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ABSTRACT

Vestibiiler Schwannoma, vestibiilo-koklear sinir myelin kilifindan
koken alan, benign ve genellikle yavas biiyilyen bir tiimordiir.
Hastalarin 6nemli bir kismi erken dénemde unilateral isitme kaybi,
tinnitus ve vertigodan yakimaktadir, Timorin biytkligi ve
lokalizasyonuna gore yakinmalar degisiklik gostermektedir. Tanida
gorintiilleme yontemleri ile odyolojik degerlendirmeler 6nemli rol
oynamaktadir. Hastalarin semptomlari, tedavi segenek tercihleri,
timor biiytime hizi ve lokalizasyonu gibi faktorlere gore gozlem,
cerrahi tedavi ve stereotaktik radyoterapi tedavi siireglerinde yer
alabilmektedir. Bu ¢aligmada, Vestibular Schwannoma tanist almis
bir hastanin tanilama siire¢leri, odyolojik degerlendirme ve Manyetik
Rezonans Goriintiileme sonuglart kaynaklar 1s1ginda tartigilmistir.

Anahtar kelimeler: isitsel beyinsap1 cevabi; pediatrik popiilasyon;
tek tarafli isitme kaybi; tinnitus; vestibiiler schwannoma

Vestibular schwannoma in the young population: case
report and literature review

Vestibular Schwannoma is a benign and usually slow-growing tumor
originating from the vestibulo-cochlear nerve myelin sheath. Most of the
patients complain of unilateral hearing loss, tinnitus and vertigo in the
early period. Symptoms may vary by the size and localization of the tumor.
Imaging methods and audiological assessments play an important role in
diagnosis. Observation, surgical treatment and stereotactic radiotherapy
can be involved in treatment processes, depending on factors such as
symptoms, preferences, tumor growth rate and localization. In this
study, the diagnostic processes, audiological assessment and Magnetic
Resonance Imaging results of one patient diagnosed with Vestibular
Schwannoma were discussed in the light of published studies.

Keywords: auditory brainstem response; pediatric population;
tinnitus; unilateral hearing loss; vestibular schwannoma
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GIiRIS
Vestibiiler (VS), siklikla
inferior vestibiiler sinirin schwann kilifindan kaynaklanan

schwannomalar superior ve
serebellopontin aginin benign tiimdrleridir (Ebner & Tatagiba,
2019). Semptomlar tiimoriin biyiikligi, bliyime hizi ve
lokalizasyonuna bagli olarak degismekle beraber, genellikle
unilateral isitme kaybi, tinnitus ve vertigo mevcuttur (Demircin,
Aksoy, & Karagdz, 2013). Yiiksek frekanslarda belirgin
unilateral progresif igitme kaybi ve Konusmayi Ayirt Etme
Skorlarmin (KAS) diisiik oldugu hastalarda akla gelmelidir
(Yigit & Karaaltin Batioglu, 2012). Rastlanma olasilig1 yagsamin
5. ve 6. dekatlarinda pik yapmakta ve olgularin yaklasik 2/3 {inii
kadinlar olugturmaktadir (Demircin ve ark., 2013). Literatiirde
pediatrik VS’lerin erkeklerde daha yaygin oldugunu belirten
calismalar mevcuttur (Ishikawa ve ark., 1997; Wang, Xu, Lei,
& Zeng, 2015). Ancak, Schulman ve ark. (Hernanz-Schulman,
Welch, Strand, & Ordia, 1986) ile Chen ve ark. (Chen, Maceri,
Giannotta, Shih, & McComb, 1992), cinsiyetin pediatrik VS’ler

icin dikkate deger bir fark yaratmadigini bildirmislerdir. Pediatrik
popiilasyonda, bu tiimérler tipik olarak Norofibromatozis Tip
2’nin (NF2) bir parcasi olarak bulunur ve bilateral lezyonlar
seklinde ortaya ¢ikar. Herhangi bir NF2 karakteristigi veya aile
Oykiisli olmayan sporadik vakalar son derece nadirdir (Malina ve
ark.,2020). Sporadik pediatrik VS’ler, yiiksek yeniden biiyiime ve
niiks oranlari ile yetiskin emsallerinden daha agresif lezyonlardir
ve bir¢ok mevcut semptomun insidansi, sporadik VS’li yetiskin
hastalarinkine paraleldir. Ayrica bu tiimoérler, ¢ocuklarda tani
aninda yetiskinlere gore daha biiyiik olma egilimindedir (Malina
ve ark., 2020). Timoriin erken teshisi olgulara gore zorluk
gosterebilir ¢iinkii; semptomlar hafif seyredebilir ve biiyiimenin
baslangic asamalarinda gozlenmeyebilir. Ayrica, isitme kaybi,
bas donmesi ve tinnitus birgok orta ve i¢ kulak probleminin
ortak semptomlaridir. Semptomlar ortaya ¢iktiginda, dogru
tan1 i¢in kapsaml bir kulak muayenesi, isitme/denge testleri
ve isitsel beyinsapt cevaplart (ABR) testi uygulanmalidir
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Tablo 1. Odyolojik degerlendirme sonuglar1
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16 Yas Sag Kulak Sol Kulak
SSO 5dB 63dB
KAE 15dB Degisken (35-40-55dB)
KAS %100 %44
TIMPANOGRAM TiPi A A
(1,11 Vf Q/d?a?liliee edildi) 85 dB nHL'de
KLIK ABR ’ - dalg (I. dalga disinda tekrarlanabilirlik yoktu,
V. dalga latansi: 5.4 ms morfoloji bozuktu)
I-V dalgalararast latans: 4.13 ms )1 bozu
500 Hz: Elde edilmedi
1000 Hz: Elde edilmedi . .
ARE 2000 Hz: 105dB Elde edilmedi
4000 Hz: 100dB
TEOAE Tiim frekanslarda elde edildi Tiim frekanslarda elde edildi

*SS0: Saf Ses Ortalamasi

*KAE: Konugmay1 Alma Esigi

*KAS: Konusmayi1 Ayirt Etme Skoru

*ARE: Akustik Refleks Esikleri

*TEOAE: Transient Uyarilmis Oto Akustik Emisyon

(National Institute of Health & National Institute on Deafness
and Other Communication Disorders, 2015). Manyetik rezonans
goriintiileme (MRG), %100’e yakin diizeyde duyarlilik ve
ozgiilliik ile vestibiiler schwannomali hastalar i¢in tanida siklikla
tercih edilen goriintiileme yontemidir (Dang, Tu, & Chan, 2020;
Strasilla & Sychra, 2017). Tan1 konduktan sonra, VS hastalari,
dikkatli gozlem, radyoterapi veya cerrahi rezeksiyon yoluyla
timor tedavisini yonetmek i¢in ¢ok yonlii bir karar verme
stireciyle kars1 karsiya kalirlar.

OLGU SUNUMU

Bu olguda anlatilan 16 yasindaki kadin hasta, sol kulaginda
ani baslangicl ve progresyon gosteren isitme kaybi sikayetiyle
klinige basvurdu. Otoskopik bakisi normal olan hastanin bas
donmesi veya tinnitus sikayeti bulunmamasinin yani sira herhangi
bir ek yakinmasi da mevcut degildi. Ailede isitme kaybi ve atesli
hastalik dykiisii yoktu. Yapilan isitme testi sonucunda sag kulak
normal sinirlarda igitmeye sahip iken sol kulakta 750Hz-3000
Hz araliginda ani diisiisle karakterize, orta derecede sensorindral
tipte isitme kaybi saptandi (Sekil 1). Buna ek olarak hastaya
yapilan konusma odyometrisinde ise birden ¢ok denemeye
ragmen sol kulak i¢in belirgin bir Konusmay1 Alma Esigi (KAE)
elde edilemedi (Tablo 1). 75 dBHL siddet diizeyinde uygulanan
KAS testinde isitme esiklerinden beklenmeyecek derecede diisiik
konusma skorlari elde edildi (Tablo 1). Yapilan immitansmetrik
Olciimler sonucunda bilateral TipA timpanogram elde edildi.
Sol kulakta herhangi bir frekansta akustik refleks saptanmadi.
Sag kulakta ise kontralateral 2000 Hz ve 4000 Hz’de akustik
refleks elde edilirken, 500 Hz ve 1000 Hz’de akustik refleks
elde edilmedi (Tablo 1). 70 dBpeSPL siddet seviyesinde, 0,8,
1,6, 2,4, 3,2 ve 4 kHz merkez frekanslarin test edildigi ve en
az U¢ frekansta +3dB sinyal/giiriiltii oranmnin gecti/kald: kriteri
olarak alindigr Transient Uyarilmis Oto Akustik Emisyon
Testi (TEOAE) sonucunda bilateral emisyon elde edildi. 80-
85 dBnHL seviyesinde klik uyaran, 21.1 Hz rate, 2000 sweep
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Sekil 1. Odyogram

ve alterne polarite kullanilarak yapilan tanisal ABR testinde,
sag kulakta 80 dBnHL’de I, III ve V. dalgalar mutlak latans,
interpeak latanslar ve amplitiid bakimimdan normal isitmeyle
uyumlu elde edildi. Sol kulakta ise I. Dalga disindaki dalgalarda
tekrarlanabilirlik yoktu ve morfolojik bozukluklar mevcuttu
(Sekil 3). 1 hafta sonrasinda hastaya yapilan MRG sonucunda
sol internal akustik kanali dolduran, serebellopontin kdseye
tagan 1.5%2*2.5 cm boyutlarinda, kontrast tutan VS ile uyumlu
kitlesel lezyon izlendi (Sekil 2). Lezyon sol orta serebellar
pedinkulde basiya neden olmaktaydi. Test sonuglart ve bilgilerin
paylasilmasi i¢in hastanin vasisinden onam alinmuistir.
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Sekil 3. ABR kayiti

TARTISMA

VS, cogunlukla yavas ilerleyen unilateral isitme kaybi, tinnitus,
bas donmesi ve dengesizlikle ortaya ¢ikar (Mathkour, Helbig,
McCormack, & Amenta, 2019). Olgu sunumunda agikladigimiz
hastanin klinige basvurma sebebi yalnizca sol kulagindaki
VS’nin
yiiksek frekanslarda belirgin progresif isitme kaybi goriiliir.

isitme kaybiydu. erken donemlerinde ozellikle
Tilimoriin biiyiikligiine ve bast durumuna gore isitme kaybinin
seviyesinde artig olabilir. Bu olguda anlatilan hastaya yapilan
saf ses odyometri testi sonucunda ise 750-3000Hz arasinda ani
diistisle karakterize bir c¢anak tipi konfiglirasyon elde edildi.
Canak tipi konfigiirasyonlar, genellikle kalitsal veya idiyopatik
etiyolojilerle iligkilendirilse de VS’nin orta frekanslarda
sensorindral tipte isitme kaybina sebep olabildigi ve bu tiir
isitme kaybinin VS’nin erken donem belirtilerinden biri oldugu

bilinmektedir. Saunders ve ark. (Saunders, Luxford, Devgan,

& Fetterman, 1995), ani isitme kaybi, canak tip odyogram ve
VS arasinda bir iligski oldugunu belirtmislerdir. Sando (1965),
internal akustik kanalin enine kesitsel incelemesini yaptigt bir
calismada, kokleanin en apikal ucundan gelen sinir liflerinin
koklear sinirin merkezinde, apikal ve orta doniislerden gelen
sinir liflerinin koklear sinirin superiorunda, bazal doniisten
gelen sinir liflerinin ise koklear sinirin inferiorunda yer aldigini
bulmustur (Sando, 1965). Bu bulgu, koklear sinirin iletim
blogunun ¢anak tip konfiglirasyonla karakterize isitme kaybina
yol agtig1 Onermesini desteklemektedir (Suzuki, Hashimoto,
Kano, & Okitsu, 2010). Bu bilgiler goz oniine alindiginda,
olgumuzda anlatilan hastadaki ¢anak tip konfigiirasyonun
sebebinin, tiimdriin isitme sinirine bast yaptigi bolgeden
kaynaklanabilecegi diistiniilmektedir. Konusma odyometrisinde
ise birden fazla KAE belirlenmesi ve isitme esiklerinden
beklenmeyecek derecede kotii KAS elde edilmesi retrokoklear
patoloji stiphesi uyandirdi.

VS’den siipheleniliyorsa tani siirecinin ilk asamasi saf ses
odyometri, konusma odyometrisi ve akustik refleks testi ile baslar
(Selesnick & Jackler, 1992). Hastanin yakinmalarmin bulundugu
sol kulakta, akustik reflekslerin elde edilmemesi retrokoklear
patoloji lehine degerlendirildi. Tiimdriin, sol internal akustik
kanali doldurmus olmasi ve serebellopontin kdseye tasmasi
ile sag kulak kontralateral 500Hz ve 1000Hz’deki akustik
reflekslerin elde edilmemesi arasinda, timoriin sol fasiyal
sinirin islevini etkilemis olma ihtimali gbz oniinde tutularak bir
iligki olabilecegi diistiniildii.

Otoakustik emisyonlar (OAE), kokleada iiretilen ve dis
kulak kanalindan ¢ok hassas mikrofonlarla kaydedilebilen
akustik enerjilerdir. OAE’ler, kokleadaki dis tiiylii hiicrelerin
fonksiyonel biitiinligiinii test eder (Gouveris, Victor, & Mann,
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2007). Hastanin 750Hz-3000Hz’deki belirgin isitme kaybina
ragmen TEOAE yanitlarinin elde edilmesi, diger bulgular da goz
oniine alindiginda isitme kaybinin retrokoklear bir patolojiden
kaynaklandigini diistindiirdi.

VS tanist yalnizca odyometrik esiklere dayanmamalidir
(Salem ve ark., 2019). VS’nin tanisinda MRG altin standart
olmaya devam etse de, sinirli mali kaynaklarla birlikte daha
konservatif tedavilere dogru ortaya c¢ikan egilimler, bir¢ok
klinisyeni retrokoklear patolojilerin tani siirecinde ABR
testinin kullanimina sevk etmektedir. ABR testinin yiiksek
duyarliligit ve ozgilligi 1s18inda, klinik olarak VS’den
siiphelenilen hastalar i¢in Onemli bir tani aract olarak
degerlendirilmesi siddetle tavsiye edilmektedir (Koors,
Thacker, & Coelho, 2013). VS’nin tanisinda, ABR testinde
elde edilen en giivenilir gosterge, V. dalgadaki kulaklar arasi
latans farkliliklaridir; anormal kulaktaki V. dalga latansi

TJAHR 2022;5(2):61-64

uzamistir (Kim, Klopfenstein, Porter, & Mark J. Syms, 2004).
Olgumuzda anlatilan hastaya yapilan ABR testinde, sol
kulakta I. dalga disinda tekrarlanabilirlik yoktu ve morfolojik
bozukluklar mevcuttu. Elde edilen ABR bulgulari, yapilan
diger odyolojik test sonuglariyla beraber degerlendirildiginde
retrokoklear patoloji lehine degerlendirildi.

SONUC

VS, siklikla yasamin 50’li ve 60’11 yillarinda goriilmekte olan
bir patolojidir, genellikle erken donemde yiiksek frekanslarda
belirgin progresif isitme kaybiyla seyreder. Fakat; bu olguda
aciklanan kadin hasta, 16 yasinda VS tanisi almistir. Buna
ek olarak, VS’nin karakteristik ozelliklerinin aksine canak
tip konfiglirasyon gozlenmisti. Bu acidan incelendiginde
olgu raporumuzun ilgili literatiire katki saglayabilecegi
disiiniilmektedir.
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