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OZET: Sunulan prospektif calismada amag, konjenital
sensorinoéral isitme kaybi olan olgularda etyolojik faktorleri
arastirmak ve yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografinin
i¢ kulak anomalilerini saptamadaki roliinii tartigmaktir. Isit-
me engelliler okulunda 6grenim goren ve sensorindral igitme
kayb1 olan, yaslar1 10-15 arasinda degisen, 13’1 erkek, 7’si
kiz, toplam 20 o&grenciye, temporal kemik yiiksek
rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi tetkiki yapildi. Esas ola-
rak aksiyal planda kesitler alindi, anomali saptandiginda
koronal planda goriintiller eklendi. Toplam 40 kulagin
2’sinde (%S5), yani 20 hastadan birinde i¢ kulak anomalisi
saptandi. Bu olguda kohlear displazi ve eslik eden internal
akustik kanal anomalisi mevcuttu. Olgunun yiiksek
rezoliisyonlu bilgisayarli tomografisinde, her iki i¢ kulakta
kohlea bazal kivriminin devamliliginda ve biitiinliigiinde
bozulma izleniyordu. Bu defektin genis internal akustik ka-
nal fundusu ile pos tarzinda bir baglantist mevcuttu. Ayni ai-
leden iki kiz, bir erkek, ii¢ kardes olgunun géz muayenesin-
de “retinitis pigmentoza” saptandi ve “Usher Sendromu” ta-
nis1 aldi. Bu olgularin temporal kemik yiiksek rezoliisyonlu
bilgisayarli tomografi tetkiki normaldi. Sonug¢ olarak,
konjenital sensorindral isitme kaybinin ¢ogunlukla nedeni
olan “membrandz labirent” patolojisi, yiiksek rezoliisyonlu
bilgisayarli tomografi tetkiki ile saptanamamaktadir. Ek ola-
rak pahali bir tetkiktir ve az da olsa risk tagimaktadir. Bu
nedenlerle yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi tetki-
ki, tanisal degeri olmakla birlikte sensorindral igitme kaybi-
nin degerlendirilmesinde ilk siralar1 almamali diisiincesin-
deyiz. Bunun yerine olgularin anne-babasimin ve yakin ¢ev-
resinin egitilmesinin daha uygun olacagi goriisiindeyiz.
[Anahtar kelimeler: Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli to-
mografi, sensorindral igitme kaybi, i¢ kulak anomalileri,
temporal kemik.]

ABSTRACT: The aim of this prospective study is to inves-
tigate the etiologic factors influencing patients suffering
from congenital sensorineural hearing loss and to discuss the
role of high resolution computed tomography (HRCT) in de-
tection of inner ear anomalies. Twenty students with con-
genital sensorineural hearing loss attending the school for
the deaf (13 male, 7 female), aged between 10 and 15 years
underwent HRCT of the temporal bone. Essentially, exami-
nation was performed in the axial plane. Whenever an
anomaly had been encountered, sections in the coronal plane
were also obtained. Two out of 40 ears meaning 1 out of 20
patients (5%) were found to have anomalies of the inner ear.
In this particular case, cochlear dysplasia and associated in-
ternal acoustic canal anomaly were detected. HRCT of the
same case revealed deterioration of continuity and integrity
of the cochlear basal convolution of the both inner ears. This
defect seemed to have a kind of pouch relationship with
wide internal auditory canal fundus. Ophthalmoscopic ex-
amination of three patients who were two sisters and a
brother of the same family, revealed retinitis pigmentosa and
they were diagnosed as Usher Syndrome. Their HRCT of
temporal bone were all normal. In conclusion; membranous
labyrinthitis, the most common etiologic factor of congenital
sensorineural hearing loss does not give any specific finding
on HRCT. In addition, HRCT is an expensive procedure and
it has radiation risk even minimally. We think that although
HRCT of temporal bone has some diagnostic value, it
shouldn’t be the primary step in the evaluation of congenital
sensorineural hearing loss. Instead, in our opinion both pa-
rental and relatives education will be more appropriate.

[Key words: High resolution computed tomography, sen-
sorineural hearing loss, inner ear anomalies, temporal bone.]

GIiRiS

Konjenital sensorindral isitme kayb1 (SNIK) yak-
lagik 1000 dogumda 0.5-2.1 oraninda goriilmektedir
(1,2). Kemik labirentin ve internal akustik kanalin go-
riintiilenmesinde temel yontem, temporal kemik yiik-
sek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi (YRBT) tetki-
kidir. Sensorinéral isitme kayb1 (SNIK) olan olgularin
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yaklasik %8-20’sinde, temporal kemik YRBT ile i¢
kulak anomalisi saptanmaktadir (3,4,5). I¢ kulak ano-
malisinin erken saptanmasi énemlidir. Ciinkii olgula-
rin ¢ok az bir kisminda, bu anomalilere bagl olarak,
tekrarlayan menenjit ya da hafif bir travmaya
sekonder ani ya da progressif SNIiK gelisebilir. Bu ol-
gulara kontakt sporlardan, scuba dalistan, orta ya da i¢
kulak basincinda degisiklige neden olabilecek diger
aktivitelerden kaginmalar1 onerilir (5,6,7).

Sunulan  prospektif ¢alismada, konjenital
sensorindral isitme kaybi olan olgularda etyolojik fak-
torleri aragtirmak ve yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarl
tomografinin i¢ kulak anomalilerini saptamadaki tani
degerini ortaya koymak amaclanmuistir.
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MATERYAL METOD

Isitme engelliler okulunda &grenim goren, klinik
ve odyolojik testler sonucu ileri derecede bilateral
SNIK tanis1 alan olgulara, temporal kemik YRBT tet-
kiki yapildi. Yaslar1 10-15 arasinda degisen (ortalama
yag 12.5), 1371 erkek (%65), 7’si kiz (%35) toplam 20
olgu, vani 40 kulak ¢alismaya alindi. Etyolojiye ait
bilgiler, kisisel dosyalar, 6gretmenler ve ailelerden el-
de edildi. Tibbi ge¢mis ve aile hikayeleri ile perinatal
risk faktorleri sorgulandi. Sistemik fizik muayene ile
kulak-burun-bogaz ve g6z muayeneleri yapilarak
etyolojileri ortaya konmaya ¢alisild.

Temporal kemik YRBT tetkikleri Toshiba Xpress
(Toshiba, Tokyo, Japan) cihazi (kesit kalinlig1 1 mm,
kesit araligr 1 mm, kemik algoritmi ve kemik filtresi,
512x512 matrix, gerilim 120 kV, akim 230 mAs) kul-
lanilarak yapildi. Esas olarak aksiyal planda, hasta
supin pozisyonda yatirilarak, siiperior semisirkiiler
kanalin iist seviyesinden, bazal kohlear kivrimin en alt
kesimine kadar kesitler alindi. Anomali saptandiginda
hasta pron pozisyonda yatirilip, bas hiperekstansiyona
getirilip, koronal planda goriintiiler elde olundu.

BULGULAR

Ulastigimiz bilgilere gore etyolojik faktorlerin
olgulara dagilimi su sekildeydi: Olgularm 1’inde
febril konviilzyon (%0.5), 11’inde genetik nedenler
(%55), 3’tinde Usher Sendromu (%15) mevcuttu.
6’smin etyolojisi bilinmiyordu (%3).

Yapilan temporal kemik YRBT tetkikinde 40 ku-
lagin 2’sinde (%5), yani 20 olgudan yalnizca birinde
i¢ kulak anomalisi saptandi. Bu olgu 15 yasinda, febril
konviilzyon geg¢irmis erkek hasta idi. Olgunun 6nce-
likle aksiyal planda alinan temporal kemik YRBT ke-
sitlerinde; her iki i¢ kulakta koklea bazal kivriminin
devamliliginda ve biitiinliigiinde bozulma izleniyordu.
Internal akustik kanal ile koklea bazal kivrimmin ge-
nis bir baglantist mevcuttu. Bu lokalizasyonda internal
akustik kanal fundusunun normalden genis oldugu ve
koklea ile sinir olusturan kemik septum ve transvers
kristanin izlenmedigi dikkati ¢ekiyordu (Resim 1
A,B). Bir bagka olgunun aksiyal planda temporal ke-
mik YRBT kesitlerinde ise, kokleanin yonca yapragi-
na benzer tipik goriiniimiiniin kayboldugu izlendi (Re-
sim 2). Bu olguda ek olarak, kokleay1 en iyi sekilde
gosteren koronal plandaki YRBT kesitleri alindi ve
kokleani apikal ve orta kivrimlarinin mevcut oldugu
goriildi (Resim 3). Olgunun dis ve orta kulak yapila-
rinda belirgin patoloji saptanmadi. Kulakla ilgili bul-
gulara ek olarak, kesitler dahilinde bilateral etmoid
hiicrelerde ve sfenoid siniis sag kompartmaninda kis-
men havalanma kaybina neden olan yumusak doku
yogunluklart mevcuttu.

G6z muayenesinde “retinitis pigmentoza” sapta-
nan ve kardes olan 3 olgu (2 kiz, 1 erkek) Usher
Sendromu tanis1 aldi. Bu olgularin temporal kemik
YRBT tetkiki bulgular1 normaldi.
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Resim 1 A, B: Aksiyal planda temporal kemik YRBT kesit-
lerinde; her iki i¢ kulakta (A:Sag kulak, B:Sol kulak) kohlea
bazal kiviimimim devamliliginda ve biitiinliigiinde bozulma
izleniyor. Internal akustik kanal fundusu normalden genis ve
kohlea bazal kivrimi ile genis bir baglantis1 mevcut. Kohlea
ile internal akustik kanal arasinda olmas: gereken kemik
septum ve transvers krista izlenmiyor (oklar)

TARTISMA

Konjenital SNIK olan ¢ocuklarin degerlendiril-
mesinde temporal kemik YRBT nin rolii halen tartis-
malidir (5). Baz1 yazarlar, SNIK olan olgularda, i¢ ku-
lagin degerlendirilmesinde YRBT tetkikinin rutin ola-
rak kullaniminin gereksiz oldugunu savunmaktadir
(8). YRBT tetkiki pahali bir yontemdir ve sedasyon
veya genel anestezi uygulandiginda gocuklar risk alti-
na girmektedir (5).
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Resim 2: SNIK olan ancak temporal kemik YRBT bulgular
normal olan bir olguda, aksiyal planda kohleanin yonca yap-
ragina benzer tipik goriiniimii (oklar).

Resim 3: Koronal planda temporal kemik YRBT kesitinde,
kohlea displazisi olan olguda kohleanin apikal ve orta kiv-
rimlari mevcut (oklar).

Konjenital SNIK nedenleri arasinda, BOS ile
endolenf arasindaki basing dengesinin bozulmasi,
hiperosmolar kese iceriginin refliisiine bagh koklear
tily hiicrelerinin hasarlanmasi ve membrandz labiren-
tin diffiiz intrensek anormalligi bulunmaktadir (7).
YRBT ile ilk trimestirde meydana gelen i¢ kulak
malformasyonlarina tani konabilir. Bu siiregten sonra
goriilen i¢ kulak malformasyonlar1 sadece membranoz
labirenti tutar ve YRBT ile tanimlanamaz (4).
Konjenital igitme kayipli olgularin biiyiik ¢ogunlugu,
membrandz labirentte sinirli anomalilere sahiptir ve
ossedz labirentin YRBT goriiniimii normaldir (9). Bu
nedenle SNIK olan olgularda, YRBT ile goriilebilen i¢

kulak anomalilerinin insidansi beklenenden diisiik o-
labilir (8). Manyetik rezonans goriintiileme ise yliksek
yumusak doku kontrasti, kontrast madde kullanilarak
doku kontrastini artirilabilmesi ve ii¢ boyutlu goriintii-
lerin elde edilebilmesi ile membrandz labirent patolo-
jilerini saptamada basarili sonuclar vermektedir
(9,10).

Embriyolojik calismalara gére kemik labirentin
sekillenmesi gebeligin 8. haftasinda tamamlanmakta-
dir. I¢ kulagin gelisiminde duraklamaya neden olan
prenatal faktorler (enfeksiyon, teratojenik ajanlar,
metabolik hastaliklar, genetik nedenler veya travma
vb.) malformasyonlarin ortaya ¢ikmasima neden olur.
Bazi malformasyonlarm da gelisimsel spontan
aberrasyonlarin sonucu oldugu diisiiniilmektedir. Bu
teori, embriyogenezin herhangi bir evresine uymayan
anomalileri tanimlamada deger kazanmaktadir (4). ig
kulagin embriyogenezine gore olusabilen anomaliler
ve Ozellikleri s6yle siralanabilir:

- Gebeligin 3. haftasinda meydana gelen gelisim-
sel bir duraklama i¢ kulagin total aplazisine neden o-
lur ve Michel anomalisi olarak adlandirilir (4,9).

- 4. haftada meydana gelen gelisimsel bir durak-
lama ise ortak kavite deformitesi ile sonuglanir.

- 5. haftada meydana gelen gelisimsel bir durak-
lama, koklear agenezi nedenidir (4).

- 6. haftada siiperior ve posterior semisirkiiler
kanallar gelisir. Lateral semisirkiiler kanal daha gec
gelisir ve bundan dolay1 i¢ kulakta en sik
malformasyonu izlenen yapidir (4,9).

- 7. haftada koklea 1 % doniise sahiptir. Bu asa-
mada bir duraklama klasik Mondini displazisi olarak
adlandirilir (4). YRBT’de apikal ve orta kivrimlar tek
bir kavite seklinde izlenir (9,11,12). 8. haftada koklea
2 %, tam donisiinii tamamlar.

- Vestibiiler kanal 5-8. haftalarda daralir. Geli-
simsel bir duraklama halinde ise genis kalir (4). Genis
vestibiiler kanal, dogumsal veya erken ¢ocukluk do-
nemindeki SNIiK’ya en sik eslik eden i¢ kulak anoma-
lisidir. Bu anomaliye sahip olgularda ¢ogunlukla
progressif ve flilktuan tipte isitme kayb1 bulunur. Ay-
rica bu olgular, BOS ile endolenf arasindaki basing
dengesinin bozularak membranéz labirentin yirtilma-
sina veya hiperosmolar kese igeriginin i¢ kulaga
refliisiine bagli olarak ani isitme kaybi riski altindadir
(8).

- Mondini-Alexander malformasyonu olarak ta-
nimlanan anomalide ise koklear malformasyonlarla
birlikte vestibiiler anomaliler de bulunmaktadir (11).

- Membrandz labirentin gelisimi, bazi ince farkli-
lagmalar 26. haftaya kadar devam etse de, esas olarak
daha erken tamamlanir (4).

Bizim koklear displazi olarak degerlendirdigimiz
olgumuzda, koklear kivrimlar Mondini displazisinde
oldugu gibi sayica az olmamakla birlikte, bazal kivrim
ile internal akustik kanal arasinda genig bir defekt
mevcuttu. Aksiyal planda alinan temporal kemik
YRBT goriintiilerinde kohleanin normalde izlenen
yonca yapragina benzer tipik goriiniimii yoktu.
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Mondini-tip defekti ekarte etmek i¢in kokleaya ait iki
anahtar bulgunun gosterilmesi gerekir (12): Biri, 2. ve
apikal kivrimi ayiran normal kemik yapidir, ki bu ol-
gumuzda mevcuttu (Resim 3). Digeri ise bazal kivri-
min normal gorliniimde olmasidir, bizim olgumuzda
normal degildi. Bu bulgularla olgumuzun Mondini
varyant1 bir displazi oldugu diisiiniildii. Ote yandan
olgumuzda koklear displaziye eslik eden internal a-
kustik kanal anomalisi de mevcuttu. internal akustik
kanalin gelisimsel anomalileri SNIK’I1 olgularda nadir
de olsa goriiliir. Bu olgular dar veya genis kanal sek-
linde karsimiza cikar (4,8). Bizim olgumuzda genis
internal akustik kanal izleniyordu. internal akustik ka-
nalin fundusu labirent liimeni ile komsudur ve patolo-
jik baglantilar en sik burada olur. Displastik kulaklarin
%10’nunda internal akustik kanal fundusunun koklea
veya vestibiil ucunda genis defekler olusur ve arala-
rindaki kemik septum izlenmez. Bu defekt nedeniyle,
BOS, subaraknoid mesafeden i¢ kulaga, oradan da o-
val pencere veya stapes tabani yoluyla orta kulaga ge-
cer. Bu gecis de tekrarlayan menenjitlere neden olur
(8). Bizim olgumuzda internal akustik kanal fundusu
ile kohlea bazal kivrimi arasinda olmasi gereken ince
kemik septum mevcut degildi ve burasi genis bir pos
seklindeydi. Ancak olgunun hikayesinde tekrarlayan
menenjit ataklar1 tanimlanmiyordu.

Konjenital bilateral SNIK nin yaklasik %50’sinin
nedeni genetiktir (8). Bizim ¢aliyma grubumuzda da
20 hastanin 11’inde (%55) genetik nedenler etyolojide
sorumlu tutuldu ve literatiir bilgileriyle uyumluydu.
Genetik bozukluklar, izole veya Klippel-Feil, Hurler,
Treacher Collins gibi bir sendromla birlikte olan isit-
me kaybina neden olabilir (7,8). Bizim kardes olan ii¢
olgumuzda saptanan Usher Sendromu, otozomal
ressesif gegis gosteren herediter bir hastaliktir. Bu
sendromda, isitme kaybi ile Dbirlikte retinitis
pigmentoza tanimlanmaktadir (13).

Sonug¢ olarak, bu calismada konjenital SNIK
etyolojisinde ¢ogunlukla membrandz labirent patoloji-
si yer alir. Temporal kemik YRBT tetkiki kemik labi-
renti ¢ok iyi demonstre ettigi halde membranéz parga-
st hakkinda bilgi veremediginden anomali saptama
insidansi diisiiktiir. Ek olarak pahali bir tetkiktir ve az
da olsa ¢ocuklar i¢in risk tasimaktadir. Bu nedenlerle
YRBT nin SNiK’da altta yatan malformasyonlar1 gds-
termede tanisal degeri olsa da her olguya uygulanma-
sinin gereksiz oldugu kanisindayiz. Bunun yerine,
SNIK’I1 olgularin tiim yakin gevresinin, olasi menenjit
ve ani veya progressif isitme kaybi yoniinden bilgi-
lendirilmesi ve riskli davraniglar yoniinden uyarilmasi
gerektigini diiglinmekteyiz.
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