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Tan›sal ve Giriflimsel Radyoloji (2002) 8:200-202 BAfi-BOYUN RADYOLOJ‹S‹
OLGU B‹LD‹R‹S‹

‹ ç kulağ›n konjenital anomalileri konjenital sensörinöral işitme kay-

b›na yol açan nadir patolojilerdir. Olgular›n büyük çoğunluğunda

radyolojik yöntemlerle görüntülenemeyen membranöz labirent de-

formiteleri söz konusudur. Hastalar›n %6.8-29.5’u aras›nda değişen

k›sm›nda ise kemik labirentte radyografi ve/veya bilgisayarl› tomogra-

fi (BT) ile saptanabilen anomaliler mevcuttur (1-3). Kemik labirentin

embriyolojik gelişimi büyük oranda intrauterin 4. ve 8. haftalar aras›n-

da tamamlan›r. Gelişimin bu sürecin farkl› aşamalar›nda durmas› sonu-

cunda, BT görünümleriyle birbirinden ay›rdedilebilen bir dizi kemik la-

birent deformitesi oluşur (1). Bu hastalar genellikle ilerleyici nitelikte

işitme kayb›ndan yak›n›rlar. Kemik labirent deformitelerinin çoğu sis-

temik bir sendromun parças› olup diğer organ sistemlerindeki konjeni-

tal anomalilerle birliktelik gösterir. Lezyonlar s›kl›kla bilateraldir (1).

Nadiren görülen bu hastal›ğ›n BT bulgular›n›n irdelenmesini amaçla-

yan bu olgu bildirisinde herhangi bir sendroma eşlik etmeyen ve tek ta-

rafl› tutulum gösteren nadir bir ortak kavite deformitesi sunulmaktad›r.

Olgunun dikkat çekici özelliği, literatürde tan›mlanm›ş diğer ortak ka-

vite deformitelerinden farkl› olarak, posterior semisirküler kanal›n ko-

runmuş olmas›d›r.

Olgu bildirisi
Onbir yaş›nda k›z hasta sağ kulağ›nda işitme kayb› yak›nmas›yla baş-

vurdu. Özgeçmiş sorgulamas›nda doğum sonras› mental ve motor geli-

şiminin normal olduğu, ebeveynler aras›nda akraba evliliğinin olmad›-

ğ›, ailede başka işitme kayb› olan bireyin bulunmad›ğ› öğrenildi. Fizik

ve rutin laboratuar incelemeler normal s›n›rlardayd›. Odyometrik de-

ğerlendirmede sağ kulakta ağ›r sensörinöral işitme kayb› saptand›; sol

kulağ›n odyometrik sonuçlar› normal bulundu.

Sensörinöral işitme kayb›na yönelik olarak temporal kemiğin aksiyal

ve koronal planda yüksek rezolüsyonlu bilgisayarl› tomografisi

(YRBT) yap›ld›. Sağ tarafta iç kulakta kohlea ve vestibülün normal

anatomik özelliklerini kaybederek 10x5 mm boyutlar›nda oval kistik

bir yap› oluşturacak şekilde birleştikleri görüldü (Resim 1). Lateral ve

süperior semisirküler kanallar da bu kistik yap›ya aç›lan rudimanter ve

dilate yap›lar olarak izlendi (Resim 2), ancak posterior semisirküler ka-

nal normaldi (Resim 3). Sağ internal akustik kanal belirgin olarak da-

ralm›şt› (Resim 2,4); internal akustik kanal ile vestibül aras›ndaki krib-

riform plate ince görünümdeydi (Resim 4). Sağ orta ve d›ş kulak yap›-
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Resim 1. Aksiyal planda temporal kemik YRBT incelemesinde sol tarafta
kohlea ve vestibül normal olarak izlenirken, sa¤da iç kula¤›n normal
anatomisinin kayboldu¤u, vestibül ve kohlean›n birleflerek oval kistik bir yap›
oluflturduklar› görülüyor.

Resim 2. Resim 1’e göre daha kranyal düzeyden geçen aksiyal kesitte sa¤da lateral
semisirküler kanal›n rudimanter, internal akustik kanal›n dar oldu¤u dikkati çekiyor.

lar› ile sol temporal kemik normaldi.

Manyetik rezonans görüntülemede

(MRG) sağ internal akustik kanalda 7.

-8. sinir demetinin normalden ince ol-

duğu saptand›. Hastan›n fasiyal fonk-

siyonlar› normal olduğundan atrofik

sinir demetinin 7. sinirden oluştuğu, 8.

siniri içermediği düşünüldü. Sekizinci

sinirin yokluğu nedeniyle hastaya

kohlea implantasyonu uygulanmad›.

Tart›flma
İç kulağ›n sensörinöral işitme kay-

b›na yol açan konjenital anomalileri

membranöz ve kemik labirent defor-

miteleri olarak s›n›fland›r›l›r. Olgula-

r›n %80’inde görülen membranöz la-

birent deformitelerinden genetik ve

çevresel etkenlerin işitme epitelinde

oluşturduğu  hasar sorumludur. Çev-

resel etkenler transplasental yolla fe-

tüsü etkileyen maternal enfeksiyonlar

(k›zam›kç›k, toksoplazma, sitomega-

lovirüs), radyasyon, ototoksik antibi-

yotikler ve metabolik hastal›klar› içer-

mektedir. Genetik geçiş gösteren bir

dizi sendrom membranöz labirenti et-

kileyebilmektedir; bunlarda işitme

kayb›n›n yan›s›ra diğer organ sistem-

lerine ait anomaliler de s›kl›kla görü-

lebilmektedir. Membranöz labirent

anomalileri radyolojik olarak saptana-

mamaktad›r; tan› ve s›n›fland›r›lmala-

r› histopatolojik yöntemlerle yap›l-

maktad›r (1).

Radyolojik olarak görüntülenebilen

değişikliklerin olduğu iç kulağ›n ke-

mik labirent deformiteleri konjenital

sensörinöral işitme kayb›n›n değişik

serilere göre %6.8-29.5’inden sorum-

ludur. Kemik labirentin gelişimi intra-

uterin 3. ve 8. haftalar aras›nda ta-

mamlanmaktad›r. Gelişimin 3. hafta-

da otik plakodun otokiste farkl›laşma-

s› aşamas›nda durmas› iç kulağ›n hiç

gelişmediği Michel aplazisi ile sonuç-

lanmaktad›r. Otokistin kohlea, vesti-

bül ve semisirküler kanallara farkl›-

laşt›ğ› 4. ve 5. haftalar aras›nda gelişi-

min durmas›, hastam›zda olduğu gibi,

bu yap›lar›n ayr› olarak seçilemediği

ve birleşik ovoid bir kist oluşturduğu

ortak kavite deformitesine yol açmak-

tad›r. Beşinci haftada sorunlar kohle-

an›n en fazla bir k›vr›mdan oluştuğu

kohlea hipoplazisine, embryolojik ge-

lişimin 7. haftada engellenmesi kohle-

an›n 1.5 k›vr›mdan oluştuğu ve inters-

kalar septum ile kemik spiral içerme-

diği gerçek Mondini deformitesine, 6.

ve 8. haftalar aras›ndaki gelişim bo-

zukluklar› semisirküler kanal displazi

ve aplazilerine, 5. haftada vestibüler

akuaduktusun gelişiminin durmas› ge-

niş vestibüler akuaduktus sendromuna

neden olmaktad›r (1,4).

Ortak kavite deformitesi Michel

displazisi ve ağ›r Mondini deformitesi

olarak da bilinmektedir (5). İç kulağ›n

tüm konjenital malformasyonlar› için-

deki prevalans› değişik araşt›rmalarda

%13-26 aras›nda bildirilmektedir

(1,6). Ortak kavite deformitesinde

işitme kayb› olgumuzda da olduğu gi-

bi genellikle ağ›r düzeydedir. Tutulum

iki veya tek tarafl› olabilir (5,7). Tem-

poral kemiğin YRBT incelemesinde

petröz kemikte, kohlea, vestibül ve se-

misirküler kanallar›n birleşmesiyle

oluşan sferik veya oval şekilli kistik

bir boşluk görülür (1). Literatürde

şimdiye dek tan›mlanm›ş ortak kavite

deformitelerinden farkl› olarak olgu-

muzda süperior ve lateral semisirküler

kanallar etkilenmiş olmakla birlikte

posterior semisirküler kanal patoloji-

ye kat›lmam›şt›. Bu bulgu ortak kavi-

te deformitelerinin uniform anomali-

ler olmad›ğ›n› ve farkl› prezentasyon-

lar›n›n bulunabileceğini göstermekte-

dir.

Ortak kavite deformitelerinde işit-

meyi sağlamak amac›yla kohlea imp-

lantasyonu kullan›labilmektedir (8).

Ancak hastam›zda da olduğu gibi baz›

lezyonlara internal akustik kanal›n

konjenital darl›ğ› eşlik edebilmekte-

dir. YRBT’de internal akustik kanal

çap›n›n 3 mm’nin alt›nda olmas›,

fasiyal fonksiyonlar› normal olgularda

vestibülokohlear sinirin yokluğuna

işaret etmektedir (7,9). Bu durum

kohlea implantasyonu için kontrendi-

kasyon oluşturmaktad›r (9). Hasta-

m›zda sağ internal akustik kanal belir-

gin olarak dard› ve MRG’de sağda 7.-

8. sinir kompleksi ince görünümdey-

di; bu nedenle kohlea implantasyonu
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CASE REPORT: COMMON CAVITY DEFORMITY: FINDINGS ON HIGH RESOLUTION
COMPUTED TOMOGRAPHY

We present an 11-year-old girl with sensorineural hearing loss, who was diagnosed
as having a common cavity deformity of the right inner ear. High resolution
computed tomography of the temporal bone revealed confluence of the cochlea,
vestibule, and superior and lateral semicircular canals into a 10x5 mm amorphous
ovoid cyst in the right petrous bone. Contrary to the previous reports of the
condition, the posterior semicircular canal was unaffected. The right internal
acoustic canal was remarkably narrow. The right external and middle ears, as well as
the left temporal bone were normal. Magnetic resonance images showed a small
nerve in the right internal acoustic canal, which most probably consisted of the facial
nerve only.
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Resim 3. Koronal planda YRBT incelemede sa¤ tarafta posterior
semisirküler kanal›n normal oldu¤u görülüyor.

Resim 4. Koronal kesitte sa¤ internal akustik kanal›n darl›¤› daha net olarak
de¤erlendirilebiliyor. ‹nternal akustik kanal ile deforme vestibül aras›ndaki kribriform
plate ince görünümde (ok).

uygulanmad›.

Kohlea implantasyonu aday› olan

ortak kavite deformitelerinde cerrahi

komplikasyonlar›n önlenmesi bak›-

m›ndan operasyon öncesi YRBT ile

ortaya konmas› gereken olas› ek ano-

maliler bulunmaktad›r. Bu hastalarda

fasiyal sinir seyrinde anomaliler ola-

bilir ve bu nedenle fasiyal sinir cerra-

hi girişim s›ras›nda zedelenebilir.

Displastik vestibülle internal akustik

kanal aras›ndaki kribriform alan has-

tam›zda da olduğu gibi çok ince olabi-

lir veya hiç bulunmayabilir; bu du-

rumda da ameliyat s›ras›nda ve posto-

peratif dönemde beyin omurilik s›v›s›

kaçağ› gelişebilir (8).

Özet olarak, konjenital sensörinöral

işitme kayb› olan çocuklar›n %20’sin-

de kemik labirent anomalisi bulun-

makta ve YRBT ile anomali doğru bir

şekilde saptan›p s›n›fland›r›labilmek-

tedir. İnternal akustik kanal›n dar ol-

mas› kohlea implantasyonu için

önemli bir kontrendikasyon oluştur-

maktad›r. Kohlea implantasyonuna

aday hastalarda operasyon öncesinde

fasiyal sinir seyrindeki olas› varyas-

yonlar ve vestibül ile internal akustik

kanal aras›ndaki kribriform plate’in

durumu YRBT ile ortaya konmal›d›r.


