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ABSTRACT

Konjenital oval pencere atrezisi, oval pencerenin olmadigi ancak
orta kulakta kemikgiklerin anormal de olsa var oldugu bir patoloji
olarak tanimlanmaktadir. Konjenital oval pencere atrezisi tanilanmis
olgularda genellikle orta dereceden ileri dereceye kadar iletim tipi veya
mikst tip isitme kaybi ile karsilasilir. Patolojinin tanimlanmasinda
odyolojik bulgularin yani sira radyolojik degerlendirme de 6nemli bir
yere sahiptir. Bu calismada odyolojik degerlendirme sonucu bilateral
orta derecede mikst tip isitme kaybi tanilanmis sonrasinda radyolojik
degerlendirme sonucunda bilateral konjenital oval pencere atrezisi
tespit edilmis bir olgu sunulmustur. Cerrahi komplikasyon riskinin
yiiksek oldugu diisiiniilerek bas bantli kemik yolu amplifikasyon
uygulamas: yapilmis ve isitsel rehabilitasyon programma dahil
edilmistir. Bu olgu sunumu konjenital oval pencere atrezisinde
mildahalede degerlendirmenin ve multidisipliner ¢alismanin 6nemini
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital oval pencere atrezisi, iletim tipi
isitme kayb1, mikst tip isitme kaybi, isitsel rehabilitasyon

Bilateral congenital oval window atresia: Case report

Congenital oval window atresia is defined as a pathology in
which there is no oval window but middle ear ossicles exist, albeit
abnormally. In cases with congenital oval window atresia generally
diagnosed with moderate to severe conductive or mixed type hearing
loss. Not only audiological findings, but also radiological evaluation
has an important role in the definition of pathology. In this study, a case
with bilateral moderate mixed type hearing loss was diagnosed with
bilateral congenital oval window atresia was based on the radiological
evaluation. Considering the high risk of surgical complications,
headband bone conduction hearing aid was recommended and
follow-up was planned with an auditory rehabilitation program. This
case report shows the importance of audiological evaluation and
intervention with the multidisciplinary approach in congenital oval
window atresia.

Key words: Congenital oval window atresia, conductive hearing
loss, mixed type isitme kaybi, auditory rehabilitation
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GiRiS

Kemikgik zincirde goriilen konjenital anomalilere bagli iletim
tipi isitme kaybi referans merkezlerde bile nadiren goriilen
olgulardandir. Bu nedenle literatiirde bu konuyla ilgili sinirl
sayida caligma yer almaktadir. (Sennaroglu et al., 2014;
Thomeer, Kunst, Verbist, Cremers, & Neurotology, 2012).
Kulakta goriilen konjenital anomaliler major ve mindr olmak
tizere iki gruba ayrilmistir (de Alarcon, Jahrsdoerfer, & Kesser,
2008). Major konjenital orta kulak anomalileri orta kulak, dis
kulak yolu ve/veya kulak kepgesinin etkilendigi durumlari
belirtir ve insidansinin 1:10000 oldugu tahmin edilmektedir
(Teunissen, 1992). Min6r konjenital orta kulak anomalilerinde
ise kulak kepcesi, dis kulak yolu ve kulak zar1 saglam olmasina
ragmen orta kulak yapilarinin gelisimi bozulmustur (de Alarcon
et al., 2008; Teunissen, 1992). Mindr konjenital orta kulak
anomalilerinin insidanst ve prevalansi ile ilgili giivenilir bir
veri bulunmamaktadir (Teunissen, 1992). Konjenital oval
pencere atrezisi, konjenital stapez fiksasyonu, kisa malleus
gibi patolojiler mindr konjenital orta kulak anomalisi sinifinda

degerlendirilmektedir. Bu malformasyonlar genellikle otoskopik
muayene sirasinda net olarak tespit edilememektedir (de
Alarcon et al., 2008). Yenidogan isitme taramasi ve/veya okul
cag1 isitme taramalari sirasinda fark edilmektedir. Konjenital
oval pencere atrezisi goriilen hastalarda genellikle unilateral
ya da bilateral, progresyon gostermeyen mikst tip isitme kaybi
goriilmektedir (Sennaroglu et al., 2014). Mindr konjenital
orta kulak anomalilerinde isitmenin diizenlenmesi i¢in cerrahi
miidahale 6n plana ¢ikmaktadir. Ancak, konjenital oval pencere
atrezisi diger mindr konjenital orta kulak anomalilerine gore
daha karmasiktir ve cerrahi miidahalede basarmnin diisiik oldugu
belirtilmistir (de Alarcon et al., 2008; Zeifer, Sabini, & Sonne,
2000). Cerrahinin potansiyel riskleri fasiyal sinirin pozisyonu
ve kemik kalinlig1 géz 6niinde bulundurularak belirlenmektedir
(Thomeer et al., 2012). Bu olgu raporunda bilateral konjenital
oval pencere atrezisi olan bir olgunun degerlendirme ve takip
siirecleri sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

Gestasyonel yast 39 hafta olan kiz bebek 22 yagindaki annenin
birinci gebeliginden diinyaya gelmistir. Dogumdan sonra ilk
beslenmeyitakibenagizdanbol miktarda sekresyon gelmesiiizerine
yapilan degerlendirmelerde Ozefagus atrezisi tespit edilmistir.
Ailede isitme kaybi hikayesi bulunmayan hasta yenidogan isitme
taramasindan kalmistir. Dogum sonrasi dis merkezde takip
edilen hasta 18 aylikken klinigimize basvurmustur. Kulak Burun
Bogaz kliniginde yapilan otoskopik degerlendirmede hastanin
bilateral dis kulak kanalinin dar oldugu ve kulak zarmim normal
oldugu belirtilmistir. Klinigimizde yapilan ilk degerlendirmede
timpanometrik degerlendirme dis kulak yolu darligi nedeniyle
giivenilir olarak degerlendirilememistir. Transient otoakustik
emisyon (OAE) oOl¢iimii GN Otometrics MADSEN Capella
OAE Sistemi ile degerlendirilmistir (GN Otometrics, Taastrup,
Denmark). Her iki kulakta da Transient uyarilmigs OAE testinden
kalmistir. Transient uyarilmig otoakustik emisyon testi 500—
4000 Hz araliginda, 84 dB uyaran siddetinde 260 uyaran tekrari
ile uygulanmis ve %80 tekrarlanabilirlik ve >9 dB sinyal/
giirlilti oraninin en az ii¢ frekansta goriilmesi cevap kriteri
olarak belirlenmistir. Tarama isitsel beyin sap1 cevabi (Auditory
Brainstem Response; ABR) 0l¢timii Maico MB-11 Screener with
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Sekil 1. Tsitsel Beyinsap1 Cevabi Olgiimii Kayit Ornekleri

Tablo 1. Esik ABR Testi V. Dalga Esik Seviyeleri ve Latans Degerleri
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BERAphone® (Maico, Rome, Italy) ile yapilmustir. Her iki kulakta
da cevap elde edilememistir. Serbest alan degerlendirmesinde
gorsel pekistire¢ odyometrisi yontemiyle degerlendirilen olgunun
konusma uyaranlarina 50 dB HL siddetinde tepkileri oldugu
diisiiniilmiistiir. Ileri degerlendirme i¢in Esik ABR testi planlanmus,
radyolojik degerlendirme agisindan KBB’ye yonlendirilmistir.

Hava yolu esik ABR olgiimii ile yapilan degerlendirmede
klik uyaran (37,7/s rate) ve 500 Hz tonal uyaran (37,7/s rate)
kullanilarak kayit alinmistir (Vivosonic Integrity™ABR Systems,
Vivosonic Inc., Toronto, Canada). Kemik yolu ABR &l¢limiinde
ise klik uyaran ile (37,7/s rate) maskesiz degerlendirme
yapilmustir. Olguda her iki kulakta da hava yolu ABR dl¢timiinde
dalga morfolojisinin olduk¢a bozuk oldugu belirlenmistir (Sekil
1). Dogal uykuda gergeklestirilen Esik ABR testi esik seviyeleri
ve latans degerleri Tablo 1°de verilmisgtir.

Yapilan esik ABR sonucuna gore, olguda bilateral orta-
ileri derecede mikst tip igitme kaybi tanilanmig ve ileri tan
acisindan degerlendirilmek iizere Kulak Burun Bogaz klinigine
yonlendirilmistir. ileri tan1 agisindan olguya Temporal Yiiksek
Coziintrlikli  Bilgisayarli Tomografi (BT) goriintiilemesi
yapilmistir. Temporal BT sonucu “Bilateral oval pencere atrezisi,
stapezlerde malforme ve posteriora deplase goriiniim, solda daha
belirgin olmak iizere her iki inkus uzun kolunun normalden hafif
ince ve posteriora deplase goriiniimii, her iki fasiyal sinir timpanik
segmentinin aberran seyri; sagda oval pencere loju hemen
inferiorunda, solda oval pencere lojunda seyir gostermektedir”
seklinde raporlanmistir.  Yiiksek Coziiniirliklii Temporal
Bilgisayarli Tomografi goriintiileri Sekil 2’de verilmistir.

Hacettepe Universitesi Isitsel Implantlar Konseyi’nde tartisilan
olgu i¢in bilateral fasiyal sinirin anormal seyri nedeniyle, cerrahi
miidahalenin riskli oldugu diistiniilerek igitme cihazi uygulamasi
onerilmistir. Yapilan degerlendirmeler sonucunda hastanin dis
kulak kanalinin ¢ok dar olmasi nedeniyle yapilacak en dogru
miidahalenin kemik yolu isitme cihazi oldugu diisiinilmiistiir.
Olgunun yasimin kii¢iik olmast ve meveut kemik kalinliginin
implantasyon agisindan uygun olmamasi nedeniyle bas bantl
kemik yolu isitme cihazi ile takip edilmesine, takip siirecinde
uygun goriilmesi halinde implantasyon veya cerrahi igin tekrar
degerlendirilmesine karar verilmistir.

Olguya23aylikkenbagbantlikemikyoluisitmecihazi(Cochlear™
BAHA 5 Power) uygulamasi yapilmistir. 25 aylikken yapilan
ilk isitsel degerlendirmede genel gelisimi Denver Gelisimsel
Tarama Testi— II (DGTT-11) ile degerlendirilmistir (Epir & Yalaz,
1984). Kaba motor, ince motor ve kisisel sosyal gelisimi normal
sinirlarda elde edilmis ancak dil gelisimi gecikmeli bulunmustur.

Sag Kulak Sol Kulak
Esik Siddet Seviyesi (nHL) | Latans degeri (msn) Esik Siddet Seviyesi (nHL) Latans degeri (msn)
Hava Yolu Klik 55dB 9,33 60 dB 8,47
Hava Yolu Tonal (500 Hz) Uyandig1 i¢in bakilamadi 95 dB 13,72
Kemik Yolu Klik (Maskesiz) 30dB ‘ 9,98 30dB 9,98

Hz: hertz; dB: desibel; msn: milisaniye; nHL: normalized hearing level
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Sadece 15 sozciik kullanabildigi ve basit ciimleler kuramadig
belirlenmistir. Anlamli isitsel entegrasyon Olcegi (Meaningful
Auditory Integration Scale-MAIS) skoru 25/40 olarak tespit
edilmistir (Robbins, Renshaw, & Berry, 1991). Yedi ay cihaz
kullanimmdan sonra (30 aylik) yapilan ikinci degerlendirmede
ise Alict ve ifade edici dili Tiirkce Erken Dil Gelisimi Testi
(TEDIL) ile degerlendirilmistir (Giiven & Topbas, 2014). Alici
ve ifade edici dil gelisimi kronolojik yasi ile uyumlu bulunmustur
(2 yas 6 ay). Kullandig1 kelime sayisinin 100 kelimeyi gegtigi ve
iki kelimeli basit climleler kullandig1 gézlenmistir. Zit kavramlar
(biytik-kiigtik, 1slak-kuru), renkler (dort ana renk), sayilar (birden
ona kadar) gibi kavramlar1 6grendigi tespit edilmistir. MAIS skoru
40/40 olarak elde edilmistir. Cocuklar icin Isitsel Algi Testi’nin
(CIAT) alt parametreleri olan patern alg testinden %100, kelime
tanima testinden %80 dogru yanitlar elde edilmistir (Yiicel &
Sennaroglu, 2011). Yazili hasta onam1 ¢aligmaya katilan hastanin
ebeveynlerinden alinmustir.

SONUC VE TARTISMA

Bilateral konjenital oval pencere atrezisi goriilen hastalarda
tedavi yaklagimindaki en onemli hedefdil gelisimini desteklemek
icin isitme esiklerinin diizenlenmesidir. Isitmenin diizenlenmesi
icin iki yol 6n plana ¢ikmaktadir. Birincisi; cerrahi miidahale ile
orta kulak yapilariin diizenlenmesi, ikincisi ise konvansiyonel
hava yolu isitme cihazi, kemik yolu isitme cihazi, kemik yolu
isitme cihazi implantasyonu ya da bas bantli kemik yolu isitme
cihaz1 uygulamalar1 gibi odyolojik miidahale se¢eneklerinden
birinin amplifikasyon yontemi olarak tercih edilmesidir.
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Sekil 2. A, B. Yiiksek Coziiniirlikli Bilgisayarli
Tomografi Goriintlisii. A. Sol Kulak: Oval
pencerede (OP) yer alan fasiyal sinir (beyaz ok).
B. Sag Kulak: Oval pencerede (OP) inferiorunda
yer alan fasiyal sinir (beyaz ok);

Oval pencere atrezisi nadir goriillen bir patolojidir. Oval
pencerenin olmadig1 ancak vestibiil ile orta kulak arasinda
kemikgiklerin anormal de olsa var oldugu bir patoloji olarak
tamimlanmaktadir. Hastalarin  %40’inda  bilateral olarak
goriilmektedir (Hughes, Danehy, & Adil, 2016). Hastalarda
genellikle orta dereceden ileri dereceye kadar iletim/mikst igitme
kayb1 gozlenmektedir. Oval pencere atrezisine neden oldugu
diistintilen iki embriyolojik teori bulunmaktadir. Birincisi;
gestasyonel 7. Hafta igerisinde primitif stapezin primitif
vestibilil ile birlesmesinin basarisiz olmasidir. Bu durumda
lateral semisirkiiler kanalin st kismi1 ile promontoryumun alt
kismi arasindaki ayrilma diizlemi gelismemekte ve oval pencere
olusmamaktadir (Hughes et al., 2016; Lambert, 1990). ikinci
teori ise gestasyonel 5. ve 6. haftalar igerisinde gelisen fasiyal
sinirlerin yer degistirerek primitif stapez ile otik kapsiil arasina
girdigini ve bdylelikle normal oval pencere gelisimini dnledigini
one siirmektedir (Hughes et al., 2016; Lambert, 1990). Nedeni
ne olursa olsun, oval pencerenin olusumu ile stapez taban
plakasinin gelisimi, fasiyal sinir kanalinin yatay kismi ve otik
kapsiiliin vestibiiler kism1 arasindaki yakin iligki, fasiyal sinir
malpozisyonu ve incus ve stapez malformasyonlar: gibi genel
olarak iligkili anomalilerle sonuclanmaktadir. Oval pencere
atrezisinin tanilanmasinda ve cerrahi planlamada en 6nemli test
yontemi yiiksek ¢coztniirliikli bilgisayarli tomografidir (Booth,
Vezina, Karcher, & Dubovsky, 2000; Zeifer et al., 2000). Oval
pencere ve fasiyal sinir kanali koronal tomografi goriintiisiiyle,
kemikgikler ise aksiyal tomografi goriintiisii ile en uygun sekilde
degerlendirilmektedir (Hughes et al., 2016).

25



Batuk, I. T.,. ve ark., Oval pencere atrezisi: olgu raporu

Oval pencere atrezisi olup dar dis kulak yoluna sahip olan
hastalarin erken donem odyolojik degerlendirmesi oldukga
zordur. Erken donem degerlendirmede kemik yolu ABR testi
yapilmamigsa sensorinoral tip isitme kaybi ile karistirilabilir.
Odyolojik degerlendirmede kemik yolu ABR testi iletim tipi,
miksttip ve/veyasensorindral tip isitme kaybinin ayirici tanisinda
olduk¢a 6nemlidir (Sennaroglu et al., 2014). Bu patolojilerde
elektroakustik immitansmetri Slglimleri Onem tasimaktadir.
Olguda dis kulak yolu darligi nedeniyle timpanometrik
degerlendirme ve akustik refleks dl¢timleri tamamlanamamugtir.
Elektroakustik immitansmetri Ol¢iimii yapilabilen olgularda
akustik refleks kemikgik zincir patolojisini tanilamak agisindan
onem tasimaktadir. Buna karsilik OAE o6l¢iimii bu olguda
degerlendirilmistir. D1s kulak yolu darlig1 olan olgularda OAE
cevaplarinin elde edilememesinin bazen prob yerlesimindeki
zorluklara bagli olabilecegi goz 6nlinde bulundurulmalidir.

fletim tipi isitme kayiplarinda da sensorindral isitme
kayiplarinda oldugu gibi erken miidahale dogrudan dil gelisimi
ile iligkilidir. Cerrahi miidahale ile iligkili karar hastanin
yasina gore degerlendirilmektedir. Cerrahi komplikasyon riski
yiiksek olan durumlarda amplifikasyon birinci secenek olarak
diistiniilmektedir. Amplifikasyon secenegi hastanin durumuna
gore degisiklik gosterebilir. Oregin konvansiyonel hava yolu
isitme cihazi, transkutanedz ve perkutaneéz kemik yolu isitme
cihazi, konvansiyonel kemik yolu isitme cihazi (bag bantli) gibi
cihazlar uygulanabilir (de Wolf, Hendrix, Cremers, & Snik,
2011; Ricci et al., 2011; Siau, Dhillon, Siau, & Green, 2016;
Zwartenkot, Snik, Mylanus, Mulder, & Neurotology, 2014).
Literatiirde1990°11 y1llarda yapilan ¢alismalarda mikst tip isitme
kaybinda yada 30-35 dB ve/veya daha fazla hava kemik araligi
olan hastalarda kemik yolu isitme cihazinin konvansiyonel
lineer hava yolu isitme cihazindan daha iyi bir segenek oldugu
bildirilmistir. Benzer sekilde hastalarin kemik yolu isitme
cihazindan konvansiyonel dijital hava yolu isitme cihazina gore
daha fazla yarar sagladiklar1 disiiniilmistir (de Wolf et al.,
2011). Mikst isitme kayb1 olan hastalarda ise hava kemik aralig1
35 dB {iizerinde oldugunda kemik yolu igitme cihazinin daha
iyi bir segenek oldugu sdylenmistir (de Wolf et al., 2011). Bu
durumda sensorindral kayip da diisiiniildiigiinde toplam isitme
kayb1 seviyesi yiiksek oldugundan hava yolu isitme cihazlarini
feedback agisindan yonetmek oldukca zorlasmaktadir. Bas
bantli kemik yolu isitme cihazinda ise bu hastalarda feedback
acisindan herhangi bir problem olugmamaktadir.

Bu olgu sunumu, konjenital oval pencere atrezisinde miidahalede
degerlendirmenin ve multidisipliner ¢aligmanin
gostermektedir. Bu patolojide odyolojik degerlendirme sonrasinda
yapilan radyolojik degerlendirme ile orta kulak yapilarmin
durumu belirlenerek erken dénem cerrahi miidahalenin tehlikeli
olacag1 diistiniilmiistiir. Dil gelisimini desteklemek acisindan
amplifikasyon uygulamasina karar verilmistir. Cerrahi miidahale
seceneginin hastanin igitme ve dil gelisimine gore takip siirecinde
tekrar degerlendirilmesi planlanmistir.
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