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25 OTOİMMUN İÇ KULAK 
HASTALIKLARI

GIRIŞ
Otoimmun iç kulak hastalıkları, bağışıklık siste-
minin kontrolsüz reaksiyonu sonucu ortaya çı-
kan, bilateral sensörinöral işitme kaybı (SNİK)
ile karakterize hastalıkları tanımlar(1). Sadece iç 
kulağın tutulduğu durumda primer, sistemik oto-
immun hastalıklarla birlikte görülürse sekonder 
terimi kullanılır.

İdiyopatik, hızlı ilerleme gösteren otoimmün 
iç kulak hastalığı (OİKH), immün aracılı iç kulak 
hastalığı veya immün aracılı vestibülokoklear has-
talık olarak da adlandırılabilir(2,3).

Otoimmun iç kulak hastalığı (OİKH)tipik ola-
rak steroid ve immunsüpresif tedaviden fayda gö-
ren, 3 ile 90 gün arasında gelişen, simetrik olma-
yan, bilateral, ilerleyici SNİK olarak tanımlanabilir 
(1). Sıklıkla vertigo, tinnitus ve kulakta dolgunluk 
kliniğe eşlik eder (2).

EPIDEMIYOLOJI
Primer OİKH nadir görülen bir hastalıktır. Kesin 
insidansı bilinmez çünkü spesifik bir tanı testi 
yoktur. Görülme sıklığı yılda 5000-10000’ de bir 
olan ani sensörinöral işitme kaybından (ASNİK) 
daha azdır (2,3). İşitme kaybı veya baş dönmesi 
olan tüm hastaların %1’inden daha azını oluştu-
rur. Çoğunlukla orta yaşlı kadınları etkiler (4). Bir 
başka deyişle kadınları erkeklerden daha sık etki-
ler ve semptomların başlangıç yaşı 20-50 arasın-
dadır (2). OİKH’nın %15-30’u (5) multi sistemik 

otoimmun hastalıkların bir bulgusu olarak görü-
lür (6).Kogan Sendromu, Vogt-Koyanagi-Harada 
Sendromu, Susak Sendromu gibi birkaç istisna 
dışında, multisistemik otoimmun hastalıklarda iç 
kulak tutulumu nadir görülür (3).

PATOGENEZ
OİKH’nın patogenezinde hem T hücreleri hem 
de otoantikorlar aracılığı ile iç kulak antijenlerine 
karşı gelişen kontrolsüz reaksiyonlar rol oynar(7). 
Bu immünolojik süreç koklear ve vestibüler hasa-
ra yol açar (1). Endokoklear hasar; en sık kokle-
ar vaskülit, korti organında atrofi, otik kapsülde 
otospongioz, endolenfatik hidrops ve spiral gan-
lionda dejenerasyon şeklinde gelişir (7). İmmuni-
te ilişkili SNİK patogenezini tam olarak anlamak 
güçtür. İç kulağın anatomik yapısına tanısal amaç-
lı ulaşımın zor olması, kandan yapılan tetkiklerin 
güvenilir sonuçlar vermemesi, canlı insandan his-
topatolojik inceleme yapılamaması (8) ve ideal bir 
hayvan modelinin olmayışı OİKH patogenezini 
aydınlatmamızı zorlaştırmaktadır (7).

Literatürden elde ettiğimiz bilgilere göre 
OİKH’nın patogenezinde öncelikle endolenfatik 
kese tutulur. İç kulakta, özellikle endolenfatik ke-
sede bulunan antijenler hedef olur. Bu antijenler 
arasında iç kulağa spesifik ekstrasellüler matriks 
proteini olan koklin, OİKH patogenezinde spe-
sifik bir koklear antijen olarak rol oynar. Yapılan 
bir çalışmada OİKH olan bir grup hastada, kok-
leaya spesifik bir antikor cevabı olan anti-koklin 
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baskıladığı bilinmekle birlikte, bir çalışmada ste-
roide dirençli hastalarda IL-1β yolunun anormal 
şekilde düzenlendiği gösterildi (36). Aynı çalışma-
da IL-1 β antagonisti anakinra’nın steroide cevap-
sız monositlerde de IL-1 β seviyesini düşürdüğü 
görüldü. Bu, steroide yanıt vermeyen hastalar 
için anakinra’nın potansiyel kullanımı açısından 
umut vericidir. Faz I/II çalışmalarda, steroide di-
rençli OİKH’larının anakinra enjeksiyonuna %58 
oranında cevap verdiği gösterilmiştir (37). İlaç, 
enjeksiyon bölgesinde reaksiyon yapması (%70) 
dışında iyi tolere edilmiştir.

B- Hücre Antagonistleri
Rituksimab; CD20’yi hedef alan bir B hücre 

inhibitörüdür. Küçük bir çalışmada rituksimab, 
önemli bir yan etki yapmaksızın 7 hastanın 5’inde 
steroid tedavisi ile düzelmiş işitme kaybının nük-
sünü önlemiştir (38). Prednizolon, metotreksat, 
siklofosfamid, siklosporin ve adalimumaba yanıt-
sız bir Kogan sendromu vakasında ise rituksimab 
tedavisi ile işitmede iyileşme olmuştur (39).Şekil 
2’ de biyolojik ajanların çalışma mekanizmaları 
özetlenmiştir.

Koklear İmplant
İşitmesi düzelmeyen hastalar için koklear imp-

lantasyon mükemmel bir rehabilitasyon seçene-
ğidir (40). Vakaların % 50’ sinde kireçlenme ve 
intraluminal fibrozis gelişse de sonuçlar yüz gül-
dürücüdür. Bu seçenek özellikle immünomodüla-

tör ilaçların yan etkilerini tolere edemeyen ve iki 
taraflı sağırlık gelişimi devam eden hastalar için 
önemlidir.

SONUÇ
OİKH patofizyolojisi iyi anlaşılamamakla birlikte 
insan ve hayvan çalışmalarında otoimmun bir sü-
recin iç kulakta hasar yapabileceği gösterilmiştir. 
Etiyolojide belirsizlikler, tanıdaki zorluklar olsa 
da OİKH olan hastaların büyük bölümü immün-
supresif tedaviye iyi cevap verirler. Çalışmaların 
yetersiz olmasından dolayı başlangıç tedavisi için, 
henüz kortikosteroid yerine başka bir tedavi öne-
rilmemektedir. Yani halen başlangıçta ilk seçenek 
tedavi sistemik kortikosteroidlerdir.
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