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Özet

Odituvar nöropati terimi; pür ton odyogramlarda ve odituvar
beyin sap› yan›t odyogramlar›nda (BERA) kay›p ve kelime dis-
kriminasyonunda bu kayba göre daha fazla bozulmayla bera-
ber, normal d›fl tüylü hücre fonksiyonu gösteren [koklear mik-
rofoniklerin ve otoakustik emisyon (OAE) yan›tlar›n›n normal
olmas›] olgular› tan›mlayan bir bozuklu¤u tarif etmektedir. Bu
terim son zamanlarda t›bbi literatürde gittikçe artan s›kl›kta
kullan›lmaya bafllam›flt›r. Burada odituvar nöropati tan›s› alan 3
olgumuzu sunaca¤›z. 

Anahtar Sözcükler: Odituvar nöropati, otoakustik emisyonlar,
nöral iflitme kayb›, beyin sap› odyometrisi.
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Girifl
Odituvar nöropati terimi t›bbi literatürde gittikçe

artan s›kl›kla karfl›m›za ç›kmaya bafllayan bir klinik
antitedir. Bu bozukluk, pediatrik ve genç eriflkin
hastalarda pür ton odyogram ve beyin sap› yan›t
odyogramlar› (BERA) ile gösterilen iflitme kayb› ve
diskriminasyon skorlar›nda düflmeyle beraber, d›fl
tüylü hücre aktivitesinin normal oldu¤unu göste-
ren, otoakustik emisyonlar›n (OAE) ve kokleer
mikrofoniklerin korunmas› durumudur. Eriflkin has-
talarda iflitme efliklerine göre uyumsuz olan ve da-
ha fazla bozulmufl bir diskriminasyon skoru vard›r.
Ad›ndan da anlafl›laca¤› üzere bozukluk, periferik
organ olan kokleadaki d›fl tüylü hücrelerdeki bir
patolojiyi de¤il iç tüylü hücrelerden, 8. kranial sini-
re kadar uzanan bir bölümdeki problemi tan›mla-
maktad›r. 

Bu çal›flman›n amac› odituvar nöropati saptad›-
¤›m›z 3 olgumuzun 5 kula¤›na ait bulgular› sun-
makt›r. 
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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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ural hearing loss, brainstem evoked response audiometry.
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Gereç ve Yöntem
Ege Üniversitesi T›p Fakültesi Kulak Burun Bo-

¤az Anabilim Dal›’nda, iflitme problemi flüphesi

saptanan tüm pediatrik hastalara, genel kulak bu-

run bo¤az ve klinik akumetrik muayene yap›ld›ktan

sonra, gerek görülen olgulara, BERA ile beraber

OAE ölçümü uygulanmaktad›r. ‹ki yöntemi de uy-

gulad›¤›m›z 107 hastan›n sonuçlar› karfl›laflt›r›lm›fl-

t›r. Olgular›n otoakustik emisyon ölçümleri

ILO88/92 otodinamik analiz cihaz› ile yap›lm›flt›r.

Distortion Produkt Otoacoustic Emissions (DPOAE)

ölçümü için ILO92 1.35 versiyonu kullan›lm›flt›r.

DPOAE ölçümlerinde kullan›lan her iki stimulus to-

nunun fliddeti 70 dBSPL’de sabit tutulmaktad›r. Öl-

çüm frekanslar› say›s› bir oktav›n paylar›na göre

al›nmaktad›r. Seçilen frekans say›s›na göre de öl-

çüm süresi de¤iflmektedir. Pratik bir kullan›m, 1/2

oktav band›nda 750, 1000, 1500, 2000, 3000, 4000,

5000, 6000 ve 8000 Hz analiz frekanslar› ile analiz-

dir. 1 oktav üzerinden yap›lan bir analiz tarama

amac› ile veya deneme amac› ile yap›labilir, ancak

k›sa sürmesine karfl›n daha ampirik bir sonuç ver-

mektedir. 1/4 oktavda yap›lan analiz ince yap› hak-

k›nda daha iyi bilgi vermesine karfl›n daha uzun

sürmektedir. Tüm olgulara Faraday kafesli sessiz

kabin içinde, "Amplaid MK-15" marka otonörolojik

donan›m ve yaz›l›ma sahip ayg›t arac›l›¤› ile BERA

uyguland›. Artefakt ve direnci en aza indirmek için

kay›tlar alt›n elektrodlar arac›l›¤› ile gerçeklefltirildi.

Kay›t için al›n orta hatta yerlefltirilen pozitif bir

elektrod ile ayn› taraf ve karfl› taraf mastoid bölge-

ler üzerine yerlefltirilen negatif ve toprak elektrod-

lardan yararlan›ld›. Elektrodlar aras› direnç fark›

5000 ohm'un alt›nda kalacak flekilde ifllem öncesi

cilt temizli¤i yap›ld›. Uyaran olarak, faz içinde de-

¤iflkenlik gösteren 0.1 milisaniyelik klikler, TDH-39

tipi bir kulakl›k arac›l›¤› ile saniyede 31 klik gide-

cek flekilde uyguland›. Analiz süresi 15 milisaniye

olarak belirlendi. Kanal filtresi 50-1500 Hz aras›nda

olacak flekilde ayarland›. Her bir trase ortalama

2000 uyaran›n averajlanmas› ile elde edildi. Güve-

nilirli¤i kontrol edebilmek amac›yla benzer yan›tlar

birden fazla say›da üretildi. Ölçüm yap›lacak kula-

¤a 90 dB nHL fliddetinde klik uyaran, karfl› kula¤a

ise 50 dB nHL fliddetinde maske uygulanarak kay-

da baflland›. fiiddet 10 dB azalt›l›p V. dalgan›n izle-

nebildi¤i en düflük fliddete kadar inilerek eflik tayi-

ni yap›ld›. 90 dB nHL fliddetinde yan›t al›namayan

olgulara 100 dB nHL fliddetinde uyaran verilerek

yan›t elde edilmeye çal›fl›ld›. Efli¤e do¤ru inilirken

her 10 dB'de I., III., V. dalga latans ve amplitüdleri,

interpik latanslar, dalga morfolojileri ve V. dalga

fliddet latans grafi¤i kaydedildi.

Olgular ve Bulgular
‹flitme kayb› flüphesi ile klini¤imize baflvuran ve

yukar›da bahsedilen standart yaklafl›m sonras›,

BERA ve OAE uygulanan 107 olgumuzdan, BERA

ile ileri derecede veya total iflitme kayb› saptanma-

s›na ra¤men, DPOAE ölçüm sonuçlar› normal olan

3 olgunun 5 kula¤›na ait bulgular burada sunula-

cakt›r. Olgulara ait demografik ve odyolojik veriler

Tablo 1 ve 2’de topluca gösterilmifltir. 

Olgular›m›zdan ilki, 1 yafl›nda erkek çocuktu; ai-

lesi taraf›ndan iflitme azl›¤› flüphesi ile klini¤imize

baflvurmufllard›r. Olgunun yap›lan rutin kulak bu-

run bo¤az bak›s›nda patolojik bulgu ile karfl›lafl›l-

mad›. Anamnezinde prenatal, perinatal ve postnatal

dönemde, iflitme sistemine zarar verebilecek bir

risk faktörü tafl›mad›¤› belirlendi. Yap›lan BERA öl-

çümlerinde sa¤ kulakta 90 dB, sol kulakta 95 dB

iflitme efli¤i saptanmas›na ra¤men, DPOAE ölçümle-

ri normal olarak elde edildi (fiekil 1).

Olgular›m›zdan ikincisi, 9 ayl›k k›z çocuktu; an-

nesi taraf›ndan seslere tepki göstermeme flikayeti

ile klini¤imize baflvurmufllard›r. Olgunun yap›lan

KBB bak›s›nda tüm muayeneler ola¤an olarak sap-

tand›. Orta kulak ve d›fl kulak yollar›nda patolojik
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Tablo 1. Olgulara ait demografik veriler.

Olgu
no

1 (MD)

2 (SB)

3 (HG)

Cinsiyet

E

K

E

Yafl

1 yafl

9 ay

5 yafl

Bafllang›ç
yafl›

Do¤ufltan

Do¤ufltan

Bilinmiyor

Baflka
hastal›klar

Yok

Yok

Yok

Tablo 2. Olgulara ait odyolojik veriler.

Olgu
no

1 (MD)

2 (SB)

3 (HG)

BERA (iflitme efli¤i dB SPL)
sa¤ / sol

90 dB / 95 dB

Yok / Yok

15 dB / 100 dB

DPOAE
sa¤ / sol

normal / normal

normal / normal

normal / normal



bulguya rastland›. Olgunun al›nan anamnezinde

prenatal, perinatal ve postnatal dönemde, iflitme

sistemine zarar verebilecek problem yaflamad›¤› be-

lirlendi. Yap›lan BERA ölçümlerinde her iki kulakta

da iflitme efli¤i elde edilememesine ra¤men, DPO-

AE ölçümleri normal olarak saptand› (fiekil 2).

Son olgumuz ise 5 yafl›nda erkek olguydu. Aile-

si taraf›ndan aral›klarla iflitme azl›¤› ve etrafa ilgisiz-

lik flikayetleriyle getirildi. Yap›lan rutin kulak burun

bo¤az bak›s›n›n ola¤an oldu¤u saptand›. Orta kulak

ve d›fl kulak yollar›nda patolojik bulguya rastlanma-

d›. Anamnezinde prenatal, perinatal ve postnatal

dönemde, iflitme sistemine zarar verebilecek bir

risk faktörü tafl›mad›¤› belirlendi. Yap›lan BERA öl-

çümlerinde sa¤ kulakta 15 dB, sol kulakta ise 100

dB iflitme efli¤i elde edilmesine ra¤men, DPOAE öl-

çümleri her iki kulakta normal olarak saptand› (fie-

kil 3).

Tart›flma
Bu çal›flmada 3 olgumuzda belirledi¤imiz, BERA

ile ileri derecede veya total iflitme kayb› saptanan,

ancak DPOAE yan›tlar›n›n normal olmas›yla karak-

terize olan, nadir bir odituvar disfonksiyon; oditu-

var nöropati olgusu tart›fl›lm›flt›r. 

Klasik olarak iflitme kay›plar› iletim tipi ve nöro-

sensöriyel tip olarak ikiye ayr›lmaktad›r. Nörosen-

söriyel kay›plar da, koklear ve retrokoklear tip iflit-

me kayb› subgruplar›na ayr›lmaktad›r. Ancak bizim

burada sundu¤umuz olgular›n iflitme kayb›na ne-

den olan lezyonun yeri tam olarak bilinmemekte-

dir. Lezyon iç tüylü hücrelerden, 8. sinir gövdesine

kadar bir yerde olmal›d›r. Doyle patolojinin yerini

"post-d›fl tüylü hücre" olarak adland›rm›flt›r.1

Asl›nda bu tür olgular literatürde daha önce de

tart›fl›lm›flt›r. Yazarlar BERA ölçümlerinde eflik tayin

edememelerine ra¤men, ölçülebilir iflitmesi olan ol-

gulardan bahsetmifllerdir.2-7 Davis ve Hirsh bu özel

durumu iflitme kayb› flüphesi olan populasyonun

%0.5’inde olabilece¤ini tahmin etmifllerdir.2 Soh-

mer, tüylü hücre aktivitesinde korunmayla beraber

görülen BERA yan›ts›zl›¤›n›n neonatal sar›l›k sonra-

s› görülebilece¤ini belirtmifltir.8 Ancak OAE’lar›n

keflfi ve klinikte s›k kullan›lmaya bafllamas› ile, lite-

ratürde bu tür yay›nlar artmaya bafllam›flt›r.1,9-13 Ta-

kip eden elektrofizyolojik çal›flmalardan birinde

Starr, 1991’de "odituvar nöral senkronizasyon bo-

zuklu¤u" terimini kullanm›flt›r.7 "Odituvar nöropati"

terimi ise ilk kez 1995 y›l›nda Sininger taraf›ndan

kullan›lm›flt›r.9 Daha sonra Starr da (1996) benzer

özellikler gösteren vakalar›n› ayn› terimi kullanarak
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fiekil 1. Olgu 1’e ait Dpgram sonuçlar› (sa¤ / sol).
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yay›nlam›flt›r.14 Starr bozuklu¤un afferent odituvar

sistemin herhangi bir yerinde olabilece¤ini öne sür-

müfltür. Ona göre iç tüylü hücrelerden itibaren, 8.

sinir gövdesine kadar olan tüm seviyelerde patoloji

olabilir. Olgular›n MRI’lar› da al›nm›fl ancak elektro-

fizyolojik testlerde saptanan bozuklu¤u aç›klayacak

bir bulgu elde edilmemifltir.14 Günümüzde iç tüylü

hücre patolojisini, spiral ganglion patolojisinden

ay›rabilecek bir elektrofizyolojik test yoktur.1 Post-

mortem histolojik çal›flmalar lezyonun yerini göster-

mek aç›s›ndan bize yard›mc› olabilir. Günümüze

de¤in periferik nöropatilerle ilgili 2 postmortem ça-
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fiekil 2. Olgu 2’ye ait Dpgram sonuçlar› (sa¤ / sol).
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fiekil 3. Olgu 3’e ait Dpgram sonuçlar› (sa¤ / sol).
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l›flma yay›nlanm›flt›r.16 Spoendlin, Friedreich ataksi-

li iki olguda korti organ›n› normal, spiral ganglionu

hasarl› bulmufltur.15 Hallpike ise herediter iflitme ka-

y›pl› bir olguda tüylü hücreleri normal, spiral gang-

lion ve 8. sinir fibrillerini hasarl› olarak saptam›flt›r. 

Bizim olgular›m›zda literatürde de genelde oldu-

¤u gibi herhangi bir altta yatan neden bulunama-

m›flt›r.1 Ancak baz› çal›flmalarda, kern ikterus, üre-

mi, diabet, platin toksisitesi, respiratuar distres

sendromu, hyalin membran hastal›¤› gibi altta yatan

baflka hastal›klar da bildirilmifltir.12,16,17 Yazarlar bu

gibi durumlar›n, iç tüylü hücrelerden, di¤er nöral

elemanlara kadar zararl› etkilerinin olabilece¤ini

ileri sürmüfllerdir. Literatürde, odituvar nöropatili

bir hastada mitokondrial enzim eksikli¤inin saptan-

d›¤› belirtilmifltir.12 Deltenre (1997), neonatal peri-

yodda major bir hastal›k geçiren bebeklerin OAE

kay›tlar› ile yetinilmemesi, BERA ölçümlerinin de

yap›lmas› gerekti¤ini savunmufltur.12 Schöler, oditu-

var nöropatili 4 hastas›n› yay›nlad›¤› makalesinde,

Transitory Evoked Otoacoustic Emissions (TEOAE)

ve DPOAE’lar›n iflitme taramas› amaçl› kullan›m›n›n

ciddi bir biçimde sorgulanmas› gerekti¤ini vurgula-

m›flt›r.13

Odituvar nöropatili olgularda terapötik yakla-

fl›mlar da tart›flmal›d›r. Bu olgular di¤er sensörinö-

ral iflitme kay›pl› hastalardan farkl› olarak ele al›n-

mal›d›rlar. Patoloji özellikle prelingual dönemde

geliflmiflse, olgular›n konuflmay› anlamalar› son de-

rece kötüdür.1 Aynen retrokoklear iflitme kay›pla-

r›nda oldu¤u gibi, bu olgularda da iflitme cihazlar›

s›n›rl› oranda yard›mc› olmaktad›r. Ayr›ca iç tüylü

hücrelerin intakt olabilece¤i de göz önüne al›n›rsa,

akustik travma yarataca¤›ndan, baz› olgularda kont-

rendike bile say›labilir. Bu durumda hasta da, vere-

ce¤i rahats›zl›klardan dolay›, cihaz› kullanmak iste-

meyecektir. Cihazdan yarar gören olgularda bile

diskriminasyon skoru artmamaktad›r.1 Doyle, her

ne kadar bu konuda kötümser olsa da hasta ailele-

ri ile görüflmeleri esnas›nda, onlar›n da görüflleri

do¤rultusunda iflitme yard›m›n› önerebilmektedir.1

Yazar ayn› zamanda hiçbir eriflkin hastas›n›n cihaz-

dan faydalanmad›¤›n› belirtmektedir. Eriflkinler için

dudak okuma egzersizlerini, pediatrik hastalar için-

se iflaret dili, dil ve konuflma terapilerini önermek-

tedir. Çocuklar›n vibrotaktil cihazlardan yarar göre-

bilece¤ini belirtmifltir. Bu olgularda koklear implant

kullan›m› tart›flmal›d›r. Çünkü implant ile oluflan

elektriksel stiimuluslar›n, nöral aktiviteyi ne derece

senkronize edebilece¤i bilinmemektedir. Bu bilgiler

›fl›¤›nda olgular›m›za hemen iflitme cihaz› uygula-

mas› önerilmemifltir. Olgulara odyoloji bölümümüz-

de konuflma terapileri uygulanmaktad›r. 

Sonuç
Odituvar nöropati insidans› henüz kesin olarak

bilinmemekle beraber, sensorinöral iflitme kay›pla-

r›na göre çok daha nadirdir. Otoakustik emisyonla-

r›n rutin kullan›ma girmesinden sonra bu tan› daha

s›kl›kla konmaya bafllam›flt›r. Ancak bu tan›ya ula-

fl›labilmesi için OAE’lar›n di¤er odyolojik testlerle

birlikte kullan›lmas› gerekmektedir. Biz de bu

amaçla olgular›m›z›n iflitme durumunu araflt›r›rken,

OAE’lar› BERA ile beraber kullanmaktay›z. Bu iki

yöntemin bir di¤erini tamamlamakta oldu¤u görü-

flünü tafl›maktay›z. Sadece BERA ile olgular de¤er-

lendirildi¤inde, odituvar nöropati olgular›n›, klasik

sensörinöral iflitme kay›plar›ndan ay›rdetmek müm-

kün olmamaktad›r. Sadece OAE kullan›l›rsa, emis-

yonlar normal olarak saptanaca¤›ndan, odituvar nö-

ropatili hastalar yanl›fll›kla normal olarak kabul edi-

lebilecektir. Bu nedenle birbirinin tamamlay›c›s›

olan bu iki tetkikin beraber kullan›lmas› gerekti¤i

sonucuna var›lm›flt›r. 
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