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OZET

Kulak ve bobrek hastaliklart arasinda iyi tanimlanmis
bir iliski mevcuttur. Alport sendromu, nefrit ve isit-
me azhig ile seyreden hastaliklar arasinda en bilineni
olmakla birlikte, diger nefropatilerde bu bulgularla
seyredebilir. Bu nedenle her nefrit ve isitme azhig1 bir-
likteligi Alport sendromu olarak yorumlanmamaldir.
Vaka takdimimizde sensorinoral isitme azligina neden

olabilecek olast hastaliklardan IgA nefropatisi ve isit-
me azhig1 olgusu literattir esliginde sunulmustur.

IgA nefropatisi, isitme azligiin olast etiyolojik faktor-
lerinden olup, bu birliktelik ispat1 icin klinik/ prekli-
nik calismalar yapilmas: gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Isitme azhg, sensorinoral, IgA
nefropati Nobel Med 2011; 7(2): 114-116

ASSOCIATION OF SENSORINEURAL HEARING
LOSS AND IgA NEPHROPATHY

ABSTRACT

A relation between kidney and inner ear diseases are well
established. Alport’s syndrome is the most known disorder
with familial nephritis and deafness, but other types
of nephropathy have been occasionally associated with
hereditary hearing loss. Nephritis with deafness should

not be equated with the diagnosis of Alport’s syndrome.
IgA nephropathy and hearing loss is very rare in the
literature. In our case report we present a possible cause
of sensorineural hearing loss, IgA nefropathy in the light
of the literature. IgA nephropathy is a possible cause of
sensorineural hearing loss and there has to be made clinic/
preclinic studies to prove this association.
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GiRiS

[sitme azhg1, kulak burun bogaz hekimlerinin giinlitk
pratikte sik karsilastiklart semptomlardandir. Senso-
rinoral isitme azligina neden olabilen bircok hastalik
mevcuttur (Tablo). Sensorinoral isitme azhigr yapabi-
len nedenlerden biri de nefropatilerdir. Kulak ve bob-
rek tutulumu ile seyreden birkag hastalik grubu mev-
cuttur. IgA nefropatisi, rektirren hemattiri ve ilerleyen
dekatlarda bobrek yetmezligi ile kendini gosteren, ke-
sin tanust bobrek biopsisi ile konulan bir hastaliktir.!
IgA nefropati ile isitme azlig1 birlikteligi literatiirde
cok nadir olarak bildirilmistir.**

Vaka takdimimizde IgA nefropatisi ve sensorinoral
isitme azlig1 birlikteligi mevcut bir hasta literattir esli-
ginde tartisilmistir.

OLGU SUNUMU

36 yasinda bir erkek hasta poliklinigimize isitme az-
hig1 ve hemattiri sikayetleri ile basvurdu. Hastanin
anamnezinde isitme azhiginin yaklasik 10 yildan beri
oldugu ve yillar icinde ilerledigi, hemattirinin yilda
3-4 kez tekrarladigy 6grenildi. Hastanin muayenesin-
de bilateral aurikula, dis kulak yolu ve kulak zarlarn
dogal olarak izlendi. Hastanin ailesinde isitme azlhig
ve otolojik hastalik anamnezi mevcut degildi. Hasta-
da akustik travma hikayesi, ototoksik ila¢ kullanimi
ve sensorinoral isitme azhigina neden olabilen diger
etiyolojik faktorler yoktu. Cekilen saf ses odyogramda
bilateral, simetrik sensorinéral isitme azhigr saptand:
(Resim 1). Yapilan laboratuvar incelemelerinde tire 30
mg/DI (7-18), kreatinin 2,4 mg/dL (0,6-1) olarak de-
gerlendirildi. Tam idrar tetkikinde inceleme alaninda
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bol eritrosit ve 7-8 adet lokosit saptandi. Tam kan sa-
yim, sedimentasyon hizi, elektrolitler, tiroid fonksiyon
testleri, treponema pallidum hemaglutinasyon testleri de
iceren diger laboratuvar parametreleri normal olarak iz-
lendi. Ebstein-Barr viriis, Sitomegalovirtis, herpes simp-
leks virtis, hepatit B, hepatit C, HIV viriislerini iceren se-
rolojik testler dogal olarak izlendi. Antiniikleer antikor,
antindtrofil sitoplazmik antikor, romatoid faktor, anti
double-stranded DNA, kompleman (C3, C4) seviyeleri,
immunglobulin (IgG, IgM ve IgA) dtizeyleri ve diger im-
miinolojik testler dogal olarak izlendi.

Hasta nefropati acisindan dahiliye poliklinigine, olasi
goz bulgulan acisindan goz hastaliklar poliklinigine
konsiilte edildi. Yapilan g6z muayenesinde patolojik
bulguya rastlanmadi. Yillardir mevcut nefropati ayirict
tanist amaclit bobrek biopsisi yapilan hastaya IgA nef-
ropati teshisi konuldu (Resim 2). Vaka takdimimizde
sensorinoral isitme azhigina yol acan hastaliklar ekar-
te edildikten sonra bobrek biopsisi ile IgA nefrropati
teshisi konulan hastanin sensorinoral isitme azlig ile
olan birlikteligi ortaya konmustir. Hemattri sikayeti
remisyona giren, isitme azhig1 yoniinden takibe alinan
hasta isitme azlig1 progresyonunu takip etmek ama-
ctyla 6 aydir takip edilmektedir.

TARTISMA

Sensorinoral isitme azhgi, sik olarak rastlanan ancak
cogu kez sebebi net olarak ortaya konamayan bir has-
taliktir. Bu tip isitme azhig1 kohlea ve daha sonraki
isitme yollar1 patolojilerinde meydana gelir. Sensori-
noral isitme azligina neden olabilen bircok hastalik
mevcuttur (Tablo). Bu nedenle isitme azhigimin ka-
rakteristik bulgular ve prognozu tam olarak ortaya
konamamistir, ancak az sayida vakada isitme azhig,
bilateral, yillar icinde yavas olarak ilerleyen, orta dere-
celi sensorinoral 6zellikte tarif edilmistir.>* Bizim has-
tamizda isitme azlig1 yaklasik 10 yildir mevcut olan,
yavas ilerleyen sensorinoral karakterde idi. Sensoring-
ral isitme azligina neden olan hastaliklar ekarte edilen
vakamizda, antijen-IgA antikor kompleks birikimi ile
olusan kohlea hasarinin sensérinoral isitme azligina
neden oldugu dustiniilmektedir.” Bu hipotezin ispat-
lanmast i¢in postmortem otopsi ¢alismalari ile etkilen-
mis i¢ kulak hiicrelerinin immunhistokimyasal analizi
gerekmektedir.’

Nefron yapist ile i¢c kulakta stria vaskiilaris ortak
embriyolojik orijin, benzer metabolik stirecler ve
kan dolasimi gibi benzer ¢zellikler mevcut oldugun-
dan konjenital, genetik ve non-genetik faktorlerden
birlikte etkilendikleri duistintilmektedir.® Bu nedenle
bobrek ve kulak hastaliklarinin birlikte izlendigi bir
grup hastalik mevcuttur. Alport sendromu, Epstein
sendromu, Alstrom sendromu, Refsum hastaligi, Re-

Tablo: Sensérindral isitme azligi nedenleri

Konjenital isitme kayiplari
A) Genetik nedenler: Michel Aplazisi, Mondini Aplazisi, Scheibe Aplazisi, Alezander

18,Trizomi18,Trizomi 21

travmas|, eritroblastozis fotalis

Aplazisi, Waardenburg Sendromu, Albinizm, Pendred sendromu, Usher Sendromu, Trizomi

B) Genetik olmayan nedenler; Ototoksisite, viral enfeksiyonlar, kretenizm, prematirite, dogum

Akkiz isitme kayiplari

sendromu, Klippel-Feil sendromu, Nérofibromatozis

akustik timdrler, travma, metabolik hastaliklar, presbiakuzi, ani isitme kaybl,

A) Genetik nedenler: Alport sendromu, Hurler ve Hunter sendromu, Fabry hastalig, Refsum

B) Genetik olmayan nedenler; Bakteriyel enfeksiyonlar, viral enfeksiyonlar, ototoksisite, sifiliz,

nal tiibtiler asidoz, Charcot-Marie-Tooth sendromu,
hipertirisemi, diyabet, mitokondrial bozukluk hasta-
liklar, hipoparatiroidizm, hiperparatiroidizm, Wis-
kott-Aldrich sendromu, May-Hegglin anomalisi, aile-
sel trombositopeni gibi hastaliklar bu grup hastaliklara
ornektir.>¢

Alport sendromunda nefrit, sensorindral isitme azli-
g1 ve posterior katarakt, kornea distrofisi, lens dislo-
kasyonu, tveit gibi goz bulgulart mevcuttur.” Epstein
sendromu, Alport sendromu bulgular ile seyreder,
farkli olarak hastalar 3-5 dekatta hizla bobrek yet-
mezligine ilerler.® Alstrém sendromu cocukluk ¢cagin-
da retinitis pigmentosa ve sensorinoral isitme azligi,
2. ve 3. dekatta ise kronik nefrit ve bobrek yetmezligi
gelisimi ile karakterizedir.’

IgA nefropatisi ilk kez 1968 yilinda Berger tarafindan
tarif edilmistir.! IgA nefropatisi diinyadaki en sik pri-
mer glomertl hastaligidir.! Hastalik bir immtin komp-
leks glomertilonefritidir. Hastalik prevelans: tilkeden
ulkeye degismektedir. Amerika'da %10 civarinda rast-
lanan hastaliga Asya’da %40, Avrupa tlkelerinde %20
oraninda rastlanmaktadir® Hastalik erkeklerde iki
kat daha fazla izlenmektedir.!® En cok ikinci, tictincti
dekatta olmak tizere her yas grubunda gortlebilir.'?
IgA nefropatisine yol acan etiyolojik faktor bilinme-
mektedir. Glomertiler IgA birikiminin patogenezi
aydinlatilamamistir. Hastalik genellikle sporadik ola-
rak izlenmekte olup ailesel gecis bildirilen vakalarda
mevcuttur.* En stk basvuru sikayeti hemattiridir. Has-
talar genellikle tist solunum yol enfeksiyonu, tiriner
sistem enfeksiyonu, gastroenterit sonrast ortaya ¢ikan
hemattiri ile doktora basvururlar. Tonsillektomi son-
rasl ve travma sonrast hastalarda hemattiri meydana
gelebilir.'®'! Hemattiri makroskopik veya mikrosko-
pik olabilir. Proteintiri ve nefrotik sendroma ileri evre
olgular haricinde sik rastlanmaz. Hemattiri haricinde
akut bobrek yetmezligi ve hipertansiyon basvuru sika-
yeti olabilir. Hastaligin kesin tanisi bobrek biopsisi ile
konulur. Immunfloresan boyama ile IgA birikimleri-
nin izlenmesi tanida altin standarttir. Hastaligin ayirict
tanist Alport sendromu ve glomerulonefritlerle yapil-
malidir. Olgumuzda nefropati ve isitme azhigi mevcut
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Resim 1. Saf ses odyogramda bilateral orta derece sensérindral isitme azligi
izlenmektedir.

olup, goz bulgular1 olmamasi, aile hikayesi olmamasi ve
bobrek biopsi bulgulart ile Alport sendromundan ay1-
ricl tanist yapilmistir. Hastahgim prognozunda vaka-
larin %20-40 kadarinda kronik bobrek yetmezligine
gidis izlenir.* Tedavide kiir saglayici bir tedavi yonte-
mi bulunmamaktadir. Tedavide genel olarak protei-
ntri, hemattiri, bobrek fonksiyonlar ve hipertansiyon

Resim 2. immiinfloresan boyama ile glomerilerde mezensimal IgA birkimi
izlenmektedir.

acisindan takip énemlidir. Siki kan basinct kontroli
tedavinin en 6nemli yapitasidir. Bunun disinda stero-
idlerin, immunsupresiflerin, mikofenolat kullammi ve
hastalarin diyet listesinde balik yag kullanmalar ¢ne-
rilmektedir> IgA nefropatide steroidlerin ve vazoaktif
ilaclarn isitme azh@na etkisi bilinmemektedir>* Vaka
takdimimizde sensorinoral isitme azligina neden olabi-
lecek olas1 hastaliklardan IgA nefropati olgusu literattir
esliginde sunulmustur.

IgA nefropatisi en sik rastlanan primer glomertil has-
tahgr olup heniiz ispatlanmamus olsa da isitme azh@
olasi etiyolojik faktorlerindendir. Literattirde son za-
manlarda bu birlikteligi destekleyen ve arastiran yazi-
lar mevcuttur.™® Bu birlikteligin ispati icin preklinik/
klinik/otopsi ¢alismalar yapilmas: gerekmektedir. Sen-
sorinoral isitme azhgi ile bagvuran hastalarin nefrolojik
hastalik eslik edebilmesi agisindan uyanik olunmahdir.
Bu konuda Alport sendromu ilk olarak akla gelse de en
sik primer glomertil hastaligi olan IgA nefropatisininde
isitme azhgma yol acabilme potansiyeli mevcut olup,
vaka takdimimizde 6zellikle bu nokta vurgulanmakta-
dir. Ancak Klinik olarak bu birlikteligin ispati i¢cin daha
fazla calismaya ihtiyac vardir.*
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