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Michel aplazisi ve Mondini displazisi birlikteligi:

Olgu sunumu

C. Cally, E. Pinar, S. Oncel, A.K. Imre, M. Apaydin

Mondini and Michel deformities of the inner ear:
a case report

Congenital hearing loss is an important disease in otology.
Approximately 20 percent of congenital sensorineural hearing
loss have radiological bone malformations. Inner ear anom-
alies, resulting in congenital sensorineural hearing loss, obser-
vation frequency are classified according to Schuknecht:
Mondini, Scheibe, Michel and Alexander. These malforma-
tions are rare and occur due to stoppage of development of
inner ear, in the first trimester of pregnancy. In our-case, gigth
years-old patient referred us with congenital /hearing\loss at
right ear and effusion at left ear following common cold.‘After
evaluation of the patient, we determined\the Michel aplasia
and Mondini dysplasia together. A case study, with diagnosis
and management together with relevant’ literature study is
presented in this article.
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Ozet

Konjenital sensorinéral isitme kaybi (SNIK) otolojinin ¢nemli
sorunlarindan biridir. _Konjenital SNIK olgularinin yaklasik
%20'si radyolojik olarak kemik malformasyonlarla seyretmek-
tedir. Konjenital sensoringral, isitme kaybina neden olan i¢ ku-
lak_angmalileri‘\gaérulme-sikliklarina gére Schuknecht tarafin-
dan, su sekilde siniflandtrimistir: Mondini displazisi, Scheibe,
Michel aplazisi ve“Alexander anomalisi. Bu anomaliler seyrek
goraldr ve-genellikle gebeligin ilk trimesterinde i¢ kulak embri-
yogenezisi sirasinda gelisimin durmasi sonucu meydana gelir-
ler. Sekiz yasinda sag kulaginda dogustan total isitme kaybi ve
USYE sonrasi sol kulaginda seréz otitle gelen hastanin, tetkik-
leri sonucunda Michel aplazisi ve Mondini malformasyonunu
birlikte saptadik. Literattrde nadir bu gértlen durumu sunma-
yI uygun gorduk.

Anahtar Sézciikler: Michel aplazisi, Mondini displazisi, konjeni-
tal isitme kaybr.
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Giris

Konjenital sensorinéral isitme kaybinda (SNIK),
konusma gelisiminin normal siire¢ icinde gelismesi
icin, erken tant ve uygun rehabilitasyonun yapilmast
cok onemlidir. SNIK’de isitme kayiplarinin yaklasik
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%20’si radyolojik olarak kemik malformasyonlarla
seyretmektedir. Patolojinin selliiler dizeyde oldugu
geriye kalan %80 olgu sadece membrandz malfor-
masyonlarla seyretmektedir. Bu ikinci grupta radyo-
lojik bulgu saptanamaz.'?

Ic kulak anomalilerin bazilar1 tarihsel sira icinde,
1791’de Mondini (otik kapstlde bolinme: 1.5 do-
nis), 1838'de Cock (kokleanin buytik ve birlesik ol-
mast), 1864’ de Michel (otik kapsiil ve VIIL. sinir apla-
zisi), 1882’de Scheibe (normal otik kapsiil, koklea ve
sakkulusun membran6z displazisi), 1907’de Sieben-
mann ve Bing (normal otik kapstil, labirentin mem-
branoz displazi) tarafindan tanimlanmistir.? Gorul-
me sikliklarina gére Schuknecht tarafindan Mondi-
ni, Scheibe, Michel ve Alexander olarak siniflandiril-
mustir.! Scheibe ve Bing-Siebenmann (BS) gibi sade-
ce membrandz labirenti tutan anomaliler mevcut
tekniklerle izlenememektedirler? BS displazisi
membranoz labirentin koklear ve vestibiiler kam-
ponentlerindeki anomalidir. En sik SNIK nedeni
Scheibe displazisi olarak goézlemlenmistir. Scheibe
displazisinin yanisira Mondini displazisi de sik ge-
netik sagirlik nedenlerinden biridits Mondinidispla-
zisi st donuslerin az olmasina karsin normal baziler
dontsle karakterize olupy bu tabloda modiolar hi-
poplazi ve interskalar septum yoklugu da gorulir.
Alexander anomalisi baziler kivrimdaki yetersiz ge-
lismedir. Michel aplazisi labirentin ve ic kulaga ait
sensorindral yapilarin tamamen yoklugudur.?

Bazi yazarlar i¢ kulak anomalilerini basit bir sekil-
de Scheibe ve Mondini displazileri ve kromozomal
bozukluklara eslik eden anomaliler olarak sinifla-
muslardir. BS ve Alexander tipi anomalilerin yetersiz
olarak belgelendigini, Michel tipi anomalinin de kli-
nik bulgu vermeyecek kadar nadir oldugunu vurgu-
lamislardir. Jackler, 1987 yilinda, i¢ kulak anomalile-
rinin embriyogenez sirasinda degisik evrelerde geli-
sim duraklamasina bagli olarak olustugunu hipote-
ziyle, yeni bir siniflama sistemi gelistirmistir.> Terra-
he ve Everberg tarafindan da i¢ kulak anomalileri si-
niflandirilmistir.?
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SNiK’e neden olan membrandz ve kemik labi-
rent anomalileri, 3.-8. intrauterin haftalar arasindaki
ic kulak embriyogenezisi sirasinda gelisim anormal-
likleri sonucu olusur."? Bizim olgumuzda da oldugu
gibi iki farkli konjenital anomali olan Mondini ve
Michel deformiteleri ayni bireyde her iki kulag: ol-
dukca nadir olarak etkilemektedir.*

Olgu Sunumu

8 yasinda bayan hasta sag kulakta dogustan total
isitme kaybi1, USYE sonrasi fark edilen sol kulakta se-
roz otitle poliklinige basvurdu. Dogum sirasinda ya
da neonatal donemde patolojiye ya da annenin pre-
natal ila¢ kullanim (streptomisin, kinin, klorokin fos-
fat, talidomid) dyKistne rastlanmadi. Ailesinde SNIK
yoktu. Oteskopide-bilateral kulak zar1 olagandi. We-
ber-solalateralize, Rinne’ sagda (+), solda (-) olarak
saptandr. Hastanin yapilan pure tone odyometrisin-
de; sagda total isitme kaybi, solda ise 28 dB iletim tipi
isitme kayb1 ve timpanogramda bilateral B tipi egri
saptandi. Hastaya BERA yapidi. Sag kulakta 130
dBp.e SPL’de klik uyarana yanit alinmadyi, isitme sevi-
yesi 2-4 kHz'de yaklasik 95 dBnH.L'nin Gzerinde ola-
rak bulundu, sol kulakta 70 dBp.e SPL’de klik uyarana
yanit alindi ve isitme seviyesi 2-4 kHZ'de yaklasik 30
dB olarak saptandi. Hastanin aksiyel ve koronal plan-
da yapilan temporal kemik BT’sinde sag temporal ke-
mikte petréz apekste hipoplazik gelisim saptandi.
Sagda, koklea, vestibuil ve semisirkiiler kanallar ayri
ayr1 secilemedi, sigmoid sintis medialize ve hipopla-
zik olup, juguler fossa tizerine minimal bast yapmak-
taydi. Sag internal akustik kanal hipoplazik olup sola
nazaran 1/2’si oraninda daralmisti. Labirentin seg-
menti-genikilat ganglion-intramastoid bolimi secile-
medi. Sol temporal kemikte semisirkiler kanallar
displazik olup, kokleada inkomplet donme saptandi.
Bilateral orta kulak kemikciklerinin dizilim ve minera-
lizasyonu, orta kulak kavitesi hacmi, dis kulak yollari
normaldi. Sol internal akustik kanal minimal genisti.
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Tartisma

Ic kulak membranoz ve kemik labirent anomali-
leri; semisirkiler kanallardaki, vestibulo/utrikiilo-
sakkiler yapilardaki ve kokleadaki anomaliler ola-

rak degerlendirilebilirler.’

Bu konuda en ¢ok kabul goren radyolojik sinifla-
ma 1987'de Jackler ve ark. tarafindan yapilmistir. Mal-
formasyonlar, radyolojik olarak (bilgisayarli tomog-
rafi [BT] ve politomogram) goriinimune ve klinik
deneyimlere gore; komplet aplazi (Michel aplazisi),
koklear aplazi (semisirkiler kanallar [SSK] ve vesti-
bl normal ya da deforme olabilirler), koklear hipop-
lazi (ktictik koklear tomurcuk), tek blytk ve birlesik
kavite (Cock; tek kaviteli koklea), kokleada inkomp-
let bolinme (Mondini) olarak siniflandirilmislardir.?
Bu sistemde her anomali kokleanin degisik evreler-
de duraklamasina bagli olarak incelenmistir. Jackler
ve ark.’na ait koklear anomali siniflamast manyetik
rezonans goruntileme (MRG) ile de degerlendiril-
mistir. Bazi koklear anomaliler-bu siniflama ile de-
gerlendirilebilirken bazilat1 birsisteme uymazBun-
lar ekstra koklear kivrimlar, \kiigtik ctice tip koklea
olarak soylenebilir. Ciice tip-koklealarda normal do-
niis olabilir. MRG ile yeni tanimlanan anomaliler bu
siniflamaya dahil degildir. Scala vestibuli/media ve
scala tympani arasindaki defektler bazen sadece
normal kemik labirent ve kokleada gorilebilir. Bu
degisiklikler BT’de gorulemeyebilir ve sadece T2
agirlikli gradient eko ya da spin eko imajlarda go-

rintulenebilirler.?

I¢ kulak yapilarinin ve stapesin gelismesi embri-
yonik hayatin ilk 18-28. gtinleri arasinda olur. Mezo-
dermal gelisimi olan bu alandaki normal bulgular
ektodermal gelisimi olan i¢ kulak anomalilerinden
ayrilmaktadir? Olgumuzda bilateral orta kulak ke-
mikciklerinin dizilim ve mineralizasyonu, orta kulak

kavitesi normal olarak degerlendirildi.
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Ilk Gi¢ hafta icinde ikinci brankial arkin dorsalinde
ektodermden otik plakod ortaya ¢ikar. Intrauterin
gelisimin 3. haftast ve 6ncesinde, otik plakodun (ek-
toderm) otokiste farklilasma asamasinda durmast,
membrandz ve labirentin i¢ kulak yapilarinin hig
olusmadigi Michel aplazisi ile sonuclanir.’?>* Normal
i¢ kulak gelisiminin yerini tek kiiciik kistik kavite ya
da birkac kticik kavite almistir. Bu tanimlama Michel
tarafindan histopatolojik olarak yapilmis olup cok
nadir goriliir ve membranoz kemik anomalilerin en
agiridir. Koklear osseoz malformasyonlarin %1’ini
olusturur.’® Ilk kez 1863’de Strasbourg cocuk hastane-
sinde 11 yasinda 6len sagir ve dilsiz bir erkek cocu-
gun otopsisi sonucu Michel tarafindan tanimlanmis
ve rapor edilmistir. Burhastada bilateral ic kulak yapi-
larinin (komplet kemikve membrandz labirent yok-
lugu)olmadigitanimtanmistir.! Otik plakodun gelis-
memesi ikinci \brankial arktan (endoderm) gelisen
stapesin nondiferansiyasyonunu veya fasiyal sinirin
anormal seyrini indukleyebilir ve petréz kemik hi-
poplazisi, aberan seyirli juguler ven gibi diger kafa
tabant anomalileri tabloya eslik edebilir.

Otokistin koklea, vestibul ve SSK’lara farklilastigt
4.ve 5. haftalarda gelisimin durmasi, bu yapilarin ay-
r1 olarak secilemedigi ve birlesik ovoid bir kavite
olusturdugu ana kavite deformitesine (Michel disp-
lazisi) (aplazi ya da deformitesi degil) yol acar. Kok-
lear anomalilerin 1/4’G ana kavite malformasyonu-

dur. SSK’lar normal ya da malforme olabilir.>?

5. fetal hayatta gelisimsel durma kokleada aplazi
ile sonuclanir. Vestibul ve semisirkiler kanallar nor-
mal ya da malformedirler. 6. haftadaki koklear geli-
sim durmast ile koklear hipoplazi, kiicik rudimente
koklear tomurcuk ve esligindeki malforme vestibul
ve semisirkiler kanallar gorulir. 7. haftada gelisimin
duraklamasina bagli olarak da kokleanin 1.5 doénis-
ten olustugu ve interskalar septum ve kemik spiral

icermeyen gercek Mondini deformitesi ortaya cikar.
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6. ve 8. haftalar arasindaki gelisim duraklamasi: SSK
displazileri/aplazilerine ve 5. haftada gelisimin dur-
mast da genis vestibtler akuaduktus sendromuna
yol acar.?® Bizim olgumuzda da sag temporal kemik-
te semisirkiler kanallar saptanmads, solda ise displa-
zik olarak degerlendirildi. Sol horizontal semisirki-
ler kanal displazik olup embriyolojik gelisim evresi
ile uyumluydu (Resim 1).

Sennaroglu ve ark. klinik olarak daha net ve yar-
dimct olmast amactyla anomalileri azalan siddetine
gore, Michel deformitesi, koklear aplazi, kommon
kavite, IP-1 (kistik kokleovestibiiler malformasyon),
koklear hipoplazi ve IP-2 (klasik Mondini deformite-
si) olarak siniflamislardir.” Sennaroglu ve ark. Mon-
dini displazisini, inkomplet bolimlenme defektleri;
1. ve 2. tip olarak iki sekilde incelemislerdir. 1. tipine

kistik kokleovestibtiler malformasyon (hi¢c boliini-

Resim 1. Tomografik olarak sagda Michel aplazisi ve

solda Mondini displazisinin gérinimd.
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lenmemis koklea) denirken, 2. tipine klasik Mondini
deformitesi ad1 verilmistir. 1. tip anomali 2. tip ano-
maliye gore daha az diferansiye olmus bir anomali-
dir. Genislemis bir vestibtiler akuadukt olmaksizin,
koklea ve vestibtiliin bos ve kistik olmast ile karakte-
rizedir. Bizim olgumuzda sol temporal kemikte pet-
roz apeks gelisimi normal olup, bos ve bolimlere
ayrilmamis koklea-dilate vestibiil ve genislememis
vestibtiler akadukt mevcuttu. Tip 1 kistik vestibtilo-
koklear malformasyon olarak degerlendirildi (Re-
sim 2).

2. tip anomali olan klasik Mondini deformitesin-
de (tamamen bolimlenmemis koklea) kistik apeks,
dilate vestibiil ve genis vestibiiler akuadukt bulunur.
Mondini deformitesi embriyolojik hayatta daha son-
ra geliseabir anomtaliolup displazinin agirligt 1. tip-
ten daha-hafiftir” Sampaio ve ark., Mondini displazi-

TV

Resim 2. Sol temporal kemikte petréz apeks gelisimi
normal olup, internal akustik kanalda minimal

genisleme mevcuttur.
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sinde genis vestibiiler akuaduktun cerrahi ve klinik
olarak komplikasyon olusturabilecegi uyarisint yap-
muslardir.®

Klasik Mondini deformitesinde (2. tip anomali)
defekt orta ve apikal doniis arasindaki koklea apek-
sindedir. Bazal donts mevcuttur ve bu nedenle spi-
ral ganglion ve sinir yapilari ¢esitli derecelerde gelis-
mistir. Bu nedenle isitme seviyesi ve koklear imp-
lant sonrast isitme kazanci kistik-koklea-vestibtler
malformasyondan (hi¢ bolimlenmemis koklea-tip
1) farklidir.’ Mondini deformiteli hastalarin yaklasik
%60’inda internal akustik kanal genislemis olarak
saptanmistir.” Bizim olgumuzda da sag internal
akustik kanal hipoplazik iken solda internal akustik
kanal minimal genisti. Bu sonuc literatiir bulgulari
ile uyumluydu.”

Sonug olarak bu olgu sunumunda kabul edilen
siniflamalarin esliginde Michel deformitesi (Michel
aplazisi) ve inkomplet bolimlenme defekti (Mondi-
ni displazisi) tartistimis olup, klinik yaklasimda‘\yu-
karida belirtildigi Gizere siniflama ve tant koymada
netlik cok kritik bnem tasimaktadir.
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