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Isitsel néropati spektrum bozuklugu anormal isitsel beyin sap1 cevabi
ve korunmus otoakustik emisyon cevaplari ile karakterize isitme siniri boyunca
bozulmus sinyal isleme ya da sinyalin ic ttiylti hiicrelerden isitme sinirine
yetersiz iletilmesidir. Tsitsel néropati spektrum bozuklugu dogumsal oldugu
gibi postlingual olarak da gelisebilir. Isitsel noropatide karsilasilan isitme
esiklerindeki degisimler fonksiyonel isitme kaybiyla da karisabilmektedir. Bu
calismada isitme azlig1 ve konusmay1 anlama problemi yasayan ilk asamada
fonksiyonel isitme kaybi diistiniilen ancak isitsel noropati spektrum bozuklugu
tanis1 alan 64 yasmndaki olgunun ayirict tanida kullamilan odyolojik
degerlendirmeleri ve test sonuglar1 irdelenmistir.

Anahtar Kelimeler: Tsitsel Noropati Spektrum Bozuklugu, Postlingual Isitme
Kaybi, Fonksiyonel Isitme Kaybu.

ABSTRACT

Auditory neuropathy spectrum disorder is impaired signal processing
along the auditory nerve or inadequate transmission of the signal from the inner
hair cells to the auditory nerve, characterized by abnormal auditory brainstem
responses and preserved otoacoustic emission responses. Auditory neuropathy
spectrum disorder can develop postlingually as well as congenitally. Changes
in hearing thresholds encountered in auditory neuropathy can also be confused

. . . . with functional hearing loss. In this study, the audiological evaluations and test
Emine Ayca ODEMISLIOGLU  results used in the differential diagnosis of a 64-year-old patient with hearing
AYDIN impairment and speech comprehension problems, who was thought to have
functional hearing loss at the first stage but was later diagnosed with auditory
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Isitsel noropati spektrum bozuklugu (INSB) isitme
siniri boyunca bozulmus sinyal isleme veya ig¢ tiiyli
hiicreler tarafindan sinyalin isitme sinirine yetersiz
iletilmesi olarak tanimlanan heterojen bir bozukluktur.
Sendromik olan veya olmayan genetik anomalilerden,
cevresel sebeplerden, koklear sinir aplazisi/hipoplazisi gibi
yapisal anomalilerden kaynaklanabilir (1). Patogenezinde
i¢ tiiylii hiicreler, sinapslar, spiral ganglion noronlari,
isitme siniri veya isitsel niikleuslar dahil olmak tizere isitsel
yolak boyunca birden fazla bélgeye lokalize olan patolojiler
yer almaktadir (2) .

Arnold Starr ve ark. (1996) ilk defa INSB’den s6z
etmislerdir. INSB, korunmus otoakustik emisyon yartlari,
koklear mikrofoniklerle birlikte dalganin olmadig1 veya
anormal dalga morfolojisinin goriildiigii isitsel uyarilmis
beyin sap1 potansiyelleri (IUBP) ile karakterizedir (3).
Akustik immitansmetri testinde ise ipsi ve kontralateral
akustik elde edilmemektedir (4). INSB'li
hastalarin odyolojik incelemelerinde saf ses odyometri

refleksler

testinde isitme kaybi diizeyi normalden ileri derecede
isitme kaybina kadar olabilmekte isitme kaybi test iginde
de dalgalanmalar gosterebilmektedir (5).

Giiriiltiide konusmay1 anlama problemleri, bosluk
tamima testi (gap detection) esiklerinde yiikselme, sesin
lokalizasyonunda zorluklar INSB olgularinda siklikla
bildirilmektedir. Ozellikle postlingual olgularda isitme
esikleriyle  orantisiz  bozulmus  konusma  algis1
goriilmektedir (6). Temporal islemlemedeki bozulmalar
konusma algisindan sorumlu temel mekanizma olarak
goriilmektedir.

Odyolojik test sonuglar1 INSB'nin patofizyolojik
degiskenlik
gosterebilmektedir (7). Bu mekanizmalardaki etkilenmeler

mekanizmasina bagl olarak
de isitme cihazlarindan siurli fayda saglamaya neden
olabilmektedir (1).

Fonksiyonel isitme kaybi (FIK) saf ses odyometri
testinde dalgalanma ve/veya tutarsizlik ile karakterize olan
ancak objektif testlerde isitme kaybmun olmadig:
durumdur (8). Objektif degerlendirmeler, davramnigsal
testlerin INSB ve FiK’'in ayiricl tanisinda yetersiz kaldig:
durumlarda oldukga degerli testlerdir (9).

Hastanin isitme kaybi olmadigi halde isitme
kaybr varmis gibi gostermesi

veya isitme kaybi
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oldugundan daha kotii gostermesi FIK’in gostergesidir
(10).

FiK olasiligina iliskin farkindaligin yetersiz
olmasi, isitme kaybmn yanlis teshisine, gereksiz
tedavilerin veya cerrahilerin uygulanmasina neden olabilir
(9). Bunun yamnda INSB davrarugsal testlerde FiK ile
karigabilmektedir.

INSB’nin ayiricl tarusinin konulmamas: tedavi
ve/veya rehabilitasyona ihtiyacin sekteye ugramasina
neden olabilir. Ayirici tani testlerinin yapilmasi INSB
olgularmin FiK olarak yanlig teshis edilmesinin Oniine
gecer (11). Bu nedenle bu hasta gruplar1 arasindaki
odyolojik farkliliklar ayrintili irdelenmelidir. Bu olgu

sunumunun amact FIK siiphesiyle degerlendirilen
postlingual INSB olgusunun tanilanma siirecini aktarmak

ve ay1rici taninin 6nemine dikkat gekmektir.

OLGU SUNUMU

Isitmede azalma ve konusmalar: anlamada gliglik
yakinmasi olan 64 yasindaki kadin hasta klinigimize
yonlendirildi. Hasta herhangi bir konusma problemi
yasamamasina ragmen cocukluk cagindan beri isitme
glicliigii yasadigini, dzellikle simuf ortaminda konugmalar:
anlamada zorlandigini, ilerleyen zamanda da isitme
glcgligiiniin =~ ve  iletisim  problemlerinin  arttigin
belirtmektedir. Kendi ifadesiyle ¢ocukluk ¢agindan beri
isitme problemi yasiyor olmasina ragmen isitme kayb1 icin
60 yasindan sonra bir ¢6ziim arayisina girmektedir. Daha
once isitme cihazl rehabilitasyon siirecine dahil olmayan
hastamn isitme kaybimn stiresi ile isitme kaybmna ¢oziim
arayisi arasinda zamansal farkliliklar ilk anda goze garpan
tutarsizlikti.

Otoskopik bakis1 bilateral normal olan hastarn
KBB tarafindan istenilen saf ses odyometri testi sirasinda
uyaranlar1 anlamada giicliikk ¢ekmesi ve yanitlarindaki
tutarsizlik sebebiyle oncelikle fonksiyonel tip isitme
kaybimi diistindiirmiistiir. Isitme esiklerindeki degiskenlik
nedeniyle anlik uyarilmis otoakustik emisyon testi
(TEOAE) yapildi. TEOAE testinde bilateral {i¢ frekansta 3
dB’in tiizerinde sinyal giiriilti orami elde edilmesi
sonrasinda hasta ile uyaranlar dikkatlice dinlemesi en ufak
bir sinyalde bile butona basmasi konusunda yeniden
gorlisiildii. Ardindan tekrar saf ses odyometri testine
alindiginda esiklerde az da olsa degiskenlikler olmakla



birlikte en giivenilir haliyle bilateral yiiksek frekanslara
dogru artan sol kulakta hafif, sag kulakta orta ileri derecede
sensorindral tip isitme kaybi belirlendi. Konusmay: tamma
skoru ise sag kulakta %8; sol kulakta %12 olarak bulundu.

Sekil 1. Hastaya ait saf ses odyometri, konusma odyometrisi,
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Akustik
timpanogram bulgulari elde edilirken her iki kulakta da

immitansmetri testinde ise bilateral normal

ipsi ve kontralateral akustik refleksler elde edilmedi
(Sekil 1).

akustik immitansmetri ve otoakustik emisyon test bulgulari.
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reflekslerin elde edilmemesi, konusma odyometrisi ve saf
ses egikleri ile TEOAE uyumsuzlugu nedeniyle hasta [UBP
testine alind1. Klik uyaran ile yapilan TUBP testinde her iki
kulakta da alterne polaritede 90 dB nHL siddetinde yanit
elde edilmedi (Sekil 2.b). Ayrica 90 dB nHL siddetinde
bilateral rarefaksiyon ve kondansasyon polaritelerde
koklear mikrofonikler gozlendi (Sekil 2.a)



isitsel ndropati spektrum bozuklugu postlingual olgu sunumu 56

Sekil 2. a. Klik uyaran ile 90 dB nHL siddetinde sag ve sol kulakta rarefaksiyon ve kondansasyon polaritelerde koklear
mikrofonikler elde edildi. b. Klik uyaran ile sag ve sol kulakta alterne polaritede 90 dB nHL siddetinde yanit elde edilmedi.
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Ayrica 90 dB nHL siddetinde bilateral rarefaksiyon
ve kondansasyon polaritelerde koklear mikrofonikler
(Sekil  2.a).
sonrasinda olgu bilateral INSB olarak degerlendirildi.

gozlendi Odyolojik  degerlendirmeler
Olgunun isitme cihazindan alacag1 verimi degerlendirmek
amaciyla isitme kaybmma gore bilateral isitme cihazi
uygulamas1 kulak kaliplariyla birlikte gercek kulak
Ol¢limiine gore yapildi. Hasta isitme cihazli ve cihazsiz
uygulama arasinda bir fark olmadigim belirtti. Isitme
cihazli ve cihazsiz Tiirkge Matrix testi ile adaptif yontemle
%50 sessizlikte ve giiriiltiide konusmay1 alma esikleri
degerlendirildi.

Isitme cihazsiz sessizlikte konusmalarm %50’sini
aldig esik 95,6 dB, giiriiltiide ise konusmalarin %>50’sini
aldig1 sinyal giiriiltii oran1 51,2 dB olarak belirlendi. Isitme
cihazi ile sessizlikte konusmalarin %50’sini aldig1 esik 91,2
dB; giiriiltiide konusmalarin %50'sini aldig1 sinyal giiriiltii
orani ise 49,0 dB olarak belirlendi.

Isitsel uyarilmig kortikal potansiyeller (IUKP)
testinde hastanin isitme cihazsiz olarak P1/N1 dalgalar1 75
ve 65 dB SPL siddetinde ‘/m/ konusma uyaramnda
‘S ove gl
uyaranlarinda da normatif verinin igerisinde elde edildi.
P1/N1 dalgalar1 55 dB SPL siddetinde ‘/t// konusma

uyaraninda normatif verinin diginda elde edilirken ’/m/’ ve

normatif verinin digsinda; konusma

‘/g/’ konugma uyaranlarinda elde edilmedi (Sekil 3).

Bosluk tamima testinde (gap detection) hasta isitme
cihazsiz bosluk tanimada giicliik gekti ve esik saptanamad.
Isitme cihaz1 ile de giiriiltiide konugmay1 anlama problemi
Hasta
rehabilitasyondan yeterince verim alamadig1 igin koklear

yeterince ¢oziilemedi. isitme cihazli
implant siireci ve sonuglar hakkinda ayrintili olarak
bilgilendirildi ancak hasta koklear implant siirecine dahil

olmak istemedi.
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Sekil 3. TUKP testi sonuglari: P1/N1 dalgalar1 75 ve 65 dB SPL siddetinde ‘/m/’ konusma uyaraninda normatif verinin
disinda; ‘/t/ ve ‘/g/” konusma uyaranlarinda normatif verinin igerisinde elde edildi. P1/N1 dalgalar1 55 dB SPL siddetinde
‘/t/" konusma uyaraninda normatif verinin disinda elde edildi, ‘/m/’ve ‘/g/" konugsma uyaranlarinda elde edilmedi.
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TARTISMA

Koklear isitme kaybinin daha yaygin oldugu yogun
klinik ortamlarda postlingual INSB olgularinin teshis
edilmesi zor ve yetersiz olabilmektedir (12). Odyoloji
kliniklerine yonlendirilen hastalarin %2’si FIK olarak
degerlendirilmektedir (10). Sunulan olgu davranigsal
testlerde tutarsiz yarut vermesi, konusma odyometrisinde
anormal diisiik puanlar elde edilmesi nedeniyle 6ncelikle
FiK olarak degerlendirildi. FiK’den stiphe edildiginde
objektif odyolojik test bataryasimn uygulanmasi ve birlikte
degerlendirilmesi 6nerilmektedir (13). FIK olgularinda
objektif testler normal isitmeyle uyumlu sonuglar verirken
INSB olgularinda otoakustik emisyon varliginda [UBP
yanitlarinin yoklugu veya anormal varligi mevcuttur (14).
Sunulan olguda TEOAE yanitlar1 bilateral elde edilirken
[UBP yamitlarinda V. dalga elde edilmemesi, bilateral
koklear mikrofoniklerin gozlenmesi ile hastaya bilateral

INSB tarusi konuldu. Hastanmn iletisim problemlerini
¢6zmek amaciyla odyolojik degerlendirmeler yapildi.

INSB olgularmin temporal islemleme bozuklugu
sebebiyle arka plan giriiltiisiinde giinliikk dinleme
ortamlarinda konusmay: anlamay1 optimize etmek icin
giirtiltiideki kisa bogluklar: kullanma becerisinin azaldig:
belirtilmektedir (15). INSB olgularimin siirekli bir
sinyaldeki sesi fark etmeden 6nce sessiz bir déneme (= 20
ms) ihtiya¢ duyduklar: belirtilirken normal bireylerde bu
siirenin (< 5 ms) oldugu ifade edilmektedir (16). Sunulan
olgu bosluk tamma testinde bosluklari anlayamadigin
ifade ettigi ve tutarli yamutlar veremedigi icin esik
saptanamadi. Bogluk tanima yeteneginin sessiz veya
glriiltiilii ortamda konusma algisi ile iliskili oldugu, daha
iyi konusma algisma sahip bireylerin daha kiiglik
bosluklar1 ayirabildikleri belirtilmektedir (17). Olgunun
konusmay1 tanima skorunun diisiik olmasimn, Tiirkge
Matrix Testi'nde konusmay1 alma esiklerin yiiksek
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belirlenmesinin  bosluk taruma yetenegindeki
bozulmayla iliskili oldugu diisiiniilmektedir.

Bat1 Anadolu Bolgesi'nde yapilan yenidogan isitme
taramasinda INSB olan yenidoganlarin sikligimin %0,044
oldugu belirtilmistir. Sevk merkezinde taranan isitme
bebeklerin ise 9%15,38inde INSB oldugu
(18). Hindistan’daki ¢ocuklarda TNSB

prevalansini aragtiran bir ¢alismada isitme kaybi olan

kayiph

saptanmigtir

popiilasyonda INSB prevalansi %0,42 bulunmustur (19).
Bagka bir calismada isitme kaybi olan bireylerde INSB
prevalansinin 183'te 1 oldugu ve kadinlari erkeklerden
daha fazla etkiledigi gosterilmektedir (20).

61 hastanin %59unda INSB'nin 14 ile 24 yaslar1
%81’inde
durumlarimn ilerleyici oldugu bildirilmistir (20). Prabhu

arasinda basladigi ve grubun igitme
ve ark. da benzer olarak 15-25 yas araliginda geg baslangicli
INSB olgular1 bildirmislerdir. Calismada INSB olgularinin
isitme  kaybimun  ergenlik  baslangicinda  oldugu
belirtilmistir (21). INSB yenidogandan yetigkinlige kadar
her yasta tespit edilebilmektedir (22). Sunulan olgu isitme
glgligiiniin okul ¢aglarinda bagladigim ancak zaman
icerisinde iletisim giigliiklerinin arttigim1  belirtmesi
sebebiyle literatiirle uyumlu olarak geg baslangigh INSB
olgusu olarak kabul edildi.

[UKP testi, isitsel korteks seviyesinde sese yarut
olarak toplam noral aktiviteyi temsil eden bir dizi dalgadir.
[UBP ile karsilastirildiginda daha az noral senkronizasyon
gerektirir. Noral senkronizasyondaki bozulmalar IUBP
dalga morfolojisinde anormalliklere sebep olabilirken
fUKp
belirtilmistir (23). Sharma ve ark. yaptig: bir calismada 21

testinde dalga morfolojisinin korunabilecegi
INSB olgusunun 8’inde normal P1 latansi ve morfolojisi
oldugu, 7’sinde normal morfoloji ile gecikmis P1 latansi
oldugu, 6’sinda anormal P1 yamuti oldugu ya da P1
dalgasimnin elde edilmedigi bildirilmistir (24). Yapilan bir
calismada koklear implant kullanicisi INSB hastalarimn
%85.7’sinde P1 komponentinin elde edildigi, P1 latansinin
konusma algisiyla korelasyon gosterdigi bulunmustur.
Sonug olarak INSB olgularinda koklear implant kullanimi1
ile TUKP P1 bilesenin 6nemli bir isitsel gelisim gostergesi
oldugu vurgulanmistir (25). Sunulan olguda 55 dB SPL’de
‘/m/’, ‘/g/ konusma uyaranlarinda P1/N1 dalgalarimnin elde
edilmemesi, ‘/t/’konusma P1/N1

uyaraninda dalga

latansinin uzun elde edilmesi kortikal diizeyde de noral

senkronizasyonda bozulma olabilecegini
diistindiirmektedir. Literatiirdeki bilgilere gore koklear
implant uygulamasinin hastaya fayda saglayabilecegi
diistintilmektedir.

Konvansiyonel isitme cihazlar1 yoluyla yapilan
amplifikasyon, noral senkronizasyon sorununu ¢ozmedigi
literatiirde ~gosterilmektedir (22). Isitme cihazlarinin
yararliligimin [UKP ve temporal isleme yeteneklerine bagh
oldugu bildirilmektedir (26). Bu hastalarda, koklear
implantasyonun konusmay1 ve genel iletisimi saglamak

i¢in yararli oldugu ortalama ve hatta ortalamamn {izerinde

performans sergiledikleri Dbelirtilmistir (27). Koklear
implantin  sagladigir elektriksel uyarim ile noral
senkronizasyon yeniden saglanabilmektedir. Bununla

birlikte, koklear implantasyonun vyararliligi lezyonun
yerine bagli gortinmektedir (20, 28).

Isitsel rehabilitasyon uygulamalarindan alinacak
faydamn belirlenmesinde radyolojik goriintiilemeler
oldukca 6nemlidir. INSB'li bireylerin koklear implant
ameliyati  oncesi  radyolojik  degerlendirmelerinde
bilgisayarli tomografi (BT) ile kemik koklear sinir kanal,
manyetik rezonans goriintileme (MRG) ile koklear sinir
(29).

Radyolojik degerlendirmede normal koklear sinir ve kemik

goriintiilemelerinin ~ yapilmasi  Onerilmektedir
koklear sinir kanalimin iyi konusma algis1 ile koklear sinir
defisiti ve kemik koklear sinir kanali darligi veya
yoklugunun ise kotii konusma algist ile iligkili oldugu ifade
edilmektedir. Bu nedenle BT ve MRG

goriintiilemelerinin koklear implant sonrasi konusma

radyolojik

algistnin ongoriisiinde rolii oldugu belirtilmektedir (30).
Ayrica, intraoperatif elektriksel stapes refleksi (29),
intraoperatif ve postoperatif elektriksel bilesik aksiyon
potansiyeli (31) ve elektriksel isitsel beyin sap1 yanitlari (32)
gibi elektrofizyolojik testlerin de konusma algst ile iligkili
oldugunu bildiren calismalarla birlikte bir sistematik
derleme calismasi elektriksel bilesik aksiyon potansiyeli ve
elektriksel isitsel beyin sap1 yanitlar1 olan ve olmayanlarin
benzer konusma
belirtmektedir (33).

Radyolojik goriintilemelerde koklear

algis1  performans1  gosterdigini

sinirin
normal olmasinin, lezyon bélgesinin ig tiiy hiicreleri veya
i¢ tlly hiicreleri ile spiral ganglion noéronlar1 arasindaki
sinapsta sinir  defisiti

olabilecegini, koklear tespit



edilmesinin ise etkilenen bolgenin koklear sinirin kendisi
olabilecegi ifade edilmektedir (34).

Cogunlukla genetik faktorlerden kaynaklanan
konjenital INSB’de sendromlarin eslik etmedigi otozomal
dominant, resesif ve X'e bagh kalitilan mutasyonlar INSB
olgularmin yaklasik %50’sini meydana getirmektedir (35).
INSB koklear
implantasyon gerekmektedir ancak hastalarin hepsi

olgularmin  6nemli bir kisminda

cerrahiden beklenen faydayr goremeyebilmektedir.

INSB'nin patofizyolojisinde ig tiiylii hiicre ve ig tiiylii

hiicre-spiral ganglionlar arasindaki sinapslarda,
proksimalde distalde spiral ganglion diizeyinden
kaynaklandig1 diistintilmektedir (36). Koklear

implantasyon koklea diizeyindeki patolojilerde ise
yaramakta ancak problemin daha proksimalde oldugu
patolojilerde isitsel rehabilitasyondan yeterli verim
alinamamaktadir (37). Bu sebeple INSB’ye neden olabilecek
genlerin  taranmasiyla ortaya c¢ikmasi muhtemel
mutasyonlara gore belirlenen lezyon bolgesi farkliliklarinin
ve genetik faktorlerin INSB olgularinda o6zellikle koklear
implant karar1 ve/veya ameliyat sonrasi faydanin
degerlendirilmesinde oldukg¢a 6nemlidir (38).

Sunulan olgu klinikte az rastlanan postlingual INSB
olgularimin FiK olgulari ile karisabilecegini gostermektedir.
FiK stiphelenilen durumlarda ayiria odyolojik test
bataryasimn uygulanmasi olduk¢a onem tasimaktadir.
Ozellikle cocukluk ¢aginda tamlanmamus INSB olgularinda
tam zorlugu olsa da uygun odyolojik degerlendirmelerin
bir batarya seklinde ve kapsamli uygulanmasimn ardindan
gapraz saglama tan

yontemiyle dogrulugu

artirilabilmektedir.
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