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Siiperiyor semisirkiiler kanal dehissans1 sendromu:
U¢ olgu sunumu

Superior semicircular canal dehiscence syndrome: report of three cases
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Saperiyor semisirkiiler kanal dehissansi sendromu
yeni tanimlanmis ve nadir izlenen bir hastaliktir.
Hastalik yiksek ses ve basingla ortaya ¢ikan vertigo
ve nistagmusla kendini gésterir. Yiksek sesle ortaya
¢ikan vertigo ve nistagmusa Tullio fenomeni, basing-
la ortaya cikan nistagmusa ise Hennebert belirti-
si denmektedir. Yiksek ¢oézunurlikli bilgisayarl
tomografide slperiyor semisirkiiler kanalda kemik
defektinin gbsterilmesi ile kesin tani konur.

Anahtar Sézcikler: Kemik defekt; posteriyor semisirkller
kanal; sensérindral isitme kaybi; slperiyor semisirkiler
kanal.

Superior semicircular canal dehiscence syndrome is
a newly defined and rare disease. The disease shows
itself with vertigo and nystagmus induced by loud noise
and pressure. Vertigo and nystagmus induced by loud
noise is named as Tullio's phenomenon and nystagmus
induced by pressure is named as Hennebert’s sign.
The definitive diagnosis is made by the demonstration
of bone defect in superior semicircular channel with
high-resolution computed tomography.

Key Words: Bony defect; posterior semicircular canal;

sensorineural hearing loss; superior semicircular
canal.

Stiperiyor semisirkiiler kanal dehissans sendro-
mu (SSKDS) yakin zamanda tanimlanmis, tempo-
ral kemigin nadir goriilen anomalilerinden biridir.
[k kez 1998'de Minor ve ark.! tarafindan tanimlan-
mustir. Sendrom yiiksek sesle ve basingla olusan,
vertigo veya nistagmus ile kendini gosterebildigi
gibi iletim tipi isitme kayb1 (ITIK), pulsatil tinnitus
gibi belirtilerle de izlenebilir. Temporal kemik bil-
gisayarli tomografi (BT)'de, stiperiyor semisirkiiler
kanal (SSK)da, kemik defektinin gosterilmesi ile
tan1 konulur. Dehissans, en sik SSK'da izlenmekle
birlikte, lateral ve posteriyor semisirkiiler kanalda
da daha az siklikla goriilebilir. Etyolojisinde, kemik
ossifikasyon stirecindeki bozukluk kemik catida

incelmeye; travma ve erozif olaylar ise dehissansin
olusumuna neden olmaktadir. Semptomlar1 agir
olan olgularda en iyi tedavi yontemi, defektin cer-
rahi olarak kapatilmasidir.

OLGU SUNUMU

Olgu 1- Elli bir yasinda erkek hasta her iki
kulakta dolgunluk, isitme azlig1 ve ¢inlama, ytiik-
sek sesli ortamda olan bas donmesi yakinmalari
ile kulak burun bogaz (KBB) klinigine bagvurdu.
Hasta kendi sesini kulaginda hissetme, ytiriir-
ken ve kosarken ayak sesini duymada zorlanma
semptomlar: oldugunu belirtti. Hastanin hap-
sirdiginda ve Oksiirdiigiinde ossilopsisi vardi.
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Sekil 1. (a) Temporal kemik bilgisayarli tomografide Stenvers ve (b) Poschl transvers planlarda alinan kesitlerde, semisirkiiler

kanal kemik ¢atida, genis defekt izlenmektedir.

Hastanin 6ykiistinden her iki kulaginda da 15 y1l-
dir igitme azlig1 ve ¢inlama yakinmalar1 oldugu,
alt1 yildir bas donmesi yakinmasi oldugu, 2006
yilinda dis merkezde sol timpanoplasti ameli-
yat1 gecirdigi ve uzun zamandir sol kulaginda
isitme cihazi kullandig1, uzun zaman once kafa
travmasi Oyktisii oldugu ancak belirli bagka bir
hastaligi olmadig1 6grenildi. Hastanin Frenzel
gozliigl altinda yapilan muayenesinde dis kulak
yoluna pnoémotik otoskopla pozitif basing uygu-
landiginda, 250-2000 Hz araliginda 100-110 dB
normal igitme seviyesinde verilen seste ve val-
salva manevrasinda da nistagmus saptanmadu.
Stapes refleksi iki tarafli alinamadi. Yapilan oto-
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lojik muayenede sag timpanik membran (TM)'da
santral 2x3 mm perforasyon vardi, soldaki greft
ise saglamd1. Weber sola lateralize, Rinne (R-/L+).
Odyometride, solda saf ses ortalamasi (SSO) 55
dB idi ve sensorinoral isitme kayb1 (SNIK), sagda
ise total isitme kaybi1 vardi. Hastanin BT ceki-
mi Toshiba Aqulion 64 multidedektor (Toshiba,
Tokyo, Japan) BT cihaz: ile yapildi. Kesit kalinlig
0.5 mm olarak alindi. Degerlendirme is istasyo-
nunda yapildi. Degerlendirme sonucu, Stenvers
(sekil 1a) ve Poschl transvers (sekil 1b) planlarin-
da iki tarafli SSK kemik ¢atida genis defekt izlen-
di. Ayrica ti¢ boyutlu goriintiilerde (3 dimention)
her iki SSK'da kemik defekleri gosterildi (sekil 2).
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Sekil 2. Cokkesitli bilgisayarli tomografi gekimi sonrast ti¢ boyutlu goriintiide, iki tamﬂz siiperiyor semisirkiiler kanalda defekte

bagl yarik seklinde goriiniim (oklar).
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Sekil 3. (a) Temporal kemik bilgisayarli tomografide Stenvers ve (b) Poschl transvers planlarda alinan kesitlerde, sag semisirkiiler

kanal ¢atisinda dehissensi ile uyumlu kemik defekt (ok).

Olgu 2- Otuz alt1 yaginda erkek hasta klinigimi-
ze her iki kulakta tikaniklik hissi, hareket halinde
ve yliksek sesli ortamda olusan bas dénmesi yakin-
malar1 ile basvurdu. Hastanin oykiistinden, bu
yakinmalarin bir yil 6nce bagladigi, hapsirdiginda
ve Okstirdtiigiinde ossilopsisi oldugu, ancak herhan-
gi bir isitme kayb1 ve ¢inlama 6ykiisii olmadigy, bili-
nen herhangi bir hastalig1 ve kafa travmasi dykiisti
olmadigy, yiirtirken ya da kosarken ayak seslerini
duymada herhangi bir zorluk olmadigi 6grenildi.
Hastanin Frenzel gozliigii altinda yapilan muaye-
nesinde dis kulak yoluna pnémotik otoskopla pozi-
tif basing uygulandiginda, 250-2000 Hz araliginda
100-110 dB normal isitme seviyesinde verilen seste
ve valsalva manevrasinda da nistagmus saptan-
madi. Weber ortada, Rinne (+/+4). Stapes refleksi
dogaldi. Yapilan nérootolojik muayeneleri dogal idi.
Odyometri: sol 10, sag 8 dB (SSO), her iki kulakta 500
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Sekil 4. 64 kesitli bilgisayarl tomografi cekimi sonrast ii¢ boyut-
lu goriintiide, iki tarafl siiperiyor semisirkiiler kanalda
defekte bagli yarik seklinde goriiniim (ok).

ve 1000 Hz'de 10 dB hava yolu ve kemik yolu aralig
mevcuttu.

Hastanin BT ¢ekimi Toshiba Aquilion 64 multi-
dedektor BT cihazi ile yapildi ve 0.5 mm’lik kesit-
ler alindi. Stenvers (sekil 3a) ve Péschl transvers
(sekil 3b) planlarinda alinan kesitlerde iki tarafli
SSK kemik gatida defekt dikkati gekti. Ug boyutlu
goriintiilerde temporal kemikte SSK diizeyinde iki
tarafli defekt izlendi (sekil 4).

Olgu 3- Kirk bes yasinda kadin hasta sag kulak-
ta hareket halinde ve yiiksek sesli ortamda olan
bas donmesi, sol kulakta isitme azlig1 ve ¢inlama
yakinmalar1 ile dis merkezde bir KBB klinigine
bagvurmus. Hastanin dykiistinden, bir yildir stire-
gelen bas donmesi yakinmalar1 oldugu, alt1 yildir
sol kulakta igsitme azlig1 ve ¢inlama yakinmalari
oldugu, okstirdiigiinde veya hapsirdiginda ossi-
lopsisi oldugu 6grenildi. Hastanin Frenzel gozliigii
altinda yapilan muayenesinde; dis kulak yoluna
pndmotik otoskopla pozitif basing uygulandiginda,
250-2000 Hz araliginda 100-110 dB normal isitme
seviyesinde verilen seste ve valsalva manevrasin-
da nistagmus saptanmadi. Weber saga lateralize,
Rinne (+/+), Stapes refleksi sagda dogald1. Yapilan
norootolojik muayeneleri dogaldi. Odyometri: Sag
15, sol 68 dB (SNIK) SSO, sagda 500 ve 1000 Hz'de 10
dB hava yolu ve kemik yolu aralig1 vardi. Hastanin
dis merkezde cekilen BT’sinde sag siiperiyor SSK
catida dehissans dikkati ¢ekti (sekil 5).

TARTISMA

Stiperiyor semisirkiiler kanal dehissans send-
romu vestibiiler semptomlara yol actigindan son
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Sekil 5. Koronal bilgisayarli tomografide sag siiperiyor semisir-
kiiler kanalda desissans goriilmekte.

zamanlarda periferal vestibiilopatinin bir formu
olarak kabul edilmistir. Dengesizlik, vertigo, nis-
tagmus, ITIK ve pulsatil tinnitus gibi belirtilere
yol agar. Ozellikle yiiksek ses sonrasi (Tullio feno-
meni), dis kulak yoluna uygulanan, orta ve i¢ kula-
ga yansiyan basing sonrasi (Hennebert belirtisi)
olusan vertigo ve nistagmus goriiliir.® Stiperiyor
semisirkiiler kanal dehissans sendromunda izle-
nen nistagmus vertikal ve torsiyoneldir ve etkile-
nen kanal diizlemi ile uyumludur.™

Tullio® yapmis oldugu deneysel calismada
glivercinde semisirkiiler kanalda pencere olustur-
mus ve giiriiltiiyle nistagmus gelistigini bildirmis-
tir. Otoskleroz cerrahisinde, fenestrasyon ya da
lateral semisirkiiler kanalda aciklik olusturulma-
sina bagli olarak bazi hastalarda Tullio fenomeni
goriilebilir. Tullio fenomeni geleneksel olarak otos-
filizde olmasina karsin sfiliz ender gortildiigiinden
Tullio fenomeni daha siklikla SSKD ile iligkilidir.
Diger bazi nedenlerle de Tullio fenomeni goriile-
bilir, bunlar; endolenfatik hidrops (Meniere hasta-
11g1), perilenfatik fistiil, gecirilmis fenestrasyon ve
stapedektomi cerrahisi, otik kapsiilii erode eden
Paget hastaligi, tiiberkiiloz, Wegener graniiloma-
tozis, primer ve sekonder maligniteler olarak sayi-
labilir.®! Tullio ve Hennebert belirtileri, SSKDS’ye
6zgi olmayip, perilenfatik fistiil ve Meniere has-
taliginda da izlenebilir**! Bu belirtilerle birlikte
BT'de semisirkiiler kanalin kemik tavaninindaki
defekt gosterilerek tani konulur."*2

I¢ kulakta dens otik kemik kapsiille gevrelen-
mis, ici siviile dolu, isitme ve denge duyu organlari
yer almaktadir. Normalde bu otik kemik kapstilde,
oval ve yuvarlak pencere olmak tizere iki pencere
bulunmaktadir. I¢ kulak yapilarindaki sivi ve iki
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pencere normalde kiigtik bir hidrolik sistem gibi
calismaktadir. Orta kulaktaki kemikgikler ile algi-
lanan ses titresimleri oval pencereye iletilir; stapes
bir piston gibi davranarak perilenfatik siviy1 ig
kulaga dogru iter. Perilenfatik sivida bir hareket-
lenmeye yol agar. Bu hareketlilik, yuvarlak pence-
redeki zarin disar1 dogru hareketi ile dengelenir.
Perilenfatik sivinin bu diizenli hareketliligi denge
ve isitme sisteminin diizgiin ¢alismasimi saglar.
Stiperiyor semisirkiiler kanal dehissans sendro-
munda oldugu gibi 3. bir pencerenin varlig: bu
diizenli siv1 hareketliligini bozar ve duyu organ-
larinin hatali uyarilmasina neden olarak SSKDS'de
gozlenen odyovestibtiler semptomlara neden olur.
Bu hareket membrantz semisirkiiler kanaldaki
endolenfe baski yapar. Beyin endolenfin hareketini
sanki viicut hareketi gibi algilar ve hastalar bu
nedenle bas donmesi hisseder.®! Valsalva manev-
ras1 gibi intrakraniyal basinci artirici olaylarda da,
agikta bulunan semisirkiiler kanalin membranéz
komponent tarafindan perilenfatik sivi hareketli-
ligi saglanmakta ve SSKDS’ye benzer semptomlar
olusmaktadir.">"® Stiperiyor kanalin tizerindeki
kemik gatinin gelisimi dogumdan sonra ti¢ yasina
kadar devam eder. Gelisimdeki prematiir durak-
lama SSKDSde predispozan faktér ya da neden
olabilir.!

Kemik semisirkiiler kanaldaki defekt ITIK’e
neden olabilir. Ugiincii pencerenin varlig1 akustik
enerjiyi dagitir. Bu da kokleadaki basing dalgasi-
nin amplitiidiinde azalma yapar. Hastalar akustik
enerjideki bu azalmay1 ses voliimiinde azalma
olarak yorumlarlar.’! Hastalarda kemik iletim
duyarlihiginda artis olur, kemik iletimi odyog-
ramda 0 dB seviyesine iner. Hava yolu ve kemik
yolu aralig1, hava yolu esik degerleri normal olsa
bile kemik iletimi duyarliligi arttigindan hava
yolu ve kemik yolu aralig1 olusur, 6zellikle hava
yolu ve kemik yolu aralig1 diisiik frekanslarda
saptanir.*! Minor, hava yolu ve kemik yolu
aralig1 agisindan vestibiiler semptomu olan has-
talar ile yalniz odyolojik bulgular: olan hastalar
arasinda fark olmadig saptanmigtir.’® Hava yolu
ve kemik yolu aralig1 10 dB ya da daha fazla olan
hasta oran1 %70 saptamigtir.' Bizim iki hastamiz-
da dtistik frekanslarda =10 dB hava yolu ve kemik
yolu aralig1 saptand1. Diger hastada ise sagda total
isitme kaybr, solda da orta derecede SNIK vardi.

Hastaligin  tanis1 igin BT’de siiperiyor
kanalda dehissans varlig1 disinda; basincin
indiiklemesi ile nistagmus saptanmasi, sesin
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indtiklemesi ile nistagmus saptanmasi ya da
VEMP (Vestibtiler-evoked myojenik potansiyel)
esiginin 85 dB’den daha asag1 olmas: gibi belir-
tilerden en az birinin olmasi, SSKDS tanisini
koydurur.'® Minor" 65 hastay1 degerlendirerek
yaptig1 calismada 60 hastada vestibiiler belirtiye
(%92) rastladigini, bes hastada (%8) ise vestibii-
ler semptom ve belirti olmadan sadece odyolo-
jik bulguya rastladigini bildirmistir. Vestibiiler
semptom ve belirtileri olan 60 hastanin 54’tinde
sesin indiiklemesi ile olusan nistagmus (%90)
(Tullio fenomeni), 44’iinde ise basincin indiikle-
mesi ile olusan nistagmus (Hennebert belirtisi)
varlig1 bildirmistir. Tullio ve Hennebert gibi spe-
sifik dehissans bulgusu olmadan sadece vestibii-
ler semptomu olan ti¢ hasta tespit edilmis, fakat
bu ti¢ hastada da VEMP esigi etkilenen kulakta
distik saptanmaigtir.[°!

Frenzel gozliigii altinda yapilan muayenede
sesin indiikledigi, dis kulak kanalina (DKK) pozi-
tif basing uygulandiginda ve valsalva manevrasi
burun deliklerinin kapanmasi durumunda yavas
faz1 yukari dogru olan ve goziin iist poliiniin
hareketi etkilenen taraftaki kulaga dogru olan
torsiyonel nistagmus goriliir (kupulada eksitator
etkiye bagl). Dis kulak kanalina negatif basing
verildiginde ve valsalva kapal1 glottik asamasin-
da yavas fazi asag1 dogru ve goziin iist poliiniin
hareketi etkilenen taraftaki kulaga dogru olan
torsiyonel nistagmus goriiliir (kupulada inhibit6r
etki nedeniyle). Frenzel gozlugi ile bakildiginda
nistagmus goriilebilir, fakat hasta goziinii fikse
ederse gortilemeyebilir. Bu ytizden Minor, nistag-
musu saptamak icin korneaya ii¢ boyutlu sensor
yerlestirmistir. Minor"® 65 hasta tizerinde yaptigi
calismada 60 hastada vestibiiler semptom ve belir-
ti saptadigini bildirmistir. Bu 60 hastanin tigiinde
vestibtiler belirti olmamasina karsin yalnizca ves-
tibiiler semptom tespit edilmistir. Bu ti¢ hastada
da VEMP esigi diisiik saptanmuistir. Bizim Frenzel
gozliigi altinda yaptigimiz muayenelerde ti¢ has-
tada da nistagmus saptanmad.

Bu yazidaki ti¢ olguyu da farkl kilan 6zellikler-
den birincisi, 35 yasindaki erkek hastada iki tarafli
stiperiyor semisirkiiler kanalda ve sag posteri-
yor semisirkiiler kanalda dehissans saptanmasi.
Ikincisi ise, 51 yagindaki erkek hastada sagda ileri
derecede total isitme kaybi, solda orta derecede
SNIK saptanmasidir. Sensérindral isitme kaybi
olusum nedeni dura ile membran6z kanal arasin-
da adhezyon olmasi ve bu adhezyon sonucunda
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membran6z kanalda zaman igerisinde retraksiyon
ve yirtilma olugsmasi altta yatan neden olabilir.
Minor™ 65 hastalik ¢alismasinda 10 hastada iki
tarafli dehissans saptamistir. Biz ise ti¢ hastamizin
ikisinde iki tarafli dehissans saptadik. Siiperiyor
semisirkiiler kanal dehissans sendromlu hastalar-
da vestibiiler semptom olmasina ragmen vestibiiler
belirti saptanamayabilir. Bizim iki hastamizda da
vestibiiler semptom olmasina ragmen vestibtiler
belirti saptanamad1. Bu hastalarda VEMP esiginin
disiik saptanmasi tani igin yardimcidir. Fakat
bizim VEMP olanagimiz olmadig icin, VEMP esigi
tayini yapamadik. Bizim iki hastamizda diistik fre-
kanslarda =10 dB hava yolu ve kemik yolu aralig:
saptandi. Diger hastada da sagda total isitme kaybi,
solda da orta derecede SNIK mevcuttu. Bilgisayarl
tomografide dehissans digsinda diistik frekanslarda
aralik saptanmast bu iki hastada SSKDS tanisini
destekliyordu. Diger hastamizda vestibtiler semp-
tom ve belirti olmamasi;, bu durumun dead labi-
rent gelismesine bagl vestibiiler inaktiviteye bagl
olabilecegini diistindiirdii.

Tanida en iyi yontem ytiksek c¢oziintirlikli
BTdir. Giintimiizde ¢okkesitli BT ile hizli, ytiksek
¢oztintirliiklii, ¢ok formath ve ti¢ boyutlu goriintii-
ler alinabilmektedir. Parsiyel voliim artefaktlari-
na bagl, yanlis pozitif degerlendirmelerin 6niine
gecebilmek icin kesit kalinliginin 1 mm altinda
olmas: Onerilmektedir. Son zamanlarda iki plan
Onerilmektedir. Poschl transvers plan (semisirkiiler
kanala paralel), semisirkiiler kanalin tiim arki bir
halka seklinde izlenir. Péschl transvers plana dik
alinan Stenvers plan da (semisirkiiler kanala dik),
semisirkiiler kanalin siiperiyor korteksini ve bura-
daki agiklig1 net gosterir.01718]

Semptomlar: hafif ve orta siddette olan has-
talarda; gtriiltiiden kaginma (sesin indiikledi-
gi semptomu olan hastalarda), ventilasyon tiipii
(basincin indiikledigi semptomu olan hastalarda)
yararli seceneklerdir. Tedavisi defektin kapatil-
mast yoniinde ve cerrahidir. Cerrahide trans-
mastoidal ve orta kraniyal fossa yaklasimlar:
kullanilir. Cerrahide en son 6nerilen yoéntem,
defektin {izerine temporal fasiyanin getirilmesi
ve tlizerine kemik cimentosunun yerlestirilmesi
ile defektin kapatilmasidir."*! Bizim hastala-
rimizin semptomlar: ¢ok siddetli olmadig1 igin
konservatif takibe alind: ve {i¢ hastaya da cerrahi
uygulanmadi.

Sonug olarak, SSKDS’de tani 6ykii, fizik mua-
yene ve goriintiileme yontemlerinin bir arada
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dikkatle degerlendirilmesiyle konulmaktadair.
Tanida en iyi goriintiileme yoOntemi yiiksek
¢ozuintrliiklii ¢okkesitli BT olup 1 mm ve daha
ince kesit kalinliginda aksiyel diizlemde elde
edilen goriintiilerden Pdschl ve Stenvers plan-
larinda gortintiilerin elde edilmesi ile konmak-
tadar.

9.
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