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Bir Mondini Deformitesi,

LARGE VESTIBULAR AQUEDUCT SYNDROME;
A Mondini Deformity.
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OZET: Mondini deformitesi, konjenital isitme kaybi ile kendini gosteren, koklea apikal kismumn hipoplazisinin yaniswra ves-
tibiiler akuaduktus ve vestibiiliin genislemesi ile karakterize i¢ kulak malformasyonlanndan biridir. Ancak, bu malformasyon tipi
kolayca tanminabilen bir tomografik goriiniin sergilemedigi gibi, ¢ok belirgin bir klinik bulgu da gostermez. Klinik tablo diger bazi
kulak hastaliklarm taklit edebilir. Gozden kagurildiginda ya da yanlhs tam kondugunda, gereksiz bir cerrahi ile hastada bir ic
kulak hasarma yol agma riski de sz konusu olabilir.

Bu ¢alismada, Mondini deformitesi bulunan bir hastayr sunmaktayiz. Tomografik goriintiilemedeki bulgular hakkinda hekimleri
danada aydinlatmak ve Mondini deformitesindeki odyosvestibiiler fonksiyonlarin degisik yonlerini vurgulamak maksadiyla
konuyla ilgili literatiir gozden gegirilmis ve tipik bulgular tartisilmistir.

Anahtar Sozciikler: 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 paitieni 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-
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Temporal kemik anomalileri siklikla herediter
faktorlere ya da teratojenik etkenlere bagl olarak la-
birent gelisiminin bozulmasiyla ortaya ¢ikarlar. Bu
tiir i¢c kulak deformiteleri icinde en sik izleneni ise
Mondini displazisidir (1). Bu anomali, embriogenezis
stireci otik yapilarin biiyiik dlgiide gelisimini tamam-
ladig1 8 nci haftada ortaya ¢iktigindan temporal ke-
mikteki displazik degisiklikler daha siliktir. Tempo-
ral kemik anomalilerinin diger formlar1 olan Mickel,
Bing-Seibenmann, Scheibe ve Alexander deformite-
leri ise embriognezisin daha erken doneminde, 6 ve 7
nci haftalarda gelisirler ve i¢ kulagin siddetli aplazisi-
ne bagli agir ndrosensorial isitme kaybi nedeniyle
taninmalar1 ¢ok daha kolaydir (14). Bunun yani sira,
diger anomali formlarn ile karsilastirldiginda geg do-
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nemde olusan Mondini deformitesinde ¢cok daha ge-
nis varyasyonlar izlenebilmekte ve siklikla birgok
sendromla bir arada bulunabilmektedir. Bu nedenle
baska anomalilerle karistirilmalar1 daha kolaydir.

Kokleada Mondini malformasyonu ilk kez 1791
yilinda bir italyan anatomisti olan Carlo Mondini ta-
rafindan dogustan sagir olan 8 yasinda bir ¢ocugun
trafik kazasinda oliimiinden sonra yapilan otopsi ¢a-
ligmasinda tanimlanmistir. Klasik olarak temporal
kemik anomalileri ya membran6z ya da kemik labi-
renti veya her ikisini etkileyenler olarak simiflandiri-
labilir. Mondini'de kemik ve membranéz bozuklugu
bir aradadir. Bu nedenle en sik izlenen anomali kok-
leada orta ve apikal kivrimlar arasinda interskalar
septalarin yoklugu ve geniglemis ve vestibiiler akua-
duktustur (2, 10, 13, 15). Bu ozellikler klinik olarak
izlenen ¢ok ileri derecede olmayan isitme kaybi ve
tipik olmayan vestibiiler semptomlarla rahathkla géz-
den kagabilir. Mondini deformitesi epizotik vertigo
ataklar1 ile bir Meniere hastaligin1 ya da iletim tipi
isitme kaybi goriintiisii ile otoskeroz taklit edebilir.
Bu, kilinik uygulamada sasirtict oldugu kadar ilging



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

bulgularin da ortaya ¢ikmasina neden olabilir. Bu
olgu bildiriminde, konjenital igitme kaybi ile kendini
gosteren bir Mondini deformitesi olgusu tiim odyo-
vestibiiler bulgulart ile ele alinip sunulmakta ve ko-
nuyla ilgili literatiir bilgileri gézden gecirilmektedir.

Olgu bildirimi:

20 yasinda erkek hasta, A. A., sag kulaginda
¢ocuklugundan beri oldugunu ancak zaman iginde gi-
derek biraz daha ilerledigini ifade ettigi isitme kayb1
ve zaman zaman bas donmesi sikayetleri ile inceleme-
ye alindi. Otoskopik muayenesinde timpanik memb-
ran goriiniimii her iki tarafta dogal olarak bulundu.
Timpanogramda her iki taraf orta kulak basinci nor-
mal olarak elde edildi. Yapilan piir-ton odyogramda
(Sekil-1, b) sagda ortalama 75 dB civarinda ndrosen
sorial igitme kaybi bulundu. Bu arada hastanin 12 ya-
sinda iken bir baska merkezde yapilan odyograminda
ise sagda 60 db civarinda norosensorial igitme kaybi
oldugu tespit edildi (Sekil-1, a). ABR testinde ise,
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Sekil 1: Hastanin piir-ton isitme esiklerini gbsteren odyog-
ramlari.
(a) Hastanin 12 yasinda iken bir bagka merkezde
yapilan odyogrami. Sagda 60 dB ndrosensorial ka-
y1p dikkat ¢cekmektedir. (b) Hastanin en son igitme
esigini gosteren piir-ton odyogrami. Sagda ortala-
ma 75 dB nirosensorial igitme kaybi mevcuttur.
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solda sirastyla 50, 40, 30 ve 20 dB siddetinde verilen
klik uyaranlara normal cevap edildi (Sekil-2, a; iistten
alta dogru). Solda 5 nei dalga formu amplitiidiinde 20
dB'lik uyaranla baglayip 50 db uyarana dek giderek
belirginlesen bir artig izlendi. isitme kaybinin oldugu
saf tarafta ise 60 dB klik vyaranda hi¢ cevap alina-
mazken (Sekil-2, b; tist trase) 70dB'de Piir-ton odyog-
ramda uyumlu olacak sekilde 5 nci dalga formu egigi
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Sekil 2: Hastadan elde edilen sag ve sol kulagina ait ABR
kayitlari.
(a) Sekilde hastanin, normal piir<ton igitmesi olan
sol kulagindan sirastyla iist traseden alta dogru 50,
40, 30, ve 20 dB siddetinde verilen klik uyaranla-
rina kars elde edilen normal ABR cevabi giriil-
mektedir. (b) Isitme kaybimin oldugu sa§ kulagm
ABR kayitlan. Ust trasede gériildiigi gibi 60 dB
klik vyarana cevap alinamazken, Alt trasede 70
dB uyarana kargt elde edilen 5 nci dalga formu
esigi izlenmektedir.

tespit edildi (Sekil-2, b; alt trase). Hastanin vestibiiler
sikayetler tanimliyor ofmasi nedeniyle yapilan mono-
termal kalorik testde solda 140 sn sagda ise 60sn
kadar siiren uyanlmig nistagmus gozlendi. Bunu taki-
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ben gergeklestirilen 22 ve 52 dereceli bitermal hava
kalorik elektronistagmorgarfide (Sekil-3 a, b, ¢, d)
isitme kaybinin oldufu sag tarafta belirgin hiporef-
leksi bulundu.
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Sekil 3: Hastanw bitermal hava-kalorik elektronistagmog-
rafi (ENG) cevaplar.

(a) sag kulagin 22° C soguk hava ile uyariimasi sonrasinda
elde edilen ENG kayutlary. {b) Sag kulagin 52° C sicak hava
ile uyarfimasini takiben alinan ENG cevaplart. (c) Sol kula-
gin 22° C soguk hava ile uyaralmasindan sonra elde edilen
ENG cevaplari. (d) Sol kulagin bu kez 52° C sicak hava ile
uyarilmasindan sonra alinan ENG cevaplari. Her iki kula-
gin sicak ve soguk hava ile uyarilmasindan sonra, sag kula-
£n sola gore her iki uyarandan sonra, sag kulagin sola gore
her iki uyarandan sonradan elde edilen, vestihillen cavahnin
daha zayif oldugu goriilmektedir. Sagda, sola nazaran top-
lam nistagmus siiresi daha kisa ve her bir nistagmusun
amplitiidii cok daha dugiiktir.
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Bu bulgularin 1s18inda hastaya 2 mm kesit kalin-
liginda aksiyel ve koronal diizlemlerde yiiksek rezo-
lisyonlu bilgisayarli temporal kemik tomografisi ya-
pildi. Koronal kesitlerde vestibuler Aquadukt hak-
kinda ayrintili bilgiler elde edilemezken aksiyel kesit-
lerde sagda Mondini deformitesi ile uyumlu goriiniim
tespit edildi (Sekil-4). Saptanin gériintiilerden daha

Sekil 4: Hastamn temporal kemik tomografisi.
Sagda ossoz labirenti iceren displazik degisiklikler
goriilmektedir. Vestibiiler aquaduktusun posterior
fossadaki agikhg 6.4 mm (¢ift ince okla isaretli),
Vestibiil genigligi 5.2 mm, uzunlugu 10 mm (kahn
okla isaretli) olarak olgiilmiistiir. Kokleada gross
olarak hipoplazik goriiniim dikkat ¢ekmektedir,
bazal kivrim normal izlenirken apikal kivnimi segi-
lememektedir (tek ince okla isaretli).

once yapilmig calismalar dogrultusunda Olglimler ya-
pildr (13). Buna gére; 1. Intemal akustik kanallarm
uzunlugu kanalin posterior yiiziinde vestibiil medial
duvar ile posterior fossadaki kemik dirsek arasindaki
inter ossdz mesafe olarak, genigligi kanalin 1/3 latera-
linde hemen vestibiil medial duvarina yakin alanda
intraossdz mesafe olarak, 2. Vestibiil uzunlugu her iki
lateral semisirkiiler kanallarin vestibiile acikligini bir-
lestiren intraossdz mesafe olarak, genisligi bu dogrul-
tuyu 1/3 orta kisimda dikine kesen intra ossdz mesafe
olarak, 3. Vestibiiler akuadukt genisligi kanalin pet-
roz apeks posterior yiiziinde posterior fossaya acildigi
yerde intraossdz mesafe olarak hesaplandi. Vestibiiler
aquaduktusun posterior fossa'daki agikligi 6.4 mm
olarak bulundu (gift ince oklarla isaretli), bu isitme-
nin normal oldugu kars1 tarafa gore 3 kat daha fazlay-
d1 (solda 2.3 mm). Vestibiil genisligi 5.2 mm, uzunlu-
gu 10 mm (Kaim okla isaretli) olarak bulundu.
Vestibiil normal 6lgiimleri genislik i¢in 3, uzunluk
icin 7 mm' dir (13). Sagda internal akustik kanal uzun-
luk ve genisligi acisindan bir anormallik izlenmedi.
Gross goriiniim itibarryla koklea sagda apikal ve orta
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kivrimlar arasindaki interskalar septalarin bulunmayi-
st nedeniyle hipoplazik olarak izlendi. Koklear apikal
kivrim nef olarak secilemiyordu (tek ince okla isa-
retli).

TARTISMA VE SONUC

Mondini deformitesi Klippel-Feil, Pendred, Wil-
dervanc, DiGeoge ve Trisomi sendromlart gibi pek ¢cok
sendromla bir arada veya bizim olgumuzda oldu-
gu gibi soliter bir anomali olarak {iinilateral ya da
bilateral formda izlenebilir (3). Aslinda ndrosensorial
tipde isitme kaybi olan ¢ocuklarin %8 ila %20'sinde
tomografik olarak i¢ kulak anomalileri saptanabil-
mektedir. Tomografik olarak incelenen temporal ke-
miklerde ise %]1.5 oraninda Mondini deformitesine
rastlanmistir (20). Mondini defortmitesini olusturan
aplazik gelisim anomalileri tomografinin yaygin ola-
rak kullanilmaya baslandigi 1970'li yillardan itibaren
artik daha iyi tanimlanabilmektedir. Bunlardan en sik
izleneni, geniglemis bir vestibiil, genis bir vestibiiler
akuadukt ve endolenfatik kese ile birlikte normale
yakin gelismis bir bazal kivrim yanisira kokfeada api-
kal 1 ya da 1,5 kivrimin aplazik olusu veya bu seviye-
de kivrimlar1 aymran kemik septalarin yoklugudur (14,
17, 20). Ancak Mondini'de bu koklear kemik anoma-
lisinin varligina ragmen isitmenin normal olabilecegi -
bildirilmektedir. Ilk kez 1937 yilinda Polvogt ve
Crowe bu ilging 6zellige dikkat cektiler (16). Isitme
kayb1 varsa bu siddetli ya da hafif bir diizeyde, tek ya
da cift tarafli, progressiv ya da dalgali karakterde, no-
rosensorial ya da iletim tipinde olabilmektedir. Bu
yazarlar ndrosensorial tipte bir igitme kaybinin kokle-
ar duktusun normalden daha kisa olusu ile degil korti
organinin ve ndral elementlerin hipaplazik gelisim
derecesiyle uyumlu oldugunu ileri siirmektedir (9,
12). Bu nedenle Mondini deformitesinde tomografik
goriinim ile isitme kaybi derecesi arasinda bir uyum
yoktur. Bu hastalarda histopatolojik olarak spiral
gangfion hiicrelerinde daha fazla olmak {izere stria
vaskiilariste, sagli hiicrelerde ve tektorial membranda
defektler izlenebilmektedir. Paparella histopatolojik
bir ¢alismasinda kisa koklear duktusu olan 10 vaka-
nin ancak 5'inde boylesine end-organ tipi lezyonlar
izleyebilmistir (12). Biz bu olguda Beyinsap: Isitsel
Cevaplarmn arastirilmasinda en erken 65 dB uyaranda
5 nci dalga formunu elde ettik. Uyaran siddeti artiril-
masina ragmen diger dalga formlarinin higbiri kayde-
dilemedi. Bu bulgu Mondini deformitesinde asil
problemin koklear diizeyde oldugunu distindiirmek-
tedir. Ayni hastada diger kulaktaki normal isitme
esigi ABR testi ile de teyit edilmistir.

Mondini deformitesinde i¢ kulak anomalilerinin
yanisira orta kulakta da anomalik bir gelisim ortaya
c¢ikabilir, sonugta norosensorial isitme kaybmm iizeri-
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ne iletim komponenti eklenebilir ya da orta kulaktaki
defekte bagh olarak sadece iletim tipi kayip olarak iz-
lenebilir. Bu biiyiik 6lgiide Oval ya da Yuvarlak pen-
cere aplazisi ya da stenozu veya stapesin konjenital
sebeplerle bagl fikasyonu nedeniyledir (15). Boyle
bir kulak yanlislikla otoskleroz olarak teshis edilip
opere edilmeye kalkisildiginda stapes tabanmnin kaldi-
rilmasim takiben 'stapes gayzeri' (Stapes gusher) ola-
rak adlandirilan figkirir tarzda bol bir perilenf kacagi
ile karsilagilabilir ve boyle bir hasta hi¢ yoktan total
isitme kaybina riske edilmis olur (15). Bunun nedeni
Mondini displazisinde ya koklear duktusun daha
genis ve kisa olmasindan ya da vestibiiler akuaduktu-
sun genis olmasina bagl olarak BOS basmcinin en--
dolenf yoluyla memrandz labirente aktarilmasimdan-
dir. Koklear duktusun yapisal gelisimi tomografik
olarak tam anlamiyla gosterilemeyebilir. ancak to-
mografide izlenen bir vestibiiler Akuadukt genisligi
boyle bir cerrahi yaklasim i¢in kontrendikasyon olus-
turmalidir.

Mondini deformitesinde bagka bir ilging nokta
isitme kaybmimn hafifte olsa progresyon gosterebilme-
si veya bazen minér bir kafa travmasimi takiben ani
isitme kaybima benzer bir goriintii sergileyebilmesidir
(1, 11). Her ne kadar bizim olgumuzda izlenmediyse
de bazi yazarlar Mondini deformitesinde orta kulakla
posterior fossa arasinda tukteriyel tiirde rekkiirren
menenjitlerin gelismesine uygun ortam yaratacak dii-
zeyde, ya minér bir kafa travmasini takiben ya da
spontan olarak BOS fistiirlerinin olusabilecegini bil-
dirmektedir (3, 5, 19). Bu kemik defektleri siklikla la-
birent medial duvarlarindaki ince kemik yap1 iginden
i¢ kulak kanali ile deforme koklea arasinda, ya da
daha lateralde anomalik bir stapes tabani boyunca
oval pencereden olusabilir (3). Ayrica koklear akua-
dukt, petromastoid ve fasial kanal diger muhtemel
fistiil alanlaridir (4, 19).

Yazarlarin bir kismida genis endolenfatik kese
varligma dikkat ¢ekmektedir (7, 8). Ancak, fizyopato-
lojik olarak hidrops olmasa bile hastalarin bir kismi
Meniere benzeri semptomlar gosterebilirler. Meniere
olarak degerlendirilip endolenfatik dekompresyon ya
da sant cerrahisi uygulanan olgularda isitmenin daha
da kotiilestigi bildirilmektedir (6, 7, II). Mondini de-
formitesinde vestibiiler semptomlar siliktir. Bu sebep-
le, vestibiiler fonksiyon Mondini gibi konjenital
anomalilerde yeterince ¢alisilmis degildir. Bunlar lez-
yonun agirligi 6lglisiinde vestibiiler uyaranlara cevap
yoklugu ya da azalmasi olarak 6zetlenebilir (9). Biz
de hastamizda bitermal hava-kalorik uyaran sonrasin-
da isitme kaybimn oldugu sag tarafta azalmis vestibii-
ler ettik. Jackler ve De La Cruz vakalarinin sadece
%30'unda vertigo benzeri semptomlarin oldugunu bil-
dirmektedir. ENG ¢alismasi sadece 2 hastada yapil-
mis ve bunlardan birinde kalorik uyaranlar karsisinda
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yon degistiren konjenital paternde cevap elde edilir-
ken, diger olguda ise agir isitme kaybi nedeniyle bila-
teral kalorik uyaranlara cevap almamamustir (8).

Unilateral Mondini deformitesi olan kulaklarda
isitme kaybin restore edecek bilinen klasik bir yon-
tem yoktur. Bilateral ileri derecede isitme kayipl ol-
gular koklear implant uygulamasindan bir miktar
yarar gorebilirler (18). Ancak bunlardan ¢ok daha
onemlisi isitmeyi restore etmek amacryla hastaya ge-
reksiz bir cerrahi uygulayarak mevcut isitmeyi boza-
cak risklere girmemektir.

Sonug olarak, genis vesitibiiler akuaduktus gorii-
niimil ile Mondini deformitesi i¢i kulagin en sik izle-
nen anomalisidir. Ancak ortaya koydugu birbirinden
cok farkli klinik tablo nedeniyle rahatlikla gdzden ka-
cabilir. Bu ¢alismada boyle bir olgu tiim yonleriyle
ele alinip sunulmaktadir. Cocukluk yas grubundan iti-
baren izlenen her isitme kaybi olgusunda ya da agik-
lanamayan ani igitme kayiplarinda yiiksek rezoliis-
yonlu i¢ kulak bilgisayarli tomografi incelemesi
yapilmalidir.
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