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Odituvar Noropati
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Auditory Neuropathy

"Auditory neuropathy" term describes a disorder in patients
with hearing loss confirmed with pure tone audiograms but
impaired word discrimination out of portion to the pure tone
thresholds, absent or abnormal auditory brain-stem responses,
and normal outer hair cell activity demonstrated with preser-
ved cochlear microphonics and otoacoustic emission results. In
this study, 3 patients who were identified as auditory neuro-
pathy are reported.
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Ozet

Odituvar ndropati terimi; plr ton odyogramlarda ve odituvar
beyin sapi yanit odyogramlarinda (BERA) kayip ve kelime dis-
kriminasyonunda bu kayba goére daha fazla bozulmayla bera-
ber, normal dis tlylU hiicre fonksiyonu gosteren [koklear mik-
rofoniklerin ve otoakustik emisyon (OAE) yanitlarinin normal
olmasi] olgulari tanimlayan bir bozuklugu tarif etmektedir. Bu
terim son zamanlarda tibbi literatlirde gittikge artan siklikta
kullanilmaya baslamistir. Burada odituvar néropati tanisi alan 3
olgumuzu sunacagiz.

Anahtar Sézciikler: Odituvar ndropati, otoakustik emisyonlar,
noral isitme kaybi, beyin sapi odyometrisi.
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Giris

Odituvar noropati terimi tibbi literatiirde gittikce
artan siklikla karsimiza ¢cikmaya baslayan bir klinik
antitedir. Bu bozukluk, pediatrik ve gen¢ eriskin
hastalarda pir ton odyogram ve beyin sapit yanit
odyogramlar: (BERA) ile gosterilen isitme kayb1 ve
diskriminasyon skorlarinda dismeyle beraber, dis
tiylt htcre aktivitesinin normal oldugunu goste-
ren, otoakustik emisyonlarin (OAE) ve kokleer
mikrofoniklerin korunmasi durumudur. Erigkin has-
talarda isitme esiklerine goére uyumsuz olan ve da-
ha fazla bozulmus bir diskriminasyon skoru vardir.
Adindan da anlasilacag tizere bozukluk, periferik
organ olan kokleadaki dis ttiyli hiicrelerdeki bir
patolojiyi degil ic tiylu hiicrelerden, 8. kranial sini-
re kadar uzanan bir bolimdeki problemi tanimla-
maktadir.

Bu calismanin amact odituvar noropati saptadi-
gimiz 3 olgumuzun 5 kulagma ait bulgular sun-
maktir.
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Gere¢ ve Yontem

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bo-
gaz Anabilim Dali'nda, isitme problemi stiphesi
saptanan tim pediatrik hastalara, genel kulak bu-
run bogaz ve klinik akumetrik muayene yapildiktan
sonra, gerek goriilen olgulara, BERA ile beraber
OAE 6lcimii uygulanmaktadir. Tki yontemi de uy-
guladigimiz 107 hastanin sonuglari karsilastirilmis-
tir.  Olgularin  otoakustik emisyon olcuimleri
ILO88/92 otodinamik analiz cihazi ile yapilmustir.
Distortion Produkt Otoacoustic Emissions (DPOAE)
olcimi icin ILO92 1.35 versiyonu kullanilmustir.
DPOAE olciimlerinde kullanilan her iki stimulus to-
nunun siddeti 70 dBSPL’'de sabit tutulmaktadir. Ol-
cim frekanslart sayisi bir oktavin paylarina gore
alinmaktadir. Secilen frekans sayisina gore de 6l-
cim suresi degismektedir. Pratik bir kullanim, 1/2
oktav bandinda 750, 1000, 1500, 2000, 3000, 4000,
5000, 6000 ve 8000 Hz analiz frekanslar ile analiz-
dir. 1 oktav tzerinden yapilan bir analiz tarama
amact ile veya deneme amaci ile yapilabilir, ancak
kisa stirmesine karsin daha ampirik bir sonu¢ ver-
mektedir. 1/4 oktavda yapilan analiz ince yapi hak-
kinda daha iyi bilgi vermesine karsin daha uzun
sirmektedir. Tum olgulara Faraday kafesli sessiz
kabin i¢inde, "Amplaid MK-15" marka otonorolojik
donanim ve yazilima sahip aygit araciligt ile BERA
uygulandi. Artefakt ve direnci en aza indirmek icin
kayitlar altin elektrodlar aracilig: ile gerceklestirildi.
Kayit icin alin orta hatta yerlestirilen pozitif bir
elektrod ile ayni taraf ve karsi taraf mastoid bolge-
ler tizerine yerlestirilen negatif ve toprak elektrod-
lardan yararlanildi. Elektrodlar arasi diren¢ farki
5000 ohm'un altinda kalacak sekilde islem oncesi
cilt temizligi yapildi. Uyaran olarak, faz icinde de-
giskenlik gosteren 0.1 milisaniyelik klikler, TDH-39
tipi bir kulaklik araciligi ile saniyede 31 klik gide-
cek sekilde uygulandi. Analiz stresi 15 milisaniye
olarak belirlendi. Kanal filtresi 50-1500 Hz arasinda
olacak sekilde ayarlandi. Her bir trase ortalama
2000 uyaranin averajlanmasi ile elde edildi. Guve-
nilirligi kontrol edebilmek amaciyla benzer yanitlar
birden fazla sayida tretildi. Ol¢iim yapilacak kula-
ga 90 dB nHL siddetinde klik uyaran, karst kulaga
ise 50 dB nHL siddetinde maske uygulanarak kay-
da baslandi. Siddet 10 dB azaltlip V. dalganin izle-
nebildigi en dusik siddete kadar inilerek esik tayi-
ni yapildi. 90 dB nHL siddetinde yanit alinamayan
olgulara 100 dB nHL siddetinde uyaran verilerek

yanit elde edilmeye calisildi. Esige dogru inilirken
her 10 dB'de 1., III., V. dalga latans ve amplittidleri,
interpik latanslar, dalga morfolojileri ve V. dalga
siddet latans grafigi kaydedildi.

Olgular ve Bulgular

Isitme kaybi siiphesi ile klinigimize basvuran ve
yukarida bahsedilen standart yaklasim sonrast,
BERA ve OAE uygulanan 107 olgumuzdan, BERA
ile ileri derecede veya total isitme kaybi saptanma-
sina ragmen, DPOAE 0l¢iim sonuglart normal olan
3 olgunun 5 kulagina ait bulgular burada sunula-
caktir. Olgulara ait demografik ve odyolojik veriler
Tablo 1 ve 2'de topluca gosterilmistir.

Tablo 1. Olgulara ait demografik veriler.

Olgu Cinsiyet Yas Baslangig Bagka
no yasi hastaliklar
1 (MD) E 1 yas Dogustan Yok
2 (SB) K 9 ay Dogustan Yok
3 (HG) E 5 yas Bilinmiyor Yok
Tablo 2. Olgulara ait odyolojik veriler.
Olgu BERA (isitme esigi dB SPL) DPOAE
no sag / sol sag / sol
1 (MD) 90 dB / 95 dB normal / normal
2 (SB) Yok / Yok normal / normal
3 (HG) 15 dB / 100 dB normal / normal

Olgularmmizdan ilki, 1 yasinda erkek cocuktu; ai-
lesi tarafindan isitme azlhigt stiphesi ile klinigimize
basvurmuslardir. Olgunun yapilan rutin kulak bu-
run bogaz bakisinda patolojik bulgu ile karsilasil-
madi. Anamnezinde prenatal, perinatal ve postnatal
donemde, isitme sistemine zarar verebilecek bir
risk faktor tasimadigy belirlendi. Yapilan BERA 6l-
cimlerinde sag kulakta 90 dB, sol kulakta 95 dB
isitme esigi saptanmasina ragmen, DPOAE olctimle-
ri normal olarak elde edildi (Sekil 1).

Olgularimizdan ikincisi, 9 aylik kiz cocuktu; an-
nesi tarafindan seslere tepki gostermeme sikayeti
ile klinigimize basvurmuslardir. Olgunun yapilan
KBB bakisinda tiim muayeneler olagan olarak sap-
tandi. Orta kulak ve dis kulak yollarinda patolojik
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Sekil 1. Olgu 1'e ait Dpgram sonuglari (sag / sol).

bulguya rastlandi. Olgunun alinan anamnezinde
prenatal, perinatal ve postnatal donemde, isitme
sistemine zarar verebilecek problem yasamadig: be-
lirlendi. Yapilan BERA 6l¢timlerinde her iki kulakta
da isitme esigi elde edilememesine ragmen, DPO-
AE olctimleri normal olarak saptand: (Sekil 2).

Son olgumuz ise 5 yasinda erkek olguydu. Aile-
si tarafindan araliklarla isitme azlig1 ve etrafa ilgisiz-
lik sikayetleriyle getirildi. Yapilan rutin kulak burun
bogaz bakisinin olagan oldugu saptandi. Orta kulak
ve dis kulak yollarinda patolojik bulguya rastlanma-
di. Anamnezinde prenatal, perinatal ve postnatal
donemde, isitme sistemine zarar verebilecek bir
risk faktort tasimadigi belirlendi. Yapilan BERA 6l-
cimlerinde sag kulakta 15 dB, sol kulakta ise 100
dB isitme esigi elde edilmesine ragmen, DPOAE 6l-
ctimleri her iki kulakta normal olarak saptand: (Se-
kil 3).

Tartisma

Bu calismada 3 olgumuzda belirledigimiz, BERA
ile ileri derecede veya total isitme kaybt saptanan,
ancak DPOAE yanitlarinin normal olmasiyla karak-
terize olan, nadir bir odituvar disfonksiyon; oditu-
var noropati olgusu tartisilmustir.

Klasik olarak isitme kayiplari iletim tipi ve noro-
sensoriyel tip olarak ikiye ayrilmaktadir. Norosen-
soriyel kayiplar da, koklear ve retrokoklear tip isit-
me kaybi subgruplarina ayrilmaktadir. Ancak bizim
burada sundugumuz olgularin isitme kaybina ne-
den olan lezyonun yeri tam olarak bilinmemekte-
dir. Lezyon ic¢ tuylt hiicrelerden, 8. sinir govdesine
kadar bir yerde olmalidir. Doyle patolojinin yerini
"post-dis tiyli hiicre" olarak adlandirmistir.

Aslinda bu tir olgular literatiirde daha once de
tartistlmustir. Yazarlar BERA ol¢timlerinde esik tayin
edememelerine ragmen, olcilebilir isitmesi olan ol-
gulardan bahsetmislerdir.27 Davis ve Hirsh bu 6zel
durumu isitme kayb: stiphesi olan populasyonun
9%0.5’'inde olabilecegini tahmin etmislerdir.2 Soh-
mer, tiylt hiicre aktivitesinde korunmayla beraber
gorllen BERA yanitsizliginin neonatal sarilik sonra-
st gortilebilecegini belirtmistir.s Ancak OAE’larin
kesfi ve klinikte sik kullanilmaya baslamast ile, lite-
ratiirde bu tlr yayimnlar artmaya baslamistir.19-13 Ta-
kip eden elektrofizyolojik calismalardan birinde
Starr, 1991’de "odituvar noral senkronizasyon bo-
zuklugu" terimini kullanmistir.7 "Odituvar ndropati"
terimi ise ilk kez 1995 yilinda Sininger tarafindan
kullanilmistir.9 Daha sonra Starr da (1996) benzer
ozellikler gosteren vakalarini ayni terimi kullanarak
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Sekil 2. Olgu 2'ye ait Dpgram sonuglari (sag / sol).
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Sekil 3. Olgu 3'e ait Dpgram sonuglari (sag / sol).

yayinlamustir.14 Starr bozuklugun afferent odituvar
sistemin herhangi bir yerinde olabilecegini 6ne sir-
mustlr. Ona gore i¢ tiylt hiicrelerden itibaren, 8.
sinir govdesine kadar olan tim seviyelerde patoloji
olabilir. Olgularin MRI'lar1 da alinmis ancak elektro-
fizyolojik testlerde saptanan bozuklugu aciklayacak

bir bulgu elde edilmemistir.14 Glinimiizde ic¢ tiyli
hiicre patolojisini, spiral ganglion patolojisinden
ayirabilecek bir elektrofizyolojik test yoktur.! Post-
mortem histolojik ¢alismalar lezyonun yerini goster-
mek acisindan bize yardimcr olabilir. Glintmize
degin periferik noropatilerle ilgili 2 postmortem ¢a-
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lisma yaymlanmistir.16 Spoendlin, Friedreich ataksi-
li iki olguda korti organini normal, spiral ganglionu
hasarli bulmustur.'s Hallpike ise herediter isitme ka-
yiplt bir olguda tuyli hiicreleri normal, spiral gang-
lion ve 8. sinir fibrillerini hasarli olarak saptamustir.

Bizim olgularimizda literatiirde de genelde oldu-
gu gibi herhangi bir altta yatan neden bulunama-
mustir.! Ancak bazi calismalarda, kern ikterus, tre-
mi, diabet, platin toksisitesi, respiratuar distres
sendromu, hyalin membran hastaligt gibi altta yatan
baska hastaliklar da bildirilmistir.121617 Yazarlar bu
gibi durumlarin, i¢ tiylt hucrelerden, diger noral
elemanlara kadar zararli etkilerinin olabilecegini
ileri strmuslerdir. Literatiirde, odituvar noropatili
bir hastada mitokondrial enzim eksikliginin saptan-
dig1 belirtilmistir.12 Deltenre (1997), neonatal peri-
yodda major bir hastalik geciren bebeklerin OAE
kayitlar ile yetinilmemesi, BERA Ol¢ctimlerinin de
yapilmasi gerektigini savunmustur.12 Scholer, oditu-
var noropatili 4 hastasint yayinladigr makalesinde,
Transitory Evoked Otoacoustic Emissions (TEOAE)
ve DPOAFlarin isitme taramast amacl kullaniminin
ciddi bir bicimde sorgulanmasi gerektigini vurgula-
mustir.13

Odituvar noropatili olgularda terapotik yakla-
simlar da tarismalidir. Bu olgular diger sensorino-
ral isitme kayipl hastalardan farkli olarak ele alin-
malidirlar. Patoloji 6zellikle prelingual doénemde
gelismisse, olgularin konusmayt anlamalart son de-
rece kotudir.! Aynen retrokoklear isitme kayipla-
rinda oldugu gibi, bu olgularda da isitme cihazlar
sinirlt oranda yardimer olmaktadir. Ayrica i¢ tiyld
hiicrelerin intakt olabilecegi de goz 6niine alinirsa,
akustik travma yaratacagindan, bazi olgularda kont-
rendike bile sayilabilir. Bu durumda hasta da, vere-
cegi rahatsizliklardan dolayi, cihazi kullanmak iste-
meyecektir. Cihazdan yarar goren olgularda bile
diskriminasyon skoru artmamaktadir.! Doyle, her
ne kadar bu konuda kottimser olsa da hasta ailele-
ri ile gorismeleri esnasinda, onlarin da gortsleri
dogrultusunda isitme yardimini Onerebilmektedir.!
Yazar aynt zamanda hicbir erigskin hastasinin cihaz-
dan faydalanmadigin1 belirtmektedir. Eriskinler icin
dudak okuma egzersizlerini, pediatrik hastalar i¢in-
se isaret dili, dil ve konusma terapilerini 6nermek-
tedir. Cocuklarin vibrotaktil cihazlardan yarar gore-
bilecegini belirtmistir. Bu olgularda koklear implant
kullanimt tartismalidir. Clinki implant ile olusan

elektriksel stiimuluslarin, noral aktiviteyi ne derece
senkronize edebilecegi bilinmemektedir. Bu bilgiler
is1ginda olgularimiza hemen isitme cihazi uygula-
mast Onerilmemistir. Olgulara odyoloji bolimimiiz-
de konusma terapileri uygulanmaktadur.

Sonucg

Odituvar noropati insidanst hentiz kesin olarak
bilinmemekle beraber, sensorintral isitme kayipla-
rina gore cok daha nadirdir. Otoakustik emisyonla-
rin rutin kullanima girmesinden sonra bu tant daha
siklikla konmaya baslamistir. Ancak bu taniya ula-
silabilmesi icin OAF’larin diger odyolojik testlerle
birlikte kullanilmasi gerekmektedir. Biz de bu
amacla olgularimizin isitme durumunu arastirirken,
OAF’lart BERA ile beraber kullanmaktayiz. Bu iki
yontemin bir digerini tamamlamakta oldugu gori-
sint tasimaktayiz. Sadece BERA ile olgular deger-
lendirildiginde, odituvar ndropati olgularini, klasik
sensorinoral isitme kayiplarindan ayirdetmek mim-
kiin olmamaktadir. Sadece OAE kullanilirsa, emis-
yonlar normal olarak saptanacagindan, odituvar no-
ropatili hastalar yanlislikla normal olarak kabul edi-
lebilecektir. Bu nedenle birbirinin tamamlayicist
olan bu iki tetkikin beraber kullanilmasi gerektigi
sonucuna varilmistir.
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