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ÖZET

İşitsel nöropati, işitsel beyin cevabı alınamamasına karşın dış tüylü hücre fonksiyonlarının 
korunduğu işitme bozukluğudur. Günümüzdeki mevcut yöntemlerle patolojinin tam ola-
rak hangi seviyede olduğunu saptamak mümkün değildir. İşitsel nöropati hem çocuk hem 
de erişkin yaş grubunda, çeşitli işitme seviyeleri ile görülebilmektedir. Bu nedenle Kulak 
Burun Boğaz Hastalıkları ve Çocuk Hastalıkları hekimlerinin bu hastalığın klinik özelliklerini 
akılda tutması ve gözden kaçırmaması önemlidir. Çünkü doğru tanı konulup doğru tedavi 
yöntemi uygulanmadığında işitmenin daha da kötüleşip hastanın psikososyal gelişiminin 
de kötü yönde etkilenmesine neden olabilir. Bu çalışmada, 17 yaşında işitsel nöropati tanı-
sı koyduğumuz bir hastayı ve bu hastaya klinik yaklaşımımızı sunduk. Hastaya işitme cihazı 
uygulamadık, konuşma ve dil gelişimi için rehabilitasyon eğitimine yönlendirdik. Bu olgu 
ile işitsel nöropatinin klinik ve odyolojik tetkik özelliklerini, fizyopatolojisini ve tedavi yak-
laşımını gözden geçirmeyi amaçladık.

Anahtar kelimeler: İşitsel nöropati, Dış tüylü hücre, İşitme bozukluğu

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.
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GİRİŞ

İşitsel nöropati (İN), işitsel beyin sapı cevabı yokluğu 
veya ciddi derecede azalması, koklear mikrofonik 
ve otoakustikemisyon cevabı mevcut olan işitme 
kaybı ile karakterize bir hastalıktır (1). Klinik olarak; 
farklı derecelerde olabilmekle birlikte genellikle 
bilateral işitme kaybı, normal dış tüylü hücre varlığı, 
AuditoryBrainstemResponse (ABR)’ de 1.dalga ile 
başlayan anormal uyarılmış potansiyeller, düşük 
konuşma algılaması ve 110dB seviyesinde ipsi-
contralateral akustik refleks cevabı alınamaması ile 
ortaya konulmaktadır. İşitsel nöropati ilk olarak 1996 
yılında Stark ve ark.(1) tarafından 10 hasta üzerinde 
tanımlanmış ve son yıllarda tanı konulma oranı giderek 
artmıştır. İşitsel nöropatide normal dış tüylü hücre 
fonksiyonu mevcut iken, iç tüylü hücreler, koklear 
sinir veya bu sinir ile tüylü hücreler arasındaki nöral 
veya sensöriyel cevapta bozukluk mevcuttur. Fakat 
santral sinir sisteminde patoloji söz konusu değildir. 
Günümüzdeki mevcut yöntemlerle patolojinin tam 
olarak hangi seviyede olduğunu saptamak mümkün 
değildir (2).

İşitsel nöropati hem çocuk hem de erişkin yaş grubunda 
ve çeşitli işitme seviyeleri ile görülebildiğinden Kulak 
Burun Boğaz Hastalıkları ve Çocuk Hastalıkları hekimleri 
bu klinik antiteyi akılda tutması ve gözden kaçırmaması 
önemlidir. Çünkü doğru tanı konulamadığında ve bunun 
sonucunda doğru tedavi edilmediğinde işitmenin daha 
da kötüleşip hastanın psikososyal gelişiminin de kötü 
yönde etkilenmesine neden olabilir (3). 
Burada işitsel nöropatili bir olgunun tanı ve tedavi 
yönetimi açısından yaklaşımımızı sunduk. 

OLGU SUNUMU

Onyedi yaşında kız çocuğu ailesi ile birlikte 2 yıldır 
fark ettiği işitme kaybı şikayeti nedeni ile kliniğimize 
başvurdu. Hasta işitmekte ve anlamakta zorluk çektiğini 
dile getirmekteydi. Hastaya daha önce başka bir klinik 
tarafından işitme cihazı önerilmiş fakat hasta yaklaşık 
6 ay kullanmasına rağmen fayda görmediğini belirtti. 
Hastanın anemnezinde senkop öyküsü mevcut olup 
çocuk nörolojisi kliniği tarafından değerlendirildi ve 

nörolojik patoloji saptanmadı. Hastanın yapılan kulak 
burun boğaz muayenesinde başka bir özellik yoktu. 
Hastanın öz geçmişinde ve soy geçmişinde özellik yoktu. 
Hastaya odyometri (konuşma ve saf ses), timpanometri, 
akustik refleks, Distortion ProductOtoacousticEmissions 
(DPOAE), TransientOtoacousticEmissions (TOAE) ve 
ABR testi yapıldı. Hastanın yapılan odyometri testinde 
sağ kulakta saf ses ortalaması 70 dB, sol kulakta ise 
60dB olarak ölçüldü ve konuşmayı ayırt etme yüzdesi 
her sol kulak için %44 sağ kulak için %40 olarak 
saptandı (Resim 1).  Hastanın yapılan timpanometri 
tetkikinde her iki kulak için Tip A eğrisi görülmüş 
olup bilateral akustik refleksler alınamadı. Hastaya 
uygulanan DPOAE ve TEOAE testlerine her iki kulakta 
emisyoncevabı alındı (Resim 2). Yapılan ABR testinde 
ise senkronize dalgalar görülmedi (Resim 3).Hastanın 
yapılan temporal ve kranial MRG’ ında patolojik bulguya 
rastlanmadı. Hastaya bu bulgular doğrultusunda işitsel 
nöropati tanısı konuldu. Hasta işitme cihazından fayda 
görmemesinden dolayı konuşma ve dil gelişimi için 
rehabilitasyon eğitimine yönlendirildi. 

Resim 1. Odyometri testinde sensörinöral kayıp 
mevcut.
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Resim 2. Sağ ve sol kulak için otoakustikemisyon kaydında emisyon varlığı görülmekte.

Resim 3. ABR kaydında klasik dalga görünümü izlenmemekte.

İşitsel nöropati, normal dış tüylü hücreler, kafa tabanı 
ve sekizinci sinir seviyelerinde olası anormal aferent ve 
eferent işitme sinir fonksiyonunun kombinasyonudur. 
Dış tüylü hücre aktivasyonu, iç kulak tarafından yayılan 
akustik enerji (OAE) ve kokleadan yayılan elektriksel 
cevap (CM) ile indirekt olarak belirlenir. Günümüzde 

işitsel nöropati, sensörinöral işitme kayıplı çocukların 
tahminen %2,4 ile %15’ni oluşturmaktadır (2). Neonatal 
işitme tarama programında ilk basamakta OAE taraması 
kullanılması sonucu işitsel nöropatili çocukların gözden 
kaçabileceği belirtilmektedir. 

TARTIŞMA
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Ancak işitme kayıplı hastalarda başlangıçta OAE sapta-
nabilirken zamanla OAE kaybolabilmektedir.Bu durum 
işitsel nöropatinin gerçek prevalansının saptanmasını 
zorlaştırmaktadır (3-5) Görüş birliği olarak, işitsel nöro-
patili bazı çocuklarda, sensorinöral işitme kaybı yanlış 
sınıflandırılmaktadır (5).

İşitsel nöropatide lezyonun alanı ve patofizyolojisi hala 
tam olarak bilinmemektedir. İleri sürülen alan, iç tüylü 
hücreleri, dış ve/veya iç tüylü hücreler ile işitme siniri-
nin bipolar nöronları arasındaki sinapsı, spiral ganglion 
hücrelerini veya beyin sapını içerir. İşitsel nöropatide 
işitsel nöralsenkronizasyon bozukluğu mevcuttur. İle-
tim ve sinirin aktivasyon eşiği, ABR tarafından ölçülür. 
Koklear işitme kaybında, OAE ve CM alınamaz ve ar-
dından ABR eşikleri yükselir. Bununla beraber, işitsel 
nöropatide ABR ciddi şekilde bozulmuştur veya alına-
maz, halbuki koklear fonksiyonun olduğunu gösteren, 
OAE ve CM normaldir(6,7). Bizim hastamızda da TOAE 
ve DPOAE’lar normal olarak alınırken ABR dalgaların-
da senkronizasyon mevcut değildi. İşitsel nöropatide 
ABR, koklear işitme kaybında beklenilenden daha kö-
tüdür, çünkü büyük bir olasılıkla işitsel beyin sapı nöral 
aktivitesi için uyarı yetersizdir. Hastalar konuşmanın 
anlaşılmasındaki ve kelimelerin farkına varılabilmesin-
deki zorlukların, odyometrik bulgulardan orantısız bir 
şekilde beklenilenden daha kötü olmasından da şika-
yetçilerdir ve bu durum retrokoklear patolojilere ben-
zemektedir(5-7). Bizim hastamızda da konuşmayı ayırt 
etme skoru beklenenden daha düşük olduğu için bu 
durum hastamızda işitsel nöral senkronizasyon bozuk-
luğu olduğunu düşündürmektedir. 

İşitsel nöropati için etyolojik nedenler arasında; ge-
netik, toksik, metabolik faktörler, anoksi, hiperbiluru-
binemi, mitokondriyal hastalıklar, immun bozukluklar, 
ototoksisite, infeksiyöz nedenler gösterilebilir. Hasta-
ların en az yarısında neden bulunamaz ve idiyopatik 
olarak adlandırılırlar (6). Yapılan çalışmaların bazıların-
da en sık görülen neden olarak hiperbilurubinemi ta-
nımlanmış ve %10-50 arasında görülmüştür (6,8). Pre-
maturite, düşük doğum ağırlığı, anoksi, dehidratasyon 
ve infeksiyon, infantlarda bilurubin ensefalopatisi için 

predispozan faktörler arasında gösterilmektedir (6). 
Yılmaz ve ark. (9) ise işitsel nöropatinin çok yüksek bilu-
rubin seviyeleri(28 mg/dL) ile ortaya çıktığını bildirmiş-
ler. Madden ve ark.(10) hiperbilurubinemiye sekonder 
işitme kaybı olan çocukların % 50’sinin 11 ile 25 aylık 
yaş aralığında stabil işitme seviyesine sahip olduğunu 
ve hastaların bir kısmında 12 aylıktan itibaren spontan 
iyileşme gözlendiğini belirtmişlerdir. İyileşmenin, nöral 
dokunun olgunlaşması ile olabileceğini ileri sürmüşler 
ve bu vaka serisinde hastaların çoğuna 18 ay sonra kok-
lear implant uygulanmıştır.

İşitsel nöropati, diğer sendrom veya nörolojik patoloji-
ler ile ilişkili olabilir. Bunlara örnek olarak; Harding has-
talığı, Leber herediter optik nöropati ve işitsel nöropati 
bulguları ile karakterize 11778 mtDNA mutasyonunun 
sebep olduğu Multipl Skleroz benzeri hastalıklar veri-
lebilir (11). İşitsel nöropati, FriedreichAtaxia, Heredi-
terNörodejeneratif Hastalık ve Wardenburg Sendro-
munda da tanımlanmıştır. Starr ve arkadaşları, işitsel 
nöropatili hastalarda derin tendon reflexlerinin hasar-
lanabileceğini bulmuşlardır. Bu bazı periferalnöral has-
talık formlarını desteklemektedir (1,6). Bizim hastamız-
da herhangi bir etyolojik faktör saptanamamıştır.

İşitsel nöropatili hastalarda klinik değişken seyirli ola-
bilir. Yapılan çalışmalarda 6 klinik seyir saptanmış; her-
hangi bir şikayeti olmaksızın işitme taramaları esna-
sında tesadüfen tanı konulanlar, Charcot-Marie-Tooth 
hastalığı gibi diğer periferal nöropati ile birlikte olan-
lar, derin işitme kaybı olmasına rağmen sensivitesinde 
değişiklik olmayanlar, derin işitme kaybı mevcut olup 
işitme sensivitesi değişken olanlar, ABR’de dalga alına-
mamasına rağmen işitmesi normale yakın fakat gürül-
tülü ortamda konuşmayı ayırt etme bozukluğu olanlar, 
işitme kaybı dalgalanma gösterenler olarak gruplara 
ayrılır (12).  Bizim hastamız, derin işitme kaybı mev-
cut olup işitme sensivitesi değişken gruba girmektedir. 
İşitsel nöropatili hastalarda tedavi hala tartışmalıdır. 
İşitme cihazı kullanımı, koklea implant uygulanması, 
rehabilitasyon programları, spontan iyileşmeye bırak-
ma gibi çeşitli yöntemler bulunmaktadır.
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Bazı araştırmacılar işitme cihazı kullanımı sonucu sesin 
artması sonucu dış tüylü hücrelerde harabiyet meyda-
na gelebileceğinden işitme cihazını önermemektedir-
ler (13). Öte yandan yapılan başka çalışmalar işitme 
cihazının faydalı olacabileceğini göstermiştir (14). Özel-
likle infantil ve erken çocukluk döneminde uygulanan 
rehabilitasyonun etkili olabileceğini savunan yayınlar 
da mevcuttur (3).  Hastamıza daha önce işitme cihazı 
kullanımı önerilmiş fakat hasta bu tedavi yaklaşımın-
dan fayda görmemesi üzerine biz rehabilitasyon prog-
ramına yönlendirdik.

Koklear implant, işitme sinirine elektriksel stimulasyon 
oluşturur ve nöral aktivite senkronizasyonunu düzelt-
mede katkı sağlayabilir. Yapılan bazı çalışmalarda, od-
yolojik değerlerde yükselme sağlamış ve iyi uygulanmış 
bir implantın artmış beyin sapı cevabı sağladığı rapor-
lanmıştır (15). Ancak hala işitsel nöropatide koklear 
implant kullanımı tartışmalıdır (13,16). İşitsel nöropa-
tide tekrarlayan ölçümlerde yaşamın ilk yılında hiçbir 
iyileşme göstermeyen hastalarda koklear implant dü-
şünülebileceğini belirten çalışmalar da vardır. Bu yüz-
den, işitsel nöropatili çocuklarda, rehabilitasyonun 
başarısızlığı sonrası koklear implanta ilişkin kararda 
hastanın bir yaşına ulaşması beklenmeli ve bunun ön-
cesinde implant planlanmamalıdır.  Benzer yaklaşım, 
hiperbilluribinemiye sekonder işitme kaybı olan kokle-
arimplant adayları için de söylenebilir (13). 
	
Çalışmamızda bir vaka takdimi yaparak işitsel nöropati 
tanısına dikkat çekmek istedik.İşitsel nöropatili hasta-
larda doğru tanıyı koyup uygun tedaviyi uygulamak çok 
önemlidir. Doğru tanıyı koyabilmek için hastanın de-
taylı anemnezinin alınması ve uygun odyolojik testlerin 
yapılması gerekmektedir. Böylece yanlış veya gereksiz 
müdahalelerin yapılması ve mevcut işitme kaybının 
daha da artmasının önüne geçmiş olunur.
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