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Types and Prevalence of Congenital Inner Ear 
Malformations
Objective: The aim of this study was to investigate the types, 
prevalance of congenital inner ear anomalies in a university hospital. 

Material and Method: In this study, congenital inner ear anomalies 
data of a university hospital between 2000 and 2017 were 
retrospectively evaluated. The type of anomaly, ear side, surgical 
intervention and demographic characteristics of the patients were 
analyzed.

Results: The files of 774 patients were checked and the data of 
758 patients (1516 ears) with congenital inner ear anomalies were 
included in the analysis. Cochleo-vestibular anomalies were seen in 
89.29% of the cases. The ratio for only just vestibular, semicircular 
canal, internal acoustic canal or cranial nerve involvement were very 
low. Among the cochleo-vestibular anomalies, the most common type 
of anomaly was incomplete partition and the least common one was 
complete labyrinthine aplasia. The anomalies were mostly bilateral 
(87.62%), and 51.2% of the patients had brainstem or cochlear 
implant.

Conclusion: In this study, epidemiological features of congenital 
inner ear anomalies were presented in terms of the dimensions 
examined. The studies on epidemiological features of congenital inner 
ear anomalies will contribute to the identification and characterization 
of these anomalies.
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ABSTRACT

Amaç: Bu araştırmanın amacı bir üniversite hastanesinde konjenital 
iç kulak anomalilerinin tiplerini, görülme sıklıklarını ve özelliklerini 
incelemektir.

Gereç ve Yöntem: Çalışmada, bir üniversite hastanesinin 2000-2017 
yılları arasında konjenital iç kulak anomalisi tanısı almış bireylere 
ait kayıtları retrospektif olarak incelenmiştir. Anomalinin tipi, hangi 
kulakta bulunduğu, çift kulakta mı tek kulakta mı bulunduğu, cerrahi 
müdahale yapılma durumu ve hastaların demografik özellikleri 
değerlendirilmiştir. 

Bulgular: Araştırma kapsamında 774 bireye ait kayıt incelenmiş 758 
bireyin kaydı (1516 kulak) analize dahil edilmiştir. Kokleo-vestibüler 
anomaliler % 89.29 oranında görülmüş olup, sadece vestibüler, 
sadece semisirküler kanal sadece internal akustik kanal ve sadece 
kranial sinir etkilenimleri çok düşük oranlardadır. Kokleo-vestibüler 
anomalilerden en sık görülen anomali tipi inkomplet partisyonlar ve 
en az görülen anomali tipi komplet labirentin aplazisidir. Anomaliler 
büyük oranda (%87.62) bilateraldir. Hastaların %51.2’sinin beyinsapı 
implantı veya koklear implant uygulandığı görülmüştür.

Sonuç: Bu araştırmada konjenital iç kulak anomalilerinin 
epidemiyolojik özellikleri incelenen boyutlar açısından ortaya 
konmuştur. Konjenital iç kulak anomalilerin epidemiyolojik özellikleri 
ile ilgili yapılacak paylaşımlar bu anomalilerin tanınabilmesine ve 
özelliklerinin anlaşılmasına katkı sağlayacaktır.

Anahtar Kelimeler: Konjenital ı̇ç kulak anomalileri, epidemiyoloji, 
görülme sıklığı
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kombinasyonlarını etkileyebilmektedir (Bartel-Friedrich & 
Wulke, 2007). Dış/orta kulak ve iç kulağın embriyogenezi 
farklı olduğu için konjenital iç kulak anomalileri dış/orta kulak 
malformasyonları olmaksızın da görülebilmektedir (Schwager, 
2007).. Dış/ orta kulak anomalisi olan bir çok hastanın iç kulak 
anomalisinin de olduğu bildirilmektedir (Bartel-Friedrich & 
Wulke, 2007). Farklı odyolojik bulgulara sebep olan iç kulak 

Konjenital kulak anomalileri embriyolojik gelişim sürecinde 
meydana gelen sorunlar sonucu oluşmakta ve konjenital işitme 
kaybı nedenleri arasında yer almaktadır. Embriyolojik gelişim 
sürecinde meydana gelen duraksamalar anomalinin oluştuğu 
bölgeyi belirlemekte, gelişim haftasına bağlı olarak anomalinin 
etkilediği bölge değişiklik göstermektedir. Konjenital kulak 
anomalileri; dış kulağı, orta kulağı, iç kulağı veya bunların 
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anomalileri sıklıkla bebeklik döneminde fark edilmekte ancak 
geniş vestibüler akuadukt gibi bazı malformasyonlar ancak 
ilerleyen yıllarda tespit edilmektedir  (Huang, Zdanski, & 
Castillo, 2012) 

Konjenital iç kulak anomalileri, hafif displaziden komplet 
iç kulak aplazisine kadar farklı formlarda görülebilmektedir 
(Paccola, Fernandes, & Mondelli, 2013). Çok sayıda farklı 
malformasyon bulunmasından dolayı literatürde farklı 
sınıflandırmalar yer almaktadır. İç kulak anomalileri ile ilgili 
literatürde yer alan ilk sınıflandırma Jackler ve diğerlerinin 
(1987) yaptığı sınıflandırmadır ve aynı yazar’ın 1995’te 
yaptığı düzenlemelerle Jackler sınıflaması literatürde yer 
almaktadır (Jackler, 2005). Radyolojik görüntülemelerdeki 
ilerlemeler ve histopatolojik çalışmalar sonucunda Sennaroğlu 
ve Saatçi 2002’de, Sennaroğlu ve diğ.. 2006’da, Sennaroğlu 
ve diğ. 2013’te ve Sennaroğlu ve Bajin 2017’de yayınladıkları 
çalışmalarda iç kulak anomalilerini yeniden sınıflandırmışlar 
(Sennaroglu, Ozkan, & Aslan, 2013; Sennaroglu & Saatci, 
2002; Sennaroglu, Sarac, & Ergin, 2006; Sennaroğlu & Bajin, 
2017). Buna göre iç kulak anomalileri; koklear, vestibüler, 
semisirküler kanal, internal akustik kanal ve vestibülokoklear 
akuadukt malformasyonları olarak belirlenmiş başlıklara göre 
sıralanmaktadır Koklear malformasyon grubunda komplet 
labirentin aplazisi (michel aplazisi), rudimentar otokist, koklear 
aplazi, ortak kavite, kokleanın inkomplet partisyonları (IP-I; IP-
II; IP-III), koklear hipoplaziler (Tip-I; Tip-II; Tip-III; Tip-IV), 
geniş vestibüler akuadukt ve koklear apertür anomalileri alt 
grupları yer almaktadır. 

Bu araştırmada belirli bir zaman diliminde görülen iç kulak 
anomalileri tipleri bu tiplerin; cinsiyete göre bulunma durumu, 
tek taraflı veya çift taraflı bulunma durumu, sağ veya sol kulakta 
bulunma durumu araştırılmıştır. Anomalinin tipi, hangi kulakta 
bulunduğu, çift kulakta mı tek kulakta mı bulunduğu, cerrahi 
müdahale yapılma durumu ve hastaların demografik özellikleri 
değerlendirilmiştir.

GEREÇ VE YÖNTEM
İç kulak anomalileri ile ilgili gerçekleştirilen bu araştırma 
retrospektif bir çalışmadır. Hacettepe Üniversitesi KBB 
Kliniğinde 2000- 2017 yılları arasında iç kulak anomalisi tanısı 
almış hastaların dosyaları retrospektif olarak incelenmiştir. Bu 
inceleme için AYBÜ Etik kurul onayı alınmıştır. Dijital ortamda 
yer 774 bireye ait kayda ulaşılmış hatalı kayıtların tespit edilmesi 
sonucunda 758 bireye ait kayıtlar analize alınmıştır. Bireylerin 
yaşı, cinsiyeti, hangi anomali tipine sahip olduğu, anomalinin 
tek taraflı mı, çift taraflı mı olduğu, sağ kulakta mı sol kulakta 
mı olduğu, cerrahi müdahale yapılıp yapılmadığı bilgilerine 
ulaşılmıştır.

İstatistiksel analiz için frekans ve yüzde değerlerini içeren 
tanımlayıcı istatistiksel yöntemlerden yararlanılmıştır. 

BULGULAR
İç kulak anomalilerinin epidemiyolojisini incelemek amacıyla 
yapılan bu araştırma 758 bireye ait (N=1516 kulak) kayıtlar 
incelenmiştir. Cinsiyet değişkeni incelendiğinde hastaların  
%50.3’sinin (n=381) kız, %45.2’nin (n=343) ise erkek 
olduğu görülmüştür. Kayıtlarda hastaların %4.5 (n=34) 
cinsiyet bilgisinin yer almadığı, bu bireylerin cinsiyet tahmini 
yapılamayacak şekilde her iki cins için ortak kullanılabilecek 
isme sahip olmaları isme sahip olmaları veya yabancı uyruklu 
olmalarından dolayı cinsiyet tespiti de yapılamamıştır.

Veri seti bireylerin yaş özellikleri açısından incelendiğinde 
hastaların doğum tarihi bilgisinin ulaşılabilir olmasına 
rağmen tanı yaşlarının belirnememesi nedeniyle analize dahil 
edilememiştir. 

Değerlendirilen 1516 kulak için anomali çeşitleri incelendiğinde 
kokleo-vestibüler anomali çeşidinin % 89.29 (n=1355) oranında, 
sadece vestibüler anomalilerin %2.5 (n=38) oranında, sadece 
semisirkülee kanal anomalilerinin %0.14 (n=2) oranında, internal 
akustik kanal anomalilerinin % 0.77 (n=11) oranında ve sadece 
kranial sinir anomalilerinin %1,1 (n=16) oranında olduğu 
görülmüştür. Değerlendirilen 1516 kulaktan %5.4’ünün (n=82) 
normal özellikte olduğu görülmüştür. Kayıtların %0.8’inin (n=12) 
boş bırakıldığı dikkat çekmiştir. Anomali çeşitleri, sağ, sol kulakta 
ve toplam görülme durumları bilgisi Tablo 1’de yer almaktadır.

Değerlendirilen 775 bireylerden % 87.62’sinde (n= 679) bilateral, 
%10.71’inde (n=83) ise sadece tek taraflı anomali olduğu 
görülmüştür. Hastaların veri setinde bireylerin %1.67’sinde 
(n=13) sadece tek kulak bilgisi olduğu diğer kulaklarının hangi 
özellikte olduğunun belirtilmediği görülmüştür. Bilateral iç 
kulak anomalisi olan 679 bireylerin %84.53’sinde (n=574) 
bilateral aynı anomali tipinin, %15.47’inde (n=105) iki kulakta 
farklı anomali tipi olduğu görülmüştür. Anomalinin bulunduğu 
taraf bilgisi değerledirildiğinde sağ ve sol kulakta bulunma 
oranları çok benzer değerde olduğu görülmektedir.

Ameliyat olma durumu incelendiğinde hastaların %51.2’sinin 
(388) beyinsapı İmplantı veya Koklear implant ameliyatı olduğu 
% 48.8’inin (370) ameliyat olmadığı görülmüştür. Bunların % 
35.5’inin (269) koklear implant olduğu, %15.7’sinin (119) 
beyinsapı implantı olduğu belirlenmiştir.

TARTIŞMA
İç kulağı etkileyen konjenital bir çok farklı anomali bulunmakta 
ve kemik labirenti etkileyen anomalilerin %20 oranında, 
membranöz labirent anomalilerinin ise %80 oranında olduğu 
bildirilmektedir (Sennaroglu, 2009).  Bu çeşitlilik ve tanılamadaki 
zorluklar nedeniyle literatürde farklı sınıflandırmalar ve farklı 
bulunma sıklığı bilgileri bulunmaktadır (Aldhafeeri & Alsanosi, 
2016). Bu çalışma iç kulak anomalileri ile ilgili dünya çapında 
önemli çalışmaların gerçekleştirildiği bir üniversite hastanesinde 
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gerçekleştirilmiştir. Konjenital iç kulak anomalilerinin kesitsel 
olarak tipleri, cinsiyete göre dağılımı, anomalinin bulunma tarafı 
ve tek taraflı- çift taraflı bulunma durumu ve hastalara uygulanan 
işitsel çözüm çeşitleri analiz edilmiş, iç kulak anomalileri ile 
ilgili epidemiyolojik açıdan önemli bilgiler ortaya konmuştur. 

Konjenital kulak anomalilerinin toplam insidansı yenidoğanlarda 
1:3800’dür (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007). Dış ve orta kulağın 
sendromik ve non-sendromik kulak malformasyonlarının 
görülme sıklığı 1:10000-1:20000 olarak bildirilmektedir 
(Kiefer, 2010). Kokleovestibüler anomalilerin görülme sıklığı 
ise 1:80000’dir (Kiefer, 2010). İç kulak anomalisi radyografik 
olarak tespit edilen bir grup hastanın %76’sında kokleanın, 
%39’unda semisirküler kanalların %32’sinde vestibüler 
akuaduktun da anomali ile ilişkili olduğu bildirilmiştir. Bu 
bildirilen yüzdelerde toplam değerin %100’ü aşıyor olması bazı 
hastalarda birden fazla bölümün etkilenmiş olduğu anlamına 
gelmektedir (Jackler, 2005). Bu araştırmada yukarıdaki 
literatürde bildirilen bulgulara benzer şekilde bir hastada birden 
fazla yapıda bozukluk olabildiği kayıtlarda görülmüştür. 

Konjenital işitme kaybı olan bireylerde iç kulak anomalilerinin 
görülme sıklığı seçim kriterlerine bağlı olarak %2-3 ila %28,4 
arasında değişmektedir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007). 
Buna ek olarak akraba evliği gibi bölgesel faktörler nedeniyle 
de görülme sıklıklarının değişiklik gösterdiği de literatürde 

bildirilmektedir (Sennaroglu, 2009). Joshi ve ark. (2012) ileri-
çok ileri derecede sensörinöral (S/N) işitme kaybı olan hastalarda 
iç kulak anomalisi bulunma sıklığı %15-20 olarak açıklanmıştır 
(Joshi, Navlekar, Kishore, Reddy, & Kumar, 2012). Güncel bir 
çalışmada ise S/N işitme kayıplı bireylerde konjenital iç kulak 
görülme oranı % 21.19 olarak bildirilmiştir (Zhou et al., 2015). 
Koklear implantasyon programında takip edilen 316 hastanın 
iç kulak yapılarını incelendiği diğer bir güncel araştırmada bu 
hastaların %7.5 inde (24 hastada) iç kulak anomalisi olduğu 
belirtilmiştir (Aldhafeeri & Alsanosi, 2016).  Görüldüğü üzere, 
iç kulak anomalilerinin görülme sıklıklarını bildiren çalışmaların 
değerlendirme kriterleri değişiklik göstermektedir. Yaptığımız 
araştırmada belirlediğimiz dönemde tüm değerlendirilen 
konjenital işitme kayıplı hasta sayısına ulaşmak mümkün 
olmadığı için toplam popülasyonda ne oranda iç kulak anomalisi 
görüldüğünü kesin ifadelerle belirtmek mümkün olmamıştır. 
Ayrıca, bu çalışmanın gerçekleştiği hastanede konjenital işitme 
kayıplı çok sayıda hasta takip edilmekte, bu hastalar MR ve 
BT ile değerlendirilerek iç kulak anomalisi olup olmadığı 
belirlenmektedir. Ancak araştırmanın yapıldığı hastane referans 
bir hastane durumunda olduğu için dış merkezlerden de özellikle 
tanılanması zor bir çok olgu buraya yönlendirilmekte. Bu durum 
genel popülasyon içinde anomali sayısının oranının sağlıklı 
bir şekilde belirlenmesine engel olmaktadır. Bahsedilen oranın 
başarıyla ve güvenilir şekilde belirlenmesi için çok merkezli 
çalışmaların planlanması gerekmektedir. 

TABLO 1. Anomali durumları sayılar ve sağ sol kulak bilgisi
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bireyin %84.53’sinde (n= 574) bilateral aynı anomali tipinin 
olduğu, %15.47’inde (n= 105) ise iki kulakta farklı anomali tipi 
olduğu tespit edilmiştir. 

Konjenital kulak anomalilerinin görülme sıklığı cinsiyetlere 
göre de farklılık göstermektedir. Kulak anomalilerinin kadınlara 
oranla erkeklerde daha sık görüldüğü bildirilmektedir (Kiefer, 
2010). İç kulak anomalilerinin epidemiyolojisi incelemek 
amacıyla yapılan bu araştırma 758 bireye ait (N=1516 kulak) 
kayıtlar incelenmiştir. Cinsiyet değişkeni incelendiğinde 
hastaların %50.3’sinin (n=381) kız, %45.2’nin (n=343) ise 
erkek olduğu görülmüştür. Kayıtlarda hastaların %4.5 (n=34) 
cinsiyet bilgisinin yer almadığı, bu bireylerin cinsiyet tahmini 
yapılamayacak şekilde her iki cins için ortak kullanılabilecek 
isme sahip olmaları veya yabancı uyruklu olmalarından dolayı 
cinsiyet tespiti de yapılamamıştır.

Araştırma kapsamında incelenen konjenital iç kulak anomalisi 
olan bireylerin işitmeye yönelik ameliyat olma durumu 
incelendiğinde hastaların %51.2’sinin beyinsapı implantı veya 
koklear implant ameliyatı olduğu buna karşılık hastaların % 
48.8’inin ameliyat olmadığı görülmüştür. Ameliyat olanların 
% 35.5’inin koklear implant, %15.7’sinin beyinsapı implantı 
ameliyatı olduğu belirlenmiştir.

İleri düzey görüntüleme yöntemleri kullanılarak yapılan 
değerlendirmeler anomalinin anatomik etkilerini belirleyerek 
tanı koyma ve çözüm önerileri sunma açısından büyük fayda 
sağlamaktadır. Oysa işitme kaybı şüphesi olan her hastaya iç 
kulak görüntülemesinde önemli yöntemler olan BT ve/veya 
MR görüntüleme istenmemektedir. Diğer taraftan, odyolojik 
değerlendirme sonuçları iç kulak anomalileri ile ilgili önemli 
ipuçları verebilmektedir. Klinisyenin hasta takibinde bu bilgiyi 
göz önüne alarak takip yapması yanlış tanı ya da geç müdahaleye 
yol açılmaması açısından çok değerlidir. Bu araştırmada 
belirli bir zaman diliminde görülen iç kulak anomalilerinin 
tipi, hangi kulakta bulunduğu, çift kulakta mı tek kulakta mı 
bulunduğu, cerrahi müdahale yapılma durumu ve hastaların 
demografik özellikleri değerlendirilmiş, epidemiyolojik veriler 
ortaya konulmuştur. Membranöz yapılardaki bozulmaları 
değerlendirecek çalışmalar bu alana katkı sağlayacaktır. 

SONUÇ
Bu araştırmada iç kulak anomalilerinin tiplerine göre dağılımı, 
cinsiyete göre dağılımı, anomalinin bulunma tarafı ve tek taraflı-
çift taraflı bulunma durumu analiz edilmiş, böylece iç kulak 
anomalilerinin epidemiyolojik özellikleri incelenen boyutlar 
açısından ortaya konmuştur. Konjenital sensörinöral işitme 
kayıplarının etiyolojisinde önemli bir yer tutan konjenital iç 
kulak anomalilerinin değerlendirilebilmesi; tedavi planı için 
büyük önem taşımaktadır. Konjenital iç kulak anomalilerin 
epidemiyolojik özellikleri ile ilgili yapılacak paylaşımlar bu 
anomalilerin tanınabilmesine ve özelliklerinin anlaşılmasına 
katkı sağlayacaktır.

Aldhafeeri ve Alsanosi (2016) yaptıkları araştırmada koklear 
implantasyon programında takip edilen 316 hastanın %7.5 inde 
(24 hastada) iç kulak anomalisi olduğunu tespit etmişlerdir. Bu iç 
kulak anomalisi olan 24 hastanın 8’inde (%33.3) geniş vestibüler 
akuadukt, 8’inde (%33.3) semisirküler kanal displazisi, 7 
(%29.1) klasik Mondini deformitesi, ve 1’inde (%4.1) koklear 
hipoplazi olduğunu bildirmişlerdir (Aldhafeeri & Alsanosi, 
2016). Çalışmamızda bulguların daha net sunulabilmesi amacıyla 
belirlenen kriterlere göre; iç kulak anomalisi olduğu için 
değerlendirilmeye alınan 1516 kulaktan %89.29’unda kokleo-
vestibüler, %2.5’inin vestibüler, %0.14’ünün semisirküler 
kanal, %0.77’inin internal akustik kanal, %1,1’inin kranial 
sinir malformasyonu olduğu görülmüştür. Burada daha önce 
bildirildiği üzere en sık görülen anomali çeşitlerinin ve görülme 
sıklıklarının farklılık gösterebileceği dikkat çekmektedir 
(Aldhafeeri & Alsanosi, 2016). 

Literatürde koklear malformasyonlara kıyasla semisirküler 
kanal ve iç kulak akuaduktal malformasyonları ile ilgili, çok 
daha az çalışma yer almaktadır. İç kulağın kemik labirintin 
malformasyonları tüm konjenital S/N işitme kaybı olan hastaların 
%20’sini oluşturmaktadır. Geri kalan %80’lik kısmında kemik 
labirentin normal olup, patoloji membranöz yapılarda ve 
hücresel düzeydedir (Sennaroglu, 2009). Bilateral çok ileri 
derecede S/N işitme kayıplı bir çok çocuk, radyografik olarak 
normal iç kulak görüntüsüne sahip olduğu için, membranöz 
labirent anomalilerinin daha baskın olduğu düşünülmektedir 
(Jackler, 2005). Görüntüleme yöntemlerinin sınırlılıkları 
sebebiyle (Flexer, 2008) farklı membranöz malformasyonların 
belirlenmesi ve sıklığını tahmin etmek mümkün olmamaktadır. 
Bu araştırmada hastaların bilgisayarlı tomografi (BT) ve manyetik 
rezonans (MR) görüntüleme sonuçları birlikte değerlendirilerek 
tanıları konulmuştur. Yukarıda bahsedilen zorluk nedeniyle 
kullanılan bu değerlendirme araçları membranöz bozukluklarını 
ortaya koyamamıştır. Sensörinöral işitme kayıplı bireylerde 
membranöz yapıları değerlendirmek üzere tasarlanacak 
araştırmalar bu alana çok önemli katkı sağlayacaktır.

Konjenital kulak anomalileri tek taraflı görülebilmektedir. 
Literatürde kulak anomalilerinin sadece %15-20’sinin çift taraflı 
olduğu belirtilmektedir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007). 
Konjenital kulak anomalileri toplamda sol kulağa kıyasla, sağ 
kulakta daha sık görülmektedir (Kiefer, 2010). Dış ve orta kulak 
malformasyonlarının sağ tarafı etkileme oranları %58- 61 olarak 
belirtilmektedir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007). İç kulak 
anomalilerinin dış ve orta kulak anomalileri gibi tek taraflı veya 
çift taraflı olabildiğini gösteren bir çok çalışma bulunmaktadır 
(Sennaroglu & Saatci, 2002; Swartz & Faerber, 1985). Bu 
araştırma kapsamında değerlendirilen 775 bireyde konjenital 
iç kulak anomalisinin % 87.62 oranında (n= 679) bilateral, % 
10.71 oranında (n=83) ise sadece tek taraflı olduğu görülmüştür. 
Hastaların veri setinde bireylerin % 1.67’sinde (n=13) sadece tek 
kulak bilgisi olduğu diğer kulaklarının hangi özellikte olduğunun 
belirtilmediği görülmüştür. Bilateral iç kulak anomalisi olan 679 
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