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OZET

Cift tarafli ani isitme kaybi klinik tablosuyla bagvuran ¢ok dilli bir ortamda
yetismekte olan cocuk olgusu sunulmustur. Muayene ve tetkik sonucunda
Genis Vestibiiler Akuadukt Sendromu (GVAS) tanis1 konulan hastanin yasina
gore konusmada gerilik tespit edilmesi isitme kaybinin daha dnceden baslayip
son gilinlerde progresyon gostermis olabilecegi siiphesini dogurmustur. Ancak
hastanin daha 6nce konusmada gecikme nedeniyle hekime basvurdugunda ¢ok
dillilikten kaynakli gecikmenin normal oldugu diisiincesiyle odyolojik incelemeye
gerek goriilmemis olmasi dikkat ¢ekicidir. Bu olgu, ¢ok dilli bir ortamda biiyliyen
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cocuklarda konusma gecikmelerinin isitme kaybim1 maskeleyebilecegi ve
taniy1 zorlastirabilecegi, dil ve igitme saglhigint desteklemek i¢in erken tani ve
miidahalenin 6nemini bir kez daha ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler:bilateral isitme kayb1, ani sensorinoral isitme kaybi, pediatrik
ani isitme kaybi, genis vestibiiler akuadukt sendromu, ¢ok dillilik.

Enlarged Vestibular Aqueduct Syndrome-Related Hearing Loss and Language
Development Delay: The Shadow Effect of a Multilingual Environment

ABSTRACT

A case of a child raised in a multilingual environment presenting with bilateral
sudden hearing loss is reported. The patient was diagnosed with Enlarged
Vestibular Aqueduct Syndrome following examination and investigations. A
delay in speech development relative to the patient’s age raised the suspicion that
the hearing loss might have started earlier and recently progressed. However, it is
noteworthy that when the patient was previously evaluated for speech delay, an
audiological examination was deemed unnecessary, as the delay was attributed to
multilingualism. This case highlights that speech delays in children growing up
in multilingual environments may mask hearing loss and complicate diagnosis.
It underscores the importance of early diagnosis and intervention to support
language and hearing health.

Keywords: bilateral hearing loss, sudden sensorineural hearing loss, pediatric
sudden hearing loss, enlarged vestibular aqueduct syndrome, multilingualism.

GIRIS

Ani sensérindral isitme kayb1 (AIK), ardisik {i¢ konusma frekansinda 30 dB’den
daha fazla olan 3 giin i¢inde gelisen ani tek tarafli veya cift tarafli sensorinoral
isitme kayb1 olarak tanmimlanir (Franz et al 2021). Cocuklarda AIK yetiskinlere
kiyasla oldukca nadir goriilmektedir ve ¢cocukluk ¢aginda insidansinin yaklagsik
1-2/100,000 olarak bildirilmistir (Smith et al, 2005). Cocukluk ¢agda isitmenin
bozulmasi 6zellikle 6nem arz etmektedir; zira erken yasta meydana gelen isitme
kayb1, konusma ve dil gelisiminin yan1 sira akademik ve sosyal performans: da
olumsuz etkilemektedir (Pitaro et al 2016; Bess et, al 1986). Ayrica, kii¢iik yastaki
hastalarin isitme kaybini ifade edememesi, tedavinin en etkili oldugu akut dénemde
tan1 konulmasini gii¢lestirebilmektedir (Pitaro et al 2016).

Cok dilli ailede biiyliyen ¢ocuklarin dil gelisiminde tek dilli ¢ocuklara gore bazi
gecikmeler yasanabilecegi bilinmektedir (Paradis et al 2007; Genesee et al 2006).
Her ne kadar genel dil becerilerinin gelisiminde kalic1 bir etkiye sahip olmasa da,
bu cocuklarda isitme kaybi gelistiginde anlasilmasi gii¢ olabilmektedir.
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Genis vestibiiler akuadukt sendromu (GVAS), progresif sensorinoral isitme kaybi
ile karakterize, genellikle erken ¢ocukluk déneminde ortaya ¢ikan bir durumu ifade
eder (Liu et al. 2016). Bu sendrom, isitme kaybinin progresyonu nedeniyle koklear
implantasyon gibi ileri tedavi yaklagimlar1 gerektirebilir. Bu olgu sunumunda, AIK
tablosuyla hastanemize bagvurarak muayene ve tetkik sonucunda GVAS tanisi
alan ¢ok dilli bir ailede yetisen ¢ocuk hastanin tan1 ve tedavi siireci tartigilmistir.

OLGU

5 yas 10 aylik, ¢ok dilli bir ailede (Arapga, Tiirkge ve Ingilizce) yetisen erkek hasta,
son dort giindiir isitmede belirgin azalma ve iletisim kuramama sikayetiyle bagvurdu.
Aile, cocugun isitme kayb1 yagsadigimi ve dis uyaranlara tepki vermedigini ifade etti.
Hastanin bebeklik ¢agindan beri konusma gelisiminde bir gerilik oldugu ve bu nedenle
hekime bagvurularda bulunuldugu dgrenildi. Onceki hekim degerlendirmelerinde
konugma geriliginin sebebinin ¢ok dilli bir ortamda biiylimesine baglandigi ve
odyolojik incelemelerin yapilmadigi belirtildi. Bilinen bir kronik hastaligi ve diizenli
kullandig1 ilag bulunmamaktadir. Anne-baba akraba evliligi olup aile dykiisiinde
isitme kayb1 veya bagka bir kronik hastalik yoktur. Hasta kendini ifade edebiliyor
olup, ¢ikardigi kelimeler yagina gore yetersiz olarak degerlendirilmektedir.

Fizik muayenede bilateral otoskopi bulgular1 dogal olarak degerlendirildi. Her iki
kulakta 226 Hz probe tonuyla yapilan timpanometri degerlendirmesinde Tip A
timpanogram elde edilmistir (Sekill). Yapilan oyun odyometrisi degerlendirmesi
sonucunda, hastanin bilateral konusma frekanslarinda (500-1000-2000-4000
Hz) uyaranlarindan yanit alinamamaistir. Hastanin beyin sap1 uyarilmis igitme
cevaplar1 (ABR) (Auditory Brainstem Response) testinde bilateral 22,1 rate’de
alternate polaritede 90 dBnHL’de V. dalga elde edilememistir (Sekil 2). TEOAE
(Transient Evoked Otoacoustic Emissions) test sonucunda hastanin bilateral OAE
elde edilememistir (Sekil 3). Yapilan Odyolojik Degerlendirme Sonucuna gore;
Bilateral Cok-lleri Derecede Sensorindral isitme kaybi1 gdzlenmistir.

Vestibiiler semptom olarak nistagmus ve ataksi gézlenmemistir.

Laboratuvar incelemelerinde eritrosit sedimantasyon hizi 28 mm/saat ile yiiksek,
kreatinin diisiik, notrofil ve eozinofil degerleri yiiksek bulunmustur. Diger kan
parametreleri normaldir.

Ani isitme kayb1 protokoliine uygun olarak hastaya yatis verildi ve kortikosteroid
tedavisi olarak metilprednizolon 20 mg, IV/IM olarak, 100 ml izotonik NaCl ile
birlikte, 200 ml/saat hizinda verilmistir. {1k olarak uygulanan manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) sonucunda GVAS siiphesi olusmus, ardindan yiiksek ¢oziintirliikli
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temporal kemik bilgisayarli tomografi (BT) ile GVAS tanisi dogrulanmistir. Temporal
MRG: Bilateral aquaductus vestibulum caplar1 sagda 2.2 mm ve solda 1.8 mm
Ol¢lilmis olup her iki taraf genistir. Temporal Kemik BT: Sol vestibiiler aquaduct
1.7 mm, sag vestibiiler aquaduct 2.2 mm olarak dilate izlenmistir (Sekil 4 a, b).
Taninin kesinlesmesi sonrasinda hastaya koklear implantasyon (KI) dnerilerek
ameliyat planlama siireci baglatilmistir.
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SEKIL ACIKLAMALARI

Sekil 1. Her iki kulakta yapilan timpanometri degerlendirmesinde elde edilen Tip
A timpanogram sonuglari, orta kulak basincinin normal smirlar i¢inde oldugunu
gostermektedir.

Sekil 2. Isitsel Beyinsap1 Yanit1 (ABR) testi sonuglarinda, her iki kulakta 90 dBnHL
siddetinde uyarilar verilmis ve V. dalga elde edilememistir.

Sekil 3. Gegici Uyarilmis Otoakustik Emisyon (TEOAE) test sonuglari, her iki
kulakta otoakustik emisyonlar elde edilememistir.

Sekil 4. Temporal kemik BT goriintiisii. Sag temporal kemigin aksiyal (a) ve koronal
(b) kesitlerde vestibiiler akuaduktun genis oldugu géziikmektedir (beyaz ok isareti).
(Temporal kemik BT goriintiileri, radyasyon dozunu azaltan iDose- yazilimina
sahip Philips Incisive CT cihaz1 (128 dedektdr, iiretim yeri: Cin, 2020) kullanilarak
elde edilmistir.)

TARTISMA

Cocuklarda AIK’nin en sik nedenleri olarak sirastyla enfeksiydz hastaliklar, travma,
viral enfeksiyonlar, otoimmiin durumlar, konjenital hastaliklar, neoplaziler, otoimmiin
hastaliklar ve ila¢ ototoksik maddeler goriilmektedir (Jecmenica et al; Roth et
al, 1997; Hinchcliffe et al 2003). Dil ve bilissel gelisme ¢agindaki ¢cocuklarin
gelismede aksamanin 6niine gegmek i¢in zamaninda tespit ve tedavi etmek dnemli
iken, o6zellikle kiiciik yastaki hastalarin sikayetini tarif edememeleri nedeniyle
ek bir zorluk yaratmaktadir (Vukkadala et al 2018). Tedavi yaklasiminda genel
olarak yetiskinlere benzer sekilde sistemik ve intratimpanik steroid uygulanmasi,
hiperbarik oksijen tedavisi, antiviral ajanlar onerilmistir. Ancak bu konuda giiclii
klinik ¢aligmalara ihtiya¢ vardir (Franz et al 2021).

Isitme kaybr gibi altta yatan bir sorun olmadigi durumlarda bile, ¢ok dilli ortamlarda
yetisen cocuklarda dil becerilerinin yasitlarindan geride kalmasi sik goriiliir
(Vukkadala et al 2018). Bu durumun temel nedenleri arasinda, ¢ocugun birden
fazla dil 6grenmeye caligsmasi nedeniyle ortaya ¢ikan bilissel yiik ve her bir dile
maruziyet siirelerinin yetersiz olmasi bulunmaktadir (Crowe et al 2013). Ancak,
zamanla bu cocuklarin dil becerileri genellikle yasitlarim yakalayabilir ve hatta biligsel
esneklik gibi alanlarda avantaj saglayabilir (Bunta et al 2013). Bu tarz ailelerdeki
cocuklarin kiiciik yaslarindaki konusmada gecikme olasilig1 biliniyorken, ayn1
cocukta isitme kaybi1 gelismesi durumunda aileler ve saglik calisanlari tarafindan
yanlig yorum ve ihmal riski literatiirde vurgulanmamustir. Bizim olgumuzu sunmaya
sevk eden 6zelligi de hastamizin ¢ok dilli ailede yetismekte olmasi ve konusmada
gecikmesinin daha 6nceden fark edilmesine ragmen cok dilli olmalarina atfedip
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irdelemeye ihtiya¢ duymamis olmalar1 idi. Nitekim GVAS’da genellikle progresif
isitme kaybi1 s6z konusu iken bizim hastamizda isitme kaybinin daha dnceden
basladigi ve son 3-4 giindiir dig ortamla iletisimin tamamen kopacak diizeyde
derinlestigi konusunda spekiilasyon yapmak durumundayiz.

Yakin zamanda inci ve arkadaslar1 progresif isitme kaybr ile seyreden iki GVAS
olgusu sunmuslardir. Olgularindaki dikkat ¢ekici durum her ikisi 3-5 yaslarinda
ani isitme kayb1 olarak bagvurmalari, her ikisinin de GVA durumu yillar gectikten
sonra anlasilmis olmasidir (Inci et al 2004). GVAS, vestibiiler akuadukt ¢apimnin
1.5 mm’nin tizerinde olmastyla tanimlanan ve genellikle ilerleyici isitme kaybina
yol agabilen bir durumdur. Tanis1 radyolojik olarak dogrulanabilen bu sendromda
isitme kaybi siklikla cocukluk caginda baslar ve gogunlukla bilateral olarak izlenir
(Boston et al 2007). Erken tani ile optimal tedavi planlamas1 yapilmast kritik 6nem
tasir. GVAS’l1 hastalarda, isitme kaybi genellikle yiiksek frekanslarda, bilateral
ve progresif bir sekilde goriiliir; ancak bazen tnilateral ve dalgali bir seyir de
gosterebilir (Okumura et al 2018; Inci et al 2004). Isitme kayb1 hafif ve orta diizeyde
iken tedavide sistemik steroid, hiperbarik oksijen gibi ajanlar1 6neren otdrler olsa
da etkinligi tartismalidir. Bizim hastamiza da sistemik steroid tedavisi denenmistir
ve yanit alinamamistir. Basarisizlik durumunda koklear implant uygulamasi s6z
konusudur (Inci et al 2004).

GVAS’I1 hastalarda siklikla vestibiiler semptomlar eslik eder. Nistagmus, ataksi
veya dengesizlik gibi bulgular literatlirde rapor edilmistir (Oh et al 2001).
Ancak bu vakada vestibiiler belirti olmamasi, GVAS’1n semptom yelpazesindeki
farkliliklar vurgulamaktadir. Bu durum, tan1 koyma stirecinde klinisyenlerin genis
bir farklilagtirma yapmasi gerektigini gostermektedir.

Bu olguda, dil becerilerindeki gecikmeye isitme kaybinin sebep oldugunun
anlasilmasi gecikmistir. Literatiire dayanarak koklear implantasyon sonrasinda,
cocugun dil gelisiminde anlamli ilerleme kaydetmesini beklemekteyiz (Hodge et al
2021). Ancak ¢ocuk yasinin altiya yaklagmis olmasi ve isitme kaybinin ne zaman
bagladiginin tam olarak bilinmemesi endiseye sebep olmaktadir. Bu durum, ¢ok
dilli ortamlarda yasayan ¢ocuklarda dil becerilerinin yasitlartyla karsilastirilmasiin
ve isitme kaybini 6ncelikli olarak diglamaya yonelik degerlendirmelerin 6nemini
bir kez daha vurgulamaktadir.

Sonug olarak, ¢cok dilli ortamda yetisen ¢ocuklarda dil gelisimindeki gecikmelerin
dikkatle izlenmesi ve isitme kaybini dislamaya yonelik incelemelerin yapilmasi
gerekmektedir. Bu durum, hem dil hem de isitme sagligini desteklemek igin kritik
bir 6dneme sahiptir.
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Bu olgu, ¢ok dilli ortamlarin igitme kaybinin erken fark edilmesini zorlastirdigini ve
tedavi siirecini etkileyebilecegini gostermektedir. Cok dilli ailelerde dil gelisimindeki
gecikmeler isitme kaybini maskeleyerek taniy1 zorlastirabilir.

Bu durum, ¢ocuklarin dil becerilerinin yasitlariyla karsilastirilmasinin ve isitme
taramalarinin énemi konusunda farkindalik yaratmaktadir.

Yazar katkisi:
Bu ¢alismada Muhammed Fatih Oymak, Ozgenur Cicek ve Zilan Durmaz esit
katki saglamustir.
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