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GIRIS

Otoimmun i¢ kulak hastaliklari, bagisiklik siste-
minin kontrolsiiz reaksiyonu sonucu ortaya ¢i-
kan, bilateral sensorinoral isitme kaybi (SNIK)
ile karakterize hastaliklar1 tanimlar(1). Sadece i¢
kulagin tutuldugu durumda primer, sistemik oto-
immun hastaliklarla birlikte goriiliirse sekonder
terimi kullanilir.

Idiyopatik, hizli ilerleme gosteren otoimmiin
i¢c kulak hastaligi (OIKH), immiin aracili i¢ kulak
hastalig1 veya immiin aracili vestibiilokoklear has-
talik olarak da adlandirilabilir(2,3).

Otoimmun i¢ kulak hastaligi (OIKH)tipik ola-
rak steroid ve immunsiipresif tedaviden fayda go-
ren, 3 ile 90 giin arasinda gelisen, simetrik olma-
yan, bilateral, ilerleyici SNIK olarak tanimlanabilir
(1). Siklikla vertigo, tinnitus ve kulakta dolgunluk
klinige eslik eder (2).

EPIDEMIYOLOJI

Primer OIKH nadir gériilen bir hastaliktir. Kesin
insidans: bilinmez ¢iinkii spesifik bir tani testi
yoktur. Goriilme siklig1 yilda 5000-10000° de bir
olan ani sensérinéral isitme kaybindan (ASNIK)
daha azdir (2,3). Isitme kayb1 veya bas dénmesi
olan tim hastalarin %1’inden daha azini olustu-
rur. Cogunlukla orta yasli kadinlari etkiler (4). Bir
bagska deyisle kadinlar1 erkeklerden daha sik etki-
ler ve semptomlarin baslangi¢ yas1 20-50 arasin-
dadir (2). OIKHnin %15-30’u (5) multi sistemik
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otoimmun hastaliklarin bir bulgusu olarak gorii-
lir (6).Kogan Sendromu, Vogt-Koyanagi-Harada
Sendromu, Susak Sendromu gibi birkag istisna
disinda, multisistemik otoimmun hastaliklarda i¢
kulak tutulumu nadir gériilir (3).

PATOGENEZ

OIKH'nin patogenezinde hem T hiicreleri hem
de otoantikorlar aracilig1 ile i¢ kulak antijenlerine
kars1 gelisen kontrolsiiz reaksiyonlar rol oynar(7).
Bu immiinolojik siire¢ koklear ve vestibiiler hasa-
ra yol agar (1). Endokoklear hasar; en sik kokle-
ar vaskiilit, korti organinda atrofi, otik kapsiilde
otospongioz, endolenfatik hidrops ve spiral gan-
lionda dejenerasyon seklinde gelisir (7). Immuni-
te iligkili SNIK patogenezini tam olarak anlamak
giictiir. I¢ kulagin anatomik yapisina tanisal amag-
I1 ulagimin zor olmasi, kandan yapilan tetkiklerin
glivenilir sonuglar vermemesi, canli insandan his-
topatolojik inceleme yapilamamasi (8) ve ideal bir
hayvan modelinin olmayisit OIKH patogenezini
aydinlatmamizi zorlastirmaktadir (7).

Literatiirden elde ettigimiz bilgilere gore
OIKH’nin patogenezinde oncelikle endolenfatik
kese tutulur. ¢ kulakta, 6zellikle endolenfatik ke-
sede bulunan antijenler hedef olur. Bu antijenler
arasinda i¢ kulaga spesifik ekstraselliller matriks
proteini olan koklin, OIKH patogenezinde spe-
sifik bir koklear antijen olarak rol oynar. Yapilan
bir caligmada OIKH olan bir grup hastada, kok-
leaya spesifik bir antikor cevabi olan anti-koklin
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baskiladig: bilinmekle birlikte, bir ¢alismada ste-
roide direngli hastalarda IL-1f yolunun anormal
sekilde diizenlendigi gosterildi (36). Ayni ¢caligma-
da IL-1 { antagonisti anakinranin steroide cevap-
s1iz monositlerde de IL-1  seviyesini diisiirdiigii
goriildii. Bu, steroide yanit vermeyen hastalar
i¢cin anakinranin potansiyel kullanimi agisindan
umut vericidir. Faz I/II ¢calismalarda, steroide di-
rengli OIKH’larinin anakinra enjeksiyonuna %58
oraninda cevap verdigi gosterilmistir (37). Ilag,
enjeksiyon bolgesinde reaksiyon yapmasi (%70)
disinda iyi tolere edilmistir.

B- Hiicre Antagonistleri

Rituksimab; CD20’yi hedef alan bir B hiicre
inhibitoriidir. Kigitk bir ¢aliymada rituksimab,
onemli bir yan etki yapmaksizin 7 hastanin 5’inde
steroid tedavisi ile diizelmis isitme kaybinin niik-
stinii 6nlemistir (38). Prednizolon, metotreksat,
siklofosfamid, siklosporin ve adalimumaba yanit-
s1z bir Kogan sendromu vakasinda ise rituksimab
tedavisi ile isitmede iyilesme olmustur (39).Sekil
2’ de biyolojik ajanlarin ¢alisma mekanizmalari
Ozetlenmistir.

Koklear implant

[sitmesi diizelmeyen hastalar igin koklear imp-
lantasyon mitkemmel bir rehabilitasyon segene-
gidir (40). Vakalarin % 50 sinde kireglenme ve
intraluminal fibrozis gelisse de sonuglar ytiz giil-
diriictidiir. Bu secenek 6zellikle immiinomodiila-

tor ilaglarin yan etkilerini tolere edemeyen ve iki
tarafli sagirlik gelisimi devam eden hastalar i¢in
onemlidir.

SONUC

OIKH patofizyolojisi iyi anlasilamamakla birlikte
insan ve hayvan ¢alismalarinda otoimmun bir sii-
recin i¢ kulakta hasar yapabilecegi gosterilmistir.
Etiyolojide belirsizlikler, tanidaki zorluklar olsa
da OIKH olan hastalarin biiyiik boliimii immiin-
supresif tedaviye iyi cevap verirler. Caligmalarin
yetersiz olmasindan dolay1 baslangi¢ tedavisi i¢in,
hentiz kortikosteroid yerine baska bir tedavi 6ne-
rilmemektedir. Yani halen baslangicta ilk secenek
tedavi sistemik kortikosteroidlerdir.
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TNF'i hedefler ve TNF
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etkilerini gosterirler

ANTAGONISTLERI

B hilcre zarlannda CN20
antijenini hedefler, bu da B
hiicrelerinin apoptoz veya
kompleman ve antikor aracih
sitotoksisite ile azalmasina
neden olur.
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