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Primer İşitsel Nöropati: Olgu Sunumu
Primary Auditory Neuropathy: Case Report
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ÖZET

İşitsel nöropati, işitsel beyin cevabı yokluğuna rağmen dış saçlı hücre fonksiyonlarının korunduğu işitme bozukluğudur. Bu durumun etyoloji ve patofiz-
yolojisi bilinmemektedir. Bu klinik antite dikkatli klinik anamnez ve odyolojik test bataryaları kullanılarak ayırt edilebilmektedir. Dış saçlı hücreler sağ-
lıklı olduğu için bu hastalıkta tedavi tartışmalıdır. İşitsel nöropati akılda tutulmalı, çünkü hastalığın ayırıcı tanısının doğru yapılması uygun tedavinin
verilmesi açısından önemlidir. Bu çalışmada, 10 yaşında işitsel nöropatili bir hastayı ve hastalığa klinik yaklaşımımızı sunduk. Hastaya işitme cihazı uy-
gulamadık, yalnızca eğitim önerdik. Dört yıllık takibimiz sonucunda çocuğun işitme eşiklerinin daha iyi seviyeye geldiğini gözlemledik. Bu olgu ile işit-
sel nöropatinin odyolojik, klinik özelliklerini, fizyopatolojisini ve tedavisini gözden geçirdik. Ayrıca işitsel nöropatili hastalara klinik yaklaşımımızı sunduk.
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ABSTRACT

Auditory neuropathy is a hearing disorder characterized by the preservation of outer hair cell function despite the absence of auditory brainstem respon-
ses. The pathophysiology and etiology of this condition remain unknown. This clinic entity could have identified by the careful documentation of clinical
history and the application of audiological test battery. Outer hair cells are healthy in this disease. Therefore the treatment is controversial. Auditory neu-
ropathy disease is to keep in mind because correct differential diagnosis is important for most appropriate treatment. In this paper, we presented 10 years
old boy with auditory neuropathy and our clinical approach to this disease. We did not apply hearing aid to the patient. We suggested only rehabilitation.
Four-year follow-up of the patient, we observed that hearing levels were better. Additionally, we reviewed the physiopathology of auditory neuropathy and
the odyologic and clinical characteristic of auditory neuropathy.
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Gİ RİŞ

şitsel nö ro pa ti ilk de fa 1996 yı lın da Star ve ark.1 ta-
ra fın dan ta nım la nan ve son yıl lar da ta nı sı da ha ko -
lay ko nu la bi len kli nik an ti te dir. Dış saç lı hüc re

fonk si yon la rı nın öl çü mün de ki ge liş me ler, işit sel nö ro -
pa ti/işit sel dis sen kro ni (İN/İD) ta nım lan ma sı nı sağ la -
mış tır. Bu has ta lık anor mal tem po ral kod lan ma ve
sen kro ni zas yon ile ka rak te ri ze dir. İşitsel nö ro pa ti de nor-
mal dış saç lı hüc re ler mev cut iken, iç saç lı hüc re ler,
kok le ar si nir ve ya si nir ile bu alan lar ara sın da nö ral ve -
ya sen sö ri yel ce vap ta bo zuk luk mev cut tur. An cak san t-
ral si nir sis te min de pa to lo ji söz ko nu su de ğil dir. Mev cut
yön tem ler le pa to lo ji nin tam ola rak han gi se vi ye de ol-
du ğu nu sap ta mak müm kün de ğil dir.2

İşitsel nö ro pa ti de: 1) ge nel lik le bi la te ral, çe şit li de-
re ce ler de sen sö ri nö ral işit me kay bı; 2) kok le ar mik ro -
fo nik ve ya oto a kus tik emis yon la rın (OA E)
bu lun ma sıy la ka nıt la nan dış saç lı hüc re var lı ğı; 3) anor-
mal işitsel beyin sapı yanıtı (ABR); 4) işit me se vi ye sin -
den da ha kö tü konuşmayı ayırdedme se vi ye si
bu lun mak ta dır.3 İN/İD ne o na tal dö nem den eriş kin dö-
ne me ka dar de ği şik dö nem ler de ve şekil ler de or ta ya çı-
ka bil mek te dir. Bun dan do la yı İN/İD ta nı sı
zor laş mak ta dır. Önem li olan he ki min bu kli nik an ti te yi
akıl da tut ma sı ve uy gun test ba tar ya la rı nı kul la na rak ta-
nı yı ko ya bil me si dir. Ak si tak tir de uy gun suz ta nı ko nul -
ma sı işit me nin da ha da kö tü leş me si ne ve ço cu ğun
psi ko so yal ge li şi mi nin bo zul ma sı na yol aça bi lir. Bu ça-
lış ma da işit sel nö ro pa ti ye dik kat çek mek ama cıy la 4 yıl-
dır ta kip et ti ği miz işit sel nö ro pa ti li bir ol gu yu kli nik
yak la şı mı mız ve has ta lı ğın özel lik le ri ni göz den ge çi re -
rek sun duk. 

OL GU SU NU MU

On ya şın da er kek ço cu ğu ai le si ta ra fın dan işit me
kay bı şikâye tiy le kli ni ği mi ze baş vur du. Ai le, işit me kay-
bı nı 2 yıl dır fark et tik le ri ni, ço cu ğun söy le nen le ri duy-
du ğu nu an cak an la ya ma dı ğı nı ifa de et mek tey di.
Anam nez de, ço cu ğun pre na tal, na tal ve post na tal dö-
nem de her han gi bir risk fak tö rü ta şı ma dı ğı be lir len di.
Ai le anam ne zin de, spe si fik bul gu sap tan ma dı. Ya pı lan
ku lak bu run bo ğaz mu a ye ne si nor mal di. Nö ro lo jik mu -
a ye ne de pa to lo ji sap tan ma dı. Has ta ya saf ses od yo met -
ri, tim pa no met ri, sta pes ref lek si, ko nuş ma yı ayırt et me
tes ti, oto a kus tik emis yon ve ABR test le ri ya pıl dı. Has-
ta nın od yo met ri sin de sağ ku lak ta 38 DB, sol ku lak ta 45

DB nö rösen sö ri yel ka yıp sap tan dı (Resim 1). Ya pı lan
tim pa no met ri de, her iki ku lak ta tip A tim pa nog ram sap-
tan dı. Sta pes ref lek si iki ku lak ta da alı na ma dı. Ko nuş -
ma yı ayırt et me yüz de si sağ ku lak için %60, sol ku lak
için %68 ola rak sap tan dı. Tran si ent evo ked oto a cus tic
emis si on (TE O A E) ce va bı na ba kıl dı. Her iki ku lak ta
nor mal emis yon alın dı (Resim 2). An cak ABR ’de dü-
zen li tek rar la yan dal ga lar alı na ma dı (Resim 3). Tem po -
ral ve kra ni al rad yo lo jik in ce le me le ri nor mal ola rak
de ğer len di ril di. Mev cut bul gu lar la has ta ya işit sel nö ro -
pa ti ta nı sı ko nul du. Kok le ar dış saç lı hüc re ha ra bi ye ti
ola sı lı ğı ve ko nuş ma yı ayırt et me sko ru nu nun dü şük ol-
ma sı ne de niy le mev cut işit me nin ko ru na bil me si için
has ta ya işit me ci ha zı öne ril me di. Ko nuş ma ve dil ge li -
şi mi için re ha bi li tas yon prog ra mı na alın dı. Has ta dört
yıl dır ta ki bi miz de ve şu an da ki işit me eşik le ri sağ ku-
lak ta 23, sol da 28 DB olup, okul ba şa rı sı nın iyi dü zey -
de ol du ğu bil di ril di (Resim 4).

TAR TIŞ MA

İşitsel nö ro pa ti/dis sen kro ni, çe liş ki li gö rü nen bir
ta kım od yo lo jik bul gu lar la ka rak te ri ze kli nik an ti te dir.
Bu has ta lar da otoakustik emisyon (OA E) mev cut, an -
cak or ta ku lak kas ref leks le ri ve ABR ya nı tı bu lun ma -
mak ta dır. Has ta lı ğın pre ve lan sı işit me kay bı bu lu nan
ço cuk lar ara sın da %0.54-11 ola rak sap tan mış tır.4,5 Tür-
ki ye’ de ki İN/İD sık lı ğı bi lin me mek te dir. Ka ra taş ve
ark.6 218 isit me ka yıp lı ço cu ğun bi rin de (%0.45) İN/İD
sap ta mış lar dır. An cak işit me ka yıp lı has ta lar da baş lan -
gıç ta OA E sap ta na bi lir ken za man la OA E kay bo la -
bilmek te dir. Bu du rum IN/ID’ nin ger çek pre va lan sı nın
sap tan ma sı nı zor laş tır mak ta dır.7

Has ta lı ğın pa to fiz yo lo ji si açık ol ma mak la bir lik te
bu ko nu da çe şit li te o ri ler mev cut tur. İN’ de dış saç lı hüc-
re ler et ki len me den, odi tu var si ni rin sen kro ni zas yon ak-

Resim 1. Saf ses odyometri testinde nörosensöriyel kayıp mevcut.
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ti vi te sin de bo zuk luk ol du ğu te o ri si ni sa vun mak ta-
dır lar.1,8 Yi ne bir di ğer ça lış ma da, söz ko nu su has ta lar -
da ABR yok lu ğu nun işit sel nö ral yol sen kro ni zas yon
bo zuk lu ğun dan kay nak la na bi le ce ği, İN’ li has ta la rın ti -
pik ola rak ko nu şu lan la rı duy duk la rı fa kat ke li me le ri an-
la ya ma dık la rı be lir til mek te ve bu du ru mun da nö ral
sen kro ni zas yon bo zuk lu ğu te o ri si ni des tek le di ği ifa de
edil mek te dir.9 Bi zim has ta mız da da sen kro ni zas yon bo-
zuk lu ğu mev cut tu. Ebe veyn le ri ço cu ğun duy du ğu nu an -
cak an la ya ma dı ğı nı ifa de et mek tey di ler. 

İN/İD et yo lo ji sin de sis te mik tok sik ve ya me ta bo lik
nö ro pa ti, ge ne tik ve ya he re di ter fak tör ler, im mün ve ya
inf la ma tu ar has ta lık lar, in fek si yöz du rumlar ve idi o pa tik
ne den ler sa yıl mak ta dır.3,8 Ye ni do ğan dö nem de, dü şük do -
ğum ağır lı ğı ve san tral si nir sis tem im ma tü ri te si de et yo -
pa to ge ne zin de pa to lo ji me ka niz ma la rın dan bi ri
ola bil mek te dir. Sin ha ve ark.,10 IN/ID’ li has ta lar da et yo -
lo jik fak tör ler ara sın da sık lık sı ra sı na gö re hi per bi lü ri ne -
mi, anok si ye bağ lı me ka nik ven ti las yon kul la nı mı,
has ta nın do ğum ayı ve do ğum ağır lı ğı nın ol du ğu nu vur-
gu la mış lar dır. Nich kish ve ark.11 ise hi per bi lu ri ne mi li ço-
cuk la rın %53’ün de İN/İD sap ta mış lar dır. Star ve ark.12

İN’ li has ta la rı nın %48’in de et yo lo jik fak tör sap ta ya ma -
dık la rı nı ifa de et mek te dir ler. Shi vas han kar ve ark.13 işit-
sel nö ro pa ti nin he re di ter sen sö ri yel nö ro pa ti, Fre id re ich

atak si si, mi to kon dri yal bo zuk luk lar, hi per bi lü ri ne mi,
Gul la in Bar re sen dro mu, ka ba ku lak ve anok si gi bi çe şit -
li nö ro pa to lo jik du rum lar la iliş ki li ola bil di ği ni; nö ro lo jik
de fi sit ve et yo lo jik fak tör le rin bu lun ma dı ğı hal ler de pri-
mer işit sel nö ro pa ti te ri mi ni kul lan ma yı öner miş le ri dir.
Has ta mız da anam nez ve kli nik ola rak et yo lo jik fak tör
sap ta ya ma dık. Bu ne den le pri mer işit sel nö ro pa ti ta nı sı -

Resim 2. Otoakustik emisyon kaydında emisyon varlığı görülmekte.

Resim 3. ABR kay dın da kla sik dal ga gö rü nü mü iz len me mek te.
* Kok le ar mik ro fo nik dal ga lar.



Primer İşitsel Nöropati: Olgu Sunumu 87

Turkiye Klinikleri J Int Med Sci 2008, 4 87

nın uy gun ol du ğu nu dü şün dük. 

İşitsel nö ro pa ti li has ta lar da ol gu la rın kli nik sey ri
ol duk ça de ğiş ken dir. Ber lin ve ark.14 ça lış ma la rın da altı
fark lı kli nik se yir tes pit et miş ler dir: 1) her han gi bir şika -
ye ti ol mak sı zın işit me ta ra ma la rı sı ra sın da te sa dü fen ta -
nı ko nu lan lar, 2) Char cot-Ma ri e-To oth has ta lı ğı gi bi
di ğer pe ri fe ral nö ro pa ti ile bir lik te olan lar, 3) de rin işit -
me kay bı olup işit me sen si ti vi te sin de de ği şik lik ol ma -
yan lar, 4) de rin işit me kay bı mev cut an cak işit me
sen si ti vi te si de ğiş ken olan lar, 5) ABR ’de dal ga alı na -
ma ma sı na rağ men işit me si nor ma le ya kın, an cak gü rül -
tü lü or tam lar da ko nuş ma yı ayırt et me bo zuk lu ğu
olan lar, 6) işit me kay bı dal ga lan ma gös te ren ler ola rak
ka te go ri le re ayır mış lar dır. Has ta mız da son ka te go ri ye
uy mak ta dır. İlginç ola rak hem ebe veyn le rin söy le min de
hem de bi zim od yo lo jik de ğer len dir me miz de işit me eşi-
ğin de dal ga lan ma lar ol du ğu nu sap ta dık. Bu du rum ta-
nı yı koy ma da prob lem ya ra ta bi lir. Ai le he ki me ço cu ğun
ya lan söy le di ği ni ve ya umur sa ma dı ğı için ba zen du yup
ba zen de duy ma dı ğı nı söy le ye bi lir. Has ta lık ta ki bu dal-
ga lan ma nın he kim ta ra fın dan bi lin me si ve ai le nin de
uya rıl ma sı ço cu ğun doğ ru te da vi edi le bil me si açı sın dan
önem li dir.

İşitsel nö ro pa ti li ol gu la ra te da vi yak la şım la rı ha la
prob lem li dir. Bu has ta lar da işit me ci ha zı kul la nı mı tar-
tış ma lı dır. Ba zı araş tır ma cı lar bu has ta lar da ses ar tı şı -
nın sağ lam dış saç lı hüc re le re za rar ve re bi le ce ğin den
do la yı işit me ci ha zı kul la nı mı nın na di ren fay da lı ol du -
ğu nu sa vu nup, özel lik le eriş kin has ta lar da öner me mek -

te, ço cuk has ta lar da ise işit me ci ha zı nın fay da sı nın be-
lir siz ol du ğu vur gu lan mak ta dır.9 Di ğer ta raf tan ba zı ça-
lış ma lar da, ci haz dan fay da gö rüle bi le ce ği be lir til mek te,
özel lik le amp li fi kas yo nu yük sek ka li te de, dü şük ka zan-
ç lı ve ge niş di na mik ara lık lı işit me ci haz la rı nın kul la nı -
la bi le ce ği, bu yak la şım sa ye sin de dış saç lı hüc re
ha ra bi ye ti nin azal tıl mış ola ca ğı vur gu lan mak ta ve ci haz
kul la nı lır ken dış saç lı hüc re ha ra bi ye ti ni sap ta mak için
OA E ile ta kip ya pıl ma sı öne ril mek te dir.4 Özel lik le in-
fant ve er ken ço cuk luk dö ne min de ki ço cuk la ra işa ret di-
li ni içe ren re ha bi li tas yon prog ram la rı na alın ma sı nın
ço cu ğun aka de mik ge li şi mi açı sın dan fay da lı ola bi le ce -
ği vur gu lan mak ta dır.8 Has ta mı za ci haz ye ri ne re ha bi li -
tas yon proğ ra mı na alın ma sı nı öner dik. Dört yıl lık
sü reç te işit me de ki dal ga lan ma nın olum lu yön de de ğiş -
ti ği ni ve işit me eşik le rin de ka lı cı dü zel me ler ol du ğu nu
sap ta dık. Okul ba şa rı sın da ki olum lu ge liş me nin de se çi-
mi mi zin doğ ru ol du ğu nu te yit et mek te dir. Ci haz ver me-
me miz dış saç lı hüc re ha ra bi ye ti nin ön le miş olup
ço cu ğun bü yü me siy le bir lik te sen kro ni zasyon da ki bo-
zuk lu ğun azal ma sı ile işit me dü ze yin de dü zel me ol muş-
tur. Ni te kim Ber lin ve ark.14 ma ka le le rin de bu has ta la ra
doğ ru yak la şıl dı ğın da çok iyi bir aka de mik ve sos yal
sta tü ye ge le bil dik le ri ni ifa de et miş ler dir. 

İN’ de kok le ar imp lan tas yon te da vi si tar tış ma lı bir
ko nu dur. Te o rik ola rak bu has ta lar imp lan tas yon dan fay -
da gör mez ler. An cak imp lan tın fay da lı ol du ğu nu bil di -
ren ya yın lar da mev cut tur.3,4,8,9 Ran ce ve Bar ker15

imp lant uy gu la nan İN/İD işit me ka yıp lı 10 ço cu ğun im-
p lant son ra sı ko nuş ma ve dil ge li şim le ri nin imp lant uy-
gu la nan sen sö ri nö ral işit me ka yıp lı ço cuk lar ka dar iyi
ol du gu nu vur gu la mış lar dır. Ay nı ça lış ma da İN/İD’li ço-
cuk lar dan ba zı la rı nın, amp li fi kas yon la rı iyi ya pıl dı ğı
tak tir de işit me ci ha zın dan da fay da göre bi le cek le ri vur-
gu lan mak ta dır.  

Ça lış ma mız da bir ol gu ile işit sel nö ro pa ti/dis sen kro -
ni işit me ka yıp la rı na dik ka ti çek me yi amaç la dık. İşitsel
nö ro pa ti işit me ka yıp lı has ta la ra doğ ru ta nı nın ko nu lup
uy gun te da vi nin sağ lan ma sı ol duk ça önem li dir. Doğ ru
ta nı için dik kat li anam nez ve uy gun od yo lo jik test le rin
uy gu lan ma sı ile ge rek siz ve yan lış mü da ha le ler ön len -
miş ola cak tır. Ak si tak dir de mev cut işit me kay bı nın da -
ha kö tü ye git me si söz ko nu su ola cak tır. 

Resim 4. Hastanın 4 yıl sonraki işitme eşigi.
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