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KL N K ARA TIRMA

Sagirlar okulunda etyolojiye yonelik bir ¢alisma ve
radyolojik bulgular

An etiological study in a school for the deaf and radiological findings

Dr. Ismail KULAHLI,' Dr. Abdulhakim COSKUN,' Dr. Ibrahim KETENCI,'
Dr. Mehmet SENTURK, Dr. Kiirsat CANOZ’

Ama : Bu cabflmada samrlar okulunda ewritim géren
oarencilerde sensorinoral iflitme kay>plarn:n neden-
leri arafltrld>.

Hastalar ve Y ntemler: Samrlar okulunda kaystl
91 orrenci (34 koz, 57 erkek; ort. yafl 10.6; dambm
7-20) dererlendirildi ve aile araglar> incelendi. Bu-
tun darencilerin kulak burun boraz, g6z ve sistemik
muayeneleri ile odyolojik ve radyolojik tetkikleri ya-
p>ldb.

Bulgular: Sensdrinodral iflitme kayb> olgularn
%32.9'unda genetik nedenliydi. Ougrencilerin
%31.9'unda iflitme kayb> nedeni bulunamad>. Gene-
tik nedenli olmayan sensdrindral iflitme kaysplarnyn
bluylk boéliminde etyoloji enfeksiyon hastabklar
(%38.3) iken, genetik nedenli iflitme kay>plarnn
%26.3'Unde akraba evlilini s6z konusuydu.

Sonu : Enfeksiyon hastabklars ve akraba evlilikleri-
ne baxal sensorindral iflitme kaysplars dnlenebilir du-
rumlardsr. Bu iki durum kontrol altna abnabilirse,
sensorindral iflitme kaysplarnn sskbeonda diflme
kag>nimazdsr.

Anahtar Sézclikler: Cocuk; akraba evlilioi; samrbk/etyoloji;
iflitme kayb», sensdrindral/etyoloji/genetik.

Objectives: The causes of sensorineural hearing
loss were assessed in a population of students in a
school for the deaf.

Patients and Methods: Ninety-one students (34 girls,
57 boys; mean age 10.6 years; range 7 to 20 years)
from a school for the deaf were evaluated together with
their their family tree. Otolaryngologic, ophthalmologic,
and systemic physical examinations and audiologic
and radiologic investigations were performed.

Results: Sensorineural hearing loss was of genetic
origin in 32.9% of the students. No etiologic factor
could be determined in 31.9% of the cases. Infectious
diseases (38.3%) and consanguinity (26.3%) were
found as the most common etiologic factors in non-
genetic and genetic sensorineural hearing losses,
respectively.

Conclusion: Sensorineural hearing losses due to
infectious diseases and consanguineous marriages
are preventable conditions. The incidence of sen-
sorineural hearing losses will decline if these two
conditions are controlled.

Key Words: Child; consanguinity; deafness/etiology; hearing
loss, sensorineural/etiology/genetics.
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Sagirlar okulunda etyolojiye yonelik bir calisma ve radyolojik bulgular

Normal isitme, konusmanin dogal gelisimiyle
beraber, kisinin sosyal iliskilerinde ve zeka gelisi-
minde de 6nemli rol oynar. Sensorinoral isitme kay-
b1 olan ¢ocugun konusabilmesi igin gerekli 6zel egi-
tim, ancak erken tan1 konmasryla miimkiindiir.

Son yillarda isitme kayiplarinin nedenini sapta-
maya yonelik ilgi gittikce artmaktadir. Gerek etyolo-
ji gerekse patolojik bozukluklarin yeterince bilinme-
si ve zamaninda taninmasi, bu hastalara yonelik te-
davi ve rehabilitasyon calismalarinda biiytik kolay-
lIiklar saglayacaktir.

Bu calismada Sagirlar okulundaki ogrenciler
arastirma kapsamina almarak, Kayseri bolgesinde
sensOrindral isitme kaybi olan cocuklarda isitme
kaybinin etyolojisi aydinlatilmaya ¢alisild1.

HASTALAR VE YONTEMLER

Bu calisma, Kayseri Sagirlar Okulu'na kayitli bu-
lunan 91 6grenci (34 kiz, 57 erkek; yas ort. 10.6; da-
gilim 7-20) lizerinde yapildi. Arastirma ayrintili
oykti, fizik muayene, radyolojik ve odyolojik tetkik-
lerle yapildi. Ayrintili 6ykiide, annenin kronik bir
hastalig1 olup olmadig1, hamilelik sirasinda herhan-
gi bir hastalik gecirip gecirmedigi, dogum ile ilgili
bilgiler, cocugun gecirdigi hastaliklar, yakin akraba-
lardaki isitme kayiplar1 ve akraba evliligi olup olma-
dig1 arastirildi. Kardes, anne, baba, biiyiikanne, bii-
ylikbabadan birinde dogustan isitme kaybi varsa
neden olarak heredite kabul edildi. Bu ¢ocuklarin ai-
leleriyle gortisiilerek ya da okul kayitlarindan fay-
dalanilarak aile agaclar1 ¢ikarild.

Fizik muayenede 6grencilerin oncelikle tam ku-
lak burun bogaz ve bas-boyun muayeneleri yapildi
ve sensoOrindral isitme kaybi disinda tedavi edilebilir
kulak hastaliklar1 (buson, akut ve/veya serdz otitis
media gibi) olanlar tedavi edildikten sonra deger-
lendirilmeye tabi tutuldu. Ayrica eslik eden sendro-
mik belirtiler agisindan pediatri (kardiyolojik, nefro-
lojik, norolojik acidan) ve g6z uzmaninca ilgili sis-
temlerin muayeneleri de yapildi. Tiim 6grencilere
rutin kan saymmu ve rutin biyokimyasal testler uygu-
lands, elektrokardiyografi (EKG) ve direkt gogiis
grafileri gekildi. Toshiba TCT- 600 XT (Japan) cihazi
ile genetik neden diisiiniilen 31 olgunun 2 mm'lik
kesitlerde ve 1 mm'lik intervallerle temporal kemik
koronal ve aksiyel kesitleri alind1. Iskelet anomalisi
saptanan olgularin direkt radyografileri (kafa, servi-
kal, pelvis, lumbal vb.) gekildi ve tiim radyografik
bulgular bir radyolog tarafindan degerlendirildi.
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Saptanan malformasyonlar major ve minor olarak
siniflandirilds.”

Isitmeyle ilgili testler Viennatone M 142° tipi
odyometri cihaziyla giirtiltiiden uzak ortamda saf
ses hava ve kemik yolu esikleri 6l¢iilerek yapildi.
Ogrencilerin saf ses ortalamalar1 1964 1SO ve 1969
ANGSI standartlarma gore smiflandirildi (Tablo 1).
Timpanometrik 6lgiimler igin Madsen ZO (2020)° ti-
pi cihaz kullanild. Istatistiksel analizler z testi ile
yapildi

BULGULAR

Olgularin 31'inde (%32.9) sensOrindral isitme
kayb1 genetik nedenli olup bunlarin 7’si (%22.6) kiz,
24’4 (%77 .4) erkekti.

Ogrencilerin ailelerinden ve okul kayitlarindan
elde edilen bilgilere gore 24 ¢cocugun (%26.3) anne
ve babasinin akraba oldugu saptandi. Akraba evlili-
&1 yapmus olanlarin hepsi de birinci ve ikinci derece-
de kuzen evliligi olup genetik etyoloji grubunda
%46, non-genetik grupta %35 idi. Dogum oOncesi
hastalik 6ykiisti bulunan olgu yoktu. Olgularin 8'in-
de (%8.8) dogum sirasinda yasanan sorunlar (erken
dogum, asfiksi, postmatiir dogum) s6z konusuydu.
Olgularin 23’tinde (%25.9) atesli hastaliklar sonucu
sagirhlk meydana geldigi saptandi, 29'unda (%31.9)
ise herhangi bir sebep bulunamadi.

Kulak burun bogaz muayene bulgusu olarak
ogrencilerin tiglinde tek tarafli, ticlinde ise iki ta-
rafli inaktif kronik otitis media (KOM) saptandi.
Bu olgularin hepsinde ileri derecede sensorinoral
isitme kayb1 vardi. Akut ya da serdz otit bulgusu-
na rastlanmadi. Elde edilen odyogramlarin hep-
sinde ileri derecede sensorinodral isitme kaybi1 var-
di1. Bu bulgular Tablo 2’de gosterilmistir. G6z mu-
ayene bulgusu olarak intraorbital enfeksiy6z ya da
non-enfeksiyoz bir bulguya rastlanmazken, bir ol-

TABLO I

ISITME KAYIPLARININ SINIFLANDIRILMASI
(1964 ISO VE 1969 ANSI STANDARTLARI)

0-20 dB Normal isitme Derece 0
21-35dB Hafif isitme kayb1 Derece 1
36-55 dB Orta derecede isitme kayb1 Derece 2
56-70 dB Orta-ileri derece isitme kayb1 Derece 3
71-90 dB  Tleri derece isitme kayb1 Derece 4
91 dB tlizeri Tama yakin isitme kaybi Derece 5
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evliligi olan, bir kardesi sagir, anne ve babas1 sagir

TABLO II TABLO IV
ISITME KAYBI SEVIYELERI MINOR MALFORMASYONLAR
Say1 Yiizde Say1

Derin 69 75.8 Areolalarda asimetri 1
Tleri 16 17.6 Klinodaktili 2
Orta-ileri 4 4.4 Frontal ¢ikintinin belirgin olmasi 2
Orta 2 22 Disiik kulak 1
Ense sag ¢izgisi diisiikligi 1
Epikantus 1
. TABLO Il Telekantus 1
MAJOR MALFORMASYONLAR Hipertelorizm 1
Say1 Pektus karinatus 3
Pektus ekskavatum 1
Torakal kifoz 1 Ucgen yiiz 1
Skolyoz 3 Antevert nares 2
Kalga subluksasyonu 2 Aksesuar meme bast 1
Inmemis testis 2 Pes planus 2
Lordoz 1 Elin kisa ve genis olmasi 1
Toraks ve kollarda asimetri 1 Erekte penis goriinimii 1
Kraniosinositoz 2 Yiiksek damak 1
Brakiosefali 2 Ag1z acikligimin kiigiik olmasi 1
Kaudal sintis 1 Halluks valgus 1
Brankial fistiil 1 Eklem hareketinde artma 1
Toplam 16 El ayasinda tek ¢izgi 4
Dul kadin pergemi 1
guda epikantus ve bir olguda telekantus, hiperte- ?epgil;glla-l.(klw ; 1

lorizm ve blefarofimozis tigliisii saptandi. Akraba s HGHEHgH
Blefarofimozis 1
1

olmayan, 12 yagindaki bu olguda fizik muayenede
ayrica dul kadin pergemi, burun kokii basiklig:
tespit edildi. Otozomal resesif genetik gecisli oldu-
gu belirlenen olguya frontonazal displazi tanisi
kondu.

Calismamizda 15 ¢ocukta toplam 51 malformas-
yon saptand1. Bunlarin 16s1 major, 35'i minor mal-
formasyon idi (Tablo 3, 4). Olgularin yedisinde
(%7.6) sensorindral isitme kaybinin beraberinde bir
sendrom vardi. Bu sendromlar; BOR sendromu,
frontonazal displazi, genis vestibiiler aquadukt
sendrom, multipl epifizyal displazi, metafizyal disp-
lazi, spondiloepifizyal displazi, Goldenhar sendro-
mu idi. Genetik nedenden siiphelenilen 31 olgunun
tiglinde (tiim olgularin %3.2’si) bilgisayarli tomogra-
fide (BT) her iki temporal kemikte i¢ kulak anomali-
sine rastlandi. Bunlar genislemis vestibiiler aqu-
adukt sendromu, Mondini displazisi ve Michel apla-
zisiydi.
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Deri esnekliginde artma

[68]
Q1

Toplam

TARTISMA

Sensorinoral isitme kaybinin %3.2-62.2'si gibi de-
gisken bir ytizdesinin, genetik nedenli oldugu bildi-
rilmistir.”” Tiirkiye’de yapilan calismalarda ise bu
oranin %38.5-61.1 arasinda degistigi tespit edilmis-
tir.*"” Bizim calismamizda ise genetik nedenli senso-
rindral isitme kayb1 oran1 %34.1 olarak saptandi. Bu
oran, uluslararasi literatiire uymakla birlikte Tiirkiye
ortalamasinin ¢ok altindadir. Dolayisiyla yoremizde-
ki sensorinoral isitme kayiplari etyolojisinde non-ge-
netik isitme kayiplar1 6n plana ¢ikmaktadir. Bu yon-
de yapilacak calismalarla Onlenebilir sensorindral
isitme kayiplar1 kontrol altinda tutulabilir.

Akraba evliligi oran1 Hindistan'da %48", Israil’de
%14.58"" olarak bildirilmektedir. Tiirkiye’de sagirlar
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okullarinda ve iki tiniversitede yapilan calismalarda
bu oran %15.4-46.6 arasinda saptanmistir.*"” Bizim
¢alismada ise bu oran %26.3'tii. Her ne kadar akraba
evliligi oran1 yoremizde, Tiirkiye ve diinya ortalama-
lar1 arasinda ise de, hala yiiksektir. Glintimiizde ayni
koyden evlenmenin bile akraba evliligi sayilmasi,
sensorindral isitme kayipl ebeveynden dogan gocu-
gun sensorinoral isitme kayipli olma olasiliginin, ak-
raba ebeveynden dogan ¢ocuktan daha az olmasi ko-
nunun énemini vurgulamaktadir.™""

Sensorinodral isitme kayiplarinda etyolojide rol
oynayan dogumsal isitme kayb1 agisindan prenatal
risk oran1 %6-24 arasinda degismektedir."**" Tiirki-
ye’deki ¢alismalarda bu oran %0.68-2.1 arasinda bu-
lunmusgtur.*"” Bizim calismamizda ise prenatal ne-
den saptanamadi. Dogum sirasindaki risklere bagh
sensoringral isitme kaybi, gesitli calismalarda %6-23
arasinda bulunmustur.***"*" Bizim calismamizda
bu oran %8.8 olarak saptandi. Bu oranin gelisen tek-
noloji ve ekonomik refah diizeyinin artmasi ile azal-
tilip kontrol altinda tutulabilecegi agiktr.

Atesli hastaliklar sonucu goriilen sensorinoral
isitme kayb1 oran1 bazi merkezlerde %3-21 arasinda
bildirilmistir.”*"” Bizim ¢alismamizda bu oran %25.9
idi. Bu oran dikkati ¢eker derecede yiiksektir ve bu
durum da atesli hastaliklara erken miidahaleyle 6n-
lenebilir.

Bazi ¢alismalarda nedeni saptanamayan sensori-
noral isitme kayb1 orani %15-45 arasinda bildirilmis-
tir.” """ Caligmamizda ise olgularin %31.9'unda
herhangi bir neden bulunamadi. Bu oran uluslarara-
s1 literatiirle uyumludur fakat etyolojiyi aydinlata-
bilmek icin daha fazla ¢alismaya ihtiyag oldugunu
gostermektedir.

Dogustan sensorinoral isitme kayiplarmin %3-
18’inin bir sendromla beraber oldugu bildirilmis-
tir."**"”" Bizim galismamizda olgularin yedisinde
(%7.6) sensorinoral isitme kaybinin beraberinde bir
sendrom saptandi.

Dogustan sensorinoral isitme kayb1 bulunan ¢o-
cuklarda temporal kemikte anatomik bozukluklarin
olup olmadiginin belirlenmesinde BT 6nemli bir ye-
re sahiptir. Dogustan sensOrindral isitme kayiph
(SNIK) ¢ocuklarin BT’sinde %5-35 oraninda tek ve-
ya iki tarafli i¢ kulak anomalisi tespit edilmistir."""
Shusterman ve ark."” 16 yas altinda SNIK'li hasta-
larda BTnin belirgin faydasi olmadigini soylemis-
lerdir. Bizim ¢alismamizda olgularin tigciinde (%3.2)
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her iki temporal kemikte i¢ kulak anomalisine rast-
landi. Temporal kemik BT’si, dogustan sensorinoral
isitme kay1pli ¢ocuklarin i¢ kulak anomalilerini sap-
tamada yetersizdi ve sonuglar literatiirle uyumluy-
du. Kemik labirentin normal gelisip membranoz la-
birentin tam gelismemesiyle olusan Scheibe displa-
zisi gibi sik goriilen patolojilerin radyolojik olarak
saptanmasi zordur.""*"

Sonug olarak, akraba evliliginden kaginilmasryla
sensorinoral isitme kaybinin onemli bir kismini
olusturan genetik kokenin ortadan kaldirilmasi sag-
lanmig olacaktur.

Kisilerin sosyoekonomik diizeyinin ytikseltilme-
siyle enfeksiyon hastaliklarina bagli sensorinoral
isitme kayiplarimin oniine daha rahat gecilebilecek-
tir.

Cocuklarda sensorindral isitme kayiplarinin di-
ger sendromlarla iligkili olabilecegi g6z oniine alina-
rak pediatri, goz ve radyoloji uzmanlarinin yani sira
ihtiya¢ halinde tiim diger uzmanlik dallarindan
konstiltasyon istenerek soruna multidisipliner yak-
lagilmalidir.
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