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Primer Isitsel Naropati: Olgu Sunumu
Primary Auditory Neuropathy: Case Report
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OZET

Isitsel noropati, isitsel beyin cevabi yokluguna ragmen dis sagh hiicre fonksiyonlarmin korundugu isitme bozuklugudur. Bu durumun etyoloji ve patofiz-
yolojisi bilinmemektedir. Bu klinik antite dikkatli klinik anamnez ve odyolojik test bataryalar: kullanilarak ayirt edilebilmektedir. Dis sagl hiicreler sag-
likli oldugu i¢in bu hastalikta tedavi tartismalidir. Isitsel néropati akilda tutulmali, iinkii hastaligin ayirici tanisinin dogru yapilmasi uygun tedavinin
verilmesi agisindan 6nemlidir. Bu ¢alismada, 10 yasinda isitsel noropatili bir hastay1 ve hastaliga klinik yaklasimimizi sunduk. Hastaya isitme cihazi uy-
gulamadik, yalnizca egitim 6nerdik. Dort yillik takibimiz sonucunda ¢ocugun isitme esiklerinin daha iyi seviyeye geldigini gézlemledik. Bu olgu ile isit-
sel noropatinin odyolojik, klinik 6zelliklerini, fizyopatolojisini ve tedavisini gozden gegirdik. Ayrica isitsel noropatili hastalara klinik yaklasimimizi 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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GiRiS

)
Isitsel noropati ilk defa 1996 yilinda Star ve ark.! ta-

rafindan tanimlanan ve son yillarda tanis1 daha ko-

lay konulabilen klinik antitedir. Dis saglt hiicre
fonksiyonlarmin dl¢iimiindeki gelismeler, isitsel noro-
pati/isitsel dissenkroni (IN/ID) tanimlanmasini sagla-
mistir. Bu hastalik anormal temporal kodlanma ve
senkronizasyon ile karakterizedir. Isitsel nropatide nor-
mal dis sagli hiicreler mevcut iken, i¢ sacli hiicreler,
koklear sinir veya sinir ile bu alanlar arasinda noral ve-
ya sensoriyel cevapta bozukluk mevcuttur. Ancak sant-
ral sinir sisteminde patoloji s6z konusu degildir. Mevcut
yontemlerle patolojinin tam olarak hangi seviyede ol-
dugunu saptamak miimkiin degildir.?

Isitsel noropatide: 1) genellikle bilateral, cesitli de-
recelerde sensorinoral isitme kaybi; 2) koklear mikro-
fonik veya otoakustik emisyonlarin  (OAE)
bulunmasiyla kanitlanan dis sacli hiicre varligi; 3) anor-
mal isitsel beyin sap1 yaniti1 (ABR); 4) igitme seviyesin-
den daha kotii konusmayr ayirdedme seviyesi
bulunmaktadir.> IN/ID neonatal dénemden eriskin do-
neme kadar degisik donemlerde ve sekillerde ortaya ¢i-
kabilmektedir. ~Bundan dolayr IN/ID  tamisi
zorlasmaktadir. Onemli olan hekimin bu klinik antiteyi
akilda tutmasi ve uygun test bataryalarini kullanarak ta-
niy1 koyabilmesidir. Aksi taktirde uygunsuz tani konul-
masi isitmenin daha da koétiilesmesine ve ¢ocugun
psikosoyal gelisiminin bozulmasina yol agabilir. Bu ¢a-
lismada isitsel noropatiye dikkat cekmek amaciyla 4 yil-
dir takip ettigimiz isitsel noropatili bir olguyu klinik
yaklagimimiz ve hastaligin 6zelliklerini gézden gegire-
rek sunduk.

OLGU SUNUMU

On yasinda erkek ¢ocugu ailesi tarafindan isitme
kaybr sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Aile, isitme kay-
bini 2 yildir fark ettiklerini, ¢ocugun sdylenenleri duy-
dugunu ancak anlayamadigimni ifade etmekteydi.
Anamnezde, ¢ocugun prenatal, natal ve postnatal do-
nemde herhangi bir risk faktorii tasimadigi belirlendi.
Aile anamnezinde, spesifik bulgu saptanmadi. Yapilan
kulak burun bogaz muayenesi normaldi. Norolojik mu-
ayenede patoloji saptanmadi. Hastaya saf ses odyomet-
ri, timpanometri, stapes refleksi, konusmay1 ayirt etme
testi, otoakustik emisyon ve ABR testleri yapildi. Has-
tanin odyometrisinde sag kulakta 38 DB, sol kulakta 45

Primer Isitsel Noropati: Olgu Sunumu 85

DB nordsensoriyel kayip saptandi (Resim 1). Yapilan
timpanometride, her iki kulakta tip A timpanogram sap-
tand1. Stapes refleksi iki kulakta da alinamadi. Konus-
may1 ayirt etme ylizdesi sag kulak i¢in %60, sol kulak
icin %68 olarak saptandi. Transient evoked otoacustic
emission (TEOAE) cevabina bakildi. Her iki kulakta
normal emisyon alindi (Resim 2). Ancak ABR’de dii-
zenli tekrarlayan dalgalar alinamadi (Resim 3). Tempo-
ral ve kranial radyolojik incelemeleri normal olarak
degerlendirildi. Mevcut bulgularla hastaya isitsel ndro-
pati tanist konuldu. Koklear dis sa¢li hiicre harabiyeti
olasilig1 ve konusmay1 ayirt etme skorununun diisiik ol-
masi nedeniyle mevcut igitmenin korunabilmesi igin
hastaya isitme cihazi 6nerilmedi. Konusma ve dil geli-
simi i¢in rehabilitasyon programina alindi. Hasta dort
yildir takibimizde ve su andaki isitme esikleri sag ku-
lakta 23, solda 28 DB olup, okul basarisinin iyi diizey-
de oldugu bildirildi (Resim 4).

TARTISMA

Isitsel noropati/dissenkroni, celiskili goriinen bir
takim odyolojik bulgularla karakterize klinik antitedir.
Bu hastalarda otoakustik emisyon (OAE) mevcut, an-
cak orta kulak kas refleksleri ve ABR yanitt bulunma-
maktadir. Hastaligin prevelansi isitme kaybi bulunan
cocuklar arasinda %0.54-11 olarak saptanmstir.** Ttir-
kiye’deki IN/ID siklig1 bilinmemektedir. Karatas ve
ark.9 218 isitme kayipl1 gocugun birinde (%0.45) IN/ID
saptamislardir. Ancak isitme kayipli hastalarda baslan-
gicta OAE saptanabilirken zamanla OAE kaybola-
bilmektedir. Bu durum IN/ID’nin gergek prevalansinin
saptanmasini zorlagtirmaktadir.”

Hastaligin patofizyolojisi agik olmamakla birlikte
bu konuda ¢esitli teoriler mevcuttur. IN’de dis saclt hiic-
reler etkilenmeden, odituvar sinirin senkronizasyon ak-
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Resim 1. Saf ses odyometri testinde nérosensériyel kayip mevcut.
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Resim 2. Otoakustik emisyon kaydinda emisyon varligi gériilmekte.

tivitesinde bozukluk oldugu teorisini savunmakta-
dirlar."® Yine bir diger ¢alismada, s6z konusu hastalar-
da ABR yoklugunun isitsel ndral yol senkronizasyon
bozuklugundan kaynaklanabilecegi, IN’1i hastalarin ti-
pik olarak konusulanlar1 duyduklari fakat kelimeleri an-
layamadiklar1 belirtilmekte ve bu durumunda noral
senkronizasyon bozuklugu teorisini destekledigi ifade
edilmektedir.’ Bizim hastamizda da senkronizasyon bo-
zuklugu mevcuttu. Ebeveynleri cocugun duydugunu an-
cak anlayamadigini ifade etmekteydiler.

IN/ID etyolojisinde sistemik toksik veya metabolik
ndropati, genetik veya herediter faktorler, immiin veya
inflamatuar hastaliklar, infeksiy6z durumlar ve idiopatik
nedenler sayilmaktadir.*® Yenidogan dénemde, diisiik do-
gum agirlig1 ve santral sinir sistem immatiiritesi de etyo-
patogenezinde patoloji mekanizmalarindan  biri
olabilmektedir. Sinha ve ark.,'° IN/ID’li hastalarda etyo-
lojik faktorler arasinda siklik sirasina gore hiperbiliirine-
mi, anoksiye bagli mekanik ventilasyon kullanim,
hastanin dogum ay1 ve dogum agirligimin oldugunu vur-
gulamuslardir. Nichkish ve ark.!" ise hiperbilurinemili go-
cuklarm %53 tinde IN/ID saptamislardir. Star ve ark.'?
IN’1i hastalarmin %48’inde etyolojik faktor saptayama-
diklarmi ifade etmektedirler. Shivashankar ve ark.'? isit-
sel néropatinin herediter sensoriyel néropati, Freidreich

Resim 3. ABR kaydinda klasik dalga gérinimu izlenmemekte.
* Koklear mikrofonik dalgalar.

ataksisi, mitokondriyal bozukluklar, hiperbiliirinemi,
Gullain Barre sendromu, kabakulak ve anoksi gibi ¢esit-
li ndropatolojik durumlarla iliskili olabildigini; ndrolojik
defisit ve etyolojik faktorlerin bulunmadig: hallerde pri-
mer isitsel noropati terimini kullanmay1 dnermisleridir.
Hastamizda anamnez ve klinik olarak etyolojik faktor
saptayamadik. Bu nedenle primer isitsel néropati tanisi-



g ln n x :
- R R
- = —t+—+—h P el
s [y A R - -¥'5.+. .:.‘I
o - 1
L — -]
i ]
" et o n” rraaa -
i L = d——‘-:‘:. — ©
- - - corme) e
e =
)= et .
) = Tem mam .
™ — |1||I
] =

Resim 4. Hastanin 4 yil sonraki isitme esigi.

nin uygun oldugunu diistindiik.

[sitsel néropatili hastalarda olgularmn klinik seyri
oldukga degiskendir. Berlin ve ark.' ¢alismalarinda alt1
farkli klinik seyir tespit etmislerdir: 1) herhangi bir sika-
yeti olmaksizin isitme taramalar1 sirasinda tesadiifen ta-
n1 konulanlar, 2) Charcot-Marie-Tooth hastalig1 gibi
diger periferal noropati ile birlikte olanlar, 3) derin isit-
me kaybi1 olup isitme sensitivitesinde degisiklik olma-
yanlar, 4) derin isitme kaybi mevcut ancak isitme
sensitivitesi degisken olanlar, 5) ABR’de dalga alina-
mamasina ragmen isitmesi normale yakin, ancak giirtil-
tili ortamlarda konugmayr ayirt etme bozuklugu
olanlar, 6) isitme kayb1 dalgalanma gdsterenler olarak
kategorilere ayirmislardir. Hastamizda son kategoriye
uymaktadir. {lging olarak hem ebeveynlerin sdyleminde
hem de bizim odyolojik degerlendirmemizde isitme esi-
ginde dalgalanmalar oldugunu saptadik. Bu durum ta-
n1y1 koymada problem yaratabilir. Aile hekime ¢ocugun
yalan sdyledigini veya umursamadig1 i¢in bazen duyup
bazen de duymadigini sdyleyebilir. Hastaliktaki bu dal-
galanmanin hekim tarafindan bilinmesi ve ailenin de
uyarilmasi gocugun dogru tedavi edilebilmesi agisindan
onemlidir.

Isitsel ndropatili olgulara tedavi yaklasimlar1 hala
problemlidir. Bu hastalarda isitme cihazi kullanimu tar-
tismalidir. Baz1 arastirmacilar bu hastalarda ses artigi-
nin saglam dis sagli hiicrelere zarar verebileceginden
dolay1 isitme cihazi kullaniminin nadiren faydali oldu-
gunu savunup, 6zellikle eriskin hastalarda onermemek-
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te, cocuk hastalarda ise isitme cihazinin faydasinin be-
lirsiz oldugu vurgulanmaktadir.® Diger taraftan bazi ¢a-
lismalarda, cihazdan fayda goriilebilecegi belirtilmekte,
ozellikle amplifikasyonu yiiksek kalitede, diistik kazan-
¢li ve genis dinamik aralikl isitme cihazlariin kullani-
labilecegi, bu yaklasim sayesinde dis sagli hiicre
harabiyetinin azaltilmig olacag1 vurgulanmakta ve cihaz
kullanilirken dis sagli hiicre harabiyetini saptamak i¢in
OAE ile takip yapilmas: dnerilmektedir.* Ozellikle in-
fant ve erken ¢ocukluk donemindeki ¢ocuklara isaret di-
lini igeren rehabilitasyon programlarina alimmasimin
cocugun akademik gelisimi agisindan faydali olabilece-
gi vurgulanmaktadir.® Hastamiza cihaz yerine rehabili-
tasyon programina alinmasini onerdik. Dort yillik
stirecte isitmedeki dalgalanmanin olumlu yonde degis-
tigini ve isitme esiklerinde kalict diizelmeler oldugunu
saptadik. Okul basarisindaki olumlu gelismenin de segi-
mimizin dogru oldugunu teyit etmektedir. Cihaz verme-
memiz dig sagli hiicre harabiyetinin 6nlemis olup
¢ocugun biiylimesiyle birlikte senkronizasyondaki bo-
zuklugun azalmasi ile igitme diizeyinde diizelme olmusg-
tur. Nitekim Berlin ve ark.!* makalelerinde bu hastalara
dogru yaklasildiginda ¢ok iyi bir akademik ve sosyal
statliye gelebildiklerini ifade etmiglerdir.

IN’de koklear implantasyon tedavisi tartismali bir
konudur. Teorik olarak bu hastalar implantasyondan fay-
da gormezler. Ancak implantin faydali oldugunu bildi-
ren yayinlarda mevcuttur.>*%° Rance ve Barker!*
implant uygulanan IN/ID isitme kayipli 10 gocugun im-
plant sonrasi konusma ve dil gelisimlerinin implant uy-
gulanan sensdrindral isitme kayipli ¢ocuklar kadar iyi
oldugunu vurgulamuslardir. Ayni ¢alismada IN/ID’1i go-
cuklardan bazilariin, amplifikasyonlar: iyi yapildigi
taktirde isitme cihazindan da fayda gorebilecekleri vur-
gulanmaktadir.

Calismamizda bir olgu ile isitsel ndropati/dissenkro-
ni isitme kayiplarina dikkati gekmeyi amagcladik. Isitsel
ndropati isitme kayipl hastalara dogru tanimin konulup
uygun tedavinin saglanmasi olduk¢a dnemlidir. Dogru
tani i¢in dikkatli anamnez ve uygun odyolojik testlerin
uygulanmasi ile gereksiz ve yanlis miidahaleler 6nlen-
mis olacaktir. Aksi takdirde mevcut isitme kaybinin da-
ha kotiiye gitmesi s6z konusu olacaktir.
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