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ÖZET: Mondini deformitesi, konjenital işitme kaybı ile kendini gösteren, koklea apikal kısmının hipoplazisinin yanısıra ves-
tibüler akuaduktus ve vestibülün genişlemesi ile karakterize iç kulak malformasyonlanndan biridir. Ancak, bu malformasyon tipi 
kolayca tanınabilen bir tomografik görünün sergilemediği gibi, çok belirgin bir klinik bulgu da göstermez. Klinik tablo diğer bazı 
kulak hastalıklarını taklit  edebilir. Gözden kaçırıldığında ya da yanlış tanı konduğunda, gereksiz bir cerrahi ile hastada bir iç 
kulak hasarına yol açma riski de söz konusu olabilir. 

Bu çalışmada, Mondini deformitesi bulunan bir hastayı sunmaktayız. Tomografik görüntülemedeki bulgular hakkında hekimleri 
danada aydınlatmak ve Mondini deformitesindeki odyosvestibüler fonksiyonların değişik yönlerini vurgulamak maksadıyla 
konuyla ilgili literatür gözden geçirilmiş ve tipik bulgular tartışılmıştır. 

Anahtar Sözcükler: Mondini Deformitesi. 

SUMMARY: Mondini deformity which is manifested as a congenital hearing loss is one of the inner ear malformations cha-
raterized with enlargement of vestibule, vestibular aqueduct and hypoplasia of the apical turn of the cochlea. However, this 
malformation does not demonstrate an easily recognizable tomographic appearance and also does not present a typical clini- 
cal symptomatology. Clinical symptoms may mimic some other ear diseases. it is possible to put the paitienî to the risk of an  
inner ear damage by performing an unnecessary surgery, if it is overlooked or misdiagnosed.  

We report a patient with Mondini' s deformity. The literature is reviewed and typical findings are discussed to emphasize var- 
ying aspects of audiovestibular function in Modini's deformity and to enlighten the physicians about the findings on CT ima- 
ging 
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GİRİŞ 

Temporal kemik anomalileri sıklıkla herediter 
faktörlere ya da teratojenik etkenlere bağlı olarak la-
birent gelişiminin bozulmasıyla ortaya çıkarlar. Bu 
tür iç kulak deformiteleri içinde en sık izleneni ise 
Mondini displazisidir (1). Bu anomali, embriogenezis 
süreci otik yapıların büyük ölçüde gelişimini tamam-
ladığı 8 nci haftada ortaya çıktığından temporal ke-
mikteki displazik değişiklikler daha siliktir. Tempo- 
ral kemik anomalilerinin diğer formları olan Mickel, 
Bing-Seibenmann, Scheibe ve Alexander deformite- 
leri ise embriognezisin daha erken döneminde, 6 ve 7 
nci haftalarda gelişirler ve iç kulağın şiddetli aplazisi- 
ne bağlı ağır nörosensorial işitme kaybı nedeniyle 
tanınmaları çok daha kolaydır (14). Bunun yanı sıra, 
diğer anomali formları ile karşılaştırıldığında geç dö- 
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nemde oluşan Mondini deformitesinde çok daha ge- 
niş varyasyonlar izlenebilmekte ve sıklıkla birçok 
sendromla bir arada bulunabilmektedir. Bu nedenle 
başka anomalilerle karıştırılmaları daha kolaydır. 

Kokleada Mondini malformasyonu ilk kez 1791 
yılında bir İtalyan anatomisti olan Carlo Mondini ta-
rafından doğuştan sağır olan 8 yaşında bir çocuğun 
trafik kazasında ölümünden sonra yapılan otopsi ça-
lışmasında tanımlanmıştır. Klasik olarak temporal 
kemik anomalileri ya membranöz ya da kemik labi-
renti veya her ikisini etkileyenler olarak sınıflandırı-
labilir. Mondini'de kemik ve membranöz bozukluğu 
bir aradadır. Bu nedenle en sık izlenen anomali kok-
leada orta ve apikal kıvrımlar arasında interskalar 
septaların yokluğu ve genişlemiş ve vestibüler akua-
duktustur (2, 10, 13, 15). Bu özellikler klinik olarak 
izlenen çok ileri derecede olmayan işitme kaybı ve 
tipik olmayan vestibüler semptomlarla rahatlıkla göz- 
den kaçabilir. Mondini deformitesi epizotik vertigo 
atakları ile bir Meniere hastalığını ya da iletim tipi 
işitme kaybı görüntüsü ile otoskeroz taklit edebilir. 
Bu, kilinik uygulamada şaşırtıcı olduğu kadar ilginç 
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bulguların da ortaya çıkmasına neden olabilir. Bu 
olgu bildiriminde, konjenital işitme kaybı ile kendini 
gösteren bir Mondini deformitesi olgusu tüm odyo-
vestibüler bulguları ile ele alınıp sunulmakta ve ko-
nuyla ilgili literatür bilgileri gözden geçirilmektedir. 

Olgu bildirimi: 
20 yaşında erkek hasta, A. A., sağ kulağında 

çocukluğundan beri olduğunu ancak zaman içinde gi-
derek biraz daha ilerlediğini ifade ettiği işitme kaybı 
ve zaman zaman baş dönmesi şikayetleri ile inceleme-
ye alındı. Otoskopik muayenesinde timpanik memb- 
ran görünümü her iki tarafta doğal olarak bulundu. 
Timpanogramda her iki taraf orta kulak basıncı nor- 
mal olarak elde edildi. Yapılan pür-ton odyogramda 
(Şekil-1, b) sağda ortalama 75 dB civarında nörosen 
sorial işitme kaybı bulundu. Bu arada hastanın 12 ya-
şında iken bir başka merkezde yapılan odyogramında 
ise sağda 60 db civarında nörosensorial işitme kaybı 
olduğu tespit edildi (Şekil-1, a). ABR testinde ise, 
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Bu bulguların ışığında hastaya 2 mm kesit kalın-
lığında aksiyel ve koronal düzlemlerde yüksek rezo-
lüsyonlu bilgisayarlı temporal kemik tomografisi ya-
pıldı. Koronal kesitlerde vestibuler  Aquadukt hak-
kında ayrıntılı bilgiler elde edilemezken aksiyel kesit-
lerde sağda Mondini deformitesi ile uyumlu görünüm 
tespit edildi (Şekil-4). Saptanın görüntülerden daha 
 

önce yapılmış çalışmalar doğrultusunda ölçümler ya-
pıldı (13). Buna göre; 1. İntemal akustik kanalların 
uzunluğu kanalın posterior yüzünde vestibül medial 
duvarı ile posterior fossadaki kemik dirsek arasındaki 
inter ossöz mesafe olarak, genişliği kanalın 1/3 latera-
linde hemen vestibül medial duvarına yakın alanda 
intraossöz mesafe olarak, 2. Vestibül uzunluğu her iki 
lateral semisirküler kanalların vestibüle açıklığını bir-
leştiren intraossöz mesafe olarak, genişliği bu doğrul-
tuyu 1/3 orta kısımda dikine kesen intra ossöz mesafe 
olarak, 3. Vestibüler akuadukt genişliği kanalın pet-
roz apeks posterior yüzünde posterior fossaya açıldığı 
yerde intraossöz mesafe olarak hesaplandı. Vestibüler 
aquaduktusun posterior fossa'daki açıklığı 6.4 mm 
olarak bulundu (çift ince oklarla işaretli), bu işitme- 
nin normal olduğu karşı tarafa göre 3 kat daha fazlay- 
dı (solda 2.3 mm). Vestibül genişliği 5.2 mm, uzunlu- 
ğu 10 mm (Kaim okla işaretli) olarak bulundu. 
Vestibül normal ölçümleri genişlik için 3, uzunluk 
için 7 mm' dir (13). Sağda internal akustik kanal uzun- 
luk ve genişliği açısından bir anormallik izlenmedi. 
Gross görünüm itibarıyla koklea sağda apikal ve orta 
 



K.B.B. ve Baş Boyun Cerrahisi Dergisi, 4 :3- 282 - 286 

kıvrımlar arasındaki interskalar septaların bulunmayı- 
şı nedeniyle hipoplazik olarak izlendi. Koklear apikal 
kıvrım nef olarak seçilemiyordu (tek ince okla işa-
retli). 

TARTIŞMA VE SONUÇ 

Mondini deformitesi Klippel-Feil, Pendred, Wil-
dervanc, DiGeoge ve Trisomi sendromları gibi pek çok 
sendromla bir arada veya bizim olgumuzda oldu- 
ğu gibi soliter bir anomali olarak ünilateral ya da 
bilateral formda izlenebilir (3). Aslında nörosensorial 
tipde işitme kaybı olan çocukların %8 ila %20'sinde 
tomografik olarak iç kulak anomalileri saptanabil-
mektedir. Tomografik olarak incelenen temporal ke-
miklerde ise %1.5 oranında Mondini deformitesine 
rastlanmıştır (20). Mondini defortmitesini oluşturan 
aplazik gelişim anomalileri tomografinin yaygın ola- 
rak kullanılmaya başlandığı 1970'li yıllardan itibaren 
artık daha iyi tanımlanabilmektedir. Bunlardan en sık 
izleneni, genişlemiş bir vestibül, geniş bir vestibüler 
akuadukt ve endolenfatik kese ile birlikte normale 
yakın gelişmiş bir bazal kıvrım yanısıra kokfeada api- 
kal l ya da l ,5 kıvrımın aplazik oluşu veya bu seviye- 
de kıvrımları ayıran kemik septaların yokluğudur (14, 
17, 20). Ancak Mondini'de bu koklear kemik anoma-
lisinin varlığına rağmen işitmenin normal olabileceği -
bildirilmektedir. İlk kez 1937 yılında Polvogt ve 
Crowe bu ilginç özelliğe dikkat çektiler (16). İşitme 
kaybı varsa bu şiddetli ya da hafif bir düzeyde, tek ya  
da çift taraflı, progressiv ya da dalgalı karakterde, nö-
rosensorial ya da iletim tipinde olabilmektedir. Bu 
yazarlar nörosensorial tipte bir işitme kaybının kokle- 
ar duktusun normalden daha kısa oluşu ile değil korti 
organının ve nöral elementlerin hipaplazik gelişim 
derecesiyle uyumlu olduğunu ileri sürmektedir (9,  
12). Bu nedenle Mondini deformitesinde tomografik 
görünüm ile işitme kaybı derecesi arasında bir uyum 
yoktur. Bu hastalarda histopatolojik olarak spiral 
gangfion hücrelerinde daha fazla olmak üzere stria 
vaskülariste, saçlı hücrelerde ve tektorial membranda 
defektler izlenebilmektedir. Paparella histopatolojik 
bir çalışmasında kısa koklear duktusu olan 10 vaka- 
nın ancak 5'inde böylesine end-organ tipi lezyonlar 
izleyebilmiştir (12). Biz bu olguda Beyinsapı İşitsel 
Cevapların araştırılmasında en erken 65 dB uyaranda  
5 nci dalga formunu elde ettik. Uyaran şiddeti artırıl-
masına rağmen diğer dalga formlarının hiçbiri kayde-
dilemedi. Bu bulgu Mondini deformitesinde asıl 
problemin koklear düzeyde olduğunu düşündürmek-
tedir. Aynı hastada diğer kulaktaki normal işitme  
eşiği ABR testi ile de teyit edilmiştir. 

Mondini deformitesinde iç kulak anomalilerinin 
yanısıra orta kulakta da anomalik bir gelişim ortaya 
çıkabilir, sonuçta nörosensorial işitme kaybının üzeri- 
 

ne iletim komponenti eklenebilir ya da orta kulaktaki 
defekte bağlı olarak sadece iletim tipi kayıp olarak iz-
lenebilir. Bu büyük ölçüde Oval ya da Yuvarlak pen-
cere aplazisi ya da stenozu veya stapesin konjenital 
sebeplerle bağlı fikasyonu nedeniyledir (15). Böyle 
bir kulak yanlışlıkla otoskleroz olarak teşhis edilip 
opere edilmeye kalkışıldığında stapes tabanının kaldı-
rılmasını takiben 'stapes gayzeri' (Stapes gusher) ola- 
rak adlandırılan fışkırır tarzda bol bir perilenf kaçağı 
ile karşılaşılabilir ve böyle bir hasta hiç yoktan total 
işitme kaybına riske edilmiş olur (15). Bunun nedeni 
Mondini displazisinde ya koklear duktusun daha 
geniş ve kısa olmasından ya da vestibüler akuaduktu-
sun geniş olmasına bağlı olarak BOS basıncının en--
dolenf yoluyla memranöz labirente aktarılmasından-
dır. Koklear duktusun yapısal gelişimi tomografik 
olarak tam anlamıyla gösterilemeyebilir. ancak to-
mografide izlenen bir vestibüler Akuadukt genişliği 
böyle bir cerrahi yaklaşım için kontrendikasyon oluş-
turmalıdır. 

Mondini deformitesinde başka bir ilginç nokta 
işitme kaybının hafifte olsa progresyon gösterebilme- 
si veya bazen minör bir kafa travmasını takiben ani 
işitme kaybına benzer bir görüntü sergileyebilmesidir 
(l, 11). Her ne kadar bizim olgumuzda izlenmediyse 
de bazı yazarlar Mondini deformitesinde orta kulakla 
posterior fossa arasında tukteriyel türde rekkürren 
menenjitlerin gelişmesine uygun ortam yaratacak dü-
zeyde, ya minör bir kafa travmasını takiben ya da 
spontan olarak BOS fistürlerinin oluşabileceğini bil-
dirmektedir (3, 5, 19). Bu kemik defektleri sıklıkla la-
birent medial duvarlarındaki ince kemik yapı içinden 
iç kulak kanalı ile deforme koklea arasında, ya da 
daha lateralde anomalik bir stapes tabanı boyunca 
oval pencereden oluşabilir (3). Ayrıca koklear akua-
dukt, petromastoid ve fasial kanal diğer muhtemel 
fıstül alanlarıdır (4, 19). 

Yazarların bir kısmıda geniş endolenfatik kese 
varlığına dikkat çekmektedir (7, 8). Ancak, fizyopato-
lojik olarak hidrops olmasa bile hastaların bir kısmı 
Meniere benzeri semptomlar gösterebilirler. Meniere 
olarak değerlendirilip endolenfatik dekompresyon ya 
da şant cerrahisi uygulanan olgularda işitmenin daha  
da kötüleştiği bildirilmektedir (6, 7, II). Mondini de- 
formitesinde vestibüler semptomlar siliktir. Bu sebep- 
le, vestibüler fonksiyon Mondini gibi konjenital 
anomalilerde yeterince çalışılmış değildir. Bunlar lez-
yonun ağırlığı ölçüsünde vestibüler uyaranlara cevap 
yokluğu ya da azalması olarak özetlenebilir (9). Biz 
de hastamızda bitermal hava-kalorik uyaran sonrasın- 
da işitme kaybının olduğu sağ tarafta azalmış vestibü- 
ler ettik. Jackler ve De La Cruz vakalarının sadece 
%30'unda vertigo benzeri semptomların olduğunu bil-
dirmektedir. ENG çalışması sadece 2 hastada yapıl- 
mış ve bunlardan birinde kalorik uyaranlar karşısında 
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yön değiştiren konjenital paternde cevap elde edilir-
ken, diğer olguda ise ağır işitme kaybı nedeniyle bila-
teral kalorik uyaranlara cevap alınamamıştır (8). 

Ünilateral Mondini deformitesi olan kulaklarda 
işitme kaybın restore edecek bilinen klasik bir yön- 
tem yoktur. Bilateral ileri derecede işitme kayıplı ol-
gular koklear implant uygulamasından bir miktar 
yarar görebilirler (18). Ancak bunlardan çok daha 
önemlisi işitmeyi restore etmek amacıyla hastaya ge-
reksiz bir cerrahi uygulayarak mevcut işitmeyi boza- 
cak risklere girmemektir. 

Sonuç olarak, geniş vesitibüler akuaduktus görü-
nümü ile Mondini deformitesi içi kulağın en sık izle- 
nen anomalisidir. Ancak ortaya koyduğu birbirinden 
çok farklı klinik tablo nedeniyle rahatlıkla gözden ka-
çabilir. Bu çalışmada böyle bir olgu tüm yönleriyle 
ele alınıp sunulmaktadır. Çocukluk yaş grubundan iti-
baren izlenen her işitme kaybı olgusunda ya da açık-
lanamayan ani işitme kayıplarında yüksek rezolüs- 
yonlu iç kulak bilgisayarlı tomografi incelemesi 
yapılmalıdır. 
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