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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, eigth-
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.

Key Words: Michel aplasia, Mondini dysplasia, congenital hear-
ing loss.
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Özet

Konjenital sensorinöral iflitme kayb› (SN‹K) otolojinin önemli
sorunlar›ndan biridir. Konjenital SN‹K olgular›n›n yaklafl›k
%20’si radyolojik olarak kemik malformasyonlarla seyretmek-
tedir. Konjenital sensorinöral iflitme kayb›na neden olan iç ku-
lak anomalileri görülme s›kl›klar›na göre Schuknecht taraf›n-
dan flu flekilde s›n›fland›r›lm›flt›r: Mondini displazisi, Scheibe,
Michel aplazisi ve Alexander anomalisi. Bu anomaliler seyrek
görülür ve genellikle gebeli¤in ilk trimesterinde iç kulak embri-
yogenezisi s›ras›nda geliflimin durmas› sonucu meydana gelir-
ler. Sekiz yafl›nda sa¤ kula¤›nda do¤ufltan total iflitme kayb› ve
ÜSYE sonras› sol kula¤›nda seröz otitle gelen hastan›n, tetkik-
leri sonucunda Michel aplazisi ve Mondini malformasyonunu
birlikte saptad›k. Literatürde nadir bu görülen durumu sunma-
y› uygun gördük.

Anahtar Sözcükler: Michel aplazisi, Mondini displazisi, konjeni-
tal iflitme kayb›.
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Girifl

Konjenital sensorinöral iflitme kayb›nda (SN‹K),

konuflma gelifliminin normal süreç içinde geliflmesi

için, erken tan› ve uygun rehabilitasyonun yap›lmas›

çok önemlidir. SN‹K’de iflitme kay›plar›n›n yaklafl›k
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%20’si radyolojik olarak kemik malformasyonlarla

seyretmektedir. Patolojinin sellüler düzeyde oldu¤u

geriye kalan %80 olgu sadece membranöz malfor-

masyonlarla seyretmektedir. Bu ikinci grupta radyo-

lojik bulgu saptanamaz.1,2

‹ç kulak anomalilerin baz›lar› tarihsel s›ra içinde,

1791’de Mondini (otik kapsülde bölünme: 1.5 dö-

nüfl), 1838’de Cock (koklean›n büyük ve birleflik ol-

mas›), 1864’de Michel (otik kapsül ve VIII. sinir apla-

zisi), 1882’de Scheibe (normal otik kapsül, koklea ve

sakkulusun membranöz displazisi), 1907’de Sieben-

mann ve Bing (normal otik kapsül, labirentin mem-

branöz displazi) taraf›ndan tan›mlanm›flt›r.2 Görül-

me s›kl›klar›na göre Schuknecht taraf›ndan Mondi-

ni, Scheibe, Michel ve Alexander olarak s›n›fland›r›l-

m›flt›r.1 Scheibe ve Bing-Siebenmann (BS) gibi sade-

ce membranöz labirenti tutan anomaliler mevcut

tekniklerle izlenememektedirler.2 BS displazisi

membranöz labirentin koklear ve vestibüler kom-

ponentlerindeki anomalidir. En s›k SN‹K nedeni

Scheibe displazisi olarak gözlemlenmifltir. Scheibe

displazisinin yan›s›ra Mondini displazisi de s›k ge-

netik sa¤›rl›k nedenlerinden biridir. Mondini displa-

zisi üst dönüfllerin az olmas›na karfl›n normal baziler

dönüflle karakterize olup, bu tabloda modiolar hi-

poplazi ve interskalar septum yoklu¤u da görülür.

Alexander anomalisi baziler k›vr›mdaki yetersiz ge-

liflmedir. Michel aplazisi labirentin ve iç kula¤a ait

sensorinöral yap›lar›n tamamen yoklu¤udur.3

Baz› yazarlar iç kulak anomalilerini basit bir flekil-

de Scheibe ve Mondini displazileri ve kromozomal

bozukluklara efllik eden anomaliler olarak s›n›fla-

m›fllard›r. BS ve Alexander tipi anomalilerin yetersiz

olarak belgelendi¤ini, Michel tipi anomalinin de kli-

nik bulgu vermeyecek kadar nadir oldu¤unu vurgu-

lam›fllard›r. Jackler, 1987 y›l›nda, iç kulak anomalile-

rinin embriyogenez s›ras›nda de¤iflik evrelerde geli-

flim duraklamas›na ba¤l› olarak olufltu¤unu hipote-

ziyle, yeni bir s›n›flama sistemi gelifltirmifltir.3 Terra-

he ve Everberg taraf›ndan da iç kulak anomalileri s›-

n›fland›r›lm›flt›r.2

SN‹K’e neden olan membranöz ve kemik labi-

rent anomalileri, 3.–8. intrauterin haftalar aras›ndaki

iç kulak embriyogenezisi s›ras›nda geliflim anormal-

likleri sonucu oluflur.1-3 Bizim olgumuzda da oldu¤u

gibi iki farkl› konjenital anomali olan Mondini ve

Michel deformiteleri ayn› bireyde her iki kula¤› ol-

dukça nadir olarak etkilemektedir.4

Olgu Sunumu 

8 yafl›nda bayan hasta sa¤ kulakta do¤ufltan total

iflitme kayb›, ÜSYE sonras› fark edilen sol kulakta se-

röz otitle poliklini¤e baflvurdu. Do¤um s›ras›nda ya

da neonatal dönemde patolojiye ya da annenin pre-

natal ilaç kullan›m (streptomisin, kinin, klorokin fos-

fat, talidomid) öyküsüne rastlanmad›. Ailesinde SN‹K

yoktu. Otoskopide bilateral kulak zar› ola¤and›. We-

ber sola lateralize, Rinne sa¤da (+), solda (-) olarak

saptand›. Hastan›n yap›lan pure tone odyometrisin-

de; sa¤da total iflitme kayb›, solda ise 28 dB iletim tipi

iflitme kayb› ve timpanogramda bilateral B tipi e¤ri

saptand›. Hastaya BERA yap›ld›. Sa¤ kulakta 130

dBp.e SPL’de klik uyarana yan›t al›nmad›, iflitme sevi-

yesi 2-4 kHz’de yaklafl›k 95 dBnH.L’nin üzerinde ola-

rak bulundu, sol kulakta 70 dBp.e SPL’de klik uyarana

yan›t al›nd› ve iflitme seviyesi 2-4 kHZ’de yaklafl›k 30

dB olarak saptand›. Hastan›n aksiyel ve koronal plan-

da yap›lan temporal kemik BT’sinde sa¤ temporal ke-

mikte petröz apekste hipoplazik geliflim saptand›.

Sa¤da, koklea, vestibül ve semisirküler kanallar ayr›

ayr› seçilemedi, sigmoid sinüs medialize ve hipopla-

zik olup, juguler fossa üzerine minimal bas› yapmak-

tayd›. Sa¤ internal akustik kanal hipoplazik olup sola

nazaran 1/2’si oran›nda daralm›flt›. Labirentin seg-

menti-genikülat ganglion-intramastoid bölümü seçile-

medi. Sol temporal kemikte semisirküler kanallar

displazik olup, kokleada inkomplet dönme saptand›.

Bilateral orta kulak kemikçiklerinin dizilim ve minera-

lizasyonu, orta kulak kavitesi hacmi, d›fl kulak yollar›

normaldi. Sol internal akustik kanal minimal geniflti.
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Tart›flma

‹ç kulak membranöz ve kemik labirent anomali-

leri; semisirküler kanallardaki, vestibülo/utrikülo-

sakküler yap›lardaki ve kokleadaki anomaliler ola-

rak de¤erlendirilebilirler.3

Bu konuda en çok kabul gören radyolojik s›n›fla-

ma 1987’de Jackler ve ark. taraf›ndan yap›lm›flt›r. Mal-

formasyonlar, radyolojik olarak (bilgisayarl› tomog-

rafi [BT] ve politomogram) görünümüne ve klinik

deneyimlere göre; komplet aplazi (Michel aplazisi),

koklear aplazi (semisirküler kanallar [SSK] ve vesti-

bül normal ya da deforme olabilirler), koklear hipop-

lazi (küçük koklear tomurcuk), tek büyük ve birleflik

kavite (Cock; tek kaviteli koklea), kokleada inkomp-

let bölünme (Mondini) olarak s›n›fland›r›lm›fllard›r.2

Bu sistemde her anomali koklean›n de¤iflik evreler-

de duraklamas›na ba¤l› olarak incelenmifltir. Jackler

ve ark.’na ait koklear anomali s›n›flamas› manyetik

rezonans görüntüleme (MRG) ile de de¤erlendiril-

mifltir. Baz› koklear anomaliler bu s›n›flama ile de-

¤erlendirilebilirken baz›lar› bir sisteme uymaz. Bun-

lar ekstra koklear k›vr›mlar, küçük cüce tip koklea

olarak söylenebilir. Cüce tip koklealarda normal dö-

nüfl olabilir. MRG ile yeni tan›mlanan anomaliler bu

s›n›flamaya dahil de¤ildir. Scala vestibüli/media ve

scala tympani aras›ndaki defektler bazen sadece

normal kemik labirent ve kokleada görülebilir. Bu

de¤ifliklikler BT’de görülemeyebilir ve sadece T2

a¤›rl›kl› gradient eko ya da spin eko imajlarda gö-

rüntülenebilirler.3

‹ç kulak yap›lar›n›n ve stapesin geliflmesi embri-

yonik hayat›n ilk 18–28. günleri aras›nda olur. Mezo-

dermal geliflimi olan bu alandaki normal bulgular

ektodermal geliflimi olan iç kulak anomalilerinden

ayr›lmaktad›r.3 Olgumuzda bilateral orta kulak ke-

mikçiklerinin dizilim ve mineralizasyonu, orta kulak

kavitesi normal olarak de¤erlendirildi. 

‹lk üç hafta içinde ikinci brankial ark›n dorsalinde

ektodermden otik plakod ortaya ç›kar. ‹ntrauterin

geliflimin 3. haftas› ve öncesinde, otik plakodun (ek-

toderm) otokiste farkl›laflma aflamas›nda durmas›,

membranöz ve labirentin iç kulak yap›lar›n›n hiç

oluflmad›¤› Michel aplazisi ile sonuçlan›r.1-3,5,6 Normal

iç kulak gelifliminin yerini tek küçük kistik kavite ya

da birkaç küçük kavite alm›flt›r. Bu tan›mlama Michel

taraf›ndan histopatolojik olarak yap›lm›fl olup çok

nadir görülür ve membranöz kemik anomalilerin en

a¤›r›d›r. Koklear osseoz malformasyonlar›n %1’ini

oluflturur.5 ‹lk kez 1863’de Strasbourg çocuk hastane-

sinde 11 yafl›nda ölen sa¤›r ve dilsiz bir erkek çocu-

¤un otopsisi sonucu Michel taraf›ndan tan›mlanm›fl

ve rapor edilmifltir. Bu hastada bilateral iç kulak yap›-

lar›n›n (komplet kemik ve membranöz labirent yok-

lu¤u) olmad›¤› tan›mlanm›flt›r.1 Otik plakodun gelifl-

memesi ikinci brankial arktan (endoderm) geliflen

stapesin nondiferansiyasyonunu veya fasiyal sinirin

anormal seyrini indükleyebilir ve petröz kemik hi-

poplazisi, aberan seyirli juguler ven gibi di¤er kafa

taban› anomalileri tabloya efllik edebilir. 

Otokistin koklea, vestibül ve SSK’lara farkl›laflt›¤›

4. ve 5. haftalarda geliflimin durmas›, bu yap›lar›n ay-

r› olarak seçilemedi¤i ve birleflik ovoid bir kavite

oluflturdu¤u ana kavite deformitesine (Michel disp-

lazisi) (aplazi ya da deformitesi de¤il) yol açar. Kok-

lear anomalilerin 1/4’ü ana kavite malformasyonu-

dur. SSK’lar normal ya da malforme olabilir.2,3

5. fetal hayatta geliflimsel durma kokleada aplazi

ile sonuçlan›r. Vestibül ve semisirküler kanallar nor-

mal ya da malformedirler. 6. haftadaki koklear geli-

flim durmas› ile koklear hipoplazi, küçük rudimente

koklear tomurcuk ve eflli¤indeki malforme vestibül

ve semisirküler kanallar görülür. 7. haftada geliflimin

duraklamas›na ba¤l› olarak da koklean›n 1.5 dönüfl-

ten olufltu¤u ve interskalar septum ve kemik spiral

içermeyen gerçek Mondini deformitesi ortaya ç›kar.
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Resim 1. Tomografik olarak sa¤da Michel aplazisi ve
solda Mondini displazisinin görünümü.

Resim 2. Sol temporal kemikte petröz apeks geliflimi
normal olup, internal akustik kanalda minimal
geniflleme mevcuttur.

6. ve 8. haftalar aras›ndaki geliflim duraklamas› SSK

displazileri/aplazilerine ve 5. haftada geliflimin dur-

mas› da genifl vestibüler akuaduktus sendromuna

yol açar.2,3 Bizim olgumuzda da sa¤ temporal kemik-

te semisirküler kanallar saptanmad›, solda ise displa-

zik olarak de¤erlendirildi. Sol horizontal semisirkü-

ler kanal displazik olup embriyolojik geliflim evresi

ile uyumluydu (Resim 1).

Sennaro¤lu ve ark. klinik olarak daha net ve yar-

d›mc› olmas› amac›yla anomalileri azalan fliddetine

göre, Michel deformitesi, koklear aplazi, kommon

kavite, IP-1 (kistik kokleovestibüler malformasyon),

koklear hipoplazi ve IP-2 (klasik Mondini deformite-

si) olarak s›n›flam›fllard›r.7 Sennaro¤lu ve ark. Mon-

dini displazisini, inkomplet bölümlenme defektleri;

1. ve 2. tip olarak iki flekilde incelemifllerdir. 1. tipine

kistik kokleovestibüler malformasyon (hiç bölüm-

lenmemifl koklea) denirken, 2. tipine klasik Mondini

deformitesi ad› verilmifltir. 1. tip anomali 2. tip ano-

maliye göre daha az diferansiye olmufl bir anomali-

dir. Genifllemifl bir vestibüler akuadukt olmaks›z›n,

koklea ve vestibülün bofl ve kistik olmas› ile karakte-

rizedir. Bizim olgumuzda sol temporal kemikte pet-

röz apeks geliflimi normal olup, bofl ve bölümlere

ayr›lmam›fl koklea–dilate vestibül ve genifllememifl

vestibüler akadukt mevcuttu. Tip 1 kistik vestibülo-

koklear malformasyon olarak de¤erlendirildi (Re-

sim 2).

2. tip anomali olan klasik Mondini deformitesin-

de (tamamen bölümlenmemifl koklea) kistik apeks,

dilate vestibül ve genifl vestibüler akuadukt bulunur.

Mondini deformitesi embriyolojik hayatta daha son-

ra geliflen bir anomali olup displazinin a¤›rl›¤› 1. tip-

ten daha hafiftir.7 Sampaio ve ark., Mondini displazi-



sinde genifl vestibüler akuaduktun cerrahi ve klinik

olarak komplikasyon oluflturabilece¤i uyar›s›n› yap-

m›fllard›r.8

Klasik Mondini deformitesinde (2. tip anomali)

defekt orta ve apikal dönüfl aras›ndaki koklea apek-

sindedir. Bazal dönüfl mevcuttur ve bu nedenle spi-

ral ganglion ve sinir yap›lar› çeflitli derecelerde gelifl-

mifltir. Bu nedenle iflitme seviyesi ve koklear imp-

lant sonras› iflitme kazanc› kistik–koklea–vestibüler

malformasyondan (hiç bölümlenmemifl koklea–tip

1) farkl›d›r.9 Mondini deformiteli hastalar›n yaklafl›k

%60’›nda internal akustik kanal genifllemifl olarak

saptanm›flt›r.7 Bizim olgumuzda da sa¤ internal

akustik kanal hipoplazik iken solda internal akustik

kanal minimal geniflti. Bu sonuç literatür bulgular›

ile uyumluydu.7

Sonuç olarak bu olgu sunumunda kabul edilen

s›n›flamalar›n eflli¤inde Michel deformitesi (Michel

aplazisi) ve inkomplet bölümlenme defekti (Mondi-

ni displazisi) tart›fl›lm›fl olup, klinik yaklafl›mda yu-

kar›da belirtildi¤i üzere s›n›flama ve tan› koymada

netlik çok kritik önem tafl›maktad›r.
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