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Ic Kulagin Konjenital Anomalileri: Temporal Kemik MRG ve

BT ile Degerlendirme

Congenital Malformations of the Inner Ear: Evaluation with MRI and CT of the

Temporal Bone

Goksel Tuzcu', Onder Turna?, A. Hande Yardimc?, Engin Acioglu®

Amag: Klinigimizde saptanan yapisal i¢ kulak anomalilerin bilgisayar-
Il tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintileme (MRG) bulgularini
sunmayi ve MRG'nin bu olgularda anomaliler ile sinir patolojilerini ayirt
etmedeki etkinligini gostermeyi amacladik.

Yontemler: Temmuz 2009-Nisan 2011 tarihleri arasinda sensorinoral isit-
me kaybi 6n tanisiyla Klinigimize yonlendirilen yas ortalamasi 5,7 (1-12)
olan 15 olguda (9 kiz, 6 erkek) saptanan i¢ kulak anomalileri temporal
kemik BT ve MRG bulgulari ile geriye doniik olarak degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin; 7’sinde (%46) Mondini deformitesi, 5'inde (%33) izole
genis vestibuler akuadukt, 1'inde (%7) Michel deformitesi, 1'inde (%7) kok-
lear aplazi ve 1'inde (%7) ortak kavite anomalisi saptandi.

Sonug: Yapisal i¢ kulak anomalileri dogustan ya da ilerleyici sensorinoral
isitme kaybi nedenlerindendir. Dil gelisimi igin onemli olan ilk yaslarda
kazandirlacak duyma vyetisi dogru tedaviye yonlendirmek agisindan bu-
yiik onem tasimaktadir. MRG koklear implant adayi olgularda anomalile-
rin saptanmasi ve eslik eden 8. sinir patolojilerinin degerlendirilmesinde
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: ic kulak, konjenital, Mondini, MRG

Objective: We aimed to present computed tomography (CT) and magnetic
resonance imaging (MRI) findings of internal ear abnormalities detected
at our clinics and to demonstrate the efficiency of MRI in determining
abnormalities and nerve morbidities at these cases.

Methods: Between July 2009-April 2011, 15 patients (9 females, 6 males)
with a mean age of 5.7 (1-12) and a diagnosis of sensorineural hearing
loss, assessed by temporal bone MDCT and MRI, were included in the
study. The patients were retrospectively evaluated by using a picture ar-
chiving and communication system (PACS).

Results: Mondini deformity was found in 7 (46%) of patients, and isolated
large vestibular aquaduct was found in 5 (33%) patients. Michel deformity,
cochlear aplasia, and common cavite anomaly were detected in 1 (7%),
1(7%), and 1 (7%) patient, respectively.

Conclusion: Structural inner ear anomalies are causes of congenital or
progressive sensorineural hearing loss. MDCT and MRI have high diag-
nostic yield in detecting the anomalies of the inner ear in patients with
congenital sensorineural hearing loss and have a valuable role in the man-
agement of these patients.
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Giris

Bilgisayarli tomografi (BT), sensorinéral isitme kaybi olan (SNiK) olgularda, i¢ kulak anomalilerini
degerlendirmede oldukca sik kullanilan bir gortintiileme yontemidir (1, 2). Dogumsal sensorino-
ral isitme kaybi olan olgularda BT’nin amaci kemik labirent ve otik kapstliin incelenmesidir. Man-
yetik rezonans goriintiileme (MRG), yumusak dokulari gostermedeki avantajlari sayesinde, 6zel-
likle internal akustik kanal icindeki sinir patolojilerinin tespitinde siklikla kullaniimaktadir (3).

Kemik labirentte, gebeligin 1. trimesterinde gesitli nedenlerle gelisiminin sapmasi veya durmasi-
na bagli degisik anomaliler olusur (4). Bunlar arasinda koklea, vestibil, semisirkiler kanal, vesti-
biuler ve koklear kanal anomalileri bulunur (5).

Calismamizda klinigimizde saptanan konjenital i¢ kulak anomalilerin BT ve MRG bulgularini lite-
ratlr bulgulari esliginde sunmayi amacladik.

Yontemler

Temmuz 2009-Nisan 2011 tarihleri arasinda SNIK 6n tanisi ile Klinigimize yonlendirilen yas or-
talamasi 5,7 (1-12) olan 15 olguda (9 kiz, 6 erkek) saptanan i¢ kulak anomalilerinin BT ve MRG
bulgulari goriintt arsivleme ve iletisim sistemi (PACS) kullanilarak geriye dontik olarak tarandi.
Tum olgularin temporal kemik BT ve kulak MRG cekimleri yapilmisti.

Olgularin konvansiyonel MRG incelemeleri 1,5-Tesla siiperiletkenli MRG cihazi (Signa HDxt, GE
Medical Systems, Milwaukee, Wisconcin, ABD) ile yiiksek rezoliisyonlu kafa koili kullanilarak ger-
ceklestirildi. Gortintiileme protokoltinde rutin olarak kullanilan aksiyel ve koronal FSE T1AG (TR/
TE/NEX =620 ms/8,5 ms/?), aksiyel ve koronal FSE T2AG (TR/TE/NEX=2750 ms/100ms/?) ve matriks
boyutu 512x512 kullanilarak elde edildi. Tum olgularda 0,1 umol/kg IV Gd-DTPA enjeksiyonu
sonrasi, kontrastli T1AG aksiyel ve koronal goriintiler alindi.
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Resim 1. a-c. 4 yasinda Mondini tip 1 (kistik kokleavestibiiler malformasyon)'li erkek olgu. Her iki vestibiil normalden genis gortinimde (sari

ok). Koklea bazal donusu izleniyor ancak kistik bosluk halini almis (mavi ok) (a) 2 yasinda Mondini tip 1 (klasik Mondini deformitesiyli kiz olgu.
Koklear doniis normalden az ve basal turnler genis goriinimde (sari ok). Vestibiiller bilateral olarak kistik genislemeler gosteriyor (mavi ok) (b) 3D
MIP ve temporal kemik BT goriintiilerde genislemis koklea ve vestibiil izleniyor (c)

Resim 2. a, b. 12 yasinda izole genis vestibuler akuadukt’li erkek
olgu. Koklea, vestibiil, semisirkiiler kanallar normalken her iki taraf
vestibuler aquaduktlar normalden genis izleniyor (oklar)

Olgularin BT incelemeleri aksiyel goriintiler kullanarak 16-dedek-
torltit MDBT (Philips Brillance 16 CT scanner, Philips Medical Systems,
Cleveland, Ohio, USA) ile 0,8 mm kalinlik; 0.4 mm aralik; 120 kv;
105 mA; 0.4 pitch; 0,75 s; rotasyon zamani, 16x0,75 kolimasyon;
512x512 mattiks; 200x200 mm FOV ayarlarina gore yapildi.

Gorintuler alaninda uzman radyolog tarafindan rutin olarak de-
gerlendirilip raporlandi, raporlamayi yapan radyolog olgular hak-
kinda bilgi sahibi degildi.

Bulgular

Klinigimize SNIK 6n tanisi ile gelen 54 olguya yapilan MRG ve BT
incelemelerinde 15 (%27,8) olguda i¢ kulak anomalisi saptandi. Ol-
gularin orta ve dis kulak olusumlari normaldi. 14 olguda anomali
iki tarafli, bir olguda tek tarafli idi. iki olgunun yakin akrabalarinda
da SNIK bulgulari vardi. 12 olguda isitme kaybinin ilk yasta gelisti-
gi, 3 olguda ise erken cocukluk doneminde baslayip ilerleme gos-

terdigi saptandi. Jackler ve ark. (4) tarafindan yapilan siniflamaya
gore olgularin 7'sinde (%46) Mondini deformitesi, 5'inde (%33) izole
genis vestibuler akuadukt (GVA), T'inde (%7) Michel aplazisi, T'inde
(%7) koklear aplazi ve T'inde (%7) ortak kavite anomalisi saptandi.
Mondini deformiteli olgularin yas ortalamasi 4,8'di. Bunlarin 6’si
tip 2 (klasik Mondini deformitesi), 1'i tip 1 (kistik kokleavestibiler
malformasyon) olarak degerlendirildi. Olgularin 4’tine farkli dere-
celerde sinir anomalileri ve 3’line genis vestibil ile GVA eslik et-
mekteydi (Resim 1a, 1h ve 1c). Yas ortalamasi 5,3 olan 8 olgumuz-
da (%54) GVA izlenirken bunlarin 5i (%63) izole tipteydi. Akuadukt
genisligi 2-7 mm arasinda degismekteydi ve tamaminda iki taraf-
liydi (Resim 2). Yedi yasinda kiz olguda Michel aplazisi saptandi,
MRG'de koklea, semisirkiiler kanallar , vestibul ve kraniyal sinirler
konjenital olarak yoktu (Resim 3). Ug yasinda kiz olguda ortak ka-
vite deformitesi saptandi. MRG'de solda koklea-vestibiil tek ortak
kistik kavite seklinde genislemis olarak izlenirken sagda koklea iz-
lenmedi. Semisirkiler kanallar bilateral hipoplazik goriinimdeydi
Sagittal T2 gorintilerde internal akustik kanalda sadece 2 sinir
ayirtedilmekteydi (Resim 4a, b). Onbir yasinda kiz olguda koklear
aplazi saptandi. Koklea anomalisine vestibil ve semisirkiler kanal
anomalileri eslik ediyordu (Resim 5).

Tartisma

i¢c kulak anomalilerinin ¢ogu gebeligin ilk trimesterinde gelisimin
durmasi sonucu ortaya cikar. Bu genetik bir hatadan kaynaklana-
bilecegi gibi i¢c kulak embriyogenezisi esnasindaki teratojen bir
faktore maruz kalma sonrasinda gorilebilir. Erken tani ve uygun
rehabilitasyonun yapilmasi, konusma ve lisan gelisiminin normal
stirec icerisinde gerceklesmesi icin cok onemlidir (6).

Konjenital SNIiK'li olgularin ancak %20’sinin nedeni kemik labi-
rent gelisim bozukluklaridir. %80’inde kemik labirent salimdir ve



Resim 3. a-d. Yedi yasinda Michel anomalili kiz olgu. MRG'de koklea,
semisirkiler kanallar, vestibil ve 8. kraniyal sinir izlenmiyor

Resim 4. a-c. Ug yasinda ortak kavite deformiteli kiz olgu. BT ve
MRGde solda koklea-vestibiil tek ortak kistik kavite seklinde gozleniyor
(sari ok). Sagda koklea izlenmezken sagittal T2 goriintiilerde internal
akustik kanalda sadece 2 sinir ayirtedilmekte (mavi ok)

anomali membranoz labirenttedir. Bu olgularda temporal kemik
radyolojik incelemeleri normaldir. isitme taramasinin yayginlas-
tinlmasi bu hastaliklarin erken tani ve rehabilitasyonu icin en
onemli yontemdir. Ancak tiim gelismelere ragmen ileri derecede
SNIK'li olgularin %50'si erken safhada farkedilmeyebilir (6).

SNIK olan olgularin %7-37inde belirgin i¢ kulak anomalileri gorii-
lir (7). Gortinttileme tekniklerindeki ilerlemeler BT ile gosterilebi-
len i¢ kulak anomalilerinin oranini yiikseltmistir (2).

Konjenital membranéz labirent anomalileri arasinda en sik goriileni
Scheibe anomalisidir; kokleosakkiiler displazi olarak da adlandirilan
bu anomali konjenital sensorinoral isitme kayiplarinin %70’ini kap-
sar. Ancak bu anomali radyolojik olarak saptanamaz (8).

Kemik ve membranoz labirent anomalileri konjenital anomalile-
rin yaklasik %5-15'ini olustururlar ve radyolojik olarak tanilarinin
konulmasi mimkundir. Genellikle dogustan ¢ok ileri derecede
isitme kaybi ile karakterizedir, ancak bazilari ilerleyici isitme kaybi

Tuzcu ve ark. i¢ Kulak Anomalilerinde Radyolojik Bulgular

Resim 5. a-d. Onbir yasinda koklear aplazili kiz olgu. BT ve MRG'de
koklea izlenmezken buna 8. kranial sinir hipoplazisi (sari ok),
hipoplazik vestibiil ve farkli derecelerde semisirkiiler kanal anomalileri
(mavi ok) eslik ediyor

gosterebilir. Kafa travmasi ile bu kisilerde fistiile bagli isitme kaybi
olusabilir. Osseoz ve membranoz anomalilerin normal gelisim es-
nasindaki duraklama sonucunda ortaya ciktigi distintlmektedir.
Gelismedeki duraklama ne kadar erken olursa, deformitenin agirl-
g1 ve isitme kaybi o kadar fazladir (9).

Membranoz ve kemik labirenti etkileyen degisik anomaliler i¢ ku-
lak embriyogenezinin farkli asamalarindaki duraklamalar sonu-
cunda olustugu kabul edilir (4). Uctincii haftada otik plakod olu-
sumu esnasindaki duraklama Michel aplazisine neden olmaktadir.
Membranoz ve kemik labirent anomalilerinin en agiridir. Herhangi
bir i¢ kulak yapisinin olusmamasi ile karakterizedir (9). Dogustan
isitme kaybi olan olgumuzun cekilen MRGsinde koklea, her iki se-
misirkiiler kanal, vestibiil ve 8. kraniyal sinirler izlenmedi.

Dordincu haftada otokist asamasindaki duraklama ortak kavite
deformitesine neden olur. Burada koklea, vestibiil ve semisirkiiler
kanallar 7-10 mm uzunlugunda ortak kistik bir kavite olustururlar
(10). Dogustan ileri derecede isitme kaybi olan olgumuzda 8 mm
caph ortak kavite izlenmekteydi.

Besinci haftadan sonra koklear, vestibiiler ve endolenfatik yapilar
ayri ayn gelismektedir. Bu safhada koklear tomurcugu etkileyen bir
gelisim duraklamasi koklear aplaziye neden olabilir. Burada koklea
yoktur, semisirkiiler kanallar deforme veya normaldir. Bu durum
koklear implantasyona bir kontrendikasyondur (9). Calismamizdaki
koklear aplazili olguda ileri isitme kayhi vardi ve bu anomaliye ek
olarak semisirkiler kanal hipoplazisi eslik etmekteydi.

Altina haftadaki bir duraklama kokleanin normalden daha k-
cik olmasi ile (koklear hipoplazi) sonuglanabilir. Yedinci haftada
koklea 1-1,5 donustni tamamlamis durumdadir. Bu asamadaki
duraklama Mondini deformitesine neden olabilir (9).

Mondini deformitesinde koklea kivrimlarinin normal olan 2 tam
3/4 tur yerine, bir bucuk tur yaptigini ilk defa 1791 yilinda Carlo
Mondini tariflemistir (11). Mondini deformitesinde sadece bazal
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kiviim tam olarak gelismistir. Ustte kalan diger kivrimlar skala
kominis veya kloaka adi verilen ortak bir bosluk olustururlar. Mo-
diolus ve kemik spiral laminanin gelisimi hipoplaziktir, koklear
duktus sikhikla dilate ve daha kisadir. Endolenfatik kanal, vestibiil
ve semisirkiler kanallar genislemis olabilirler (12).

Mondini deformitesi duraklama haftasina bagli olarak tip 1 ve tip
2 olmak Uzere iki tiptir. Tip 1 deformite koleadaki modiolusun
izlenmedigi kistik kokleavestibiiler malformasyon olarak bilinir.
Tip 2 deformite klasik Mondini deformitesidir. Bu deformitede
kokleadaki kistik apekse ek olarak vestibulde dilatasyon ve genis
vestibuler akuadukt da yer almaktadir (13). Calismamizda farkli
dercelerde isitme kayiplariolan 7 Mondini deformiteli olgumuzun
6'sinda klasik Mondini deformitesi mevcutken 1 olguda kistik kok-
leavestibiiler malformasyon saptandi.

Radyolojik olarak en sik saptanan konjenital kemik labirent ano-
malisi GVA'dir (14). Besinci haftada olusan bir divertikiilden gelisir.
Baslangicta kisa ve genis olan akuadukt, uzayip incelerek eriskinde-
ki normal “” seklini alir. Gelisimdeki duraklama kisa ve genis ves-
tibuler akuadukta neden olur (15) Aksiyel BT kesitinde, vestibuler
akuaduktusun ortak krus ile eksternal apertiiriin orta noktasindan
olclilen anteroposterior capinin 1,5-2 mmden daha genis olmasi
durumunda GVA tanisi konur (16). Calismamizda GVA'li olgularda
akuadukt genisligi 2-7 mm arasinda degismekteydi. Bu olgulardan
5'iizole iken 3 tanesi diger konjenital anomalilere eslik etmekteydi.
izole GVAll olgularda isitme kaybi diger olgulara gore daha azd:.

Mondini deformiteli ve ortak kavite gibi konjenital i¢ kulak ano-
malilerinde ¢ok kanalli koklear implantasyon uygulamalari ile ba-
sarili sonuclar elde edilebilmektedir (17).

Sonuc¢

SNIK 6n tanili olgulara yapilan BT ve MRG gibi birbirini tamamlayi-
ci radyolojik teknikler, i¢ kulak anomalileri ve sinir patolojilerinin
saptanmasi ile uygun tedavinin belirlenmesinde tani degeri yiik-
sek gortintiileme yontemleridir.

Etik Komite Onayi: Calismanin retrospektif tasarimindan dolayi
etik komite onayr alinmamistir.
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