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Superior Semisirkiiler Kanal Dehissansi

Superior Semicircular Canal Dehiscence

OZET Superior semisirkiiler kanal dehissansi, son zamanlarda tanimlanmis olan periferal odyoves-
tibiiler bir patolojidir. Superior semisirkiiler kanalin tepe kismindaki kemik ¢atinin yoklugu ile ka-
rakterizedir. Semisirkiiler kanal dehissansinda semptomlar vestibiiler ve/veya odyolojik olabilir.
Superior semisirkiiler kanal dehissansi, {iglincii pencere rolii oynayarak ses ve basinca hassasiyet
olusturur. En sik olarak, basing veya ses ile indiiklenmis vertigo (Tullio fenomeni, Hennebert be-
lirtisi) ve torsiyonel nistagmus goriiliir. Tan1 konulmasinda odyolojik tetkikler ve ince kesit bilgi-
sayarh tomografiden yararlanilir. Tedavi, semptomatik olgularda agikligin kapatilmasidir.

Anahtar Kelimeler: Semisirkiiler kanallar; patolojik nistagmus

ABSTRACT Superior semicircular canal dehiscence syndrome is a recently defined peripheral au-
diovestibular pathology. This syndrome is caused by weakening or complete absence of the bone
structure overlying the superior semicircular canal. Symptoms of this syndrome may be vestibular
and/or audiological. As a result of the dehiscence of the superior semicircular canal, a third window
effect is thought to play a role and causes increased sensitivity to sound and pressure. Most
common clinical presentations are sound or pressure induce vertigo (Tullio’s phenomenon, Hen-
nebert sign), and torsional nystagmus. Audiological evaluation and thin-sliced computed tomogra-
phy are the tools for diagnosis. Treatment is nessesary in symptomatic patients. Preferred treatment
strategy is capping, which refers to closure of the opening in the superior canal.

Keywords: Semicircular canals; pathologic nistagmus

uperior semisirkiiler kanal dehissansi (SSKD), otoloji dalinda son za-

manlarda tanimlanan, periferal odyovestibiiler ilgi ¢ekici bir hastalik-

tir.! 1998 yilinda Minor ve ark. tarafindan tanimlanmigtir.”? SSKD,
vertigonun nedenleri arasinda, hizla kabul edilir bir tan1 olmustur. SSKD’de
semptomlar odyolojik ve/veya vestibiiler olabilir.?

l FiZYOPATOLOJI

Bag hareketleri, semisirkiiler kanal (SSK) icerisindeki endolenf sivisinin ha-
reketine neden olur. Bu sivinin hareketi de titrek tiiylii hiicreler vasitas: ile
vestibiiler sinirin uyarilmasina yol acar. Her kanal igerisindeki ana duyu or-
gani, o kanalin sonunda bulanan kristalardir. Bunlar, kupulanin mekanik
hareketleri sonucunda uyarilan noral sensorleri icerir. Kupular hareketin
normal uyarilari, bagin kanal diizlemindeki rotasyonel hareketleridir.*
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Bu hastaligin isitsel ve vestibiiler 6zellikleri ta-
nimlamada hangi mekanizmanin rol oynadig: hala
tartisma konusudur. Ancak, “Uciincii Pencere Teo-
risi” en ¢ok kabul gorenidir. Bu teoriye gére SSK'nin
iist kisminda dehissansin var olusu, intrakraniyal
kavite veya orta kulaktan i¢ kulaga olan basing de-
gisikliklerine yol acar. Bu olay da vestibiiler sis-
temde noral uyarilma oranlarinin degisimine neden
olur. Ayrica akustik enerjinin yok olmasina yol acan
i¢ kulak siv1 dinamiklerinin degigimine sebep olur.’
SSKD’de tiglincii pencere, skala vestibiiliye bagla-
nir. Boylelikle perilenf basinci ile indiiklenen sta-
pes hareketleri, diisiik impedans: olan bu yolaga
dogru kanalize olur. Bu olay, baziller membrana
daha az enerji gecisine sebep olur. Olusan siv1 akist,
SSK’deki kupulanin hareketi ile sonuglanir. Olusan
bu hareket, akustik enerji ile vestibiiler yapilarin
uygunsuz uyarimina yol acar. Boylelikle SSK’'nin
iglincii pencere nedeni ile uyarilmasiyla torsiyonel
goz hareketlerine sebep olur. Bu kural Ewald’s Ya-
sas1 olarak isimlendirilir.®

Vestibiiler semptomlar, siklikla goriilen ve en
rahatsiz edici sikdyetlerdir.>” Ancak hastanin isitsel
ve/veya vestibiiler semptomlari olabilir.*> Higbir si-
kayet de olmayabilir. Dehissans, hava iletiminin
bozulmasinda rol oynayabilir. Bu olay da koklear
iletimin bozulmasina neden olur. Sonug¢ olarak,
hava yolu ile isitme azalir. Diger taraftan da kemik
iletimi, bir¢ok uyar: yolagini igerir. Bunlarin bir-
cogu SSKD tarafindan gelistirilir. Bu da kemik yolu
ile igitmenin artmasina sebep olur.® SSKD, diigitk
frekanslardaki hava yolu isitmesinin diigmesine;
distik frekans kemik yolu isitmenin artmasina
sebep olur.”? Bu iki degisimin kombinasyonu be-
lirgin bir hava kemik gapina sebep olur. Bu “yalanci
iletim tipi (ps6do-konduktif) isitme kaybi1”m1 agik-
lar. Ek olarak kemik iletim hassasiyetinde artma
olur ve hastalarda, beyin pulsasyonlarini duyma ve
viicut seslerinin hiperakuzisi ile sonuglanir. Bu oto-
foni kendi kalp sesini duymayi, yiiriirken topuk
seslerini hissetmeyi, goz ve eklem hareketlerini
duymay igerir.*

Baz1 hastalarin neden isitme kaybi ve bag don-
mesi sikdyetlerinden biri ya da her ikisinden ya-
kindiklari, bazilarininsa neden herhangi bir
sikdyetinin olmadig agiklanamamugtir.'
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I ETIYOLOJI

SSKD’nin etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Gelisimsel, konjenital, ayrica genetik altyapisinin da
oldugunu gosteren ¢aligmalar vardir.”'"'? Zhou ve
ark.nin yaptigi calisgmada, SSKD tizerindeki kemik
yap1 formasyonunun {i¢ yasina kadar progresif ola-
rak incelmesi, bu hastaligin olusmasindan sorumlu
tutulmustur. Boylece, intrakraniyal serebrospinal
s1v1 basincinin artmasi veya beyindeki kitleye bagh
progresif incelme veya yetersiz kemik doku olugma-
sinin sonucu olarak da kargimiza ¢ikabilir. Cocuk-
luk dénemindeki bu hadiseler, erigkin donemde
klinik olarak semptomlarla ortaya ¢ikabilir. Bu teori
bircok yazar tarafindan kabul edilmektedir. Ancak
literatiirde, cocuklarda SSKD goriildiigiine dair bir
caligmaya rastlanmamaktadir.’

Temporal kemik tomografi ¢aligmalarinda,
unilateral dehissans1 olan hastalarda SSK tizerin-
deki kemik kalinlig1, SSK dehissans: olmayan has-
talara gore belirgin sekilde ince bulunmugtur.'*

Semptomlarin yasamin ge¢ dénemlerinde or-
taya ¢ikmasi; travma, kafa i¢i basing artiginin semp-
tomlar tetikledigi seklinde agiklanmgtir.”

U iNsiDaNs

SSKD’nin insidans: aslinda tam olarak bilinmemek-
tedir. Carey ve ark.nin 1.000 hastalik temporal kemik
kadavra ¢alismasinda, SSK kemik yapisinin komplet
dehissans: yaklagik %0,5 olarak bulunmustur. Ayni
calismada, hastalarin %]1,4’tinde SSK kemik yapisinda
incelme tespit edilmistir. Infantlarda SSK iizerindeki
temporal kemik yapinin oldukea ince oldugu ve in-
celmenin ¢ocuk ii¢ yasina gelene kadar progresifiler-
lemeye devam ettigi gosterilmistir.'®

Temporal kemik serilerine bakildiginda SSKD
sikliginin %0,7 civarinda oldugu anlasilmaktadar.
Koronal planda yapilan bilgisayarli tomografi (BT)
kesitlerinde siklik %8-10 arasinda gibi goziikiirken,
Poschl diizleminde yapilan kesitlerde bu oranin
%3,6-4 arasinda oldugu gozlenmektedir."

I SEMPTOMLAR

Hastalarin bir¢ogunda basing veya giiriiltii ile in-
diiklenen vestibiiler belirtiler (Tullio fenomeni ve
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Hennebert bulgusu) ve torsiyonel nistagmus gorii-
lir.® SSK’deki osseoz bir defekt, belirgin iletim tipi
isitme kaybina neden olabilir, kemik iletiminde hi-
perakuzi veya otofoni gelisebilir. Hastalar kendi
kalp atimlarini veya kendi g6z hareketlerini duyma
seklinde sikayetler belirtebilir.'”” Baz1 hastalarin
ozellikle vestibiiler semptomlar1 varken; bazilari-
nin hem vestibiiler hem de isitsel semptomlari, ba-
zilarinin ise sadece igitme problemleri olabilir.”

Erkan ve ark.nin yaptig1 calismada, hastalarin
%63’ inde dengesizlik, %4’iinde tragusa basi ile bag
doénmesi, %15’inde yiiksek ses ile bas dénmesi,
%33’iinde ise agir seyleri kaldirirken ve itme ile bag
donmesi sikdyeti oldugu saptanmgtir. Ek olarak %59
hastada fizik muayene sirasinda nistagmus bulun-
mustur. Hastalarda ayrica isitme kayb: saptanmigtar.'®

I TANI

SSKD’de dogru tani, tutarli semptomlara, odyolo-
jik, vestibiiler sonuglara ve goriintilleme yontem-
lerine gore konulur.”

Bu hastalikta goriintiileme yontemleri nonin-
vaziv oldugu icin siklikla kullanilmaktadir. Hatah
sonuglardan sakinmak i¢in yiiksek ¢ozunitirlikli
BT (0,5 mm/kesit) kullanilmalidir (Resim 1). Elek-
tronistagmografi, nistagmusun yoniinii ve tipini be-
lirlemek i¢in kullanilabilir.?

Bes yiiz hastanin retrospektif olarak analiz
edildigi bir caligmada, klinik isitsel veya vestibiiler
disfonksiyon semptomlar1 olmayan hastalarin
%?2’sinde radyolojik SSKD bulgular1 vardir. Bu
diisiik hatali pozitif oran1 géz oniine alindiginda,
SSKD’nin BT gortintiilemesinde tesadiifen bulun-
dugu hastalara odyolojik degerlendirme yapilmas:
onerilmektedir.”!

Manyetik rezonans goriintiileme (MR), BT ye
alternatif olarak gosterilmistir. Cok ince kesit T2
agirlikli MRG ile %100’e yakin hassasiyetle tani ko-
nulabilir.”® Gorlintilleme yontemleri, taniya yar-
dimc1 tiim teknikler gibi SSKD’nin kesin tanisi i¢in
uygun klinik semptom ve isaretler ile yorumlanma-
lidir."” Beyazal Celiker ve ark.min yaptig1 calismada,
norootolojik semptomlar: olan hastalarda MRG’nin
SSKD tanisinda yiiksek hassasiyet ve 6zgiilliige sahip
oldugu gosterilmistir.??
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RESIM 1: Superior semisirkiiler kanal dehissansi ok ile bilgisayarli tomografi ke-
sitinde gosterilmistir.

Vestibiiler uyarilmis miyojenik potansiyeller
(VEMP), SSKD tanisinda ve takibinde olduk¢a ya-
rarlidir. SSKD olan hastalarda diisiik stimiilus sid-
detlerinde olduk¢a vyitksek VEMP yanitlar
goriiliir.?** VEMP aragtirmasinin SSKD tanisinda
sensitivitesinin %80-100 arasi; spesifitesinin ise
9%90-100 aras1 oldugu gosterilmistir. Ozellikle tone
burst uyaran ile yapilan VEMP testinin her yasta
sensitivitesinin %90’1n {izerinde oldugu belirtil-
mektedir.”

Uciincii pencere olusumu hava iletim esigini
artirabilirken kemik iletim esigini azaltabilir ya da
etkilemeyebilir. SSKD iletim tipi isitme kaybi
¢ogu zaman diisitk frekanslara egilimlidir.”® Kemik
hava gap1, normal hava iletim esigi ile birlikte bu-
lunabilir.® Bir¢ok odyolog kemik iletimi i¢in ne-
gatif esikler kullanmamaktadir, genel uygulama,
0 dB HL yanit alindiginda testin sonlandirilmasi
yoniindedir. Bazen SSKD hastalarinda [-5]-[-10]
dB HL arasinda kemik iletim egikleri alinabil-
mektedir. Bundan dolayidir ki klinisyen, disiik
frekanslarda orta dereceli hava kemik gap1 olan
stipheli vakalarda negatif kemik ileti esikleri kul-
lanilmasi i¢in 6zel bir talepte bulunabilir (Resim
2).°

I TEDAVI

SSKD hastalarinin ¢ogunda semptomlar hafif dii-
zeydedir ve cerrahiye gerek yoktur. Kanal uyaril-
masindan kaginmak, durumun kontroli agisindan
onemli olabilir.® Kanalin cerrahi tedavisi direngli
veya siklikla izlenen denge problemlerinde goz
oniinde olacak etkin bir segenektir. Benign pozis-
yonel vertigo gibi altta yatan hastaliklar cerrahi 6n-
cesinde tedavi edilmelidir.?
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RESIM 2: Sol superior semisirkiiler kanal dehissansi olan hastanin odyolojik tetkiki.

1998 yilindan bu yana SSKD nedeni ile ileri
derecede etkilenen hastalara onarim igin gelistiri-
len birkag cerrahi teknik vardir. Bu teknikler ka-
nali kapama, yeni yiizey olusturulmas: ve kanalin
tikanmasidir.”’

Cerrahi tedavi, transmastoid yaklasim veya
orta fossa yaklagimi ile yapilabilir. Transmastoid
yaklasim daha az invaziv olmasi ve temporal lobun
retraksiyonuna ihtiya¢ duyulmamasindan dolay1
daha ¢ok tercih edilen yéntemdir.”® Mastoid korti-
kal kemik grefti, kalin ve reabsorpsiyonun daha az
olmasi, stabiliteyi daha iyi saglamasi nedeni ile
temporal kemik dis kismindan alinan kemikten
daha sagliklidir.?”? Dehissans alaninin tanimlanma-
sindan sonra kalvariyal kemik greftleri ve temporal
fasiya ile yeniden yiizey olusturulur. Bir diger se-
cenek de kanalin fasiya, kemik tozu veya hidrok-
siapatit kemik ¢imento ile kapatilmasidir.

Teixido ve ark.nin yaptig1 ¢alismada, perikon-
drium yumusak doku grefti kullanilarak transmas-
toid orta fossa onarimi yapilmistir. Arastirmacilar,
perikondrium islandiginda mekanik olarak stabil
olmasi nedeni ile fasiyal greftlere oranla daha kolay
yerlegtirilebilecegi i¢in tercih etmiglerdir.*

Schwartz ve ark. yaptiklar1 ¢alismada, trans-
mastoid ve orta fossa yaklagimlarini kargilagtirmig-
lardir. Verilerinde transmastoid yaklasimin daha
hizl oldugu, hastanede kalig stiresinin daha kisa ol-
dugu, isitme semptomlarinin kontroliinde daha et-
kili oldugu, vestibiiler semptomlarin kontroliiniin
ise benzer oldugu gozlenmistir. Semptomlarin tek-
rar ortaya ¢ikmasi ve yeniden operasyon gerektir-
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mesi diisiik orandadir, fakat transmastoid yakla-
simda daha fazla gorilir.®!

Al Afif ve ark.nin yaptig1 ¢calismada transmas-
toid olarak kartilaj ile yeni ylizey olusturulmustur.
Hastalarin ¢ogu postoperatif iyilesmis ve cerrahiden
memnun kalmistir. Caligmada, 12 kulagin dordiine
revizyon ameliyati yapilmistir. Ameliyat sonrasi
hava yolu ve kemik iletimi 2.500 hertz (Hz) ve daha
yiiksek frekanslarda diisme egilimindedir. En sik
goriilen komplikasyon ise dural elevasyon sirasinda
dort kulakta beyin omurilik sivis: sizintisidir.*

Yapilan bagka bir caligmada, SSKD hastala-
rinda transmastoid olarak kanal titkanma iglemi uy-
gulanmigtir. Hastalarda igitme sonuglarinin ¢ok iyi
oldugu ve otolojik semptomlarin diizeldigi go-
rilmiistiir. Bu ¢aligmada, transmastoid yaklagimin
orta fossa yaklagimina gore daha giivenli ve etkili
bir alternatif oldugu belirtilmektedir.*®

Yapilan pilot bir ¢caligmada, transmastoid ona-
rim ile orta fossa kraniotomi ile onarim kargilasti-
rilmigtir. Isitme sonuclarinda uzun siirede fark
gozlenmemistir. Caligmanin sonucunda hem vesti-
biiler hem de isitsel islevi yonetmede bireysel hasta
ozelliklerine ve hasta tercihine gore cerrahi ona-
rim Onerilmektedir.>

Vlastarakos ve ark.nin yapmis oldugu meta-
analizde tedavi basar1 oranlar: degerlendirilmistir.
SSK’de dehissansin kapatilmasi veya yeniden yiizey
olusturulmasi tedavilerinin etkin tedaviler oldugu
belirtilmektedir. Ayrica dig kulak yolu basinc ile
indiiklenen semptomu olan hastalarda tiip timpa-
noplastinin yararh olacag: belirtilmigtir.*
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SSKD olan hastalari tedavi etmeye yonelik cer-
rahi prosediirler tanimlanmakla birlikte, literatiirde
cerrahi yaklagim ve teknigin iistiinliigii konusunda
fikir birligi yoktur.”’

0 SONUG

SSKD son 20 yilda tanimlanmis olup, odyolojik
ve vestibiiler semptomlara neden olabilen bir
hastaliktir. Tanisinda BT ve MRG teknikleri kul-
lanilir. Ciddi semptomlar: olan hastalara cerrahi
tedavi uygulanarak sikdyetlerin diizelmesi sagla-
nir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-

hangi bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde,

calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamistir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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