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OZET : Odyovestibiiler fonksiyon bozuklugunun etyolojisinde seliiler ve humoral immiin reaksiyonlar rol oynayabilir.
Uzun zamandan beri idiopatik olarak degerlendirilen bir¢ok hastaligin zemininde, bugiin immiinolojik nedenler aran-
maktadwr. Tiim otolaringolojistlerin bu ihtimale karsi bilgili olmasi gerekir. Otoimmiin kulak hastaligi her hangi bir yas-
ta, tek veya c¢ift tarafli, aniden baslayabilecegi gibi fluktuan veya ilerleyici semptomlart bas dénmesi varliginda veya

yoklugunda gosterebilir.

Anahtar Sozciikler : Otoimmiinite, Sensorineural igitme kayb.

SUMMARY : Cellular and humoral immune reactions may play an etiologic role in. audiavestibular dysfunction. and
many disorders long considered idiopathic are now being examined for such and immunologic basis. All otolaryngolo-
gists should be aware of the possibility of this condition. Autoimmune inner ear disease can begin at any age, with
unilateral or bilateral sudden onset, fluctuating or progressive symptoms. with or without associated dizziness. There
is no a diagnostic test in autoimmune SNHL, except the lymphocyte inhibition test using inner ear antigen.
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GIiRIiS

Otoimmiin  sensorindral  isitme  kayb1  terimi
1979'da Mc Cabe (8) tarafindan yeni bir klinik antite
olarak  kullanima sunuldu. Giiniimiizde, sensérindral
isitme kaybinin etyolojisinde otoimmiin progeslerin ro-
li  tzerinde sik¢a durulmaktadir. Otimmiin  sensori-
neural isitme kayiplari, diger isitme kayiplarindan
ayirt edilmede giicliklere neden olurlar. Sensorindral
isitme kaybt bazen Cogan sendromu, sistemik lupus,
lseratif kolit, romatoid artrit, poli arteritis nodoza gi-
bi otoimmiin hastaliklarla birlikte ortaya ¢ikabilir.

I¢ kulak immiinobiyolojisi I kulak yapilarinda
lenfatikler, bolgesel lenf nodlari ve diger organlarin sa-
vunmalarinda etkin rol istlenen, makrofaj ve lenfosit-
lerden zengin lamina propria yoktur. Rask Anderson
ve Stahle (12) endolenfatik sakin makrofaj lenfositlerin
etkilesim bolgesi oldugunu gosterdiler. Arnold ve arka-
daslar1 insan endolenfatik kesesinde immiinoglobulin
varhigmi  gosterdiler. Bu veriler endolenfatik sakin ig
kulak savunmasinda Onemli bir rol iistlendigini goste-
rir(3).

Yapilan hayvan ve insan deneyleri perilenfin im-
miinoglobuiin ve diger kan protinlerini icerdigi, hakim
immiinoglobulinin ise igC oldugunu ortaya koymustur
(9, 10). Harris ve arkadaglari (2) i¢ kulagm imrniin ya-
nitin1 ~ degerlendirmek igin  kobay ve sitomegalovirus
kullanarak bir viral labirentit modeli gelistirdiler. Hay-
vanlarda, perilenfatik viral inokulasyondan 8 giin son-
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ra siddetli imflamasyon ve isitme kayb1 gelisti.

Harris (4) ve 1983 te i¢ kulagin antijenlere karsi
immiin yanit gelistirebildigini ve antikorlarm da BOS
veya ortakulaktan perilenfe gectigini deneysel olarak
kanitladi. Mogi ve arkadaslart (9) 1982 de perilenfteki
igC ve igM nin BOS dakinden daha fazla oldugunu
gosterdiler. Hughes ve Colleagues 1986 da otoimmiin
ic kulak hastaligi agisindan yiiksek risk altindaki has-
talarda lenfoist inhibisyan testi iizerinde calistilar ve
58 hastalik serilerindeki 13 hastada (%22) testi pozitif
olarak degerlendirdiler.

Lenfosit inhibisyon testinde hasta lenfositleri i¢
kulak antijenleri ile karsilastirilan i¢ kulak antijenleri
ise baska hastaliklar nedeniyle translabirentin operas-
yona alman, otoimmiin hastaligt olmayan hastalarin
membrandz I¢ kulak dokularindan elde edilir.

Otoimmiin reaksiyonlarda farkli seliller eleman-
lara karst nonspesifik antikorlar gelisebilir. Baslica
antikorlar sunlardir ;

1- Anti lamin antikorlar (ALA)

2- Endoplazmik retikiilim antikorlar1 (AERA)
3- Sarkolemmal antikorlar (ASA)

4- Vaskiiler endotelyum antikoru (AEA)

5- Anti niiklear antikorlar (ANA)

6- Aniimitokondrial antikorlar (AMA)

7- Diiz kas antikoru (ASMA)

Bu antikorlardan bazilar1 ickulak doku preparatlarin-
da da gosterilebilir (13).
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Ickulak  otoimmiin  hastahigma  sahip
antikor profiline gore 3 gruba ayrilir (11S :

hastalar,

1- ANA Porzitif hastalar; Bu hastalarda sistemik lupus
eritematozus benzeri klinik tablo bulunur.

2-  ASA Pozitif hastalar; Kronik imflamatuvar hastalig
bulunan hastalari igerir.

3- Antikor saptamayan hastalar.

Sensorindral isilme kaybi olan hastalarin %3 {iin-
de ANA (+) saptanir. AMA i¢ kulak problemi olan has-
talarin  %0.6 smdan daha kiigiik bir populasyonunda
goriilir. ANA ve AMA varhign primer otoimmiin hastali-
gin varligin1 ortaya koyar. ASA genellikle kronik imfla-
matuvar hastaliklarda belirlenir ve i¢ kulak hastaligin-
da belirlenmesi persistan enfeksiydz ajanin indiikledi-
gi sekonder bir otoimmiin progesi disiindiirir. ANA
(+) hastalar ANA (-) hastalardan daha progresif seyir
gosterir.  Tyroidit, vaskiilit, kronik hepatit gibi kronik
imflamatuvar hastaliklar ile sensorindral isitme kaybi-
nin iliskisi ALA (+) hastalarda, ALA (-) hastalardan
daha siktir. Ancak bitin bunlara ragmen doku anti-
koru, i¢ kulak hastaliginin ¢esidi ile patognomonik ko-
relasyon gostermez (11).

Organ spesifik otoimmiin hastaliklar, tutulan or-
ganin antijenlerine karsi otoantikorlarin varligi ile ka-
rakterizedir. Tutulan dokuya lenfosit ve plazma hiicre-
leri infiltrasyonu ve fibrozis ve destriiksiyon goriiliir
(14).

Son donemlerdeki yaymlar sensdrindral isitme
kaybinda otoimmiin progeslerin etkisi iizerinde dur-
maktadir. McCabe (8) 1979 da 18 hastalik bir seri ya-
yinladi. Hastalarda isitme kaybi bilateral ve asimetrik-
ti. Hastalarn 5 inde fasial paralizi de gelismisti. Bu
hastalarin ~ klinigi, laboratuvar sonuglan ve. tedaviye
yanitlar1 diger sensorindral isitme kayiplarindan fark-
liydi ve i¢ kulaga lokalize bir otoimmiin progesi dii-
sindiiriiyordu.  Hastalarda isitme orgam1 tutulmasina
denge orgami tutulmasida eslik etmisti. Bir kaginda
timpanik membran, orta kulak girisi veya orta kulak
ve mastoid doku destrilksiyonu mevcuttu. Mastoid
doku destriiksiyonu olan hastadan alman biyopsi vas-
kiillit olarak degerlendirilmisti. Hastalarda yapilan la-
boratuvar aragtirmalarinda BOS protein artist ve igM
de artis disinda pozitif bulguya rastlanmadi. Yapilan
lenfosit inhibisyon testi pozitifti. Ancak test 18 hasta-
dan 6 sina uygulanabilmisti.

Hughes (7) 1983 de Cogan sendromlu sensorind-
ral isitme kaybi gelismis iki hasta yaynladi. Bowman
1986 da sistemik lupusta sensorindral isitme kaybi in-
sidansinin =~ %8 oraninda oldugunu bildirdi. Veldman
ve arkadaglar1 (14) sistemik juvenil kronik poliarteritis
ile sensorindral isitme kaybi vakasi yayinladilar.

Hughes ve arkadaslar1 (6) 1984 de 15 hastalik
serilerini  yayinladilar. Bu hastalarin 14 iinde lenfosit
inhibisyon testi (+) di. Hastalarm 6 sinda Menier has-
taligi, 3 tnde Cogan sendromu, 1 inde sistemik vas-
kiilit ardi.

Biitiin bu teorik tartigmalardan sonra karsimiza,
klinik uygulamada hangi hastalarda otoimmiin senso-
rindriil isitme kayb1 diislinecegimiz sorusu ¢ikar.
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1- Klasik tedaviye yanit vermeyen bilateral, progresif
hastalik varsa

2- Hastanin semptomlar1 steroid tedavisi ile diizeli-
yorsa

3- Hastada romatoid artrit, sistemik lupus eritemato-
zus, PAN gibi bir oto immiin hastalik varsa

4-  Laboratuvarda sedimantasyon artisi, kriyoglobu-
linler veya kompleman varligi saptaniyorsa, otoim-
miin i¢ kulak hastaligr disiinilmeli ve ileri tetkik
ve tedavisi yapilmalidir.

TEDAVI

Otoimmiin i¢ kulak hastaliginin temel ilact stero-
idlerdir. Haynes (5) isitme kayb1 gelistikten sonra 4
hafta boyunca streoid tedavisi uyguladigt 6 Cogan
sendromlu hastasin1 takip etti. Steroid tedavisine bas-
ladiktan 1 ila 2 hafta sonra tiim hastalarda piir ton
odyogram ve speech diskriminasyonda diizelme gozle-
di. Ancak biitiin hastalarinda orta ve digiik frekans-
larda hafif isitme kaybr yerlesti.

McCabe (8) Hastalarina yiiksek doz steroid ve
siklofosfamid kombinasyonu uyguladi. Gilinde 16 mg
deksametazon basladi. Beyaz kiireleri 2000-4000 ara-
sinda tutmaya yetecek kadar intravendz siklofosfamid
ilave etti. Iki haftalik tedaviden sonra iki hafta ara ve-
rerek 2. siklofosfamid kiirtine basladi. 1. ayin sonun-
da tedaviye yamit almaya basladi. Hastalara 10 ay bo-
yunca steroid uygulamay1 siirdiirdd.

Otoimmiin i¢ kulak hastaliginda 3. tedavi yolu
ise plazmaferezdir (1). Plazmaferez vaskiilit tedavisin-
de gelistirildi, her bir tedavide 2 litre kan filtre edilir ve
hastaya 95 albumin verilir. Tedavi haftada 3 kez tek-
rarlamir. Sonraki 4 hafta igin haftada 1 kez uygulanir.
Eger gerekiyorsa tedavi 6 aya ¢ikarilabilir.

SONUC

Kisith olmasma ragmen, simdiye kadar yapilan
hayvan deneyleri ve klinik c¢alismalar, sistemik otoim
miin hastaliklarda veya i¢ kulak dokusuna kars1 geli
sen antikor varliginda sensorindral isitme kayiplarinin
geligebilecegini ima etmektedir. Diger organlarda oldu
gu gibi idiopatik olarak degerlendirilen bir kisim kulak
hastaliklarinin zemininde otoimmiiniteden bahsedil
mekte ve tiim otolaringolojistlerin bu konuda uyanik
olmas1 gerekmektedir. Bu giin teshis ve prognoz taki
binde spesifik bir metod yoktur ve bu alanda yeni ¢a
lismalara gerek duyulmaktadir. Lenfosit inhibisyon te
sit pozitifligi, doku antikorlarinin tesibti, sistemik oto
immiin hastaliklarin varliginda sensoérindral isitme ka-
yiplarinin  gelisebileceginin  bilinmesi, steroid ve sitos-
tatiklerde hastaligin  kontrol altina alinabilmesi simdi
lik eldeki pozitif verilerdir.
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