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Bilateral congenital oval window atresia: Case report
Congenital oval window atresia is defined as a pathology in 
which there is no oval window but middle ear ossicles exist, albeit 
abnormally. In cases with congenital oval window atresia generally 
diagnosed with moderate to severe conductive or mixed type hearing 
loss. Not only audiological findings, but also radiological evaluation 
has an important role in the definition of pathology. In this study, a case 
with bilateral moderate mixed type hearing loss was diagnosed with 
bilateral congenital oval window atresia was based on the radiological 
evaluation. Considering the high risk of surgical complications, 
headband bone conduction hearing aid was recommended and 
follow-up was planned with an auditory rehabilitation program. This 
case report shows the importance of audiological evaluation and 
intervention with the multidisciplinary approach in congenital oval 
window atresia.
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ABSTRACT

Konjenital oval pencere atrezisi, oval pencerenin olmadığı ancak 
orta kulakta kemikçiklerin anormal de olsa var olduğu bir patoloji 
olarak tanımlanmaktadır. Konjenital oval pencere atrezisi tanılanmış 
olgularda genellikle orta dereceden ileri dereceye kadar iletim tipi veya 
mikst tip işitme kaybı ile karşılaşılır. Patolojinin tanımlanmasında 
odyolojik bulguların yanı sıra radyolojik değerlendirme de önemli bir 
yere sahiptir. Bu çalışmada odyolojik değerlendirme sonucu bilateral 
orta derecede mikst tip işitme kaybı tanılanmış sonrasında radyolojik 
değerlendirme sonucunda bilateral konjenital oval pencere atrezisi 
tespit edilmiş bir olgu sunulmuştur. Cerrahi komplikasyon riskinin 
yüksek olduğu düşünülerek baş bantlı kemik yolu amplifikasyon 
uygulaması yapılmış ve işitsel rehabilitasyon programına dahil 
edilmiştir. Bu olgu sunumu konjenital oval pencere atrezisinde 
müdahalede değerlendirmenin ve multidisipliner çalışmanın önemini 
göstermektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital oval pencere atrezisi, iletim tipi 
işitme kaybı, mikst tip işitme kaybı, işitsel rehabilitasyon
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değerlendirilmektedir. Bu malformasyonlar genellikle otoskopik 
muayene sırasında net olarak tespit edilememektedir (de 
Alarcon et al., 2008). Yenidoğan işitme taraması ve/veya okul 
çağı işitme taramaları sırasında fark edilmektedir. Konjenital 
oval pencere atrezisi görülen hastalarda genellikle unilateral 
ya da bilateral, progresyon göstermeyen mikst tip işitme kaybı 
görülmektedir (Sennaroğlu et al., 2014). Minör konjenital 
orta kulak anomalilerinde işitmenin düzenlenmesi için cerrahi 
müdahale ön plana çıkmaktadır. Ancak, konjenital oval pencere 
atrezisi diğer minör konjenital orta kulak anomalilerine göre 
daha karmaşıktır ve cerrahi müdahalede başarının düşük olduğu 
belirtilmiştir (de Alarcon et al., 2008; Zeifer, Sabini, & Sonne, 
2000). Cerrahinin potansiyel riskleri fasiyal sinirin pozisyonu 
ve kemik kalınlığı göz önünde bulundurularak belirlenmektedir 
(Thomeer et al., 2012). Bu olgu raporunda bilateral konjenital 
oval pencere atrezisi olan bir olgunun değerlendirme ve takip 
süreçleri sunulmuştur.

Kemikçik zincirde görülen konjenital anomalilere bağlı iletim 
tipi işitme kaybı referans merkezlerde bile nadiren görülen 
olgulardandır. Bu nedenle literatürde bu konuyla ilgili sınırlı 
sayıda çalışma yer almaktadır. (Sennaroğlu et al., 2014; 
Thomeer, Kunst, Verbist, Cremers, & Neurotology, 2012). 
Kulakta görülen konjenital anomaliler majör ve minör olmak 
üzere iki gruba ayrılmıştır (de Alarcon, Jahrsdoerfer, & Kesser, 
2008). Majör konjenital orta kulak anomalileri orta kulak, dış 
kulak yolu ve/veya kulak kepçesinin etkilendiği durumları 
belirtir ve insidansının 1:10000 olduğu tahmin edilmektedir 
(Teunissen, 1992). Minör konjenital orta kulak anomalilerinde 
ise kulak kepçesi, dış kulak yolu ve kulak zarı sağlam olmasına 
rağmen orta kulak yapılarının gelişimi bozulmuştur (de Alarcon 
et al., 2008; Teunissen, 1992). Minör konjenital orta kulak 
anomalilerinin insidansı ve prevalansı ile ilgili güvenilir bir 
veri bulunmamaktadır (Teunissen, 1992). Konjenital oval 
pencere atrezisi, konjenital stapez fiksasyonu, kısa malleus 
gibi patolojiler minör konjenital orta kulak anomalisi sınıfında 
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OLGU SUNUMU
Gestasyonel yaşı 39 hafta olan kız bebek 22 yaşındaki annenin 
birinci gebeliğinden dünyaya gelmiştir. Doğumdan sonra ilk 
beslenmeyi takiben ağızdan bol miktarda sekresyon gelmesi üzerine 
yapılan değerlendirmelerde özefagus atrezisi tespit edilmiştir. 
Ailede işitme kaybı hikâyesi bulunmayan hasta yenidoğan işitme 
taramasından kalmıştır. Doğum sonrası dış merkezde takip 
edilen hasta 18 aylıkken kliniğimize başvurmuştur. Kulak Burun 
Boğaz kliniğinde yapılan otoskopik değerlendirmede hastanın 
bilateral dış kulak kanalının dar olduğu ve kulak zarının normal 
olduğu belirtilmiştir. Kliniğimizde yapılan ilk değerlendirmede 
timpanometrik değerlendirme dış kulak yolu darlığı nedeniyle 
güvenilir olarak değerlendirilememiştir. Transient otoakustik 
emisyon (OAE) ölçümü GN Otometrics MADSEN Capella 
OAE Sistemi ile değerlendirilmiştir (GN Otometrics, Taastrup, 
Denmark). Her iki kulakta da Transient uyarılmış OAE testinden 
kalmıştır. Transient uyarılmış otoakustik emisyon testi 500–
4000 Hz aralığında, 84 dB uyaran şiddetinde 260 uyaran tekrarı 
ile uygulanmış ve %80 tekrarlanabilirlik ve ≥9 dB sinyal/
gürültü oranının en az üç frekansta görülmesi cevap kriteri 
olarak belirlenmiştir. Tarama işitsel beyin sapı cevabı (Auditory 
Brainstem Response; ABR) ölçümü Maico MB-11 Screener with 

BERAphone® (Maico, Rome, Italy) ile yapılmıştır. Her iki kulakta 
da cevap elde edilememiştir. Serbest alan değerlendirmesinde 
görsel pekiştireç odyometrisi yöntemiyle değerlendirilen olgunun 
konuşma uyaranlarına 50 dB HL şiddetinde tepkileri olduğu 
düşünülmüştür. İleri değerlendirme için Eşik ABR testi planlanmış, 
radyolojik değerlendirme açısından KBB’ye yönlendirilmiştir.

Hava yolu eşik ABR ölçümü ile yapılan değerlendirmede 
klik uyaran (37,7/s rate) ve 500 Hz tonal uyaran (37,7/s rate) 
kullanılarak kayıt alınmıştır (Vivosonic Integrity™ ABR Systems, 
Vivosonic Inc., Toronto, Canada). Kemik yolu ABR ölçümünde 
ise klik uyaran ile (37,7/s rate) maskesiz değerlendirme 
yapılmıştır. Olguda her iki kulakta da hava yolu ABR ölçümünde 
dalga morfolojisinin oldukça bozuk olduğu belirlenmiştir (Şekil 
1). Doğal uykuda gerçekleştirilen Eşik ABR testi eşik seviyeleri 
ve latans değerleri Tablo 1’de verilmiştir.

Yapılan eşik ABR sonucuna göre, olguda bilateral orta-
ileri derecede mikst tip işitme kaybı tanılanmış ve ileri tanı 
açısından değerlendirilmek üzere Kulak Burun Boğaz kliniğine 
yönlendirilmiştir. İleri tanı açısından olguya Temporal Yüksek 
Çözünürlüklü Bilgisayarlı Tomografi (BT) görüntülemesi 
yapılmıştır. Temporal BT sonucu “Bilateral oval pencere atrezisi, 
stapezlerde malforme ve posteriora deplase görünüm, solda daha 
belirgin olmak üzere her iki inkus uzun kolunun normalden hafif 
ince ve posteriora deplase görünümü, her iki fasiyal sinir timpanik 
segmentinin aberran seyri; sağda oval pencere loju hemen 
inferiorunda, solda oval pencere lojunda seyir göstermektedir” 
şeklinde raporlanmıştır. Yüksek Çözünürlüklü Temporal 
Bilgisayarlı Tomografi görüntüleri Şekil 2’de verilmiştir.

Hacettepe Üniversitesi İşitsel İmplantlar Konseyi’nde tartışılan 
olgu için bilateral fasiyal sinirin anormal seyri nedeniyle, cerrahi 
müdahalenin riskli olduğu düşünülerek işitme cihazı uygulaması 
önerilmiştir. Yapılan değerlendirmeler sonucunda hastanın dış 
kulak kanalının çok dar olması nedeniyle yapılacak en doğru 
müdahalenin kemik yolu işitme cihazı olduğu düşünülmüştür. 
Olgunun yaşının küçük olması ve mevcut kemik kalınlığının 
implantasyon açısından uygun olmaması nedeniyle baş bantlı 
kemik yolu işitme cihazı ile takip edilmesine, takip sürecinde 
uygun görülmesi halinde implantasyon veya cerrahi için tekrar 
değerlendirilmesine karar verilmiştir.

Olguya 23 aylıkken baş bantlı kemik yolu işitme cihazı (Cochlear™ 
BAHA 5 Power) uygulaması yapılmıştır. 25 aylıkken yapılan 
ilk işitsel değerlendirmede genel gelişimi Denver Gelişimsel 
Tarama Testi– II (DGTT-II) ile değerlendirilmiştir (Epir & Yalaz, 
1984). Kaba motor, ince motor ve kişisel sosyal gelişimi normal 
sınırlarda elde edilmiş ancak dil gelişimi gecikmeli bulunmuştur. 

Tablo 1. Eşik ABR Testi V. Dalga Eşik Seviyeleri ve Latans Değerleri
Sağ Kulak Sol Kulak

Eşik Şiddet Seviyesi (nHL) Latans değeri (msn) Eşik Şiddet Seviyesi (nHL) Latans değeri (msn)
Hava Yolu Klik 55 dB 9,33 60 dB 8,47
Hava Yolu Tonal (500 Hz) Uyandığı için bakılamadı 95 dB 13,72
Kemik Yolu Klik (Maskesiz) 30 dB 9,98 30 dB 9,98
Hz: hertz; dB: desibel; msn: milisaniye; nHL: normalized hearing level

Şekil 1. İşitsel Beyinsapı Cevabı Ölçümü Kayıt Örnekleri
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Sadece 15 sözcük kullanabildiği ve basit cümleler kuramadığı 
belirlenmiştir. Anlamlı işitsel entegrasyon ölçeği (Meaningful 
Auditory Integration Scale-MAIS) skoru 25/40 olarak tespit 
edilmiştir (Robbins, Renshaw, & Berry, 1991). Yedi ay cihaz 
kullanımından sonra (30 aylık) yapılan ikinci değerlendirmede 
ise Alıcı ve ifade edici dili Türkçe Erken Dil Gelişimi Testi 
(TEDİL) ile değerlendirilmiştir (Güven & Topbaş, 2014). Alıcı 
ve ifade edici dil gelişimi kronolojik yaşı ile uyumlu bulunmuştur 
(2 yaş 6 ay). Kullandığı kelime sayısının 100 kelimeyi geçtiği ve 
iki kelimeli basit cümleler kullandığı gözlenmiştir. Zıt kavramlar 
(büyük-küçük, ıslak-kuru), renkler (dört ana renk), sayılar (birden 
ona kadar) gibi kavramları öğrendiği tespit edilmiştir. MAIS skoru 
40/40 olarak elde edilmiştir. Çocuklar için İşitsel Algı Testi’nin 
(ÇİAT) alt parametreleri olan patern algı testinden %100, kelime 
tanıma testinden %80 doğru yanıtlar elde edilmiştir (Yücel & 
Sennaroğlu, 2011). Yazılı hasta onamı çalışmaya katılan hastanın 
ebeveynlerinden alınmıştır.

SONUÇ VE TARTIŞMA
Bilateral konjenital oval pencere atrezisi görülen hastalarda 
tedavi yaklaşımındaki en önemli hedef dil gelişimini desteklemek 
için işitme eşiklerinin düzenlenmesidir. İşitmenin düzenlenmesi 
için iki yol ön plana çıkmaktadır. Birincisi; cerrahi müdahale ile 
orta kulak yapılarının düzenlenmesi, ikincisi ise konvansiyonel 
hava yolu işitme cihazı, kemik yolu işitme cihazı, kemik yolu 
işitme cihazı implantasyonu ya da baş bantlı kemik yolu işitme 
cihazı uygulamaları gibi odyolojik müdahale seçeneklerinden 
birinin amplifikasyon yöntemi olarak tercih edilmesidir.

Oval pencere atrezisi nadir görülen bir patolojidir. Oval 
pencerenin olmadığı ancak vestibül ile orta kulak arasında 
kemikçiklerin anormal de olsa var olduğu bir patoloji olarak 
tanımlanmaktadır. Hastaların %40’ında bilateral olarak 
görülmektedir (Hughes, Danehy, & Adil, 2016). Hastalarda 
genellikle orta dereceden ileri dereceye kadar iletim/mikst işitme 
kaybı gözlenmektedir. Oval pencere atrezisine neden olduğu 
düşünülen iki embriyolojik teori bulunmaktadır. Birincisi; 
gestasyonel 7. Hafta içerisinde primitif stapezin primitif 
vestibül ile birleşmesinin başarısız olmasıdır. Bu durumda 
lateral semisirküler kanalın üst kısmı ile promontoryumun alt 
kısmı arasındaki ayrılma düzlemi gelişmemekte ve oval pencere 
oluşmamaktadır (Hughes et al., 2016; Lambert, 1990). İkinci 
teori ise gestasyonel 5. ve 6. haftalar içerisinde gelişen fasiyal 
sinirlerin yer değiştirerek primitif stapez ile otik kapsül arasına 
girdiğini ve böylelikle normal oval pencere gelişimini önlediğini 
öne sürmektedir (Hughes et al., 2016; Lambert, 1990). Nedeni 
ne olursa olsun, oval pencerenin oluşumu ile stapez taban 
plakasının gelişimi, fasiyal sinir kanalının yatay kısmı ve otik 
kapsülün vestibüler kısmı arasındaki yakın ilişki, fasiyal sinir 
malpozisyonu ve incus ve stapez malformasyonları gibi genel 
olarak ilişkili anomalilerle sonuçlanmaktadır. Oval pencere 
atrezisinin tanılanmasında ve cerrahi planlamada en önemli test 
yöntemi yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografidir (Booth, 
Vezina, Karcher, & Dubovsky, 2000; Zeifer et al., 2000). Oval 
pencere ve fasiyal sinir kanalı koronal tomografi görüntüsüyle, 
kemikçikler ise aksiyal tomografi görüntüsü ile en uygun şekilde 
değerlendirilmektedir (Hughes et al., 2016).

A

B

Şekil 2. A, B. Yüksek Çözünürlüklü Bilgisayarlı 
Tomografi Görüntüsü. A. Sol Kulak: Oval 
pencerede (OP) yer alan fasiyal sinir (beyaz ok). 
B. Sağ Kulak: Oval pencerede (OP) inferiorunda 
yer alan fasiyal sinir (beyaz ok); 
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Oval pencere atrezisi olup dar dış kulak yoluna sahip olan 
hastaların erken dönem odyolojik değerlendirmesi oldukça 
zordur. Erken dönem değerlendirmede kemik yolu ABR testi 
yapılmamışsa sensörinöral tip işitme kaybı ile karıştırılabilir. 
Odyolojik değerlendirmede kemik yolu ABR testi iletim tipi, 
mikst tip ve/veya sensörinöral tip işitme kaybının ayırıcı tanısında 
oldukça önemlidir (Sennaroğlu et al., 2014). Bu patolojilerde 
elektroakustik immitansmetri ölçümleri önem taşımaktadır. 
Olguda dış kulak yolu darlığı nedeniyle timpanometrik 
değerlendirme ve akustik refleks ölçümleri tamamlanamamıştır. 
Elektroakustik immitansmetri ölçümü yapılabilen olgularda 
akustik refleks kemikçik zincir patolojisini tanılamak açısından 
önem taşımaktadır. Buna karşılık OAE ölçümü bu olguda 
değerlendirilmiştir. Dış kulak yolu darlığı olan olgularda OAE 
cevaplarının elde edilememesinin bazen prob yerleşimindeki 
zorluklara bağlı olabileceği göz önünde bulundurulmalıdır.

İletim tipi işitme kayıplarında da sensörinöral işitme 
kayıplarında olduğu gibi erken müdahale doğrudan dil gelişimi 
ile ilişkilidir. Cerrahi müdahale ile ilişkili karar hastanın 
yaşına göre değerlendirilmektedir. Cerrahi komplikasyon riski 
yüksek olan durumlarda amplifikasyon birinci seçenek olarak 
düşünülmektedir. Amplifikasyon seçeneği hastanın durumuna 
göre değişiklik gösterebilir. Örneğin konvansiyonel hava yolu 
işitme cihazı, transkutaneöz ve perkutaneöz kemik yolu işitme 
cihazı, konvansiyonel kemik yolu işitme cihazı (baş bantlı) gibi 
cihazlar uygulanabilir (de Wolf, Hendrix, Cremers, & Snik, 
2011; Ricci et al., 2011; Siau, Dhillon, Siau, & Green, 2016; 
Zwartenkot, Snik, Mylanus, Mulder, & Neurotology, 2014). 
Literatürde1990’lı yıllarda yapılan çalışmalarda mikst tip işitme 
kaybında yada 30–35 dB ve/veya daha fazla hava kemik aralığı 
olan hastalarda kemik yolu işitme cihazının konvansiyonel 
lineer hava yolu işitme cihazından daha iyi bir seçenek olduğu 
bildirilmiştir. Benzer şekilde hastaların kemik yolu işitme 
cihazından konvansiyonel dijital hava yolu işitme cihazına göre 
daha fazla yarar sağladıkları düşünülmüştür (de Wolf et al., 
2011). Mikst işitme kaybı olan hastalarda ise hava kemik aralığı 
35 dB üzerinde olduğunda kemik yolu işitme cihazının daha 
iyi bir seçenek olduğu söylenmiştir (de Wolf et al., 2011). Bu 
durumda sensörinöral kayıp da düşünüldüğünde toplam işitme 
kaybı seviyesi yüksek olduğundan hava yolu işitme cihazlarını 
feedback açısından yönetmek oldukça zorlaşmaktadır. Baş 
bantlı kemik yolu işitme cihazında ise bu hastalarda feedback 
açısından herhangi bir problem oluşmamaktadır.

Bu olgu sunumu, konjenital oval pencere atrezisinde müdahalede 
değerlendirmenin ve multidisipliner çalışmanın önemini 
göstermektedir. Bu patolojide odyolojik değerlendirme sonrasında 
yapılan radyolojik değerlendirme ile orta kulak yapılarının 
durumu belirlenerek erken dönem cerrahi müdahalenin tehlikeli 
olacağı düşünülmüştür. Dil gelişimini desteklemek açısından 
amplifikasyon uygulamasına karar verilmiştir. Cerrahi müdahale 
seçeneğinin hastanın işitme ve dil gelişimine göre takip sürecinde 
tekrar değerlendirilmesi planlanmıştır.

https://doi.org/10.1097/mao.0b013e31815dbb28
https://doi.org/10.1002/lary.21167
https://doi.org/10.1111/j.1469-8749.1984.tb04502.x
https://doi.org/10.20489/intjecse.62795
https://doi.org/10.1148/radiol.2015140889
https://doi.org/10.1288/00005537-199001000-00009
https://doi.org/10.1016/j.ijporl.2010.11.027
https://doi.org/10.1016/j.ijporl.2014.02.006
https://doi.org/10.1007/s00405-016-3941-5
https://doi.org/10.1097/mao.0b013e3182595282
https://doi.org/10.1097/mao.0000000000000258

