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ABSTRACT

Amag: Bu arastirmanin amaci bir iniversite hastanesinde konjenital
i¢ kulak anomalilerinin tiplerini, goriilme sikliklarini ve 6zelliklerini
incelemektir.

Gereg ve Yontem: Calismada, bir liniversite hastanesinin 2000-2017
yillar1 arasinda konjenital i¢ kulak anomalisi tanis1 almis bireylere
ait kayitlar1 retrospektif olarak incelenmistir. Anomalinin tipi, hangi
kulakta bulundugu, ¢ift kulakta m1 tek kulakta m1 bulundugu, cerrahi
miidahale yapilma durumu ve hastalarin demografik o6zellikleri
degerlendirilmistir.

Bulgular: Arastirma kapsaminda 774 bireye ait kayit incelenmis 758
bireyin kaydi (1516 kulak) analize dahil edilmistir. Kokleo-vestibiiler
anomaliler % 89.29 oraninda goriilmiis olup, sadece vestibiiler,
sadece semisirkiiler kanal sadece internal akustik kanal ve sadece
kranial sinir etkilenimleri ¢ok diisiik oranlardadir. Kokleo-vestibiiler
anomalilerden en sik goriilen anomali tipi inkomplet partisyonlar ve
en az goriilen anomali tipi komplet labirentin aplazisidir. Anomaliler
biiyiik oranda (%87.62) bilateraldir. Hastalarin %51.2’sinin beyinsap1
implant1 veya koklear implant uygulandig: goriilmiistiir.

Sonu¢: Bu arastirmada konjenital i¢ kulak anomalilerinin
epidemiyolojik ozellikleri incelenen boyutlar agisindan ortaya
konmustur. Konjenital i¢ kulak anomalilerin epidemiyolojik 6zellikleri
ile ilgili yapilacak paylasimlar bu anomalilerin taninabilmesine ve
Ozelliklerinin anlasilmasina katki saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital i¢ kulak anomalileri, epidemiyoloji,
gortilme sikligt

Types and Prevalence of Congenital Inner Ear
Malformations

Objective: The aim of this study was to investigate the types,
prevalance of congenital inner ear anomalies in a university hospital.

Material and Method: In this study, congenital inner ear anomalies
data of a university hospital between 2000 and 2017 were
retrospectively evaluated. The type of anomaly, ear side, surgical
intervention and demographic characteristics of the patients were
analyzed.

Results: The files of 774 patients were checked and the data of
758 patients (1516 ears) with congenital inner ear anomalies were
included in the analysis. Cochleo-vestibular anomalies were seen in
89.29% of the cases. The ratio for only just vestibular, semicircular
canal, internal acoustic canal or cranial nerve involvement were very
low. Among the cochleo-vestibular anomalies, the most common type
of anomaly was incomplete partition and the least common one was
complete labyrinthine aplasia. The anomalies were mostly bilateral
(87.62%), and 51.2% of the patients had brainstem or cochlear
implant.

Conclusion: In this study, epidemiological features of congenital
inner ear anomalies were presented in terms of the dimensions
examined. The studies on epidemiological features of congenital inner
ear anomalies will contribute to the identification and characterization
of these anomalies.

Keywords: Congenital inner ear anomalies, epidemiology, prevelance
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GiRIS

Konjenital kulak anomalileri embriyolojik gelisim siirecinde
meydana gelen sorunlar sonucu olugmakta ve konjenital isitme
kayb1 nedenleri arasinda yer almaktadir. Embriyolojik gelisim
siirecinde meydana gelen duraksamalar anomalinin olustugu
bolgeyi belirlemekte, gelisim haftasina bagh olarak anomalinin
etkiledigi bolge degisiklik gostermektedir. Konjenital kulak
anomalileri; dis, kulagi, orta kulagi, ic, kulagi veya bunlarin

kombinasyonlarint etkileyebilmektedir (Bartel-Friedrich &
Waulke, 2007). Dis/orta kulak ve ic, kulagin embriyogenezi
farkli oldugu i¢in konjenital ic kulak anomalileri dis/orta kulak
malformasyonlar1 olmaksizin da goriilebilmektedir (Schwager,
2007). D1g/ orta kulak anomalisi olan bir ¢ok hastanin i¢ kulak
anomalisinin de oldugu bildirilmektedir (Bartel-Friedrich &

Waulke, 2007). Farkli odyolojik bulgulara sebep olan i¢ kulak
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anomalileri siklikla bebeklik doneminde fark edilmekte ancak
genis vestibiiler akuadukt gibi bazi malformasyonlar ancak
ilerleyen yillarda tespit edilmektedir (Huang, Zdanski, &
Castillo, 2012)

Konjenital i¢ kulak anomalileri, hafif displaziden komplet
i¢ kulak aplazisine kadar farkli formlarda goriilebilmektedir
(Paccola, Fernandes, & Mondelli, 2013). Cok sayida farkli
malformasyon dolay1 farkli
siniflandirmalar yer almaktadir. Ic, kulak anomalileri ile ilgili

bulunmasindan literatiirde
literatlirde yer alan ilk smiflandirma Jackler ve digerlerinin
(1987) yaptigi siniflandirmadir ve ayni yazar’in 1995°te
yaptig1 diizenlemelerle Jackler smiflamasi literatiirde yer
almaktadir (Jackler, 2005). Radyolojik goriintiilemelerdeki
ilerlemeler ve histopatolojik ¢alismalar sonucunda Sennaroglu
ve Saat¢i 2002°de, Sennaroglu ve dig.. 2006’da, Sennaroglu
ve dig. 2013’te ve Sennaroglu ve Bajin 2017’de yaymladiklari
calismalarda ic, kulak anomalilerini yeniden siniflandirmislar
(Sennaroglu, Ozkan, & Aslan, 2013; Sennaroglu & Saatci,
2002; Sennaroglu, Sarac, & Ergin, 2006; Sennaroglu & Bajin,
2017). Buna gore ic, kulak anomalileri; koklear, vestibiiler,
semisirkiiler kanal, internal akustik kanal ve vestiblilokoklear
akuadukt malformasyonlari olarak belirlenmis, basliklara gore
siralanmaktadir Koklear malformasyon grubunda komplet
labirentin aplazisi (michel aplazisi), rudimentar otokist, koklear
aplazi, ortak kavite, kokleanin inkomplet partisyonlar: (IP-I; IP-
II; TP-III), koklear hipoplaziler (Tip-I; Tip-1I; Tip-III; Tip-IV),
genis, vestibiiler akuadukt ve koklear apertiir anomalileri alt
gruplar1 yer almaktadir.

Bu aragtirmada belirli bir zaman diliminde goriilen i¢ kulak
anomalileri tipleri bu tiplerin; cinsiyete gore bulunma durumu,
tek tarafli veya ¢ift tarafli bulunma durumu, sag veya sol kulakta
bulunma durumu arastirilmistir. Anomalinin tipi, hangi kulakta
bulundugu, cift kulakta m1 tek kulakta m1 bulundugu, cerrahi
miidahale yapilma durumu ve hastalarin demografik 6zellikleri
degerlendirilmistir.

GEREC VE YONTEM

I¢ kulak anomalileri ile ilgili gergeklestirilen bu arastirma
retrospektif bir ¢alismadir. Hacettepe Universitesi KBB
Kliniginde 2000- 2017 yillar1 arasinda i¢ kulak anomalisi tanisi
almig hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelenmistir. Bu
inceleme i¢in AYBU Etik kurul onay1 alinmistir. Dijital ortamda
yer 774 bireye ait kayda ulasilmis hatali kayitlarin tespit edilmesi
sonucunda 758 bireye ait kayitlar analize alinmistir. Bireylerin
yas1, cinsiyeti, hangi anomali tipine sahip oldugu, anomalinin
tek tarafli m, ¢ift tarafli m1 oldugu, sag kulakta m1 sol kulakta
mi1 oldugu, cerrahi miidahale yapilip yapilmadig1 bilgilerine
ulastlmistir.

Istatistiksel analiz icin frekans ve yiizde degerlerini iceren
tanimlayici istatistiksel yontemlerden yararlanilmustir.
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BULGULAR

I¢ kulak anomalilerinin epidemiyolojisini incelemek amaciyla
yapilan bu aragtirma 758 bireye ait (N=1516 kulak) kayitlar
incelenmistir. Cinsiyet degiskeni incelendiginde hastalarin
%50.3’sinin  (n=381) kiz, %45.2’nin (n=343) ise erkek
oldugu gorilmistiir. Kayitlarda hastalarin %4.5 (n=34)
cinsiyet bilgisinin yer almadigi, bu bireylerin cinsiyet tahmini
yapilamayacak sekilde her iki cins i¢in ortak kullanilabilecek
isme sahip olmalar1 isme sahip olmalar1 veya yabanci uyruklu
olmalarindan dolay: cinsiyet tespiti de yapilamamustir.

Veri seti bireylerin yas Ozellikleri agisindan incelendiginde
hastalarin  dogum tarihi bilgisinin ulasilabilir olmasina
ragmen tani yaslarinin belirnememesi nedeniyle analize dahil
edilememistir.

Degerlendirilen 1516 kulak i¢in anomali gesitleri incelendiginde
kokleo-vestibiiler anomali ¢esidinin % 89.29 (n=1355) oraninda,
sadece vestibiiler anomalilerin %2.5 (n=38) oraninda, sadece
semisirkiilee kanal anomalilerinin %0.14 (n=2) oraninda, internal
akustik kanal anomalilerinin % 0.77 (n=11) oraninda ve sadece
kranial sinir anomalilerinin %1,1 (n=16) oraninda oldugu
goriilmiistiir. Degerlendirilen 1516 kulaktan %5.4’liniin (n=82)
normal 6zellikte oldugu goriilmistir. Kayitlarin %0.8’inin (n=12)
bos birakildig1 dikkat gekmistir. Anomali ¢esitleri, sag, sol kulakta
ve toplam goriilme durumlari bilgisi Tablo 1’de yer almaktadir.

Degerlendirilen 775 bireylerden % 87.62’sinde (n=679) bilateral,
%10.71’inde (n=83) ise sadece tek tarafli anomali oldugu
goriilmiistiir. Hastalarin veri setinde bireylerin %1.67’sinde
(n=13) sadece tek kulak bilgisi oldugu diger kulaklarmin hangi
ozellikte oldugunun belirtilmedigi gorilmistiir. Bilateral ig
kulak anomalisi olan 679 bireylerin %84.53’sinde (n=574)
bilateral ayni1 anomali tipinin, %15.47’inde (n=105) iki kulakta
farkli anomali tipi oldugu goriilmistiir. Anomalinin bulundugu
taraf bilgisi degerledirildiginde sag ve sol kulakta bulunma
oranlar1 ¢ok benzer degerde oldugu goriilmektedir.

Ameliyat olma durumu incelendiginde hastalarin %351.2’sinin
(388) beyinsap1 implanti veya Koklear implant ameliyati oldugu
% 48.8’inin (370) ameliyat olmadigi goriilmistiir. Bunlarin %
35.5’inin (269) koklear implant oldugu, %15.7’sinin (119)
beyinsap1 implanti oldugu belirlenmistir.

TARTISMA

I¢ kulag etkileyen konjenital bir cok farkli anomali bulunmakta
ve kemik labirenti etkileyen anomalilerin %20 oraninda,
membrandz labirent anomalilerinin ise %80 oraninda oldugu
bildirilmektedir (Sennaroglu, 2009). Bu¢esitlilik ve tanilamadaki
zorluklar nedeniyle literatiirde farkli siniflandirmalar ve farkl
bulunma siklig1 bilgileri bulunmaktadir (Aldhafeeri & Alsanosi,
2016). Bu ¢alisma i¢ kulak anomalileri ile ilgili diinya ¢apinda
onemli ¢aligmalarin gergeklestirildigi bir {iniversite hastanesinde
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TABLO 1. Anomali durumlart sayilar ve sag sol kulak bilgisi
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gerceklestirilmistir. Konjenital i¢ kulak anomalilerinin kesitsel
olarak tipleri, cinsiyete gore dagilimi, anomalinin bulunma tarafi
ve tek tarafli- ¢ift tarafli bulunma durumu ve hastalara uygulanan
isitsel ¢ozlim ¢esitleri analiz edilmis, i¢ kulak anomalileri ile
ilgili epidemiyolojik agidan 6nemli bilgiler ortaya konmustur.

Konjenital kulak anomalilerinin toplam insidansi yenidoganlarda
1:3800’diir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007). D1s ve orta kulagin
sendromik ve non-sendromik kulak malformasyonlarinin
goriilme  sikligi  1:10000-1:20000 olarak bildirilmektedir
(Kiefer, 2010). Kokleovestibiiler anomalilerin goriilme siklig
ise 1:80000°dir (Kiefer, 2010). I¢ kulak anomalisi radyografik
olarak tespit edilen bir grup hastanin %76’sinda kokleanin,
%39’unda semisirkiiler kanallarin = %32’sinde  vestibiiler
akuaduktun da anomali ile iligkili oldugu bildirilmistir. Bu
bildirilen yiizdelerde toplam degerin %100’ asiyor olmasi bazi
hastalarda birden fazla bolimiin etkilenmis, oldugu anlamina
gelmektedir (Jackler, 2005). Bu arastirmada yukaridaki
literatiirde bildirilen bulgulara benzer sekilde bir hastada birden
fazla yapida bozukluk olabildigi kayitlarda goriilmistiir.

Konjenital igitme kayb1 olan bireylerde ic, kulak anomalilerinin
goriilme siklig1 se¢im kriterlerine bagl olarak %2-3 ila %28,4
arasinda degigmektedir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007).
Buna ek olarak akraba evligi gibi bolgesel faktorler nedeniyle
de goriilme sikliklarinin degisiklik gosterdigi de literatiirde
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bildirilmektedir (Sennaroglu, 2009). Joshi ve ark. (2012) ileri-
cok ileri derecede sensorindral (S/N) isitme kaybi1 olan hastalarda
ic kulak anomalisi bulunma siklig1 %15-20 olarak agiklanmistir
(Joshi, Navlekar, Kishore, Reddy, & Kumar, 2012). Giincel bir
calismada ise S/N isitme kayipl bireylerde konjenital i¢ kulak
goriilme orant % 21.19 olarak bildirilmistir (Zhou et al., 2015).
Koklear implantasyon programinda takip edilen 316 hastanin
i¢ kulak yapilarin1 incelendigi diger bir giincel aragtirmada bu
hastalarin %7.5 inde (24 hastada) i¢ kulak anomalisi oldugu
belirtilmistir (Aldhafeeri & Alsanosi, 2016). Goriildiigi tizere,
i¢ kulak anomalilerinin goriilme sikliklarini bildiren ¢aligmalarin
degerlendirme kriterleri degisiklik gostermektedir. Yaptigimiz
aragtirmada belirledigimiz donemde tiim degerlendirilen
konjenital isitme kayipli hasta sayisina ulagsmak miimkiin
olmadigi i¢in toplam popiilasyonda ne oranda i¢ kulak anomalisi
goriildigini kesin ifadelerle belirtmek miimkiin olmamustir.
Ayrica, bu ¢alismanin gergeklestigi hastanede konjenital isitme
kayipli ¢cok sayida hasta takip edilmekte, bu hastalar MR ve
BT ile degerlendirilerek i¢ kulak anomalisi olup olmadig1
belirlenmektedir. Ancak arastirmanin yapildig1 hastane referans
bir hastane durumunda oldugu i¢in dig merkezlerden de 6zellikle
tanilanmasi zor bir ¢ok olgu buraya yonlendirilmekte. Bu durum
genel popiilasyon i¢inde anomali sayisinin oranmin saglikli
bir sekilde belirlenmesine engel olmaktadir. Bahsedilen oranin
basartyla ve gilivenilir sekilde belirlenmesi icin ¢ok merkezli
calismalarin planlanmasi gerekmektedir.
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Aldhafeeri ve Alsanosi (2016) yaptiklar1 arastirmada koklear
implantasyon programinda takip edilen 316 hastanin %7.5 inde
(24 hastada) i¢ kulak anomalisi oldugunu tespit etmislerdir. Bu ig
kulak anomalisi olan 24 hastanin 8’inde (%33.3) genis vestibiiler
akuadukt, 8’inde (%33.3) semisirkiiler kanal displazisi, 7
(%29.1) klasik Mondini deformitesi, ve 1’inde (%4.1) koklear
hipoplazi oldugunu bildirmislerdir (Aldhafeeri & Alsanosi,
2016). Calismamizda bulgularin daha net sunulabilmesi amaciyla
belirlenen kriterlere gore; i¢ kulak anomalisi oldugu igin
degerlendirilmeye alinan 1516 kulaktan %89.29’unda kokleo-
vestibiiler, %2.5’inin vestibiiler, %0.14’linlin semisirkiiler
kanal, %0.77’inin internal akustik kanal, %1,1’inin kranial
sinir malformasyonu oldugu goriilmiistiir. Burada daha once
bildirildigi lizere en sik goriilen anomali ¢esitlerinin ve goriilme
sikliklarinin ~ farklilik  gosterebilecegi  dikkat ¢ekmektedir
(Aldhafeeri & Alsanosi, 2016).

Literatiirde koklear malformasyonlara kiyasla semisirkiiler
kanal ve i¢ kulak akuaduktal malformasyonlarn ile ilgili, ¢ok
daha az calisma yer almaktadir. I¢ kulagm kemik labirintin
malformasyonlari tiim konjenital S/N isitme kaybi olan hastalarin
%20’sini olusturmaktadir. Geri kalan %80’lik kisminda kemik
labirentin normal olup, patoloji membranéz yapilarda ve
hiicresel diizeydedir (Sennaroglu, 2009). Bilateral ¢ok ileri
derecede S/N isitme kayipli bir ¢ok ¢ocuk, radyografik olarak
normal i¢ kulak goriintiisiine sahip oldugu i¢in, membrandz
labirent anomalilerinin daha baskin oldugu diistiniilmektedir
(Jackler, 2005). Gorintiileme yontemlerinin = siirliliklar
sebebiyle (Flexer, 2008) farkli membranéz malformasyonlarin
belirlenmesi ve sikligimi tahmin etmek miimkiin olmamaktadir.
Buarastirmada hastalarin bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik
rezonans (MR) goriintiileme sonuglar birlikte degerlendirilerek
tanilart konulmustur. Yukarida bahsedilen zorluk nedeniyle
kullanilan bu degerlendirme araglart membran6z bozukluklarini
ortaya koyamamistir. Sensorinoral isitme kayipli bireylerde
membrandz yapilari degerlendirmek iizere tasarlanacak
arastirmalar bu alana ¢cok 6nemli katki saglayacaktir.

Konjenital kulak anomalileri tek tarafli goriilebilmektedir.
Literatiirde kulak anomalilerinin sadece %15-20’sinin ¢ift tarafi
oldugu belirtilmektedir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007).
Konjenital kulak anomalileri toplamda sol kulaga kiyasla, sag
kulakta daha sik goriilmektedir (Kiefer, 2010). D1s ve orta kulak
malformasyonlarinin sag tarafi etkileme oranlar1 %58- 61 olarak
belirtilmektedir (Bartel-Friedrich & Wulke, 2007). I¢ kulak
anomalilerinin dis ve orta kulak anomalileri gibi tek tarafli veya
cift tarafl1 olabildigini gdsteren bir ¢ok calisma bulunmaktadir
(Sennaroglu & Saatci, 2002; Swartz & Faerber, 1985). Bu
aragtirma kapsaminda degerlendirilen 775 bireyde konjenital
i¢c kulak anomalisinin % 87.62 oraninda (n= 679) bilateral, %
10.71 oraninda (n=83) ise sadece tek tarafli oldugu goriilmiistiir.
Hastalarin veri setinde bireylerin % 1.67’sinde (n=13) sadece tek
kulak bilgisi oldugu diger kulaklariin hangi 6zellikte oldugunun
belirtilmedigi goriilmiistiir. Bilateral i¢ kulak anomalisi olan 679
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bireyin %84.53’sinde (n= 574) bilateral ayni anomali tipinin
oldugu, %15.47’inde (n= 105) ise iki kulakta farkli anomali tipi
oldugu tespit edilmistir.

Konjenital kulak anomalilerinin goriilme siklig1 cinsiyetlere
gore de farklilik gostermektedir. Kulak anomalilerinin kadinlara
oranla erkeklerde daha sik goriildiigii bildirilmektedir (Kiefer,
2010). I¢ kulak anomalilerinin epidemiyolojisi incelemek
amaciyla yapilan bu arastirma 758 bireye ait (N=1516 kulak)
kayitlar incelenmistir. Cinsiyet degiskeni incelendiginde
hastalarin %50.3’sinin (n=381) kiz, %45.2’nin (n=343) ise
erkek oldugu goriilmistiir. Kayitlarda hastalarin %4.5 (n=34)
cinsiyet bilgisinin yer almadigi, bu bireylerin cinsiyet tahmini
yapilamayacak sekilde her iki cins i¢in ortak kullanilabilecek
isme sahip olmalar1 veya yabanci uyruklu olmalarindan dolay1
cinsiyet tespiti de yapilamamugtir.

Arastirma kapsaminda incelenen konjenital i¢ kulak anomalisi
olan bireylerin isitmeye yonelik ameliyat olma durumu
incelendiginde hastalarin %51.2’sinin beyinsap1 implanti veya
koklear implant ameliyati oldugu buna karsilik hastalarin %
48.8’inin ameliyat olmadigir goriilmistiir. Ameliyat olanlarin
% 35.5’inin koklear implant, %15.7’sinin beyinsapt implanti
ameliyati oldugu belirlenmistir.

fleri diizey goriintiileme yontemleri kullamlarak yapilan
degerlendirmeler anomalinin anatomik etkilerini belirleyerek
tan1 koyma ve ¢0ziim Onerileri sunma agisindan biiyiik fayda
saglamaktadir. Oysa isitme kaybi siiphesi olan her hastaya ig
kulak goriintiilemesinde onemli yontemler olan BT ve/veya
MR goriintiileme istenmemektedir. Diger taraftan, odyolojik
degerlendirme sonuclart i¢ kulak anomalileri ile ilgili 6nemli
ipuclar1 verebilmektedir. Klinisyenin hasta takibinde bu bilgiyi
g0z Oniine alarak takip yapmasi yanlis tani ya da ge¢ miidahaleye
yol agilmamast acisindan ¢ok degerlidir. Bu arastirmada
belirli bir zaman diliminde goriilen i¢ kulak anomalilerinin
tipi, hangi kulakta bulundugu, ¢ift kulakta m1 tek kulakta mi
bulundugu, cerrahi miidahale yapilma durumu ve hastalarin
demografik ozellikleri degerlendirilmis, epidemiyolojik veriler
ortaya konulmustur. Membrandz yapilardaki
degerlendirecek ¢alismalar bu alana katki saglayacaktir.

bozulmalar1

SONUC

Bu arastirmada i¢ kulak anomalilerinin tiplerine gore dagilimi,
cinsiyete gore dagilimi, anomalinin bulunma tarafi ve tek tarafli-
cift tarafli bulunma durumu analiz edilmis, boylece i¢ kulak
anomalilerinin epidemiyolojik 6zellikleri incelenen boyutlar
acisindan ortaya konmustur. Konjenital sensorinoral isitme
kayiplarinin etiyolojisinde 6nemli bir yer tutan konjenital i¢
kulak anomalilerinin degerlendirilebilmesi; tedavi plani igin
bliylk onem tagimaktadir. Konjenital i¢ kulak anomalilerin
epidemiyolojik &zellikleri ile ilgili yapilacak paylasimlar bu
anomalilerin taninabilmesine ve Ozelliklerinin anlasilmasina
katk1 saglayacaktir.
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