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ABSTRACT

Genis vestibiiler kanal sendromu (GVKS), kemik labirentte vestibiiler
akuaduktusun normalden genis olmasma baglh olarak ortaya gikar.
Genellikle dalgalanma ve progresyon gosteren sensorindral isitme
kaybina yol acan bir hastaliktir. Bu ¢alismada, her iki kulaginda
GVKS olan bir hastanin tanilanma siireci ve GVKS siiphesinin
olusmasina neden olan klinik bulgular tartigilmistir.

Anahtar Kelimeler: Genis vestibiiler kanal sendromu, i¢ kulak,
isitme kayb1

Asymmetrical Hearing Loss: A Case with Large
Vestibular Aquaduct Syndrome

Large vestibular aqueduct syndrome (LVAS) is an inner ear disorder
characterized by enlargement of the vestibular aqueduct in the
vestibular labyrinth which causes fluctuations and progressive
sensorineural hearing loss. In this report, the process of diagnosing
a patient with LVAS in both ears and clinical findings that cause
suspicion of LVAS were discussed.

Keywords: Large vestibular aqueduct syndrome, inner ear, hearing
loss
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GiRiS

Genis vestibiiler kanal sendromu (GVKS) ilk olarak 1978
yilinda Valvassori ve Clemis tarafindan bir grup hasta tizerinde
yapilan calismalar sonucu vestibiiler akudaktusun 1.5 mm’den
bliyilk olmasi olarak tanimlanmistir (Valvassori & Clemis,
1978). GVKS, kemik labirentte vestibiiler akuaduktusun
normalden genis olmasina bagli olarak ortaya ¢ikan genellikle
dalgalanma ve progresyon gosteren, sensorindral, iletim
veya mikst tip isitme kaybima yol acan bir hastaliktir. Ani
sensorindral isitme kaybi ataklari, progresif isitme kaybi ve
odyogramda 6zellikle algak frekanslardaki hava kemik araligi
birgok hastada bildirilmektedir, vestibiiler semptomlar da bazen
eslik etmektedir. Odyogramdaki hava kemik aralig1 orta kulak
problemlerini diisiindiirse de yapilan kesif timpanotomilerinde
osikiiler zincir ve orta kulak yapilarinda normal bulgular
elde edilmistir (Mamikoglu, Bentz, & Wiet, 2000). Hava
kemik araliginin sebebinin abnormal i¢ kulak yapilart oldugu
disiiniilmiistiir. Perilenfatik veya endolenfatik basincin artmasi
sonucu stapesin mobilitesinin azalmasi (Valvassori, 1983) ve
genis vestibiiler akuaduktusun {igiincli pencere gibi hareket
edip hava yolu esiklerinin yiikselmesine sebep olmasi hava
kemik araligina sebep olan abnormalitelere yonelik bulgulardir
(Merchant & Rosowski, 2008; Satoh, Nonomura, & Takahashi,
1999).

Isitme kaybinin olusmasini 6nleyecek bir tedavi bulunmamakla
birlikte kafa travmalarindan korunma énemlidir ve isitme kayb1
mevcudiyetinde isitme cihazlariyla veya koklear implantla
rehabilitasyon 6nem kazanmaktadir.

Bu ¢aligmada her iki kulaginda genis vestibiiler kanal sendromu
olan bir hastayr sunmaktayiz. Yenidogan isitme taramasindan
kalan hasta ilk kez 4 aylikken test edilmis, GVKS tanis1 alana
kadar gegen siireci ve GVKS siiphesinin olusmasina neden olan
klinik bulgular tartigilmistir.

OLGU SUNUMU

Bu calismada gecen hasta yenidogan isitme taramasindan kalip
klinigimize yonlendirildi. Otuz dokuz haftalik normal spontan
dogum ile sorunsuz dogan bebegin hikayesinde belirgin problem
gozlenmemektedir.

Klinigimizdeki ilk odyolojik degerlendirme hasta 4 aylikken
yapildi. Auditory Brainstem Response (ABR) testinde klik uyana
V. dalga sag kulakta 50 dBnHL ve sol kulakta 70 dBnHL e kadar
her iki kulakta da uzamis olarak gozlendi. Uyandigi i¢in tonal
uyaranlarla ABR testi tamamlanamadi. Akustik Immitansmetri
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Tablo 1. 7 aylikken yapilan odyolojik degerlendirme
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7 ayhk ABR Klik Timpanogram TEOAE ASSR 1000Hz ASSR 4000Hz
Sag kulak 20 dBnHL A Tiim bantlarda (+) 20 dBnHL 30 dBnHL
Sol kulak 50 dBnHL A 1.5,2 kHz (+) 50 dBnHL 50 dBnHL
Tablo 2. 16 aylik ve 2 yas 3 aylik iken yapilan odyolojik degerlendirme
16 ayhk iken yapilan odyolojik degerlendirme
16 ayhk ABR Klik 500 Hz 1000 Hz 2000 Hz Timpanogram
Sag kulak 20 dBnHL 20 dBnHL 20 dBnHL 20 dBnHL A 1, 1.5kHz (+)
Sol Kulak 50 dBnHL 60 dBnHL 50 dBnHL 40 dBnHL A Yok
2 yas 3 aylik iken yapilan odyolojik degerlendirme
2 yas 3 ayhk ABR 1000 Hz 4000 Hz Timpanogram TEOAE Serbest Saha incelemesi
Sag kulak 20 dBnHL 30 dBnHL A 1,1.5,2 kHz (+) Giivenilir degil
Sol kulak 50 dBnHL 50 dBnHL A Gozlenmedi
testinde bilateral Tip B timpanogram elde edildi ve bilateral
. . . . o Frequency in Hertz (Hz)
emisyon elde edilmedi. Olast orta kulak problemi nedeni ile
Kulak-Burun-Bogaz Poliklinigi’ne yonlendirildi ve kontrol = - 0 00 0N
onerildi. -10
. . : e 8 o
Yedi aylik yapilan kontrol testlerinde bilateral Tip A timpanogram 2
elde edildi. Sag kulaginda tiim bantlarda Transient Evoked 2 0 ° 0
Otoacoustic Emission (TEOAE) goézlenirken sol kulaginda 1.5 & 20 —
ve 2 kHz frekans bantlarinda gozlendi. ABR ve Isitsel Devamli é 30
Durum Yanitlarinda (Auditory Steady State Responses (ASSR)) 3 40 '
elde edilen bulgular Tablo 1‘de gosterilmistir. Sol kulaginda 3 % :
2 bantta emisyon goézlenmesi sebebiyle A. Immitansmetri ve g 8 &
TEOAE ile takip planlandu. E %
<
g 70
Hastamiz 3 yasina dek ABR, Otoacoustic Emission (OAE) ve T g0
Akustik Immitansmetri testleriyle takip edildi. On alt1 aylik ve 2 %
yas 3 aylik iken yapilan odyolojik degerlendirme bulgular: Tablo o~
2’de gosterilmistir. Hastanin sag kulaginda igitmenin normal
olmast ve konugma geligiminin yasitlarina uygun seyretmesi -
§§beblyle bel.h arallklarla. .kontro.l e.dl.lmem planl.apdl.. A51metr.1k 3 yas 2 ay Sag kulak Sol kulak
isitme n.?demylle.radyolqlk tetkik icin yonlendirildi ancak aile $s0 17 dB 2 dB
radyolojik tetkiki yaptirmadi.
KFE 15dB 35dB
Ug yas 2 ayhk iken kulakliklarla oyun odyometrisine koopere | Timp A A
oldu. Sag kulakta isitme normal sinirlarda elde edildi, sol kulakta | TEOAE 1, 1.5kHz+ Yok

hafif derecede sensorindral isitme kaybi gozlendi. Odyolojik
degerlendirme sonuglar1 Sekil 1°de gosterilmistir.

Ug yas 10 aylik oldugunda yapilan testlerde (Sekil 2) sag
kulaginda alcak ve yiiksek frekanslardaki diisiis ve artikiilasyon
problemleri nedeniyle isitme cihazi denemesi planlandi.
Hastanin sol kulagina isitme cihazi dnerildi.

Dort yas 3 aylikken yapilan testlerde ise (Sekil 3) cihaz
kullanimiyla beraber artikiilasyon hatalarinda azalma ve ayirt

Sekil 1. 3 yas 2 aylik iken yapilan odyolojik degerlendirme

etme puanlarinda yiikselme goriildii. Normal timpanogram
mevcudiyetine karsin algak frekanslarda gozlenen hava kemik
aralig1 ve progresyon gosteren isitme kaybi nedeniyle GVKS
‘nun ekarte edilmesi agisindan hasta tekrar radyolojik inceleme
icin yonlendirildi. MRI sonucunda vestibiiler akuaduktus sag

kulakta 4 mm, sol kulakta 3.5mm olarak rapor edildi.
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5 yas Sag kulak Sol kulak
3yas 10 ay 5 kulak culak SSO 37dB 65 dB
Oyun odyometrisi + ABR Sag kulak Sol kulak
. KAE 30dB 65 dB
Timpanogram A A
DPOAE 1,15 kHz (+) Yok KAT %96 (70dB) %96 (100dB)
Saf ses ortalamasi 15dB 57 dB Timp C C
Konusmay1 anlama esigi 15dB 55 dB (m) DPOAE Yok Yok
Konugmay anlama testi %72 (55dB) %48 (95 dB) Sekil 4. 5 yasinda iken yapilan odyolojik degerlendirme
Klik 30 dBnHL 50 dBnHL
1000 Hz 20 dBnHL 50 dBnHL
4000 Hz 50 dBnHL 50 dBnHL
Sekil 2. 3 yas 10 aylik iken yapilan odyolojik degerlendirme Rutin kontrollerle takibine devam edilen hastanin (Sekil 4)
sag kulagindaki isitme esiklerinin kotiilesmesi sebebiyle sag
Frequency in Hertz (Hz) kulagina da isitme cihazi onerildi. Isitmesindeki dalgalanmalara
250 1000 2000 4000 %% 8000 bagli olarak isitme cihaz1 ayarlari giincellenerek hastanin rutin
takibine devam edilmektedir.
-10
g o
= < TARTISMA
o <® <@
x } Yenidogan isitme taramalarinin yayginlagmasi ve goriintiileme
‘g i < o \ tekniklerinin gelismesiyle, ¢ok kii¢lik yaslarda GVKS tanisi
) \- . . .
3 30 7 \ konabilmekte ve isitme kaybi saptanan hastalara uygun
ﬁ 40 e Y Q rehabilitasyon secenekleri uygulanmaktadir. Bu olgu yenidogan
E 50 _e’ & If isitme taramasindan kalarak ileri odyolojik incelemeler ic¢in
= i / klinigimize yonlendirilmistir.
E 60 _— —
: 2—n—%
g = Buolguda ilk yapilan ABR ve odyolojik tetkiklerinde sag kulakta
* 80 normal isitme bulgulari elde edildi, ilerleyen zaman iginde sag
90 kulak yiiksek ve algak frekanslarda giderek artan igitme kayb1 ve
100 iletim komponenti gozlendi. Sol kulaktaki isitme esikleri zaman
110 icinde degisme gostermedi. Hastanin akut otitis media (AOM)
gecirmesi, odyogramda gozlenen iletim komponentinin ilk
s 3 ay Sakak SOkak basta AOM’a bagli oldugunu diisiindiirmiistiir. {lerleyen isitme
KAE 20 dB 55 dB (m) kaybi, algak frek.ans¥ar'da gozlenen hava kemllk .ar.ahgl GVKS
KAT %84 (60dB) %64 (95 dB) tanisin1 akla getirmistir. Fakat hastanin gecirdigi orta kulak
Timp A B problemlerine ek olarak, zamanla teste olan kooperasyonunun
TEOAE 1,1.5,2kHz (+) artmasi da odyogramda elde edilen esiklerdeki degisim hakkinda

Sekil 3. 4 yas 3 ayklik iken yapilan odyolojik degerlendirme
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karistirict faktor olarak diigiiniilebilir.
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GVKS’nda, isitme kaybi1 genellikle sensorindral olmakla
birlikte iletim komponenti de sik¢a rapor edilmektedir (Govaerts
et al., 1999; Jackler & De La Cruz, 1989). Odyogramda iletim
komponentinin gdzlenmesi perilenfatik veya endolenfatik
basmcin artmasi sonucu stapes mobilitesinin azalmasina ve
genis vestibiiler akuaduktusun {igiincli pencere gibi hareket
etmesine bagli olarak gelismektedir. Ses enerjisinin vestibiiler
akuaduktustan kagmasi hava kemik araligina sebep olmaktadir
(Merchant & Rosowski, 2008).

GVKS olan hastalarda asimetrik igitme, isitmede dalgalanma ve
progresyon ¢ok sik gézlenmektedir. GVKS tanisi alan hastalarin
isitmelerinin diizenli olarak kontrol edilmesi ve yakin takibi
isitme kaybinin ilerlemesinin gézden kagmamasi ve isitme cihazi
kullandiklar1 durumda da isitme cihazi ayarlarinin yenilenmesi,
giincellenmesi agisindan biiylik 6nem tagimaktadir.

SONUC

Asimetrik isitme kaybi1 veya isitmede dalgalanma yakinmalarryla
basvuran hastalarin genis vestibiiler kanal sendromu agisindan
incelenmesi ve ileri tetkiklerin yapilmasi gereklidir.
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