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PRIMER iSITSEL NOROPATI: VAKA SUNUMU

Primary Auditory Neuropathy: Case Report

Murat SEREFLICAN’, Tugce SIMSEK', Veysel YURTTAS', Fatih RUZGAR', Mustafa DILEK?,
Sevil Bilir GOKSUGUR?

OzZET

isitsel ndropati, isitsel beyin cevabi alinamamasina karsin dis tiyli hiicre fonksiyonlarinin
korundugu isitme bozuklugudur. Glinlimiizdeki mevcut yontemlerle patolojinin tam ola-
rak hangi seviyede oldugunu saptamak miimkiin degildir. isitsel néropati hem cocuk hem
de eriskin yas grubunda, cesitli isitme seviyeleri ile gérilebilmektedir. Bu nedenle Kulak
Burun Bogaz Hastaliklari ve Cocuk Hastaliklari hekimlerinin bu hastaligin klinik 6zelliklerini
akilda tutmasi ve gézden kagirmamasi énemlidir. Clink{ dogru tani konulup dogru tedavi
yontemi uygulanmadiginda isitmenin daha da kotilesip hastanin psikososyal gelisiminin
de kot yonde etkilenmesine neden olabilir. Bu ¢alismada, 17 yasinda isitsel néropati tani-
st koydugumuz bir hastayi ve bu hastaya klinik yaklasimimizi sunduk. Hastaya isitme cihazi
uygulamadik, konugma ve dil gelisimi icin rehabilitasyon egitimine yonlendirdik. Bu olgu
ile isitsel noropatinin klinik ve odyolojik tetkik 6zelliklerini, fizyopatolojisini ve tedavi yak-
lasimini gozden gecgirmeyi amacladik.

Anahtar kelimeler: sitsel néropati, Dis tiiylii hiicre, isitme bozuklugu

ABSTRACT

Auditory neuropathy is a hearing disorder characterized by the preservation of outer hair
cell function despite the absence of auditory brainstem evoked responses. The exact site
of the pathological lesion in auditory neuropathy hasn’t been demonstrated, yet. Auditory
neuropathy in both adults and children may be seen with various levels of hearing loss.
Therefore, ENT doctors should keep in mind the clinical features of this disease in order
not to overlook the disease. Because underdiagnosis and inappropriate treatment of
the disease may worsen hearing loss and also may negatively effect the psychosocial
development of the patient. In this case, we presented a 17 years old patient with auditory
neuropathy. We didn’t implement ear aid, but we only suggested auditory rehabilitation.
We aimed to review the clinical features, audiometric findings, psychopathologic and
treatment approaches to patients with auditory neuropathy.

Keywords: Auditory neuropathy, Outer hair cell, Hearing disorder
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GIRIS

isitsel ndropati (IN), isitsel beyin sapi cevabi yoklugu
veya ciddi derecede azalmasi, koklear mikrofonik
ve otoakustikemisyon cevabi mevcut olan isitme
kaybi ile karakterize bir hastalktir (1). Klinik olarak;
farkli derecelerde olabilmekle birlikte genellikle
bilateral isitme kaybi, normal dis tlyli hiicre varligi,
AuditoryBrainstemResponse (ABR)’ de 1.dalga ile
baglayan anormal uyarilmis potansiyeller, diisik
konusma algillamasi ve 110dB seviyesinde ipsi-
contralateral akustik refleks cevabi alinamamasi ile
ortaya konulmaktadir. isitsel néropati ilk olarak 1996
yilinda Stark ve ark.(1) tarafindan 10 hasta Uzerinde
tanimlanmis ve son yillarda tani konulma orani giderek
artmistir. isitsel néropatide normal dis tiiyli hiicre
fonksiyonu mevcut iken, i¢ tlyli hicreler, koklear
sinir veya bu sinir ile tlylu hicreler arasindaki noral
veya sensoriyel cevapta bozukluk mevcuttur. Fakat
santral sinir sisteminde patoloji s6z konusu degildir.
GinUumuzdeki mevcut ydntemlerle patolojinin tam
olarak hangi seviyede oldugunu saptamak miimkin
degildir (2).

isitsel néropati hem gocuk hem de eriskin yas grubunda
ve gesitli isitme seviyeleri ile gorilebildiginden Kulak
Burun Bogaz Hastaliklari ve Cocuk Hastaliklari hekimleri
bu klinik antiteyi akilda tutmasi ve gézden kagirmamasi
onemlidir. Clinkl dogru tani konulamadiginda ve bunun
sonucunda dogru tedavi edilmediginde isitmenin daha
da kotilesip hastanin psikososyal gelisiminin de kot
yonde etkilenmesine neden olabilir (3).

Burada isitsel noropatili bir olgunun tani ve tedavi
yonetimi agisindan yaklasimimizi sunduk.

OLGU SUNUMU

Onyedi yasinda kiz ¢ocugu ailesi ile birlikte 2 yildir
fark ettigi isitme kaybi sikayeti nedeni ile klinigimize
basvurdu. Hasta isitmekte ve anlamakta zorluk ¢ektigini
dile getirmekteydi. Hastaya daha once baska bir klinik
tarafindan isitme cihazi 6nerilmis fakat hasta yaklasik
6 ay kullanmasina ragmen fayda gérmedigini belirtti.
Hastanin anemnezinde senkop 6yklsi mevcut olup
cocuk norolojisi klinigi tarafindan degerlendirildi ve
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norolojik patoloji saptanmadi. Hastanin yapilan kulak
burun bogaz muayenesinde baska bir 6zellik yoktu.
Hastanin 6z gegcmisinde ve soy gegcmisinde 6zellik yoktu.
Hastaya odyometri (konusma ve saf ses), timpanometri,
akustik refleks, Distortion ProductOtoacousticEmissions
(DPOAE), TransientOtoacousticEmissions (TOAE) ve
ABR testi yapildi. Hastanin yapilan odyometri testinde
sag kulakta saf ses ortalamasi 70 dB, sol kulakta ise
60dB olarak olctildi ve konusmayi ayirt etme ylizdesi
her sol kulak i¢in %44 sag kulak icin %40 olarak
saptandi (Resim 1). Hastanin yapilan timpanometri
tetkikinde her iki kulak igin Tip A egrisi gorilmis
olup bilateral akustik refleksler alinamadi. Hastaya
uygulanan DPOAE ve TEOAE testlerine her iki kulakta
emisyoncevabi alindi (Resim 2). Yapilan ABR testinde
ise senkronize dalgalar gérilmedi (Resim 3).Hastanin
yapilan temporal ve kranial MRG’ inda patolojik bulguya
rastlanmadi. Hastaya bu bulgular dogrultusunda isitsel
noropati tanisi konuldu. Hasta isitme cihazindan fayda
gormemesinden dolayr konusma ve dil gelisimi igin
rehabilitasyon egitimine yonlendirildi.
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Resim 1. Odyometri testinde sensdrindral kayip
mevcut.
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Resim 2. Sag ve sol kulak icin otoakustikemisyon kaydinda emisyon varligi goriilmekte.

Resim 3. ABR kaydinda klasik dalga goriinimu izlenmemekte.

TARTISMA

isitsel ndropati, normal dis tiiyli hiicreler, kafa tabani
ve sekizinci sinir seviyelerinde olasi anormal aferent ve
eferent isitme sinir fonksiyonunun kombinasyonudur.
Dis tuyli hicre aktivasyonu, i¢ kulak tarafindan yayilan
akustik enerji (OAE) ve kokleadan yayilan elektriksel
cevap (CM) ile indirekt olarak belirlenir. Gliinimizde

isitsel noropati, sensorindral isitme kayiplh ¢ocuklarin
tahminen %2,4 ile %15’ni olusturmaktadir (2). Neonatal
isitme tarama programinda ilk basamakta OAE taramasi
kullanilmasi sonucu isitsel néropatili cocuklarin gézden
kacabilecegi belirtilmektedir.
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Ancak isitme kayipli hastalarda baslangicta OAE sapta-
nabilirken zamanla OAE kaybolabilmektedir.Bu durum
isitsel néropatinin gergek prevalansinin saptanmasini
zorlastirmaktadir (3-5) Goris birligi olarak, isitsel noéro-
patili bazi ¢ocuklarda, sensorinéral isitme kaybi yanlis
siniflandiriimaktadir (5).

isitsel ndropatide lezyonun alani ve patofizyolojisi hala
tam olarak bilinmemektedir. ileri siiriilen alan, i¢ tiyli
hucreleri, dis ve/veya i¢ tuyla hiicreler ile isitme siniri-
nin bipolar néronlari arasindaki sinapsi, spiral ganglion
hiicrelerini veya beyin sapini igerir. isitsel néropatide
isitsel ndralsenkronizasyon bozuklugu mevcuttur. ile-
tim ve sinirin aktivasyon esigi, ABR tarafindan olgulir.
Koklear isitme kaybinda, OAE ve CM alinamaz ve ar-
dindan ABR esikleri ylkselir. Bununla beraber, isitsel
noropatide ABR ciddi sekilde bozulmustur veya alina-
maz, halbuki koklear fonksiyonun oldugunu gosteren,
OAE ve CM normaldir(6,7). Bizim hastamizda da TOAE
ve DPOAE’lar normal olarak alinirken ABR dalgalarin-
da senkronizasyon mevcut degildi. isitsel néropatide
ABR, koklear isitme kaybinda beklenilenden daha k&-
tldar, ctinkl biylk bir olasilikla isitsel beyin sapi noral
aktivitesi icin uyari yetersizdir. Hastalar konusmanin
anlasiimasindaki ve kelimelerin farkina varilabilmesin-
deki zorluklarin, odyometrik bulgulardan orantisiz bir
sekilde beklenilenden daha kotl olmasindan da sika-
yetcilerdir ve bu durum retrokoklear patolojilere ben-
zemektedir(5-7). Bizim hastamizda da konusmayi ayirt
etme skoru beklenenden daha disiik oldugu igin bu
durum hastamizda isitsel néral senkronizasyon bozuk-
lugu oldugunu disiindiirmektedir.

isitsel ndropati icin etyolojik nedenler arasinda; ge-
netik, toksik, metabolik faktérler, anoksi, hiperbiluru-
binemi, mitokondriyal hastaliklar, immun bozukluklar,
ototoksisite, infeksiy6z nedenler gosterilebilir. Hasta-
larin en az yarisinda neden bulunamaz ve idiyopatik
olarak adlandirilirlar (6). Yapilan ¢alismalarin bazilarin-
da en sik gorilen neden olarak hiperbilurubinemi ta-
nimlanmis ve %10-50 arasinda gérilmustir (6,8). Pre-
maturite, disiik dogum agirligl, anoksi, dehidratasyon
ve infeksiyon, infantlarda bilurubin ensefalopatisi igin
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predispozan faktorler arasinda gosterilmektedir (6).
Yilmaz ve ark. (9) ise isitsel néropatinin ¢ok ylksek bilu-
rubin seviyeleri(28 mg/dL) ile ortaya ¢iktigini bildirmis-
ler. Madden ve ark.(10) hiperbilurubinemiye sekonder
isitme kaybi olan gocuklarin % 50’sinin 11 ile 25 ayhk
yas araliginda stabil isitme seviyesine sahip oldugunu
ve hastalarin bir kisminda 12 ayliktan itibaren spontan
ivilesme gozlendigini belirtmislerdir. lyilesmenin, néral
dokunun olgunlasmasi ile olabilecegini ileri stirmisler
ve bu vaka serisinde hastalarin coguna 18 ay sonra kok-
lear implant uygulanmistir.

isitsel néropati, diger sendrom veya nérolojik patoloji-
ler ile iligkili olabilir. Bunlara 6rnek olarak; Harding has-
tahg, Leber herediter optik néropati ve isitsel néropati
bulgulari ile karakterize 11778 mtDNA mutasyonunun
sebep oldugu Multipl Skleroz benzeri hastaliklar veri-
lebilir (11). isitsel ndropati, FriedreichAtaxia, Heredi-
terNorodejeneratif Hastalilk ve Wardenburg Sendro-
munda da tanimlanmistir. Starr ve arkadaslari, isitsel
noropatili hastalarda derin tendon reflexlerinin hasar-
lanabilecegini bulmuslardir. Bu bazi periferalnoral has-
talik formlarini desteklemektedir (1,6). Bizim hastamiz-
da herhangi bir etyolojik faktor saptanamamigstir.

isitsel ndropatili hastalarda klinik degisken seyirli ola-
bilir. Yapilan ¢alismalarda 6 klinik seyir saptanmis; her-
hangi bir sikayeti olmaksizin isitme taramalari esna-
sinda tesadufen tani konulanlar, Charcot-Marie-Tooth
hastaligi gibi diger periferal néropati ile birlikte olan-
lar, derin isitme kaybi olmasina ragmen sensivitesinde
degisiklik olmayanlar, derin isitme kaybi mevcut olup
isitme sensivitesi degisken olanlar, ABR’de dalga alina-
mamasina ragmen isitmesi normale yakin fakat giral-
tllt ortamda konusmayi ayirt etme bozuklugu olanlar,
isitme kaybi dalgalanma gosterenler olarak gruplara
ayrilir (12). Bizim hastamiz, derin isitme kaybi mev-
cut olup isitme sensivitesi degisken gruba girmektedir.
isitsel noropatili hastalarda tedavi hala tartismalidir.
isitme cihazi kullanimi, koklea implant uygulanmasi,
rehabilitasyon programlari, spontan iyilesmeye birak-
ma gibi gesitli yontemler bulunmaktadir.
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Bazi arastirmacilar isitme cihazi kullanimi sonucu sesin
artmasi sonucu dis tuyli hicrelerde harabiyet meyda-
na gelebileceginden isitme cihazini Gnermemektedir-
ler (13). Ote yandan yapilan baska calismalar isitme
cihazinin faydali olacabilecegini gdstermistir (14). Ozel-
likle infantil ve erken gocukluk doneminde uygulanan
rehabilitasyonun etkili olabilecegini savunan yayinlar
da mevcuttur (3). Hastamiza daha 6nce isitme cihazi
kullanimi 6nerilmis fakat hasta bu tedavi yaklasimin-
dan fayda géormemesi lzerine biz rehabilitasyon prog-
ramina yonlendirdik.

Koklear implant, isitme sinirine elektriksel stimulasyon
olusturur ve noral aktivite senkronizasyonunu diizelt-
mede katki saglayabilir. Yapilan bazi ¢calismalarda, od-
yolojik degerlerde yiikselme saglamis ve iyi uygulanmis
bir implantin artmis beyin sapi cevabi sagladigi rapor-
lanmistir (15). Ancak hala isitsel néropatide koklear
implant kullanimi tartismahdir (13,16). isitsel néropa-
tide tekrarlayan olgiimlerde yasamin ilk yilinda higbir
iyilesme gostermeyen hastalarda koklear implant di-
siinilebilecegini belirten calismalar da vardir. Bu yiiz-
den, isitsel noropatili ¢ocuklarda, rehabilitasyonun
basarisizligl sonrasi koklear implanta iligkin kararda
hastanin bir yasina ulasmasi beklenmeli ve bunun 6n-
cesinde implant planlanmamalhdir. Benzer yaklasim,
hiperbilluribinemiye sekonder isitme kaybi olan kokle-
arimplant adaylari icin de sdylenebilir (13).

Calismamizda bir vaka takdimi yaparak isitsel néropati
tanisina dikkat cekmek istedik.isitsel néropatili hasta-
larda dogru taniyi koyup uygun tedaviyi uygulamak cok
onemlidir. Dogru taniyi koyabilmek igin hastanin de-
tayli anemnezinin alinmasi ve uygun odyolojik testlerin
vapilmasi gerekmektedir. Boylece yanlis veya gereksiz
mudahalelerin yapilmasi ve mevcut isitme kaybinin
daha da artmasinin 6niine gegmis olunur.
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