir. Ancak mevcut objektif test yontemlerinin 1000 Hz ve alti
frekanslarda dogru bilgi vermekte smirliliklar1 vardir (72) . Konjenital tek tarafli
isitme kaybinin erken teshisi, ailelerin, yillik isitme kontrollerine diizenli gelerek
normal isiten kulagin takibi ve korunmasi konusunda bilgilendirilmeleri agisindan
onemlidir. Erken donem teshiste, tam taniya ulasmada mevcut objektif yontemlerin
smirliliklart olsa da, bebegin takip altina alinmasina yetecek bilgiye ulagilmasi

mimkiandr.

Ulusal yenidogan isitme taramasi kapsaminda, tiim yenidoganlara tarama
OAE’si ile test yapilmakta ve belirli risk faktorleri bakimindan risk altinda olan
yenidoganlara AABR uygulanmaktadir (73) . Kirkim ve dig. 2008 yilinda
yayinladiklar1 ¢aligmada, kliniklerinde isitsel noropatinin ortalama 34 ayda tespit
edilirken, yenidogan isitme taramasinda OAE ve AABR’yi birlikte kullanarak bu
ortalamayr 5,6 aya disiirdiiklerini belirtmislerdir.  Klinigimizde, saglikli
yenidoganlara sadece OAE taramasi yapilmaktadir. Bu tarama protokoliinde isitsel
noropati olgularinin tamami yakalanamamaktadir. Isitsel noropati iki veya tek tarafli
gorulebilmektedir (74,75) . Calismamizda hi¢bir olguda isitsel noropati tespit
edilmemistir. Tarama OAE’sinin yanm sira her yenidogana AABR de uygulanmasi
test siiresini uzatmakla birlikte isitsel noropati olgularinin tan1 yasinin erken doneme

cekilmesini saglamasi bakimindan énemlidir.
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TTIK’larda isitme kaybi tipleri incelendiginde, sensorindral tip isitme
kayiplarinin daha sik gézlendigini belirten ¢alismalar mevcuttur. Centers for Disease
Control and Prevention’dan alinan EHDI verisine gore, 2010°da tan1 koyulan tek
tarafl1 sensorinoral isitme kayipli bebeklerin sayis1 816, tek tarafli iletim tipi isitme
kayipli bebeklerin sayisi 546’dir (64) . Geng ve dig. (61) Tiirkiye’de dort farkl
bolgede yaptiklar1 ¢alismalarinda, tek tarafli isitme kayiplarinda, 2. ve 4. Bolgede
(Samsun ve Adana) %100, 1. bolgede (Ankara) %98 ve 3. Bolgede (Izmir) %82,9
orani ile, en yaygin goriilen isitme kaybi tipinin SNIK oldugunu belirtmislerdir. Bu
calismaya dahil edilen bebek ve cocuklarin %67’sinde  SNIK bulgusu elde
edilmistir. Bunun muhtemel nedeni i¢ kulagin gelisiminin, dis ve orta kulagin
gelisiminden biiyiik oranda bagimsiz olmasi (76) ve i¢ kulagin gelisiminin en erken
sathada ger¢eklesmesi olabilir. Anne adaylarinin genellikle gebe olduklarin1 heniiz

farkinda olmadiklart donemde i¢ kulagin gelisimi baslar (4. hafta).

Isitme kaybimin derecesi, tedavi yonteminin belirlenmesinde énemlidir. Cama
ve dig. (77) 2012’de, tek tarafli sensorindral tip isitme kayipli 20 bireyle
gerceklestirdikleri calismalarinda, bireylerin 2/3’iiniin isitme kaybi1 derecesinin ¢ok
ileri oldugunu belirtmislerdir. Centers for Disease Control and Prevention’dan
alman EHDI verisine gore, 2010°da tan1 koyulan tek tarafli sensdrindral isitme
kayipli 238 olguda cok ileri derecede, 186 olguda ileri derecede, 200 olguda orta
derecede, 166 olguda hafif derecede isitme kayb1 gozlenmistir (64) . Buna gore en
stk en sik ¢ok ileri derecede isitme kaybi gozlenmektedir. Geng ve dig. (61)
yayinladiklar arastirmada 4 farkli bolgeyi ayr1 ayr1 incelemislerdir, buna gore 1. ve
4. bolgede %34 ve %85,7 orani ile en sik c¢ok ileri derecede isitme kaybi; 2. ve 3.
bolgelerde ise %50 ve %32,4 orani ile en sik orta derecede isitme kaybi tespit
ettiklerini belirtmislerdir. Bu ¢alismaya dahil edilen 19 tek tarafli sensorindral tip
isitme kayipli olgunun %63,2’sinde ¢ok ileri derecede, %21’inde ileri derecede,
%05,3’linde orta derecede, %10,5’inde hafif derecede isitme kayb1 tespit edilmistir.
Konjenital TTIK larda en sik ¢ok ileri derecede isitme kaybi ile karsilagilmasinin
nedenini, embriyolojik donemde ortaya cikan bir problemin, gelismekte olan
sistemin buyuk bir bolumini etkilemesi olabilecegi diisiiniilmektedir. Isitme
kayiplarinin  derecelendirilmesinde farkli siniflandirma metodlar1 mevcuttur.

Calismamizda olgularin isitme kaybi derecelerinin tanimlanmasinda Northern ve
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Downs’in (25) pediyatrik grup i¢in tanimladiklart siniflandirmadan yararlanilmistir.
Buna gore >70 dB isitme kayiplar1 c¢ok ileri derecede isitme kayiplari olarak
tanimlanmaktadir. Bu ¢alismada, ¢ok ileri derecede isitme kayiplarinin literatiirdeki
ilgili calismalardan daha fazla oranda ¢ikmasinin nedeni kullanilan siniflandirmadan
kaynaklaniyor olabilir. Calismamizda bu simiflandirmanin tercih edilmesinin nedeni
konjenital veya prelingual donemde ortaya ¢ikan isitme kayiplarinin etkilerinin,
postlingual veya yetiskin donemde ortaya ¢ikan igitme kayiplarina gore, bireye

olumsuz etkilerinin daha fazla oldugunun diistiniilmesidir.

Bu ¢alismada, 10 olguda ITiK saptanmistir. Olgularin tamaminda IBC’de 20
dB nHL’de V. dalga tespit edilmistir. On olgudan 7’sinde (%70) mikrotia tespit
edilmistir. Mikrotianin goriilme sikliginin erkeklerde kizlara oranla daha fazla
oldugu belirtilmektedir (69,75) . Calismamizda da da erkeklerde mikrotia 5:2 orani
ile kizlara gore daha sik gézlenmistir. Mikrotianin genellikle tek tarafli ve sag tarafta
gorildiigi belirtilmistir (79,80) . Tek tarafli isitme kayipli olgularla yapilan bu

caligmada mikrotia 4:3 orani ile sag kulakta sol kulaga gore daha fazla gézlenmistir.

Mikrotias1 olmayan ITIK’li 3 (%30) hastadan 2’sinde (%20) dis kulak
anomalisine eslik etmeyen kemikg¢ik zincinciri malformasyonu tespit edilmistir.
Olgulardan 1’inde (%10) muhtemel stapes fiksasyonu, 1’inde (%10) kemikgik zincir
malformasyonu rapor edilmistir. Bir (%10) olguda muhtemel malleus fiksasyonu ve
stenotik dis kulak yolu tespit edilmistir. Bu olguda (Bkz. Tablo 4.11., 5 no’lu olgu)
kontralateral kulakta malleusta temporal kemige siipheli fiizyon rapor edilmistir.
Olgunun bu kulaginda isitme esikleri normal sinirlardadir. Literatiirde cesitli
caligmalar, orta kulak kemik¢ik malformasyonlarini klinikleri i¢in siniflandirmaya
giderek ¢alismalarini yayinlamiglardir (81-84) . Bu c¢alismada, orta kulak kemikgik
malformasyonlart tanimlayict yaklagim ile agiklanmistir. Muhtemel stapes
fiksasyonu ve muhtemel malleus fiksasyonu tanilar1 radyolojik bulgular temel
almarak koyulmustur. Muhtemel teriminin kullanilma nedeni bulgularin cerrahi
korelasyon 1ile desteklenmemis olmalarindan dolayr sonuglarin yanlhs pozitif

olabilme ihtimalleridir.

Dis, orta ve i¢ kulak malformasyonlari, siklikla ayr1 ayr1 gozlense de birlikte

goriildiigii durumlarda mevcuttur. Parrish ve Amedee (22) DKY atrezisine genellikle
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aurikiiler deformitelerin eslik ettigini belirtmistir. BT goruntiilemesi mevcut olan 4
hastanin 3’iinde DKY atrezisi, 1’inde DKY stenozu tespit edilmistir. Calismamizda
olgularin tamaminda orta kulak kemikciklerinde malformasyon rapor edilmistir.
ITIK’li olgularin higbirinde i¢c kulak malformasyonu mevcut degildir. Orta kulak
kemikgiklerinin gelisimi puberteye kadar devam etmektedir(5) . Orta kulak
kemikgikleri hamileligin yaklasik 8. aymnda etraflarini saran mezenkim tabakadan
cikmaktadir (3) . Hamileligin ge¢ donemlerinde yasanan siddetli enfeksiyon vb.
rahatsizliklarin orta kulak kemik¢ik malformasyonlart ile iligkisinin gelecek

arastirmalara konu olabilecegi diigtiniilmektedir.

Konjenital i¢ kulak anomalileri ¢cocuklukta sensorindral isitme kaybinin ana
nedenlerindendir ve tek tarafli veya iki tarafli goriilebilir (85,86) . Konjenital igitme
kaybinin tanilanmasinda bilgisayarli temporal kemik goriintiilemesi kullanimi
yayginlasmakta olan bir yontemdir. Simons ve dig. (87) , tiim tek tarafli SNIK
olgularinda temporal BT taramasini ve gerekli olgularda da beyin ve temporal kemik
MR gorintilemesini dnermektedir. Bamiou ve dig.’de (88) 1999°da yaptiklar
aragtirmada, tUm tek tarafli SNIK olgularinda temporal BT taramasi yapilmasi
yalnizca etiyolojinin belirlenmesinde degil, prognoz ve miidahale yontemlerinin
belirlenmesi i¢in de gerekliligini vurgulamislardir. Masuda ve dig. (89) tek tarafli
sensorindral isitme kaybinda, yuksek ¢ozunirlikli temporal BT ile tespit edilen ic
kulak malformasyonlarinin ve/veya internal akustik kanal malformasyonlarinin
yayginliginin ¢ok yiiksek oldugunu belirtmiglerdir. Song ve ark. (90) 2009’da
olgularin %28.9’unun BT’sinde i¢ kulak anomalisi tespit etmislerdir. Anormal
gorinim tespit edilen olgularin %52.72sinde koklear malformasyon oldugunu
belirtmislerdir. Dodson ve dig.’nin (68) yayinladiklar1 ¢calismada SNIiK’li olgularin
%19’1nda genis vestibiiler akuadakt, 2’sinde mondini deformitesi, 1’inde ortak kavite
deformitesi rapor etmislerdir. Bu ¢alismaya dahil edilen 19 tek tarafli sensorinoral
isitme kayipli, BT goriintiilemesi mevcut 10 olgudan 3’tinde (%30) i¢c kulak
anomalisi tespit edilmistir. i¢ kulak anomalisi tespit edilen olgulardan 1’inde (%10)
otik kapsiil ossifikasyonunda gecikme goriiniimii, 1’inde (%10) ortak kavite, 1’inde
koklear apertlr aplazisi ve fasiyal kanalda duplikasyon goriiniimii tespit edilmistir.
ITIK’li olgulardan BT goriintiilemesi mevcut 7 kisinin tamaminda (%100) kemikgik

zinciri anomalisi tespit edilmistir. Iletim tipi isitme kayipli kisilerin higbirinde i¢
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kulak anomalisine rastlanmamustir. I¢ kulagin konjenital anomalilerini bilmek,
klinisyenlere durumla basa ¢ikmada yol gostermesi bakimindan 6nemlidir(91) . Rutin
BT taramasinin pediyatrik alanda kullanimi, radyasyona maruz kalmak anlamina
geldigi icin bazi gekinceler yaratabilir. Pediyatrik temporal kemik BT taramasinda
maruz kalinan radyasyon dozu, halk i¢in ilgili yonetmeliklerde verilen doz sinirlarini
asamaz (92) . Yi ve dig.(93) , tek tarafli isitme kayiplarinda patofizyoloji ile ilgili
bilgi saglamak ve anomaliyi tespit edebilmek icin, i¢ kulagin yapisinin BT taramasi
ile degerlendirilmesinden ¢ekinilmemesi gerektigini belirtmektedir. Song ve ark. (90)
, genetik konsiiltasyon ve tanisal ongoriileri de igeren tedavi yontemlerinin, BT
bulgusundan anlamli bir bigimde etkilenebilecegini belirtmislerdir. Orta kulak
malformasyonlarinin eglik ettigi konjenital aural atrezi gibi ileri derecede
malformasyonlarda isitme kayb1 derecesi genellikle 45-60 dB civarindadir(94) . Dis
kulak yolunun kapali olmasi nedeniyle havayolu isitme esikleri belirlenemeyen
hastalarda BT gorintiilemesi ile dis ve orta kulaktaki deformasyonun derecesine
bakilarak olgunun ortalama isitme kaybi derecesi Ongoriilerek kemik yolu isitme

cihazina yonlendirilmesi planlanabilir.

Tek tarafli isitme kayipli bireyler gerektigi durumlarda MR goriintiilemesi
icin yonlendirilmelidirler. Laury ve dig. (2) inceledikleri 480 tek tarafli sensorindral
isitme kayipli hastadan 11°inde noral isitme kaybi bulgusu elde etmislerdir.
Clemmens ve dig.(95) internal akustik kanalin darhiginin (<17mm) biiyiik olgilide
koklear sinirin yoklugunun gostergesi oldugunu belirtmislerdir. Bu ¢alismada
SNIK’li, BT gériintiilemesi mevcut olan 10 olgudan 2 (%20) hastada koklear sinir
aplazisi nedeniyle igitme kaybi tespit edilmistir. Bu olgulardan birinde internal
akustik kanalda darlik rapor edilmistir. MR goriintiilemesinin 6nemi 6zellikle bireye
isitme cihazi Onerilmesi disiliniildiigli durumlarda 6nem kazanmaktadir. Bu
caligmada orta derecede yliksek frekanslara dogru diisiis gosteren sensorinoral isitme
kayb1 bulgusu mevcut olan bir hastada MR’da VIII. kranial sinir gézlenmemistir. Bu
olgu, BT goriuntilemesinde, otik kapsilde ossifikasyon gecikmesi gézlenmesi sebebi
ile MR’a yonlendirilmistir. Olgu, VIII. kranial sinir aplazisi tanisi ile izlenmeye

devam edilmistir.
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Tek tarafli igitme kayipli cocuklarin tekrarlayan profilleri incelendiginde
asagidaki dort 6zelligin biraraya gelmesiyle, biligsel ve psikoegitimsel problemler
bakimindan risk altinda olma sikliginin arttigr belirtilmistir; 1.) isitme kaybinin
baslangi¢ yasinin erken olmasi, 2.) perinatal ve postnatal komplikasyonlar, 3.) isitme
kaybinin ileri-cok ileri derecede olmasi ve 4.) sag kulak tutulumu (38) . Olgularimiz
incelendiginde bu dort maddeden bir ve/veya birden fazlasi ile kars1 karsiya oldugu
gorilmektedir (Bkz. Tablo 4.4., Tablo 4.6 ve Tablo 4.7). Tan1 koyulmasinin ardindan
ailelerin ve ¢ocuklar okul cagina geldiklerinde Ogretmenlerinin, (1) karsi karsiya
olduklart durum nedir, (2) g¢ocuklarinin yasayabilecegi problemler nelerdir, (3)
zorlandiklar1  durumlar karsisinda olast  miidahaleler nelerdir, ile ilgili

bilgilendirilmeleri son derece 6nemlidir.

TTIK’l1 bireyler isitme kaybinin tarafina ve derecesine bagh olarak isitsel,
biligsel, egitimsel, sosyal ve duygusal alanlarda yasadiklar1 giicliiklere karsi olasi
mudahale yontemleri mevcuttur. TTIK’li ¢cocuklarin dil ve konusma gelisimlerinin
normal isiten yasitlarina gore geri kalmasi olasidir (96) . Tek tarafli igitme kaybi
tespit edilen olgularin aileleri bununla ilgili  bilgilendirilerek dil konusma
gelisimlerinin degerlendirilmesi igin gerekli bolimlere yonlendirilmelidir. Dil ve
konusma gelisimleri ile ilgili bir problem gozlenmedigi durumlarda bile TTIK’I1
cocuklar akademik yasamda sikintilarla karsilagsabilmektedir (63) . Judith ve Cho (97)
TTIK’li  gocuklarin  %22-%35’inin  sinif tekrar1 yaptiklarni  belirtmislerdir.
Culbertson ve Gilbert (98) smif tekrar1 yapan TTIK’I1 ¢ocuklarin sézel temelli
ogrenme giicliikleri yasadiklarini belirtmislerdir. TTIK’li g¢ocuklarin giiriiltiide
konusmay1 ayirt etmede zorlandiklar (38) ve anlama giicligii sergilediklerini (35)
belirtmislerdir. Tek tarafli isitme kayipli ¢ocuklarin %12-41°1 ek egitsel destege
ihtiyag duyarlar (35,97) . Ek egitsel destek; okul disinda 6zel olarak egitimsel destege
ve/veya okulda rutin ders saatleri disinda Ogrencinin bireysel olarak ayrica
desteklenmesidir. Isitme kaybinin derecesi arttikga, kaybin yaratti§i olumsuz
etkilerin derecesi de artmaktadir. Culbertson ve Gilbert (98) c¢ocuklarin, ileri
derecede sensorindral tek tarafli isitme kaybinda WISC-R full scale 1Q’larinin ve
sozel IQ’larmin daha hafif derecede isitme kayiplarina gore belirgin derecede diisiik
oldugunu gozlemlemiglerdir. Bess ve ark. (35) sensorindral tek tarafli isitme kayiph

cocuklarla yaptiklar1 ¢alismada, konusma uyarani isitme kayipl taraftan verildiginde
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isitme kaybi derecesi arttikca anlama performansinin distiiglinii vurgulamislardir.
TTIK’I1 ¢ocuklarda akademik becerilerdeki diisiis, 1Q puanlarindaki diisiisten,
guraltide anlama gicliklerinden ve sozel anlama becerilerindeki diisiisten
kaynaklanabilir. Bunlar g6z oninde bulundurularak TTIK’li cocuklarin belli
araliklarla biligsel degerlendirme i¢in ydnlendirilmeleri uygun olabilir. Boylelikle
geri kaldiklar biligsel alanlarda destek almalar1 saglanabilir. Calismamizda olgularin
aileleri, ¢ocuklarinin dil ve konusma gelisim degerlendirmeleri i¢in ilgili boliime
yonlendirilmiglerdir. Ailelere ¢ocuklarinin karsilagabilecegi giicliikler ile ilgili bilgi

verilerek diizenli takibe devam etmelerinin gerekliligi belirtilmistir.

Deneyimleyebilecekleri giicliikler goz 6niinde bulunduruldugunda TTIK’I1
cocuklarin isitmeye yardimci cihazlara veya hedef sinyali isitmelerini
kolaylastirabilecek bilgilere ihtiyaglart vardir. Okul hayatinda akademik giigliik
yasayan veya kalabalik ortamda konusmalari anlamada belirgin giicliik yasayan
cocuklara FM sistem Onerilebilir. Oturma diizeninin normal isiten kulagi hedef
sinyale doniik olacak sekilde ayarlanmas1 veya normal isiten kulagini hedef sinyali
takip edecek sekilde cevirmesi tavsiye edilebilir. Ileri dereceye kadar olan
sensorindral isitme kayiplarinda birey, isitme cihazi kullanimma yonlendirilebilir
(31) . Iletim tipi isitme kayiplarinda da kulak kepgesi mevcut oldugu durumlarda
kulak arkasi isitme cihazlari Onerilebilir. Kulak kepgesinin mevcut olmadigi
durumlarda yasamin ilk yillarinda, kemik yolu iletim igitme cihazlari veya kemige
implante isitme cihazlar1 6nerilebilecek tedavi yontemlerindendir. Dis ve orta kulak
malformasyonu olan hastalara, uygun yasa geldiklerinde cerrahi mudahale
yapilabilir. Ileri ve cok ileri derece sensérindral isitme kayipli bireyler isitme
cihazindan gerekli faydayr saglayamamaktadir. leri-gok ileri sensorindral isitme
kayiplarinda, bireyin ailesi kemige implante isitme cihazlar1 ve koklear implant ile
tedavi yontemleri ile ilgili bilgilendirilmelidir. Arndt ve dig. (48) 2011 yilinda
yayinladiklar1 bir arastirmada, tek tarafli ileri derece sensorindral isitme kaybinda,
lokalizasyon ve konugsma algisini belirgin bigimde arttirarak, normal igiten kulak
tizerinde herhangi olumsuz bir etki yaratmadigini ve koklear implantin alternatif
tedavi yontemlerine gore ¢ok daha iistiin oldugunu vurgulamislardir. Caligmamiza

katilan olgularin aileleri, olgularin isitme kaybi tipine uygun tedavi segenekleri ile
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ilgili bilgilendirilmistir. Tek tarafli isitme kayiplarinda amplifikasyon uygulamalari

tilkemizde ¢ok yaygin degildir. Gelecekte bu konuda ¢alismalar yapilmasi 6nemlidir.

Bu caligmada konjenital tek tarafli isitme kayipli gocugun etiyolojik, otolojik,
odyolojik ve radyolojik degerlendirmeleri yapilarak tek tarafli isitme kayiplarinin
Ozellikleri tanimlanmistir. Konjenital tek tarafli isitme kayiplarinda sensdrinoral tipte
isitme kayiplarinin en sik gozlendigi tespit edilmistir. Olgularin hicbirinde miksttip
isitme kaybi tespit edilmemistir. Erken tanida ve en dogru tedavi yonteminin
belirlenmesinde otoloji, odyoloji ve radyoloji bilim dallarinin bir ekip olarak

calismasinin 6nemi gorilmiistir.
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6. SONUC VE ONERILER

Konjenital tek tarafli isitme kayipli bebek ve cocuklar etiyolojik, otolojik,

odyolojik ve radyolojik bulgular arastirilmistir. Buna gore;

e TTIiK’larda erkek olgularm oraninin kiz olgularda biraz daha fazla
oldugu gozlenmistir. Ancak bu bulgunun klinik anlamlilig
tartismalidir.

e Tek tarafli isitme kayiplarinda sag tarafta sol tarafa gore daha fazla
isitme kaybi tespit edilmistir. Sensorindral ve iletim tipi isitme
kayiplar1 ayr1 ayri incelendiginde de sag kulakta sol kulaga gére daha
fazla isitme kayb1 gézlenmistir.

e Hikaye ile risk faktorleri tespit edilmistir. Sensorinoral isitme
kayiplarinda en sik prenatal donemde akraba evliligi, natal donemde
hiperbiliriibinemi ve postnatal donemde siipheli ototoksik ilag
kullanim1 mevecuttur. Iletim tipi isitme kayiplarinda en sik prenatal
donemde kraniyofasiyal anomaliler ve idrar yollar1 enfeksiyonu tespit
edilmistir. Gebelikte idrar yollar1 enfeksiyonu hikayesinin rastlantisal
bir risk faktorii olup olmadig tartismalidir.

e (Calismaya dahil edilen 19 SNIiK’li olgudan 12’sinde ve 10 ITIK’li
olgudan 1’inde olmak iizere toplam 29 olgudan 13’iinde ¢ok ileri
derecede isitme kaybi tespit edilmistir. ITIK’li 6 olguda mikroti
nedeni ile isitme kaybr derecesi tespit edilememistir. Higbir olguda
konjenital mikst tip isitme kayb1 gozlenmemistir. Calismamizda
TTIK’I1 olgularda en sik tespit edilen isitme kaybi derecesi ¢ok ileri
derecede igitme kaybidir.

e BT goriintiilemesi mevcut olan 10 SNIK’li olgudan 3’iinde i¢ kulak
malformasyonu; bu olgulardan MR gortntilemesi olan 2 hastada
VIII: kranial sinir aplazisi rapor edilmistir. BT goriintiilemesi mevcut
7 ITIK’li olgunun tamaminda orta kulak kemikgiklerinde
malformasyon; 3 olguda aural atrezi, 2 olguda DKY stenozu tespit

edilmistir.
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Odyolojik bulgularin elde edilmesinde subjektif ve objektif test yontemleri
bir biitiin olarak kullanilmigtir. TTiK larda 6zellikle erken donemde isitme kaybinin
tespit edilmesinde objektif yontemlerin kullanilmasi onemlidir. Ancak objektif
yontemlerin 6zellikle algak frekans isitmenin test edilmesinde sinirliliklarinin oldugu
ve c¢ocuk uygun yasa geldiginde subjektif yOntemlerle isitme kaybi
konfigiirasyonunun net olarak tespit edilmesinin gerekliligi goriilmiistiir. Isitme
kayb1 konfigiirasyonunun dogru belirlenmesi, amplifikasyon uygulamalarinda

onemlidir.

Calismamizda, vaka sayisinin azlhigi calismanin zayif noktasi olarak
goriilmektedir. Gelecekte yapilacak ¢aligmalarda daha fazla sayida vakaya ulasiimasi

icin ¢ok merkezli ¢caligmalar yapilmasi 6nerilmektedir.

Calismamiz ile konjenital tek tarafli isitme kayipli olgularin etiyolojik,
otolojik, odyolojik ve radyolojik oOzelliklerinin ortaya koyularak bu 6zelliklerden
dogan ihtiyaglarin tartismaya agilmasi hedeflenmistir. Calismadan elde edilen veriler
konjenital tek tarafli isitme kayipli bebek ve c¢ocuklarla yapilacak gelecek

caligmalara katk1 saglayacag diisiiniilmektedir.
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EKLER
EK 1: Cocuk Hasta Bilgi ve Degerlendirme Formu

COCUK HASTA BiLGi ve DEGERLENDiRME FORMU

Adi1 Soyadu: Cinsiyet: Tarih:
Dogum Tarihi: Dosya No:

On Tan:

Anne Adi Soyadi: Tel:
Baba Adi Soyadz: Tel:

1. PROBLEMIN DURUMU:

a. Cocugun Konusma/ Dil/ Isitme ile ilgili probleminin agik olarak tanimlanmast:

b. Problem ilk ne zaman farkedildi?:

c. Ne yapildi1?:
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d. Cocugun problemine iliskin hangi sorular sorulabilir?:

2. HIKAYE:

-Aile Hikayesi:

a. Ailede isitme kayiph kisi:

b. Ailede konusma bozuklugu olan kisi:
Diger:

-Prenatal Hikaye:

oo

g.

Annenin ilag kullanima:
X-Ray

Amniosentez

Gegirilen Hastaliklar:

c. Anne baba akrabaligi
d. Rhuyusmazlig

d. Tokoliz
e. EMR
f. Diger

JHT 0ODM  [JCMV  [JHerpes [1Kizil [1Kizamik [1Toksoplazma

[ Ates [ Sfilis [ Rubella [JIdr.y.enf. [J Korioamnionit [ Kro. Bébr. Yet.

h. Antenatal steroid

[1 Tek doz [1 Tek dozdan fazla

Infertilite tedavisi 1 IVF [J Art inseminasyol! Oviilasyon indiiksiyon

Natal Hikaye:
a. Dogum Sekli 1 Sezeryan
b. Dogum Agirligi 1<1 kg
€. Gebelik Haftas1 [>38
d. Bebek Sayisi 1 Tek bebek
e.
f. Anestezi 1 Epidural
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"1 Normal

11-2kg 12-3kg 13-4 kg
1137-35 1134-31 [1<30

[ Ikiz 1 Ugliz 1 Dordiiz

1 Spinal 1 Genel
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g. Aglama 7 Yok O Var
h. Anoksi [] Yok [ Var

Postnatal Hikaye:

a. Biluribin Dizeyi [1>20 mg /dl (] En yuksek Bil. Duzeyil INormal
b. Kan degisimi 1Yok [ Bir Kez 0>1

c. Fototerapi ] Almadi O] Ald1 (Siresi................ saat/gun)
d. Ototoksik ilag Kullanimi Yok VAN )
e. Beslenme 1 Anne Sutl  [1 Karisik "1 Formula

f. Havale (1 Gecirmedi [ Gegirdi
(TPl )

g. Kafa Travmasi 1Yok “1Var

h. Kraniofasiyal anomali 1Yok O Var

1. Genetik Sendrom Yok O Var
(e )

3. MOTOR GELISIiM

a. Yatarken basimi kaldirma .... d. Emekleme ....... g. Bag.Yemek
yeme....

b. Gozleriyle nesneyi takip edebilme .. e. Yurime .......... h. Salya
kontrold.........

c. Desteksiz oturma............... f. Bagimsiz Giy. ..... 1.
Konugma.............

4. SOSYAL ve DUYGUSAL GELISIM:

a. Davranis: Csinirli [ilgisiz [ saldirgan [ igine kapanik [ reddedici
U] diger

b. Dikkat dagimikligi:  [1yok Ol var

c. Hiperaktivite: "1yok Tl var

d. Tletisim: "1yok Tl var



€.

Stereotip hareketler: []yok O var

5. ISITME, KONUSMA ve LISAN GELIiSiMi:

® o 0T

—h

Sese tepkisi var mi? ........ccceevevieeeirieenneeennee, Ne tiir

SESEY i

Yiiksek sese tepkisi nasil? ......ccccoocveviiiiiiiiinniiiennn,

Seslere her zaman ayni1 tepkiyi veriyor mu? ..........ccccceeevvennieereennnennnen.
Ses ¢ikartmaya ne zaman bagladi? ...........cccoeeveeiienieniinnnnn.

Sesleri taklit edebiliyor mu?, ses ¢ikartabiliyor mu?

Konusmalara dikkat eder mi?

Soyleyebildigi sozciik veya kelimeler neler? ...........ccoocvevieviiieniencieeieenen.

Soyleyebildigi sozciik veya kelime sayisinda artis oldu mu?
Yon tayini yapabiliyor mu? ...
Saoylenileni anlar, yerine getirir Mi? ...,

Cocugunuzun isitsel davranislarini tanimlayin:
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Giiriiltii gocugunuzun bilgiyi anlamasinda bir faktér mii? Liitfen tanimlayn:

6. Daha once isitme testi yapildi m? 71 Evet "I Hayir Tarih:

Sonug:



7. Isitme cihaz1 kullaniyor mu? (] Evet [] Hayir [J Sag 1 Sol

Marka: .......ccooevereninennene, Model:........ccovvvrnnnes
Kullanma siiresi ve siklig1: .......cccccvvevevieenienns
8. Egitim Sure

Ozel egitim:
Kres:
Anaokul:
[kdgrenim:
Lise:
Universite

Diger:
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