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OZET

Ismail TYNEN. Harran I"Jnivers.itesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz
Hastaliklar: Iﬂinigi’nde Koklear Implant Uygulanan Hastalarin Retrospektif
Analizi. Baskent Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisiit Kulak Burun Bogaz
Anabilim Dal Odyoloji Konusma Ses Bozukluklar1Yiiksek Lisans Tezi. Ankara,
2017.

Amacg: Koklear implant, mekanik ses enerjisini, elektrik sinyallerine doniistiiriip
bunu dogrudan kokleaya aktararak, seslerin algilanmasini saglayan elektronik bir
cihazdir. Bu calismanin amaci; koklear implant cerrahisi uygulanan hastalarin isitme
kaybinin etyolojisi, fizik muayene bulgulari, odyolojik bulgular, isitme kayb1 tespit
zamani, rehabilitasyon durumu ve hastalarn BT ile MR  bulgularim
degerlendirmektir. Ayrica hastalara uygulanan koklear implant ameliyat sekli,
kullanilan implant modeli ve olusan komplikasyonlar1 degerlendirilerek literatiir
esliginde tartigmaktir.

Plan: Retprospektif calisma.

Yer: Harran Universitesi Tip Fakiiltesi KBB Klinigi

Hastalar: Calisma Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim
Dali’nda 2012-2016 yillar1 arasinda koklear implant ugulanan 86 hastanin dosyasi
incelenerek yapildi.

Yontem: Caligmaya alinan hastalarin dosyalarindan; isitme kaybinin etyolojisi, fizik
muayene bulgulari, odyolojik bulgular, isitme kaybi tespit zamani, ebeveyn egitim
durumu, akrabalik derecesi, rehabilitasyon durumu, hastalarin BT ile MR bulgulari,
koklear implant ameliyat sekli, kullanilan implant modeli ve olusan komplikasyonlar
degerlendirilmistir.

Bulgular: Hastalarin 34’1 (%39,5) kiz, 52’si (%60,5) erkek idi. Hastalarimizin yas
ortalamasi 6,65 (1-64) yil idi. Hastalarin 81’ine sag kulaga 5’ine sol kulaga koklear
implant takilmisti. Ailesinde isitme kaybi anamnezi olan 28 (%32,6) hasta vardi.
Akraba evliligi 53 (%61,6) hastada vardu. Isitme kaybr tespit edilme zamani ortalama
11.8 ay idi. Ailesinde isitme kaybi hikayesi olmayanlarin etyolojik nedenleri
incelendiginde 17 (%19.9) hastada ¢evresel nedenler mevcuttu. Sendromik higbir
hastamiz yoktu. Nonsendromik olarak degerlendirilen 28 hastanin ailesinde isitme

kaybr oldugu icin genetik olabilecegi diislintildii. Kirkbir hastada ise herhangi bir
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etyololji tespit edilemeyip idiopatik olarak degerlendirildi. Hastalarimizin dordiinde
koklear anomali mevcuttu. Bunlardan ikisi Mondini diger ikisi kistik koklea idi. Bir
hastamizda temporal BT’de kismen skleroz mevcuttu. Hastalarda olusan
komplikasyonlar degerlendirildiginde; 4 hastada intraoperatif perilenf sizintisi, 4
hastada hafif vertigo, 5 hastada postoperatif ciltalti seroma olustu. Bir hastada yogun
sklerozdan dolay1 implant yerlestirilemedi. Hastalara uygulanan implant modelleri
incelendiginde; 59 hastaya Nucleus, 17 hastaya Med-El ve 10 hastaya Advanced
Bionics takildig tespit edildi.

Sonug: Isitme kayipli ¢ocuklarin erken yaslarda saptanmasi, bu ¢ocuklarin erken
isitsel rehabilitasyona alinmalar1 ve daha sonra uygun hastalara koklear implant
uygulanmasi kisinin ilerideki akademik ve sosyal yasaminda oldukc¢a onemlidir.
Cocukluk cag1 sensorinoral tip isitme kayiplarinda genetik gecisin rolil biiyiiktiir ve
bunun da en 6nemli nedenini akraba evlilikleri olusturmaktadir. Bu nedenle akraba
evliliklerinin egitim yoluyla oOnlenmesi, genetik gecisli isitme kayiplarinin

onlenmesinde ilk basamak olmalidir.

Anahtar kelimeler: Koklear implant; etyoloji; komplikasyon
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ABSTRACT

Ismail IYNEN. Retrospective Analysis of Coclear Implant Patients at the Ear,
Nose and Throat Disorders Clinic, Harran University, Faculty of
MedicineUniversity of Baskent, Institute of Medical Sciences, Department of
Otolaryngology Audiology Speech Sound Disorder. Msc Thesis. Ankara, 2017
Objective: The cochlear implant is an electronic device that enables the perception
of sounds by converting mechanical sound energy into electrical signals and
transferring them directly to the cochlea. The purpose of this study is; etiology of
hearing loss of patients who underwent cochlear implant surgery, physical
examination findings, audiologic findings, hearing loss detection time, rehabilitation
status and CT and MR findings of patients. In addition, to discuss the cochlear
implant surgery, the implant model used, and the complications which occur in the
disease in the light of the literature.

Planning: Retrospective study

Center: Harran University, Medical Faculty, ENT Clinic

Study Group: The study was conducted by examining the files of 86 patients who
had cochlear implants in the Department of Otorhinolaryngology, Harran University,
Faculty of Medicine, between the years of 2012 and 2016.

Method: From the files of the patients; etiology of hearing loss, physical
examination findings, audiological findings, hearing loss detection time, parental
education status, kinship grade, rehabilitation status, CT and MR findings of patients,
cochlear implant surgery type, used implant model and complications were
evaluated.

Results: 34 (39.5%) of the patients were female and 52 (60.5%) were male. The
mean age of our patients was 6.65 (1-64) years. 81 of the patients had the right ear
and 5 had the left ear cochlear implant. There were 28 (32.6%) patients who had an
anamnesis of hearing loss in their family. There were 53 (61.6%) patients with
consanguineous marriages. The average time to detect hearing loss was 11.8 months.
When the etiologic causes of those with no hearing loss in their family were
examined, 17 (19.9%) patients had environmental reasons. We had no syndromic
patients. Twenty-eight nonsyndromic patients were considered to be genetic because
of a family history of hearing loss. Forty-one patients were diagnosed as idiopathic

without any etiology. Four of our patients had cochlear anomalies. Two of them were
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Mondini and the other two were cystic cochlea. One patient had partial sclerosis in
temporal CT. When the complications that occur in patients were evaluated; 4
patients had intraoperative perilymph leakage, 4 patients had mild vertigo, and 5
patients had postoperative subcutaneous seroma. One patient could not be applied an
implant due to intense sclerosis. When examining implant models, Nucleus was
found in 59 patients, Med-El in 17 patients and Advanced Bionics in 10 patients.
Conclusion: Early detection of children with hearing loss, early auditory
rehabilitation of these children, and subsequent cochlear implantation with
appropriate disease are very important in the future academic and social life of the
person. The role of genetic transmission in childhood sensorineural hearing loss is
great, and the most important reason for this is the consanguineous marriages. For
this reason, the prevention of consanguineous marriages through education should be
the first step in preventing genetic transmission of hearing loss.

Key Words: Cochlear implant, etiology, complication.
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1. GIRIS VE AMAC

Isitme kaybi; kisinin sahip oldugu isitme duyarlilignim onun gelisim, uyum
ve Ozellikle de iletisim becerilerini kazanmasina engel olma durumu olarak
tanimlanabilir (1). Cok hafif dereceden cok ileri dereceye kadar farkli diizeylerde
olabilen isitme kayb1 duyusal yoksunluk ile birlikte, 6grenme problemine doniisen
iletisim becerisinin bozulmasina da neden olur (2).

Cocuklarin sensorindral isitme kayb1(SNIiK) kulak burun bogaz hekiminin
Oonemli sorunlarindan biridir. Tan1 koymadaki gii¢liik, tedavi ve egitim carelerinin
sinirlt olmasi1 hekimi ve ¢ocuklarin ailelerini sikintiya sokar. WHO (World Health
Organisation)'ya gore isitme kayipli ¢ocuklarin erkenden tanimmmasi halk sagligi
bakimindan Oncelikli bir konudur. Ciinkii dogumdan itibaren ¢ocuk ve cevresi
arasinda sensoriyal bir etkilesim olusur. Bu etkilesimin ¢ocuk tarafindan alinmasi ve
algilanmas: iletisim igin gereklidir. Isitme kayiplar1 bu etkilesimi engelleyen dnemli
bir eksikliktir. Eger cocukta farkina varilmamus ve tedaviye alinmamis bir SNIK
varsa onemli iletisim eksikligi ortaya ¢ikar. Cocugun gelismesi icin ¢ok 6nemli olan
zaman bosa harcanir ve ¢ocuk potansiyel yeteneklerini gelistiremez ve kullanamaz.
Bu bakimdan SNIK olan cocuklar1 erkenden tanimak biiyiik énem kazanir (3).
Konjenital isitme kaybi1, konjenital anomaliler arasinda en sik goriilenlerinden biridir.
Ulkelere gore degismekle birlikte, 1/1000 ile 3/1000 oraninda konjenital ileri
derecede isitme kaybina sahip olan bebegin dogdugu pek c¢ok calismada
belirtilmektedir. Tiirkiye’de yapilan bazi calismalarda saglikli bebeklerin 1000°de 1
ile 2 'sinde dogustan isitme kayb1 oldugu gosterilmistir (4).

Koklear implant, mekanik ses enerjisini, elektrik sinyallerine doniistiiriip bunu
dogrudan kokleaya aktararak, seslerin algilanmasini saglayan elektronik bir cihazdir.
Bu cihazlar bilateral, c¢ok ileri derecede sensorindral isitme kaybi olan ve
konvansiyonel isitme cihazlarindan ¢ok veya hi¢c yararlanmayan hastalara
uygulanmaktadir. Koklear implant cerrahisi gerek ameliyat sirasinda gerekse
ameliyat sonrasinda erken ve ge¢c komplikasyonlar1 olabilen 6nemli bir cerrahidir.
Ayrica koklear implantasyon operasyonundan sonra hastalarin dinleme ve konusma
becerilerinde ameliyat Oncesine gore kayda deger bir sekilde diizelmeler oldugu

yapilan c¢alismalarda elde edilmistir (5).



Koklear implant operasyonundan sonra konusma ve dil gelisimi i¢in en Snemli
parametre ameliyat Oncesi donemde egitim alinmasidir. Ayrica konusma ve dil
gelisimi igin dnemli olan dénem yasamin ilk 3 yilidir. Isitme kayb1 olan bir ¢ocuk,
isitsel alg1 becerilerini gelistiremeyecek ve bunun sonucunda da sesleri ayirdetme,
tanima ve anlama becerilerinden eksik kalacaktir. Bebeklik ve erken c¢ocukluk
doneminde isitme duyusundaki azalma, santral isitme sisteminin gelisimini bozar ve
cocugun duygusal, sosyal, bilissel ve akademik basarisini da negatif yonde etkiler
(6).

Bu calismadaki amacimiz Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun
Bogaz Anabilim Dali’nda 2012 ve 2016 yillar1 arasinda koklear implantasyon
operasyonu uygulanan 86 hastanin dosyasi incelerenerek hastalarin isitme kayip
nedenleri, aile anamnezi, odyolojik ve radyolojik bulgulari ile operasyon esnasinda
ve sonrasinda karsilagilan komplikasyonlar degerlendirilerek literatiir esliginde
tartigmaktir. Calismanin  sonucunda elde edilen bulgular literatiir esliginde
tartisilarak, koklear implant planlanan hastalara 151k tutacagi ve literatiire bilimsel

katki saglayacagini diistinmekteyiz.



2. GENEL BIiLGILER

2.1.Isitme Fizyolojisi

2.1.1. Ses dalgas1 ve Ozellikleri

Ses bir enerji kaynagindan yayilan titresimlerin etkisi sonucu gaz, sivi ve kati
ortamlarda molekiillerin yer yer sikismasi (kompresyon) ve gevsemesiyle
(rarefaksiyon) ile ortaya ¢ikan enerjidir. Bu sikisma ve gevsemeler ortamda yayilarak
ses dalgalarini olustururlar. Molekiillerin bir defa sikisip gevseme hareketi i¢inde
kalan mesafe sesin dalga boyunu belirler. Bir tek titresimde pozitif ve negatif iki faz
vardir. Bir saniyedeki titresim sayisi o sesin frekansini ifade eder. Ses dalgalarinin
amplitlidii ise o sesin siddetini belirler. Ses dalgalar kat1 ortamlarda en hizli ve gaz
ortamlarda en diisiik hizla yayilir. Deniz seviyesinde 20 derecelik bir sicakliktaki
hava tabakasinda sesin hiz1 344 m/sn olarak bulunmustur. Sesin kemikte yayilma hizi

3013 m/sn, suda yayilma hiz1 1481 m/sn olarak saptanmustir (7).

Ses ii¢ boyuta sahiptir:

1. Frekans: Saniyedeki sikluslarin sayist anlamindadir. Hertz (Hz) frekans
birimidir.

2. Sesin siddeti (intensite): Uyar tarafindan iiretilen fizik enerjidir ve birimi
watt/cm?*dir. Insan kulaginin algilayabildigi en zayif sesin siddeti 1016 watt/cm2’dir.
Bu deger, ses basing degeri olarak 0,0002 mikrobar/cm2, 0,0002 dyn/cm?, 0,00002
Newton/m2 veya 20 mikropaskal seklinde de ifade edilebilir. Aynm1 deger dB
cetvelinde O olarak kabul edilmistir. Normal bir kulagin duyarli oldugu ses basinci
aralig1 (SPL degeri olarak) son derece genistir. Ornegin, ses siddeti 0 dB’den 140
dB’e eristiginde, ses basincida alt esik degerinden ( 0,0002 dyn/cm? ) yaklasik on
milyon kat fazla bir degere ulagsmis demektir. Odyolojide bu biiyiikliikteki rakamlarin

kullanilmasi pratik olmadigi i¢cin dB skalasi tercih edilmistir.



Glinliik hayatta 6rnek vermek gerekirse; fisilti1 sesi 20-25 dB, konusma sesi
50-70 dB, yiiksek bagirma sesi 70-85 dB, trafik giiriiltiisii 90-100 dB, jet motoru
120-150 dB’dir. Insan kulagmin en rahat dinledigi ses siddeti 50-70 dB arasidir (1,8).

2.1.2. Isitme

Atmosferde meydana gelen ses dalgalarinin  kulagimiz tarafindan
toplanmasindan, beyindeki merkezlerde karakter ve anlam olarak algilanmasina
kadar olan siire¢ isitme olarak adlandirilir ve isitme sistemi (auditory system) denilen
genis bir bolgeyi ilgilendirir. D1s, orta ve i¢ kulak ile merkezi isitme yollar1 ve isitme
merkezi bu sistemin parcalaridir. Isitmenin olabilmesi igin ilk olarak ses dalgalarinin
atmosferden Corti organina iletilmesi gereklidir. Bu mekanik bir olaydir ve sesin
bizzat kendi enerjisi ile saglanir (iletim— conduction). Corti organinda ses enerjisi
biyokimyasal olaylarla sinir enerjisi haline doniistiirtiliir (dontisiim—transdiiksiyon).
I¢ ve dis sacli hiicrelerde meydana gelen elektrik akimi, kendisi ile ilgili sinir liflerini
uyarir. Bu sekilde sinir enerjisi frekans ve siddetine gore degisik sinir liflerine iletilir.
Yani ses, siddetine ve frekansina gore Corti organinda kodlanmis olur (neural coding
- relay); tek tek gelen bu sinir iletimleri isitme merkezinde birlestirilir ve ¢oziiliir.

Boylece sesin karakteri ve anlami anlasilir hale getirilir (cognition association) (12).

Fonksiyonel bakimdan isitme orgam iki béliimde incelenmektedir: iletim
(conduction) aygiti: D1s ve orta kulak, i¢ kulak sivilar1, Algi(perception) aygiti: Corti

organi, isitme siniri ve onun santral baglantilar1 (12).

Ses dalgasinin Corti organima iletilmesi siirecinde basin ve viicudun
engelleyici, kulak kepcgesi, dis kulak yolu (DKY) ve orta kulagin yonlendirici ve

/veya siddetlendirici etkileri vardir.

2.1.3. Bas ve Viicudun Engelleyici Rolii

Ses dalgalar1 basa ¢arpinca yansir ya da az miktarda da olsun kirilir. Sesin
gelis yoniine gore, ses dalgalarinin carptigr kulak tarafinda ses dalgalar1 basinci artar,

aksi taraftaki kulakta ise ses basinci diiser, bu olaya Baffle etkisi ad1 verilir. Ses ayni



zamanda diger kulaga 0,6 ms gecikmeli olarak ulasir ki, buna interaural zaman farki
denir. Boylece sesin yoOnii belirlenebilir (12). Basin ses dalgalarinin alinmasina
yaptig1 diger bir etki de gblge (shadow) etkisidir. Basin genisliginin ses dalgalarinin
boyundan biiyiik veya kii¢iik olmas1 gélge etkisini ortaya ¢ikarir. Tiz seslerin dalga
boyu basin genisliginden kiiciik oldugu i¢in tiz sesler uzak kulaga daha giigliikle
ulagir. Pes seslerin dalga boyu bas genisliginden biiyiik oldugu i¢in, pes seslerin uzak
kulaga ulasmasinda sorun olmaz. Bu ylizden tiz seslerin yonii, pes seslere gore daha

kolaylikla saptanabilir (12).

2.1.4. Kulak Kepcesinin Rolii

Kulak kepgesi, konumu ve bicimi ile g¢evredeki sesleri toplamaya ve
yonlendirmeye yarar. Basin yoniline gore, yaklasik 135 derecelik bir yay icindeki
biitiin sesleri toplar ve DKY na yonlendirir. Konka ise megafon gorevi yapar ve ses
dalgalarim1 DKY’da yogunlastirir. Ses dalgalarinin siddetini 6 dB artirdigt
sanilmaktadir (12).

2.1.5. D1s Kulak Yolunun Rolii

DKY ses dalgalarini sadece yonlendirmez ayni1 zamanda siddetlendirir. Ses
dalgalarimin atmosferde yayilmasi ile DKY’daki yayilmasi karsilastirildiginda,
normal yetiskin bir insanda sesin siddetinin arttifi ve bu artisin 1000-8000 Hz
frekanslar arasinda oldugu saptanmustir. Ozellikle bu siddetin artmas1 3500-4000 Hz
frekans cevresinde en yiiksek degerine erismektedir. 3500 Hz frekanstaki bir ses
dalgas1 DKY’da yaklagik olarak 15-20 dB kuvvetlenmektedir. DKY nun bir baska
gorevi de, havay1 viicut sicaklifina getirmesidir. Sesin alinmasinda orta kulak ve

DKY"’daki hava 1sisinin birbirine yakin olmasida 6nemlidir.

2.1.6. Orta Kulagin Rolii

Orta kulak kendisine gelen titresimleri i¢ kulaga gecirir. Ses titresimleri ya
kulak zar ile kemikgikler sisteminin titresimi yoluyla oval pencereden perilenfe

gecer ya da ses titresimleri kulak zar1 ve orta kulaktaki havanin titresimi ile yuvarlak



ve oval pencere yoluyla perilenfe aktarilir. Ses dalgalari ortam degistirirken, hava ve
perilenf arasindaki rezistans farkindan dolay1 30 dB’lik bir kayba ugrar. Orta kulak
bir ¢esit amplifikator gorevi gorerek, sesi i¢ kulaga geciritken 30 dB

kuvvetlendirmektedir. Orta kulak sesin siddetini {ic mekanizma ile artirmaktadir:

1-Kulak zarinin tahteravalli yiikseltici etkisi ( catenary lever )
2-Kemikgikler sisteminin yiikseltici etkisi ( ossiculer lever )

3-Kulak zar1 ve stapes yiizeyleri arasindaki biiyiikliik farki( hidrolik lever )

Kulak zarinin igitmede rol oynayan pars tensa kismi cepecevre timpan
kemigin sulkusu icine yerlesmistir. Ayrica manubrium malleiye siki bir sekilde
yapisiktir. Yani kulak zarinin sabit iki noktasi vardir. Kemik anulus tam hareketsizdir
ve ses enerjisi fibroz tabakadaki elastik lifler yardimi ile manubrium malleide
yogunlagir. Bu sekilde ses enerjisi kismen hareketli manubriuma biiyliyerek gecer ki
buna catenary lever denilir. Sonug olarak DKY’dan kulak zarina gelen ses enerjisi
kemikgikler sistemine amplifiye edilerek ulastirilir. Kemikg¢ik sistemin manivelasi
malleus basi ile lentikiiler ¢ikinti arasindadir. Bu sistemin ylikseltici etkisi umbo ve
processus brevis arasindaki dogru ile inkusun uzun kolunun birbirine oranindan
ortaya ¢ikmaktadir. Bu sekilde, kemik¢ik sisteminin yiikseltici etkisi 1,3/1 olarak
hesaplanmistir. Bu yaklasik 2 dB’lik artig saglar.

Hidrolik lever, orta kulaktaki mekanizmalarin en dnemlisidir ve kulak zar ile
stapes tabanmi arasindaki alan farkindan kaynaklanmaktadir. Bu oran ortalama

17/1°dir. Bu da yaklasik 26 dB’lik bir artisa neden olur.

Kulak zarinin titresimleri hem kemikgikleri hem de orta kulak boslugundaki
havay1 titrestirir. Havadaki titresim yuvarlak pencerenin titresmesini saglar. Oval
pencereye ise titresimler kemikg¢ik zinciri ile gelir. Pencerelere ulasan iki ayri ses
dalgasi arasinda iletim hizinin farkli olmasi yiizlinden faz farki ortaya ¢ikar, bu olaya
defazaj denir. Kulak zarmmin normal titresim yapabilmesi i¢in iki tarafindaki hava
basmcinin dengeli olmasi ve orta kulagin normal havalaniyor olmasi gereklidir.

Eustachi borusu, dis ortamdaki basing ile orta kulak basincini dengeli hale getirerek



normal isitme fonksiyonuna yardimci olmaktadir. Orta kulak, genel olarak
bakildiginda, sesleri i¢ kulaga gegiren pasif bir mekanik sistemdir. Orta kulak
mekanik bakimdan lineer 6zelliklere sahiptir. Yani, sesin siddeti ylikselince i¢ kulaga
iletilen enerji miktarida ytikselir. Orta kulagin bu gorevine transfer fonksiyonu denir .
Orta kulak kaslar1 (M. stapedius ve M. tensor timpani) yiiksek siddetteki seslere ve i¢
giiriiltiilere kars1 i¢c kulagi korumaktadirlar. Bu i¢ giiriiltii ¢igneme ve kendi sesimiz

ile ortaya ¢ikan giiriiltiileri de kapsamaktadir.

2.1.7. Koklear Mekanik ( Transdiiksiyon )

Ses titresimlerinin stapes tabanindan perilenfe gecmesi ile perilenf
hareketlenir ve baziler membranda titresimler meydana gelir (Sekil 1). Bu titresimler
bazal turdan baslayarak apikal tura kadar ilerler. Bu harekete gezinen dalga adi
verilmigtir. Bazal turda genislik 0,12 mm ve apikal turda ise 0,5 mm’dir. Bazal turda
baziler membran daha gergindir ve baziler membran genisligi arttikca gerginlik
giderek azalir. Bu fark nedeni ile ses dalgasi, bazal turdan apikal tura kadar gezinen
dalga ile gotiiriilmiis olur. Baziler membran amplitiidii sesin frekansina gore
degisiklik gosterir. Genellikle yiiksek frekansli seslerde baziler membran
amplitiidleri bazal turda en yiiksek seviyededir. Buna karsilik algak frekanslarda
baziler membran amplitiidii apikal turda en yiiksektir yani baziler membran
hareketlerinin amplitiidii frekansa gore degisir. Bu yiizden, yiiksek frekansl seslerde
gezinen dalga bazal turda kalir fakat alcak frekansh seslerde ise bazal turdan

baslayarak apikal tura kadar devam eder.
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Sekil 1: Isitme yolu fizyolojisi

Corti organinin i¢ ve dis titrek sacli hiicreleri mekanik enerjinin elektriksel
(sinirsel) enerjiye donilisimiinde biiyiikk bir rol oynar (Sekil-2). Transdiiksiyon
olaymin meydana gelisinde titrek sa¢ ve stereosilia kompleksinin rolii oldugu herkes
tarafindan kabul edilmektedir. i¢ sacli hiicrelerin stereosilialar1 tektorial membran ile
dogrudan iliski kurmazlar, aralarinda zayif bir bag dokusu vardir. D1 sacl hiicrelerin
stereosilialar1 tektorial membran ile siki bir iligki icindedir. Stereosilialarin

tepelerinde spesifik olmayan iyon kanallar1 bulunur.
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Sekil 2: Corti organi

Bu kanallar stereosilialarin hareketleri ile acilir veya kapanirlar. Baziler
membran hareketleri ile stereosilialar hareket eder ve iyon kanallar1 hareketin yoniine
gore acilma gosterir. Endolenfte + 80 mV’luk bir potansiyel vardir. Buna karsilik
saclt hiicrelerin i¢inde ise negatif elektrik yiikii bulunur. Bu yiik i¢ sacl hiicrelerde -
45 mV, dis titrek tiiylii hiicrelerde — 70 mV’dur. Bu fark nedeni ile hiicre i¢ine dogru
K+ iyonlar1 akimi ortaya ¢ikar ve kimyasal bazi norotransmitterler araciligiile K+
akimi bir elektrik polarizasyonu ortaya ¢ikarir. Sonugta baziler membran hareketleri,
elektrik akimina doniismiis olur ve kendileri ile iliskide olan sinir liflerine bu elektrik
potansiyeli aktarilir. Bu yolla mekanik enerji, stapes tabanindan perilenfe
aktarildiktan sonra sacli hiicrelerde elektrik akimina doniistiiriiliir. Titrek saglarin
icinde meydana gelen elektriksel olaylar disinda kokleada dort tane ekstraselliiler

elektrik potansiyeli vardir:

1-Endolenfatik Potansiyel: Skala mediada var olan elektriksel potansiyeldir.
Koklea uyarilmadigt zaman bile mevcut olan elektrikli potansiyeldir.  Stria

vaskiilaristen meydana gelir ve +80 — 100 mV’dur. Total isitme kayiplarinda da bu



potansiyel mevcut oldugundan isitme muayenelerinde kulanilmaz. Kokleanin diger
lic potansiyeli uyarim sonucu ortaya ¢ikar.

2-Koklear Mikrofonik: Yuvarlak penvereye yerlestirilen elektrotlarla
incelenebilen isitsel uyaranlara tepki seklindeki potansiyellerdir. Biiylik 6l¢iide dis
sacli hiicrelere ve bunlarin meydana getirdigi K+ iyonu akimina baglidir. Baziler
membran hareketleri ve ses uyaranlar ile direkt iligkilidir. Dalga sekli biiyiik 6l¢iide
baziler membran hareketlerinin aynisidir. Streptomisin ototoksisitesi veya konjenital
anomaliler sonucunda, tiiy hiicrelerinin yok olmasi durumunda koklear mikrofonik

de ortadan kalkar.

3-Sumasyon Potansiyeli: Biiyiik o6lciide titrek sagli hiicrelerin i¢indeki
elektriksel potansiyelin yonlendirdigi bir akimdir. Daha ¢ok dis saclt hiicrelerin hiicre

ici potansiyeli ile ilgilidir. Ses uyaranina, uyaranin siddetine ve frekansina baglidir.

4-Tiim sinir aksiyon potansiyeli: Isitme siniri liflerinden &lgiiliir. Amplitiidii
uyarilma esiginin 40-50 dB iistiinde artar. Insanlarda isitme siniri 30.000 liften
yapilmistir. %90-951 Tip I, %5-10"u Tip II liflerden olusur. Tip I miyelinli liflerdir
ve bipolardir. Spiral gangliondan ¢ikan dentritleri i¢ sacli hiicrelere giderken
aksonlar1 superior olivary komplekse (SOC) ulasir. Tip II ndronlar myelinsiz
monopolar liflerdir ve dis sach hiicrelerde sonlanirlar. Sinir lifleri ilgili olduklar
sacli hiicrelerin karakterlerini aynen yansitirlar. Karakteristik frekans ve nonlineer

ozellikler benzer sekilde sinir liflerinde de goriiliir.

2.1.8. Santral Isitme Sisteminin Fizyolojisi

Insan kokleasindaki korti organinda bulunan tiiy hiicreleri birisi i¢ ve ii¢ii dis
olmak iizere dort sira halinde dizilmistir. Bunlarin toplam sayilar1 12.000 kadardir.
Bunlarin 3.000 kadar ig, geri kalan1 dis tily hiicreleridir. Tty hiicreleri ile temasta

olan sinir liflerinin sayis tily hiicrelerinin iki kat1 kadardir.
Spiral gangliondaki sinir hiicrelerinin aksonlar1 koklear nukleus seviyesinde

sonlanir. Akustik sinir ile koklear c¢ekirdekler arasindaki baglanti sadece

ipsilateraldir. Isitme yollarmdaki elektriksel akimimn kodlanmas olayi, en kompleks
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bicimde koklear nukleuslarda meydana gelmektedir. Bu c¢ekirdeklere ait
histogramlarda 9 cesit hiicre tespit edilmistir. Koklear nukleustan ¢ikan liflerin biiyiik
cogunlugu beyin sapinda c¢apraz yaparak karsi taraf superior olivary kompleksine (
SOC ) giderler, az miktarda lif ise ipsilateral SOC’ne ulasir (Sekil 3). SOC, yiikselen
(ascending) isitme sisteminin ilk merkezi olarak kabul edilir. SOC {istiindeki isitsel
cekirdekler her kulaktan eksitasyon ve inhibisyon yapan lifler alirlar. Genellikle kars1
kulaktan gelen lifler eksitasyon yaparken ayni taraftan gelen lifler inhibisyon
yapmaktadir. Medial SOC, dis sagh hiicrelerde biten c¢aprazlasan efferent liflerin
baslangi¢c yeridir. Halbuki lateral SOC caprazlasmadan i¢ sacli hiicrelere giden
liflerin basladig1 yerdir. inferior kollikulus son derece karmasik bir ¢ekirdektir.
Ciinki igerisinde 18 belli baslh hiicre tipi ve isitme bakimindan gérevi olan bes ayr1
bolge vardir. Bu ¢ekirdegin isitme davraniglari ile ilgili oldugu sanilmaktadir.
Ornegin, frekans ve siddetin birbirinden ayrilmasi, giiriiltii ve iki tarafli isitme gibi
bir takim fonksiyonlarda gorev yaptig1 diisliniilmektedir. Talamusun medial
genikulat cisimcigi inferior kolikulusa bazi lifler gondermektedir. Ancak bunlarin

gorevi bilinmemektedir (12).

Hontralateral
igitme kaorteksi

medial genikulat

inferiot
kaollikulus

Sekil 3: Santral igitme sisteminin afferent yollar1 semasi
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Isitme merkezi temporal lobun Heschl girusunda Brodman’in 42. alanina
yerlesmistir. Merkezin yaninda birka¢ yardimc1 merkez daha vardir. Baziler
membrandaki gibi burada da her frekans i¢in 6zel bir bolge vardir ve bunlar silindirik
bir tarzda yerlesmislerdir. Silindirin i¢indeki hiicreler karakteristiktir ve frekans icin
spesifiktir. Diger bir silindirde ise siddet kodlanmaktadir. Bir bagka silindir uyar1
karsisinda inhibisyon etkisi gdsterirken bir digeri uyariya karsi eksitasyon
gostermektedir. Medial genikulat ganglion isitme merkezine lifler gonderir ve ayni
yerden baska lif alir. Isitme merkezinde de pes ve tiz seslerin alindigi yerler

ayrimlagsmistir (1,2,8)

2.2. Koklear Anatomi

Koklea, i¢ kulagin 6n kisminda bulunan ve sekli salyangoza benzeyen bir
organdir. Ortasinda koni seklinde bir kemik bulunmaktadir; buna modiolus adi
verilir. Bu koninin etrafinda ductus cochlearis sarili bulunmaktadir. Yaklasik 30 mm.
uzunlugundadir. Ductus cochlearis, modiolus ¢evresinde 2 tam ve bir 3/4 tur yapar.
Bu sekilde olusan turlar apikal, medial ve basal tur olarak adlandirilir. Kokleanin
ortasindan dikey bir kesit yapilacak olur ise, modiolus’tan bir kemik lamina’ nin
kanalin i¢ine uzandigi izlenir. Kemik lamina kanalin yarisina kadar uzanir; bunun
bittigi yerden, kemigin periostu fibroz bir tabaka ile devam eder ve kars1 duvara
ulasarak kanali iki tam parcaya boler. Bu fibr6z tabakaya baziller membran adi
verilmektedir. Baziller membran tizerinde kalan boliime scala vestibuli, altta kalan
kisma ise scala tympani adi verilir (Sekil 4). Apikal turda scala vestibuli ve scala
tympani birbirleri ile birlesirler. Scala vestibuli ve scala tympani’nin i¢i perilenf adi
verilen bir s1v1 ile doludur. Scala tympani, orta kulak ve yuvarlak pencere vasitasi ile
scala vestibuli ise oval pencere vasitasi ile iliskidedir. Baziller membran, kars: tarafa
yapisirken bir kalinlagsma yapar; buna ligamentum spiralis ossea adi verilir. Bu
ligamanin tistiinden ince bir zar ayrilir ve kanalin ortasina dogru inerek kemik lamina
ile birlesir. Bu zara Reissner membran’t denir (Sekil 5). Bu sekilde Reissner
membrani, koklea kesitlerinde iliggen seklinde goriilen ductus cochlearis’i olusturur.
Ductus cochlearis i¢inde endolenf adi verilen bir sivi vardir. Endolenf ve perilenf

arasinda, reissner membrani vasitasi ile aktif transport mekanizmasi araciligi ile iyon
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ve metabolit aligverisi mevcuttur. Endolenf ve perilenf, kokleann metabolizmasinda
onemlidir.

Kokleada norosensoriel hiicreler baziller membran iizerinde yerlesmistir. Bu
boliime korti organi ad1 verilir. Korti organinda; ses titresimleri néroepitelial hiicreler
araciligi ile elektriki potansiyeller sekline doniisiir. Bassiler memran {izerinde iki tip
sensorial hiicre bulunmaktadir. i¢ sacli hiicreler ve dis sacl hiicreler. Bunlar,
tizerlerini Orten tektorial membran ile temastadir. Baziller membranin en ¢ikintili
oldugu yere Corti tiineli ad1 verilir. Bunun dis kisminda dis sacl hiicreler ve i¢
kisminda i¢ sacli hiicreler bulunmaktadir. Sagli hiicrelerin iizerinde kalinlasan yiizey
olan kiitikiiler plakta titrek tiiyler (stereocilia) bulunmaktadir. Titrek tiiyler kendi
aralarinda bir diizen icinde siralanmislardir. Ic sachi hiicrelerde bu diizen, ductus
cochlearise paralel, dis saclh hiicrelerde ise ‘W’ veya ‘V’ seklindedir. Titrek tiiyler
Tektorial membran ile temastadir. Tektorial membran kemik spiral laminadan
baslayarak dis sagli hiicrelerin {lizerini 6rten ve jel kivaminda bir madde igeren
yapidir. Kiitikiillerin akustik enerji yolu ile hareketi, hiicre icinde -elektriki
potansiyelleri degistirmekte ve stimiilasyon olmaktadir. Sensoriel hiicrelerin arasinda
destek hiicreleri bulunmaktadir. Bunlar; Dieters, Cladius, Hensen hiicreleridir.
Sensoriel hiicrelerin her birinin alt yliziinden sinir fibrilleri ¢ikar. Bu sinir lifleri
kiimeler olusturarak, Habenula perforata yolu ile kemik spiral laminaya giderler ve
modiolusta bulunan isitme ganglionunda sonlanirlar. Bu gangliona Spiral ganglion
ismi verilir. I¢ ve dis titrek tiiylii hiicreleri innerve eden sinir lifleri, spiral ganglionda
yerlesmislerdir.

Koklea iig tiirlii sinir lifi alir: Otonom lifler, afferent ve effrent lifler. Beyine
sensoriel bilgiyi ileten afferent lifler ile beyin sapindan kokleaya giden efferent lifler.
Afferent liflerin %95’ i i¢ sa¢l hiicreler ile temas halindedir. Otonom sinir sistemine
ait liflerin koklea iginde varligi gosterilememistir. Ancak bu tip liflerin kan
damarlari, modiolus ve spiral laminada varligi bilinmektedir. Spiral gangliondan
¢ikan sinir lifleri n. cochlearis’i olustururlar. N. cochlearis igindeki sinir liflerinin
biiyilik bir cogunlugu afferent fibriller tasimaktadir. N. cochlearis; i¢ kulak yolunda,
n. vestibularis ile birlikte 8. kafa ¢iftini olusturur. N. statoacusticus, ponsun alt

kisminda beyin sapina girerek, dorsal ve ventral koklear ¢ekirdekler ile snaps yapar.
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Sinir uglarinin, koklear nucleuslarda, kokleay1 yansitan bir diizende sonlandiklari

gosterilmistir.

Uzeng:
(6tapes) B e

pencere

Sekil 4: Kokleanin sematik goriinlimii

Sekil 5: Kokleanin histolojik kesiti

Dis ortamda olusan ses enerjisi, dis kulak yolu ve aurikiila araciligi ile
timpanik membrana iletilir. Timpanik membranin titresimi ile orta kulaktaki

kemikgik zincir harekete gecer. Stapesin hareketi sonucu baslayan ve perilenf ile
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iletilen mekanik dalga, baziller membrani tabandan apekse dogru harekete gegirir.
Bu dalganin 6zelligi, amplitiidiin giderek artmasi ve titresimlerin belli bir bolgede en
yiiksek amplitiide ulastiktan sonra aniden sonmesidir. Titresimler horizontal ve
olarak yayilirlar. Iletim dalgas1 baziller membran {izerinde stimulusun tasidig
frekansa denk gelen bolgede en yiiksek amplitiide ulasir ve bu bolgeyi
hareketlendirerek fibrilleri uyarir (Sekil 6).

Kokleadaki baziller membranin tabana yakin bolgesi kisa, ince ve gergindir.
Apekse yakin bolgesi ise kalin, uzun ve gevsektir. Bu nedenle baziller membranin en
alt kism1 maksimum frekanslarda; en iist kismi ise minimum frekanslarda uyarilir.
Baziller membran titrestigi an, lizerindeki siliali hiicreler tektoriel membrana carpip
ayrilirlar ve wuyarilan koklea kisminda ses dalgalarinin mekanik enerjisi
elektrokimyasal enerjiye doniisiir. Bu enerji daha sonra sinir impulslar1 meydana
getirerek sesin 8. sinir lifleri ile merkeze iletilmesine sebep olur. Ses uyaranlari
tasidiklan frekanslara gére Merkezi sinir sistemindeki degisik yerlerde sonlanirlar.
Isitme merkezinde de pes ve tiz seslerin alindig1 yerler farklidir. Yani isitme merkezi
aynen kokleaya benzer 0zel bir tonotopisite gostermektedir. Yiiksek tonlar isitme
merkezinin derin kisimlarinda ve diisiik tonlar ise yilizeylerinde sonlanir. Sesler
kortekse gectigi zaman Onceki ses deneyimleri géz Oniine alinarak taninirlar.
Kulaklarla beyin arasindaki baglant1 iki kanalli bir sinir sistemi ile yapilir. Komplike
bir yol izleyen sinirler bir¢ok noktada koklear cekirdek, siiperior oliva, kollikulus

inferior ve medial genikulat cisim’ den gecerler (8,9).
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2.3. Isitme Kayiplar
Isitme kaybimin tipleri:

2.3.1. fletim Tipi Isitme Kaybi
Aurikiila, dis kulak ve/veya orta kulaktaki patolojilerden kaynaklanir.
Aurikiilanin konjenital bozukluklari, enfeksiyonlar, yabanci cisimler, buson, kulak

zarinin veya kemikgiklerin intakt olmamasi bu tip igitme kaybina yol acar.

2.3.2. Sensérinéral Tipte Isitme Kaybi

I¢ kulagin fonksiyon kaybindan kaynaklanir. Konjenital i¢ kulak anomalileri,
ani isitme kayiplari, ileri yasa bagl isitme kayiplar1 (presbiakuzi), giiriiltiiye bagh
isitme kayiplari (akustik travma), ilaca bagl isitme kayiplar1 (ototoksisite), i¢ kulagi
titan enfeksiyonlar (menenjit, labirentit, kizamik gibi), 8. sinirin tiimorii (akustik

ndrinom) bu tip isitme kaybina yol acar.
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2.3.3. Mikst Tip Isitme Kaybi

Hem i¢ kulakta hem de iletim sisteminde birlikte fonksiyon bozuklugu vardir.

2.3.4. Santral isitme Kaybi
Isitme siniri, beyin sap1 ve beyindeki merkezlerin fonksiyon bozuklugundan

kaynaklanir.

[sitme kaybinin derecesini tanimlamada, konusma frekanslarindaki (500 Hz, 1
kHz ve 2kHz; ANSI-1989) saf ses hava yolu isitme esikleri ortalamasina gore
Goodman tarafindan gelistirilmis olan siniflandirma tiim diinyada yaygin olarak

kullanilmaktadir (Tablo 1)(2,15).

Tablo 1 : isitme Kaybi Derecesinin Simflandirilmasi

Saf Ses Ortalamasi (500-2kHz.) Tanim

10-26 dB Normal isitme

27-40 Cok hafif derecede isitme kayb1
41-55 Hafif derecede isitme kaybi
56-70 Orta derecede isitme kaybi
71-90 Ileri derecede isitme kaybi

91 ve lsti Cok ileri derecede isitme kayb1

MB HL- Isitme seviyesi ANSI 1989 standartlarina gore

Marion Downs, Goodman'in smiflandirmasmdaki 25 dB'lik alt smirin
cocuklar icin gecerli olamayacagini, ¢ocuklar i¢in normal isitme araliginin 0-15
dBHL oldugunu ve 15 dB'yi gecen her dB'nin isitme kaybi olarak kabul edilmesi

gerektigini ileri siirmektedir (1).

2.3.5. isitme Kaybinin Siiflandiriimasi
Asagida Adams'm yaptig1 siniflama sunulmustur (10).
2.3.5.a. Iletim Tipi Isitme Kayb1

I) Konjenital sebepler
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A) Genetik

1) Dogumda mevcut olanlar
a) Down sendromu

b) Crozon sendromu

¢) Marfan sendromu

d) Tracher-Collins sendromu
e) Pierre- Robin sendromu
f) Akondroplazi

g) Duane sendromu

h) Apert sendromu

1) Otopalatodijital sendrom

2) Cocuklukta gelisen
a) Osteogenezis imperfekta
b) Otoskleroz

B) Sekretuar otitis media veya enfeksiyona yol acan konjenital hastaliklar

DKistikfibrozis

2) Hareketsiz silia sendromu

3) Yarik damak

4) Immiin yetmezlik sendromlar1

C) Kansik hastaliklar

1) izole malforrnasyonlar
2) Konjenital kolesteatoma
3) Rabdomyosarkom
4)Fibroz displazi
5)Goldenhar Sendromu

1) Dogumdan sonra olan sebepler
A) Iltihabi olaylar

1) Otitis eksterna

2) Stupuratif otitis media

3) Akut sekretuar otitis media

4) Kronik sekretuar otitis media
B) Travma

C) Yabanci cisim

D) Buson

2.3.5.b. Sensérinéral Isitme Kaybi

I) Konjenital sebepler
A) Genetik
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1) Dogumda sagirhk varsa

a) Sagirlik tek basina mevcutsa

aa) Mondini displazisi

bb) Michel displazisi

cc) Scheibe displazisi

dd) Alexander displazisi

ee) Large vestibiiler aquadukt sendrom

b) Sendromlarla beraberse
aa) Klippel Feil Sendromu

bb) Turner Sendromu

cc) Fanconi Sendromu

dd) Pili Torti Sendromu

ee) Usher Sendromu

ff) Pendred Sendromu

gg) Kretinizm

hh) Waardenburg Sendromu

11) Jervel ve Lange Nielson Sendromu
JJ) Brankio-Oto-Renal Sendrom

2) Cocuklukta gelisen sagirhkta

a) Alport Sendromu
b) Renal tiibiiler asidoz
c) Refsum Hastalig1
d) Cogan Sendromu
e) Norrie Sendromu

B) Genetik olmayan (intrauterin hastalik)

1) Enfeksiyon (rubella, sitomegalovirus, toksoplazma, sifilis, herpes simpleks)
2) Ototoksik ilaglar
3) Metabolik hastaliklar

II) Perinatal hastahik

A) Hipoksi

B) Hiperbilirubinemi

C) Erken dogum, diisiik dogum agirlig

I1I) Dogumdan sonra olan hastalik
A) Enfeksiyon (otitis media, labirentit)
B) Immiinizasyon

C) Otoimmiin hastalik

D) Menenjit

E) Ototoksik ilag

F) Travma

G) Metabolik hastalik
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I) Ani sagirlik
2.3.5.c. Kanisik Isitme Kaybi

I) Dogumda mevcutsa
A) Earpits- deathess sendromu
II) Cocuklukta gelisirse
A) Osteopetrozis
B) Histiostozis X
C) Mukopolisakkoridoz
IIT) Dogumdan sonra gelisirse
A) Enfeksiyon
Klinik inceleme ile non-sendromik isitme bozukluklarini1 ¢evresel faktorlere
bagli gelisen isitme bozukluklarindan ayirmak miimkiin olmamaktadir. Ancak
ailedeki ikinci bir isitme engelli bireyin varligi, isitme bozuklugunun kalitsal oldugu
yoniinde bilgi vermektedir. Bu da ailelere genetik danigsmanlik vermeyi

zorlastirmaktadir. Kesin teshis ancak molekiiler yontemlerle konulabilmektedir.

2.3.6. Kahtimsal Nonsendromik Isitme Kayiplari

Dogumsal isitme kayiplarinin %60'tan fazlasinin genetik faktorlere bagli oldugu
diisiiniilmektedir.

Kalitimsal isitme kayiplarinin yaklasik %70t sendromik olmayan, geri kalan %30'u
ise muhtelif anomalilerle beraber goriilen sendromik isitme kayiplaridir. Prelingual
sendromik olmayan isitme kayiplarinin %75'i otozomal resesif, %10-20'si otozomal
dominant, %2-3"0 X'e bagli, %1'den az1 ise mitokondriyal geg¢islidir.

Sendromik olmayan isitme kaybi asir1 derecede heterojen bir durumdur. Isitme
kaybina yol agan kirkin tizerinde gen lokalize edilmistir ve yaklagik 100-300 genin
isitme kaybindan sorumlu oldugu distiniilmektedir. Dogumsal isitme kayiplarinin
bliyiik bir kismina tek bir gendeki defektin neden oldugu ve ¢ogunlukla resesif gecis
gosterdigi belirtilmektedir. Halen bu genlerin klonlamalar1 i¢in buiyik ugras
verilmektedir.

Cok sayida gen sendromik olmayan sensorindral isitme kaybina yol acar. Otozomal
resesif sendromik olmayan isitme kaybinin farkli genetik formlar1t DFNB harfleri
(DFEN harfleri 'DeaFNess' yani sagirligt belirtir) ve bunu izleyen sayilarla; otozomal
dominant sendromik olmayan isitme kaybi1 DFNA harfleri ve izleyen sayilarla; X'e

bagli sendromik olmayan isitme kaybi1 ise DFN ve izleyen sayilarla sembolize
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edilmistir (48). Sayilar genlerin kesif sirasini belirtir. Kalitimsal isitme kaybina
iliskin, 22 otozomal dominant (DFNA), 25 otozomal resesif (DFNB), 8 X'e bagh
(DFN) ve 2 mitokondriyal genin spesifik kromozomal bdlgedeki yeri tanimlanmigtir

(16-19).

2.3.6.a. Otozomal Resesif Gegcisli Kalitimsal isitme Kayiplar

Genel olarak, otozomal resesif geciste dogumsal, ileri-cok ileri derecede sensdrindral
isitme kaybr goriilmekte ve kayip tim frekanslart etkilemektedir. Ancak
nadirenDFNBS'de oldugu gibi 10-12 yaslar1 gibi ge¢ donemde baslayan, 4-5 sene
icinde cok ileri derecede kayba kadar ilerleyen isitme kayiplar1 da goriilmektedir.
Isitme kaybma neden olan gen bozukluklarmin tam olarak hangi genleri igerdigi
bilinmemektedir. DFN1 olarak adlandirilan isitme bozuklugunun nedeni, 13q 11-
12'de haritalanan connexin 26 gen mutasyonudur. Connexin 26 (GJB2) gen
mutasyonunun sendromik olmayan prelingual sensorindral isitme kayiplarinin
yaklasik %50-80'inde rol oynadig: belirlenmistir.

Connexin'ler transmembran proteinler olup, iyonlar ve kiigiik molekiillerin hiicreler
arasinda hizli ge¢isini saglayan kanallar seklindedir. Alfa (GJA) ve beta (GJB) olmak
tizere iki tip connexin vardir.

Kromozom 13q lokasyonunda, DFNI1 lokusunda yer alan connexin 26 gen
mutasyonunun otozomal resesif isitme kayiplarimin biiytik bir kisminda rol oynamasi
nedeniyle pek cok laboratuvarda connexin 26 mutasyon taramasi ilk genetik test

olarak uygulamaya baslanmistir (17).
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Recessive Inheritance

Hearing Hearing

X

Deaf Hearing Hearing Hearing

Sekil 7: Otozomal resesif pedigri

2.3.6.b. Otozomal Resesif Isitsel Noropati (Auditory Neuropathy)

Otozomal resesif isitsel noropatisi olan bebekler ¢cogu zaman c¢ok ileri derecede
isitme kayb1 bulgulari gosterir. Isitsel beyinsap: yanitlari (auditory brain-stem
response:ABR) ve akustik refleksleri olmadigi halde, belirgin ytliksek amplitiidli
otoakustik emisyonlar1 vardir. Uzunlamasina ¢alismalarda, buytimeyle birlikte, orta
kulak hastaligi ve eflizyon olmadigi halde otoakustik emisyonlarin kayboldugu
gozlenmistir. Dolayisiyla resesif sendromik olmayan isitme kaybi olanlarin bir
kisminda da baslangicta isitsel noropati olabilir. Odyogram sekli cok degiskendir, her

sekilde gozlenebilir, orta-ileri derecede kayipli izlenimi verebilir (16).

2.3.6.c. Otozomal Dominant Gegisli Kahitimsal Isitme Kayiplar

Otozomal dominant gegisli kalitimsal isitme kayiplar1 ge¢ donemde baslayip,
ilerleyici bir seyir izler. Ilerleme paterni ailenin diger iiyelerine benzer. Algak
frekanslarda isitmenin normal oldugu, yliksek frekanslara dogru isitme kaybinin
arttig1 ve presbiakuzideki gibi odyogram konfigiirasyonu goriiliir. Isitme kaybinin
miktar1 resesife oranla daha azdir, orta, ileri veya ¢ok ileri derecede isitme kayiplari
gorilebilir. Pek ¢ok dominant gegisli isitme kaybinda, postlingual donemde kayip

basladigindan, bu ¢ocuklarda konusma daha iyidir. Genel egilim, yiiksek frekanslara
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dogru egimli odyogram sekli olmakla birlikte, DFNAl'de ilerleyici algak frekans
isitme kaybi, ayrica DFN6'da da 1000 Hz frekansin altinda baslayan isitme kaybi,
zamanla ilerleyerek tiim frekanslar1 etkiler. Nadiren, dalgali fakat ilerleyici
sensoOrindral isitme kaybi da goriiliir; kayip yliksek frekanslarda baslayip ilerleyen
zaman ic¢inde algak frekanslar1 da etkilemeye baslar. 20'li yaslarda bagslayan isitme

kayb1 40 yasina kadar ileri derecede isitme kaybi haline gelir.

Dominant Inheritance
Deaf Hearng

Deaf Deaf Hearing Hearing

Sekil 8: Otozomal dominant pedigri

2.3.6.d. X'e Bagh Sendromik Olmayan Isitme Kayiplari

X'e bagli sendromik olmayan isitme kayiplari, otozomal dominant veya resesif
sendromik olmayan kalitimsal isitme kayiplarina ve sendromik X'e bagli isitme
kayiplarina gore daha seyrek goriiliir. Isitme kaybi daha ¢ok prelingual donemde
bagslar, stabildir, nadiren ilerleme gosterir; hafif derece ile c¢ok ileri derece arasinda
genis bir aralikta, ancak siklikla ¢ok ileri derecede kayip seklinde gozlenir. Isitme

kayb1 tiim frekanslar1 kapsar.
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2.3.7. Kalitimsal Sendromik isitme Kayiplar

Isitme kaybi, gdrme, pigment veya iskelet bozukluklari gibi diger klinik
semptomlarla birlikte ve onlarin bir parcasi seklinde goriiliiyorsa, sendromik olarak
adlandirilir. Isitme kaybu, etraflica tammlanmus yiizlerce tek gen ve kompleks genetik
sendromlarin ana bilesenlerinden biridir. Sendromik isitme kayiplarina, birden fazla
organin normal yapisal gelisiminde rol oynayan genlerin mutasyonu yol agar.
Kalitimsal isitme kayiplarinin yaklasitk %30'n sendromiktir. Kalitimsal isitme
kayiplarinin ¢ok genis bir sekilde anlatildig1 yayinlarinda Gorlin dis kulak kanali
anomalileri ile birlikte gortilen 30, goz bozukluklar: ile birlikte goriilen 40, kas-
iskelet sistemi ile 87, bobrek hastaliklar1 ile 23, deri, sa¢ bozukluklar1 ile 56,
endokrin ve metabolizma hastaliklar1 ile 51, kromozom anomalileri ile 12, agiz ve
dis problemleri ile 8 ve cesitli bozukluklarla ilgili 35 olmak iizere cesitli isitme

kaybiyla birlikte gortilen 400'tin tizerinde sendrom tanimlamigtir (20-24).

2.3.7.1. i¢ Kulak Gelisme Bozukluklar

I¢c kulagin gelisimi embriyogenezisin erken ddénemlerinde baslar. Sekizinci
haftanin sonuna dogru labirent kendine has kivrimli yapisina kavusur. Otik kapsiiliin

membrandz labirenti saracak sekilde kemiklesmesi yavas yavas devam ederek
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doguma kadar tamamlanir. Duyu epitelinin olgunlasmast membrandz labirentin
olusumundan ¢ok sonra, ikinci trimesterin sonu ile {igiincii trimesterin baslangici
siralarinda olur. Gebeligin 26 ile 28'inci haftalar1 arasinda tiiylii hiicre ve isitme
sinirinin gelisimi biiylik oranda tamamlanir. Boylece normal insan fetiisii dogumdan

2,5-3 ay oncesinde isitmeye baslar (25-28).

Tablo 2:Koklear Malformasyonlarin Rélatif Insidans

Malformasyonlar Insidans (%)
Inkomplet bdliinme (Mondini) 55

Ortak kavite 26

Koklear hipoplazi 15

Koklear aplazi 3

Tam labirent aplazisi (Michel) 1

2.4. Isitme Kaybinin Tedavisi

Tedavi; isitme kaybina yol agan hastalik, isitme kaybinin derecesi, baglangici
ve tipi, hastanin yasi ve motivasyonu gibi faktorler g6z Oniinde tutularak
planlanmalidir. Cocuklardaki isitme kaybinin basarili bir sekilde tedavi edilebilmesi,
isitme kaybinin erken donemde fark edilebilmesine baglidir. Burada amac¢ ¢ocukta
duyarak ve konusarak iletisim saglamak, kaliteli bir konusma diizeyi olusturmak ve
bu yetenegi gelistirmek ve neticede topluma uyumu saglamaktir.

Birtakim isitme kayiplarinda (otitis media, otoskleroz ) medikal veya cerrahi
tedavi miimkiindiir. Ancak bazi isitme kayiplarinda kulaga gelen sesi mikrofon
aracigtyla yiikselterek duymaya yardimei olan isitme cihazlar1 kullamilir. Isitme
cithazlar genellikle hafif, orta ve ileri derecedeki isitme kayiplarinda yarar saglar.
Isitme cihazindan fayda goremeyecek kadar gok ileri derecedeki isitme kayiplarinda
ise koklear implant uygulanmasi diisiiniilebilir. Gelecekte ise isitme kaybina neden

olan genlerin taninmasi ve gen tedavisi umut vermektedir (2,4).
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2.5. Koklear Implantasyon

2.5.1 Koklear Implantasyon Nedir?

Koklear implant, konvansiyonel isitme cihazlarindan yararlanamayacak kadar
ileri isitme kaybi1 olan kisilere, cevreleri ile iletisim kurdurmayi amaglayan ve

kokleaya yerlestirilen bir cihazdir.

2.5.2. Koklear implantin Tarihcesi

Ik olarak isitsel sistemi elektriksel olarak uyarma girisimi 1790’larda
olmustur. Alessandro Volta her bir kulagina metal ¢ubuklar yerlestirmis ve bu
cubuklar1 50 Volt akima baglamistir. Volta bu uygulamasi sirasinda "une recousse
dans la tete" olarak tanimladig1 basi etrafinda patlama hissi ve ¢corbanin kaynamasina
benzer bir ses duymustur.

1957' de iki Fransiz Djourno ve Eyries isitme kaybi yiiksek derecede olan
kronik otitli ve fasiyal paralizi olan iki hastaya, fasial sinire yonelik dekompresyon
yapilirken, isitme sinirini elektrik enerjisi ile uyarmiglar ve ‘kriket’ ya da ‘rulet carkr’
sesine benzer elde edildigini saptamislardir.

1968’de Robin Michelson uzun siireli hayvan deneyleri ile elektrodlarin
zararl etkileri olmadigini belirlemistir. Bu sonuglar ile cesaret alan House, Jack
Urban' la birlikte 1972°de ilk ticari olarak elde edilebilir koklear implant ve konugsma
islemcisi olan House 3M single-elektrode implant1 gelistirmistir. Bu implant
1972den 80’lerin ortasina kadar yiizlerce kisiye tatbik edilmistir.

1969' da Dr. Graeme Clark Melbourne Universitesi'nde ¢ok kanalli
intrakoklear implant1 gelistirerek bu implantin tek kanalli implantlara iistiinliiklerini
ortaya ¢ikarmistir. Giiniimiizde ise kanal sayis1 24’e kadar cikartilabilmistir. Kanal
sayisindaki artisin isitmenin anlasilabilirligi lizerine ciddi etkileri bulunmaktadir.
1980 yilinda House, c¢ocuklarda ilk kez koklear implant operasyonunu
gerceklestirmistir. Tiirkiye'de ise 1987 yilinda Dr. Bekir Altay tarafindan
Eskisehir’de gergeklestirilmistir.

ABD’de Federal Ilag¢ Dairesi [FDA (Food and Drug Administration)] koklear
implantlarin kullanimina yetiskinlerde 1984'te, pediatrik hastalarda ise kullanimina

1990’ da izin vermistir (9,11,12).
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2.5.3. Koklear implantlarin Genel Ozellikleri

Koklear implant dis ve i¢ parcalar olmak tizere iki kisimdan olusmaktadir
(Sekil 10):

Dz cihaz - Dns parga WMdernanish Bobin

Sekil 10: Koklear implant dis ve i¢ parcalari

1) Dis Parcalar:

a. Alier mikrofon: Isitsel bilgileri alarak elektrik sinyallerine doniistiiriir ve
konusma islemcisine aktarir. Mikrofon kulak arkasi igitme cihazlar1 gibi kulaga
takilan sistemin i¢inde bulunmaktadir. Son zamanlarda giiriiltiilii ortamlarda

anlamay1 artirmak i¢in ¢ift mikrofonlu sistemler gelistirilmeye ¢alisilmaktadir.
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b. Konusma sinyal islemcisi (Speech processor): Normal bir insanda ses
sinyalleri kokleada olusturulur ve kodlanir. Ancak koklear implantli bir kimsede
koklea ve tiiylii hiicreler by-pass edildiginden sinyaller dogrudan koklear sinirine
verilmektedir. Konusma sinyal islemcisi sinyali kodlayip amplifiye ederek i¢ kulagin

uyarilmasi i¢in uygun hale getirir. Elektriksel uyar1 daha sonra dis antene iletilir.

c. Dis anten: Elektriksel uyariy1 deriden i¢ antene aktarir. Konusma islemcisinin
olusturdugu sinyaller dis antenden igeriye radyofrekans dalgalar1 araciligi ile
gecmektedir. Dis anten ve alici uyarici (Receiver) arasinda miknatis baglantisi vardir.

Bu sayede dis anten kulak arkasinda sabitlenir.

2) i¢ Parcalar:

a. I¢c Anten: Dis antenden gelen sinyalleri alici-uyariciya (Receiver) iletir.

b. Alci-Uyarier (Receiver): Alici-uyarict bir kontrol merkezi gibi c¢alisir.
Sinyalleri alir, kodlarini ¢ozer ve elektrotlara transfer eder. Ayrica temporal kemik
icine sikica yerlestirilmis olan magnet parcasi, dis anteni manyetik kuvvetle yerinde

sabit tutar.

c. Elektrot Demeti: Elektriksel uyariy1 kokleaya aktarir ve koklea iginde ilgili
lokalizasyonun stimiilasyonunu saglar. Elektrodlar kokleanin yuvarlak penceresine
yakin veya skala timpani i¢ine veya koklear nukleusun ylizeyine yerlestirilebilir. En
stk skala timpaniye yerlestirilir, ¢iinkii elektrodlar bu sayede koklea boyunca

yerlesen isitsel noron dendritlerine en yakin hale gelir.

2.5.4. Koklear implantasyonda Hasta Secimi
Koklear implant i¢in hasta secilirken; medikal, odyolojik, radyolojik, dil

gelisimi ve psikolojik olarak degerlendirilmektedir.
1) Medikal Degerlendirme: Detayli bir 6ykii alinmasi etiyolojinin bilinmesi

acisindan Snemlidir. Hastaliin ne zaman basladigi mutlaka bilinmelidir. Isitme

kayb1 konjenital olabilecegi gibi sonradan da meydana gelebilir. Bilateral
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sensorindral isitme kayiplar1 ailesel olabilecegi gibi konjenital malformasyonlar,
prenatal donemde annenin gecirdigi enfeksiyonlar ve kullandigi ilaglar, dogum
sirasinda asfiksi veya kernikterus, postnatal donemde gecirilen menenjit ve viral
enfeksiyonlar, ototoksik ila¢ kullanimi, kafa travmasi, ilerleyici sensorindral isitme
kayb1 ve Meniere gibi durumlarda da goriilebilir. Bunun yani sira temel olarak iletim
tipi isitme kaybina yol acan ancak sensdrinoral isitme kaybina da neden olabilen
kronik otitler ve otosklerozda da koklear implantasyon gerekebilir.

Isitme kayb1 olustugu yasa gore ii¢ grup altinda incelenir.

i) Prelingual; Dilin karakteristik 6zelliklerini heniiz 6grenmeden meydana
gelen isitme kayiplaridir. Isitme kaybi dogustan var olabilecegi gibi ilk iki-ii¢ yas
icinde de olusabilir. Bu hasta grubunda basarili sonuglar dort-bes yasa kadar

yapilacak implantasyonla elde edilebilir.

ii) Perilingual; Dil 6grenilirken meydana gelen isitme kayiplaridir. Bu grupta

iki-alt1 yas arasindakiler bulunur.

iii) Postlingual; Alt1 yasindan biiyilk ¢ocuklarda ve erigkinlerde olusan
isitme kayiplaridir. Lisan Ogrenildikten sonra kayip meydana geldiginden en iyi
koklear implant sonuglar1 bu grupta alinmaktadir.

Isitme kaybindan sonra gegen siire koklear implantasyonun basarisindaki
hayati faktorlerden birisidir. Prelingual hastalarda en 1yi sonuglarin, tan1 konulduktan
sonra ilk 4-5 yas icerisinde yapilacak ameliyatla elde edilecegi goriisii kabul
edilmektedir. Bu yastan sonra hi¢ isitme cihazi kullanmamus bir prelingual hastaya
implantasyon yapildiginda, muhtemelen postlingual bir hastayla ayni isitsel uyarilar
almasina ragmen, beyin gelisimi tam olmadig icin bilgiden ayni derecede
faydalanamayacaktir. Bu da hastanin cihazi kullanmamasina sebep olabilir.
Postlingual hastalarda da aradan ¢ok uzun siire gegtiginde basari sans1 6nemli dlciide
azalmaktadir. Ozellikle cocuk hastalarin koklear implantasyon dncesinde en az alti
ay bir isitme cihazi takmasi gerekmektedir. Bu siire ¢ocugun isitme cihazindan
yeterince yararlanip yararlanamadigini goérme agisindan sarttir. Altt ayhik isitme

cihazi deneyimi ve izleme periyodu sonrasinda, koklear implant i¢in uygun bir aday
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olup olmadigina karar wverilir. Ancak menenjit gegiren hastalarda kokleada
ossifikasyon baglarsa bu 6 aylik siire beklenmeden hemen cerrahi yapilmalidir.
Hastada eflizyonlu otitis medianin varligi halinde, isitme cihaziyla izleme doneminde
hastalig1 tedavi etme yoluna gidilmelidir. Medikal tedaviye yanit alinamazsa
ventilasyon tiipii uygulanmalidir. Takilan tiipler koklear implant ameliyat1 dncesinde
ya da ameliyat esnasinda c¢ikartilabilir. Ancak ameliyattan once alinip, zardaki
perforasyonun tamamen kapanmasindan sonra implantin yerlestirilmesi daha uygun
bir yaklasim olacaktir. Kronik otit vakalarinda implantasyon Oncesinde yapilacak

mastoidektomi ile saglikli bir orta kulak ve timpanik membran elde edilmelidir.

2) Odyolojik Degerlendirme: implant adaylarmin odyolojik kriterlere gore

seciminde bu ii¢ 6nemli sorunun cevaplanmasi gerekmektedir:

a. Koklear implanttan sonra isitme sistemine, isitme cihazindan daha fazla

bilgi saglanabilir mi?

b. Hasta bu uyaran sayesinde sesleri ayirt etmeyi ve anlamayi 6grenebilecek

mi?

c. Koklear implant ekstra bir iletisim yontemi kullanmadan, sadece isiterek

yeterli iletisim ve egitimi saglayabilecek mi?

Bu sorularin cevaplanmasi oldukc¢a zordur, se¢im i¢in kesin bir kriter degildir.
Ancak onemlidir. Bu sorularin cevap bulmasi i¢in sirayla yapilmasi gerekenler:

1. Isitme cihazi olmaksizin isitme esiginin saptanmasi (Tonal odiyometri)

2. Isitme cihazi ile isitme esiginin saptanmasi

3. Isitme cihazi ile konugma testlerinin yapilmasi

4. Impedansmetrik degerlendirme

5. Otoakustik emisyon yapilmasi (6zellikle 5 yasin altindaki hastalarda)

6. Isitsel beyin sap1 yanitlarmin (ABR) degerlendirilmesi (6zellikle 5 yasin
altindaki hastalarda)
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7. Cocuklarda 6 ay siireyle isitme cihazi yada taktil cihaz ile deneyim
kazandirilmasi

8. Promontorium stimiilasyon testi yapilmasi (6zellikle 10 yasin iizerindeki
hastalarda)

Operasyon Oncesi promontorium stimiilasyon testi uygulanmaya devam
edilen bir yontem olmasina ragmen implantin uygulanmasinin nasil neticelenecegi
hakkinda bilgi vermemektedir. Ancak isitme sinirinin fonksiyonu hakkinda siipheli
durumlarda yapilmasi gerekli olan bir testti. ABD’de Federal Ilag Dairesi’ nin
ortaya ¢ikardigi kriterlere gére en az 6 ay konvansiyonel isitme cihazi kullanmamis
bir implant aday1 ameliyat edilemez. Adayin cihazdan yarar saglamasi da gereklidir.
Koklear implant adaylar1 en iyi kosullarda 55 dB’lik bir ses uyarani olan ortamda bir
seri konusma testlerinden geg¢irilmelidir. Bu testler sonunda SD diizeyleri % 30
seviyesine ulasmamalidir. Postoperatif donemde elde edilen sonuglar da ayn1 sekilde
degerlendirilir. Retrokoklear ve santral patolojiler koklear impantasyon igin
kontrendikasyon olusturur. Yapilan degerlendirmelerde erigkin ve ¢ocuk hastalar i¢in

farkli kriterler aranmaktadir (9,13,14).

Eriskin adaylar icin implantasyon Kriterleri

1. Bilateral ¢ok ileri derecede sensorindral isitme kayb1 olmast,

2. Isitme cihaziyla yapilan testte, dzellikle 2000 ve 4000 Hz’de 55 dB SPL
(Sound Pressure Level - Ses Basinct Diizeyi )’nin iistiinde bir esik saptanmast,

3. Bilateral isitme cihazi takarak 65 dB SPL’de yapilan konusmay1 ayirt etme

testinde %30 ve altinda bir skora sahip olmak.

Cocuk adaylar icin implantasyon kriterleri

1. Bilateral ileri veya ¢ok ileri derecede sensorindral isitme kaybi1 mevcut
olmasi,

2. Bir ¢ok cihaz i¢in adayin 12 aydan biiyiik olmasi,

3. Hastanin isitme cihaziyla ses deneyiminin mevcut olmasi,

4. Isitme cihazindan ¢ok az ya da hi¢ yararlanamamas,

5. Ailenin motivasyonunun ve beklentilerinin uygun olmasi,
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6. Ailenin preoperatif ve postoperatif egitim programini izleyebilecek yapida
olmasi,

7. Isitme cihaziyla yapilan uygun konusma testlerinde ve egitiminde yeterli
diizeyde performans gésterememesi,

8. T1ibbi kontraendikasyonu olmamasi

Ulkemizde sosyal giivenlik kurumu koklear implant uygulamasi &deme
kapsamini siklikla giincellemektedir. En son giincelleme olan 26 Kasim 2016’da
Resmi Gazete’de yayinlanan koklear implantla ilgili son SUT( Saglik Uygulama
Tebligi) kriterleri ise soyledir:

(1) Koklear implant, bilateral ileri-cok ileri derecede sensorinoral isitme
kayb1 olan ve isitme cihazindan yarar gdrmeyen veya Saglik Bakanligi Isitsel
Implantlar Bilimsel Danisma Komisyonu tarafindan koklear implant yerlestirilmesi
uygun goriilen kisilerde uygulanmasi halinde Kurumca bedeli karsilanir.

(2) En az 3 (li¢) aylik siire ile binaural isitme cihazi kullanimindan fayda
gormedigi saglik kurulu raporunda belirtilmelidir.

(3) Asagidaki kriterlerden en az birisine haiz oldugu saglik kurulu raporu ile
belgelenen kisilerde Kurumca bedeli karsilanir:

a) Alic1 ve/veya ifade edici dil yasi ile kronolojik yas arasinda 4
(dort) yildan daha az fark olmasi veya alic1 ve/veya ifade edici dili 4 (dort) yas ve
iistli olmas1 (4-18 yas, kronolojik yasa bakilmaksizin),

b) Post-lingual isitme kayb1 olmasi.

(4) Saglik kurulu raporu, ayni resmi saglik kurumunda calisan 3 (ii¢) kulak
burun bogaz hastaliklar1 uzman hekimi tarafindan diizenlenir. Rapor ekinde aym
resmi saglik kurumunda gorevli 1 (bir) odyolog tarafindan yapilan odyolojik
degerlendirme sonug belgesi ve 1 (bir) psikolog veya 1 (bir) dil konusma terapisti
tarafindan yapilan degerlendirme sonug belgesi bulunmalidir.

(5) Elektrod yerlesimini saglayacak kadar i¢ kulak gelisiminin oldugu ve
koklear sinirin varlig1 yliksek ¢oziiniirliikte bilgisayarli tomografi ve/veya manyetik
rezonans goriintiileme raporu ile gosterilmelidir.

(6) Menenjit sonrast olusan isitme kayiplarinda, koklear implantasyon

kriterlerine uygun olmas: sartiyla, 3 (li¢) aylik siire ile binaural isitme cihazi
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kullanimindan fayda goérmeme kurali aranmaksizin, saglik kurulu raporu ile
belgelendirilmesi halinde Kurumca bedeli karsilanir.

(7) Isitsel noropati tanis1 alan olgularda; en az 6 (alt1) ay siireyle isitme
rehabilitasyonu ve egitiminden fayda gérmediginin odyolojik degerlendirme ve
saglik kurulu raporu ile belgelendirilmesi halinde Kurumca bedeli karsilanir.

(8) Es zamanl veya ardisik bilateral koklear implant uygulamasi kriterleri
saglik kurulu raporunda belirtilmesi kaydiyla asagidaki gibidir.

a) Koklear implantsyon kriterlerini karsilayan 12-48 ay arasi
¢ocuklar,

b) Yas sir1 aranmaksizin post-lingual donemde gelisen menenjit
sonrast odyolojik kriterlere haiz ileri derecede sensérinéral isitme kayiplari,

c) 48 aym {lizerindeki hastalarda (48 aylik olanlar hari¢) ileri
derecede sensorinoral igitme kaybina eslik eden bilateral korliik.

(9) Koklear implant uygulamasi sonrasi gelisen enfeksiyon, kolesteatom,
tiimor nedeniyle koklear implantin i¢ parcasinin islevselligini yitirmesi durumunda,
siire aranmaksizin bu durumun saglik kurulu raporu ile belgelendirilmesi halinde
sadece cerrahi olarak yerlestirilen i¢ par¢anin bedeli Kurumca karsilanir.

(10) Koklear implantin, 12 (oniki) ayin altindaki hastalara uygulanmasi
halinde Kurumca bedeli karsilanmaz.

(11) Koklear implant, cihaz ve aksesuarlar islem bedeline dahil olarak
Kurumca karsilanir.

(12) Odyolojik degerlendirme; odyometrik inceleme, timpanometri, stapes
refleks esigi testi, klinik otoakustik emisyon testi, ABR testleri ile yapilir. Koklear
implantin uygulanmasinda asagidaki odyolojik kriterler dikkate alinir.

a) 2 (iki) yas tustii ¢ocuklarda ve erigkinlerde bilateral 500, 1000,
2000 ve 4000 Hz’lerdeki isitme esikleri ortalamasinin 80 dB’den daha kotii olmasi
veya bir kulakta 70 dB ve daha koti, kars1 kulakta 90 dB ve daha kotii, konusmay1
ayirt etme testi yapilabilen hastalarda konusmayi ayirt etme skorunun %30’un altinda
olmasi gereklidir.

b) 2 (iki) yas ve alt1 ¢ocuklarda, bilateral 90 dB HL’den daha fazla

sensorindral isitme kaybinin olmasi gereklidir.
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(13) Isitsel implantlarin bedelleri sadece {iciincii basamak resmi saglk

kurumlarinda uygulanmasi halinde Kurumca karsilanir.

3) Radyolojik Degerlendirme: Temel inceleme yontemi bilgisayarli
tomografidir. Radyolojik inceleme, kontraendikasyon bulunan olgular1 ve ameliyat
sirasinda karsilasilabilecek sorunlari saptamak icin kullanilmaktadir. Ayrica, hangi
kulagin secilecegine karar vermede rol oynar. Yiiksek ¢Oziiniirliiklii bilgisayarl
temporal kemik tomografisi kemik yapilarla ilgili bilgiler vermektedir. Kokleanin
yapisi, osifikasyon veya konjenital malformasyonlarin varligi, internal akustik
kanalin boyutlar1 goriilebilir. Koklea anomalilieri embriyolojik donemde kokleanin
gelisimi esnasinda ortaya c¢ikan ve farkli klinik varyasyonlar ile kendini gdsteren bir
tablodur. Bugiin bir ¢ok otor tarafindan siniflandirilmasina ragmen giiniimiizde en
cok kullanilan ve bizim de en ¢ok basvurdugumuz smiflandirma Sennaroglu ve

Saat¢i’nin siniflandirmasidir. Bu siiflandirma su sekildedir (29,30).

1. Koklea Malformasyonlari

a. Michel deformitesi: Koklear vestibiiler yapilar tiimiiyle yoktur.

b. Koklear aplazi. Koklea yoktur

c. Inkomplet boliinme Tip 1: Koklea ve vestibiil kistik goriiniimdedir.

d. Koklear hipoplazi

e. Inkomplet boliinme Tip 2: Koklea 1,5 kivrimli olup orta ve apikal
kivrimlarinin birlesmesi ile ortaya ¢ikan kistik bir apeks vardir; vestibiil dilatasyonu

ve vestibiiler akuaduktus genislemesi mevcuttur.

2. Vestibiiler malformasyonlar
a.Michel deformitesi

b.Ortak kavite

c.Vestibiiler aplazi

d.Vestibiiler hipoplazi

e.Dilate vestibul
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3. Yarim daire kanal anomalileri
a.Yarim daire kanlarlinin aplazisi
b.Yarim daire kanallarinin hipoplazisi

c.Yarim daire kanallarinin genislemesi

4. i¢ kulak kanali malformasyonlar
a.Aplazi
b.Daralma

c.Genisleme

5. Vestibiiler ve koklear akuaduktus bulgular:

a.Normal

b.Genigleme

Ameliyat esnasinda cerrahin karsilasabilecegi patolojiler (6rnegin mastoid
pnomatizasyon ve buna bagli sigmoid siniisiin lokalizasyonu, fasiyal sinirin seyri ve
kemik kanalin yapisi) bu incelemeyle degerlendirilebilir. Fakat bilgisayarli tomografi
i¢ kulak sivilar1 ve 8.sinirle ilgili yeterli bilgi vermemektedir. Manyetik rezonans
goriintilleme i¢ kulak sivilart ve 8.sinirle ilgili ayrintili bilgiler vermekte, ancak
kemik yapilar agisindan yetersiz kalmaktadir. Radyolojik olarak koklear agenezi ve
internal akustik kanalin yoklugu koklear implantasyon i¢in kontraendikasyon teskil

etmektedir. Bunun digindaki patolojilerde ameliyat gerceklestirilebilir (31).

4) Dil Degerlendirmesi: Koklear implant planlanan hastalarin konusma ve
dil becerisinin de degerlendirilmesi olduk¢a Onemlidir. Bu hastalarda konusma
seviyesinin belirlenmesi hem implantin bagarisin1 tahmin etmede hem de segilecek
rehabilitasyon yOntemi ve seviyesinin tespitinde gereklidir. Ayrica g¢ocugun
konusmaya olan istegi de gdzlenmelidir. Istekli ¢ocuklarda koklear implant, cocugun
isitsel geri bildirim (auditory feedback) mekanizmasmi gelistirip, konusmasinin
anlagilirligini arttiracaktir. Dil gelisim testleri de alict dil ve ifade edici dil olmak
tizere iki boyutta incelemeye yonelik olarak olusturulmustur. Bunlar kendi ig¢inde
farkl gelisim alanlar1 igerir. Dil gelisim testi ve igerdigi gelisim alanlar1 sunlardir:

Alict dilde; dikkat, kelime hazinesi, nicelik, nitelik, uzaysal, zaman siralama,
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morfoloji, s6z dizimi, biitiinleyici diisiinme becerileri yer alir. ifade edici iletisim
becerisinde; vokal gelisim, sosyal gelisim, kelime hazinesi, nicelik, nitelik, uzaysal,
zaman siralama, morfoloji, s6z dizimi, biitiinleyici diisiinme becerileri yer alir.
Cocugun kronolojik yasi dil-konusma yasina esitse ve normal bir formal lisan
gelisimi yansitiyorsa implantasyondan oldukca yararlanacak bir aday oldugu
diisiiniilebilir. Eger kronolojik yas ve dil-konusma yas1 arasindaki fark 1-3 yil
arasinda ise, formal dil sisteminde sorun vardir; ancak bu gelisim i¢in iyi bir
ipucudur. Boyle olgular, implantasyon sonrasi alacaklari rehabilitasyonla dil
gelisimindeki ag1g1 kisa siirede kapatirlar. Ancak kronolojik yas ve dil-konusma yasi
arasindaki fark 3 yil veya daha fazla ise ve formal dil sistemi olugmamigsa
implantasyon karar1 risklidir. Bunun nedeni kronolojik yas ve dil-konusma yasi
arasindaki farkin artmasiyla ¢ocugun implant araciligiyla algiladigi konusma
seslerini yorumlama sansinin azalmasidir. Bu ¢ocuklar, ortamdaki sesleri fark etme
veya konusma seslerinin yapilarii algilama becerisi kazanabilir, ancak daha {ist
seviyede isitsel algi ve formal dili kullanma becerisi kazanamaz. Koklear
implantasyon i¢in mutlaka degerlendirilmesi gereken bir gelisim alan1 da zekadir.
Genel ve sosyal zeka, se¢im kriterleri i¢in 6onemlidir; ¢linkii dil tek basina bir anlam

ifade etmez (32, 33).

S) Psikolojik Degerlendirme: Koklear implant adaymnin ve ailesinin
psikolojik olarak degerlendirilmesi ve bu islem igin hazirlanmasi gereklidir. Implant
adaymin psikolojik olarak stabil olmasi ve operasyona istekli olmasi1 gereklidir.
Adayin ve ailesinin koklear implanttan beklentilerinin gerceke¢i bir sekilde ortaya

konulmasi gerekir.

2.5.5. Ekip Calismasi

Koklear implant uygulamasi genis, deneyimli ve igbirligi i¢inde calisan bir
ekip gerektirir. Hastaya koklear implant uygulamasina bu ekipte yer alanlarin birlikte
karar vermesi gerekmektedir. Bu ekipte asagidaki kisiler yer almaktadir; 1. Kulak
burun bogaz uzmani; tibbi degerlendirme, cerrahi. 2. Uzman klinik odyolog;
preoperatif odyolojik degerlendirme, peroperatif monitorizasyon, postop implantin

programlanmasi ve izlenmesi. 3. Egitim odyologu; preoperatif adaya bireysel egitim
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verilmesi, dil gelisiminin degerlendirilmesi, postoperatif rehabilitasyon. 4. Psikolog;
hastalarin ve ailesinin psikolojik durumunun incelenmesi amaciyla yer almalidir. 5.

Noroloji uzmani 6. Radyoloji uzmani

2.5.6. Cerrahiye Hazirhk

Hastanin koklear implant aday1 oldugunu belirledikten sonra, implantin hangi
kulaga yerlestirilecegi kararlastirilmalidir. Ilk zamanlarda implantasyon igin kotii
isiten kulak tercih edilmis, ancak sonuglarin degerlendirilmesi, isitme acisindan iyi
olan kulagin tercih edilmesi gerektigini géstermis ve bu giliniimiizde kabul edilen bir
goriis olmustur. Iki kulakta da tamamen esit 6zellikler varsa ve isitme kayb1 farkl
zamanlarda olusmussa, daha kisa siireli kayip olan kulak tercih edilmelidir. Isitme
kayb1 etiyolojileri ve siireleri esit olan bir hasta tek kulakta isitme cihazi
kullanilmissa, hastayla birlikte karar vererek, cihaz kullanan kulagin tercih edilmesi
daha uygun bir yaklagim olacaktir. Ancak ameliyattan sonra o kulakta isitme cihazi
kullanamayacag1 hastaya ve ailesine mutlaka anlatilmalidir. Ayrica daha once
asilamasi yapilmamis hastalara preoperatif donemde Streptococcus pneumoniae ve

Hemophilus influenzae tip b asilar1 yapilmalidir (35).

2.5.7. Koklear implant Cerrabhisi

Koklear implant cerrahisi genel anestezi altinda yapilir. Operasyon siiresi
intraoperatif testlerle birlikte 1-3 saat kadar siirmektedir. Sagli bolge cilt
insizyonunun biiyiikliigiine gore tiras edilir. Insizyon degisik bicimlerde yapilir:
Uzatilmis postaurikiiler insizyon, postaurikiiler ters U insizyonu, postaurikiiler ters J
insizyonu, uzatilmis endaural insizyon ve minimal insizyondur. Bugiin en fazla
kullanilanlar uzatilmis endaural insizyon, postaurikiiler insizyon ve postaurikiiler ters

U seklindeki insizyondur (Sekil 11).
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Sekil 11: Koklear implant cerrahisinde kullanilan insizyonlar A- Uzatilmis endaural
insizyon B-Postaurikiiler ters U seklindeki insizyon C-Postaurikuler minimal

insizyon D- Postaurikuler insizyon

Insizyon yapmadan énce implant yataginin yeri yaklasik olarak belirlenir ve
isaretlenir. Daha sonra planlanan insizyon yapilir. Periost insizyonu olusturulurken
cilt ve periost insizyonlariin {ist iiste gelmemesine dikkat edilmelidir. Periost eleve
edildikten sonra mastoidektomi evresine geg¢ilir. Dar bir mastoidektomi kavitesi
olusturulur. Kronik otit cerrahisindekinden farkli olarak kavitenin kenarlari dik
olacak sekilde birakilir. Daha sonra dis kulak yolu arka duvari inceltilmelidir. Bu
islem sirasinda dis kulak yoluna ag¢ilma olursa mutlaka kikirdak ya da fasya ile
onarilmalidir. Lateral semisiirkiiler kanal ve inkus kisa kolu ortaya ¢ikarilarak fasiyal
resesin agilmasi i¢in gerekli landmarklar ortaya konur. Daha sonra istenirse kemik
lizerinde implanta uygun yatak hazirlanir. Tespit i¢cin gerekli siitiir delikleri kii¢lik bir
elmas turla acilir. Implantin yatagmna tespiti olduk¢a onem arzeder. lyi tespit
edilmemis implant hareketli olacagindan elektrot demeti zarar gorebilir. Baz1 ekoller
tespit etmeden implant1 direkt olarak yataga yerlestirmektedir. Hatta implant yatagi
hazirlanmadan direk cilt altina da yerlestiren otorler mevcuttur. Fasiyal reses; lstte

inkusun kisa kolu, medialde fasiyal sinir, lateralde korda timpani arasinda kalan
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ticgen seklinde bir bosluktur. Burasi kiiciik bir elmas turla agilarak orta kulak
bosluguna erisilir. Bu bolgede genelde karsimiza ilk olarak stapes tendonu ve stapes
bas1 ¢ikar. Turlamayr dikkatli bir sekilde inferolaterale dogru yaparak yuvarlak
pencere nisi goriilmeye caisilir. Kokleaya girmek igin iki yol vardir. Giris, yuvarlak
pencereden veya yuvarlak pencerenin Oniinden promontoryuma yapilacak
kokleostomiyle olabilir (Sekil 12). Cok ince elmas turla delik agildiktan sonra, skala
timpaniye hyaluronate veya predizolon enjekte edip implantin daha az travmatik
sekilde igeriye girmesi saglanir. Daha sonra elektrot skala timpaniye dogru itilir.
Elektrot yerlestirildikten sonra, kokleostomi etrafindaki agikliklar temporal kas veya

fasyadan alinan dokuyla tamamen kapatilir.

inkus .
kokleostomi

stapes

elmas uglu tur
yuvarlak pencere

Sekil 12: Kokleostomi agilacak bolgenin sematik ¢izimi

Islem bittikten sonra monitdrizasyonda koklear implant bilgisayar sistemine
baglanarak tek tek her elektrot icin empedans, stapes refleksi ve neural response
telemetry (NRT) degerlendirilir. Elektrot empedans telemetre aktif elektrotlarda
voltajin dl¢lilmesiyle elektrot anormalliklerini ortaya ¢ikarir. Kompliyans telemetre
ise ¢evre dokunun empedansini degerlendirir. Bu iki telemetri yontemi sayesinde
elektrot fonksiyonlar1 hakkinda bilgi elde edilir. Ameliyat esnasinda yapilan
degerlendirmede elde edilen NRT bilgisi, 6zellikle ¢ocuk hastalarda postoperatif

programlama sirasinda esigin belirlenmesi icin faydali bilgiler saglar. Stapes refleksi
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ise her elektrot i¢in bakilarak 8.-7. refleks arkini kontrol eder. Bu ark tamamlandig:
zaman mikroskoptan stapedius kasinin kontraksiyonlari izlenebilir. Testlerden sonra
siitlirasyonu takiben siki bir mastoid sargi yaparak operasyona son verilir. Ameliyat
sonrasinda bir hafta siireyle Ozellikle 3. kusak intravendz sefalosporin grubu

antibiyotik verilmelidir (31).

2.5.8. Koklear implant Cerrahisinin Komplikasyonlari
Koklear implant cerrahisinin komplikasyonlarin1 Clark, intraoperatif

komplikasyonlar ve postoperatif komplikasyonlar olarak siniflandirmistir (36, 37).

1) intraoperatif Komplikasyonlar

Kanama: Implant yatagmin hazirlanmas: esnasinda mastoid emisser
venlerden ciddi kanamalar goriilebilmektedir. Bu kanamalar genellikle elmas tur,
bonewax, surgicell veya jelfomla kontrol altina alinabilir. Skala timpaniye gegen
kanamanin yeni kemik olusumunu hizlandirabilecegi, bu nedenle kokleostomiden

once kanamanin kontrol altina alinmasi gerekir.

Fasiyal Sinir ve Korda Timpani Hasari: Fasiyal sinir parezisi veya
paralizisi insidanst literatiirde % 0,3-3 olarak verilmektedir. Yaralanma genellikle
sinirin dirsek bolgesinde keskin bir agiyla donmesi halinde veya posterior
timpanotominin daha asagiya uzandiginda sinir disa dogru yaylanmissa vertikal
segmentte olusabilir. Posterior timpanotomi ile orta kulaga giris asamasinda korda

timpani siniride hasara ugrayabilir. Bu da gegici tat alma bozukluguna neden olabilir.

Basingh perilenf kagagi: Bu durum Mondini displazisi gibi dogumsal i¢
kulak anomalisi durumlarinda goriilebildigi gibi kafatasi kiriklarinda gortlebilir ve
elektrotun takilmasini giiclestirebilir. Perilenf sizintis1 hatta tasmasi bazi otdrler

tarafindan komplikasyon olarak degil intraoperatif bulgu olarak kabul edilmektedir.
Elektrotun Yanhs Yerlestirilmesi ve Hasari: Elektrot, ¢ogunlukla

hipotimpanik bir hava hiicresine olmak iizere koklea disina yerlesebilir. Stiphelenilen

olgularda operasyon sirasinda veya sonrasinda c¢ekilen rontgen filmleriyle taninabilir
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ve elektrotun yeniden yerlestirilmesini gerektirir. Biz klinigimizde rutin olarak tiim

hastalara postporetif kontrol grafileri cekmekteyiz.

2) Postoperatif Komplikasyonlar

Seroma ve Hematom: Koklear implantasyon sonrasinda seroma % 1,35,
hematom da % 2,1 oraninda rapor edilmistir. intraoperatif dikkatli kanama kontrolii
yapilmast ve siki mastoid sargi ile bu komplikasyonlar onlenebilir. Postopertif
donemde hematom veya seroma gelismisse acilen bosaltilmasi gerekir ve antibiyotik
baslanmasi gerekir. Klinigimizde siki mastoid sargi iki giin sonra ag¢ilmaktadir,

bununda seroma ve/veya hematom riskini azalttigini diistinmekteyiz.

Flep Sorunlari: Eskiden takilan cihazlarin daha biiyiik olmas1 yara iyilesmesi
ile ilgili flep sorunlarimi olusturmaktaydi. Zaman iginde flep dizaynina daha fazla

onem verilmesi bu gibi komplikasyonlarin azalmasini saglamistir.

Enfeksiyon: Koklear implant olgularmin % 5,6' sinda akut otitis media
goriilmekte olup intravendz yiiksek doz antibiyotik tedavisi ile olgularin ¢ogunlugu

basarili bir sekilde tedavi edilmektedir.

Labirentit ve Menenjit: Nadir goriilmekle birlikte en ciddi
komplikasyonlardan birisi menenjit ve siipiiratif labirentittir. implanta bagh gelisen
menenjit olgularinda enfeksiyon orta kulaktan i¢ kulaga gecmekte ve oradan da
meninkslere yayilmaktadir. Menenjit olgularinda en sik karsilagilan mikroorganizma
da Streptococcus pneumoniae olarak bildirilmistir. Konjenital i¢ kulak anomalileri,
kiiciik yasta implant takilmasi, temporal kemik anomalileri, menenjit Oykiisii,
rekiirren kulak enfeksiyonlari, koklear implantli olgularda menenjit riskini

artirmaktadir.

Implantin bozulmasi1 veya ¢ahsmamasi: Implantin islevini yerine
getirememesi elektronik pargalardaki sorundan, 8.kraniyal sinirin tam olarak islev
gormemesinden,  elektrot  hasarindan  veya  elektrotlarin  uygun  yere

yerlestirilememesinden ileri gelir. Buna neden olan durumlar klnik ve radyolojik
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incelemeyle birlikte, promontoryum yada implantin uyarilmasiyla kafa derisinden
alinan elektriksel kayitlarla saptanabilir.implant bélgesine alinan travmalarda cihaza

zarar verebilir.

Vertigo: Postoperatif donemde nadir goriilen bu durum genellikle gecicidir.
Diizelmeyen siddetli vertigo durumlarinda perilenf fistiili akla gelmelidir.

Eksplorasyon ile skala timpaninin greft kullanilarak kapatilmas1 gerekir (38,39)

2.6. Postoperatif izlem

2.6.1. Koklear implantin Ayarlanmas (Fitting)

Koklear implantin ilk c¢alistirllmast ve konusma islemcisinin ilk
programlanmasi yani ‘fitting’, yara yerinde yeterli iyilesmenin saglandigi genellikle
operasyondan sonraki 4-6. haftada yapilmaktadir. Telemetrik iglem operasyon
sirasinda oldugu gibi tekrar edilerek fonksiyon goren elektrodlar belirlenmektedir.
Bu iglem sirasinda ayrica elektrodlar arasinda kisa devre olup olmadig: ve elektrod
direncleri saptanmaktadir. Konusma islemcisi bilgisayara baglanarak degisik
elektrodlardan kokleaya sinyaller gonderilir. Bu sinyaller farkli perdede ve siddette
sesler olusturur. Hastadan duydugu bu sesleri en az duydugu ile en rahat duydugu
arasinda siralamasi istenir. Fitting sonunda degisik sinyaller ile bunlarin meydana
getirdigi seslerin siddeti arasindaki korelasyon konusma islemcisine yiiklenir. Bu
bilgi ileride islemci ve implant tarafindan giinliik seslerin, rahat ve yararli isitmeyi
saglayacak sinyallere doniistiiriilebilmesi i¢in kullanilacaktir. Boylece "dinamik
isitme ayar1" yapilarak her elektrodun diger elektrotlar ile olan tizlik ve siddet

iliskileri de belirlenir.

2.6.2. implantasyon Sonrasi Rehabilitasyon

Implantasyon sonrasi hastalarin 6zellikle de cocuk hastalar ve ailelerinin
yogun bir sekilde, uzman kisiler tarafindan egitim almalar1 gerekmektedir. Verilen
egitimlerle, hastalarda koklear implant cihazina adaptasyon, yeni ses uyaranlarini
dinlemeyi 6grenme, bu uyaranlari anlamlandirabilme ve bunlar1 konusma gelisimine

aktarabilme becerileri gelistirilmektedir (40).
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3.GEREC VE YONTEM

Bu calisma Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim
Dali’nda 2012-2016 yillar1 arasinda koklear implant uygulanan 86 hastanin dosyasi
incelenerek yapildi. Bu c¢alisma Baskent Universitesi Tip ve Saghk Bilimleri
Aragtirma Kurulu tarafindan onaylanmis (Proje no: KA17/09) ve Baskent
Universitesi Arastirma Fonunca desteklenmistir.

Koklear implantasyonda Hasta Secimi

Koklear implant igin hasta secilirken; medikal, odyolojik, radyolojik, dil
gelisimi ve psikolojik olarak degerlendirilmistir.

1) Medikal Degerlendirme:

Biitiin hastalar koklear implantasyon oncesinde en az ii¢ veya alt1 ay bir
isitme cihazi kullanmistir. Bu siire hastanin isitme cihazindan yeterince yararlanip
yararlanamadigimi degerlendirir. Ug veya alt1 aylik isitme cihazi deneyimi ve izleme
periyodu sonrasinda, koklear implant i¢in uygun bir aday olup olmadigina karar
verilir. Hastada eflizyonlu otitis medianin varlig1 halinde, isitme cihaziyla izleme
doneminde hastalig1 tedavi edilmistir. Medikal tedaviye cevap alinamayan hastalara
ventilasyon tiipii uygulanmistir. Takilan tiipler koklear implant ameliyati dncesinde
cikartilip saglam bir kulak zar1 olusturulmustur.

Calismadaki biitlin hastalarin en az ii¢ ay isitme cihaz1 kullandig1 ve egitim
aldig tespit edildi. Higcbir hastaya ventilasyon tlipii takilmamaistir.

2) Odyolojik Degerlendirme:

Implant adaylarmin odyolojik kriterlere gore seciminde {i¢ &nemli soru
cevaplanmaya c¢alisilmistir.

Biitiin hastalara asagidaki odyolojik testler yapilmistir.

1. Isitme cihazi olmaksizin isitme esiginin saptanmasi (Tonal odiyometri)

2. Isitme cihazi ile isitme esiginin saptanmasi

3. Isitme cihazi ile konusma testlerinin yapilmasi

4. Impedansmetrik degerlendirme

5. Otoakustik emisyon yapilmasi (6zellikle 5 yasin altindaki hastalarda)

6. Isitsel beyin sap1 yanitlarmin (ABR) degerlendirilmesi (6zellikle 5 yasin
altindaki hastalarda)
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7. Cocuklarda 3 veya 6 ay siireyle isitme cihazi ya da taktil cihaz ile deneyim
kazandirilmasi

Koklear implant uygulanan biitiin hastalarin isitme cihazli saf ses
odyometrileri 60 dB iistii olup konusmay1 ayirt etme skorlart %30’un altinda tespit
edilmistir.

Yapilan degerlendirmelerde erigkin ve c¢ocuk hastalar igin farkli kriterler

kullanilmustir.

Erigkin adaylar i¢in implantasyon kriterleri

1. Bilateral ¢ok ileri derecede sensorindral isitme kaybi olmast,

2. Isitme cihaziyla yapilan testte, dzellikle 2000 ve 4000 Hz’de 60 dB SPL
(Sound Pressure Level - Ses Basinci Diizeyi ) ’nin iistiinde bir esik saptanmasi,

3. Bilateral isitme cihazi takarak 65 dB SPL’de yapilan konusmay1 ayirt etme

testinde %30 ve altinda bir skora sahip olmak.

Cocuk adaylar i¢cin implantasyon kriterleri

1. Bilateral ileri veya ¢ok ileri derecede sensorindral isitme kaybi mevcut
olmasi,

2. Adaym 12 aydan biiyiik olmasi,

3. Hastanin igitme cihaziyla ses deneyiminin mevcut olmasi,

4. Isitme cihazindan ¢ok az ya da hi¢ yararlanamamasi,

5. Ailenin motivasyonunun ve beklentilerinin uygun olmasi,

6. Ailenin preoperatif ve postoperatif egitim programini izleyebilecek yapida
olmasi,

7. Isitme cihaziyla yapilan uygun konusma testlerinde ve egitiminde yeterli
diizeyde performans gésterememesi,

8. Tibbi kontraendikasyonu olmamasi
3) Radyolojik Degerlendirme:

Biitiin hastalara aksiyel ve koronal planda temporal bilgisayarli tomografi ve

temporal manyetik rezonans ¢ekilmistir.
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Bu tetkikler sonucunda kokleanin varligi ve 8. sinir varligi tespit edilen
hastalar opere edilmistir.

Calismadaki biitiin hastalarin 8. sinir ve kokleas1 mevcuttu.

4) Dil Degerlendirmesi:

Psikolog ve odyolog tarafindan biitiin hastalarin kronolojik ve dil yas1 tespit
edilmistir. Ayrica biitlin ¢cocuk hastalar ¢ocuk psikatristi tarafindan zeka ve otizm
acisindan degerlendirilmistir. Otizim tanis1 ile mental retardasyon tespit edilen
hastalara koklear implant uygulanmamustir. Biitiin hastalar intrakranial patoloji
yoniinden ¢ocuk veya erigkin noroloji gortisti alinmisir.

5) Psikolojik Degerlendirme:

Biitiin hastalar ve aileri koklear implant kullanmaya hazirlanmis olup uygun
olmayan adaylara takilmamistir. Adayimn ve ailesinin koklear implanttan beklentileri
gercekei bir sekilde ortaya konularak yapilmaistir.

Ayrica tiim hastalar daha Once asilamasi yapilmamis ise preoperatif en az ii¢
hafta Once Streptococcus pneumoniae ve Hemophilus influenzae tip b asilar
yapilmistir.

Koklear implant degerlendirme ekibinde; bir kulak burun bogaz uzmani, bir
odyolog, bir psikolog, bir pediatrik veya eriskin psikiyatrist, bir pediatrik veya
eriskin ndrolog ve bir radyolog oldugu not edilmistir.

Hastalarin koklear implant ameliyatindan sonra igitsel performanslarini analiz
etmek i¢in EARS (Evaluation of Auditory Responses to Speech) test bataryasi
uygulanmistir. Bu test bataryasi i¢inden; Dinlemenin Gelisim Profili (Listening
Progress Profile / LiP), Tek-Iki-U¢ Heceli Kelimeleri Tanima Testi (Monosyllable-
Trochee-Polysyllable / MTP) testlerinin sonuglart analiz edildi.

Istatiksel analiz i¢in incelenen bazi demografik degiskenler, yiizde ve frekans
ile betimlenmistir. Calismadaki istatistiksel analizler i¢cin SPSS 11.5 programi

kullanilmistir.
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4. BULGULAR

Hastalarin 34’1 (%39,5) kiz 52°si (%60,5) erkek idi. Hastalrimizin yas
ortalamasi 6,65 (1-64) idi (Tablo 3-4).

Hastalarin 81°1 18 yas altinda idi. Bes hastamiz 18 yas {lizeri idi. Hastalardan
sadece liglinde isitme kaybi postlingualdi. Diger tiim hastalar prelingual isitme
kaybina sahipti.

Cocuk hastalardaki implant uygulama yas ortalamasi1 1,85 yas idi. Bu
hastalarin implant kullanma deneyimi ortalama 29,9 ay idi. Cocuk hastalarin implant
uygulamsindan bir yil sonraki yapilan isitsel performansini analiz etmek igin
kullanilan Dinlemenin Gelisim Profili (Listening Progress Profile / LiP) testi puan
ortalamasi 65,07 idi.

Yine 2 yas ve iistii cocuklar igin Tek, Iki ve U¢ Heceli Kelime Tanima Testi
(Monosyllable-Trochee-Polysyllable Test/MTP) kullanilmakta idi. Bu testte materyal
olarak, 3, 6 ve 12 resimli kelimeler, degerlendirme formlari, 3 nesne ve 1 sasirtict
nesne kullanilmaktadir. En az bir yil koklear implant deneyimi olan egitim alan
hastalrn MTP test sonuglar1 sdyledir. Ug kelime testi olan MTP 3 ortalama puam
11.32, 6 kelime testi olan MTP 6 testi ortalama puani 15.46 ve 12 kelime testi olan
MTP 12 testi ortalama puani 19.28 idi. Elde edilen bu sonuglara gore; koklear

implant erken yasta takilan hastalarin dil gelisimi oldukca iyi olmaktadir.

Tablo 3: Yas dagilim

N Minimum Maksimum Ortalama Std. Sapma

86 1 64 6.6512 10,113

Tablo 4: Cinsiyete iliskin frekans-yiizde dagilim

Cinsiyet n %

Kiz 34 39.5
Erkek 52 60.5
Toplam 86 100
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Biitlin hastalara mastoidektomi sonrasi posterior timpanotomi yapilarak ilk
once yuvarlak pencere yolu ile implant yerlestirilmeye calisildi. Bir hastamiza
yuvarlak pencere yolu ile implant uygulanamadi. Bunun iizerine kokleostomi yapildi
fakat yogun sklerozdan dolay1 implant bu yolla da yerlestirilemedi. Bu hastamizin
anamnezinde ¢ocukken menenjit gecirdigi tespit edildi. Higbir hastamizda isitme
azlig1 ile beraber ek hastalik mevcut degildi. iki kulaginda esit isitme kaybi olan
hastalarda cerrahi olarak engel olmadigi takdirde sag kulak tercih edilmistir.
Hastalarin 81’ine (%94,2) sag kulaga ve 5’ine (%5,8) sol kulaga implant takilmistir
(Tablo 5).

Tablo 5. Koklear implant takilan kulak

Kulak n %
Sag 81 94,2
Sol E 5.8
Toplam 86 100

Hastalarimizin doérdinde koklear anomali mevcuttu. Bunlardan ikisi Mondini
diger ikisi kistik koklea idi. Bir hastamizda temporal BT de kismen skleroz mevcuttu

(Tablo 6). Bu hastaya sklerozdan dolay1 implant yerlestirilemedi.

Tablo 6 . Temporal BT ya da MR bulgulari

n %
Normal 81 94,2
Mondini 2 2,3
Kistik koklea 2 2,3
Sklerotik 1 1,2
Toplam 86 100,0
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Hastalarin 28’inde (%32,6) ailesinde igitme kayb1 varken, 58 (%67,4) hastada

yok idi. Ailesinde isitme kayb1 olanlarin 21’inde birinci derece, ikisinde ikinci derece

ve 5’inde Ugiincli derece akrabalik vardi (Tablo 7). Ayrica hastalarin ebeveynleri

arasinda 53 (%61,6) hastada akraba evliligi varken, 33 (%38,4) hastada yoktu

(Tablo: 8).

Tablo 7: Ailede isitme kayb1 anamnezi

Yok
Var

Birinci derece akrabada var
Ikinci derece akrabada var
Uglincii derece akrabada var

Toplam

58
28
21

86

%
67,4
32,6
24,4

2,3
5,8
100,0

Tablo 8: Ailede akraba evliligi

N %
Yok 33 38,4
Var 53 61,6
Toplam 86 100,0

Hastalarin ebeveynlerinin egitim durumu incelendiginde; annelerin 24’1 okur
yazar degil, 56’s1 ilkokul, 5’1 ortaokul ve biri lise mezunu idi. Babalarinin ise 9’u
okuryazar degil, 57’si ilkokul, 11’ortaokul, 7’si lise ve 2’si yiiksekdgretim mezunu

idi (Tablo: 9).

Tablo . 9 Ebeveyn Egitim Diizeyi

n
Okur-yazar degil 9
Tlkokul 57
Ortaokul 11
Lise 7
Yiiksekogretim 2
Toplam 86

Baba

%
10,5
66,3
12,8

8,1
2,3
100,0

Anne

24
56

86

%
27,9
65,1

5,8
1,2

100,0
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Hastalardaki isitme kayb1 tespit zamani incelendiginde; 21 hasta 3 aylikken,
17 hasta 3-6 ay arasi, 30 hasta 7-12 ay arasi, 12 hasta 1-2 yas aarasi, 4 hasta 2-3 arasi
ve 2 hasta 4 yas ve iistii idi (Tablo10).

Tablo : 10. Hastalardaki isitme kaybinin tespit edilme yas1

N %
3 aylik 21 24.4
3-6 aylik 17 19.7
7-12 aylik 30 34.9
1-2 yas arasi 12 13.9
2-3 yas arasl 4 4.7
4 yas ustl 2 2.4
Toplam 71 100.0

Ailesinde isitme kaybi1 hikayesi olmayanlarin etyolojik nedenler
incelendiginde 17 (%19.9) hastada g¢evresel nedenler mevcuttu. Bu nedenlerin 4’
sarilik, birt yildinm ¢arpmasi, 6’s1 febril konviilziyon, ikisi prematiire, biri arfiksi,
ikisi yogun bakimda uzun stire kalma ve biri menenjit idi (Tablo: 11).

Tablo . 11. Ailesinde isitme kaybi anamnezi olmayan ¢ocuklarda isitme kaybi
nedenleri

N ¥V
Sarilik 4 4,7
Yildirim garpmast 1 1,2
Febril konviilziyon 6 7,0
Prematiire 2 2,3
Asfiksi 1 1,2
Yogun bakim 2 2,3
Menenyjit 1 1,2
Toplam 17 19.9

Isitme kaybi nedenleri genel olarak degerlendirildiginde; sendromik higbir
hastamiz yoktu. Nonsendromik olarak degerlendirilen 28 hastanin ailesinde igitme
kaybr oldugu icin genetik olabilicegi diistiniildii. Kirkbir hastada ise herhangi bir
etyololji tespit edilemeyip idiopatik olarak degerlendirildi (Tablo12).
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Tablo . 12. Sensorinoral Isitme Kayiplarinin Nedenlerinin Siniflandirilmasi

N %

1. Genetik nedenler

Nonsendromik nedenler 28 32,6
2. AKKkiz nedenler 17 19,9
Sarilik 4 4,7
Yildirim garpmasi 1 1,2
Febril konviilziyon 6 7,0
Prematiire 2 2,3
Asfiksi 1 1,2
Yogun bakim 2 2.3
Menenyjit 1 1,2
3. idiopatik nedenler 41 47.5
Toplam 86 100.0

Hastalara uygulanan implant modelleri incelendiginde; 59 hastaya Nucleus,
17 hastaya Med-El ve 10 hastaya Advanced Bionics takildig: tespit edildi (Tablo:
13).

Tablo :13 Kullanilan implant modelleri

Implant Modeli n %
Advanced Bionics 10 11,6
Nucleus 59 68,6
Med-El 17 19,8
Toplam 86 100,0

Hastalarda olusan komplikasyonlar degerlendirildiginde; koklear anomali
olan 4 hastada intraoperatif perilenf sizintis1 oldugu fakat bir siire bekledikten sonra
perilenf sizintis1 durdu. Bu koklear anomalili 4 hasta postoperatif hafif vertigo oldu
fakat birka¢ giin i¢inde kendiliginden gectigi tespit edildi. Ayrica postoperatif bes

hastada ciltalt1 seroma olustu. Baskili pansuman ile yaklagik bir haftada biitiin

50



hastalar tamamen diizeldi. Bir hastada yogun

yerlestirilemedi (Tablo: 14-15).

Tablo: 14 Hastalarin komplikasyon analizi

sklerozdan dolay1r implant

Intraoperatif komplikasyon

Perilenf s1zintis1

Elektrotun yerlestirilememesi
Fasiyal paralizi

Korda timpani hasari
Elektrot hasar1

Kanama

NRT alinamamasi

N

4,7
1,2

—

Tablo: 15 Hastalarin komplikasyon analizi

Postoperatif komplikasyon

Seroma/ Hematom 5

Flep nekrozu/ Enfeksiyon -

Aerosel -
Menenjit/ Labirentit -
Fasiyal paralizi -

Implant ¢alismamasi -

Bas donmesi 4

%
5.8

4,7
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5. TARTISMA

Bu calismanin amaci; koklear implant cerrahisi uygulanan hastalarin isitme
kaybimin etyolojisi, fizik muayene bulgulari, odyolojik bulgular, igitme kaybi tespit
zamani, rehabilitasyon durumu, hastalarin BT ile MR bulgular1 ve cerrahi yonden
degerlendirmek ve bu ¢alismanin sonucunda elde edilen bulgular literatiir esliginde
tartisilarak, koklear implant planlanan hastalara 151k tutacagi ve literatiire bilimsel
katki saglayacagini diisiinmekteyiz. Yapilan ¢aligma sonucunda hastalarin ailesinde
isitme kaybi anamnezi olan 28 (%32,6) hasta ve akraba evliligi 53 (%61,6) hasta
vardi. Isitme kaybr tespit edilme zamani ortalama 11.8 ay idi. Ailesinde isitme kayb1
hikayesi olmayanlarin etyolojik nedenleri incelendiginde 17 (%19.9) hastada
cevresel nedenler mevcuttu. Cevresel nedenlerden en fazla febril konvulziyon
mevcuttu. Nonsendromik olarak degerlendirilen 28 hastanin ailesinde isitme kaybi
oldugu i¢in genetik olabilecegi diisiiniildii. Kirkbir hastada ise herhangi bir etyololji
tespit edilemeyip idiopatik olarak degerlendirildi. Hastalarimizin doérdiinde koklear
anomali mevcuttu. Bunlardan ikisi Mondini diger ikisi kistik koklea idi. Bir
hastamizda temporal BT’de kismen skleroz mevcuttu. Hastalarda olusan
komplikasyonlar degerlendirildiginde; 4 hastada intraoperatif perilenf sizintisi, 4
hastada hafif vertigo, 5 hastada postoperatif ciltalt1 seroma olustu. Bir hastada yogun
sklerozdan dolay1 implant yerlestirilemedi.

Isitme bozuklugu insanlarda sensoriyel bozukluklarin ¢ok rastlanan seklidir.
Sensorindral isitme kayiplar1 genetik kokenli ve gevresel etkenlere bagli olarak iki
grupta toplanabilir. Genetik sensorindral isitme kayiplari, ya dogumda ya da
sonradan ortaya cikmaktadir. Cocukluk c¢agi sensorinoral isitme kayiplarinin
%60’1nda genetik gecisle oldugu goriilmiistiir.

Turan ve ark.’nin yaptig1 bir ¢alismada isitme kaybi siiphesi ile bagvuran
1645 cocukta, isitme kaybinin fark edildigi yas ortalamasi iki oldugu halde, ortalama
basvuru yas1 dort olarak bulunmustur (20). Yapilan diger bir ¢calismada ¢ocuklarin
%92.5 ‘ine 2.5 yasindan once, %7.4’line 2.5 yasindan sonra igitme kaybi tanisi
konulmustur (21). Avusturya’da yapilan bir ¢aligmada, isitme kaybi nedeniyle bir
hekime ya da merkeze bagvuru yasinin ortalama 33 ay oldugu belirtilmistir (3).
Bizim caligsmamizda isitme kaybinin tespit edilme ay ortalamasi 11.8 ay olarak rapor

edilmistir. Bunun daha 6nceki ¢alismalardan diisiik olmasinin nedeni, dogan her
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bebegin yenidogan isitme taramasindan gegirilmesidir. Yenidogan isitme taramasinin
olumlu etkileri burada goriilmektedir.

Isitme kaybmin nedenini belirlemek amaciyla ilk calisma 1856°da Peet
tarafindan isitme engelliler okulunda yapilmis ve isitme kaybinin %50'sinden nedeni
bilinmeyen hastaliklar ve kazalarin sorumlu oldugu, genetik kokenli isitme kayiplari
oraninin ancak %21 oldugu rapor edilmistir. (22). Buna benzer daha sonra yapilan
calismalar isitme kayiplariin etyolojisinde genetik faktoriin %35-60 oraninda rol
aldigmi gostermistir (23,24). 2004 de yapilan bir calismada olgularin %55’inde
genetik neden tespit etmislerdir (42). Tiirkiye’de yapilan c¢aligmalara gore genetik
isitme kayb1 oran1 bolgelere gore degisiklikler gostererek %38.5 ile %67.2 arasinda
degismektedir (43). Bizim caligmamizdaki genetik kokenli isitme kaybi %32,6
bulunmustur. Buldugumuz deger, hem yabanci literatiirle, hem de iilkemizde bu
konuda yapilan ¢alisimalarla paralellik gostermektedir.

Orta ve ileri derecede bilateral sensorindral isitme kaybinin goriilme olasiligi
her 1000 canli dogumda 0.5-1 arasindadir (46). Sensorindral isitme kayiph
hastalardaki ailede isitme kayb1 varlig1, isitme kaybinin genetik kdkenini aragtirmada
oldukga 6nemli bir dlgiittiir. Yapilan bir ¢alismada igitme kayipli ¢ocuklarin yaklagik
%28’inde pozitif aile oykiisii oldugunu belirtilmistir. (45). Ulkemizde akraba
evliliginin yiiksek boyutlarda oldugu dikkate alindiginda, genetik kokenli
sensorindral isitme kaybi oranmin da artacagi diisiiniilebilir. Ulkemizde yapilan
farkli caligmalarda akraba evliligi oran1 bolgelere gore degisiklik gostermektedir; bu
oran Dogu ve Giiney bolgelerimizde %40-45, Karadeniz bolgesinde %46
bulunmustur (47). Tiirkiye’de yapilan isitme kaybi etyolojisinde kalitimin énemli rol
aldig1 bir hasta grubunda akraba evliligi oranmni %90.3 gibi olduk¢a yiiksek bir
degerde bulmustur (48). Hindistan’da yapilan bir ¢aligmada akraba evliligi orani
%48, Israil’de yapilan bir ¢alismada ise %17 olarak rapor edilmistir (49,50). Bizim
yaptigimiz ¢alismada akraba evliligi orant %61,6 bulunmustur. Akraba evliligi
oranlarinin bu sekilde farkliliklar gostermesi biiyiik olasilikla tilkelerin ve bolgelerin
egitim ve kiiltiir diizeylerinden kaynaklanmaktadir.

Cok ileri derecede sensorindral isitme kayipli cocuklarin bizim tespit
ettigimiz ve iilkemizde yapilan diger calismalarda bildirilen oranlarinin yabanci

tilkelere gore daha yiliksek olmasinin nedeni, lilkemizdeki akraba evliliginin yiiksek
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siklig1 nedeniyle otozomal resesif gecisli isitme kayb1 oraninin daha yiiksek olmasina
bagl olabilir. Ozellikle bu gruptaki 6grencilerin isitme kayiplarinin erken yaslarda
saptanmasi ve bu c¢ocuklarin isitme cihazi ile egitime alinmalar1 ve uygun adaylara
koklear implant uygulanmasit ve daha sonra egitim almalar1 duyabilmelerine ve
konusabilir hale gelmelerine katkida bulunacaktir.

Cevresel etkenlere bagli isitme kayiplari annenin hamile iken gecirdigi
enfeksiyonlar, ototoksik ilaglar, premature dogum, dogum sirasinda anoksi-hipoksi
gelisimi, hiperbiliiribinemi, diisiik dogum agirligi, dogum sonrasi yogun bakim
tinitesinde kalmasi ile geligebilir. Kizamik, kizamikg¢ik, kabakulak ve menenjit gibi
asilarin ulusal asilama programina dahil edilmesi edinilmis sensdrindral isitme
kaybinin en 6nemli nedenlerinden olan viral enfeksiyon hastaliklarinin oranlarini
onemli diizeyde azaltmistir. Ayrica gebelik sirasinda ilag kullaniminin engellenmesi,
antibiotiklerle enfeksiyon hastaliklarinin ve Rh uyusmazliklarinin tedavi edilmesi
gibi Onleyici tedaviler de genetik olmayan isitme kayiplarinin azalmasina neden
olmustur.

Kahramanmarag Sagirlar Okulu’nda okuyan 116 ¢ocugun isitme kaybinin
arastirlldigl bir calismada g¢evresel isitme kaybi oranmi %38.2 (en sik %21.6 ile
menenjit) ile postnatal nedenlere baglarken, perinatal neden olarak %4.6 yenidogan
sarilig1 ve %3.1 ile zor dogum olarak saptanmistir (46). Yapilan diger bir ¢aligmada
prenatal nedenler %11.44 (Rubella %5.77, CMV 9%0.79, alkol %0.72, Kizamik %
0.39, ototoksik ila¢ alimi %0.06), perinatal nedenler % 9.79 (Kernikterus %2.35,
Asfiksi %1.98, Prematiirite %1.38), postnatal nedenler % 6.87 (Menenjit %3.03, kafa
travmast %0.71, kemoterapi %0.17, viicut dis1 oksijen uygulama %0.13) oraninda
bulunmustur (51). Ohlms ve ark. 114 ¢ocuk {izerinde yapilan bir ¢calismada menenjite
bagli isitme kayb1 oran1 %3.5 olarak bildirilmistir (52). Diger bir calismada ise akkiz
sagirlik oranim1 %48.5 olarak belirtmis olup sebepler arasinda havale, menenjit,
kizamik, kabakulak, ates ve sarilik siralanmistir (53). Diger bir g¢alismada ise
dogumsal sitomegaloviriis (CMV) cocuklarda kalitsal olmayan sensorindral igitme
kaybinin (SNIK) en yaygin sebebidir. Sebebi bilinmeyen %40’tan fazla sagirlik
vakalar1 dogumsal CMV’den kaynaklanmaktadir (54).

Bizim calismamizda 86 hastadan 17 (%19,9)’sinde akkiz nedenler tespit
edildi. Akkiz nedenlerden 7 (%8,2) hasta da perinatal nedenler (asfiksi, erken dogum,
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hiperbilliiriibinemi), 10 (%11.7) hastada postnatal nedenler (6 hastada febril
konviilziyon, 2 hastada uzun silire yogun bakimda kalma, 1 hastada menenjit ve bir
hastada yildirnm c¢arpmasi) Mevcut bulgularimizin literatiirden daha az ¢ikmasinin
nedeni mikrobiyolojik nedenlerin tam olarak ortaya konulmamasi olabilir.

Dogustan olan i¢ kulak malformasyonlar1 temporal kemik BT ve temporal
kemik MRG ile %20 oraninda saptanabilir. Geri kalan %80 malformasyon,
membrandz malformasyonlardir. Bunlar hi¢bir goriintiilleme yontemi ile saptanamaz,
¢linkli olusan patoloji kemik yapida degil hiicresel diizeydedir (55). Sensorindral
isitme kayipli ¢ocuklarin yaklasik %20-30'unda i¢ kulak anomalisi goriiliiyor olmast
nedeniyle SNIK tespit edilen biitiin gocuklara standart arastirmanin bir pargasi olarak
temporal BT ¢ekilmesi uygun olur. Yiiksek rezoliisyonlu temporal kemik BT'sinin i¢
kulak anomalileri tespitindeki rolii agikca gosterilmis olup tani amacgl olarak
kullanilabilir (56).

Sensdrindral isitme kaybinin nedeni olarak i¢ kulak malformasyonu tespit
edilen hastanin takibi 6nemlidir ve tedavi ile daha fazla isitme kaybi1 gelismesi
Onlenebilir. Hastalara, isitme kaybinin ilerlememesi ve minor kafa ¢arpmalarindan
sonra BOS kacag1 riskinin artmamasi i¢in temas sporlarindan uzak durmasi tavsiye
edilir. I¢ kulak anomalileri olan hastalarda orta kulak enfeksiyonunun yayilimi ile
menenjit gelisme riski daha fazladir ve boyle bir durumda agresif tedavi ihtiyaci
vardir (55,56).

I¢ kulak malformasyon tespit etmede BT'nin énemi {izerine gesitli ¢aligmalar
yapilmistir. Amerika Birlesik Devletlerinde yapilan bir ¢alismada SNIK’l1 olan 69
hastanin ¢ekilen temporal kemik BT de 17 (%24.6) kiside i¢ kulak anomalisi tespit
etmistir. Bunlardan 8 (%47) hastada LVAS, 4(%23.5) hastada membrandz defekt ve
5(%29.37) hastada cesitli bozukluklarin oldugu goriilmiistiir. Ondort hastanin
kayitlar1 i¢ kulak anomalisi olmayan SNIK’li hastalarla karsilastirilmistir. Isitme
kaybmin ortaya ¢ikis yasina bakildigi zaman, i¢ kulak anomalisi olan hastalarin
%71.4Unde 2 yasin altinda bagladigi, i¢ kulak anomalisi olmayanlarin ise
%78.6'sinda baslangi¢ yasinin ikinin altinda oldugu goriilmiistiir. Tek tarafli veya iki
tarafli olma durumuna bakildig1 zaman anomali bulunan hastalarin %42.9'unda ve

anomali bulunmayanlarin %28.6'sinda tek tarafli hastalik tespit edilmistir (56).
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2004°de yapilan bir ¢alismada i¢ kulak malformasyonlarinin sensorindral
isitme kayipli cocuk hastalarin %5’inde i¢ kulak malformasyonu tespit edilmistir
(42).

Hastalarimizin dordiinde (%4,6) koklear anomali mevcuttu. Bunlardan ikisi
Mondini diger ikisi kistik koklea idi. Mevcut bulgularimizin literatiir ile uygunlugu
gorilmistir.

Sensorindral isitme kayipli hastalardaki etiyolojinin tanisi igin detayl
gorlntiileme, genetik, mikrobiyolojik ¢alismalar gibi yorucu ve pahali arastirmalara
ragmen sensorinoral isitme kayip nedenleri bulunmayabilir.

Afyon isitme engelliler okulunda egitim géren 130 ¢ocuk hastanin etyolojisini
arastirildig bir ¢aligmada hastalarin %26.1’inde etyolojiyi tespit edilememistir (48).
Diger bir calismada Yeditepe isitme engelliler okulunda egitim goren 162
sensoOrindral isitme kayipli ¢ocuk hastanin etyolojilerini incelendigi calismada
hastalarin %20.98’inde etyoloji tespit edilememistir (21). Yine Kiilahli ve ark. (57)
yaptig1 calismada da idiopatik neden %31.9 bulunmustur.

Yabanci lilkelerde yapilan caligmalarda etiyolojik faktoriin bulunamamasi
oran1 Portekiz’de %30, Kanada’da %37.7, Gana’da %34.37, Tanzanya’da %24.4
olarak bulunmustur (51,53,54,58).

Bizim ¢aligmamizda ise idiopatik nedenli hasta sayis1 41 (%47,5) olarak tespit
edilmistir. Bulgumuzun literatiir ile uygun oldugu goriilmustiir.

Tiirkiyede yapilan ¢aligmalarda SNIK etiyolojisinde akraba evliligini
arastiran bir ¢cok calisma vardir. Kahramanmaras isitme engelliler okulunda nedene
yonelik yapilan bir ¢calismada hastalardangenetik etyolojiye sahip olanlarda akraba
evliligi oranimi %40.0, genetik olmayan etyolojiye sahip olanlarda akraba evliligi
oranini %32.5 bulunmustur. Akraba evliligi oranin1 Derekdy (48) yaptig1 calismada
%49.2, Egeli (21) ise yaptig1 calismada %36.6 olarak tespit etmislerdir. Sensorindral
isitme kayipli ¢ocuklarda akraba evliligi orani Hindistan’da %48, Israilde ise
herediter sagirligt olan cocuklarda akraba evligi oranini %14.58, non-herediter
sagirliklarda ise %1.69 olarak bulunmustur (49,50). Bizim calismamizda hastalarin
ebeveynlerinde akrabalik oran1 %61.6 olarak tespit edilmistir. Bu oran iilkemizde
yapilan arastirmalara bakildiginda elde edilen en yiiksek oran olup sonuglara gore

bolgemizde akraba evliligi oran1 anlamli derecede diger bolgeler gore yiiksek oldugu
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tespit edildi. Bunun nedeni olarak daha dnceki calismalarda da tespit edildigi gibi
Dogu ve Giineydogu Anadolu bdlgesinde akraba evliligi orani diger bolgelelere gore
oldukca yiiksektir (59). Dolayisiyla bizim c¢alismamizda tespit ettigimiz oranin
literatiire gore daha yiiksek olmasini1 buna baglayabiliriz.

Koklear implantasyon cerrahisi yapilacak bir klinikte dncelikle altyapinin tam
olarak hazirlanmas1 gereklidir. Preoperatif donemde isitme kaybi tespit edilen
cocuklara etkin bir takip ve egitim programinin saglanmasi gereklidir. Ailelerin konu
hakkinda bilgilendirilmesi ve implantasyon sonras1 donemde yapilmasi gerekenlerin
acik bir sekilde anlatilmasi ve motive edilmesi gerekmektedir. Neyazikki
bolgemizdeki ¢ogu aile implantasyondan  sonraki  donemin  &nemini
kavrayamamaktadir. Klinigimizde implant Oncesi slirecler dikkatle yapilmakta ve
ancak uygun adaylara koklear implantasyon yapilmaktadir.

Klinigimizde tiim hastalara odyolog esliginde ayrintili odyolojik testler
yapilmaktadir. Tiim hastalara temporal kemik tomografisi ve manyetik rezonans
goriintiileme tetkikleri uygulanmaktadir. Sendromik ve nonsendromik isitme kayipl
hastalarda her ne kadar radyolojik goriintillemeler normal sinirlarda olsada
ameliyatlarda problemlerle karsilagilabilecegini bu sebeple dikkatli olunmasi
gerektigini diistinmekteyiz.

Koklear implant uygulamasina yeni baslayan kliniklerde tani ve tedavi
asamasinda cesitli zorluklarla karsilasilabilir. Bu sebeple yeni basglayan kliniklerde
tecriibeli odyolog ve bu cerrahiyi uygulayan tecriibeli cerrahlarin esliginde ilk
uygulamalarin yapilmasinin daha uygun olacagi diisiinmekteyiz.

Koklear implant cerrahisi uygulanan hastalarda kalint1 isitme rezervlerinin
korunmas: dnemlidir. Bu sebeple yapilan c¢aligmalarda yuvarlak pencere yolu ile
implant uygulamasinin 6nemi her gecen giin daha ¢ok vurgulanmaktadir. Yuvarlak
pencere yolu ile skala timpani igerisine yapilan uygulamalarin kokleada en az hasara
yol actigr bildirilmistir. Yapilan ¢alismalarda yuvarlak pencere ile yapilan
uygulamalarin bazal kivrimda travma yapmadan gergeklestirildigini gosterilmistir.
(65). Biz de klinigimizde tiim hastalarda yuvarlak pencereyi ortaya koymaya
calismaktay1z.

Koklear implant cerrahisi gerek ameliyat sirasinda gerekse ameliyat sonrasi

erken ve ge¢ donemde onemli komplikasyonlar: olabilen bir cerrahidir. Bu cerrahiyi
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uygulayan cerrahlar ¢ok cesitli anatomik farkliliklarla ve cerrahi zorluklarla
karsilasabilmektedirler.

153 hasta iizerinde yapilan bir ¢alismada; 10 hastada (% 6.5) intraoperatif elektrottan
kismi yanit alamama, 3 hastada (%2 ) kalic1 fasiyal paralizi, ve 13 hastada (%8.5)
postoperatif donemde flep nekrozu gozlenmistir (60). Bizim ¢aligmamizda ise yogun
koklear sklerozdan dolay1 sadece bir hastada elektrot yerlestirilemedi.

Eriskin ve ¢ocuk hastanin igerdigi ¢ok kapsamli bir c¢alismada carpici
sonuglar ortaya cikmustir. Erigskin hastalardan 82' si (%2.7) intraoperatif elektrot
problemi yagamig, 109 hastada (%3.6) postooperatif donemde flep nekrozu gelismis
ve 17 hastada (%0.6) kalic1 fasiyal paralizi gelismistir (61). Bizim ¢alismamizda ise
hicbir hastada fasiyal paralizi gelismemistir.

Bhatia ve ark. koklear implant yapilmis 300 ¢ocuk hastada elde edilen
sonuclar soyledir; 1 hastada (% 0.3) elektrot problemi, 1 hastada (% 0.3) flep
nekrozu, 2 hastada (%0.7) postoperatif orta kulak enfeksiyonu, 3 hastada (% 1.0)
postoperatif donemde kolestatom (iatrojenik), 13 hastada (% 4.3) flep enfeksiyonu, 9
hastada (% 3.0) posterior duvar defekti ve 14 hastada (% 4.6) postoperatif donemde
hematom gelistigi tespit edilmistir (62). Bizim ¢aligmamizda 5 hastada postoperatif
seroma olustu, bu da baskil1 pansuman ile bir haftada diizeldi.

Diger 176 hastalik calisma serisinde 1 hastada (% 0.6) kalic1 fasiyal paralizi,
2 hastada (% 1.1) orta kulak enfeksiyonu, 3 hastada (%1.7) postoperatif donemde
gecici fasiyal paralizi, 4 hastada (% 2.2) gegici vertigo atagi, 2 hastada (% 1.1) flep
enfeksiyonu, 2 hastada ise (% 1.1) postoperatif donemde diismeye bagl elektrot
kaymas1 meydana gelmistir (63). Bizim ¢alismamizda 4 hastada intraoperatif perilenf
sizintis1 olustu. S0z konusu dort hastada elektrod cevresi yumusak doku ile siki
sekilde oblitere edilip sizinti tamamen kontrol altina alinmigtir. Ayni hastalarda
postoperatif hafif vertigo olustu fakat bir hafta i¢inde kendiliginden diizledi.

Literatiirde koklear implant cerrahisinde komplikasyon orant % 8-18 olarak
bildirilmistir (64). Bizim ¢alismamizda komplikasyon oran1 % 16.4 olarak bulunmus
olup literatiir ile uyumlu ¢ikmustir.

Dinlemenin Gelisim Profili (Listening Process Profile/LiP), koklear implantli
cocuklarin implantasyon oncesi ve sonrasinda ¢evresel sesleri ve konusma seslerini

algilamalarin1 ve gelisen dinleme becerilerini degerlendirmeyi amaglayan bir testtir.
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Literatiir incelendiginde koklear implantasyon uygulamasi ve sonrasindaki egitim ile
birlikte dinleme becerilerinin (LiP) 6nemli olgiide arttigi bildirilmektedir. Nitekim
bizim ¢alismamizda da buna paralel sonuglar elde edilmistir. Yine bu calismada
koklear implant deneyimi artttkca MTP test skorlarinin arttig1 gorilmektedir
Literatiir incelendiginde, hastanin koklear implantasyon yapildig1 siradaki yasinin dil

gelisim performansini etkileyen esas faktor oldugu karsimiza ¢ikmaktadir (32,33).
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6. SONUC VE ONERILER:

1. Isitme kayipli ¢ocuklarin erken yaslarda saptanmasi, bu ¢ocuklarin erken
isitsel rehabilitasyona alinmalar1 ve daha sonra uygun hastalara koklear implnat
uygulanmasi kisinin ilerideki akademik ve sosyal yasaminda olduk¢a énemlidir. Bu
caligmada isitme kaybinin tespit edilme ay ortalamasi 11.8 ay olup daha onceki
caligmalara gore 1yi bir sonugtur. Bunun daha 6nceki ¢alismalardan diisiik olmasinin
nedeni, dogan her bebegin yenidogan isitme taramasindan gegirilmesidir. Yenidogan
isitme taramasinin olumlu etkileri burada goriilmektedir.

2. Dogustan isitme kaybi yapan nedenler incelendiginde %50 cevresel ve
%350 genetik nedenler olusturmaktadir. Genetik nedenlerin %15’1 sendromik ve
%35’ise nonsendromik nedenlerden olusmaktadir. Hastalarimizin 28’inde (%32,6)
ailesinde isitme kaybi1 varken, 58 (%67,4) hastada yok idi. Ayrica hastalarin
ebeveynleri arasinda 53 (%61,6) hastada akraba evliligi varken, 33 (%38,4) hastada
yoktu. Bulgulara bakildiginda bolgemizde akraba evliligi yiiksek tespit edilmistir.

3. Cocukluk cag1 sensorindral tip isitme kayiplarinda genetik gegisin rolil
biiyiiktiir ve bunun da en 6nemli nedenini akraba evlilikleri olusturmaktadir. Akraba
evliligi ayrica nonsendromik isitme kayiplarindan, ozellikle otozomal resesif gecis
gosterenlerde de Onemli bir faktordiir. Bu nedenle akraba evliliklerinin egitim
yoluyla Onlenmesi, genetik gecisli isitme kayiplarmin 6nlenmesinde ilk basamak
olmalidir.

4. SNIK’e neden olan cevresel faktdrler incelendiginde; calismamizda
cevresel nedenler %19.9 bulunmustur. Diisiik sosyoekomik diizey ve kalabalik
yasam g¢evresel faktorlere zemin olusturabilir.

5. Koklear implantasyon cerrahisinin uygulanabilmesi icin Oncelikle
altyapmin tam olarak hazirlanmasi gereklidir. Preoperatif donemde isitme kaybi
yakalanan ¢ocuklara etkin bir takip ve egitim programinin saglanmasi esastir. Ayrica
radyoloji birimleriyle iligkilerin artirilmasi ve temporal kemik radyolojisi konusunda
gerekirse fikir ve bilgi paylasilmasi ile koklea anomalileri ve temporal kemik
anatomisindeki olas1 anatomik farkliliklarin 6nceden tespit edilmesi saglanmalidir.
Ailelerin konu hakkinda aydinlatilmasi ve implantasyon sonrasi donemde yapilmasi

gerekenlerin net bir sekilde anlatilmasi ve motive edilmesi gerekmektedir. Nitekim
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bolgemizdeki  ¢ogu  aile  implantasyondan  sonraki  siirecin  Onemini
kavrayamamaktadir. Klinigimizde koklear implant cerrahisi i¢in altyap: tam olarak
mevcut olup, implant dncesi siiregler dikkatle yapilmakta ve ancak uygun adaylara
implantasyon yapilmaktadir.

6. Koklear implant uygulamasina yeni baslayan merkezlerde cerrahi asamada
cesitli zorluklarla karsilasilabilir. Bu sebeple yeni baslayan kliniklerde bu cerrahiyi
uygulayan tecriibeli cerrahlarin esliginde ilk uygulamalarin yapilmasinin daha uygun
olacagim diisiiniiyoruz. ilk etapta sendromik ve anomalili hastalardan degil normal
anatomili hastalardan baslanmasi daha uygun olacagini diisiinmekteyiz.

7. Literatiirde koklear implant cerrahisinde komplikasyon oran1 % 8-18 olarak
bildirilmistir. Bizim ¢alismamizda komplikasyon orant % 10.5 olarak bulunmus olup
literatiir ile uyumlu ¢ikmustir. Ozellikle ciltalt: seroma gelisen bes hastamizda baskili
pansumanin ertesi glin agilmasi nedeni ile olustugunu diisiinmekteyiz. Baskili
pansumanin iki giin kaldig1 diger hastalarimizda boyle bir sorun ile karsilasilmadi.

8. Koklear implantasyonun yapildig: siradaki yas, dil gelisim performansini

etkileyen esas faktordiir.
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