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ÖZ 

İşitsel nöropati spektrum bozukluğu anormal işitsel beyin sapı cevabı 
ve korunmuş otoakustik emisyon cevapları ile karakterize işitme siniri boyunca 
bozulmuş sinyal işleme ya da sinyalin iç tüylü hücrelerden işitme sinirine 
yetersiz iletilmesidir. İşitsel nöropati spektrum bozukluğu doğumsal olduğu 
gibi postlingual olarak da gelişebilir. İşitsel nöropatide karşılaşılan işitme 
eşiklerindeki değişimler fonksiyonel işitme kaybıyla da karışabilmektedir. Bu 
çalışmada işitme azlığı ve konuşmayı anlama problemi yaşayan ilk aşamada 
fonksiyonel işitme kaybı düşünülen ancak işitsel nöropati spektrum bozukluğu 
tanısı alan 64 yaşındaki olgunun ayırıcı tanıda kullanılan odyolojik 
değerlendirmeleri ve test sonuçları irdelenmiştir. 

Anahtar Kelimeler: İşitsel Nöropati Spektrum Bozukluğu, Postlingual İşitme 
Kaybı, Fonksiyonel İşitme Kaybı. 

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 
results used in the differential diagnosis of a 64-year-old patient with hearing 
impairment and speech comprehension problems, who was thought to have 
functional hearing loss at the first stage but was later diagnosed with auditory 
neuropathy spectrum disorder, were examined. 

Key Words: Auditory Neuropathy Spectrum Disorder, Postlingual Hearing 
Loss, Functional Hearing Loss. 
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İşitsel nöropati spektrum bozukluğu (İNSB) işitme 
siniri boyunca bozulmuş sinyal işleme veya iç tüylü 
hücreler tarafından sinyalin işitme sinirine yetersiz 
iletilmesi olarak tanımlanan heterojen bir bozukluktur. 
Sendromik olan veya olmayan genetik anomalilerden, 
çevresel sebeplerden, koklear sinir aplazisi/hipoplazisi gibi 
yapısal anomalilerden kaynaklanabilir (1). Patogenezinde 
iç tüylü hücreler, sinapslar, spiral ganglion nöronları, 
işitme siniri veya işitsel nükleuslar dahil olmak üzere işitsel 
yolak boyunca birden fazla bölgeye lokalize olan patolojiler 
yer almaktadır (2) . 

Arnold Starr ve ark. (1996) ilk defa İNSB’den söz 
etmişlerdir. İNSB, korunmuş otoakustik emisyon yanıtları, 
koklear mikrofoniklerle birlikte dalganın olmadığı veya 
anormal dalga morfolojisinin görüldüğü işitsel uyarılmış 
beyin sapı potansiyelleri (İUBP) ile karakterizedir (3). 
Akustik immitansmetri testinde ise ipsi ve kontralateral 
akustik refleksler elde edilmemektedir (4). İNSB’li 
hastaların odyolojik incelemelerinde saf ses odyometri 
testinde işitme kaybı düzeyi normalden ileri derecede 
işitme kaybına kadar olabilmekte işitme kaybı test içinde 
de dalgalanmalar gösterebilmektedir (5).  

Gürültüde konuşmayı anlama problemleri, boşluk 
tanıma testi (gap detection) eşiklerinde yükselme, sesin 
lokalizasyonunda zorluklar İNSB olgularında sıklıkla 
bildirilmektedir. Özellikle postlingual olgularda işitme 
eşikleriyle orantısız bozulmuş konuşma algısı 
görülmektedir (6). Temporal işlemlemedeki bozulmalar 
konuşma algısından sorumlu temel mekanizma olarak 
görülmektedir.  

Odyolojik test sonuçları İNSB’nin patofizyolojik 
mekanizmasına bağlı olarak değişkenlik 
gösterebilmektedir (7). Bu mekanizmalardaki etkilenmeler 
de işitme cihazlarından sınırlı fayda sağlamaya neden 
olabilmektedir (1).  

 Fonksiyonel işitme kaybı (FİK) saf ses odyometri 
testinde dalgalanma ve/veya tutarsızlık ile karakterize olan 
ancak objektif testlerde işitme kaybının olmadığı 
durumdur (8). Objektif değerlendirmeler, davranışsal 
testlerin İNSB ve FİK’in ayırıcı tanısında yetersiz kaldığı 
durumlarda oldukça değerli testlerdir (9).  

   Hastanın işitme kaybı olmadığı halde işitme 
kaybı varmış gibi göstermesi veya işitme kaybını 

olduğundan daha kötü göstermesi FİK’in göstergesidir 
(10).  

 FİK olasılığına ilişkin farkındalığın yetersiz 
olması, işitme kaybının yanlış teşhisine, gereksiz 
tedavilerin veya cerrahilerin uygulanmasına neden olabilir 
(9). Bunun yanında İNSB davranışsal testlerde FİK ile 
karışabilmektedir.  

 İNSB’nin ayırıcı tanısının konulmaması tedavi 
ve/veya rehabilitasyona ihtiyacın sekteye uğramasına 
neden olabilir. Ayırıcı tanı testlerinin yapılması İNSB 
olgularının FİK olarak yanlış teşhis edilmesinin önüne 
geçer (11). Bu nedenle bu hasta grupları arasındaki 
odyolojik farklılıklar ayrıntılı irdelenmelidir.  Bu olgu 
sunumunun amacı FİK şüphesiyle değerlendirilen 
postlingual İNSB olgusunun tanılanma sürecini aktarmak 
ve ayırıcı tanının önemine dikkat çekmektir.  

 
OLGU SUNUMU 

İşitmede azalma ve konuşmaları anlamada güçlük 
yakınması olan 64 yaşındaki kadın hasta kliniğimize 
yönlendirildi. Hasta herhangi bir konuşma problemi 
yaşamamasına rağmen çocukluk çağından beri işitme 
güçlüğü yaşadığını, özellikle sınıf ortamında konuşmaları 
anlamada zorlandığını, ilerleyen zamanda da işitme 
güçlüğünün ve iletişim problemlerinin arttığını 
belirtmektedir. Kendi ifadesiyle çocukluk çağından beri 
işitme problemi yaşıyor olmasına rağmen işitme kaybı için 
60 yaşından sonra bir çözüm arayışına girmektedir. Daha 
önce işitme cihazlı rehabilitasyon sürecine dahil olmayan 
hastanın işitme kaybının süresi ile işitme kaybına çözüm 
arayışı arasında zamansal farklılıklar ilk anda göze çarpan 
tutarsızlıktı.  

Otoskopik bakısı bilateral normal olan hastanın 
KBB tarafından istenilen saf ses odyometri testi sırasında 
uyaranları anlamada güçlük çekmesi ve yanıtlarındaki 
tutarsızlık sebebiyle öncelikle fonksiyonel tip işitme 
kaybını düşündürmüştür. İşitme eşiklerindeki değişkenlik 
nedeniyle anlık uyarılmış otoakustik emisyon testi 
(TEOAE) yapıldı. TEOAE testinde bilateral üç frekansta 3 
dB’in üzerinde sinyal gürültü oranı elde edilmesi 
sonrasında hasta ile uyaranları dikkatlice dinlemesi en ufak 
bir sinyalde bile butona basması konusunda yeniden 
görüşüldü. Ardından tekrar saf ses odyometri testine 
alındığında eşiklerde az da olsa değişkenlikler olmakla 
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birlikte en güvenilir haliyle bilateral yüksek frekanslara 
doğru artan sol kulakta hafif, sağ kulakta orta ileri derecede 
sensörinöral tip işitme kaybı belirlendi. Konuşmayı tanıma 
skoru ise sağ kulakta %8; sol kulakta %12 olarak bulundu. 

Akustik immitansmetri testinde ise bilateral normal 
timpanogram bulguları elde edilirken her iki kulakta da 
ipsi ve kontralateral akustik refleksler elde edilmedi  
(Şekil 1). 

 
Şekil 1. Hastaya ait saf ses odyometri, konuşma odyometrisi, akustik immitansmetri ve otoakustik emisyon test bulguları. 

 
 
 

Timpanogramın normal olmasına rağmen 
reflekslerin elde edilmemesi, konuşma odyometrisi ve saf 
ses eşikleri ile TEOAE uyumsuzluğu nedeniyle hasta İUBP 
testine alındı. Klik uyaran ile yapılan İUBP testinde her iki 
kulakta da alterne polaritede 90 dB nHL şiddetinde yanıt 
elde edilmedi (Şekil 2.b). Ayrıca 90 dB nHL şiddetinde 
bilateral rarefaksiyon ve kondansasyon polaritelerde 
koklear mikrofonikler gözlendi (Şekil 2.a) 
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Şekil 2. a. Klik uyaran ile 90 dB nHL şiddetinde sağ ve sol kulakta rarefaksiyon ve kondansasyon polaritelerde koklear 
mikrofonikler elde edildi. b. Klik uyaran ile sağ ve sol kulakta alterne polaritede 90 dB nHL şiddetinde yanıt elde edilmedi. 
 

Ayrıca 90 dB nHL şiddetinde bilateral rarefaksiyon 
ve kondansasyon polaritelerde koklear mikrofonikler 
gözlendi (Şekil 2.a). Odyolojik değerlendirmeler 
sonrasında olgu bilateral İNSB olarak değerlendirildi. 
Olgunun işitme cihazından alacağı verimi değerlendirmek 
amacıyla işitme kaybına göre bilateral işitme cihazı 
uygulaması kulak kalıplarıyla birlikte gerçek kulak 
ölçümüne göre yapıldı.  Hasta işitme cihazlı ve cihazsız 
uygulama arasında bir fark olmadığını belirtti. İşitme 
cihazlı ve cihazsız Türkçe Matrix testi ile adaptif yöntemle 
%50 sessizlikte ve gürültüde konuşmayı alma eşikleri 
değerlendirildi.  

İşitme cihazsız sessizlikte konuşmaların %50’sini 
aldığı eşik 95,6 dB, gürültüde ise konuşmaların %50’sini 
aldığı sinyal gürültü oranı 51,2 dB olarak belirlendi. İşitme 
cihazı ile sessizlikte konuşmaların %50’sini aldığı eşik 91,2 
dB; gürültüde konuşmaların %50’sini aldığı sinyal gürültü 
oranı ise 49,0 dB olarak belirlendi.  

İşitsel uyarılmış kortikal potansiyeller (İUKP) 
testinde hastanın işitme cihazsız olarak P1/N1 dalgaları 75 
ve 65 dB SPL şiddetinde ‘/m/’ konuşma uyaranında 
normatif verinin dışında; ‘/t/’ ve ‘/g/’ konuşma 
uyaranlarında da normatif verinin içerisinde elde edildi. 
P1/N1 dalgaları 55 dB SPL şiddetinde ‘/t/’ konuşma 
uyaranında normatif verinin dışında elde edilirken ‘/m/’ ve 
‘/g/’ konuşma uyaranlarında elde edilmedi (Şekil 3). 

Boşluk tanıma testinde (gap detection) hasta işitme 
cihazsız boşluk tanımada güçlük çekti ve eşik saptanamadı. 
İşitme cihazı ile de gürültüde konuşmayı anlama problemi 
yeterince çözülemedi. Hasta işitme cihazlı 
rehabilitasyondan yeterince verim alamadığı için koklear 
implant süreci ve sonuçlar hakkında ayrıntılı olarak 
bilgilendirildi ancak hasta koklear implant sürecine dahil 
olmak istemedi. 
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Şekil 3. İUKP testi sonuçları: P1/N1 dalgaları 75 ve 65 dB SPL şiddetinde ‘/m/’ konuşma uyaranında normatif verinin 
dışında; ‘/t/’ ve ‘/g/’ konuşma uyaranlarında normatif verinin içerisinde elde edildi. P1/N1 dalgaları 55 dB SPL şiddetinde 
‘/t/’ konuşma uyaranında normatif verinin dışında elde edildi, ‘/m/’ve ‘/g/’ konuşma uyaranlarında elde edilmedi. 

 
TARTIŞMA  

Koklear işitme kaybının daha yaygın olduğu yoğun 
klinik ortamlarda postlingual İNSB olgularının teşhis 
edilmesi zor ve yetersiz olabilmektedir (12). Odyoloji 
kliniklerine yönlendirilen hastaların %2’si FİK olarak 
değerlendirilmektedir (10). Sunulan olgu davranışsal 
testlerde tutarsız yanıt vermesi, konuşma odyometrisinde 
anormal düşük puanlar elde edilmesi nedeniyle öncelikle 
FİK olarak değerlendirildi. FİK’den şüphe edildiğinde 
objektif odyolojik test bataryasının uygulanması ve birlikte 
değerlendirilmesi önerilmektedir (13). FİK olgularında 
objektif testler normal işitmeyle uyumlu sonuçlar verirken 
İNSB olgularında otoakustik emisyon varlığında İUBP 
yanıtlarının yokluğu veya anormal varlığı mevcuttur (14).  
Sunulan olguda TEOAE yanıtları bilateral elde edilirken 
İUBP yanıtlarında V. dalga elde edilmemesi, bilateral 
koklear mikrofoniklerin gözlenmesi ile hastaya bilateral 

İNSB tanısı konuldu. Hastanın iletişim problemlerini 
çözmek amacıyla odyolojik değerlendirmeler yapıldı.    

İNSB olgularının temporal işlemleme bozukluğu 
sebebiyle arka plan gürültüsünde günlük dinleme 
ortamlarında konuşmayı anlamayı optimize etmek için 
gürültüdeki kısa boşlukları kullanma becerisinin azaldığı 
belirtilmektedir (15). İNSB olgularının sürekli bir 
sinyaldeki sesi fark etmeden önce sessiz bir döneme (≥ 20 
ms) ihtiyaç duydukları belirtilirken normal bireylerde bu 
sürenin (≤ 5 ms) olduğu ifade edilmektedir (16). Sunulan 
olgu boşluk tanıma testinde boşlukları anlayamadığını 
ifade ettiği ve tutarlı yanıtlar veremediği için eşik 
saptanamadı. Boşluk tanıma yeteneğinin sessiz veya 
gürültülü ortamda konuşma algısı ile ilişkili olduğu, daha 
iyi konuşma algısına sahip bireylerin daha küçük 
boşlukları ayırabildikleri belirtilmektedir (17). Olgunun 
konuşmayı tanıma skorunun düşük olmasının, Türkçe 
Matrix Testi’nde konuşmayı alma eşiklerin yüksek  
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belirlenmesinin boşluk tanıma yeteneğindeki 

bozulmayla ilişkili olduğu düşünülmektedir.  
Batı Anadolu Bölgesi’nde yapılan yenidoğan işitme 

taramasında İNSB olan yenidoğanların sıklığının %0,044 
olduğu belirtilmiştir. Sevk merkezinde taranan işitme 
kayıplı bebeklerin ise %15,38’inde  İNSB olduğu 
saptanmıştır (18). Hindistan’daki çocuklarda İNSB 
prevalansını araştıran bir çalışmada işitme kaybı olan 
popülasyonda İNSB prevalansı %0,42 bulunmuştur (19). 
Başka bir çalışmada işitme kaybı olan bireylerde İNSB 
prevalansının 183'te 1 olduğu ve kadınları erkeklerden 
daha fazla etkilediği gösterilmektedir (20).  

61 hastanın %59’unda İNSB’nin 14 ile 24 yaşları 
arasında başladığı ve grubun %81’inde işitme 
durumlarının ilerleyici olduğu bildirilmiştir (20). Prabhu 
ve ark. da benzer olarak 15-25 yaş aralığında geç başlangıçlı 
İNSB olguları bildirmişlerdir. Çalışmada İNSB olgularının 
işitme kaybının ergenlik başlangıcında olduğu 
belirtilmiştir (21). İNSB yenidoğandan yetişkinliğe kadar 
her yaşta tespit edilebilmektedir (22).  Sunulan olgu işitme 
güçlüğünün okul çağlarında başladığını ancak zaman 
içerisinde iletişim güçlüklerinin arttığını belirtmesi 
sebebiyle literatürle uyumlu olarak geç başlangıçlı İNSB 
olgusu olarak kabul edildi.  

İUKP testi, işitsel korteks seviyesinde sese yanıt 
olarak toplam nöral aktiviteyi temsil eden bir dizi dalgadır. 
İUBP ile karşılaştırıldığında daha az nöral senkronizasyon 
gerektirir. Nöral senkronizasyondaki bozulmalar İUBP 
dalga morfolojisinde anormalliklere sebep olabilirken 
İUKP testinde dalga morfolojisinin korunabileceği 
belirtilmiştir (23). Sharma ve ark. yaptığı bir çalışmada 21 
İNSB olgusunun 8’inde normal P1 latansı ve morfolojisi 
olduğu, 7’sinde normal morfoloji ile gecikmiş P1 latansı 
olduğu, 6’sında anormal P1 yanıtı olduğu ya da P1 
dalgasının elde edilmediği bildirilmiştir (24). Yapılan bir 
çalışmada koklear implant kullanıcısı İNSB hastalarının 
%85.7’sinde P1 komponentinin elde edildiği, P1 latansının 
konuşma algısıyla korelasyon gösterdiği bulunmuştur. 
Sonuç olarak İNSB olgularında koklear implant kullanımı 
ile İUKP P1 bileşenin önemli bir işitsel gelişim göstergesi 
olduğu vurgulanmıştır (25). Sunulan olguda 55 dB SPL’de 
‘/m/’, ‘/g/’ konuşma uyaranlarında P1/N1 dalgalarının elde 
edilmemesi, ‘/t/’konuşma uyaranında P1/N1 dalga 

latansının uzun elde edilmesi kortikal düzeyde de nöral 
senkronizasyonda bozulma olabileceğini 
düşündürmektedir. Literatürdeki bilgilere göre koklear 
implant uygulamasının hastaya fayda sağlayabileceği 
düşünülmektedir. 

Konvansiyonel işitme cihazları yoluyla yapılan 
amplifikasyon, nöral senkronizasyon sorununu çözmediği 
literatürde gösterilmektedir (22). İşitme cihazlarının 
yararlılığının İUKP ve temporal işleme yeteneklerine bağlı 
olduğu bildirilmektedir (26). Bu hastalarda, koklear 
implantasyonun konuşmayı ve genel iletişimi sağlamak 
için yararlı olduğu ortalama ve hatta ortalamanın üzerinde 
performans sergiledikleri belirtilmiştir (27). Koklear 
implantın sağladığı elektriksel uyarım ile nöral 
senkronizasyon yeniden sağlanabilmektedir. Bununla 
birlikte, koklear implantasyonun yararlılığı lezyonun 
yerine bağlı görünmektedir (20, 28).  

  İşitsel rehabilitasyon uygulamalarından alınacak 
faydanın belirlenmesinde radyolojik görüntülemeler 
oldukça önemlidir. İNSB’li bireylerin koklear implant 
ameliyatı öncesi radyolojik değerlendirmelerinde 
bilgisayarlı tomografi (BT) ile kemik koklear sinir kanalı, 
manyetik rezonans görüntüleme (MRG) ile koklear sinir 
görüntülemelerinin yapılması önerilmektedir (29). 
Radyolojik değerlendirmede normal koklear sinir ve kemik 
koklear sinir kanalının iyi konuşma algısı ile koklear sinir 
defisiti ve kemik koklear sinir kanalı darlığı veya 
yokluğunun ise kötü konuşma algısı ile ilişkili olduğu ifade 
edilmektedir. Bu nedenle BT ve MRG radyolojik 
görüntülemelerinin koklear implant sonrası konuşma 
algısının öngörüsünde rolü olduğu belirtilmektedir (30).  
Ayrıca, intraoperatif elektriksel stapes refleksi (29), 
intraoperatif ve postoperatif elektriksel bileşik aksiyon 
potansiyeli (31) ve elektriksel işitsel beyin sapı yanıtları (32) 
gibi elektrofizyolojik testlerin de konuşma algısı ile ilişkili 
olduğunu bildiren çalışmalarla birlikte bir sistematik 
derleme çalışması elektriksel bileşik aksiyon potansiyeli ve 
elektriksel işitsel beyin sapı yanıtları olan ve olmayanların 
benzer konuşma algısı performansı gösterdiğini 
belirtmektedir (33).  

 Radyolojik görüntülemelerde koklear sinirin 
normal olmasının, lezyon bölgesinin iç tüy hücreleri veya 
iç tüy hücreleri ile spiral ganglion nöronları arasındaki 
sinapsta olabileceğini, koklear sinir defisiti tespit 
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edilmesinin ise etkilenen bölgenin koklear sinirin kendisi 
olabileceği ifade edilmektedir (34).  

 Çoğunlukla genetik faktörlerden kaynaklanan 
konjenital İNSB’de sendromların eşlik etmediği otozomal 
dominant, resesif ve X’e bağlı kalıtılan mutasyonlar İNSB 
olgularının yaklaşık %50’sini meydana getirmektedir (35). 
İNSB olgularının önemli bir kısmında koklear 
implantasyon gerekmektedir ancak hastaların hepsi 
cerrahiden beklenen faydayı göremeyebilmektedir. 
İNSB’nin patofizyolojisinde iç tüylü hücre ve iç tüylü 
hücre-spiral ganglionlar arasındaki sinapslarda,  
proksimalde distalde spiral ganglion düzeyinden 
kaynaklandığı düşünülmektedir (36). Koklear 
implantasyon koklea düzeyindeki patolojilerde işe 
yaramakta ancak problemin daha proksimalde olduğu 
patolojilerde işitsel rehabilitasyondan yeterli verim 
alınamamaktadır (37). Bu sebeple İNSB’ye neden olabilecek 
genlerin taranmasıyla ortaya çıkması muhtemel 
mutasyonlara göre belirlenen lezyon bölgesi farklılıklarının 
ve genetik faktörlerin İNSB olgularında özellikle koklear 
implant kararı ve/veya ameliyat sonrası faydanın 
değerlendirilmesinde oldukça önemlidir (38).   

Sunulan olgu klinikte az rastlanan postlingual İNSB 
olgularının FİK olguları ile karışabileceğini göstermektedir. 
FİK şüphelenilen durumlarda ayırıcı odyolojik test 
bataryasının uygulanması oldukça önem taşımaktadır. 
Özellikle çocukluk çağında tanılanmamış İNSB olgularında 
tanı zorluğu olsa da uygun odyolojik değerlendirmelerin 
bir batarya şeklinde ve kapsamlı uygulanmasının ardından 
çapraz sağlama yöntemiyle tanı doğruluğu 
artırılabilmektedir. 
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