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OTOSKLEROZ

Harun GUR!

GIRIS

Otoskleroz, anormal kemik rezorpsiyonu ve yeni kemik olusumu ile karakterize
otik kapsiile 6zgii bir hastaliktir. Otoskleroz zamanla artan iletim tipi isitme
kayb1, mikst tip ve sensorinéral tip isitme kaybina sebep olabilir. Otik kapsiilde ki
kemigin yeniden sekillenmesi (remodeling) ile yeni kemik birikimleri olugmakta,
stapes tabaninda fiksasyon gelisimi ile iletim tipi isitme kaybi ortaya ¢ikmaktadir.
[lerlemis lezyonlar kemik labirent icine ilerleyerek mikst tip veya sensdrindral
tip isitme kaybina sebep olmaktadur. letim tipi isitme kayiplarinin %18-22’sinin
ve isitme kayipli hastalarin %5-9'unun sebebini bu hastalik olusturmaktadir (1,
2). Hastalarin %70-80’inde hastalik iki tarafli olarak ortaya ¢ikmaktadir (3). Ana
semptom isitme kayb1 olmakla birlikte tinnitus ve vertigo hastalarda izlenebilir
(3). Klinik otosklerozun prevelans irklar arasinda farklilik gosterebilir ve Kafkas
irkinda prevelans %0.04 ile %1 arasinda degismektedir (4-6). Buna karsin Asya
tilkelerinde, Amerika yerlilerinde ve siyah irkta daha az siklikta goriilmektedir
(7). Histolojik otoskleroz terimi klinik olarak isitme kayb1 ve stapes fiksasyonu
olmayan hastalarda postmortem temporal kemigin histolojik incelemesinde
otoskleroz tanis1 konulmasina karsilik gelmektedir. Histolojik otoskleroz klinik
otosklerozdan daha yaygindir 6zellikle Kafkas irkinda histolojik otoskleroz klinik
otosklerozdan 10 kat daha sik izlenmektedir (8). Ortalama klinik baslangi¢ yas
15-45 yildir (9). Otoskleroz siklig: cinsiyetler arasinda da farklilik gosterir ve
kadinlarda erkeklerden iki kat daha sik goriilmektedir (3).

PATOFIiZYOLOJi

Kemigin sekillenmesi osteoklast ve osteoblastlar tarafindan diizenlenen aktif
bir siiregtir (10,11). Osteoklast maturasyonu osteoblastlar tarafindan iretilen
RANKL (receptor activator of NF-«B ligand) gerektirmektedir. RANKL monosit
onciileri hiicreleri iizerindeki RANK reseptoriine baglaninca, osteoklastlarin
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farklilagmasi baglar (12). Olgun osteoklastlar multiniikleer dev hiicrelerdir ve
kemik rezorpsiyonu i¢in gerek duyulan lizozomal enzimleri salgilarlar (13).

Normal de kemik yeniden sekillenmesi insan iskeletinde yil basina %10
oranindadir oysa normal bir otik kapsiilde ¢ok daha az yeniden sekillenme
mevcut olup bu oran yil bagina %0.13’tiir (14). Azalmis yeniden sekillenme koklea
tarafindan tiretilen osteoprotegrinden kaynaklanmaktadir. Bu RANKL antagonisti
otik kapsiiliin statik durumunu devam ettirmek i¢in otik kapsiildeki kanalikiiler
bir ag araciligiyla dolagsmaktadir (15, 16). Otosklerozlu hastalarda kemigin
yeniden sekillenmesi artmis olup bu durum normal ses iletimini kotiilestiren ve
isitsel yapilarda hasarlanmaya yol agan kemik birikintilerinin toplanmasina sebep
olmaktadir (17).

Otik kapsiil enkondral ossifikasyonun bir siireci olarak gelisir. Enkondral kemik
kartilajdan gelisir ve sonra kalsifiye olur. Otik kapsiilde embriyonik kartilajinoz
kalintilar hala mevcut olabilir bunlar globuli interossei olarak bilinirler (18).

Otosklerozda kemigin yeniden sekillenmesi ii¢ sathada ger¢eklesmektedir
(19):
1. Otospongioz fazt hem osteoklast hem de mikrovaskiilarite artisini temsil eder.
2. Gegis fazi, kemik rezorpsiyon alanlarinda osteoblastlar tarafindan spongioz
kemik birikintileri olusmaya baslar.
3. Otosklerotik faz, sklerotik kemik odaklarinin olustugu asamadir.

Otosklerotik odaklar, stapes tabanin 6niinde (%80), yuvarlak pencerede (%30),
perikoklear alanda (%21) ve internal akustik kanalin anterior kisminda (%19)
gelisebilmektedir (20). Fissula ante fenestramdan kaynaklanan lezyon annuler
ligamenti gecerek stapes tabanini sabitler ve iletim tipi isitme kayb1 olusur. Eger
lezyon mediyale dogru koklea endosteumuna ilerlerse sensérindral isitme kaybi
meydana gelir (9).

Fissula ante fenestram, oval pencerenin dniinde fibr6z doku igeren embriyonik
bir kalintidir ve otoskleroz stirecine dahil oldugu 6ne siiriilmistiir (21). Otoskleroz,
temporal kemik 6rneklerinin %49 ile %60 1inda otik kapsiilde birden fazla yeri
tutar (22, 23). Temporal kemiklerin %12 ile %15’inde stapes tabani etkilenir (22).

Nadiren stapediovestibiiler eklem boyunca hafif bir fiksasyonla stapes
tabaninin 6nemli 6l¢iide kalinlagmasi (biskiivi taban) stapes tabani icinde primer
otosklerotik odak var oldugunda goriliir (21). Bu durumda stapedotomi i¢in
acilacak olan pencere dikkatle olusturulmalidir.
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ETIYOLOJi VE RiSK FAKTORLERI

Otosklerozun gelisiminde genetik faktorler rol oynamaktadir. Hastalarin yaklasik
olarak %60’ inde ailede otoskleroz Oykiisii mevcuttur. Otoskleroz otozomal
dominant kalitima sahiptir ancak inkomplet penetrans nedeniyle soyagacindaki
yeni nesillerin hepsinde ortaya ¢ikmamaktadir. Inkomplet penetrans terimi
hastalikla iligkili genotipe sahip bireylerin bir kisminda hastaligin gelismemesi
durumudur. Bu kalitim modelinin aksine degisken kalitim modelleri veya spontan
olarak hastaligin ortaya ¢ikmasi da olasidir (19). Olgularin yariya yakini sporadik
olarak ortaya ¢ikmaktadir (14).

Puberta, gebelik ve menopoz gibi hormonal durum degisiklikleri 6nceden
mevcut olan otosklerozun ilerlemesine ve isitme kaybinin kétiilesmesine yardim

edebilir (19).

Kizamik, otoskleroz gelisiminde bir diger risk faktorii olarak diisiiniilmektedir.

OYKU VE FiZiK MUAYENE

Otosklerozlu hastalarin baglica yakinmasi zamanla ilerleyen isitme kaybidir. Isitme
kayb1 oOzellikle alcak frekanslarda mevcuttur. Hastalar erkek seslerini ve iinlii
harfleri giigliikle duymaktan yakinirlar. Hasta bireyler giiriiltiilii ortamda daha
iyi duyduklarini ifade ederler buna Willis parakuzisi denir (9). Otosklerozu olan
bireylerin yaris1 tinnitustan, onda biri ise vertigodan yakinir (19). Her iki kulakta
otoskleroz goriilme ihtimali %80dir ancak hastaligin erken donemlerinde hastalar
siklikla tek kulakta olan yakinmalar ile saglik kuruluslarina basvurmaktadir (24).

Otoskopik muayenede kulak zarlar1 normaldir. Bazen kulak zar1 araciligiyla
promontoryum iizerinde artmis kizariklik goriilebilir ki buna Schwartze bulgusu
adr verilmektedir. Bahsi gecen bulgu her hastada mevcut olmayip tani icinde
elzem degildir ancak bu bulgu hastaligin aktif fazinda oldugunu isaret etmektedir
(25).

Diyapozon testleri odyometrik bulgular1 dogrular ve hastanin cerrahi islemden
fayda goriip gérmeyecegini belirler (9). Weber testinde diyapozonun sesi tek tarafli
iletim tipi isitme kayb1 olan tarafta, bilateral iletim tipi isitme kayb1 varliginda
ise hava-kemik iletim farkinin fazla oldugu tarafta duyulur. Weber testi kulaklar
arast 5 dB farka duyarlidir (9). Rinne testinde bir kulagin hava ve kemik yollar1
kiyaslanir. Rinne testi 256, 512 ve 1024 Hz diyapozonlar ile yapilabilmektedir.
Hava ile iletim kemik ile iletimden daha iyidir dolayisiyla 512 Hz diyapozon ile
Rinne negatif ise yaklagik 20-25 dB hava-kemik yolu farkini isaret eder ve bu
hastalar stapedotomi i¢in uygun adaylardir (9).
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Isitme kaybinin derecesini ve tipini degerlendirmek igin odyometrik inceleme
yapilmalidir. Odyogramda tipik olarak otoskleroz kendini algak frekanslarda
iletim tipi isitme kaybi olarak belli eder. Ayrica 2,000 Hz de kemik yolunda
diigme olarak tanimlanan Carhart ¢entigi de tan1 i¢in gosterge olabilir ama bu
taniyr dogrulamak i¢in kullanilamaz (26). Hava ve kemik iletimlerin arasindaki
fark hava-kemik yolu farkidir ve 10 dBden fazla ise anormaldir. Stapes tabani
oval pencereye sabitlendikge iletim tipi isitme kaybi kotiilesir ve zamanla tim
frekanslar: etkilemeye baslar (17). Konusmay1 ayirt etme skorlar1 bu hastalarda
oldukga iyidir. Lezyonlar tarafindan kokleanin etkilenmesi durumunda mikst
tip ve sensdrindral tip isitme kaybi da odyogramda izlenebilir. Iletim tipi isitme
kaybi olan hastalarda otofoni, pulsatil tinnitus veya basingla uyarilan vertigo varsa
ayiricl tanida siiperior semisirkiiler kanal dehissansi akla gelmelidir (27).

Timpanometrik incelemede kemikgik zincirdeki fiksasyona sekonder olarak
As tipi timpanogram goriilebilir.

Ipsilateral stapes refleksleri izlenmez. Stapes fiksasyonun erken agamalarinda
stapes reflekslerinde on-off fenomeni izlenir.

Yiiksek ¢oziintirlikléi temporal kemik bilgisayarli tomografi (BT) kemikgik
zinciri, kokleay1 ve anatomiyi degerlendirmede oldukga yararlidir. Otosklerozlu
hastalarda yiiksek ¢oztintirliiklii BT, stapes tabani oniinde otik kapsiilde hipodens
kemik alanlar, stapesin kalinlagmasi ve oval pencerenin geniglemesi gibi bulgular
kapsayabilir (28). Ayrica koklear otosklerozlu hastalarda BT, koklea ¢evresinde
otik kapsiilde demineralizasyonuna bagl olarak gelisen haloyu gosterebilir (28).

TEDAVI

Stapes cerrahisi kemikgik zincir araciligiyla ses iletimini yeniden saglar fakat
otoskleroza bagl gelisen sensorinoral isitme kaybi diizelmez. Stapes cerrahisi
lokal ve genel anestezi altinda yapilabilir. Stapes cerrahisinde iki metot mevcuttur
bunlar stapedektomi ve stapedotomidir. Stapedektomi isleminde stapes tabani ve
bacaklar1 ¢ikarilir ardindan protez yerlestirilir. Stapedotomi isleminde ise stapes
tabani ¢ikarilmaz ve buraya kiigiik bir delik agildiktan sonra protez yerlestirilir.
Stapes cerrahisi i¢in temel endikasyonlar en az 20 dB hava-kemik yolu farki,
en az %60 konusmayi ayirt etme skoru ve genel saglik durumunun iyi olmasini
kapsamaktadir (25). Cerrahi igin kontrendikasyonlar genel saglik durumunun
kotiiligi, vertigo ile birlikte seyreden dalgali isitme kaybi, timpanik membran
perforasyonu, enfeksiyon, tek isiten kulak ve 70 dB veya fazla isitme kaybidir (25).
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Stapedotomi giivenli ve basarili bir teknik olup iletim tipi isitme kaybini tedavi
etmede basar1 orani %94.2dir (29). Stapedotomi cerrahisinde komplikasyon orani
distiktir ama yine de sagirlik, inkus uzun kolu nekrozu, timpanik membran
perforasyonu, fasiyal sinir hasari, tat bozuklugu, perilenfatik gusher, yiizen taban
ve vertigo gibi komplikasyonlar gergeklesebilir. Cerrahi basarisizligin baslica
sebeplerine gelince, protezin yer degistirmesi ve uygun olmayan protez uzunlugu
esas sebeplerdir (17).

Isitme cihazlar1 tedavi icin alternatif olabilirler bilhassa stapes cerrahisi igin
uygun olmayan hastalar ve sensorindral isitme kayb: olan hastalar i¢in iyi bir
secenektirler. 25 dBden daha fazla isitme kaybi olan hastalar isitme cihazlar1 igin
uygun adaylardir (17).

Orta kulak implantlar1 ve kemik iletim implantlar1 gibi implante edilebilen
isitme cihazlar1 geleneksel isitme cihazlarini kullanamayan otosklerozlu hastalar
icin kullanilabilirler (30).

Koklear implantlar isitme cihazlarina benzer sekilde akustik sinyalleri
amplifiye etmezler. Bunun yerine akustik sinyallari elektriksel sinyallare ¢evirerek
elektrot araciligiyla koklear sinir koklear siniri uyarmaktadirlar.

Farmakolojik ajanlar heniiz ana tedavi metodu olarak cerrahi ile yer
degistirmemis durumdadir. Bu ajanlar igerisinde sodyum florid en ¢ok recete
edilen ilagtir. Sodyum florid kemigin yeniden sekillenmesinde ve osteoklast
aktivasyonunda antagonist olarak gérev yapmaktadir (31). Bifosfonatlar ve D
vitamini de otoskleroz tedavisinde halen tizerinde ¢aligilmakta olan molekiillerdir
(31).
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