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Sagliker sendromlu hastalarda isitme fonksiyonunun degerlendirilmesi

Evaluation of hearing function in patients with Sagliker Syndrome
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OZET

Amag: Bu galismanin amaci Sagliker sendromlu
hastalardaki isitme fonksiyonlarini degerlendirmek-
tir. Sagliker sendromu literatiire 2000 yilinda girmis
olan ve goérilme sikhgr KBY hastalarinda % 0.5
olarak bildirilen, geri kalmis Ulkelerde sik gérilen
yeni bir sendromdur. Sendroma neden olan faktér-
ler henliz kesin olarak bilinmemekte ve bu konuda
halen ¢alismalar devam etmektedir. Bu sendromda
kronik bébrek hastaligi ve bunun yetersiz tedavisi-
ne bagl sekonder hiperparatiroidizm yaninda, ka-
fada sekil bozukluklari, kisa boy, maksiller ve
mandibuler kemikte degisiklikler, dis anomalileri,
agiz boslugu igerisinde yumusak doku timorleri,
parmak uglarinda degisiklik gibi her tirli kemik
anomalisi gelisebilir. Bu bulgulara psikolojik sorun-
lar, depresyon ve isitme kaybi eslik edebilir.

Gere¢ ve Yontem: Bu calismada, sagliker send-
romu nedeniyle takip edilen ve hemodiyaliz tedavi-
si almakta olan 12 hastada otoskopik muayene,
Weber ve Rinne testleri, saf ses odyometrisi ve
timpanometri test sonuglari sunuldu.

Bulgular: Olgularin 5 tanesinde (% 41.7)
sensorindral tipte isitme kaybi saptandi. Bu sonug
Sagliker sendromunda isitme kaybi olasiliginin
hayli yiksek oldugunu diistiindiirmektedir

Sonug: Hastalarimizin timinin hemodiyaliz teda-
visi almakta olusu nedeniyle hemodiyaliz isitme
kaybina yol acabilecek bir etken olarak digtnulebi-
lir.

Anahtar kelimeler:
kaybi, hemodializ

Sagliker sendromu, isitme

ABSTRACT

Aim: The aim of this study was to evaluate th hear-
ing functions of patients with Sagliker syndrome.
Sagliker syndrome is a new disease entity that
firstly has been described at year 2000. The fre-
quency of this syndrome has been reported as ap-
proximately 0.5% of patient with chronic renal fail-
ure and mostly seen in poor and underdeveloped
countries. The definite causes of this entity has not
been not been clearly understood yet, however
studies on risk factors that can lead to this syn-
drome are underway. Sagliker Syndrome seems to
be related to chronic kidney disease and secon-
dary hyperparathyroidism. Every kind of bone ab-
normalities including, skull deformities, short stat-
ure, maxillary and mandibulary changes, teeth ab-
normalities, soft and harmless tumoral tissues in
the mouth and fingertip changes can develop.
Psychological problems and depression may ac-
company these findings

Materials and Methods: In present study, 12 pa-
tients with Sagliker Syndrome were retrospectively
evaluated. Audiological tests were performed on
these patients, including otoscopic examinations,
Rinne and Weber tests, pure tone odiometry and
timpanometry.

Results: Five patients (41.7%) were found to have
sensorineural type hearing loss. According to our
results with a limited number of patients, hearing
loss potential seems to be high with Sagliker Syn-
drome.

Conclusion: Haemodialysis can be suggested as
a risk factor on hearing loss of Sagliker syndrome,
since all of our patients were on hemodialysis.
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GIRiS

Son yillarda kronik bobrek yetersizligi (KBY) olan
hastalarda daha oOnce tarif edilmemis yiiz ve ¢ene
degisiklikleri, boy kisaligi, agir dis anomalileri, n6-
rolojik bozukluklar, psikiyatrik bozukluklar ve
isitme bozukluklart tespit edilmis ve bunlarin ta-
mami sagliker sendromu adiyla yeni bir sendrom
olarak ele alinmistir. Tiim bu patolojik bulgular
tizerinde c¢ok genis kapsamli arastirmalar yapan
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Nefroloji Kli-
nigi ve Tiirkiye’nin ¢esitli yerlerinden ulusal isbir-
ligi yapan hekimler 2004 yilinda bu sendromu ay-
rmtili olarak tarif etmislerdir'. Sendromun temel
ozellikleri Tablo 1°de siralanmustir. Ozellikle geri
kalmis ve gelismekte olan iilkelerde goriilen, ge-
lismis iilkelerde ise nadir goriilen bu sendromun
etyopatogenezi ve klinik belirtileri konusunda ha-
len Oonemli calismalar yapilmakta ve konunun bi-
linmeyen yonleri arastirilmaya devam edilmekte-
dir'.

Bu ¢alismanin amaci; sagliker sendromu olgu-
larinda subjektif testlere ilaveten klasik odyometrik
tetkikler ile isitme kaybinin tespiti, derecesi ve ni-
teliginin arastirilmasi, ayrica tamami hemodiyaliz
alan bu olgulardaki isitme kaybinin hemodiyaliz ile
iliskisini tartismaktir.

Tablo 1. Sagliker sendromu kriterleri

1- Kronik bébrek hastaligi

2- Sekonder hiperparatiroidizm

3- Oldukga agir kafa ve yiiz degisiklikleri
4-Boy kisaligi

5-Oldukga agir alt/ tst gene degisiklikleri
6-Agdizda patolojik olarak benign olan
ancak gérinimu timoéru andiran dokular
7-Agir dis anomalileri

8-Parmak ucu degisiklikleri

9-isitme kayiplari

10-Psikolojik problemler ve depresyon
11-Scapula degisiklikleri

12-Diz patolojileri ve yirime bozukluklar

GEREC VE YONTEM

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Nefroloji
Bilimdali’'nda sagliker sendromu nedeniyle takip
edilen 12 hasta bu calisma kapsaminda Cukurova
Universitesi Tip Fakiiltesi KBB Anabilimdali’ nda
degerlendirildi. Tiim hastalarin anamnezinde dis ve

orta kulak patolojisi, ototoksik ila¢ kullanimu,
akustik travma, kafa travmasi, metabolik bir hasta-
ik ve ailevi igitme problemi olup olmadigi sorgu-
landi. Otoskopik muayene yapilarak dis kulak yolu
ve kulak zart degerlendirildi. Kulak muayenesi ya-
pildiktan sonra isitmenin degerlendirilmesi icin
diapozon testleri, saf ses odyometrisi ve
timpanometri kullamldi. Subjektif bir degerlendir-
me olan diapozonla muayenede rutin olarak kulla-
nilan 512 frekanshi diapozon ile Weber ve Rinne
testleri yapildi. Weber testi igitme kaybinin tipini
aragtirmak amaciyla, her iki kulagin kemik yolun-
dan isitmesinin karsilastirilmasi ile yapilan bir test-
tir. Diapozon titrestirildikten sonra kafatasi tizerin-
de orta hatta bir noktaya (alin, burun sirt1, 6n disle-
rin ortasi) yerlestirilir ve hastaya sesi nereden duy-
dugu sorulur. Eger ses yalnizca veya agirlikli ola-
rak bir kulaktan duyuluyorsa Weber saga / sola
lateralize olarak ifade edilir. Kisiler diapozonun
sesini kafasinin her yerinden duyarsa bu durum
Weber ortada (lateralize degil) olarak ifade edilir.
Kulak hastaligi olmayan ya da her iki kulaginda da
simetrik sensdrinoral tipte isitme kayb1 (SNIK) ve-
ya iletim tipi isitme kayb1 (ITiK) olan hastalarda
Weber lateralize degildir. SNIK varsa saglam,
ITIK varsa hasta kulaga lateralizedir. Rinne testi;
bir kulakta ITIK varhgm arastirmak amaciyla, o
kulagin isitmesinin kemik ve hava yollarindan kar-
silastirilmasi esasina dayanir. Titresen diapozonun
dip kismm mastoid kemige yerlestirilir ve hastadan
sesi isitmez oldugunda haber vermesi istenir. Has-
tanin kemik yolundan isitmesi bittiginde diapozon
dis kulak yolu Oniine yaklastirilir ve hastaya sesi
duyup duymadigi sorulur. Duyamazsa hava yolun-
da bir patolojiyi gosterir ve Rinne (-) olarak ifade
edilir. Duyuyor ise Rinne (+) denir ve normal ku-
laklarda bu sekildedir. SNIK varliginda da Rinne
(+) olup buna patolojik Rinne (+) denir.

Saf ses odyometrisi, odyometre denen kalibre
edilmis saf sesler iireten elektroakustik bir aygit
vasitasiyla isitme seviyesini 6lgen, kaybin yerinin
ve kantitatif derecesinin tesbitinde yardimci bir
testtir. Olgularin tiimiine bu test, odyoloji laboratu-
artnmuizin standart sessiz odalarinda yapildi. Isitme
esikleri 250, 500, 1000, 2000, 4000 ve 8000 Hz'de
(hertz) belirlendi. Uluslararas: standart ISO 1999
ve Amerikan ulusal standarti ANSI S 3-1°de veri-
len sisteme gore siniflandirma yapildi ve normal
isitme esigi icin 25 desibel (dB) sinir olarak alindi
(Tablo 2). Olgularin tamamina timpanometri testi-
de uygulandi. Objektif bir test olan timpanometri,

Dicle Tip Derg / Dicle Med J Cilt/Vol 36, No 3, 195-199



S. Bakar, L Yildiz, Y. Sagliker

197

kulaga yerlestirilen bir probla yapilir ve orta kulak
hadiselerinde degiskenlik gosterir.
Tablo 2. Odyometri ile elde edilen isitme kaybi se-

viyeleri ve bunlara karsilik gelen isitme kaybi dere-
celeri

isitme kaybi seviyesi isitme kaybi derecesi

(desibel, dB)
0-25 dB Normal igitme
26—40 dB Cok hafif derecede IK
41-55 dB Hafif derecede iK
56-70 dB Orta derecede IK
71-90 dB ileri derecede IK
91+ dB Cok ileri derecede IK
iK: isitme kaybi
BULGULAR

Hastalarin 5’1 kiz, 7’si erkekti. En kiigiik hasta 14,
en biiyiigii 29 yasinda olup yas ortalamas1 22.4’tii.
Tiim hastalar hemodiyaliz almakta idi ve diyalize
girme siireleri en az 4 yil, en fazla 19 yil olmak
tizere ortalama 9 yil olarak hesaplandi. Hi¢bir has-
tada dis ve orta kulak patolojisi, tinnitus, vertigo,
ototoksik ila¢g kullanimi, akustik travma, kafa
travmasi, metabolik bir hastalik ve ailevi isitme
problemi Oykiisii yoktu. Otoskopik muayenede
hi¢cbir hastada dis kulak yolu ve kulak zar patoloji-
si saptanmadi. Diapozon testleri; isitme kaybi ne-
deniyle iletisim problemi yasanan iki hastada yapi-
lamazken, bunun disinda tiim hastalarda Weber or-
ta hatta olup, Rinne tiim hastalarda pozitifti. Ko-
nusma sirasinda isitme azhig gozlemlenen 5 hasta-
da bunun patolojik rinne (+) oldugu diisiiniildii. Ni-
tekim yapilan odyometrik Sl¢iimlerle bu teyit edil-
di. Ug hastada (%25) orta derecede SNIK, 2 hasta-
da (%16,7) ¢ok ileri derecede SNIK olmak iizere
toplam 5 hastada (% 41.7) SNIK oldugu saptand.
Bes hastada da isitme kaybi bilateraldi. Yedi has-
tanin isitme diizeyleri ise normal seviyedeydi.
(Tablo 3). Orta derecede SNIK olan bir olgu ile
cok ileri derecede SNIK olan baska bir olguda he-
modiyaliz siiresi, bu 12 hasta i¢in hesaplanmis olan
ortalama hemodiyaliz siiresi olan 9 yilin iistiinde
ancak diger 3 SNIK olgusunda hemodiyaliz siiresi
9 yilin altinda ancak 6 yilin iistiinde idi.

Odyometrik Olciimlerle isitmesi normal sinir-
larda olan 7 hastanin 2 tanesinde hemodiyaliz siire-
si 9 yilin uistiinde iken, digerlerinde 9 yilin altinda
idi. Timpanometrik Gl¢iimlerde hicbir hastada pa-
toloji saptanmadi.

Tablo 3. Sagliker sendromlu olgularimizdaki isitme
seviyeleri ve oranlari

isitme seviyesi Hasta sayisi Yizdesi
Normal igitme se- 7 % 58.3
viyesi

Orta  derecede 3 % 25
SNIK

Gok ileri derece- 2 % 16.7
de SNIK

Toplam SNIK 5 % 41.7

SNIK: sensérinéral isitme kaybi

TARTISMA

Sagliker sendromu literatiire 2000 yilinda girmis
olan ve goriilme sikligt KBY hastalarinda %0.5
olarak bildirilen, KBY’li olgularda erken donemde
sekonder hiperparatiroidizmin yeterli tedavisinin
yapilamamasi sonucu ortaya ¢iktigi diisiiniilen yeni
bir sendromdur. Hastalarin serum fosforu yiiksek,
kalsiyum degerleri diisiik, alkalen fosfataz degerle-
ri ve parathormon diizeyleri artms olarak bulunur®.
Ozellikle geri kalmis ve gelismekte olan iilkelerde
goriilmesi nedeniyle oncelikle yetersiz medikal te-
davi ve renal replasman tedavilerinin daha ge¢ bas-
lanmas1 suglanmaktadir’. Bu nedenle sendromun
gelisimini 6nlemek amaci ile mutlaka hastalarin
erken ve yeterli tedavi edilmeleri gerekmektedir.

Resim 1. Sagliker sendromlu hastada gérulen agir
yUz degisiklikleri

Sagliker sendromunun etyopatogenezi heniiz
tam olarak aydinlatilamamustir ve halen ¢aligmalar
devam etmektedir. Yapilan ¢aligmalarda hormonal
ve biyokimyasal parametreler normal bulunmus,
molekiiler ve genetik c¢aligsmalarda kromozom
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defekti ve gen mutasyonuna rastlanmamistir’. Ay-
rica sendroma yol agabilecegi diisiiniilen orak hiic-
reli anemi, talasemi, kretenizm, akromegali, vita-
min D eksikligi gibi faktorlerinde
etyopatogenezdeki rolleri arastirma safhasindadir.
Fizik muayenede 6zellikle agir kafa ve yiiz degi-
siklikleri dikkati ¢eker. (Resim 1) Hastalarin boy-
lar1 normal populasyona gore kisadir. Maksiller,
nazal ve mandibuler destruksiyon sonucu yiizleri
giderek ¢irkin goriiniim almaktadir’. Dislerde ciddi
diizensizlikler ve ayrigmalar olur. Sayisal olarak da
dislerde ciddi azalma mevcuttur. Hastalarin bazila-
rinda parmaklarin distal kisimlarinda yukan dogru
kivrilmalar olur. Hastalarin bir¢ogunda oral kavite
icerisinde yumusak doku timorleri goriilebilmek-
tedir. Bu tiimorlerin patolojik incelemesinde
malignite unsuru tasimadiklart ve yumusak doku
kalsifikasyonu ile benign mukozal hiicre
proliferasyonundan olustuklari saptanmustir'. Psi-
kolojik sorunlar ve depresyonda bu hastalarin mii-
cadele ettikleri 6nemli rahatsizliklardandir®.

Bu sendromda goriilmesi beklenen problem-
lerden biri de isitme kaybidir. KBY’de siklikla
rastlanan isitme kaybinin etyolojisinde etken olan
faktorler konusunda ortak bir fikir birligi yoktur. i¢
kulakta bulunan stria vaskiilaris ve bobrekte bulu-
nan nefronlar arasinda anatomik, fizyolojik ve his-
tolojik benzerlikler olmasi nedeniyle, KBY ve
sensorinoral tip isitme kaybina yol acan faktorlerin
benzer faktorler oldugunu diisiinenler olmustur’.
Bunun yanisira KBY’deki isitme kaybim iire vasi-
tasiyla kokleanin maruz kaldigi toksik etkiye bag-
layanlar vardir’. Hemodiyaliz tedavisi uygulanan
hastalarda antioksidan savunma mekanizmalarinin
zayiflamasi, serbest radikallerin toksik seviyeye
ulagmasinin engellenememesi nedeniyle isitme
kaybinin olabilecegi de savunulmustur’. Her ne
kadar hemodiyaliz tedavisi ile mevcut isitme kay-
binin artmasi, azalmasi, degisiklige ugramamasi ile
ilgili ¢ok farkli goriisler ortaya atilmigsa da ¢ogu
yazar hemodiyaliz ile igitme kaybinin arttigi konu-
sunda 1srarlidir®"'. Hemodiyalizin isitme iizerinde
bir etkisinin olmadigin1 savunan yazarlarda var-
dir’'"?. Cok az calisma ise hemodiyaliz ile isitmenin
diizeldigini iddia etmistir'’. Sagliker sendromu’nda
da hemodiyalizin isitme iizerindeki rolii tartigmali-
dir. Bizim c¢alismamizdaki olgularin tamami he-
modiyaliz almakta idi ve hastalarda yiiksek oranda
(%41.7) isitme kayb1 saptandi. Ancak hemodiyaliz
siiresi ile igitme kaybinin artisi arasinda korelasyon
saptanamadi. Uzun siireli hemodiyaliz 6ykiisii olup
cok ileri derecede SNIK olan bir olgu yaninda yine

uzun siireli hemodiyaliz Oykiisii olup isitmesi nor-
mal olan olgular saptandi. Yani Sagliker sendro-
munda yiiksek oranda isitme kayb1 bulunmakta an-
cak bu hastalardaki isitme kaybina yol acan sebe-
bin hemodiyaliz mi, bobrek yetmezligi mi, yoksa
bagka faktorler mi oldugu halen tam bilinmemek-
tedir.

KBY'ne bagh isitme kaybinin sensorinoral tip-
te bir igitme kaybt oldugu konusunda tam bir
goriigbirligi vardir™®'*"" Calismamzda Sagliker
sendromlu 12 hastadan 5 tanesinde (%41.7)
odyometrik Olciimler neticesinde saptanan igitme
kaybida sensorinéral tiptedir. Bes hastanin hepsin-
de de SNIK bilateraldi (% 100). Yine iilkemizde
KBY hastalar iizerinde yapilan ve isitme diizeyle-
rinin degerlendirildigi baska bir ¢alismada bu oran
%60 oraninda bilateral, % 40 unilateral olarak ra-

por edilmistir™.

KBY'deki isitme kaybi insidansi konusunda li-
teratiire bakildiginda %10 ile %100 arasinda degi-
sen oranlarda sonuglara rastlamak miimkiin-
diir'>'**°. Sagliker sendromlu hastalarda da bu
oranin ¢ok yiiksek oldugu goriilmektedir.

Ancak bu ¢alismamizdaki dezavantajlardan bi-
risi sendromun ¢ok sik goriilmemesi nedeniyle has-
ta sayisinin az olusu, digeri ise karsilastirma ama-
ciyla Sagliker sendromu gelismemis KBY’li hasta-
larin kontrol grubu olarak alinarak onlarda igitme
testlerinin yapilmamis olmasidir. Ancak, iilkemiz-
de KBY hastalan iizerinde yapilan ve isitme dii-
zeylerinin degerlendirildigi baska bir ¢alismada bu
oran %60 olarak rapor edilmistir’. Bu durumda
saptadigimiz yiiksek igitme kaybi orammnin send-
romdan mi kaynaklandigi yoksa KBY’nin genel
ozelligi mi oldugu ¢ok daha fazla sayida hasta ice-
ren serilerin incelenmesiyle daha net ortaya kona-
bilecektir. Bilhassa hemodiyalize heniiz baglamig
Sagliker sendromlu hastalarin erken dénemden
baglanarak uzun siireli ve diizenli yapilacak
odyolojik tetkiklerle takip edilmesi hemodiyalizin
isitme iizerine etkisini agiklamakta faydali olacagi
kanisindayiz.
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