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OZET

Tahir E. Koklear apetiir ve internal akustik kanal ile vestibiilokoklear sinir
varh@ arasindaki iliskinin arastirilmasi. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
Kulak Burun Bogaz Anabilim Dah Tezi, Ankara, 2014. Koklear apertiir (KA)
koklear modiolus ve internal akustik kanal arasindaki koklear sinir liflerini tasiyan
kemik yapida bir kanaldir. Konjenital internal akustik kanal ve koklear apertiir
stenozunun, koklear sinir aplazisi veya hipoplazisine ikincil olarak gelistigi
diistiniilmektedir. Temporal kemik bilgisayarli tomografide (BT) koklear sinirin
durumunun 6ngoriilebilmesi i¢in bazi kriterlere ihtiyag vardir. KA stenozuna, siklikla
koklear sinir aplazisi veya hipoplazisi eslik eder. Calismamizda KA stenozuna
siklikla eslik eden kemik labirent anomalilerinin, koklear sinirin durumunun ve
tedavi seceneklerinin incelenmesi amacglanmaktadir. Calismaya klinigimizin
temporal BT veritabaninda bilgileri bulunan ve koklear apertiir boyutu 1.5 mm’ nin
altinda olan hastalar dahil edilmistir. BT” de KA ve internal akustik kanal (IAK)
boyutlarina, koklear malformasyon var ise tipine ve vestibiiler sistemdeki eslik eden
anomalilere bakilmistir. Calisma grubundaki tiim hastalarin koklear sinirlerinin
durumu manyetik rezonans goriintilleme ile saptanmistir. Sonuglara gore KA
stenozuna en sik eslik eden koklear anomalilerin koklear hipoplazi tipleri oldugu ve
% 27.1 oraninda KA stenozuna, IAK stenozunun da eslik ettigi bulunmustur. KA
stenozu olan kulaklarda semisirkiiler kanal anomalilerinin de siklikla gortildigii
anlagilmistir. KA atretik ise koklear sinirin aplazik veya hipoplazik olacagi, stenotik
ise de %84.2 olasilikla koklear sinirde aplazi veya hipoplazi goriilecegi bulunmustur.
IAK> m 2mm’den kii¢iik oldugu tiim kulaklarda koklear sinirin aplazik veya
hipoplazik oldugu bulunmustur. KA ve IAK stenozuna kulak anomalileri diginda
Goldenhar ve CHARGE gibi sendromlar da eslik edebilir. Kokleast normal olup,
koklear siniri olmayan bireyler de otoakustik emisyon cevaplari varken, isitsel beyin
sap1 cevab1 olmamaktadir. Bu yiizden yenidogan taramalarinda otoakustik emisyon
ile birlikte isitsel beyin sap1 cevabi testinin de mutlaka yapilmasini 6nermekteyiz.
Sonug olarak koklear anomalilerde, dar IAK veya KA varliginda goriintiilemede BT’
ye ek olarak MRG istenmelidir. Bilateral koklear siniri olmayan hastalarda, tedavi
secenegi koklear implantasyon yerine beyin sap1 implantasyonu olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Koklea, Koklear sinir, bilgisayarli tomografi, sensorindral

Isitme kaybi1



ABSTRACT

Investigation of the bony cochlear nerve canal and internal auditory meatus and
their effect on the vestibulocochlear nerve. Hacettepe University School of
Medicine, Otolaryngology Department Thesis, Ankara, 2014. The bony cochlear
nerve canal (BCNC) is the bony canal space between the fundus of the internal
auditory canal and the base of the cochlear modiolus that carries cochlear nerve
fibers. BCNC and internal auditory canal (IAC) stenosis might be secondary to
cochlear nerve aplasia or hypoplasia. To predict the situation of the cochlear nerve,
some criterias are necessary in temporal bone computerized tomography (CT) scan.
Generally, cochlear nerve aplasia or hypoplasia accompanies the BCNC stenosis. In
our study our aim was to find out bony labyrinth anomalies and cochler nerve
anomalies accompany BCNC stenosis 38 patients with 59 ears which has BCNC
diamater less than 1.5 mm were included in the study. Patients with similar age
group who have no sensorineural hearing loss and inner ear anomaly were included
in the control group. BCNC and IAC diameters, cochlear malformation type if
any,and accompanying vestibular anomalies were investigated. Situation of the
cochlear nerve was determined in the study group. The most commonly seen
cochlear abnormality together with BCNC stenosis is the cochlear hypoplasia. In
%27.1 of the BCNC stenotic ears have also stenotic IAC. Semicircular anomalies can
also exist in BCNC stenosis. If the BCNC is atretic, cochlear nerve is hypoplastic or
aplastic. If the BCNC is stenotic %84.2 of the ears have hypoplastic or aplastic
cochlear nerve. Systemic abnormalities such as Goldenhar syndrome and CHARGE
association can be seen together with BCNC and IAC stenosis. If an individual has a
cochlea without a cochlear nerve, otoacoustic emission responses can be obtained but
they do not have auditory brainstem response. Auditory brainstem response together
with otoacustic emission should be added to the neonatal hearing screening protocol.
In cochlear anomalies and stenotic BCNC and IAC magnetic resonance imaging
must be taken into account to evaluate the situation of the cochlear nerve. In
bilateral cochlear nerve aplasia Auditory Brainstem Implant (ABI) is the first

treatment of choice instead of cochlear implant .

Key Words: cochlea, cochlear nerve, computed tomography, sensorineural hearing

loss
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GIRIS

Konjenital i¢ kulak anomalileri konjenital SNIK vakalarinm yaklasik
%20’sini olusturur (1) . 1791 yilinda Mondini’nin tanimlamasindan bu yana
temporal kemik anomalilerinin konjenital SNIiK nedeni oldugu bilinmektedir.
Evrensel olarak kabul edilebilir bir terminoloji olusturmak i¢in i¢ kulak
anomalilerini siniflandirmak 6nemlidir. Cerrah, odyolog ve radyologun ayni dili
konusarak bir anomaliden bahsedildiginde karsilasilacak muhtemel sorunlar
hakkinda fikir sahibi olmasi hastanin tedavisinin planlamasi agisindan da énemlidir.
1987 yilinda Jackler i¢ kulak anomalilerindeki ilk siniflamay1 gelisim evrelerindeki
basamaklara dayanarak yapmustir. Michel deformitesi, koklear aplazi, ortak kavite,
koklear hipoplazi ve inkomplet partisyon (IP) Jackler’in tanimladigi anomalilerdir
(1) . Zaman iginde yiiksek rezoliisyonlu temporal Bilgisayarli Tomografi (BT) ve
Manyetik Rezonans Goriintileme (MRG) teknolojilerinin geligsmesi ile anomaliler
daha detayli ve kapsamli olarak tanimlanmaya baslamistir.

2002 yilinda Sennaroglu ve Saat¢i IP anomalisini, vestibiil ve vestibiiler
akuaduktusu da dikkate alarak IP tip 1 ve IP tip 2 olarak siniflamiglardir. 2006°da
ise X linked sagirlig1 da IP tip 3 olarak siniflamalarina eklemislerdir. 2010 yilinda
ise koklea hipoplazisi tipleri tanimlanarak siniflamaya eklenmistir (2,3) .

Temporal BT aksiyal ve koronal kesitleri olas1 bir kemik anomaliyi tespit
etmek icin en duyarli yontemdir. IAK ve KA genisligi de BT ile &l¢iilebilir. MRG
de IAK igindeki sinirleri gormede énemlidir (4) .

Son zamanlarda goriintiileme teknolojisindeki artisa bagli olarak daha once
tanimlanmamis olan KA atrezisi veya stenozu gibi anomaliler tanimlanmaya
baslamigtir. SNIK hastalarindaki énemine ragmen, KA boyutuna iliskin ¢ok fazla
yayin bulunmamaktadir. KA stenozu olan hastalarda koklear sinirde de aplazi veya
hipoplaziye rastlama olasilig1 normal kulaklara gore yiiksektir. Stenotik KA ve IAK
siklikla koklear sinir yokluguna eslik ettiginden ve sinirin yoklugu, KI igin
kontrendikasyon olusturdugundan bu anomalinin aydinlatilmas1 6nemlidir.

Siniri ¢evreleyen mezoderm once kikirdaga daha sonra da kemige
doniiserek, 8. haftada fasiyal siniri de saran IAK’y1 olusturur. Koklear sinir yoklugu
olan hastalarm ¢ogunda KA da stenotiktir. Konjenital IAK stenozu ¢ogunlukla
diger i¢ kulak anomalileri ile birlikte seyretmektedir (5) .



Yenidoganlarda periferik isitsel sistemin tiimiiyle degerlendirilebilmesi ve
isitme kaybinin erken teshis edilebilmesi agisindan yenidogan isitme taramalarinin
saglikli bebeklerde sadece TEOAE testi ile degil, hem TEOAE hem de AABR testi
ile yapilmasi gerekmektedir. Normal yapida bir koklea varliginda da koklear sinir
aplazisi olabileceginden bu hastalarda TEOAE pozitif olarak bulunacak ve koklear
sinir yoklugu atlanacaktir.

Calismamizda KA atrezisi ve stenozuna hangi i¢ kulak anomalilerinin eslik
ettiginin belirlenmesi ve KA stenozu ile IAK stenozu arasindaki iliskinin ortaya
konulmas1 amaglanmaktadir. KA ve IAK boyutlar ile koklear sinir arasindaki

iligki, BT ve MRG bulgularina dayanarak incelenmistir.



GENEL BIiLGILER

2.1 i¢ Kulagin Anatomisi

Kemik labirent; koklea, semisirkiiler kanallar ve vestibiilden olusur.
Kemikte endosteal, periosteal ile enkondral ve intrakondral kemigin olusturdugu
orta tabaka olmak lizere li¢ katman vardir. Orta tabakada bulunan intrakondral
kemik kartilaj adaciklari ile karakterize olup osteoblast yoniinden zengindir.

Koklea modiolus adi verilen koni seklinde bir yap1 ve etrafinda arkadan 6ne,
icten disa dogru 2,5 kez kivrilan bir kanaldir. Kokleanin, modiolus, kanalis spiralis
koklea, lamina spiralis ossea olmak tizere ii¢ pargasi vardir.

Modiolus, kokleanin eksenini olusturur ve igindeki kanallardan koklear
damarlar ve sekizinci kranial sinir lifleri geger. Korti ganglionu da modiolus i¢inde
bulunur. Kanalis spiralis, koklea modiolus etrafini 2,5 kez doniis yapar ve onu ikiye
ayirir. Bu kanal kapali bir ug ile sonlanir.

Lamina spiralis ossea, kanalis spiralis koklea i¢inde spiral seklinde dolanir
ve onu ikiye aymrir. Ustte kalan kisma skala vestibuli adi verilir ve vestibuluma
acilir. Altta kalan kisim ise skala timpani adini alir ve fenestra koklea araciligi ile
orta kulak boslugu ile komsuluk yapar. Skala vestibuli ve skala timpani kokleanin
tepesinde helikotrema ad1 verilen yapida birlesirler. Kokleanin birbirini takip eden
doniisleri interskalar septumlar ile ayrilmistir (4,5) .

Anterior, posterior ve horizontal semisirkiiler kanal (SSK) olmak {izere 3
adet semisirkiiler kanal bulunmaktadir. Bu kanallar, her 3 plani temsil edecek
sekilde birbirleriyle dik a¢1 olusturan diizlemler iizerinde bulunurlar. Kanallarin i¢i
endolenf ile doludur. Her bir kanalin ucunda ampiilla denilen bir genisleme
bulunur. Ampulla vestibiiler sinir liflerinin gecisine izin vermek i¢in kribriform
yapidadir.

Internal akustik kanal (IAK), siiperior ve inferior vestibiiler, koklear, fasiyal
ve intermediate sinirler ile labirentin arter ve veni gevreler. Koklear apertiir ise IAK
fundusu ve modiolus arasindaki, spiral gangliondan koklear niikleusa giden koklear

sinir liflerini i¢eren kemik bir kanaldir (5,6).



2.2 i¢ Kulagin Embriyolojisi
2.2.1. Kemik Labirent

Otik kapsiilii cevreleyen ve ‘prekartilaj’ olarak adlandirilan mezenkimal
doku daha sonra embriyonik kikirdaga doniislir. Prekartilajin kemiklesmesi
ile eriskinde temporal kemigin petrdz par¢asi meydana gelir. Dordiincii haftanin
sonunda otik kapsiilii ¢evreleyen mezenkimin kalinligi artar ve 8. haftada otik
kapsiiliin kikirdak taslagi ortaya g¢ikar. Bu donemde otik kapsiil i¢inde yer alan
membrandz labirentin eriskin bi¢imini almasi, erigkin boyutlarina geldigi 16.
haftaya dek devam eder. Membrandz labirentin genislemesi nedeniyle, otik kapsiil
kikirdak retrogressif olarak gevsek bir retikiiler dokuya doniisiir. Daha sonra bu
retikiiler doku 14 farkli odaktan kemiklesmeye baslar ve bunlarin birlesmesi ile otik
kapsiil meydana gelir. ilk kemiklesme merkezi 16. haftada koklea bélgesinde, son
kemiklesme merkezi ise 20. haftada posterior semisirkiiler kanalda ortaya ¢ikar.
Otik kapsiiliin baz1 alanlar1 kemiklesmez ve kikirdak yapisinda kalir; bu bolgeler,
fissula ante fenestram ile lateral ve posterior semisirkiiler kanallarin bir boliimiidiir.
Otik kapsiiliin kemik dokusu 3 tabakali bir yapidadir; i¢ ve dis yiizeylerini orten
perikondriumun periosteuma doniigsmesi ile endosteal ve periosteal kemik tabakalari
ortaya ¢ikar. Membrandz labirente bakan en icgteki tabaka endosteal tabaka adini
alir.

Koklear modiolus, kikirdak bir modelden gelisen otik kapsiilden ayri ve
bagimsiz olarak intramembrandz kemiklesme ile ortaya c¢ikar. Yirminci haftada
koklear siniri cevreleyen modiolus {izerinde, bazal ve ikinci kivrimlar arasi
bolgeden baslayarak kemik depolanmasi baslar. 25. haftada modiolar kemiklesme
tamamlanir. Otik kapsiiliin interskalar septum adi verilen kemik uzantilart modiolus
ile birleserek, 27. haftada kemik labirent i¢inde bazalden apekse dek tiim kivrimlar
boyunca geliserek koklear modiolusu olusturur. Interskalar septumun kismi
yoklugu skala kommunis adini alir; bu sik goriilen bir gelisim anomalisi olmakla

birlikte koklear fonksiyon tizerine herhangi bir etkisi yoktur (5) .



2.2.2 Membranoz labirent

Birinci brankial yarigin dorsal kismindaki yilizey ektoderminde, 3. hafta
sonunda otik plakod adi verilen bir kalinlasma olusur. Otik plakodun alttaki
mezenkim i¢ine invajinasyonu ile otik cukur ortaya c¢ikar ve bunun genisleyip
yiizeyindeki agikligin kapanmasi ile otik vezikiil (otokist) meydana gelir. Otokisti
cevreleyen mezenkimal dokudan daha sonra kemik labirent (otik kapsiil) olusur.
Otokist tlizerinde 4. haftada semisirkiiler kanal kabartilart belirir, bunu izleyerek
otokist ylizeyinde 3 derin kivrim olugur. Utrikulus ile ona acilan 3 semisirkiiler
kanal, endolenfatik duktus ve kese ile sakkulus ve koklear duktus yapilari
birbirlerinden ayrilmaya baslar. Altinc1 haftada otokistin medial duvarindaki
primordial makula kommunis iki bdliime ayrilarak, superior boliimden utrikulusun
makulasi ile superior ve lateral semisirkiiler kanallarin krista ampullarisleri; inferior
boliimden ise sakkulusun makulasi ile posterior semisirkiiler kanalin krista
ampullarisi gelisir. Koklear duktus, 6. haftada sakkulusun uzantis1i olarak bir
kivrim seklindedir; daha sonra spiral bir sekilde giderek uzayan koklear duktus 8.
haftada 2% tur doniisiinii tamamlar. Ayni siirecte semisirkiiler kanallarin liimenleri
olusur ve yiizey kivrimlarinin giderek derinlesmesi ile 8. haftada membrandz
labirent yapilar arasindaki duktal baglantilar belirginlesir. Membrandz labirent, 8.
ile 16. haftalar arasinda erigskin bicimine yaklasir; semisirkiiler kanallarin krista
ampullarislerindeki epitelden tiiylii hiicreleri iceren ndrosensoriyel epitel ve krista
tizerini Orten kupula gelisir. Benzer sekilde otolitik organlar olarak da adlandirilan
utrikulus ve sakkulusun makulalarindan tliysii hiicreler ve otolitik membranlar
gelisir. Bu esnada koklear duktusun bazal kivrimindaki noroepitelden Korti organi
gelismeye baglar. 25. haftada Korti organi, eriskindeki yapisina ulasgir. Yirminci
haftada 6nce superior semisirkiiler kanalin, daha sonra sirasiyla posterior ve lateral

kanallarin gelisimi tamamlanir (1,4,5) .
2.2.3 Vestibiilokoklear sinir ve akustik ganglion

Otik plakod kaynakli hiicreler 4. haftada otokistin bazal membraninm
gecerek medial ylizeyinde akustik sinir, ganglion ve Schwann hiicrelerini
olusturmaya bagslar. Besinci haftada akustik ganglion iki segmente ayrilir; superior
segmentten ¢ikan lifler superior ve lateral kanallar ile utrikulusa giderken, inferior

segment liflerininin {ist boliimii sakkulus ve posterior kanal, alt boliimii ise Korti



organini innerve eder. Sekizinci haftada vestibuler ganglion, koklear ganglion ve
beyin sapt ile olan santral baglantilarin gelisimi tamamlanir. Glial hiicreler
proksimalden laterale dogru dnce vestibiiler ve daha sonra koklear sinirleri ¢evreler.
Schwann hiicrelerinin santrale dogru migrasyonu ise daha sonra meydana gelir. Bu
nedenle santral glial kilif vestibiiler ve akustik sinirler boyunca laterale dogru uzun
bir mesafe boyunca uzanir ve Obersteiner Redlich zonu olarak bilinen glial kilif ile

Schwann hiicre birleske hatti internal akustik kanalin fundus bolgesinde yer alir (5).
2.2.4. Fasiyal Sinir ve Genikiilat Ganglion

Fasiyal sinirin gelisimi, 3. haftada ikinci faringeal ark kaynakli fasiyo-
akustik taslagin ortaya g¢ikmasi ile baslar. Dordiincii ve 5. haftalar boyunca
gelismekte olan fasiyal sinir iki kisma ayrilir; bir kisim lifler mandibular arka girer
ve lingual sinir taslagi yakininda sonlanan korda timpaniyi olusturur. Digerlerinden
ise Ozel visseral efferent lifler gelisir. Akustik ve fasiyal sinirlerin embriyolojik
olarak birbirlerinden ayrilmasi 6. haftada olur. Yine ayni zamanda, fasiyal sinirin
distalinde mimik kaslarina doniisen 4 mezenkimal lamina ortaya c¢ikar. Yedinci
haftada parotis tomurcugu yakininda fasiyal sinirin 5 noral dali ayr1 ayn se¢ilebilir
hale gelir ve 16. haftada kas taslaklari ile fonksiyonel baglantilar kurulmaya baslar.
Sekizinci haftada otik kapsiil iizerinde bir oluk meydana gelir ve daha sonra
posteriorda orta kulak ve anteriorda Reichert kikirdagi dokularmin katilimi ile
fallop kanalina dontisiir. Fallop kanalinin kemiklesmesi 26. haftada tamamlanir ve
normalde orta kafa ¢ukuru tabanindaki fasiyal hiatus disinda kanal tiimiiyle kapali
bir hal alir. Ancak fallop kanali oval pencerenin hemen iizerinde yer alan timpanik
segment boyunca siklikla agikta bulunabilir, daha az oranda genikulat ganglion ve

labirentin segment diizeylerinde de agikliklar goriilebilir (1,2,5) .
2.3 Koklear Anomalilerin Siniflanmasi

Kemik labirente ait anomaliler konjenital SNIK vakalarmin yaklasik
%20’sini olusturular, geri kalan %80 vakada sorunun membrandz labirentte oldugu
diistiniilmektedir (3) .

Kemik labirentteki anomaliler giiniimiizde kullanilan BT ve MRG ile teshis
edilebilmekte iken, membranéz labirentte hiicresel diizeydeki patolojiler

konvansiyonel goriintiileme yontemleri ile tespit edilemez.



Ik olarak 1791 yilinda Carlo Mondini, 1,5 doniisii olan, interskalar
septum defekti olan fakat normal bazal doniisii olan bir koklea tanimlamistir. O
tarihten bu yana i¢ kulak anomalilerini tanimlamak i¢in ‘Mondini displazisi’ terimi
yaygin ve ¢ogunlukla yanlis olarak kullanilmaktadir. Goriintiileme teknolojileri
ilerledik¢e bu iizerinde neredeyse 200 yildir ¢ok da c¢alisiimayan konu dikkat
¢cekmeye ve yeni anomaliler tanimlanmaya baglanmistir (1) .

Jackler ve arkadaslar1 (1) 1987 yilinda i¢ kulagin gelisim evrelerindeki
basamaklara dayanarak yeni bir koklear anomali siniflamasi gelistirmislerdir. Dort
smifa ayirdiklar1 malformasyonlar su sekildedir: Komplet aplazi (Michel), ortak
kavite, inkomplet partisyon (IP) ve hipoplazik koklea. Ortak kavite deformitesinde
interskalar septum yoktur ve buna bagli olarak tek bir kokleovestibiiler odacik
goriiliir. Bu deformitenin, gelisimin 4. haftasindaki duraklamaya bagli oldugu
distiniilmektedir. Hipoplazik koklea tanimi ise tam olarak olugsmamis rudimenter
bir koklear divertikiilden, boyutu normalden kii¢iik olan kokleaya kadar genis bir
spekturumu kapsamaktadir. Kokleovestibiiler gelisimin altinci haftasindan 6nceki
bir basamakta duraklamasina bagl olustugu diisiiniilmektedir. Inkomplet partisyon
kokleanin apikal ve orta doniisleri arasindaki interskalar septumun kaybolmasina
bagli olarak, bu doniisler arasinda anormal bir baglant1 olmasidir. Bu tanimlama
bazal doniisiin normal oldugu klasik Mondini deformitesini de i¢cermektedir. Bu
deformitenin de gelisimin 7. haftasindaki bir duraklamaya baghh gelistigi
varsayllmaktadir. Jackler’in getirdigi IP terimi sadece interskalar septum defektini
degil bazal doniisteki anomalileri de kapsamaktadir (3,4) . Sekil 2.3.1°de Jackler’in
gelisim basamaklarina gore yaptigi siniflama goriilmektedir.

1992 yilinda Phelps (6) daha basit bir siniflama sistemi onermistir. Bazal
doniisiin olup olmamasini kistas almistir. Ciinkii rudimenter bir bazal doniis bile
isitsel fonksiyonun miimkiin olabilecegini gosterir. Bu siniflama sisteminde normal
bir bazal doniisii olmayan anormal koklea, ciddi “labirentin displazi” olarak
tamimlanirken; normal bazal doniisii olanlar “Mondini deformitesi’’ olarak
tanimlanmaya devam etmektedir. Phelps, ayrica bazal doniisiin normal oldugu fakat
kokleanin 1,5-2 doniigle sinirli kaldigi “Mondini benzeri’” bir deformite de

tanimlamaktadir. Sekil 2.3.1° de Phelps siniflamasi goriilmektedir.

Zheng ve arkadaslar1 (7) 2002 yilinda Mondini benzeri deformiteleri bazal

doniigiin tamamlanip tamamlanmamasma gore Tip A ve Tip B olarak ikiye



ayirmiglardir.  Tip A’da  bazal

donlis tamamlanmis iken Tip B’de

tamamlanmamigtir. Sekil 2.3.1° de Zheng siniflamamasi goriilmektedir.

Sekil 2.3.1 Jackler, Phelps ve Zheng Siniflamasi

Jackler Siiflamasi

Ortak kavite(4 hafta)

iy

Koklear agenezi(5 hafta)

[l

Eoklear hipoplazi(6 hafta)
Inkomplet Partisyon(7 hafta)

!

Normal gelisim(8 hafta)

Phelps Smiflamas

Ciddi labirentin displazi

Mondini deformitesi

!

X linked deformite

Zheng Smiflamasi

Mondini deformitesi

[\

Tip A Tip B

(nommalbazal déniis) (nkomplet bazal doniig)

2002 yilinda Sennaroglu ve arkadaslari (2), yeni bir siniflama sistemi

gelistirmislerdir. Embriyolojik gelisimin c¢esitli basamaklarindaki duraklamalar

lizerine dayali bu smiflamanin Jackler’inkinden farki, kistik kokleovestibiiler

deformiteyi inkomplet partisyonun agir bir tipi olan IP Tip 1 seklinde tanimlanmis

olmasidir.

Sekil 2.3.2°’de gelisim basamaklarindaki duraklamaya gore anomalilerin

olusumu ve siniflamasi goriilmektedir.



Sekil 2.3.2 Gelisim basamaklarindaki duraklamaya gore anomalilerin

olusumu ve siniflamasi (2)

2
& = o
o TN s
ﬂ ICOURLETE PARTION TYPR a
(<

f v
< at~

R HORMAL COCHLEA AND VESTIBLLE

MICHEL DEFORMITY

2.3.1. Sennaroglu Siniflamasi (2, 3)

2.3.1.1. Koklear Malformasyonlar

1)Michel Deformitesi: Koklear ve vestibiiler olusumlarin tamami
olusmamustir.

2)Koklear aplazi: Koklea yoktur.

3)Ortak kavite deformitesi: Koklea ve vestibiilii temsil eden ortak bir kavite
vardir. Fakat bu yap1 koklea veya vestibiil yoniinde farklilasmamaistir.

4)Koklear hipoplazi: Koklea ve vestibiilii olusturan yapilar farklilasmis ve
birbirinden ayirt edilebilir durumdadir. Ancak boyutlar1 normalden kiiciiktiir.
Koklear sinir hipoplazisi veya aplazisi bu anomaliye eslik edebilir. Ug farkh
koklear hipoplazi tipi mevcuttur.

Tip1 hipoplazi (tomurcuk benzeri): Koklea IAK’dan ¢ikan tomurcuk benzeri
bir yapidadir. Modiolus veya interskalar septum secilemez. Sekil 2.3.3’te tip 1

koklear hipolazi goriilmektedir.
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Tip 2 hipoplazi (kistik hipoplastik koklea): Modiolus ve interskalar septa
secilemez, koklea normalden kiiciik boyutlardadir. Fakat dis yapist normal
goriinimdedir (Sekil 2.3.4).

Tip 3 hipoplazi ( Ikiden az déniisii olan koklea): Modiolus normalden kisa
ve interskalar septumlar az sayidadir ve kokleanin ikiden daha az sayida doniisii
vardir. I¢ ve dis yap1 normal kokleaya benzemesine ragmen boyut ve doniis sayisi

normalden azdir. Vestibiil ve semisirkiiler kanallar hipoplaziktir (Sekil 2.3.5).

Sekil 2.3.4 Tip 2 koklear hipoplazi
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Sekil 2.3.5 Tip 3 koklear hipoplazi

5)inkomplet partisyon(IP) tip 1: Koklea kistik yapida, dilate ve kistik bir
vestibiil ile birliktedir. Koklear sinir mevcutsa bu hastalara koklear implant (Ki)
uygulanabilir.

6)inkomplet partisyon(IP) tip 2: Mondini tarafindan tanimlanmis
deformitedir. Kistik koklear apeks, minimal dilate vestibiil ve genis vestibiiler
akuaduktus bu anomalide birlikte goriiliir. Bu deformiteye sahip hastalara da Ki
uygulanabilir.

7) Inkomplet Partisyon (IP) tip 3: X linked sagirlik olarak da bilinir. Mixt
tip isitme kaybi yapabilir.

8)Izole genis vestibiiler akuaduktus: Posterior labirent ve operkulum
arasindaki mesafenin orta hattindan 6lgiimii 1.5 mm’nin altindadir. Normal koklea,
vestibiil ve SSK yapis1 vardir.

9)Dar internal akustik kanal: IAK orta hat genisligi 2.5 mm’nin altindadir.

Dar IAK varliginda, koklear sinir aplazik veya hipoplazik olabilir.

2.3.1.2. Vestibiiler Malformasyonlar
Michel deformitesi, ortak kavite, aplazik vestibiil, hipoplazik vestibiil ve
dilate vestibiil goriilebilir. Semisirkiiler kanal malformasyonlari, aplazik, hipoplazik

veya dilate olarak siniflanabilir.
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2.4. Koklear Apertiir, Internal Akustik Kanal ve Koklear Sinir liskisi

Ic kulak ve IAK’nin embriyogenezi farklidir. I¢ kulak yapilar1 otik
plakoddan gelisirken IAK, 7 ve 8. Kranial sinitleri c¢evreleyen mezodermin
osifikasyonu sonucu olusur. Konjenital IAK stenozunun etiyolojisinin, koklear sinir
aplazisi veya hipoplazisine ikincil oldugu disiliniilmektedir. Gestasyonun 22.
giinlinde otik plakodda bir kalinlasma olarak isitsel organlar belirir (5).
Ektodermden gelisen bu otik plakod daha sonra otokiste doniisiir. Koklear sinirin
embriyonik koklea ve vestibiilin uyarimi ile gelistigi disiiniilmektedir. Siniri
cevreleyen mezoderm once kikirdaga daha sonra da kemige doniiserek, 8. haftada
fasiyal siniri de saran IAK’y1 olusturur. IAK stenozu ve 8.sinir hipoplazisi ve
aplazisi arasindaki iliskiyi aciklayan iki teori vardir. ilki kemik stenozun &nce
olusarak koklear sinirin olugsmasini mekanik olarak sikistirarak engelledigi
yoniindedir. Fakat ¢ogu IAK stenozu olan hastada ayni kanaldan ge¢mekte olan
fasiyal sinir fonksiyonlarinin salim olarak izlenmesi bu teoriyi zayiflatmaktadir
(7,8) . Ikinci teoride ise TAK stenozunun, koklear sinirdeki gelisim bozukluguna
ikincil oldugu distiniilmektedir. Labirentteki anormallige bagli olarak ndronal
biiylime faktorlerinin siniri uyaramamasi sonucu aplazi veya hipoplazi olusur (9) .

Koklear apertiir (KA), internal akustik kanalin fundusu ile modiolus tabani
arasinda yer alan, spiral gangliondan koklear niikleusa giden koklear sinir liflerinin
gectigi kemik bir kanaldir. Dar KA, eslik eden baska bir koklear malformasyon
olsun veya olmasin sensorindral isitme kaybina (SNIK) yol agan yeni tanimlanmig
bir kemik labirent anomalisidir (10) .

Fatterpekar ve ark. (11) anormal koklear sinirin membrantz labirentteki
anomaliye bagli olarak ndronal biiylime faktolerinin salgilanamamasina sekonder
aplazik veya hipolazik kaldigini belirterek, bunun da koklear apertiiriin stenotik
gelisimine yol ac¢tigin1 savunmuslardir.

Koklear apertiiriin dar olarak kabul edilebilmesi i¢in, genisliginin 1,5
mm’den az olmasi gereklidir (11,12,13) Koklear sinir yoklugu olan hastalarin
cogunda KA da stenotiktir (11) .

IAK gelisimi igin gerekli olan noronal faktdr stimiilasyonunun KA olusumu
icin de gerekli oldugu disiiniilmektedir. Buna gore KA stenozu koklear sinir

hipoplazisi veya aplazisine bagl olabilir (13) .
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BIREYLER VE YONTEM

Bu calisma, Hacettepe Universitesi Kulak Burun Bogaz ve Radyoloji
Anabilim dallarinda Hacettepe Universitesi Girisimsel olmayan Klinik Calismalar

Etik Kurulunun GO 14/462 no'lu izniyle yapilmuistir.

3.1 Bireyler

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali'nda
isitme kayb1 ile takip edilen ve temporal kemik BT’ ye dayali veritabanimizda yer
alan hastalar kullanilmigtir. Bu veritabaninda klinigimize sensorindral veya mixt
tipte isitme kaybi ile basvuran ve koklearinda BT’de patoloji saptanan veya
saptanmayan hastalara dair veriler bulunmaktadir. Listelenen veriler arasinda
koklear malformasyon var ise tipi, IAK’1n ve KA’iin stenotik olup olmadigi, SSK
ve fasiyal sinir gibi BTde saptanabilen yapilarin durumu yer almaktadir. Temporal
kemik BT de koklear apertiir stenozu bulunan hastalar ¢alismaya dahiledilmistir.
KA icin kesim degeri literatiirde bu konuda yapilmis daha onceki g¢alismalara
dayanarak 1,5 mm olarak belirlenmistir. KA ¢ap1 1,5 mm ve alt1 olan hastalardan
manyetik rezonansi da hastanemiz goriintiileme sisteminde bulunan 38 hasta
calismaya dahiledilmistir. Bu hastalarin tiimiiniin radyolojik goriintiilemelerinin
Hacettepe Universitesi Radyoloji Boliimii tarafindan yapilmis olmasma dikkat
edilmistir. IAK literatiire dayanarak 2 mm’nin altinda ise stenotik kabul edilmistir.
Takip ve tedavisi hastanemizde yapilmayan, dosya bilgilerine ulagilamayan ve
gorlntiilemeleri dis merkezde yapilan hastalar ¢alisma dis1 birakilmistir. Calisma
grubuna dahiledilen hastalarin dosya bilgilerine ve ameliyat verilerine ulasilarak,
muayene bulgulari, ek hastaliklarin olup olmadig1 ve odyolojik tetkik sonuglar: elde
edilmistir.

Kontrol grubu olarak temporal BT sinde koklealarinda herhangi bir patoloji
saptanmayan ve sensorindral tipte isitme kayb1 olmayan 36 kisiye ait 72 kulaga yer
verilmistir. Bu hastalar 0-15 yas araliginda,travma,timpanik membran perforasyonu
veya kronik otit nedeniyle temporal BT c¢ekilmis olan,odyolojik tetkiklerinde
sensorindral tipte isitme kaybi olmayan hastalar olup ICD-10 tani1 kodlarina
dayanarak hastanenin kayit sisteminden ve radyolojik arsivleme sisteminden
bulunmustur. Kontrol grubu hastalarin  herhangi bir i¢ kulak patolojisi

bulunmamaktadir.
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3.2 Yontem

Hacettepe Universitesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali’na sensorindral
veya mikst tip isitme kaybi ile bagvuran, temporal BT sinde koklear apertiir stenozu
saptanan ve MRG’si bulunan, 1-19 yas aras1 38 hasta ¢alismaya dahiledilmistir.
Koklear apertiirii 1,5 mm ve altinda olan 59 kulak g¢alismaya dahiledilmistir.
Hastalarin dosyalari retrospektif olarak taranarak yas, cinsiyet, fizik muayene, ek
hastalik ve odyolojik tetkik yoOniinden taranmistir. Hastalara uygulanmis tedavi
yontemleri ve olusan komplikasyonlar da kayit edilmistir. Tiim hastalarin Radyoloji
Anabilim Dali tarafindan yapilmis olan BT ve MRG goriintiilerine ulasilmistir.
Tiim hastalarin BT lerinde koklear apertiir ve internal akustik kanal boyutu ¢ap ve
uzunluk olarak olgiilmiistiir. MR’da vestibiilokoklear sinirin durumuna bakilmustir.
Olgiimler sorumlu arastirmact olan kulak burun bogaz hekimi, radyolog ve

yardimci arastirmaci tarafindan yapilmistir.

3.3 Goriintiileme

Tiim hastalarin BT ve MRG'leri Hacettepe Universitesi Radyoloji Anabilim
Dalinda yapilmistir. Goriintiileme igin Yiiksek Coziintirlikli BT ve 1,5 Tesla MRG
kullanilmigtir. Kesitler aksiyel planda 1 mm kalinliginda elde edilmis ve koronal
reformatlart yapilmistir. Koklear apertlir boyutu aksiyal kesitte midmodiolar
seviyeden &l¢iilmiistiir. Internal akustik kanalm ise aksiyal kesitte boyu saptanarak
ve tam orta seviyeden ¢izilen bir vertikal ¢izgi ile ¢ap1 Ol¢lilmiistiir. BT de ayrica
fasiyal sinir trasesi, semisirkiiler kanallarin ve orta kulagin durumu incelenmistir.
Fasiyal sinir normal seyirli veya anormal seyirli olarak ikiye ayrilmistir.
Semisirkiiler kanallar ise aplazik, hipoplazik, dilate ve normal olarak dort ayri
sekilde gruplanmistir. Orta kulakta kemikgikler incelenerek anomali “var” veya
“yok” seklinde ikiye ayrilmistir. Dis kulak yolu ise atrezik veya normal olarak
smiflanmistir. Eslik eden aurikula anomalisi olup olmadigi incelenmistir. Koklear
anomaliler Sennaroglu siniflamasina gore gruplanmistir. MRG incelemesinde ise
vestibiilokoklear sinirin durumuna bakilarak, aplazik, hipoplazik veya normal

olarak siniflanmistir.
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3.4 Odyolojik Testler

Hastalarin dosyalar1 incelenerek Otoakustik Emisyon (OAE), Isitsel
Beyinsap1 Cevab1 (Auditory Brainstem Response, ABR) ve “var” ise odyogramlari
incelenmistir. OAE ve ABR sonuglar1 yanit var veya yok olarak ikiye ayrilmistir.
Odyogram ise sensorindral veya mixt tip isitme kaybinin cevabina gore ileri, orta
veya hafif olarak siniflanmistir. OAE degerlendirmeleri GN Otometrics MADSEN
Accuscreen PRO tarama cihazi ile yapilmistir. Diagnostik ABR testi Vivosonic
cihaz1 ile yapilmistir. Olgiim sirasinda ii¢ adet elektrot kullanilmistir. Pozitif
elektrot alina, negatif elektrod ol¢iim yapilan kulaga, toprak elektrod ise karsi
kulaga yerlestirilmistir. 11.1 rate’de 99 dBnHL klik uyaran olglim parametresi

kullanilmustir.

3.5 Tedavi

Hastalarin almis olduklar1 tedaviler belirlenerek herhangi bir tedavi
almayanlar, isitme cihazi kullananlar ve medikal tedavi alanlar saptanmustir.
Cerrahi girisim uygulanan hastalar tespit edilmistir. Cerrahi girisimler, eksploratris
timpanotomi, koklear implantasyon, beyin sap1 implantasyonu olarak siniflanmistir.
Koklear implantasyon yapilmasina ragmen fayda gérmeyip daha sonra beyin sapi

implantasyonu uygulanan hastalar saptanmistir.

3.6 Istatistiksel Degerlendirme

Calisma sonuglar1 SPSS 21.0 for Windows yazilimi kullanilarak
degerlendirilmistir. Tanimlayici istatistiklerde niteliksel verilerde frekans, yiizde,
niceliksel verilerde ise ortalama, standart sapma, maksimum ve minimum
parametreleri kullanilmistir. Calismamizda niceliksel degiskenler olan yas, IAK
uzunluk ve genislik, yapilan normallik testinde Kolmogrov Smirnov varsayimina
gore normal dagilim gdstermemektedir (p<0.05) . Bu nedenle calisma ve kontrol
grubunun yas ortalamalarini karsilastirmak i¢in non-parametrik hipotez testlerinden
Mann Whitney U testi kullanilmistir. Koklear apertiirii atretik, stenotik olanlar ile
kontrol grubunun IAK uzunluk, genislik ve KA c¢aplarinin ortalamalarini
karsilagtirmak amaciyla non-parametrik bir test olan Kruskal-Wallis varyans analizi
testi kullanilmistir. Koklear apertiir durumuna gore koklear anomali tipleri, SSK

durumu, koklear sinir durumu, anotomik olusum bdlgesi dagilimlart ve diger
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parametreler arasinda anlamli bir iligki olup olmadigini test etmek i¢in Cok Gozli
Ki-Kare testi ve 2x2 Fisher kesin Ki-kare testi kullanilmustir.

Istatistiksel ~anlamlilik  diizeyi olarak p<0.05 kabul edilmistir.



17

BULGULAR

Calismanin kontrol grubunda kokleasi normal olan ve koklear apertiir veya
internal akustik kanal stenozu bulunmayan 36 katilimci (72 kulak) , g¢alisma
grubunda ise kokleas: normal veya anomalisi olan fakat KA stenozu bulunan 38
hasta (59 kulak) bulunmaktadir. Calisma grubunun yas araligi 1-19 olup, ortalamasi
4.65 £+ 4.26; kontrol grubunun yas araligi ise 1-15 olup, yas ortalamasi 7.75+
3.46’dir. Calisma grubunda 20 kadin (%52.6), 18 (%47.4) erkek hasta mevcut iken
kontrol grubunda 15 kadin, 21 erkek hasta mevcuttur. Caligmada katilimcilarin
yaglart normal dagilim gostermediginden gruplarin yas ortalamalar1 arasinda
anlamli bir fark olup olmadigmni degerlendirmek i¢in Mann Whitney U testi,
cinsiyet dagilimlar1 arasindaki iliskiyi degerlendirmek igin ise 2x2 Ki-kare testi

kullanilmuistir.

Tablo 4.1 Calisma ve kontrol gruplarinin yasa gore dagilimi

Yas min Max Ort
Calisma 1 19 4.65(+4.26)
Kontrol 1 15 7.75(+3.46)

Tablo 4.2 Calisma ve kontrol gruplarinin cinsiyete gore dagilimi

Grup Cinsiyet Say1(N) Yiizde(%)

Calisma Kadin 20 52.6
Erkek 18 47.4

Kontrol Kadin 15 41.7
Erkek 21 58.3

Her koklea ayr1 ayri incelenerek koklear anomaliler, Sennaroglu smiflamasi
esas alinarak gruplanmistir. Koklear apertiirii anomalinin dogas1 geregi bulunmayan
Michel deformitesi, koklear aplazi, ortak kavite ve rudimenter otokist gibi
anomaliye sahip kulaklar ¢alisma grubuna dahiledilmemistir. Kontrol grubundaki

tim koklealar ve anatomik olusumlar normal olarak gézlenmistir. 59 kokleadan
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21’inde KA atretik, 38’inde ise stenotik olarak bulunmustur. Koklear apertiirii
atretik olan 21 kulak, ayr1 bir grup olarak degerlendirmeye alinmistir.

Koklear apertiirii atretik olan 21 kulakta goriilen koklear anomali tiplerine
bakildiginda, 6 kulak ile koklear hipoplazi tip 1 ve 8 kulak ile hipoplazi tip 2
goriilmektedir. 5 kulakta koklear hipoplazi tip 3 goriiliirken, kokleas1 normal olan 2
kulakta izole olarak apertiir atrezisi izlenmistir.

Koklear apertiirii stenotik olarak degerlendirilen 38 kulaktan 12 tanesine
hipoplazi tip 2, 8 tanesine ise hipoplazi tip 3 eslik etmektedir. 5 kulakta ise
hipoplazi tip 1 ve 6 kulakta IP tip 1 goériilmiistiir. KA stenozuna en sik eslik eden
anomali hipoplazi tip 2 olmustur. Bir kulakta da IP tip 2 apertiir stenozu ile birlikte
bulunmustur. 6 hastada ise koklear yapilar normal olarak goriiliirken izole apertiir
stenozu saptanmistir. Tablo 4.3’te gbzlem sayist az oldugundan istatiksel olarak
anlamli bir iligki bulunamamustir (p>0,05).

Sekil 4.1 de izole apertiir stenozu goriilmektedir.

Sekil 4.1 izole apertiir stenozu



Tablo 4.3. Koklear Apertiiriin Durumuna gore Koklear Anomali Tipi Dagilimi

Koklear Apertiir Koklear Anomali Tipi Say1 (N) Yiizde (%)

Izole apertiir atrezisi 2 9.5

Atretik Hipoplazi tip 1 6 28.6
Hipoplazi tip 2 8 38.1

Hipoplazi tip 3 5 23.8

Toplam 21 100
Izole apertiir stenozu 6 15.8

Hipoplazi tip 1 5 13.2

Stenotik Hipoplazi tip 2 12 31.6
Hipoplazi tip 3 8 21.1

IP tip 1 6 15.8

IP tip 2 1 1.7

Toplam 38 100

Cok Gozli Ki Kare Testi p= 0,287
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Tablo 4.4 Calisma Grubunun Koklear Apertiir ve Semisirkiiler Kanal Durumuna

Gore Dagilimi

Koklear apertiir SSK Say1 (n) Yiizde (%)
Aplazik Normal 7 33.3
Hipoplazik 5 28.6
Aplazik 6 23.8
Dilate 3 14.3
Toplam 21 100
Stenotik Normal 13 34.2
Hipoplazik 6 15.8
Aplazik 12 31.6
Dilate 7 18.4
Toplam 38 100
Cok Gozli Ki-Kare Testi p= 0,64

Koklear apertiirii aplazik olan kulaklara bakildiginda 21 kulaktan 7’sinde
normal SSK yapis1 gozlenirken, 6 aplazik, 5 hipoplazik, 3 dilate SSK g6zlenmistir.
Koklear apertiirii stenotik olan gruptaki 38 kulakta SSK dagilimina bakacak
olursak; 13 normal, 12 aplazik, 6 hipoplazik 7 de dilate SSK goriilmiistiir. SSK
dagilimlar agisindan atretik grup ile stenotik grup arasinda istatistiki anlamli iliski

bulunamamastir ¢linkii gézlem sayist azdir (p>0,05) .

Tablo 4.5 Calisma Grubunun Koklear Apertiir ve Koklear Sinire Gore Dagilimi

Koklear Apertiir Koklear Sinir Sayi (n)  Yiizde (%)

Atretik Hipoplazik 4 19
Aplazik 17 81

Toplam 21 100,0

Stenotik Normal 6 15.8

Hipoplazik 8 21.1

Aplazik 24 63.2

Toplam 38 100,0

Cok Gozli Ki-Kare Testi p=0,138
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Koklear apertiirii atretik ve stenotik olanlarin koklear sinir durumuna gore
dagilimlarini karsilastirmak i¢in Cok Gozli Ki-Kare testi kullanilmistir. Atretik ve
stenotik gruplar arasinda koklear sinirin durumu yoniinden istatistiksel olarak

anlamli bir iligki bulunamamisgtir (p>0.05) .
KA atrezisi olan 21 hastadan 17’inde sinir aplazik, 4’tinde ise hipoplazik

olarak izlenmistir. KA stenozu olan 38 kulaktan 24’iinde sinir aplazik, 8’inde

hipoplazik geri kalan 6’sinda ise normal olarak izlenmistir.

Tablo 4.6 Semisirkiiler Kanal Durumuna Gore Koklear Sinirlerin Dagilimi

SSK Koklear Sinir Say1 (n) Yiizde ( %)
Normal Normal 2 10
Hipoplazik 6 30
Aplazik 12 60
Toplam 20 100,0
Anormal Normal 4 10.3
Hipoplazik 6 15.4
Aplazik 29 4.4
Toplam 39 100,0
Cok Gozlii Ki-Kare Testi p=0,410

SSK’lardan aplazik, hipoplazik veya dilate olanlar1 anormal olarak
smiflayacak olursak, 59 kulaktan 39’unda anormal 20’sinde ise normal SSK
goriilmistiir. 39 anormal SSK’dan 35inde (%89.8) sinir aplazik veya hipoplaziktir.
4 kulakta ise SSK anormal olmasina ragmen sinir normaldir.20 normal SSK’dan ise
18’inde (%90) sinir aplazik veya hipoplazik goriilmistiir. Geri kalan 2 kulakta ise
hem SSK hem koklear sinir normaldir.

SSK’s1 normal ve anormal olanlarda koklear sinir dagilimimi karsilagtirmak
icin Cok Gozlii Ki-Kare testi kullanilmustir. Istatistiksel olarak anlamli bir iliski

bulunamamastir (p>0.05) .
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Tablo 4.7 Calisma Grubunun Koklear Apertiir ve Anatomik Olusum Bolgesi

Dagilimi
Koklear Apertiir Anatomik Olusum Bolgesi Say1 (n) Yiizde (%)
Normal 10 47.6
Orta Kulak )
Anomali 11 52.4
) Normal 17 81
ATRETIK D1s Kulak Yolu )
Stenotik 4 19
) o Normal 10 47.6
Fasiyal Sinir
Aberran 11 52.4
Toplam 21 100
Normal 24 63.2
Orta Kulak Anomali 4 10.5
Efiizyon 10 26.3
STENOTIK Normal 36 94.7
Di1s Kulak Yolu )
Stenotik 2 5.3
) . Normal 21 55.3
Fasiyal Sinir
Aberran 17 44.7
Toplam 38 100
Cok Gozli Ki-Kare Testi p=0,000*

*p: Koklear apertiir agisindan orta kulak degerlendirmesine aittir.

KA atrezisi olan 21 kulaktan 11’inde orta kulakta anomali izlenmisken 10°u

normal olarak goriilmistiir. KA stenozu olan 38 kulaktan ise sadece 4’iinde orta

kulak anomalisi eslik etmektedir. Geri kalan 24 orta kulak normal ilen 10 tanesi ise
efiizyon nedeniyle degerlendirilememistir. Koklear apertiir atrezisi olanlarin, orta

kulaklarinda da ek bir anomaliye rastlama olasiliginin stenotik gruba gore daha

fazla oldugu istatistiksel agidan anlamli bulunmustur (p<0.05) .

Fasiyal sinir trasesi degerlendirildiginde, KA atretik olan 21 kulagin 11inde,

KA stenotik olan 38 kulagin ise 17’sinde sinir trasesi aberran olarak izlenmistir.

KA aplazisi olan 21 kulaktan 4’iine, stenozu olan 38 kulaktan ise sadece

2’sine dis kulak yolu stenozu da eslik etmektedir.
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Tablo 4.8 Koklear Sinir Durumuna gore Koklear Anomali Dagilimlar

Koklear Sinir Koklear Anomali Tipi Say1 (n) Yiizde (%)

Izole apertiir stenozu 1 16.7

Hipoplazi tip 1 1 16.7

Normal Hipoplazi tip 2 2 33.3
Hipoplazi tip 3 1 16.7

IPtip1 1 16.7

Toplam 6 100,0
Izole apertiir stenozu 1 8.3

. : Hipoplazi tip 1 2 16.7
Hipoplazik Hipoplazi tip 2 3 25
Hipoplazi tip 3 3 25
IP tip 1 3 25

Toplam 12 100,0
Izole apertiir atrezisi 6 22,0

Hipoplazi tipl 8 19,5

Aplazik Hipoplazi tip 2 15 31,7
Hipoplazi tip 3 9 22,0
IP tip 1 2 4,9
IP tip 2 1 1.7

Toplam 41 100,0

Cok Gozlu Ki-Kare Testi p= 0,872

41 koklear sinir aplazisine en sik eslik eden anomali, 15 kulak ile hipoplazi
tip 2 olmustur. Bu anomaliyi 9 kulak ile hipoplazi tip 3 ve 8 kulak ile hipoplazi tip
1 takip etmistir. 2 kulakta IP tip 1, 1 kulakta ise IP tip 2 izlenmistir. Hipoplazik olan
12 adet sinire eslik eden anomalilere bakildiginda 3’er kokleada hipoplazi tip 2 ve
tip 3, 2 kokleada hipoplazi tip 1, bir koklea ise izole apertiir stenozu goriilmektedir.
Koklear sinir durumlar ile koklear anomali tipleri arasindan istatistiksel olarak

anlamli bir iligki bulunamamastir (p>0,05) .
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Tablo 4.9 Kontrol ve ¢alisma gruplarinda IAK VE KA degerleri

Koklear Apertiir Min Max Ortalama
Atretik IAK genislik 0 4.8 2.30(%1.37)
IAK uzunluk 0 10.8 6.58(+2.80)
Stenotik IAK genislik 0.5 4.7 2.69(+1.24)
IAK uzunluk 1.0 11.6 7.63(+2.60)
KA 0.4 1.5 0.96(+0.43)
Kontrol IAK genislik 2.9 6.0 4.21(£0.79)
IAK uzunluk 6.1 12.9 8.75(%1.65)
KA 1.2 3.2 1.99(+0.36)

Kruskal Wallis Varyans Analizi p degerleri = 0,00*

*: JAK uzunluk ve genisligine ait p degerleridir.

Kontrol grubundaki 72 kulakta da internal akustik kanal, temporal BT de
aksiyel kesitlerde kanalin uzunlugunun tam ortasindan gegen hat esas alinarak
Olgtilmiistiir. Kontrol grubunda minimum boyut 2.9 mm maksimum boyut 6.0 mm
iken ortalama deger 4.21+ 0.79 olarak bulunmustur. KA aplazisi olan kulaklarda
IAK boyutunu élgecek olursak, 0- 4.8 mm (ort.23.27+1.40) araliginda Slciilmiistiir.
KA stenotik olan kulaklarda ise IAK boyutu 0.2-4.7 mm (ort.24.52+1.24)
araliginda dl¢iilmiistiir. Kontrol grubunun IAK genislik ortalamasi calisma
grubundan anlamli olarak daha biiyiiktiir. (p<0,05) .

IAK uzunluklarina bakildiginda calisma grubundaki KA atrezisi olan
kulaklarda minimum deger 0, maximum deger 10,8 mm, ortalama ise 6.58 mm
(£2.80) olarak bulunmustur. Calisma grubundaki KA stenozu olan kulaklarda
minimum deger 1,0 mm maximum deger 11,6 mm iken ortalama 7,63 mm(£2.60)
olarak bulunmustur. Kontrol grubunda minimum 6,1 mm, maximum 12,9 mm iken
ortalama 8.75 mm ( + 1.65) bulunmustur. Kontrol grubunun IAK uzunluk
ortalamasi, ¢alisma grubunun IAK uzunluk ortalamasindan anlamli olarak daha

biiyiiktiir (p<0,05) .
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Tablo 4.10 Internal Akustik Kanala Gére Koklear Anomali Tiplerinin

Dagilimi
Koklear Anomali Tipi Sayi (n)  Yiizde (%)
Izole apertiir atrezisi veya 2 125
stenozu
. Hipoplazi tip 1 6 37,5
Stenotik (IAK<2.0 mm) Hipoplazi tip 2 1 6,3
Hipoplazi tip3 5 31,3
IPtip 1 1 6,3
IP tip 2 1 6.3
Toplam 16 100,0
Izole apertiir atrezisi veya 6 14
stenozu
. Hipoplazi tip 1 5 11.6
Normal (IAK=2.0 mm) i 017 i 2 19 44.2
Hipoplazi tip 3 8 18.6
IP tip 1 5 11.6
Toplam 43 100.0
Cok Gozlii Ki-Kare Testi p=0,023

59 KA atrezisi veya stenozundan 16’sina (%27,1) IAK stenozu da eslik
etmektedir. IAK stenozu olan 16 kulakta en sik goriilen koklea tipleri, 6 kulak ile
hipoplazi tip 1 ve 5 kulak ile hipoplazi tip 3 olmustur. 2 kulakta ise IAK stenozuna
izole apertiir atrezisi veya stenozu eslik etmektedir. 1’er kulakta ise IP tip 1, IP tip 2
ve hipoplazi tip 2 gdzlenmistir. IAK stenozu olan ve olmayan gruplar arasinda

koklear anomali tipleri agisindan anlaml bir iligki bulunmustur (p<0,05) .
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Tablo 4.11 Internal Akustik Kanala gore Koklear Sinir Dagilimlari

Internal Akustik Kanal Koklear Sinir Sayi (n)  Yiizde (%)
Normal 0 0,0
Stenotik (IAK<2.0 mm) Hipoplazik 2 125
Aplazik 14 87.5
Toplam 16 100,0
Normal 6 14.0
Normal (IAK>2.0 mm) Hipoplazik 10 23.3
Aplazik 27 62.8
Toplam 43 100,0
Cok Gozlii Ki-Kare Testi p=0,141

IAK’s1 stenotik olan grup ile normal grup karsilastirildiginda koklear sinir
aplazisi veya hipoplazisi arasindaki iliski istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir
(p>0,05). Bunun nedeninin IAK ¢ap1 2 mm’nin iistiinde olan tiim hastalarda KA’iin
1,5 mm’nin altinda olmas1 diisiiniilmektedir. IAK cap1 normal olan 43 kulaktan
olusan grup icerisinde koklear siniri aplazik olan 27 kulak bulunmaktadir. IAK
stenozu olan 16 kulagin hepsinde koklear sinir aplazik veya hipoplaziktir. IAK 2,0
mm ve Ustiinde olan 43 kulaktan ise 37sinde (%86,04) koklear sinir aplazik veya
hipoplaziktir.

IAK stenozu olan 16 kulakta SSK dagilimlarina bakildiginda; 5 hipoplazik,
4 dilate, 4 normal ve 3 aplazik SSK goriilmiistiir. IAK stenozu olan 16 kulagm
12’°sinde (%75) SSK anomalisi saptanmaistir.

Tablo 4.12 Internal Akustik Kanal Stenozu Olan Kulaklarda Semisirkiiler Kanal

Dagilimlari

Semisirkiiler Kanal Say1(N) Yiizde(%)
Normal 4 25
Hipoplazik 5 31.3
Aplazik 3 18.8
Dilate 4 25
Toplam 16 100
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IAK 2 mm’ nin altinda olan 16 kulaktan olusan grupta ortalama KA ¢api
0.36 mm (£ 0.50 ) olarak bulunmustur.

KA 1,5 mm ve alt1 olan 39 ¢alisma hastasinin 29 ‘unde diger kulakta da KA
1,5 mm veya altindadir. 10 hastada ise KA atrezi veya stenozu unilateraldir.
Unilateral atrezi veya stenoz goriilen hastalarin diger kulaklarina bakildiginda; 3
kulakta hipoplazi tip 3, 2 kulakta hipoplazi tip 2, 2 kulakta koklear aplazi, 1’er
kulakta ise ortak kavite, IP tip 1 ve hipoplazi tip 1 goriilmistiir.

Tablo 4.13 Unilateral koklear apertiir atrezisi veya stenozu olan hastalarda karsi

kulaktaki koklear anomalilerin dagilim1

Kars1 kulaktaki anomali tipi | Say1(N) | Yiizde(%)
Hipoplazi tip 1 1 10
Hipoplazi tip 2 2 20
Hipoplazi tip 3 3 30

IP tip 1 1 10

Ortak kavite 1 10
Koklear aplazi 2 20
Toplam 10 100

KA 1,5 mm ve altinda olan 59 kulaktan 24iinde (%40,6) kars1 kulakta da
KA 1.5 mm ve altinda Sl¢iilmiistiir. Sag KA atrezisi olan 14 hastanin 7sinde sol
KAde atretiktir. Kontrol grubundaki 72 kulakta da koklear apertiir temporal BT de
aksiyel kesitlerde midmodiolar seviyede 6l¢iilmiistiir. Kontrol grubunda minimum
boyut 1,2 mm, maksimum boyut 3,2 mm iken ortalama 1.99+0.36 mm olarak
bulunmustur. Koklear apertiir ve internal akustik kanal stenozunun 8.sinir
hipoplazisi veya aplazisinde bir etken olabilecegi agik¢a goriilmektedir.

Calisma grubundaki 39 hastadan 31° ine OAE testi uygulanmis ve 9’unda
bilateral OAE pozitif saptanmistir. OAE pozitif saptanan 9 hastada ABR yaniti
alinamamustir. 29 hastaya ise ABR yapilmis ve 29°unda klik uyaranda 99 dBnHL
uyaran siddetinde V. dalga bilateral elde edilememistir. Yas1 biiyiik oldugu igin
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odyograma uyum saglayabilecek hastalara ise odyogram yapilmistir. Odyogram
yapilabilen hastalara ek olarak OAE yapilmamistir. Odyogram yapilabilmis olan 8
hastanin 7sinde SNIK tek tarafli olarak gdzlenmistir.

Tablo 4.14 Calisma Grubunun Ek Hastaliklara Gore Dagilim1

Ek Hastalik Say1 (n) Yiizde (%)
Yok 20 46
Goldenhar Sendromu 3 6.97
CHARGE 2 4.65
Yarik damak dudak 3 6.97
Waardenburg 1 2.32
Motor-mental retardasyon 3 6.97
Santral sinir sistemi anomalileri 3 6.97
Kardiyovaskiiler sistem anomalileri 2 4.65
Konjenital Megakolon 1 2.32
Endokrin bozukluklar 2 4.65
Sasilik 1 2.32
Trakeodzefageal fistiil 1 2.32
Toplam 43 100

KA stenozuna en sik eslik eden sistemik anomalileri inceleyecek olursak, 37
hastanin 3iinde Goldenhar Sendromu, 2sinde CHARGE asosiasyonu gibi ek
sendromlar goriilmiistiir. 2’ser hastada ise yarik damak dudak, motor mental
retardasyon, santral sinir sistemi (SSS) anomalileri gozlenmistir. Kardiyovaskiiler
anomaliler, Konjenital megakolon, Waardenburg sendromu, adrenal yetmezlik,
sasilik ve trakeodzefageal fistiil (TOF) birer hasta ile diger goriilen anomalilerdir.
Bir hastada ise KVS anomalisi, yarik damak dudak ve hipotiroidi ile seyreden

multipl anomali bulunmustur.
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Tablo 4.15 Calisma Grubunun Miidahale ve Tedavilerine Gére Dagilim1

Tedavi Say1 (n) Yiizde (%)
Izlem 8 21.6
Isitme Cihazi 2 54
Explorasyon 3 8.1

Kl 11 29.7

ABI 10 27.0

Once K1 sonra ABI 1 2.7

Ani Isitme Kayb1 Tedavisi 3 8.1
Toplam 38 100

Hastalara uygulanan tedavi dagilimina bakildiginda 11 hastaya KI, 10
hastaya ABI yapildig1 goriilmektedir. Bir hastaya saga KI uygulanmis fakat fayda
gormediginden daha sonra sola ABI yapilmistir. Bu hastada sag KA 1.1 mm, sol ise
1.2 mm olup stenotiktir. Herhangi bir tedavi uygulanmayan 8 hastadan Sinde isitme
kaybi ileri yasta saptandigindan KI veya ABI uygulanamamustir. 3 hastada ise
isitme kayb tek tarafli oldugundan cerrahi uygulanamamastir.

Ozellikle tek tarafli SNIK ile takip edilen hastalarda diger kulaktaki KA
stenozuna bagli ilerleyen yillarda AIK gelistigi ve hastalarin bilateral SNIK tablosu
ile bagvurduklari dikkat ¢cekmistir. Erken cocukluk caginda tek tarafli SNIK aile
tarafindan fark edilmemekte ve ilerleyen yillarda diger kulakta AIK gelistiginde

semptom vermektedir. Bu hastalar AIK tedavisine cevap vermemektedirler.
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TARTISMA

Konjenital ileri derecede SNIK, 1000 canli dogumdan birinde goriilmekte
ve bu hastalarin yaklasik %350’sinin etiyolojisinin genetik bir nedeni oldugu
distiniilmektedir (1, 2) .

1791 yilinda Mondini’nin tanimlamasindan bu yana temporal kemik
anomalilerinin konjenital SNIK nedeni oldugu bilinmektedir. Fakat cogu konjenital
SNIK vakasinda esas patolojinin, konvansiyonel radyolojik metodlar ile tespit
edilemeyen membrandz labirentte oldugu diisiiniilmektedir (3) .

Isitme kaybi ile basvuran hastalarda ve ozellikle koklear implant
adaylarinda temporal BT ilk asama goriintiileme yontemidir. SNIK hastalarinda
kokleanin yapisi, IAK ve KA boyutu 8. sinir hipoplazisini éngérmede yardimci
olabilir. BT sayesinde komplet labirintin aplazi, ortak kavite, koklear
aplazi/hipoplazi ve inkomplet partisyon gibi konjenital koklear malformasyonlar
taninabilir. Yiiksek rezoliisyonlu tekniklerin de gelismesi ile daha Once
tanimlanamayan genis vestibiiler akuaduktus, dar ve genis IAK ve KA stenozu
tanimlanmaya baglamistir.

Gorilintlilemedeki bu gelismeler sadece tanisal bilgiye ulasmaktan ziyade
klinisyenlere genetik konsiiltasyon istenecek hastalar agisindan da yol gostermis ve
SNIK tedavisinin daha etkin yapilabilmesine vesile olmustur.

IAK’dan 8.sinir ile birlikte fasiyal sinir ve baziler arterin internal akustik
dali geger. IAK darligmin genellikle, hipoplastik ve aplastik 8.siniri isaret ettigi
diisiiniliir. Fakat normal genislikte bir IAK’da sinir lifleri goriilmeyebilecegi gibi,
dar bir kanalda da sinir olabilir. Bunun igin 6zellikle KI aday: hastalarda 8. sinirin
durumunu 6ngdrmek igin temporal BT de IAK ¢apmimn yam sira 6lgiilebilecek
ikinci bir  parametre gereklidir. IAK tek basma koklear sinir aplazisi veya
hipoplazisini belirtmede her zaman bagarili olmayabilir.

IAK’ 1 normal ¢ap1, 2 ile 8 mm arasinda degismektedir. Giincel literatiire
gore 2 mm ve altindaki IAK cap1, stenotik olarak kabul edilmektedir (9,14,15) .
IAK uzunlugu da dlgiilebilecek baska bir parametredir. IAK uzunlugu ise normal
kulaklarda 15-20 mm arasinda kabul edilmektedir .IAK boyutunu saptamak igin

BT, i¢inde sinir olup olmadigini saptamak icin ise MRG 0Onerilen tetkiklerdir.
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KA stenozu ile IAK stenozu arasindaki iliski daha once de ortaya
konmustur. (10) IAK stenozu olan kulaklarda KA boyutu 8. sinir varliginin
arastirilmasi icin giivenilir bir belirteg gibi goriinmektedir.

Calisma grubumuzda IAK capi, minimum 0 mm maximum 4.8 mm
ortalama ise 2.37+1.40 mm olarak bulunmustur. IAK ¢ap1 2 mm’nin altinda olan
caligma grubu hastalarimizin tiimiinde koklear sinir aplazik veya hipoplaziktir. Bu
da KA capinin, IAK capma ek olarak koklear sinirin durumunu degerlendirmede
faydal1 bir parametre olabilecegini gostermektedir.

Bu ¢alismadaki vakalarin patofizyolojisini anlamak icin oncelikle i¢ kulagin
normal embriyolojisi hakkinda fikir sahibi olmak gerekir. I¢ kulak ve IAK’nin
embriyogenezi farklidir. ¢ kulak yapilar1 otik plakoddan gelisirken IAK, 7 ve 8.
kranial sinirleri gevreleyen mezodermin osifikasyonu sonucu olusur. Konjenital
IAK stenozunun etiyolojisinin 8. sinir aplazisi veya hipoplazisine ikincil oldugu
diisiiniilmektedir. Gestasyonun 22. giiniinde otik plakodda bir kalinlagma olarak
isitsel organlar belirir. Ektodermden gelisen bu otik plakod daha sonra otokiste
dontisiir. 8. sinirin embriyonik koklea ve vestibiiliin uyarimi ile gelistigi diisliniiliir.
Siniri ¢evreleyen mezoderm once kikirdaga daha sonra da kemige doniiserek 8.
haftada, ayn1 zamanda fasiyal siniri de saran IAK’ 1 olusturur (1,7,9,15) . IAK
stenozu ve 8. sinir hipoplazisi ve aplazisi arasindaki iligkiyi agiklayan iki teori
bulunmaktadir. ilki kemik stenozun once olusarak 8. sinirin olusmasin1 mekanik
sikistirma ile engelledigi yoniindedir. Fakat cogu IAK stenozu olan hastada ayni
kanaldan gegmekte olan fasiyal sinir fonksiyonlarinin salim olarak izlenmesi bu
teoriyi zayiflatmaktadir (16,17) .Ikinci teoride ise IAK stenozunun 8. sinirdeki
gelisim bozukluguna ikincil oldugu dasiiniilmektedir. Labirentteki anormallige
bagli olarak noral biiylime faktorlerinin siniri uyaramamasi sonucu aplazi veya
hipoplazi olusur (18) .

Calismadaki 53 koklear sinir aplazisi veya hipoplazisine en sik eslik eden
anomali 40 kulak ile koklea hipoplazisi olmustur. Bu bulgu normal bir koklea
varliginda yeterli noral biliyiime faktorii salgilanmasi ve bu faktorlerin sinir
gelisimini uyarmasi diistincesini destekler niteliktedir. Hipoplazik bir koklea yeterli
miktarda biliylime faktorii tiretemediginden sinir gelisimi de bu durumdan olumsuz
etkilenmekte ve aplazik veya hipoplazik koklear sinire stenotik bir IAK ve KA eslik
etmektedir (18,19) . Fatterpekar ve arkadaslar1 da (11) anormal 8. sinirin

membrandz labirentteki anomaliye bagli olarak noral biiyiime faktorlerinin
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salgilanamamasina sekonder aplazik veya hipolazik kaldigini belirterek, bunun da
KA 1in stenotik gelisimine yol agtigin1 savunmuslardir. Calismamizda KA atrezisi
veya stenozu ile IAK stenozuna en sik eslik eden anomali hipoplazik kokleadur.
Bizim bulgularimiz da Fatterpekar ve arkadaglarinin ¢alismasin1  destekler
niteliktedir.

Normal tily hiicresi gelisimi sinirsel inervasyon yoklugunda da
tamamlanabilir (20) . Fakat spiral ganglion hiicreleri ve i¢ kulagin inervasyonu tiiy
hiicrelerinin salgiladigi norotropik faktorlere baghidir. Koklear sinir yoklugunda da
normal bir koklea gelisebilmektedir. Calismadaki koklear sinir aplazisi olan 41
kulaktan 9’unda normal koklea yapis1 goriilmesi de bu varsayimi desteklemektedir.

Adunka ve arkadaslarinin (21) ¢aligmasinda 8.sinir aplazisi olan hastalarin
%56’sinda normal IAK boyutu ve %42’ sinde normal kokleovestibiiler anatomi
goriilmiistiir. Calismalarinda IAK’ 1 stenotik olan 2 hastada ve koklear siniri aplazik
olan 6 hastada normal koklea yapis1 goriilmiistiir. Normal koklea ve TAK 8.sinirin
de normal oldugu anlamma gelmez. Bu yiizden SNIK olan ¢ocuklar mutlaka MRG
ve tanisal odyolojik tektiler ile de arastirilmalidir. Ki aday1 olan hastalarda temporal
BT’nin yaninda yapilabiliyor ise MRG de yapilmasini 6nermekteyiz.

Buchman ve arkadaslarinin (22) 2006 yilinda yaptigi bir ¢alismada, isitsel
noropati saptanan hastalar MRG ile tarandiginda %]18inde 8.sinirin aplazik oldugu
gorlilmiistiir. 8.sinir aplazisi olan kulaklarin %70’inde negatif ABR’ye ragmen
koklear mikrofoni saptanmistir. Bu da 8.sinir olmamasina ragmen tiiyli hiicrelerin
fonksiyon gosterebilecegini ispatlamistir. Bu bulgudan yola ¢ikarak koklear sinir
yoklugunda da OAE testinin pozitif olabilecegini diisiinebiliriz. Calisma
grubundaki dokuz hastada OAE pozitif olmasmna ragmen ABR’de yanit
alinamamustir.

Normal IAK gelisiminin kanal igindeki sinirlerin tam gelisimine ve kanalin
sinir ¢evresindeki osifikasyona bagli oldugu teorisini dogru kabul edecek olursak,
IAK boyutu bize sinir kayb1 veya dejenerasyonun ne zaman olustugunu gosterebilir
(23) . 8. sinir aplazisinin IAK stenozu ile birlikte seyrettigi olgularda, gelisimin en
erken basamaklarindan itibaren ndrotropik faktorlerin  eksik  oldugunu
soyleyebiliriz. IAK boyutunun normal oldugu, fakat 8. sinirin gozlenemedigi
durumlarda ise IAK osifikasyonu tamamlandiktan sonra dejenerasyon sonucu sinir
defektinin olustugu diisiiniilebilir. IAK osifikasyonu 24. haftada tamamlandig1 igin

dejenerasyonun 24. haftadan sonra oldugu tahmin edilebilir. Fakat bu siiregte rol
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alan genler, ¢evresel faktorler veya perinatal olaylar heniiz aydinlatilabilmis
degildir (1,3,16) . Serimizde koklear apertiir aplazisi veya stenozunun unilateral
oldugu hastalar goriilmiistiir. Bu hastalarin kars1 kulaklar1 incelendiginde de koklear
hipoplazinin sik rastlanan bir anomali oldugu saptanmistir. Bu durumda gelisimsel
stirecleri etkileyen genetik bir etiyoloji diistiniilebilir. Fakat ilging olarak, tek
tarafinda anomali veya apertiir stenozu olup diger kulaginda herhangi bir anomali
saptanmayan hastalar da goriilmiistiir. Bu durumun patofizyolojisini aydinlatmak
i¢in ileri arastirmalar gerekmektedir.

Konjenital IAK stenozu ¢ogunlukla diger i¢ kulak anomalileri ile birlikte
seyreder. Ayrica genellikle birlikte dis ve orta kulak anomalileri ile Goldenhar,
Klippel Feil ve Treacher Collins gibi sendromlar goriiliir. Iskelet kas, renal,
kardiyak, néral tiip anomalileri ve yarik damak dudak da IAK stenozu ile birlikte
siklikla goriilebilir (14,17) . Goldenhar Sendromu ya da okulo-aurikulo-vertebral-
spektrum birinci ve ikinci brakiyal arkin gelisim anomalisi sonucu olusan
hemifasiyal mikrosomi, goz, kulak ve vertebra anomalileri ile karakterize bir
sendromdur. Tami igin i¢ kulak anomalisi sarttir. CHARGE asosiasyonu ise
kolobom, kardiyak anomaliler, koanal atrezi, biiylime-gelisme geriligi, genital
hipoplazi ve kulak anomalileri ile giden bir sendromdur. Hastalarimiz iginde en sik
eslik eden sendromlar 3 hasta ile Goldenhar ve 2’ser hasta ile CHARGE
asosiasyonu, yarik damak dudak, SSS anomalileri ve MMR olmustur. Bulgular
literatiir ile uyumludur. CHARGE asosiasyonu hastalarinin ikisinde de koklear
sinirler aplazik bulunmustur. Goldenhar Sendromlu ii¢ hastada da bilateral koklear
sinir aplazisi goriilmiis ve ABI uygulanmistir.

Dar IAK’1 olan hastalarin KI* tan normal hastalara gore daha az fayda
gordiigii ispatlanmustir (24) . Jackler ve Shelton da yazilarinda IAK stenozunun 8.
sinir aplazisi veya hipoplazisine isaret edebilecegini ve bu hastalarin Ki’tan fayda
gormeyecegini belirterek, IAK stenozunun KI kontrendikasyonlar: arasinda yer
almasi gerektigini soylemislerdir (9,25) . Fakat bu yaymlarin tarihine bakildiginda
o tarihlerde heniiz MRG tekniklerinin gelismemis olmasina bagli 8.sinir durumunun
net degerlendirilemedigini diigiinmekteyiz.

Koklear apertiir koklear modiolus ve IAK arasindaki koklear sinir liflerini
tastyan kemik gecis noktas1 olarak tanimlanabilir. Dar KA ile SNIK arasindaki
baglant1, heniiz net aydinlatilabilmis degildir. {lk olarak Fatterpekar ve arkadaslart
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(10) yaptiklar1 ¢alismada, KA stenozunun konjenital SNIK nedeni olabilecegini
gostermislerdir.

2002 yilinda Stjernholm ve Muren (13) 119 temporal kemik istiinde
yaptiklar1 radyolojik calismada, KA 1.4 mm’nin altinda ise hipoplazi olasiliginin
daha fazla oldugunu gostermislerdir.

Henderson ve arkadaslarmin (26) 110 normal temporal kemik iistiinde
yaptiklar1 histopatolojik ¢alismada, ortalama KA boyutu midmodiolar seviyede
2.26 mm=+0.25 mm (min., 1.75 mm, max. 2.81 mm) olarak bulunmustur .

Yi ve arkadaslarinin (27) 51 hasta iistiinde yaptiklar1 retrospektif ¢aligmada,
SNIK olan kulaklarda KA c¢apinin daha dar oldugunu belirtilmistir. Ayn1 zamanda
KA ve IAK stenozu olan olgularda koklea boyutlarinin normalden kiigiik oldugu
One strilmistiir. Normal isitmesi olan kulaklarda KA ortalama boyutu 2.15+0.75
mm, SNIK olan kulaklarda ise 1.21 mm=+0.53 mm olarak bulmuslardir. KA
daraldik¢a isitme diizeyinin de azaldigini gostermisleridir. 51 hastadan 4’{inde KA
atrezisi gormiisler, KA boyutu 1.4 mm’ ‘nin altinda olan 29 hastanin 28’ inde ileri
SNIK saptamislardir. IAK stenozu olan hastalarda KA boyutunun koklear sinirin
durumunu gosterebilecek giivenli bir belirte¢ olduguna dikkat ¢ekmislerdir. KA
stenozu ve SNIK olan hastalarm %]17sinde kokleanin boyutunun da normalden
kiigiik oldugunu saptamislardir. Calismamizda da KA boyutu, 1.5 mm ve altinda
olan 59 kulagin 44’iinde (%74.6 ) koklear hipoplazi bulunmustur. Ozellikle 6ne
¢ikan hipoplazi tipi ise 20 kulak ile hipoplazi tip 2°dir. IAK stenozu olan 16 kulakta
ise en sik goriilen anomali 6 kulakta hipoplazi tip 1, 5 kulakta ise hipoplazi tip 3
olmustur. IAK stenozuna kokleanin da hipoplazisinin eslik ettigi sdylenebilir.

Sternjolm (11) 117 kulak i¢eren ¢alismasinda radyoanatomik olarak KA 1.4
mm’nin altinda olursa, bir diger ¢calismada Miyasaka (12) da 42 kulak igerisinde
KA 1.5mm’nin altinda olursa 8. sinir hipoplazisi veya aplazisi diisliniilmesi
gerektigini belirtmislerdir. Bu serilerde de KA stenozuna siklikla JAK stenozunun
eslik ettigi goriilmiistiir. Bizim ¢alismamizda da KA 1.5 mm veya altinda olan 59
kulaktan sadece 6’sinda normal boyutlarda bir koklear sinir goriilebilmistir.
Calismamizda ve literatiirde de goriildiigii gibi; KA ve IAK, koklear sinirin
durumunu 6ngdrmek ve hastanin ileri tetkik ile tedavi planimi belirlemek i¢in
temporal BT degerlendirilirken 6zellikle dikkat edilmesi gereken iki olusumdur.

Temporal BT’ de normal koklea saptansa bile bu kulakta koklear sinir

aplazik veya hipoplazik olabilir.Calismamizdaki 41 koklear sinir aplazisin 9’unda
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(%21.9) ve 12 koklear sinir hipoplazisinden 1’ine normal koklea yapist eslik

3

etmektedir.Bu hastalardaki anomali’’izole apertiir atrezisi’’ veya ‘’izole apertiir
stenozu’’olarak tanimlanabilir. Bu tanimlamalar ileride yapilacak yeni bir siniflama
igerisinde yer alabilir.

Temporal BT de tanimlanmis herhangi bir koklear anomali saptanmasa bile
Ki planlanan hastalar mutlaka MRG ile de degerlendirilmelidir. izole apertiir
atrezisi veya stenozu varliginda normal bir koklear sinir ile karsilagsma olasilig1
diisiik oldugundan, bu hastalarda sinirin durumunu netlestirmeden Ki yapilmasi
halinde implantasyon sonrasi isitsel rehabilitasyon ve dil gelisimi basarisiz
olacaktir. Diger bir sorun da Ki’ 1n basarisiz olmas: halinde bu hastalarda koklear
sinirin durumunu degerlendirmek icin MRG yapilamayacak olmasidir. Ciinkii Ki
sahibi hastalarda MRG kontrendikedir.

Pagarkar ve arkadaslari (28) 15 hastadan olusan serilerine bilateral ileri
SNIK ve 8.sinir aplazisi veya hipoplazisi olan 25 kulagi dahil etmislerdir. 25
kulaktan 1’inde koklear, 18’inde ise vestibiiler anomali gorerek 8. sinir aplazisi
veya hipoplazisine siklikla kokleovestibiiler anomalilerin de eslik edebilecegine
dikkat ¢cekmislerdir. Bu ¢ocuklarda prelingual ileri SNIK, gecikmis motor mental
gelisim, eslik eden sendromlar ve konjenital malformasyonlarin da daha sik
goriildigiinii saptamislardir. %40 hastada normal koklea yapisina ragmen 8. sinir
aplazisi gérmiisler bunu da koklear yapinin afferent veya efferent inervasyondan
bagimsiz kendi basina gelisebilmesine baglamislardir. Hipoplastik veya aplastik 8.
sinirde IAK boyutunun normal kontrol grubuna goére belirgin sekilde diisiik
oldugunu gostermislerdir. Radyolojik olarak 8.sinir saptanmayan iki hastada ise
hastanin Kl’den fayda gordiigiinii belirterek radyolojik verinin mutlaka
elektrofizyolojik ~ olarak da  desteklenmesi  gerektigini  belirtmislerdir.
Elektrofizyolojik tetkiklerden ABR ve eger uygulanabiliyor ise elektrik ABR
(EABR) yapilmasi bu hasta grubunda koklear sinirin durumunu gostermek i¢in
radyolojiye ek olarak taniya ulagmada biiyiik fayda saglayacaktir.

BT de stenotik IAK saptanip, MRG ile 8. sinir varlig1 goriilse bile bu sinir
fonksiyonel olmayabilir. Diagnostik odyolojik tetkikler ile de bu bulgu mutlaka
desteklenmelidir. 8. sinir aplazisi veya hipoplazisinin tanisi i¢in kullanilabilecek
diger araglar fonksiyonel MRG ve EABR yontemleridir. Bu iki yontem de pahali,

invazif ve az merkezde kullanilabilen yéntemlerdir. EABR’ nin hastanin KI
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cerrahisinden fayda goriip gormeyecegini gostermede oldukca yardimeir bir
tetkiktir. Ileride daha yaygin ¢aligma ve kullanim alan1 bulacagim diisiinmekteyiz.

Masuda ve arkadaslariin (29) 69 hastadan olusan serisinde 32 hastada KA
stenozu saptanmis ve bu 32 hastanin 16’sinda KA stenozuna IAK stenozunun da
eslik ettigi gosterilerek iki antite arasinda anlamli bir iliski olabilecegi
gosterilmistir. Calismanuzdaki KA stenozu veya atrezisine eslik eden IAK stenozu
da olan 16 kulaktan hi¢brinde koklear sinir normal olarak goriilememistir. 16
kulaktan 14’iinde koklear sinir aplazik, diger ikisinde ise hipoplaziktir.

Ki aday1 hastalarda otologlar, temporal BT ile i¢ kulak yapilarini
degerlendirmekten ¢ekinmemelidir. 8. sinir yapisinin ve durumunun anlagilmasi
icin de MRG tavsiye edilmektedir. BT kemik yapilari ve es zamanli olarak orta
kulak ile dis kulagin durumunu gosterirken, MRG de yumusak dokular1 gostermede
daha basarilidir. BT temporal kemik patolojisi ve fasiyal sinir anomalileri hakkinda
daha detayl bilgi verirken, MRG ise 8.sinirin durumunu daha ayrintili gosterir.
Literatiirde KI adaylar1 i¢in tavsiye edilen goriintiilleme yontemi sadece BT sadece
MRG veya her ikisinin kombinasyonu seklindedir (30) . BT tek basina 8.sinirin
durumunu gostermekte yetersiz olup MRG ile desteklenmelidir. Bu iki tetkigin KI
adaylarinda birlikte kullanilarak hem patolojinin aydinlatilmasinda hem de taraf
seciminde daha bagarili olunacagini diisiinmekteyiz.

[AK ve 8.sinirin durumunu BT ve MRG yardimu ile tesbit etmek dnemlidir
¢linkii 8.sinir yoklugu KIi igin kesin kontraendikasyondur. IAK stenozu da ¢ogu
yazara gore, stenoz varliginda Ki’nin basarisizhginin gosterilmesi ile gorece
kontrendikasyon kabul edilebilir (31) . Bu durumda ABI bir tedavi segenegi olarak
gdz Oniine almmalidir. Hipoplazik bir koklear sinir varliginda, Ki sonrasinda
hastada yeterli isitsel-sdzel beceri gelisimi olup olmayacagini1 6ngérmek ne yazik ki
zordur. Hipoplazik sinir igin tedavi yontemi ilk asamada KI veya ABI olabilir.
Hasta Ki ¢ den fayda gormedi ise tedavi secenegi olarak ABI giindeme gelecektir.
Bu siirede hasta isitsel-sozel beceri gelisimi i¢in kritik dneme sahip olan bir siireyi
isitsel uyar1 olmadan gegirecektir. Bilateral koklear sinir hipoplazisi olan
hastalarda; sinirin ve i¢ kulagin durumu detayli olarak degerlendirilmelidir. Anomali
ve hipoplazinin daha agir seyrettigi kulaga ABI, daha hafif seyrettigi kulaga ise Ki
yapilmasinin gelecekteki tedavi yaklasimi olacagini diisiinmekteyiz.

Ulkemizde Yenidogan Isitme Taramasi Programinda, Joint Committe on

Infant Hearing (JCIH) 2007 bildirisi esas alinmaktadir. Yenidogan isitme
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taramasinda Transient Otoacoustic Emission (TEOAE) ve Automatic Auditory
Brainstem Response (AABR) testleri kullanilmaktadir. Saglikli yenidoganlarda ilk
basamak tarama testi olarak TEOAE kullanilirken, yenidogan yogun bakim iinitesi
bebeklerinde AABR testi kullaniimaktadir. Ulkemizdeki yenidogan isitme taramasi
protokoliine gore isitme taramasina gelen ve igitme kaybi acisindan risk faktorii
bulunmayan yenidoganlarin isitme taramalart TEOAE testi ile yapilmaktadir. Her
iki kulakta da TEOAE testinden gecen bebeklere testi yapilmamaktadir. TEOAE
testinden ilk degerlendirmede kalan bebekler 2 hafta igerisinde tekrar kontrole
cagirilmaktadir. Eger ikinci degerlendirmesinde de TEOAE’den kalirlarsa, isitme
taramalar1 AABR testi ile yapilmaktadir. Isitme kaybi acisindan risk faktorii
bulunan yenidoganlara ise ilk taramalarinda hem TEOAE hem de AABR testleri
birlikte yapilmaktadir (32,33) . Fizyolojik olarak TEOAE, kokleada bulunan dis
tily hiicrelerinden alinan cevaptir ve dig tily hiicrelerinin normal olup olmadigi
hakkinda 6nemli bilgiler vermektedir. Ancak kokleast normal olup, 8. kraniyal
siniri olmayan bireyler de TEOAE elde edilebilirken, AABR’leri olmamaktadir. Bu
nedenle 8. siniri olmayan bireylerde TEOAE cevaplarinin alinmasi, bizlere
periferik isitmenin normal sinirlarda oldugunu gostermez. Ozellikle tek tarafli 8.
sinir aplazisi olan bebekler, yenidogan isitme taramalarinin sadece TEOAE ile
degerlendirilmelerinden ve ailelerin durumu ge¢ farketmelerinden dolay1 gbzden
kagmaktadir. Erken donemde uygun isitsel rehabilitasyon alamayan bu ¢ocuklarda
ilerleyen donemlerde dil ve lisan problemleri olusabilmektedir. Bu sebeplerden
dolay1 yenidoganlarda periferik isitsel sistemin tiimiiyle degerlendirilebilmesi ve
isitme kaybinin erken teshis edilebilmesi agisindan yenidogan isitme taramalarinin
saglikli bebeklerde sadece TEOAE testi ile degil, hem TEOAE hem de AABR testi
ile yapilmas1 gerekmektedir. TEOAE testinden gecen her bebek, ayirt edilmeksizin
AABR testi ile degerlendirilmelidir. Bu sayede 8. sinir aplazisi olan yenidoganlar,
erken teshis edilebilir ve bu bebeklere erken donemde koklear implantasyon
yapilabilir.

Fasiyal sinir ponstan c¢ikar, serebellopontin kose sisterninde seyrederek
[AK’ya girer. IAK iginde fasiyal sinir 8.sinirden transver bir kemik cikint1 olan
crista falciformis tarafindan ayrilir. Fasiyal sinir [AK nin anterosuperior kadraninda
yer alir. 8.sinire olan yakinligi nedeniyle fasiyal siniri etkileyen lezyonlar 8.sinire

yonelik semptom verebilir (4,5) .
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28 kulakta fasiyal sinirin temporal kemik igindeki seyri anormal olarak
gdzlenmistir. Fakat hicbir hastada IAK ve KA stenozu ile birlikte konjenital fasiyal
paralizi goriilmemistir. Literatiirde az sayida IAK stenozu ve fasiyal paralizi
birlikteligi gosterilmis olsa da (34) bizim serimizde boyle bir bulguya
rastlanmamuistir.

Bilateral labirintin aplazi, koklear aplazi, dar veya aplazik IAK, 8.sinir
yoklugu, KA aplazisi veya bu malformasyonlarin kombinasyonu prelingual total
isitme kaybina yol acan ve Ki ile diizeltilmesi miimkiin olmayan anomalilerdir. Bu
gibi durumlarda ABI endikedir. Bu tip hastalarda isitme kaybi1 prelingual
oldugundan implantasyon yasi ve cerrahiye karar verme siireci kritik Oneme
sahiptir. ABI’'nin pediatrik hastalarda isitsel sozel becerilerin gelisimine olumlu
katkida bulundugu gdsterilmistir (35,36) . Ki’ i kontrendike oldugu, koklear
malformasyonu olan prelingual ¢cocuklarda ABI sonuglari ilk kez Colletti ve ark.
tarafindan sunulmustur (37) . Sennaroglu ve ark. (38) 2009 yilinda, i¢ kulak
anomalisi olan 11 ¢ocukta ABI sonuglarin1 yayinladilar. Alt1 ¢ocugun temel isitsel
fonksiyonlar1 kazandigi, sesleri taniyabildigi ve ayirt edebildigi gézlenmistir. Alici
ve ifade edici dil gelisimlerinin ameliyat sonrasinda, ameliyat 6ncesine gore daha
Iyi oldugu gorilmistiir .

Calismamizda KA 1.5 mm’ nin altinda ise ve IAK 2 mm’ nin altinda ise
koklear sinirin hipoplastik veya aplastik olacagi bulunmustur. Temporal BTde
koklear anomali veya stenotik KA ile IAK gériildiigiinde koklear sinirin durumu
anlasilmadan bu hastalara KI yapilmamali, MRG ve odyolojik testler ile koklear

sinirin yoklugu goriildiigiinde ise ABI tedavide ilk secenek olmalidir.
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SONUC VE ONERILER

1. Calisma grubunda yer alan KA atrezisi veya stenozu olan 59 kulagin 53’{inde
(9%89.8) koklear sinir aplazik veya hipoplaziktir.

2. IAK stenozu ve KA stenozunun birlikte saptandig tiim hastalarda koklear sinir
aplazik veya hipoplaziktir.

3. KA atrezisine %66.6 stenozuna ise %65.7 olarak SSK anomalileri de eslik
eder.

4. KA atrezisi ve stenozuna en sik eslik eden koklear anomaliler koklear
hipoplazilerdir. 21 atretik KA saptanan kulagin 19’unda (%90.4) koklea
hipoplaziktir. Stenotik KA goriilen 38 kulaktan 25’inde(%65.7) koklea
hipoplaziktir.En sik goriilen hipoplazi tipi ise hipoplazi tip 2’dir.

5. KA atrezisi veya stenozu izole olarak da goriilebilir. Normal kokleaya da KA
atrezi veya stenozu eslik edebilir. KA stenozu saptanan 38 kulaktan 6sinda (%.15.8)
KA atrezisi saptanan 21 kulaktan ise 2sinde (% 9.5) koklear anomali
saptanmamuistir.

6. KA stenozuna sistemik anomaliler de eslik edebilir. Calisma grubundaki 39
hastadan 19’ unda (%48.7) ek sistemik hastaliklar da bulunmustur.

7. KA stenozuna eslik eden IAK stenozu da olan 21 kulagin hepsinde koklear
sinir aplazik veya hipoplaziktir. JAK 2 mm ve iistiinde olan 43 kulaktan ise
37’sinde (%86.1) koklear sinir aplazik veya hipoplaziktir.

8. IAK 2 mm’nin, KA ise 1.5 mm’nin altinda ise stenotik kabul edilebilir.

9. IAK ve KA 6lgiimleri birlikte kullanildiginda 8.sinir aplazisi veya hipoplazisini
ongormede oldukg¢a yardimci olabilir

10. Temporal BTde IAK ve KA stenozu saptandiginda ise, bu hastalarda koklear
sinirin durumunu degerlendirmek icin MRG de istenmelidir.

11. Koklear anomali, 6zellikle de hipoplazi varliginda koklear sinirin durumunu
arastirmak i¢cin MRG istenmelidir.

12. Koklear sinir yoklugu gdzden kagirilarak bu hastalara KI uygulanir ise hastalar
cihazdan fayda gdrmeyeceklerdir. Bu hastalara tedavi olarak ABI uygulanmalidur.
13. Kokleas1 normal olup, 8. kraniyal siniri olmayan bireylerde TEOAE cevaplari
varken, AABR’leri olmamaktadir. Bu hastalarin atlanmamasi i¢cin ABR de

yenidogan taramasina eklenmelidir.
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