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1. GĠRĠġ VE AMAÇ   

İ  t     y      u       s   r st       uyus   s st     zu  u u ur.       

her 1000 bebekten 1 33‘ünde    r    r c       t     y    u u    t   r (1). 

K      t      t     y p  r     %50‘    f z  s      t   f  t rler   y      

  up  u   r      %70-80‘         s   r         t      t     y     u tur   t   r 

(1). Gü ü üz     r   t r    s   r        t     y                100‘    f z   

    t          t r (2). Sendromik olmayan herediter         y p     st   r      

s     rü     ut sy    r GJB2 geninde (%29) izlenmekle beraber     r 

mutasyonlar SLC26A4 (%9), CDH23 (%7), MYO7A (%4), OTOF (%5), 

MYO15A (%3) ve LOXHD1 (%2)      r      z      t r (2). G   t      t   

  y p  r      t   p t r       r  otosomal resesif, otosomal dominant, X-

 r   z  u         v    t     r y      r   s   f     r   r (3,4). Genetik 

s   r         y      t     y p  r       s         r      FN ss‘    ür t     

 FN s     ü  u         t   r   FN   t z            t f r    FN  otozomal 

r s s f f r        u         t   r  S   c   FN  s  X‘            t    

simgelemektedir (3,4).
 
S       r    r               r      r   r            r   

 ut sy        s     t sp t          s r y    st r r (4). 

İ  t     y p  r    st     f   t p      re sendromik veya sendromik 

    y         üz r              t        r  K      t      t     y p  r   

  r   r            u  u s pt    zs     s   r            s st      u  u v y  

 u  u  r s pt   rs  s   r        r          r   r. Sendromik olan ve olmayan 

   t     y p  r      y r c  t   s     hikaye, fizik muayene ve laboratuar 

 u  u  r      f y        r  
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S   r         y      t     y p  r     %80‘i otosomal resesif tiptedir. 

Ç        r    s   r        t     y p  r     da %50     r     c    x   26 

(Cx26)‘y       y   t          ut sy  u            u u u   st r   t r (5). 

Kr   z   13q12‘   y r            GJ 2          rt y         ut sy   

anormal Connexin 26 protein sentezine neden olur. H st    y s            r   

stria vas ü  r ste, spiral ligamentte ve inter     t   ücr   r gibi     t     st   

 ücr   r     C    x   26‘    v r       st r     t r (6,7). 

C    x    r     r    r     u tu u   r    p  u ct     r           p t syu  

 y    r     tüy ü  ücr   r    str   v s ülarise                 s    y r     r    

   tme      kritik bir       s   p      yü s             r p t  s y      u turur  r 

(8).   z           r     zu    C    x   26 pr t    s  t z         u   t     u 

p t syu      üsü ü   z r      t     y     y     t        rt     t r (9). Bu 

kanallar  y   z           tr  s     pu s  r    ücr   r  r s     t     (10) ,  ücr  

  t     z  s    (11) ve diferansiasyonunu (12) r  ü      rler. Son zamanlarda 

y p              r    s   u pr t        s            st    ücr   rinin 

f   s y    r       zu  r       tüy ü  ücr   r n elektromotilitesi ve aktif koklear 

amplifikasyonu   z    s       mikromekanik etkilerin (13) ve       r        s   

bozukluklar   (14)    t     y      p t f zy     s                     u u 

belirtilmektedir (13). 

GJB2  geninde    rü     f r     mutasyonlar  t             

  r   t  c 35   G  ut sy  u ü     z   v   ü y            s   r         y   

s  s r   r      t     y                s       r  T     r  u      ü    t       

    sy    u r   s  s  ucu      u    c.35   G  ut sy  u      r  v    y  s  

    vs z Cx26 pr t    ür t   y   s  u     r (15).
 
Ü     z    i er s     rü    
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mutasyonlar   r           c.IVS1+1G>A, delE120, p.W24X, c.233delG, p.Q80R, 

c.310del1, c.299-300delAT, c.167delT, p.P184R, p.L90P, p.P173S, p.R127H, 

p.Q80K              rt     t r (16). Mut sy    r   s       t p u   r  r s     f r       

  st r    mekle beraber  ü y    e  s   izlenen mutasyon 35delG iken  z        

235delC, W24X ve V37I     r s     rü     ut sy    r  r (17). 

İ  t     y   a neden olan genetik mutasyonlar   t         s  v   u 

 ut sy    r  s   p   st   r         r   p   t p rf r   s  r      ut sy    r   

ili   s    st   r     r r v r   sür c      z     r   t   r  İ  t     y           t  

 y    ü            r      t   c   z  uy u     s   uy u    st   r       ar 

  p   t t t     v  uy u     t     v r    s y                   s       s   ü  ü  

     t   r      r   r   t r   st      r        r        üz  u           r      r 

f   s y      üz     s           t r   u   r    tü   ü y    y            t   

t r   s  uy u       r            s    y        t r  Ü     z         t     y     

y                   t r       st    lardan biridir. İ  t   t r     r y     r   t  

  st   r    z    s sy   y     sür    r                      t      t     y p  r  

 r            t             tedir (18). 

K     r   p   t  r   ust   uy r y       tr   uy r        v r   s  s r   r   

   t     y p  r     t   v s        u              t   pr t z  r   r. Koklear 

  p   t   p rf r   s    st   r  r s     c                 r   st rmekle beraber 

koklear   p   t     r s        r  y c   u t     f  t rlerden biri de    t     y      

  t     y t   s   pt r  İ  ts   s st       r   v /v y  s  tr      p    t  r       s r  

y          st      r          r   p   t p rf r   s      r   t r s   r         y   

   t     y p  r       pr   r    r   tüy ü  ücr   r   t    y   p t       r    y s     tü 

y      t    y c       u       r (19,20). 
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K     y  s   r     r  t   y r tt              r s   p    GJ 2‘     y     

gelen ve sendromik olmayan    t     y                    t    ut sy    r  r 

(21).
 
GJB2 kokleada belli lokalizasyonlarda eksprese olmakta ve GJB2 mutasyonu 

  rü      st   r   sp r             ücr   r  v     t   s   r    ru  u u 

 ü ü ü    t   r (22).  u  ut sy             y  s  u   r        r        r          

s  u   r      ps y     r             u u         r   r uzu           u  y  

 t    r     ru up   ru             r   t r tür   y r              s y s    s t    r  

Bizim          z      t   s   r         y      t     y p  r        s   

s   p  r        r     u u    u         GJ 2      ut sy    r            r   p   t 

kullanan hastalarda uzu           ts   p rf r   s     u    v               

üz r     t    r        r     r       c y   y p     t r. 
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2. GENEL BĠLGĠLER   

2.1. KULAK ANATOMĠSĠ 

İ  t   v           p r f r    r           u     t  p r               

y r          r v  r  v  y p   r    r  r      f r    ü  y p       u ur   

1-      u     

2- Orta kulak  

3- İ   u     

 . . . D Ģ K  ak Ana o i i  

     u   ;  u      p  s  ( ur  u  )       u    y  u ( KY) v  t  p     

    r       t r   yüzü       u ur   ur  u     KY       v         u            

kartilaj bir y p   r       u    y  u u    t r     y        ü t    r       ü ü ü   rt     

ve             ü t           s             u turur  Uzu  u u y        2,5 cm olarak 

   ü ür (23).
 
 KY   r s   u    z r       ru   v      r    u    z r         

t     s    y p r   KY‘        r      s           y   v  s ru      z  r   u u ur  

  c    KY         s           z s y    s ru      z    vcuttur      f    ü   r  ve 

y     z  r   u u   z  

 

 . . . K  ak Zar  (Ti panik Me bran) Ana o i i  

T  p         r        u    y  u u          uv r    v   rt   u    

    u u u    t r    uv r      üyü    r   s       u turur  Timpanik membran 
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santralde manubrium mallei ve p r f r   t  p     su  us           t         v   r 

y p y  s   pt r  E    r      t s  s  tr     y r      u    ur (23).
 
Ku    z r     

t  p                        p r  s         r      up p rs t  s     r          r   r  

H st          r   3 t           u ur;    t   KY  p t        r     rt   u    

 u  z s  v   u    s      r s     f  r z t       u u ur  R v   us    t          ur   

 u    z r     ü ü  s         v   t r v  p rs f  ss    (S r p         r   )    r   

       r   r  

2.1.3. Orta Kulak Anatomisi 

      Orta kulak, t  p         r           u     r s     y r       s s        r        

 u        t    s       r v        v        u tur  Ort        c   0 5 c 
3
    r   

   ü  ü tür  Ort   u        u u t  p       u us    r          u   r      r  

 p t  p  u     z t  p  u  v    p t  p  u     r   3    ü    incelenir. 

M z t  p  u   u    z r                                  st    tüpü   z  v  

 r     f s y   s   r      r         ü  ür    u usu    t    ü ü   z t  p  u u  

  t s   r    v    p t  p  u u  üst s   r      u turur  K        z  c r           

       t  r v   u  z     vr    r   z t  p  u       p t  p             r  r      

 y r r  Ort   u            u     r s     s r s y    alleus, inkus ve stapes       üz r  

ü  t      r   t             u u ur  K         r    u r u       u    z r     

ligamentum annulare ile oval pencereye, inkudomalleolar ve inku  st p      

       r     r  r  r           r  r v    y  c   u    z r          u    p r    f  

 r s     s s t tr      r        t    s    s    r  r (24). 
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 . . . Ġç K  ak Ana o i i 

İ   u    p tr z           r       r    y r      t r  İ  t   v        

 r     r      r    r r  Yuv r    v   v   p  c r   r y  uy    rt   u    ile, koklear 

v  v st  ü  r   u  u tus  r y  uy        f                t     r  K     v  z r 

      üz r        s        u ur  K       s      vr s      t     psü   u u ur  

Ot     psü  vücu u     s rt         r   

 K         r  t ü  p r        u ur:  

 

1- Koklea 

2- V st  ü   

3-S   s r ü  r        r  

            Z r     r  t           r  t   y    t  r r    r    c   z r y p   r       

    r  t  t           ur  z  Z r v            r  t  r  r s     s  yu     

z      p r    f  z r     r  t           s  p t syu   y    r      z             f 

bulunur (23,24). 

Z r     r  t        c  3 p r        u ur:  

1- Koklea  

2- V st  ü    y r           t   t  r      

3- S   s r ü  r        r 
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2.1.4.1.Koklea 

  Koklea, s v   r    r s     s    v  vücu u     s rt          usu t r f      

  vr          ss s     r   z    u        r   t            r  Ot     psü   rt  

 u      v t s       ru   c   r v        us                 s             tüp     

s pt   r y  uy             r  Bu kemik septalar, kanallar veya ska    r          

 üz         ü  sp r      r r  S     v st  u    v   p  c r          yarak koklear 

 p  s  uz   r  Helikotrema denen dar bir kanal yoluyla ska   t  p                  r  

s     t  p      z     uz   r v  yuv r    p  c r      r       s      r  Bu iki 

s     p r    f    r r  s                  f    r r  K             z            usu 

v  s  s ry    ücr   r   y r      y r   s                  r   z    u  r  

        r  Sk          üstt  r  ss  r     r       tt    z    r     r   v    t r     

sp r               s   r     r   r. 

 

 

ġeki  1:Koklea kesitinde     r   z     r  t   t y  r  

 



 

  9 

Rei  ner  e bran : S           v  s     v st  ü  y    r  r       y r r  İnce bir 

z r  r  R  ss  r     r    suy      r   ken  üyü       ü   r                  

  ur   u         p r    ft     üyü       ü   r          f       s              

olur.  

Lateral duvar: Sp r          t      uv r         t          s    r  İy             

  r v     z    r    z       ücr   r      u ur  F  r    st    z r   ücr   r    

  u      v           usu     y p     t r. Sp r                t r f      str a 

v s ü  r s     sp r   pr      s  u u ur  Str   v s ü  r s         f      u 

 ücr   r  r  Yüz y           v              z       r       ru  z   r  Ç     t   

 p t      y p     t r  Str   v s ü  r st  ü      t  ücr  t          t r; stria 

v s ü  r s    s s f   s y      ücr   r         r       ücr   r endolenfatik 

    tr  s   p t  s y      s ru  u ur  r  E      f   K+‘    z      v  N +‘    

f   r  y      s  tr sy  u u  s       s       r v    r ar. İ t r     t   ücr   rin 

f   s t z  z       r  v r  r, bazal  ücr   r ise   r y r   r v    rür  r  Sp r   

prominens, str   v s ü  r s       z       r    r s    y r      t r   u t         

 y   t      s     r  ü    u u s       t   r (23,24). 

Bazal membran: İ  t   f   s y  u             r v       v         usu     

  u      r     r    r  C rt   r       z       r   üz r    y r      t r  G         

  z   tur         y r    p         ru  rt r  Medialde pars arcuata lateralde pars 

pectinata    r      y   yr       r.   z       r     yu c            üyü  

            r   st r r    z       r     r   t  r     v  fr    s   z   

  r   t  r     f r        s   y    fr    s      z  v  s s      t               s   

  c    u s y     ü  ü         r (23,24). 
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 2.1.4. . Cor i Organ   

İ  t   f   s y  u      r v                y p   r  Sp r      r     z      

tüy ü sens ry    ücr   r    v    z   r     r   t r f        st          st   

 ücr   r        u ur  P r    ft            t tr      r , sinir liflerini uyaran 

     tr  s         r     ü tür r   tr  s ü s y     r      r (25).
 
C rt   r       z   

tur     p     tur     ru   z              r   st r r  Ör     ;    v      t tr   tüy ü 

 ücr   r   uzu  u   r   st r s  y   r   uzu  u   r   C rt   r                   sütu  

 ücr   r             r     uzu  u u  H  s    ücr   r     yü s        p         ru 

    r    rt r   u   r C rt   r     f   s y  u u      r     r    s             r 

(23,24). 

S  s r y    ücr   r  st r s  y     r          r     t tr   tüy  r  s   pt r  r   

St r s  y   r                  t tr   tüy ü  ücr   r    p       s       u u ur  

Uzu  u   r    z   tur     p     tur    tt      rt r   yr c    t           ru    

uzu  u   r    tt      rt r  İ  t tr   tüy ü  ücr   r   st r s  y   r      t tr   tüy ü 

 ücr   r   st r s  y   r      r        t             r v   üp           r  

St r s  y   r   r    s  y         r  r  T tr   tüyü   ut  ü  r t     s      uz     

uzu  v  s rt    r v   us  r  r  E  uzu   r        t   u u ur v  uzu  u   r    t   

        ru  rt r  St r s  y   r   s rt                  t   f        s    r   u   r     

  r          ut  ü  r t                 r r  r  H r t tr   tüy ü  ücr      p  s     6 

v y  7   z  st r s  y  v r  r      t tr   tüy ü  ücr   r      uzu  st r s  y   r  

t  t ry       r       t yüzü          r    c     s          t tr   tüy ü  ücr   r   

st r s  y   r  t  t ry       r             ur  z (24). 

D Ģ  i rek  üy ü hücre er:  u  ücr   r s      r   y     t ps            

       r  C rt   r              p     y       z   u   r         t rs  ücr   r    v  
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 u   r   p r   s       t   r             r    u u ur  r v      tr   st  ü  sy     

  s   p uz y     r  r (26). 

 

 

ġeki  2: K        s t        v      tüy ü  ücr   r    z sy  u 

 

Ġç  i rek  üy ü hücre er:  u  ücr   r v st  ü  r  ücr   r     z r  r v    z  

 z       r          t tr   tüy ü  ücr   r     yr   r  r  T     t    ücr    z   r            

y r        r  r v    st    ücr   r        vr     r  r   u  ücr   r   t       s      

  r    s   pt   s   r s       s    rü ür  H r  ff r  t uc      u s t p  z           

  r pr s   pt       p v r  r  Eff r  t u   r            v z  ü   r    r r v           

 ff r  t u   r   s   ps y p r  r (23). 

  t r   f r  r S r      r  rt r‘   L   r  t    rt r              u    

        s  s      r  Bu arter VIII  s   r     r   t      u    y  u     r r  

C rt  Or        S   r  r : İ  v      t tr   tüy ü  ücr   r      ff r  t v      

    ff r  t s   r   f  r     r  r  Liflerin     u   t             r  f r     r   ff r  t 



 

  12 

  f  r   y        %90‘     t tr   tüy ü  ücr   r   s   ps yapar. Geri kalan afferent sinir 

  f  r      t tr   tüy ü  ücr   r      r  İ  v      t tr   tüy ü  ücr   r      rv       

s   r   f  r   sp r              y r        r  r  Ot     s   r s st                f  r    

sp r                   r  r (24). 

Ġç K  ak S v  ar : E      f v  p r    f       üz r     y   yr   r; endolenfte 

p t syu     t r  145     /    s  yu     t r   s  5     /  c v r      r (23,24).
 

E      f t    r    t  p t syu   y    r     yü s       s        y     u    p z t f 

    tr   yü ü ü                    f t   p t  s y      u tur u u  ü ü ü    t   r  

E      f        r str   v s ü  r s v  v st  ü  r   yu (  r )  ücr   rc  s        r 
 

Perilenfin    r      str s   ü  r s v  v    y     ur     s v s         z r      st r r  

P t syu  10     /   s  yu  140     /  c v r      r 
 
P r    f t           t r    

  ust           st    v        r  qu  u tus y  u     su  ur       u             

        r   u         perilenfin beyin   ur     s v s      ür t       

 ü ü ü    t   r   yr c  p r    f t     p    r  r   u tr f  tr t           u        t   r 

(23,24). 

 

  

2.2. ĠġĠTME FĠZYOLOJĠSĠ  

 t  sf r     y           s s        r      u      z t r f      

t p     s        y         r  z  r     r  t r v           r            s    

    r      sür      t      r          r   r v     t   s st                  r      y  

         r r        rt  v      u          r  z     t   y    r  v     t     r  z   u 

s st     p r    r   r  İ  t     r  r     z  y     r    f z     r       r. İ  t      

        s              r   s s        r      t  sf r    C rt   r          t    s  

gereklidir. Bu mekanik bir olay bizzat sesin          r  s      s      r   u    y  
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―   t  -c   uct   ‖     r  C rt   r        s s    r  s    yokimyasal olaylarla 

    tr      r  s            ü türü ür   u    y  ―   ü ü -tr  s ü s y  ‖     r   

İ  v      t tr   tüy  r     y               tr  s             s               s   r 

  f  r    uy r r   u         s   r    r  s  fr    s v       t      r          s   r 

  f  r       t   r  Y    s s       t v  fr    s      r  C rt   r                  

olur. Bu    y  ‗‗  ura  c     ‘‘ y     ‗‗r   y‘‘    v r   r  Tek tek gelen bu sinir 

   t    r     t     r  z       r   t r   r v    zü ür  Y    s s     r  t r  v         

        r        t r   r   u    y  ―c    t   ‖ v y  ― ss c  t   ‖     r (27). 

  

Sesin atmosfer    C rt   r          t    s  sür c           v  vücu u  

       y c    u      p  s        u    y  u v   rt   u      y       r c , 

     t     r c   t    r  v r  r  S s        r         rp  c  y  s r y      z    t r   

     s    r   r  S s         y  ü     r   s s        r       rpt     u    t r f     s s 

       r       s  c   rt r   s  t r ft     u         s       s     ü  r   u s s       

 u     u     s   r s     0 6  s ‘      r f r    u turur bu sayede s s         

y  ü ü  y rt        r z  Ku      p  s    vr      s s  r  t p    y  v       u    

         y       r  y  y r r   u         s s      t    6    rtt r     

s       t   r       u    y  u s s        r    s   c  y       r  z  y   z       

f z       r   qu rt r (  yr  ) r z   t r    r   t        r   u  z      sayesinde ses 

     t    15-20     rtt r r  Ort   u         s          s s t tr      r        u     

   t r   u    t      y          t   r; s s        r  y   u    z r  v            r 

s st       t tr           v   p  c r     p r    f      r y      u    z r  ve orta 

 u   t      v     t tr          yuv r    v   v   p  c r  y  uy   p r    f    t r   r  

 u        t    r s      u    z r  v            r s st    30              t      t   
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s    r 
 
 u u 2 t      z                   ü  ü  ür; t  p         r     yüz y 

      st p s t         yüz y          y        20   t   r  S s        r      u    

z r    uy u          r   st p s t        20   t  rt r      t   r. Manibrium, inkus 

uzun kolundan 1,3/1  r            uzu  ur v    y  c   ü  artarak iletilecektir 

(27). 

 

 

ġeki  3: Oss  ü  r z  c r             s      yu c    r   t   

( ttps://  t   y c  /p ys     y- f-t  - u  t ry-syst  /   r s             t r )  

 

S s        r     p r    f       s      hareketlenen perilenf baziller 

membranda bazal turdan apikal tura uzanan t tr      r   y        mesine neden 

olur. Bekesy, 1960 y           y  r v    s       vr   r  üz r     y pt    

         r    u   r   t    z           (tr v       w v )       v r   t r    z   

membran bazal turda dar (0.12mm) ve gergin   p     tur              (0.5mm) ve 

  r         z     t r   u f r             s s      s     z   tur     p     tur      r 

  z                 türü  ü    ur      sy‘     rt y    y u u     r   r    t     
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  z    r     r     p  tü   r                   st r y r     s   r. Baziller 

    r     p  tü ü s s   fr    s      r               st r r  G          yü s   

fr    s   s s  r     z       r     p  tü   r    z   tur      yü s  t r   u   

  r            fr    s  r     z       r     p  tü   r   p     tur      yü s   

seviyeye u    r (23). 

 

 

ġeki  4: A-B: G z                         t     z      

A: Geisler CD. From soundtosynapsephysiology of the mammalian ear. New York: 

Oxford University Press; 1998:51.  : ( ttp://www c s  yu   u/  r s             t r)  

 

 

 

  z    r     r     r   t  r  t tr   tüy   r   t  r       üyü     ü   

          r  Öz            t tr   tüy  r   t tr       p  tü   r   rtt       z    r 

    r     p  tü   r      rt r  D   t tr   tüy ü  ücr lerden her birinin t tr     

  p  tü ü ü     yü s      u u   r fr    s v r  r   u     t tr   tüyü  

  r  t r st   fr    s  y     ―  st fr qu  cy‖     v r   r      t tr   tüy ü  ücr   r 
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fr    s s     (s   ct v ty)  z         s   pt r (23). İ  t tr   tüy ü  ücr   r   

st r  s  y   r  t  t ry       r          ru            ur  zken     t tr   tüy ü 

 ücr   r   st r  s  y   r  t  t ry       r       s      r                r  

St r  s  y   r   t p   r     sp s f       y    y          r   u u ur    z    r 

membran   r   t  r      st r  s  y   r   r   t    r v   y          r    r   t   

y  ü     r       r v y    p   r  

E      f        +80  v‘ u    r E      f t   P t  s y   v r  r   u   

  r      t tr   tüy ü  ücr   r           s      t f     tr  s   yü   u u ur   u yü     

t tr   tüy ü  ücr   r   -45  v      t tr   tüy ü  ücr   r    s  -70  v‘ ur   u f r  

            ücr           ru K+  y    r          r       r v  transmitterler 

 r c     y   K+         r     tr  s   p   r z sy    rt y      r r  S  u t    z    r 

membran   r   t  r      tr  s            ü  ü    ur v         r                    

s   r   f  r     u     tr  s   p t  s y     t r   r   u y                r   st p s 

t          p r    f    t r     t   s  r  t tr   tüy ü  ücr   r       tr  s         

   ü türü  ü  olur (28,29). 

 

ġeki  5: Koklea kesitinde K
+  
    üsü 

(Willems, P. J. (2000). Genetic Causes of Hearing Loss. New England Journal of 

Medicine, 342(15), 1101–1109.’den alınmıştır)
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Tüy ü  ücr   r t r f          tr    y s      r  y     ü türü    s s    r  s  

sp r         y  u   u tur     p   r  ff r  t   r    r t r f           r  İ s     

ortalama 30.000 sp r         y    ücr s   u u ur; bunlar tip1 (%90) ve tip 2 (%10) 

   r      y   yr   r  r  T p 1  ücr   r     r   r  t     r    tüy ü  ücr      s   ps 

y p r     t p 2  ücr   r   y    s z   f  r    r r  r v    r   r    r    f z       tüy ü 

 ücr      s   ps y p r  İ  t   s   r  p  t s r      r           t   s st           c  

  r    r              r  u   us   r    r     s      r. K     r  u   ust         

  f  r      u   y   s p       pr z    r v    r   t r f sup r  r    v r    p   s      r  

     z   fs   y   t r f       u    r  Süp r  r    v r    p   s    t r        s us v  

  f r  r       u us          f  r      r r  Süp r  r    v r    p   s          f  r   s  

    tüy ü  ücr   r    r  t    r      tüy ü  ücr   r   s      r  t    r   uy r r. L t r   

     s us        r  ü   us  r  v  süp r  r    v r    p   s    f r  r       u us  

     r. İ f r  r       u us     y        u  t c s   v     t     rt  s      ust   

            t      s    r     ts   r f   s   t v t   r     r    y  r. İ  t   s st       

t        ur             y        u  t c s            3   r     f  r  t  p r   

kortekse gider. İ  t     rt  s  pr   r    t     rt  s  v   ss s y     t     rt  s  

      üz r     y   yr   r  Pr   r    t     rt  s  (   ts     rt  s     r  c     ust   

     s - I)   r      ‘   41  u  r              ps r v  t  p r      u  sup r  r 

yüzü    (H sc     rusu) y r    r   ss s y     t     rt  s  (İ   c     ust        -AII) 

 s   r      ‘   22 v  42  u  r          r      ps r (23)  Pr   r   itme korteksi de 

tonotopik bir organizasyon   st r r v  yü s   fr    s  r            ü ü  fr    s  r 

lateralde temsil edilir. Assosiy     t     rt  s     u        s     r    y  r (24) 
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2.3. ĠġĠTME KAYIPLARI  

İ  t     y p  r      t        t       y    sendromik veya sendromik 

    y   v   pr     u   v y  p st    u      r   s   f     r       r  İ  t     y p  r     

     t      r  Modifiye Goodmann s   f     r    s  (30)  s   u          r: 

- Minimal(16-25     r s )    

- Hafif (26-40     r s )   

- Orta (41-55 dB),   

- Orta-İleri(56-70 dB),   

- İleri(71-90 dB)   

- Ç      r  (90   üz r )        

  

2.3.1. Genetik ĠĢi  e Kay p ar    

      her 1000 bebekten 1 33‘ü           t      t     y     vcut   up 

 u   r   %50-%60‘      t   f  t r  r           r    rt y        t   r(1,31). 

P r   t               vr s   f  t r  r    f  s y    r ( z        cyt       v rüs 

enfeksiyonu) gibi etyolojiler t   s   t st  r            t   s  r   z         ü y  

  p         t      t     zu  u u u  y y      r             Cx 26 genindeki 

mutasyonl r    r  t r    s     r     t   r (31). 

Gü ü üz       t   t st  r pr     u      t     y p     st   r   % 60'     

v  p st    u      t     y p     st   r   %36's     patolojiye neden olan 

 ut sy    r      r      r         t         t r (2). E  s     rü     ut sy    r 
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GJB2(% 29) geninde izlenirken, bunu SLC26A4 (% 9), CDH23 (% 7), MYO7A 

(% 4), OTOF (% 5), MYO15A (%3) ve LOXHD1 (% 2) genleri takip eder (2). 

F   t p    r      t              t     y p  r  s   r     v y  s   r     

    y          e s   f     r       r. S   r         y      t     y   grubu son 

derece heterojendir (31)  G   t   v     r   %80'      u tur    t z     r s s f 

s   r         y      t     y   t p      r          t l iken, geri kalan %20'yi 

  u tur    t z            t     t      rup                          t     y       

pr z  t       t   r; X'        v y    t r      t     r y    N               

    t          r  ise nadirdir (3). Mut sy  u         r    s   c    r         s  

dominant formda   st           s       y t r    r  R s s f f r     s    st       

    s         r                 ut sy  u   u u   s    r      r (4). 

2.3.1.1 Sendromik Olmayan ĠĢi  e Kay p ar   

S   r         y      t     y p  r                                   

s   c     t     y  y     r  t r z   r 

Geneti  s   r         y      t     y p  r       s         r   

   FN ss‘t   ür t      FN s     ü  u         t   r   FN   t z            t 

f r    FN   t z     r s s f f r        u         t   r  S   c   FNX  s  X‘  

          t    s         t   r (31). 

Otozomal Re e if Ka     an ar: K      t   s   r         y      t   

  y p  r     %80‘inini  t z     r s s f    t     y p  r    u tur   t   r (3).  

Otozomal resesif sendromik olmayan
 
   t     y   a neden olan g    r   s       

f r    p pü  sy    r  v   t           r    r               r   t        t  -derin 

   t     y         s           GJ 2           rü    mutasyondur (32). Bu 

         ut sy    r   vrup  v     r      r        v  t  r    y z 
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p pü  sy    r        t z     r s s f s   r         y      t     y   v     r     

%50's      u tur   t   r (32). R s s f     t      rupta GJ 2          s  r     s   

neden olan SLC26A4 geninin,     u   t  v  t r    bezin     spr s           

bilinmektedir (33).  u      ut sy    r           v st  ü  r   u  u t       r   t  

olan nonsendr        t     y       (DFNB4) p   r   s     u           

 z     t  p t       r    s ru  u    u u         t   r (33).
  
Ö           r      r  

olan CDH23 geni, kadh r   süp r f    y s     üy s          s yu          

 ücr   r r s        t  glikoproteinlerini      r v                     v      tüy ü 

 ücr   r       spr s       r  Mut sy  u    Us  r S   r  u v y                  

   s   r     s  s r   r      t     y   (DFNB12)       r (2,34). GJB2 gibi stria 

vas ülariste eksprese edilen   ücr   r r s  s          t  pr t     r     p t     y  

y      r   iyon     üsü ü ve        f    r        t    y   genlerden CLDN14, 

MARVELD2  ut sy    r           s   r      t z     r s s f    t     y   

  rü    t   r (35 36)  

O ozo a  Do inan  Ka     an ar: Konjenital sendromik ol  y      t   

  y p  r     %15-20s      u tur   t   r (37). Tüy ü  ücr   r    u u    

st r s  y   r   f   s y  u           r    y  y    iyozin proteinlerinin 

ür t         f  t  y         sendromik ve nonsendromik spektrumu kapsayan 

   t     y                mutasyonlar hem otozomal dominant hem otozomal 

r s s f f r   r    rt y            t   r. (MYO7A, DFNA11/ DFNB2/USH1B; 

MYH9, DFNA17; MYH14, DFNA4; MYO6, DFNA22/DFNB37, MYO3A, 

DFNB30; MYO15A, DFNB3) (38). 

X-e Bağ   Ka     an ar: Tü      t   s   r         y      t   

  y p  r     %2-5‘ini   u tur   t   r (4). Tek X kromozomuna sahip 

   u   r       r      cu   r  t      r  r  
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Mi okondriya  Ka     an ar: M t     r y   s   r         y      t   

  y p  r       t r        t   p t r     rü ür  M t     r y       t   nonsendromik 

    t      t     y     st   r     %1       z      u tur   t   r (39).
 
Mitokondriyal 

12Sribosomal RNA genindeki m.1555A>G  ut sy  u  u  rup           s   

  rü     r   ur       t     y   s                z    u              r   t   rt y  

    r (40).
 

Gü ü üz   s   r     v  s   r         y   yüz  rc     t     y   

t             up   r y    u   r  y     r          t   r   u    t     y p  r       

    t   t p  r  ve mutasyonlarla         ü c   v r  t      r      t r  t üz r         

u       ü  ü  ür (41). 

Connexin 26 Geni
 

İ     z 1997‘   t          v   ü ü üz    ü y      r   t r    s   r     

   t     y              s ru  u      GJ 2 geni (42), 13q12 kromozomundaki 

 FN 1    usu     u u ur v        r   st    ücr   r     f   s y  u        r     

       r     u        t  pr t          Connexin 26'y  (Cx 26) kodlar (43).  Gap 

 u ct          t s , konneksin (Cx) proteinlerinden   u       t      ücr   r  

     y     ü ü       ü   r   (<1   )   y    r      t     t  r   ve elektriksel 

uy r   r             z   v r    ücr   r  r s        y p s   r (43). K rt   r          

tüy  ücr   r     K
+
       p   r z      s      s  r    p  u ct    v   y          r  

 r c     y    endokok   r p t  s y       v         K
+
 str   v s ü  r s    r  

         r (44). GJB2‘    kokleada eksprese ett        u        t  pr t    nin 

tr  s ü s y              r p r  s     r   tüy ü  ücr   re      p t syu   y    r     

f  r s t  r    v    st    ücr   r      str   v s ü  r s    r     ü ü             

ol u u  ü ü ü    t   r (31). Y     z       y p       r                 
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mutasyonun       r        s     zu  u  ara neden olarak    t     y           

   u u              t r (45).  yr c    z      y          r  Cx26  ut sy    r     

f r          z    r y  uy    em konjenital    t     y                             

   r  y c     t     y                  c        st r   t   r (46). Son zamanlarda bu 

Cx26 pr t          r       u        t  pr t     r       RN ‘  r   tr  sf r  s r s     

   r          c     ü ü ü  ü tür (47,48). 

 

           ġeki  6: Hücr   r  r s              c    x   pr t     r     y r       

 

Temel birimi c    x        G p  u ct    y p s  ‗c     s  ‘         2 

hemikanaldan, her hemikanal da 6 konneksin (Cx) su ü  t        u ur. K     s   

y p s     4 tr  s    r                  str s   ü  r    p        , bir sitoplazmik 

loop, amino- ve karboksi- t r      s             s   u u ur (49). C     s    r   

  str s   ü  r    p         r  s y s                r   birbirlerine kenetlenmesiyle 
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  p  u ct            u u u s      r (50)  G p  u ct         ;  y   t p       s      

  u uy rs      t p    f r    t pt        s    r      u uy rs    t r t p         

denilmektedir (49). K     s   t         s   t p        u uy rs        r    

  r    f z         s   t p        u uy rs    t r   r                 t   r (51). 

T       20‘    f z         s    u u    t   r   u y p   r    r  r       y r   

s t p  z       p v    r   s -t r               z s  v  uzu  u u ur (52). 

Mutasyonunda kohlear K
+
     üsü ü    zu  u u               s        r  v  

          r  pr t     r  u   r  r; GJ 2-konneksin 26 (Cx26), GJB6-konneksin 30 

(Cx30), GJB1-konneksin 32 (Cx32), GJA1 -konneksin 43 (Cx43) (53). Connexin 26, 

          str   v s ü  r s    z       ran, limbus ve spiral prominens gibi 

       r       spr s       t   r  Cx 26 (GJB2)  ut sy    r   herediter 

   s   r        t     y      en az %50'sinden sorumludur v   u          s   

  rü     ut sy        35delG,  t z     r s s f     t    z         st r    

tr  s  sy  u   r    s       s    y          r   ss  s   ut sy   ur (10,54). C    

v   r       r     y pt      t -     z    r ;  vrup ‘   v  Ort     u‘   35   G  

   u  sy ‗   235   C  Gü  y  sy ‘   V731  H    st  ‘   W24X  ut sy    r     

        r         u u s pt     t r  167   T v  R143W  ut sy    r   s   s    z  v  

G    t p u   r     t          t r  İ  t     y          st   r             GJ 2 

 ut sy    r  %17 3 izlen   t r (55). 

2.4. KOKLEAR iMPLANT  

Koklear implantlar, akustik ses enerjisi       tr   s  y    r       ü türüp  u 

ele tr  s   uy r y    r      r   sp r              r    r    v     t   s   r       t r    

 u     c     s s  r           s    s    y     p   t           r   vr  v              
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s st    r        u    c   z  r  r  K     r   p   t  r           pr  s      s r   tüy ü 

 ücr   r   y r        r   s s  r           s    s        üz r  r z  ü         r 

s   r f  r    r        tr  s      r   uy r   t r (56). E   tr t üz r     fr    s  r  

sp s f    t                  t   tr p   uy r      uy u    z     s     yü s   

fr    s  r   p       s      s   ü ü  fr    s  r    c               tr t sk    t  p    

             us      r y r   t r   r  E  r S  tr   S   r S st   ‘           r   y    r 

v     ts   s  y            p s t s    ru  u s         r   p   t  r    t   s   r  v  

  u           y r             ücr    v    r     uy u      tr  s   uy r  p t    r  

  u tur r      ts     vr y        t  r r s    y     r  r (57). 

2.4.1. Koklear Ġ p an  n Tarihçe i  

İ     z 1957 y       Djorno ve Eyries t r f         t   s   r       r   

    tr  s   uy r y   uy r    s  t          t r (58). K     r   p   t   

       s           r   cü  r S     s  M c    s       f    C  u r   C  r   

E     t   v  H c    rs‘  r  İ   uy u     1973 y       W. House t r f      

 r        r   st y  y p l    ve t             p   t  u         t r. İ               

implant ise G. Clark t r f      M    ur  ‘   1978 y       uy u      t r. 

Ç cu   r       uy u        W. House t r f      1980 y       y p     t r. 

Ü     z       uy u    y  1987 y       Es      r‘   Dr.Bekir Altay 

  r      t r   t r  1984 y        vustr  y ‘   ür t           r   p   t        

 r       r  y       uy u      r         r       s   v  İ     r     F  ‘    

(Food and Drug Administration) onay al   t r  1990‘     p   t sy   y    F   

t r f      2‘y   1998‘   18  y  v  s      r   2002‘   12  y   ü ürü  ü tür.  



 

  25 

2.4.2. Kok ear Ġ p an  n Gene  Öze  ik eri 

      K     r   p   t     v     p r    r       üz r        s        u ur. 

           P r    r:    c     r f       u    s  y        c s         t    

1. Mikrofon:   ust          r     r       tr  s   s  y    r     ü türür v  

     c y    t r r   

2. K  u    İ    c s  (Speech Processor): Normalde ses sinyalleri 

           z r    r v         r    c         r   plant kullan c s     

       v  tüy ü  ücr   r  yp ss               s  y    r    ru       t   

sinirine verilmektedir. K  u    s  y        c s  s  y         y p 

amplifiye ederek     u    st  u  sy  u      uy u         t r r  

E   tr  s   uy r       s  r        t       t   r   

3.       t  : G         tr  s   uy r y    r          t      t r r  

T  p r           üz r       yuv da  u u       c -uy r c  (receiver) 

          t    r s          t s       t s  bulunur   u s y          t   

 u     r  s     sabitlenir. 

 

Resim 1: K     r İ p   t   İ  v      P r    r  
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İ  P r    r: (İ    t       c -Uy r c   E   tr t     t ) 

1. İ    t  : E   tr              c  – uy r c y  (r c  v r - stimulator)  

iletir.  

2.    c -Uy r c : G     s  y      r            tr t  r   uy r    s    s    r  

S  y    r     r       r      z r v      tr t  r    t r r  

3. Elektrot Demeti: E   tr  s   uy r y      u       t rarak               

             z sy    r   uy r    s    s    r. 

 

2.4.3. Koklear Ġmplant Ġçin Aday ar n Belirlenmesi  

 ü y       r    y r           r   p   t sy        f    s     s t      r 

v r  r  O y   tr   v           r t r  r  s   p   u   s    p   t sy        y t r   

  rü       , h st  v    st  y      r        t           t   r  s   p          

    r    irilmeli    p   t sy   s  r s  y p    s    rt      r       t sy   v  

pr  r              r      s t        usu    s    t    üt  r           r  

Er    nlerde bilateral     ileri veya ileri    t     y  , uy u    r    t   c   z     

y        1-3  y  r s      u        s   c   z        u  u cü             t st  

skorunun %50‘      t         s ;  ocuklarda 12  y     17 y    r s  ,bilateral     

ileri    t     y   (c   zs z s f s s  rt     s > 90 dB ), uy u     t   c   z     3-6 

 y  r s      u        s , i  t   c   z       s  r  y r r s       (T     c    

       t st  r     %20-30‘          ü ü      s ) ve her iki grupta s  tr      t   

s st      zy    r    v y     t   s   r  y   u u      r     t       s  koklear 

  p   t  u           r      r t r  r  r (23). 
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2.4.4. Ġ p an  BaĢar   n  E ki eyen Fak ör er  

 Koklear implant  r   r     v  t    r    r          t   f  t r  r       y   

   u    s  u   r   r s      c                  s   pt r (59,60)  S  u   r  

 t    y   s   p  r c   z        v    st          s   p  r    r    yr      mektedir. 

İ p   t    t     r y   t    y          r    r     tr       r     tr t  r   y r       

(61) v  s            y t y         (62)    r     z           r       rt     t r  

Bununla birlikte c   z                    r         s z    r      p   t sy   y   , 

   t     y   sür s   pr   p   t   y          ü   r v    p   t sy        c  

   t   c   z   u                 st y   z ü      r f   v    y       f  t r  rin 

muhtemel olarak kohlear implant s  u   r     t             rt     t r (63). Elise ve 

 r       r     1095   st       u    13             y pt    r   r        st   r   

  p   t s  r s     u        s  s  u   r       p   t sy   y        t     y   

sür s   pr   p   t s f ses  rt     s  v  pr   p   t        t      becerisi ile 

               r   r c                u u  u u  u tur (63). İ  t     y p   

  cuklarda      y t s r s       y    ü ü  ü         y t s  r s    z      

       in de  y    r       z      u u u     rt            r     u u    t   r (64). 

Miyamoto ve arkad    r     y pt      r           2 y     c s        r   p   t 

t         cu   r      c  v   f       c      pu    r          yü s      u u 

bulu  u tur (65).
 
Waltzman v   r       r     y pt              12  y      c  

kohlear implant t       ( rt      10  y)   cu   r      u   y                 

        f     t     y     uyu  u s  u   r   st r     izlen   tir (66). En uygun 

zamanlama konusunda ortak bir fikir olmasa da Amerika‘   12  y     t   r    

  tt    z    r  z  r         ü ü  y    r     p   t sy   uy u      t   r  

 yr c  pr s  ürü   üv     v   t       r pr s  ür    u u u   tt   r    
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  p   t sy       r       t     r y  r  y        t   v                                 

vur u      t r (67,68). Ü     z   12  y v  üz r         st   r      kohlear 

implant r s      r   f    s         t   r  Y      usu      r üst s   r     y  tur   

 İ  t     y     y             y      r  ü   rup   t       c     r:  

1. Prelingual:         r  t r st    z       r      r          u    

   t     y p  r   r   

2. Perilingual: İki -   t  y    r s         r     r      u      y p  r  r  

3. Postlingual:   t  y         üyü    cu   r   v   r       r   

  y              t     y p  r   r   

        K     r   p   t sy   z        s     y    s r     t     y        y     

          st  y                 vcut          r        r s   r    p  z s / 

  p p  z s     r        r    t   c   z   u             t     y p      r         

sür      t     y      s         st     c  s y t   uy u            r   p   t         

  p   t  u       sür s     cu u    vr    s   v  ps          uru u    r      u    

 r s       r z  ü      t    uru u                r          r   p   t sy   

s  u   r  üz r     t      r (69).
 

   2.4.5. Koklear Ġmplantasyon Sonra   ĠĢi  e , Kon Ģ a ve Dil 

Perfor an  ar n n Değer endirilmesi        

K     r   p   t  u     c   r        ts            u        s  ve dil 

               r     r             t   t stler mevcuttur. S  u   r   

    r     r    s     s    u         y  t    r      r  olan i  ts   p rf r   s 
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kategorisi (CAP-Categories of auditory performance); koklear implant 

 u    c   r        t       s  p rf r   s                 u       r  0     7  r s     

          y r r      r    ts            y t                 (Tablo1)   u ur (70).
 

İ  ts   P rf r   s K t   r   r      t     y p     cu   r      ts     c r   r   

    r     r    s      vr  s     r s  u     üsü ür v      yc   r         r, standart 

 r t r  r  u       r     z    y p   r     r      t r   r,    t   c   z  r     v y  

      r   p   t  r    u                t     c r   r        r     r      tü  

       r     y r r    r. CAP, basittir ve pr f sy      r t r f          yc  

        r,          üv     r        ru      t r (71). 

Kategori ĠĢi  e  perfor an  ka egori inin de ay   aç k a a   

0 Ç cu                     r  evresel sesi farkedemez 

1 Ç cu                    z   t    vr s   s s  f r    p t p     st r     r  

sesleri anlamayabilir 

2 Ç cu   r  s       50 c  uz  t     r       u         t      v r     

emiri yerine getirebilir 

3 Ç cu u  uy r            z   t    vr  s s    f r              z    r 

4 Ç cu   u      u  y    r              z  s s  r        y     r 

5 Ç cu      r      r    u            cü       u         s zcü   r        

verebilir 

6 Ç cu   u      u      v  s ss z  rt     t          r        s t   r 

   u      u      r 

7 Ç cu  t          r      t   f        u ur      s t s ru  r  y   t v r     r 

Tablo 1: İ  ts   p rf r   s   t   r s  
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 G         İ  ts   T r    Pr s  ürü (GASP- Glendonal Auditory Screening 

Procedure): Er  r‘   1982‘        t r     s zcü  t      t st       G SP; 4 y   v  

üstü    uy u             s t s ru  r  t        c r s         r     r       t st 

  t ry s   r (72). 

 

Tablo 2: G SP s ru cü     istesi 

 K  u   y   y rt  t   t st  r : Ç cu u  f r               u   r     

   u   y           c r s        r     r     r t stt r  E    üstü   r 

    r     r    r  T     c    v  ü    c             st s      uy u          t   r  T st 

s  ucu yüz   c  s        s p    r  50 y     25             st   r  u       r   u   

  r    r               r     r pu      ur v  t           ru t  r r        cu u  

s  ru %100    r     s p    r (73). R   t    t       r   r      t s v y s     

   u              r  y  t               v   y rt                    tan test 

  t ry s   r  H st        u   y           c r s  ile               v     ru       

s    r  F   t                   r      u     u t st f   t             üz         y   

t st  r    r        üv     rdir. S z      t       v     ts   p rf r   s   

    r     r    s     uy u  ur (74).
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Tablo 3: Tek heceli kelime listesi 

K  u            r            (SIR-Speech Intelligibility Ratings): İ p   t 

 u     c   r      ü  ü                   u     r        r     r r      u    

            r                    u       r   u           cu   r   y      v     u    

y t      r            s z     klear implant s  u   r        r     r         yc  

uygulanabil c    v    z   c   r  r s      üv     r    u u   st r     t r (71).   

SIR      p rf r   s   t   r s        u ur (70). Bunlar; 

1  K  u                     y           r   vcuttur  Ç cu u   ü  ü  

   t     y  t       r t        r   

2        t       u             z          r    u     u      u   v     usu 

       uru    t                     r       r   
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3  K  u u          u      u  u u    v            r    u    r s     

     y            r       t   r   

4  İ  t             cu   r    z     y           r        cu u     c  

   u   s           t   r       y             r      üz r          t    t p    s  

gerekmemektedir.  

5  Tü       y    r       t       u   y           u    t   r  Gü  ü  

   u     rt         cu      y              r    u    t   r  

 

Tür    Er        G        T st  (TE İL) ;Test of Early Language 

Development (TELD-3)             t st     Tür   ‘y  uy r    s   r  T st    r ys   

   r   y   t      st    r  z     r  r f r  s   v  2 y   0  y v  7 y   11  y  r s       

  cu   r      c  v   f       c  s z         c r   r         y        y     r t stt r   u 

t st   s  u   r   r                  zu  u u        cu   r   y rt  t        

         r     z y f v   ü  ü y    r      st r   ve           sür c       r       

verme    usu        r    r (75).
 
10 s yf     f r       u ur  
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Tablo 4: Tür    Er        G       T st  F r u 
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Tablo 5. Tür    Er        G       T st  F r u 
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Tür    İf    E  c  v     c      T st  (TİF L İ); Tür  y ‘           r        

uy r           üv     r      r   v   z ü    r     t st     r    r  t r    r   v  

        r   2-12 y    r s         cu   r   s zcü    z      v   u          

    r     r       c y    u        s     r     t st   t ry s   r (76). Tür  

t p u u   st    r  z sy  u   ru   t v  Güv   t r f      y p     TİF L İ  

koklear implant tatbiki   c s    ,   p   t   r r     verilmesind          

r       t sy   pr  r        t          v  sür c   t   p       s      u               r 

testtir.    c          r     r  s       st           y        s    f       c      

    r     r  s           y  s y    s         r  

 

Tablo 6:Tür    İf    E  c      T st  F r   r  
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3. MATERYAL VE METOD   

 u          G z  Ü  v rs t s  K       r  t r    r Et   Kuru u‘ u  

05.12.2019 tarihli ve 12  u  r     z       y p     t r  G z  Ü  v rs t s  Ku     uru  

    z v        yu  C rr   s               ‘    2006 – 2008 y    r   r s     

genetik sendromik olmayan     t r   s  s r   r      t     y         y         r 

  p   t t         st   r     sy   r  t r   r   v r   r  u        t r. Hastalarla telefon 

y  uy      t      uru  u tur.  

3.1. Ha  a Seçi i ve Yön e  

G   t   s   r         y      t     y   t   s      y   f z    u y     

  y           r     r        r tu r  u  u  r  v  r  y         rü tü        

f y        r      u an ve 2006-2008 y    r   r s       k   r   p   t t       

  st   r     sy   r  retrospektif olarak incelen   t r. G   t     c      y p     67 

hasta      sy   r  t r n    K  tr    r   üz     devam eden       st      v     

kulak anomalisi olmayan, t   t r f   koklear implant kullanan, kok   r   p   t  

 üz      u       v    p   t  u           r  v r  y      y   t r      t  i ve 

 z      t        hasta grubu saptanarak        y  dahil edildi. L t r tür    üz     

kok   r   p   t  u       t       ü        z 8 s  t  u          r       rt     t r 

(77).
  
Biz de h st   r   z  s   r     ü  ü    k   r   p   t  u       sür s nin 8 

s  t v  üz r         s      z   ü     u u  ur u .
 

Koklear implant 

 u     c   r       r     r           t   üz     r       t sy   pr  r      devam 

edilmesidir. Bu noktada   t r tür     r  c   y      tr      r   r    t   p      

  r     y  üz      y r v  r       t sy   r    vu  r  v  s  r s     hasta seslere 

      c  y      t   p r    vu  r     r     t r (78).
 
H st   r  r          
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rehabilitasyon r    vu  r     üz            r  v  s  r s      z      t       r   r 

  y   t r      t    r     üz       v    t    r   uru u     üz        t   v r 

kabul edildi.  u   r          
 
hastalar         r   p   t   c s     r               

az 3-6  y    t   c   z   u     p  u           r      r     r     (79). G      s   

  r         t   r t r  sy      p r  t v t   y y           s     zu  u  v    r     

 ü  ü ü         pr              st   r        y                  Bu 

    r     r    r s  r s nda        y  40   st     il edildi. 

3.2. Koh ear Ġ p an  ĠĢi  e , Kon Ģ a ve Dil Perfor an  ar n n 

Değer endirilmesi 

Tü    st   r    t     y    u t r f      p st p r t f 144-168.aylar 

 r s     CAP, GASP, SIR, TE İL  TİF L İ v  K  u   y   y rt Et   T st  r  

 u       r       r     r     t   

3.3. Mo ekü er Ana iz  

G z  Ü  v rs t s  T p F  ü t s  T       y      v  G   t      ü ü G   t   

M r  z  M    ü  r L   r tuv r ‘     N    str  s y  u v       ü  r      z  r 

  r      t r      C    x   26 (Cx26)             y              ut sy    r 

incelendi. Hasta  r        r  0 5 M E T ‘   (Et           t tr  s t   s t) tüplere 2 

      c                  t   s  r       r   200 µ ‘s  1 5   ‘       r s  tr fü  

tüp  r    (greiner bio-one, ABD)   t r larak üz r    25 µl Proteinaz K (Macherey-

Nagel, Almanya) ve 200 µl Lysis Buffer B3 (Macherey-Nagel, Almanya) eklendi. 

K r     v rt  s      t   s  r  70°C‘   10-15 dakika    c            uru  s t c  

blokta bekletildi. Daha sonra   r      210 µl etanol (%96-100) (R     -   H     

Almanya) ilave edilerek vortekslendi. Takiben  r   ler tek tek 2   ‘    s  tr fü  tüpü 
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      y r   t r      Nuc   sp   Blood kolonuna (Macherey-Nagel, Almanya) 

yü       v  11000  ‘   1        s  tr fü  (Hermle, Almanya)      r    N ‘    

          f  tr y          s  s         S  tr fü  sonras  2  ‘    t p     tüpü 

         s v        r   t   t   r         y      r t p     tüpü    r s    y r   t r     v  

y         c y   500 µl Buffer BW (Macherey-Nagel, Almanya) ilave edilerek 

11000  ‘   1        s  tr fü        Takiben       y      r t p     tüpü    r s    

y r   t r     v  600 µl Buffer B5 (Macherey-Nagel, Almanya) ile 2 dakika 11000 

 ‘   s  tr fü       r       c    r y               r      t r      Nucleospin Blood 

kolon 1 5   ‘       r s  tr fü  tüpü       y r   t r  erek 100 µ    c     70°C‘  

 s t      E ut     uff r    v       r   11000  ‘   1        s  tr fü          Kolona 

       u u     N   E ut     uff r y r    y   f  tr       zü  r   1 5   ‘    

   r s  tr fü  tüpü                         u            c    x   26 (Cx26)y  

     y             35   G  M34T  L90P  R184P  167   T v  235   C 

 ut sy    r       u tu u        r     r   680   z   ft    (  )        Cx26 pr   t r 

     s       IVS1+1  →G  ut sy  u u    u tu u      y     r   380   ‘          

v    t     r y    N ‘      1555G  ut sy  u u    u tu u      y     r   180 

  ‘          PCR (MWG-Biotech, Almanya)          t     t r  PCR       N      
 

Genetik İ  t   K y     p  f   sy   K t   u          v  ür t c  f r      t     t  r  

   ru tusu     680  180 v  380    uzu  u u      fr     t  r s     c   50 µl 

   c           Pr  us 96
plus 

PCR c   z   u       r        t     t r   Agaroz jel 

elektroforezi, PCR r   s y    r       up                tr  ü      incelenecek PCR 

ürü   r        r     r    z   ft  s y s      r          yüz    r   uy u      t   r  

 u            Cx26‘y       y        lerin PCR ürü ü %2‘       r z       

yürütü  ü     r z; 2  r    c           t rt  arak 1XTBE (Tr s−HC     r    s t  

EDTA) s  üsy  u     100   ‘y  t           St   5XT E s  üsy  u su     1/5 
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 r       s yr  t   r   1XT E s  üsy  u   z r       5XT E s  üsy  u 54 g, Borik 

 s t 27 5    0 5 M E T  20       c              y   z  suy   (  H2O) 1 litreye 

t        r     z r       Agaroz   z r      t   s  r     r       f r     

  y  t   r   üz r    (%0 5‘    st  t  ) 2 µl Etidyum Bromide ilave edildi. Yeterince 

  r  t r     t   s  r      t ps s       ü  ü     r zu  p     r     s       y        

olarak 30 dakika beklenerek PCR ürü   r      t p      c    1/5‘     c           

yani 10 µ       yü        PCR            st       uzu  u t       ru      y  

     tt        r               r  r (100 p  N  L    r  F r   t s  L tv  y ) PCR 

ürü   r y     r   t       5 µ     c           yü        PCR ürü   ri Jele 75-100 Volt 

    r      uy u    r   20-30        yürütü  ü. J    u tr v y        t    c    erek ve 

Image Analyser pr  r       f t  r f          r z      yü      t   s  r         40 

µ  PCR ürü ü 110 µl distile su (K   utz    t H       İsr   ) ile sul    r   r   150 

µ  y  t          v  v  u  y r    y   pür f   sy              r      t r       p r  

plate‘  yü             s  r  p  t ‘        v  u  p  p s       r     s    9-10 lnHg 

    r     y r       V  u      su PCR ürü   r       tuzu    y   y p   türürken, 

 N       ü   r  f  tr y  t        Su     r            t        N       ü   r    

   r   f  tr   r   üz r    2   r  100 µl distile su eklenerek  y     s        r     

pür f   sy     r      t r      Pür f y   r     r SNP      z       N   c  p M    ü  r 

Biy      Ç       İstasyonunun yü   y c     ü ü        tr        r   z sy   

      y       tr       p  yü      . Yü   y c      yü               tt  t   s  r  

yü s    s          tür sy          y p   r   PCR ürü   r           u u    

r p rt r  r    yr    s    s         H st   r       t p s  u   r                s       

ise Nanochip
R
 M    ü  r   y      Ç       İst sy  u   t       z pr  r    

 u          
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3.4. Ġ  a i  ik e  Ana iz  

 İst t st  s       r     r    I M SPSS 21 0 (SPSS I c   C  c     IL  

USA) paket pr  r     u       r   y p      Sür               r     r             

uy u  u u  K      r v-Smirnov testi ile belirlendi. N r              st r   

 ü  r             r       rt      ± st    rt s p      r              st r  y   

 ü  r             r         y   (minimum-    s  u )    t   r             r 

      s  fr    s (v    s y s ) v  yüz              u          N r            

  st r  y             r             rup   r     t r    r nda nonparametrik test 

olan  Mann-W  t  y U t st   u          P     r     0 05't    ü ü      s  

 st t st  s      r              u          
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4. BULGULAR  

Koklear implant        t   r       t sy  u s        konjenital sendromik 

    y      t     y p   40 hasta    21‘   r    19‘u   z    Mut sy   s pt     21 

  st     10‘u   z  11‘   r  kti. İ    rup  r s     c  s y t             s      f r  

izlenmedi. (p=0,98) 

 

Cinsiyet 

 

Kad n  

 

Erkek 

 

Toplam        
 

Mutasyon var 

    (%) 

10 

%47,6 

11 

%52,4 

21 

%52,5 

Mutasyon yok 

(%) 

 

9 

%47,4 

10 

%47,6 

19 

%47,5 

 

 

 

Tablo 7: C  s y t    r    st   r            

 GJB2 mutasyon 

grubu 
Kontrol grubu 

P
 

Ha  a  ay    21 19  

Ġ p an a yon yaĢ  (min-

maks, ay) 
33,2(12-120) 34,2(12-76) 

0,649 

Koh ear i p an    

Takip  üre i (min-maks, 

ay) 

153,1(144-168) 154,7(144-168) 0,503 

Kohlear i p an    

k  ak a iĢi  e eĢiği (dB) 
26,4 26,8 

0,830 

Gün ük koh ear i p an  

k   an    üre i (saat) 
11,8 11,9 

0,779 

Kohlear implant 

bulunmayan kulakta  
iĢi  e eĢiği (dB) 

93,3 101,4 0,308 

Düzen i eği i  18/3 17/2 0,850 

Preopera if düzen i 

iĢi  e cihaz                                    

k   an    (var/yok) 

20/1                                             17/2 0,120 

  

Tablo 8:  r  t r  y                 st   r   t      y c   z       r  
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Ortalama koklear implant  u       sür s   ut sy    ru u    153 1±6,4 

ay, kontrol grubunda ise 154,7±5,5 ay olarak bulundu. (p=0,503) Operasyon 

s r s     y    rt     s   ut sy    ru u    33 2  y       ut sy       y   

 rupt  34 2  y    r    z       Grup  r  r s      p r sy   y     rt     s   r s     

fark izlenmedi. (p=0,649) Mut sy         rupt  21   st     20‘s  pr  p r t f 

            z 3-6  y sür y    üz        t   c   z   u       t   1   st     s  

   t   c   z   u         üz  s z    Mut sy       y    rupt   s  17   st    

 üz        t   c   z   u          vcut    2   st     üz  s z  u         vcuttu  

Grup  r  r s      üz     pr  p r t f    t   c   z   u                   f r  

yoktu. (p=0,120) 

 

Genotip Sayı Yüzde 

35delG homozigot  16 %76,1 

Val153Ile heterozigot polimorfizm (GTC>ATC) c457G>A  

del120E homozigot                                                                                                             

Gly160Ser, c. 478G, GGC>AGC , heterozigot                                  

c.487 A>G, 163 M>V heterozigot                                           

 

1 

2 

1                                        

1 

%4,7 

%9,5 

%4,7 

%4,7 

Tablo 9: Ç        z       st   r    z      GJ 2  ut sy    r  

Mutasyon saptanan hastalarda genotipler; 35delG homozigot, del120E 

homozigot, Val153Ile heterozigot polimorfizm (GTC>ATC) c457G>A, L90P 

CTA>CCA homozigot c.269 T>C, c.487 A>G ,163 M>V heterozigot olarak 

 u u  u tu  H t r z   t   st   r       r        r   r     z      t r  E  s   

saptanan genotip 35delG homozigot olup hast   r   16‘s       rü  ü tü  35   G 

 ut sy  u  z        st   r       r  ut sy    r  r s     s  u   r    s      
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istatistiksel fark izlenmedi. (p=0259, p=952, p=0,441, p=0,390, p=0,476, 

p=0,999) 

Kon Ģ a a g     e   eri Mutasyon  
var 
n:21 

Mutasyon 

yok 

n:19 

P
* 

CAP 
Ortanca(min-maks) 

Ortalama±st    rt s p                                                              

           7(6-7) 

          6,6±0,4 

6(5-7) 

6,3±0,6 
0,253 

SIR 
Ortanca(min-maks) 

Ortalama±st    rt s p                                                             

            5(4-5) 

          4,8±0,4 

5(4-5) 

4,6±0,4 

0,367 

GASP 
Ortanca(min-maks) 

Ortalama±st    rt s p                                                             

         10(8-10) 

          9,5±0,5 

      10(8-10) 

       9,2±0,8 

0,299 

Tedil-Tifaldi 
Ortanca(min-maks)                            

Ortalama±st    rt s p                                

 

      132(96-144) 

      129 4 ±14 8 

  120(88-144) 

  121 6±19 6 

0,243 

Tek heceli test 
Ortanca(min-maks) 

Ortalama±st    rt s p                                

80(72-100) 

          82 8±9 6 

   80(72-100) 

  81 8±9 2 

0,751 

Üç hece i  e   
Ortanca(min-maks) 

Ortalama±st    rt s p                                

92(80-100) 

94 1±7 7 

80(72-100) 

92±9 2 

0,548 

 
*
Mann-Whitney U testi 

   

Tablo 10:K     r   p   t p rf r   s s  u   r       z  

 

GJB2 mutasyonu olan grupta ortanca GASP skoru mutasyon olmayan grupla 

   z r         10    r    u u  u   r     st t st  s      r   f r  y  tu  (p=0,299) 

C P s  ru  rt  c      r   ut sy         rupt  7       ut sy       y    rupt  

6    r    z       Mut sy         rupt  s  r  r      yü s   s yr ts      r    

 st t st  s      r           f r   z         (p=0,253)    c  v   f       c      

  c r s     s  r        T    -Tifaldi testlerinde mutasyon izlenen grupta ortalama 

10 7 y          ut sy    z     y    rupt  10 1 y      r    u u  u  H r      rup 

 r s      st t st  s      r           f r   z         (p=0,243) Tek heceli kelime  

    y p        u   y   y rt  t   t st      ut sy    z       rupt   rt          r  

 r    %82 8       ut sy    z     y    rupt  %81 8    r    u u  u   rup  r 
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 r s       st t st  s      r           f r  z       . (p=0,751) Ü    c               

y p        u   y   y rt  t    t st      ut sy    z       rupt   rt          r  

 r    %94 1       ut sy    z     y    rupt  %92 9    r    u u  u   u 

    r     r         rup  r  r s             f r   z         (p=0,548) 

Mut sy        v      y     st   ru u u  uzu           ts            u    

    s  v                     r     r      z  u            ut sy    z       rupt  

s  r  r      yü s    z   s      rup  r  r s      st t st  s      r           f r  

 z        t r  
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5. TARTIġMA  

K      t      t     y p  r     %50‘    f z  s      t   f  t r  r   y      

  up  u   r      %70-80‘         s   r        t     y        u tur u u 

 ü ü ü    t   r (1). GJB2 gen mutasyonuna sahip hastalarda kohlear implant 

s  u   r      y     u u u         s     v y   r     r r      sür c    

    y   t r   t  v  t   v  sür c      z     r   t   r  Bununla birlikte genetik 

testlerle    t     y      s                      t                    de 

 u           r. K     r   p   t s  u   r    t       t      usu        y  s  u   r 

  z               z       r     r      z GJ 2  ut sy  u v    r              

    r     r     SLC26 4  ut sy    r   r    r      rupt     s  u   r    y     u u 

  r                  st        t r (80,81,82,83). 

Koklear implantlar C rt   r        yp ss ederek     tr  s   uy r y    r   

   r   sp r             ücr   r    v     t   s   r       t r  GJB2 mutasyonu mevcut 

       st   r     p   t p rf r   s          iyi    u u u                     r   

GJ 2‘    kokley  s   r   ekspresyona sahip      r        s  ( r    GJB2, 

SLC26A4, MYO7A, TMC1 veya COCH) (14,84,85)
 
ve sp r             ücr  

s y s       r        s  t  r s    u tur   t   r (86,87). Bununla birlikte GJB2 

mutasyonu        st   r        r   t r tür   kok   r   p   t p rf r   s     s      

  tü s  u       r       t r (88).
 

L t r türde bu konuda y p              r   GJ 2  ut sy    r           r 

  p   t p rf r   s  üz r     t  s     usu    f r    s  u   r      r  mekle beraber 

         r    üyü    s     s            r     r    rden   u    t   r    z  

         r    oklear implant  u            t         sür    rin ü  z               
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  z       ; s s f r             v   r                      s          (0-3 y  )  s z ü 

      y t r       ,   u   v    r          z      s      rt          (3-8y  )  

y z     c r   r  v  s z ü                 t         s     ise uzun      de (>8 

y  )  üz           r   p   t  u        s  r s          t     u u     rt     t r (77). 

L t r tür      u t          c     urs  ; GJB2 mutasyonun  s   p   st   r   uzun 

        klear implant performans s  u   r         r     r                r   s t   

olmakla beraber bizim          z    uzu  t   p sür s    s   ptir. 

  z            z   GJB2 mutasyonu izlenen 21 hasta ve mutasyon 

izlenmeyen 19 hastala    ortalama 153  y    kohlear implant performans s  u   r  

    r     r     t r    z            z    s  r     uzu  t   p sür s    s   p         

olan Kim v   r       r     y pt    r            pr     u       s   r        t   

  y p     klear implant uygulanan, GJB2 mutasyonuna sahip 15 hasta ve 23 kontrol 

 ru u   st s     uzu          k   r   p   t p rf r   s  r    r     t r     t r  İ  

 u           s  v         s     r             st   r                r     p   p   t 

y        r    st   r  rup     r     t r  GJB2 mutasyonu olan grup ile kontrol grubu 

 r s     M IS (Meaningful Auditory Integration Scale), SIR, CAP,      u  u -tek 

hece ve iki hece testlerinde 5 v  9 y      s  u   r  r s      st t st  s      r   f r  

              r     t r (81).
 

Wu v   r       r     y pt              pr     u   s   r         y      t   

  y p   28 GJ 2  ut sy   u  23 SLC26A4 mutasyonlu ve 123 kontrol grubundan 

  u      st   r   p st p r t f 3  v  5  y   C P v  SIR s  r  r  v              

s  u   r    r     t r     t r  3 5 y          c    k   r   p   t  u      y       y   

 ut sy   u  rupt      st   r   5 y      uzu           ts   p rf r   s v               

s  u   r        tr    ru u     r        y     u u      r     t r  3 5 y        s  r  
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kohlear implant uygulanan hasta grubunda mutasyonlu grup ve kontrol grubu 

 r s        ts   p rf r   s v                  s       st t st  s      r           f r  

 u u      t r (82).
 

Reinert v   r       r  44       r   p   t  u         st      y pt    r  

r tr sp  t f             st   r  GJ 2  ut sy  u       r    r   t r    t     y     up 

GJ 2  ut sy  u     y    r v    r   t r    t     y       y    r          

 rup       r v  1.5 y  , 3.5 y   v  6 5 y      MTP (Monosyllabic – Trochee – 

Polysyllabic Test) ve LİP (Listening Progress Profile) s  u   r    

  r     t r     r  r.  6 5 y      s  u   r                s  L P v  MTP‘    rup  r 

 r s       r f r   u u        f   t 6 5 y        r t   p sür s  c  y p        ü   r   

MTP v  L P t st p rf r   s  r     GJ 2             t     y p     st   r  r s     

                  r  rup  r  r s                     z    u u u  MTP v  L P 

    r  r      r               s  u   r  rt y     t          rt     r  r (89). 

Bauer v   r       r  22‘s  Cx26  ut sy  u   s   p 55 konjenital 

nonsendromik s  s r   r      t     y p     cu la y pt    r            Cx26 

grubunda   u   p rf r   s  r     kontrol grubundan     r      r         üstü  

   u u u     rt r       u   y             u    ür t   v         u  r          rup 

 r s     fark            s y       r  r (90). 

Matsushiro v   r       r         t   nonsendromik prelingual    t     y p   

15 hastada IT-MAIS (Infant-Toddler–Meaningful Auditory Integration Scale)     t  

 u     r   y pt    r              p   t sy      6  y s  r    s  u   r 

    r     r         , Connexin 26 mutasyonuna sahip 4   st        u   y  
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             r   r     ut sy       y       r  rupt    11   st         r      r 

        yü s      r   s pt     t r (91).
 

Yan v   r       r     y pt      r                ,    t     y         y   

kohlear implant kullanan, GJB2 mutasyonu mevcut 15 hasta    SLC26A4 

mutasyonu izlenen 10 hasta    ve 16   st       u       tr    ru unun MAIS, CAP  

v  SIR s  r  r              24 ay sonra GJB2 mutasyonu mevcut hasta grubunda 

C P v  SIR s  r  r                r         y     u u      r     tir (92).
 

Dahl v   r       r     y pt    52 hasta      u           da   st   r   

15‘     Cx26  ut sy  u    u u sapta    t r. D              v     u   y        y  

 t    y c   f  t r  r de     r     r           ut sy        v      y     st   r 

 r s         v     u   y            s       st t st  s      r             r f r  

             r r v r     r  r (93).
 

Yoshida v   r       r     y pt                    r   p   t  u       29 

hastadan   vr s   f  t r  r       y      t     y          st   r              

  r        v  GJB2 mutasyonlu 9 hasta ve genetik mutasyon saptanmayan 10 

  st        u        s      r     r       4 y   s  r    IT-M IS s  r  r   r s     

istatistiksel olarak         f r                 rt     r  r (83).
 

Sinnathuray v   r       r  14‘ü Cx26  ut sy   u 39 nonsendromik 

pr     u      t     y p  , kohlear implant kullanan   cu t  y pt    r            

Cx26  ru u u    u            r        s               r     u  u   r  r (94).
 

Wu v   r       r     y pt    pr sp  t f                 r   p   t  u       

v      t     c      y p     110   st     12‘s     GJ 2       üz r  35‘     
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 ut sy   s pt   r    75   st     ut sy   s pt         Mutasyon izlenen 35 hasta 

il  75    tr     st s   ru u   r     t r          mutasyon grubunda daha iyi CAP 

s  r  r   z    r    GJ 2 mutasyonuna sahip hastalarla        tr    ru u  r s     

 st t st  s      r   f r   u u         u f r    GJ 2             t     y        

gruptaki hasta s y s      z     s        y              ü ü  ü   r  r (95). 

G        r     t r tür      z r           z            zda da GJB2 

 ut sy   v r     da uzu        koklear   p   t p rf r   s      ut sy   

 z     y    rup   s  u   r        z r    u u,  st t st  s      r           f r  

         saptan    Bununla birlikte C P  TE İL-TİF L İ v  Ü  H c           

testi s  r  r   ut sy    ru u         yü s    z       V r   r    u              st   r 

   u  u    t   p  r     üz       v               r   p   t     üz      u        

           y  s   p   st   r    u u      y p     t st  r   s  r  r yü s   s v y   r    r  

K     r   p   t p rf r   s   p r sy   y     p st p r t f r       t sy     üz     

devam edilmesi,    t     y       ty     s        u t f  t r y   nedenlerden etkilenen 

  t r       r  uru     u u      s   c   ut sy   v r         t  s        r     r c   

         rup  r   u tur       u    z r ur     s        u f  t r  r    t  s     

    r     r        s             üyü    st   rup  r      t y   v r  r  Bununla 

  r   t        r   p   t p rf r   s    de  r     r      z t st  r   y     ps    r     

  st   ru u t     r        s      ts    y rt  t   t st  r          üst   c r   r  

   r    s   Tür  y ‘      pt sy  u v  st    r  z sy  u t           t st  r    z 

    s    u t st  r  uy u  y      t     y      r     s y s     y t rs z     s  v   u 

         z         üyü    r  z  r  u       z r        st   r     r sür  s  r  

t   p  r   üz              r        y                        y        t        
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       s    y c   y     t   p r    vu  r       u turu      s   u                r 

z y f y     r  
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6. SONUÇ 
 

 u            s   r         y      t     y p   GJ 2  ut sy  u      

hastalar ile mutasyon olmayan   st   r   uzu           ts            u        s  v  

               r     t r     t r  GASP, CAP, SIR, TE İL-TİF L İ, Tek Heceli ve 

Ü  H c    kelime ile k  u   y   y rt  t   t st   t ry   r      hastalar 

    r     r     t r   S  u     r   GJ 2  ut sy  u      v      y     stalar 

 r s           r   p   t p rf r   s        r  y      ts            u        s  ve dil 

             r     r    r     s       st t st  s      r             r f r  

 u u      t r   u s  u   r   c          s   r       r   t r    t     y p    r      

s     rü    GJ 2         t        üz r  sp r         y  u   t            s   c  

tüy ü  ücr  f   s y    r     p t       z         uru   rda  y  s  u   r   uzu  

             ru  u u u   st r   t r  
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8. ÖZET  

Genetik Sendromik Olmayan ĠĢi  e Kay p ar nda GJB  (Connexin  6) Gen 

M  a yon ar n n Uz n Döne  Koklear Ġ p an  Perfor an   Üzerine E ki eri 

 

 u             t   s   r         y      t     y p     st   r   GJ 2 

(C    x   26)      ut sy    r     uzu              r   p   t p rf r   s  üz r    

etkilerinin     r     r    s     c y   y p     t r   

 u        G z  Ü  v rs t s  T p F  ü t s  Ku     uru      z v        yu  

Cerrahisi              ‘    2006 – 2008 y    r   r s         t   s   r         y   

    t r   s  s r   r      t     y         y         r   p   t t        21 hasta ve 

genetik mutasyona sahip olmayan 19   st      r     r    y         t r  H st   r    

ortalama 153 ayl   kohlear implant performans s  u   r    r     t r     t r  Hastalar 

GASP, CAP, SIR, TE İL-TİF L İ  T     c    v  Ü    c    kelime ile k  u   y  

 y rt  t   t st  r y       r     r     t r  

Mutasyon olan ve olmayan hastalar koklear implantasyon s  r s     ts         

   u        s  v                  s        y s            r   r      st t st  s   

   r             r f r               rü  ü tür  

Anah ar Sözcük er: Koklear İmplant,    u    alg s , connexin mutasyonu  
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9. ABSTRACT  

Effects of GJB2 (Connexin 26) Gene Mutations on Long Term Cochlear 

Implant Performance in Genetic Non-Syndromic Hearing Loss 

 

The aim of this study was to analyse the effects of GJB2 (Connexin 26) 

gene mutations on the long term cochlear implant performance in genetic non-

syndromic hearing loss.  

Fifty children who underwent cochlear implantation due to genetic non-

syndromic bilateral senseurineural hearing loss in Gazi University Faculty of 

Medicine ORL & HNS Department between 2006 and 2008 were screened for Cx-

26 gene mutations, GASP, SIR, CAP, TE İL-TİF L İ     speech discrimination 

tests were performed for the analysis of the auditory performance after cochlear 

implantation.  

Twenty-one of 40 patients had Cx-26 mutations. All the patients have had a 

comprehensive evaluation of development in auditory performance. However, no 

significant differences were found between the mutation positive and negative 

groups in the term of auditory performance.  

 

Key words: Cochlear Implant, speech perception, connexin mutation  
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