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ABSTRACT

Unilateral isitsel noropati spektrum bozuklugu (U-INSB) bir
kulakta isitsel beyin sap1 cevabinin anormal elde edildigi ya da hig¢
elde edilmedigi fakat otoakustik emisyonun gozlendigi durumdur.
U-INSB olgularinda radyolojik inceleme sonucunda koklear sinir
agenezisi ya da displazisi gozlenebilmektedir. Bu ¢alismada odyolojik
degerlendirme sonrasinda sol kulaginda normal isitme, sag kulaginda
isitsel noropati tanmisi almig, radyolojik inceleme sonucunda sag
kulakta koklear sinir agenezisi tespit edilmis bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Isitsel noropati, unilateral isitsel ndropati
spektrum bozuklugu, koklear sinir agenezisi, koklear mikrofonik, tek
tarafl isitme kayb1

Cochlear Nerve Agenesis in Unilateral Auditory
Neuropathy Spectrum Disorder: Case Report

Unilateral auditory neuropathy spectrum disorder (U-ANSD) is
characterized by abnormal audiological findings such as abnormal
or absent auditory brainstem response with normal otoacoustic
emissions in one ear. Some cases with U-ANSD might have cochlear
nerve agenesis or dysplasia. In this case report, we represent a case
with U-ANSD and cochlear agenesis.

Keywords: Auditory neuropathy, unilateral auditory neuropathy
spectrum disorders, cochlear nerve agenesis, cochlear microphonic,
unilateral hearing loss
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GIRIS

Isitsel noropati spektrum bozuklugu (INSB) ilk olarak 1996
yilinda Star ve arkadaglar1 tarafindan; beyinden herhangi bir
isitsel cevap alinamamasina ragmen dis tily hiicrelerinin normal
olmasi seklinde tanimlanmistir (Berlin, Hood, Morlet, Rose, &
Brashears, 2003; Starr, Picton, Sininger, Hood, & Berlin, 1996).
INSB’nin klinik tablosunda Otoakustik Emisyon (DPOAE/
TEOAE) cevabi normal olsa dahi, anormal Isitsel Beyinsapi
Cevabi (IBC/ABR) ve polarite degisiminde koklear mikrofonik
(KM) gozlenmesi, bununla birlikte akustik reflekslerin (AR)
gbzlenmemesi ya da normal sinirlarin disinda, yiiksek siddetlerde
gbzlenmesi yer almaktadir (Berlin ve ark., 2005; Sininger, Starr,
Petic, Rance, & Cone, 2008). KM kokleada dis sag hiicrelerinden
kaynaklanan, néronal aktivasyon dncesi olusan bir cevaptir. IBC
ile elde edilen elektriksel bir potansiyel olan koklear mikrofonik,

uyaran dalga formunu izler. Bu durum IBC’de &rgii formunun
gbzlenmesine neden olur. Koklear mikrofonikler normal igitme
durumunda isitsel senkronizasyonla birlikte gzlenebilmektedir.
Normal isiten olgularda KM varligiyla birlikte I, III, V. dalga
mutlak latanslar1 ve dalgalar arasi latans degerleri normal siddet/
latans egrisinin igindedir. INSB olgularinda ise farkli olarak
isitsel senkronizasyon bozuldugu i¢in IBC’de davranim bozulur
ya da hi¢ gozlenmez. Bununla birlikte koklear mikrofonikler
belirgin sekilde gozlenir (Berlin ve ark., 2003; Feirn ve ark.,
2012; Sininger ve ark., 2008).

INSB’nin hastalar iizerinde etkisi degiskendir. Isitme kaybinin
derecesi ve dil-konusma gelisiminin seyri hastadan hastaya
farklilik gostermektedir. Dil ve konugma gelisimi mevcut olan
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hastalarin giiriiltide ~ konusmay1 anlama giigliigii yasadigi
bildirilmektedir (Gary Rance, Cone-Wesson, Wunderlich,
& Dowell, 2002; Starr ve ark., 1996). Konusmay1 anlama
probleminin, INSB’nin temporal islemlemeyi etkilemesi
sebebiyle ortaya ¢iktigi Dbelirtilmektedir (Zeng, Kong,
Michalewski, & Starr, 2005).

INSB hasta profili heterojendir. Bu heterojenlik; genetik
faktorlerle iliskilendirilmistir. INSB, sendromik, sendromik
olmayan veya mitokondriyal sebeplere bagli olarak ortaya
cikabilir. Ayrica bazi genlerde meydana gelen mutasyonlarin
INSB’nin  sebeplerinden  biri  oldugu  belirtilmektedir.
Genlerde olusan mutasyonlarin hastalarda farkli patolojilerin
gozlenmesine neden oldugu bildirilmektedir (Manchaiah, Zhao,
Danesh, & Duprey, 2011).

Yenidogan isitme tarama sonrasi isitme kaybi tanisi almis
¢ocuklarda INSB prevelans1 % 19 olarak bildirilmektedir (Maris,
Venstermans, & Boudewyns, 2011). Kirkim, Serbetcioglu,
Erdag, ve Ceryan (2008), yenidogan isitme taramasindan
gecemeyen ve ileri odyolojik tetkikler i¢cin yonlendirilen ve
anormal IBC sonucu elde edilen 65 bebegin 10’unda INSB
ile uyumlu elektrofizyolojik sonuclar elde etmistir. Ek olarak
ayn arastirmada, %15.8’inde INSB diisiiniilen bebeklerin
9%0.04’tinde unilateral isitsel noropati spektrum bozuklugu
(UINSB) gdzlenmistir. INSB genellikle bilateral gdzlenmekle
birlikte unilateral da gozlenmektedir (Zhang ve ark., 2012).
UINSB’nin konjenital INSB tamis1 alan hastalar arasindaki
prevelansinin %7 ile %26 arasinda oldugu literatiirde
belirtilmektedir (Berlin ve ark., 2010; Teagle ve ark., 2010).

Koklear sinir agenezisi, elektrofizyolojik olarak gozlenen
UINSB’nin énemli bir sebebi olabilir (Liu, Bu, Wu, & Xing,
2012). Bununla birlikte odyolojik inceleme sonucu UINSB
diistintilen bir olgunun MRI sonucunda ndropati diisliniilen
tarafta beyin timori oldugu bildirilmistir (Kottapalli & Madden,
2013). UINSB tamisi diisiindiiren, 17 yenidogan ile yapilan bir
calisma sonucunda; bebeklerin sadece 3 ‘iinde (%18) normal
MRI ve BT bulgular1 elde edilmistir. 10 bebekte (%59) koklear
sinir aplazisi gdzlenmis, 3 bebekte ise MRI ve BT sonuglarinda
koklear sinir aplezisi dahi gdzlenmemistir (Mohammadi,
Walker, & Gardner-Berry, 2015).

Tablo 1. ileri Odyolojik Degerlendirme Sonuglart
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Literatirde de belirtildigi gibi UINSB olgularmm biiyiik
kisminda radyolojik inceleme sonucunda koklear sinir agenezisi
ya da displazisi gozlenebilmektedir. Bu calismada; odyolojik
degerlendirme sonrasinda sol kulaginda normal igitme, sag
kulaginda INSB tanis1 almis ve radyolojik inceleme sonucunda
sag kulakta koklear sinir agenezisi tespit edilmis bir olgu
sunulmustur.

OLGU

Gestasyon yas1 41 hafta olan erkek hasta beslenme problemleri
ve bakteriyel sepsis nedeniyle 10 giin yenidogan yogun bakim
initesinde tedavi gormistiir. Ailede isitme kaybi Oykiisii
bulunmayan hastanin sol kulagi isitme tarama testlerinden
geemistir. Sag kulagi ise tarama otoakustik emisyon testinden
gecmis, tarama ABR’den kalmustir. Ileri degerlendirme igin
basvuran hastanin odyolojik degerlendirmesi Isitsel Beyinsapi
Cevab1 (IBC/ ABR), Otoakustik Emisyon (DPOAE), Akustik
Immitansmetri ile yapilmistir. Hasta odyolojik degerlendirme
sonrast manyetik rezonans goriintiileme ile radyolojik agidan
degerlendirilmistir.

BULGULAR

Klik uyaran ve tonal uyaranlarla (1 kHz, 4 kHz) dogal uykuda
gerceklestirilen IBC testinde, hastanin sag kulaginda maksimum
siddet seviyesinde (100 dB nHL) isitsel davranim gézlenmemistir,
pozitif (Condensation) ve negatif (Rarefaction) polarite
kullanilarak 90 dB nHL seviyesinde yapilan incelemede koklear
mikrofonik gézlenmistir (Sekil 1). Ayrica sag kulakta, IBC’de
davranim gozlenmemesine karsin otoakustik emisyon elde edilmis,
akustik refleks elde edilmemistir. Olgunun bilateral timpanogram
bulgular1 normaldir (Tip A). Sol kulakta iIBC degerlendirmesinde
I, III, V mutlak latans ve dalgalar arasi latans degerleri kendi
yas grubu kriterlerine gére normal simirlarda elde edilmis, klik
uyaran ve tonal uyaranlarla yapilan esik incelemesinde 20 dBnHL
seviyesinde V. dalga izlenmistir. Sol kulakta otoakustik emisyon
ve akustik refleks mevcuttur (Tablo 1).

Karistiricr etkisi olabilecek, uyarana bagh fizyolojik olmayan
kaydin (artifact) ayirt edilebilmesi amaciyla kulaki¢i kulaklik
hastanin  kulagindan ¢ikarilarak, ses uyaraninin hastaya

Akustik immitansmetri

Akustik Refleks elde edilmedi.

Sag Kulak Sol kulak
Otoakustik Emisyon oy o
(DPOAE) Elde edildi Elde edildi

Tip A timpanogram Tip A timpanogram

Akustik Refleks elde edildi.

iBC/ABR
(Klik, 1, 4 kHz tonal)

Davranim gozlenmedi.

20 dBnHL’de V. dalga gozlendi.

Polarite Degisimi
(Rarefaction+Condensation)

Koklear Mikrofonik gozlendi.

[sitsel senkronizasyon gozlendi.
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Sekil 1. Klik Uyaran IBC Dalga Formu

sunulmas: engellenmis ve hasta uyurken, negatife ve pozitif
polaritelerde tekrar kayit alinmigtir (Kontrol Trasesi). Alinan
kayit, ses uyaraninin hastaya sunuldugu kayit ile karsilagtirilmas,
elde edilen koklear mikrofoniklerin fizyolojik bir cevap
oldugundan emin olunmustur. Isitsel Beyinsapi Cevabi ile
koklear mikrofoniklerin degerlendirilmesinde kontrol kaydinin
alinmasi 6nerilmektedir (Rance ve ark., 1999; Sininger ve ark.,
2008). Sonu¢ olarak; sag kulakta isitsel senkronizasyonun
olmadigi, sol kulakta isitsel senkronizasyonun elde edildigi
gortilmistiir (Sekil 1).

Elde edilen odyolojik incelemeler sonucunda sag kulaginda
INSB tespit edilen hasta, radyolojik inceleme agisindan KBB
klinigine yonlendirilmistir. Radyolojik inceleme sonucunda
sol kulakta normal bulgular elde edilirken, sag kulakta koklear
sinir gézlenmemistir. Sekil 2°de 1. Kesitte sag ve sol tarafta
VIII. Sinirin vestibiiler dali (turuncu) izlenmektedir (a). 2.
kesitte her iki taraftaki vestibiiler dal (turuncu) gdzlenmekle
birlikte sol tarafta koklear dal (kirmizi) izlenmektedir (Db).
3. kesitte sag tarafta VIII. sinir koklear dal- koklea bileskesi
izlenmemistir. Sol kulaginda koklear dal- koklea bileskesi
(kirmizi) izlenebilmektedir (c).

TARTISMA VE SONUC

INSB kokleadaki dis sa¢ hiicreleri normal olmasina ragmen,
i¢ sa¢ hiicreleri veya igitme siniri fonksiyonunda hasar olmasi
seklinde tanimlanmaktadir (Berlin ve ark., 2003; Neault, 2013).
Konjenital veya sonradan edinilmis heterojen bir hastaliktir
(Berlin ve ark., 2010). Etiyolojisinde genelde, prematiire dogum,
hiperbilirubinemi, anoksi, hipoksi, konjenital beyin anomalileri,
ototoksik ila¢ maruziyeti ve genetik faktorler etkilidir (Berlin

Sekil 2. Manyetik Rezonans (MRI)

ve ark., 2003; Neault, 2013). Olgularin biiyiik kism1 sendromik,
sendromik olmayan veya mitokondriyal iliskili genetik
faktorlerden kaynaklanmaktadir (Manchaiah ve ark., 2011).
Isitsel néropatide lezyonun yerini tespit etmek heniiz tam olarak
miimkiin degildir ve noropatinin fizyolojisi ile ilgili ayrintili
bilgi heniiz bulunmamaktadir (Berlin ve ark., 2003).

INSB tanis1 igin gerekli olan odyolojik kriterler; normal
timpanogram ve otoakustik emisyon bulgusuna ragmen akustik
reflekslerin gozlenmemesi ya da ¢ok yiiksek siddetlerde
gbzlenmesi, IBC‘de isitsel davranim gozlenmemesi ya da
anormal isitsel davranim elde edilmesi olarak tanimlanabilir
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(Sininger, Starr, Petic, Rance, & Cone, 2008). Dis tiiy
hiicrelerinin normal olmasina ragmen anormal isitsel davranim
ile tanimlanan INSB tanis1 igin hastaya otoakustik emisyon
testinin yapilmasi 6nemlidir. Boylece dig tiiy hiicreleri ile ilgili
gerekli bilgiye ulasilabilir. OAE cevabi elde edilmesine ragmen
IBC cevabinin elde edilmemesi ya da anormal olmas1 odyolojik
bir geliski olarak goriilebilir. Ancak bu durum bir bakima isitsel
yollarda senkronizasyonun bozuldugunun gézlenmesi anlamina
gelmektedir.  Senkronizasyon bozuklugu disitiniilmesinin
sebebi isitme siniri cevabi i¢in gonderilen uyaranin negatif
(rarefaction) ve pozitif (condensation) uyaranlarini icermesi ve
bu iki uyaranin senkronize olarak isitsel yollardan iletilememesi
sonucu cevap elde edilememesidir. Normal isitmeye sahip
bireylerde de IBC ile koklear mikrofonik gozlemek miimkiindiir,
fakat koklear mikrofonikler isitsel senkronizasyonun basladigi I.
dalga oncesinde kisa latanshidir (Musiek, Gonzales, & Baran,
2015; Starr et al., 2001). Isitsel davranimin gdzlenmemesi ya da
anormal olmasi, koklear mikrofonik cevabinin kolaylikla tespit
edilmesini saglar. Otoakustik emisyonlarla birlikte koklear
mikrofoniklerin de gézlenmesi, dis sa¢ hiicrelerinin fonksiyon
gosterdigini kanitlar. Bu nedenle IBC testi sirasinda cevap elde
edilmeyen ya da anormal cevap elde edilen tiim hastalarda INSB
ihtimalini ekarte etmek i¢cin OAE kadar koklear mikrofonik
cevabinin da test edilmesi onemlidir.

Isitme sinirindeki senkronizasyon bozuklugu dolayisiyla INSB
tanis1 koyulan hastalar giindelik yasamlar1 i¢cinde de ¢cogunlukla
sesleri duydugu ancak anlamlandiramadigi seklinde sikayette
bulunduklart gézlenir. Yine bu sebeplerle bu gruptaki hastalarin
konusmay1 anlama skorlart isitme esiklerine gore ¢ok daha
diisiik gozlenebilmektedir (Narne ve ark., 2015).

INSB tanisinin odyolojik bulgularmin tani koymada bazen
yaniltict olabilecegi bilgisi klinik uygulama agisindan kritiktir.
Bu nedenle isitsel noropati tanist konulan hastalarin tiimiine
cok ileri derecede sensdrindral isitme kaybi tanisi konulan
hastalar gibi radyolojik inceleme yapilmast dnemlidir. Bu hem
ek problemleri ekarte etmek hem de hastanin tani ve tedavi
oOnerilerini desteklemede rol oynar. Medikal degerlendirme
bataryasinda INSB  olgularinda radyolojik ~ gdriintiileme
onerilmektedir (Feirn ve ark., 2012; Sininger ve ark., 2008).

Unilateral INSB durumlarinda radyolojik inceleme daha da kritik
olabilmektedir. Ciinkii odyolojik degerlendirme sonucunda
UINSB ile karakterize bulgular elde edilmesi, bulgularin elde
edildigi tarafta koklear sinir agenezisi, displazisi bulgulartyla
karsilagsma olasiliginin var oldugunu gostermektedir (Buchman
ve ark., 2006; Liu ve ark., 2012; Mohammadi ve ark., 2015;
Zhang ve ark., 2012). Mohammadi ve ark. (2015), UINSB tanis1
koyulmus 17 bebegin sadece 3 “tinde (%18) normal MRI ve BT
bulgulari elde edildigini bildirmistir.

Bu olgu sunumu; odyolojik inceleme sonucunda UINSB tanisi
alan vakalara radyolojik inceleme yapilmasmin gerekliligini
gostermektedir. Ozellikle INSB oldugu diisiiniilen vakalar olmak
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iizere, IBC gozlenmeyen ¢ok ileri derecede sensorindral isitme
kaybr olan g¢ocuklarm MRI incelemesi i¢in yonlendirilmesi
gerekmektedir. Koklear sinir agenezisi ve/ veya aplezisi ile
birlikte odyolojik tablonun INSB kriterlerine uyabilecegi
g6z Online almmalidir (Buchman ve ark., 2006). Unilateral
Isitsel Néropati Spektrum Bozuklugu olgularinda isitme siniri
agenezisi/ displazisi agisindan radyolojik degerlendirme
mutlaka 6nerilmelidir.
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