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Genis Vestibuler Akuaduktus Sendromu: 2 Olgu Sunumu
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OZET

Cocuk ve adolesan yayrubunda nérosensoriyafitme kaybinin (N&) % 1,5'u “Genj Vestibiler AkuaduktusSendrom (GVAS)’lu
hastalardir. Bu hastalarda NMSsiklikla yiksek frekanslarda, bilateral veogresif tarzda olup, bazen unilateral ve fluktigakilde de
olabilir. Son yillarda GVAS'nin olgmasinda kompleks etiyolojinin rol afdianlgiimistir. GVAS'da sitme kaybinin nedeni acik olma-
masina ramen, minor batravmalari ile artfil bilinmektedir. Tedavide steroid, hiperbadksijen gibi ajanlarla tedavi sonrasslasizlik
durumunda koklear implant uygulamasi s6z konusudur. fiinizde iki yil 6nce ani N8 nedeni ile yatirdumiz yedi ve yirmi yalarin-
da iki bayan hastamiza yapilatktkleri sonucunda GVAS tanisi konulgiur. Bu makalede, olgularimizkiinik ve radyolojik bulgulari
literatlr verileri giginda sunulmstur.

Anahtar Kelimeler: Genis Vestibiler Akuaduktus Sendromu. Norosensoriyalsitme kaybi.

Large Vestibular Aquaduct Syndrome: Two Case Report

ABSTRACT

The incidence of “Large Vestibular Aquad®yndrome (LVAS)” covers the 1,5% of sensorineural hearing losses (SNHL) in claltten
adolescent age group. In this patients the usual character of BNiéing bilateral, progressiand dominating in high fregncies; but
sometimes it may be unilateral and may fluctuate. Recently, ibdes accepted that the etiologfyLVAS is complex. The etiogy of
hearing loss remains still unclear; but it is known that hearingclos®e aggravated by minogdd traumas. Cochlear implatibn can be
considered in cases of unsuccessful treatment with steroidsypatbaric oxygen. In our clinihie LVAS was diagnosed in twiemale
patients (seven and twenty years old) who were hospitalizedseechsudden hearing loss. In this article, the clinical adilogical
findings of these two patientseadescribed and discussed.

Key Words: Large Vestibular Aquaduct Syndrome. Sensorineural hearing loss.

Endolenfatik kese membranéz labirent’in bir b6lim{GVAS), kemik labirentin bu kisminin anormal ana-
olup; utrikiller ve sakkiler duktus’larin bigkrek tomisi sonucu olgur.

olusturduklari endolenfatik sintis'iin vestibller akuayjembrangz labirent gestasyonun 20. haftasinda eri
duktus icinde ilerleyip arka kranial fossa'da sonlanapin poyutuna ular, VA ise embriyolojik yaam
uzantisidir. Endolenfatik kesenin bu son kismi dufggyunca biyiimeye devam eder. Embriyolojik ya-
mater'in yapraklari arasinda yer alir. Vestibiler akuazmda VA'un bazi noktalarda genicapi 0.88
duktus (VA) ise kemik labirent'in bir bolimudir. ymedir. Mark Pylé yaptgl embriyolojik calsmada,
Endolenfatik kesenin uzunca bir kismini barindirigeni vestibiler Akuaduktus’'un (GVA) VA'ta erken
(Sekil 1). Geng Vestibiler Akuaduktus Sendrom'u gsnemde daralmanin olmamasi veya sieln dur-
masi sonucu okugu fikrinin tersine, gekimin hatali
sturmesi sonucunda glugu bildirmistir. Bazi otérler
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ve ark® GVAS'lu 15 hasta iizerinde yapticalsma- minasyon sg % 36, sol % 32 idi. Yapilan kalorik
da kitme kaybisiddetinin VA capiyla ilgili olmadi- testlerde 6¢zellik saptanmadi. Vestibiler spontan
ginl  gostermilerdir. Bu sendromun tedavisindereaksiyonlarin incelenmesinde minimal kusur sap-
steroid, prostoglandin, hiperbarik oksijen gibi ajantandi (hafif sendeleme ve Romberg sola).

larla tedavi sonrasi karisizlik durumunda koklear

implant uygulamalari s6z konusudtt® d

Bu calsmada klingimizde yatirilarak gitme kaybi I '

tedavisi yapilan iki GVAS olgusu sunulgue ilgili [

literaturr bilgileri siginda hastagin tani ve tedavisin- = = |
deki 6nemli noktalar vurgulangiir. 4 I N N . R : L.
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Ve Ahmoddns b BT Noroloji ve hematoloji konsultasyonlarinda 6zellik
) saptanmadi. Hastamizin TSH 14,g1U/ml, FT4
Sekil 1: 0.75 ng/dl olarak raporlanmasi (izerine endokrin
Vestibuler akuaduktus, endolenfatik kese ile utrikileklinigi tarafindan hipotiroidi tanisiyla tiroksin sod-
ve sakkiler duktuslaryematik goriinima. yum 1x1/2 tb. bglandi. Dger rutin ve immunolojik

testleri normaldi. Temporal kemik “Yiksek Cozunar-
lUkli Bilgisayarli Tomografi” (YCBT)'de her iki
VA'ta genisleme, orta kulak kemikgiklerinde hipo-
plazi saptandiSekil 3).

Olgu Bilgileri

Olgu 1: B.C. Yirmi yainda, bayan hasta;

Uc yasinda nedeni belirlenemeyen bilateraitrhe
azligl saptanan hasta, Uc¢syadan beri sol kukana
isitme protezi kullanmaktaymu Agustos 2001'de
aniden her iki kulginda sitme kaybinda artma, den-
gesizlik, kulaklarinda dolgunluk, sol kulakta ¢inlama
gelismis; isitme protezinden yarar gérmemeyes-ba
lamis. Acilen gittigi bir hastanede yatirilarak dort giin
sureyle verilen geleneksel tedavi sonrgkayetleri
gerilemi. Ekim 2001'desikayetleri tekrarlayan hasta
baska bir hastaneye kaurmasi Uzerine tekrar on
gunlik geleneksel tedaviye alinmve sikayetleri
yine gerilems. Taburcu olduktan iki giin sonra tekrar

isitme kaybi gelen hasta bir Kulak-Burun-Baz Sekil 3:

merkezinde dgerlendirilerek tarafimiza sevk edil- 4 olgunun sol aksial temporal kemik YCBT'si.
mis.

Ozgecmginde; kiiclkligiinde sik akut otitis media ve

Uc yil 6nce tiroid ameliyati hikayesi mevcut. Olgu 2: S.Y. Yedi yainda, bayan hasta;

Fizik muayenesinde her iki kulak zar g olup, Bes yasinda sg@ kulaginda kitme azlgl balayan
Rinne ve Weber testi derlendirilemedi. Yapilan saf hastanin ayni kufana kulak-burun-bgaz uzmani
ses gik odyograminda gala hava yolu saf ses orta-tarafindan, iletim tipi sitme kaybi tanisiyla
lamasi 85 dB olan, ké isitmesi tarzindasitme artgl  ventilasyon tlpi uygulangiVentilasyon tipu ¢ ay
(250 Hz'de 55 dB; 4 KHz'de 110 dB); solda havasonra digmis. Isitmesinin diizelmens lizerine tek-
yolu saf ses ortalamasi 95 dB olan figtnie kaybi rar bir merkezde drlendirilen hastanin gakula-
(80-100 dB arasi g#sken) mevcuttu fekil 2). ginda ndérosensoriyal sitme kaybi saptanmu
Timpanogram her iki kulakta tip A idi. Diskri- Birbuguk yil sonra aniden sol kgeda da gitme
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kaybi olmy ve iki giinde kendifiinden diuzelmi. Ug  Emnett'in GVAS’'lu 26 hasta {izerinde yapnoldusu
gun sonra tekrar sol kyianda anidensitme kaybi calsmada, hastalarin % 81'inde bilateral GVAS
gelismesi ve iki defa bulanti-kusmasi olmasi nedesuldusunu, % 88’inde dier i¢ kulak anormallikleriy-
niyle poliklinigimize miiracaat eden hastagzddendi- le birlikte oldugunu, % 87’sindesiddetli NSK'nin
rilerek klinigimize yatirildi. oldugunu, % 81'inde gsitme kaybinin stabil oldtu-
Ozgecmiinde dzellik saptanmadi. nu, % 12'sinde vestibiler semptomlargtileettigini
bildirmistir. Bizim iki olgumuzun da bilateral koklear
ve vestibiler semptomlari olup, birinci olgumuzun ek
olarak kemikgikleri hipoplazikdi.

Fizik muayenesinde her iki kulak zar g olup,

Rinne ve Weber testi gderlendirilemedi. Yapilan saf
ses gik odyograminda s@la total; solda hava yolu
saf ses ortalamasi 78 dB olgitme kaybi mevcuttu
(Sekil 4). Timpanogram her iki kulakta tip A idi.
Diskriminasyon sg % 0, sol % 36’idi. Noroloji ve
hematoloji konstiltasyonlarinda 6zellik saptanmad ;.
Rutin  testleri normaldi. Temporal kemik

YCBT'sinde VA'un normalden gegioldugu goril- = ! : 170 W W " : I 1 |
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Her iki hastamiza da keglin karbojen inhalasyonu fal Dy B Bol Hulsk
(% 95 oksijen + % 5 karbondioksit) ile, Dextran 407 b
solisyonu 500 ml/giin ve %0 9 NaCl 500 ml/gin Sekil 6:
infizyonu, B1 ve B6 vitamini, Mianserin HCI 10 mg. a: 2. olgunun sg kulak kontrol saf sesyi
tb., Asetilsalisilik asit 80 mg tb., Triamteren 50 mg odyogrami.

th., Hidroklortiazid 25 mg tb. verildi. Birinci hasta-
miza Prednizolon tb. 4x4 mg/gun’den, ikinci hasta-
miza 0.6 mg/kg/gin’den klanip dozlar azaltilarak
toplam 12 gin verildi.

Birinci olgumuzun tedavinin 12. giini yapilan kont-
rol odyograminda diizelme olmadisaptandi §ekil  Goh ve ark, GVAS'lu hastalar iizerindeki sogaci
5). Olgumuza koklear implant 6nerildi. calsmasinda otozomal resesif (OR) ailesel kalitimin

ikinci olgumuzun tedavinin 12. giinii yapilan kontroP!dugunu gosterngierdir. Ailesel kalitimda daha net

takip onerildi. mektedir. Bizim olgularimizin hikayesinde ailesel

ozellik saptanmadi.

Masmoudi ve ark’, PDS (Pendred Sendrom Gen'i)
Tartisma gen mutasyonunun neden ofdy OR, konjenital
. NSIK, guatr ve perklorat testi pozitiflinin bulundu-
Cocuk ve adolesan ygrubunda N&'nin % 1,5u sy “Pendred Sendromu’nun da GVAS'glike edebi-
GVAS'lu hastalardf, GVAS' lu gocuklarin da en az |ecesini bildirmislerdir. Kitamura ve arkS guatri

% 40'Inda derin N8 gelisebilir'®. Mark Pylé, olmayan GVAS'lu hastalar tizerinde yaptiklari gall

b: 2. olgunun sol kulak kontrol saf sggke
odyogrami.
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mada, PDS gen mutasyonunun @dou gosterngt  verilmesine rgmen, tedaviden ¢ hafta sonrgtme-
lerdir. Birinci olgumuzun tiroid operasyonu hikayesisinde dgisiklik olmayip odyograminda bilateral 110
olmasina rgmen PDS gen camasi yapillamagi dB’den fazla derinsitme kaybi saptanmive dort
icin tani dgrulanamamgtir. Progressif N, koklea hafta icinde 22 kez hiperbarik oksijen tedavisi veril-
hipoplazisi ve GVA Pendred Sendromu’nun ortaknmis bu olguda sakulaktaki sitmenin kayiptan dnce-
ozelliklerindendir. GVA varkinda, progressif N ki seviyesine dondiuni bildirmitir. Furuhaski ve
Pendred Sendromu’nugiipheli bir gostergesi olup ark!? yapms olduklari bir cakmada, GVAS'lu
erken tanida yol gostericidir NSIK olan ve intraven6ziy) tedaviyle cevap alina-
Normal VA capi olarak kabul edilen gler, kullani- Mayan hastalara hiperbarik oksijen tedavisi uygula-
lan teknge ve 6lciim icin secilen kisma@aolarak ~Mistir. Tedavi sirasinda iki tedavi arasinda farklilik
degisir'®. Normal akuaduktus gapi, normal semisirolmadgini ve tedavi sonrasV tedaviye gore hiper-
killer kanala koru olan bir krusun capini genellikle Parik oksijen tedavisiylesitmenin daha cok dizeldi-
gecmeyip, 0,5-1,0 mm'dir. VA'un anormal 6lgtimu&ini b||d_|rm|_$lerd|r. Her iki yazar da NEK’n_da_ isit-

ise lumenin orta noktasinin 1,5 mm'den gemeéya ™Me seviyesi geleneksel tedavi ile diizelniedaman
0,5 mm'den dar olmasidfr*® (Sekil 7). Yiksek ¢o- hiperbarik oks.uen teQaV|S| _.'dner;;’mrdllr.. Biz de_
zuinrliikla, ince kesitli Bilgisayarli Tomografi (BT) olgularimiza hiperbarik oksijen tedavisini 6nerdik.
tercih edilen Kklinik caima olup temporal kemik Ancak qlgul_ar_lmlz, hlperbgrl_l< oksijen ted_aV|S| ola-
anatomik kesitleriyle uyumludurSékil 8a). Biz iki Nnaklari birimimizde olmag icin ve baka bir mer-
olgumuzda da temporal kemik YCBT ile GVA'u keze de_s_osyal nedenlerle gidemediklerinden dolayi
saptayabildik. GVAS'lu N8 bulunan bazi hastala- bu tedaviyi alamarsiardir.

rn BT'sinde VA genjlemis gorilmeyebilit®. Bu
nedenle yiksek ¢ozunurlikld G¢ boyutlu Manyetik
Rezonans (MR) goérintileme BT'nin yerini atm.

MR kemik dokudan cok akuaduktus ve kesenin ger-
cek icergini gostermekte olup kesin tani icin gerek-
lidir *%*° (Sekil 8b). Bizim olgularimizin birisinde de
kesin tani icin MR kullanilngtir.

Sekil 7:

Genis vestibuler akuaduktun gaksial temporal
kemik YCBT kesitindematik géranimdi.

Miyamoto ve ark!, GVAS'lu 14 erikin, dokuz co-
cuk hastaya koklear implant uygulayarak, 46 koklear
implantli  kontrol grubuyla karlastirmis, sonucta
erigkin, cocuk ve kontrol grubu arasindgtrne ve
konwmayi tanima performansi arasinda fark olmadi-
gini bildirmistir. Koklear implann GVAS'lu hastalar-

da progressifsiddetli seviyelerdesitme kaybi oldu-
gunda Onerilen ve faydali olan tedavidir. Bu nedenle,
birinci olgumuza geleneksel tedaviye cevap alamadi-
gimiz igin koklear implant énerilrytir.

Nakashima ve ark, dokuz yainda sol kulginda, 14
yasinda da sakulaginda anideniddetli NSIK basla-

Sekil 8:
Genis vestibiler akuaduktun;
yan GVAS'lu bir hastada hiperbarik oksijen tedavisi- @) S& aksial temporal kemik YCBT kesk). Sol

ni uygulamstir. Steroid ve prostoglandin tedavisi aksial kranial MR kesiti.
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Literatiirlerde GVAS’da NBK durumunda karbojen 2.
kullanimi  hakkinda bilgi bulanamaghr. Ancak

klinigimizde tim anigitme kayipli hastalara uygula- 3
nan karbojen inhalasyonu tedavisi iki olgumuza da
uygulanmgtir.

Jackler ve arR, GVAS'unda siklikla minor ba
travmasinin tetikledi fliuktian sitme kaybi gorile-
bilecesinden bahsetrglerdir. Walsh ve arR, GVAu 5
bulunan bir hastada mindr spor yaralanmasini takiben
Unilateral gitme kaybi ve dengesizlik geligini
bildirmislerdir. Bu nedenle bu yazarlar GVAS'u olan
hastalarin intrakranial basinci arttiran aktivitelerin
azaltiimasini 6nermektedirfet Hastalarimiza da bu
Onerilerde bulunulmgiur. 7.

Wilson ve ark’, yaptiklari bir cakmada, GVAS'lu
progresif §itme kaybr bulunan yedi kula g
endolenfatik kese obliterasyonu uygulayarak, ortala-
ma 3.2 yil takip etnstir. Yedi kulagin altisinda it-
menin stabil kalmasi Uzerine GVAS'lu progresifo.
isitme kaybi olan hastalarda endolenfatik kesenin

4.

cerrahi obliterasyonu ilitmenin stabil hale gelebi- 10

lecesini bildirmislerdir. Jackler ve ark. yaptiklari bir
calsmada yedi GVAS’lu hastaysiimenin stabili-
zasyonu icin endolenfatik-subaraknaidnt uygula-
mislardir; postoperatif donemde kulaklarin dérdinde
isitmenin azalmasi Uzerine GVAS'lu hastalarda

endolenfatik kese cerrahisinin yapilmamasini 6net2.

mislerdir. Bu iki calsmanin birbirinden farkh sonug-
lari olup kesin fikir birlgi yoktur. Bu nedenle hasta-
larimiza kese cerrahisi uygulanmatmi

14.

Sonugclar

=

NSK olan gcocuklarda GVAS diinulmelidir.

N

tercih edilir. Tanidasiphede kalingganda MR
kullaniimahdir.

3. Tedavide
landin, hiperbarik oksijen kullanilabilir.

4. Geleneksel tedaviylgiimesi duzelmeyen ileri 17

derece gitme kayipli hastalara koklear implant
Onerilmelidir.

5. Hastalara Batravmalarindan sakinmalari anla-&

tilmalidir.
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