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KULAK EMBRIYOLOJSI VE ANOMALILERI

AURIKULA
5. haftada gelismeye baglar
1. brankial yarik ¢evresinde bulunan 6 adet aurikular ¢ikintidan gelisir

DIS KULAK YOLU
Eksternal akustik meatusun kartilaj kismi aurikular kabarintilar arasinda 1. farengeal yariktan
gelisir.

Kemik kismi ektodermal hiicrelerin meatusu doldurmasi ve Fetal evre sirasinda bu meatal
tikacin rezorbe olmasiyla olusur. Medial ucu timpan zarinin dis tabakasi haline gelir.

TIMPANIK MEMBRAN

Dis tabakasi 1. ve 2. arklarin arasindaki ektodermden. Di1s kulak yolu Ossikiiler kismin medial
ucu timpanik membranin dis tatabkasini olusturur.

orta tabakasi; mesoderm

I¢ tabakisi; 1-2 farengeal cepten kaynaklanan endodermal ortii

AURIKULANIN KONJENITAL ANOMALILER]
Aurikula boyut anomalileri

Microtia

Macrotia

Anotiasmia

Biiyiik kulak

Absent ear

Sekil bozukluklar
Cup-shaped

Kepge kulak

Displastik kulaklar
Lobe malformasyonlari

Kulak pozisyon anomalileri
Melotia
Diisiik kulak ; Synotia

Auricular Fistil
Auricular ekler

Microtia

Kiiciik kulak Non-sendromik olanlar OD kalitilir. izole olarak nadiren goriiliir.
Kromosome 18q Rubella ve diger intrauterine enfeksiyonlar

Trisomy 21Retinoic acid embryopathy



ARIKULA ATREZININ SINIFLANDIRMASI (Altmann)

Grup I (mild) D1s Kulak Yolu , orta kulak normal/hipoplastik,

Grup II (moderate) : D1s Kulak Yolu yok, orta kulak kiiciik ve icerik deforme
Grup III (severe) : Di1s Kulak Yolu yok, orta kulak 6nemli derecede kayip.

ARIKULA ATREZININ SINIFLANDIRMASI (De La Cruz)
major ve mindr

Mastoid havalanma
-Normal
-Koti

Oval pencere
-Normal
-Anormal/yok

Fasial sinir seyri
-Uygun
-Anormal

I¢ kulak
-Normal
-Anormal

Macrotia

Genelde Bilateral ve simetrik

Birlikte goriildiigii malformasyonlar;

-marfan;

-Cerebro-oculo-facial-skeletal syndrome (COFS
-Fragile X-syndrome

-De lange type 2 syndrome

-Anophthalmia plus syndrome

Anotia

Aurikulanin tam yoklugudur.

Yiiz cildi kulak bolgesini kapatir.

Nadir goriliir

Sporadiktir

Genellikle tek taraflidir.

Fasyal paralizi veya ayni tarafta tonsil yoklugu ile goriilebilir.

Cup-shaped ear



Meatusun iizerine dogru gelisen kii¢iik kulak seklidir.
Pierre-Robin sendromu ile bereber goriilebilir.

Darwin Tiimsegi
Heliks {ist kenarinda kikirdaksi kalinlasma

Aurikula displazileri
Diastropic Dysplasia(karnibahar deformitesi) kulak kepgesinin kistik dejeneresyonudur.

Antley-Bixler Sendromu; Dysplastic kulak hypoplasi, brachycephaly, radiohumeral
synostosis, ve eklem kontraksiyonlari.

Trisomy 13-15: tragus ve lobul az geligmistir.

Mandibulo-facial dysostosis (Treacher-Collins)
kulak kii¢iik ve hipoplaziktir.

Anencephaly ; biiyiik, dolgun ve bazen kivriktir.
Dysplastic Elfin Ear
Lobe malformasyonlari

Yapisik lobe: sik goriiliir, kadinlarda erkeklerden daha siktir

Absent lobe:
Seckel syndrome.

Cleft lobe
Kulak pozisyon anomalileri

Melotia ; Aural ¢ikintinin olmamasindan dolay1 kulak yanakta yerlesmistir. Embriyolojik
olarak

Diisiik kulak , Synotia ; Mandibula yoklugu ya da hipoplazisii nedeniyle kulaklar biribirne
cok yakindir. Dis kulak orta hatta yakin horizontal pozisyondadir
Preaurikuler Fistiil
1. brankial yarigin uygunsuz kapanmasi veya kulak tiimsek¢iginin yetersiz kaynagmasi
En sik lokalizasyonu yiikselen heliks kivriminin 6nti

kiigiik, siklikla tekrarlayan bir gukurcuk seklindedir.
Fistiil yolu dis kulak, parotis, aurikula kikirdagi, ¢ene kosesi ile devamli olabilir.

Aurikuler Ekler



Siklikla preaurikuler. Tragus oniinde bulunan deri kivrimi, genellikle kikirdak ¢ekirdek
bulunur. Baska gelisim anomalileriyle kombine bulunabilir (Kistik bobrek).

Kepce Kulak

Antiheliksin konjenital yoklugudur.

Kulak biiyiik bir agiyla kafadan uzaklagir. Orta planda aurikulanain agis1 erkete 25 kadinlada
18 civarindadir.

Heliks ile mastoid kemik arasindaki mesafenin 2 cm’den fazla

Dis kulagin en sik goriilen olusum kusuru

siklikla bilateral, bazen tek taraflidir.

DIS KULAK YOLU

Atresia: kartilaj ya da kemik kisminda goriilebilir. mandibulo-facial dysostosis ile birlikteligi
siktir.

Duplication: kanalin {istiinde veya altinda goriilen kor ucla sonlanan aksesuar bir kanal
seklinde goriiliir.

Septa

ORTA KULAK

Timpanik bosluk 1.veya 2. farengeal kese divertikiilii olarak tanimlanan tubatimpanik
reses (kese)’ ten gelisir

Timpanik bosluk ve 6staki borusu 1. farengeal cepten koken alan endodermal epitelle
orttliidiir.Orta kulagin kemikleri 1. ve 2. farengeal arkin kartilajlarindan olusur.
kemikgikler, 6 ila 7. haftalarda ayirdedilebilir hale gelirler.

TEMPORAL KEMIK

petromastoid kisim otik kapsiilden gelisir. Pndmatizasyon dogumda baslar

Stiloid kisim 2. farengeal ark kikirdagindan gelisir. Petromastoid parca ile kaynagmasi
postnatal 1. yilda gerceklesir.

Skuamoz kisim 8ile 8.5 haftada kalvaryumun yan tarafinda intramembrandz olarak
kemiklesmeye baslar. Timpanik parca baslangicta 8 ila 9. haftalarda intramembrandz
olarak kemiklesmeye baslayan tam olmayan bir halka olarak gelisir.

ORTA KULAGIN KONJENITAL ANOMALILERI

HIPOPLAZI
ATREZI
KEMIK ZINCIiR FIKSASYONLARI

Stapes fiksasyonu
Anuller ligaman defekti



pyramidal progesin uzamasi, stapes tendonunda uzama
Inkudo-malleolar fiksasyon

lateral epitimpanik ankiloz

inkus govdesi ve malleus basinin medial epitimpaik ankilozu
anterior malleolar ligaman ossifikasyonu

KEMIK ZINCIRDE DEVAMSIZLIK
Stapes kururalarinin bulunmamasi
Inkus lentikiiler proges defekti

Inkus uzun kolunun bulunmamasi
Vaskiiler anomaliler

Yiiksek juguler bulbus

Persistan stapedial arter

Karotis arterin seyir anomalileri

IC KULAK
Rhombensephalonun her iki yanindaki ektodermden geligir
4. haftada ylizey ektoderminden ayrilan otik vezikiilden koken alir.

Otik vezikiil

Ventral ; Sakkiil ve kohlear kanal1

Dorsal ; Utrikul , semisiirkiiler kanal ve endolenfatik kanal

Otik vezikiiliin indiikleyici etkisiyle otokist ¢cevresindeki mezodermden otik kapsiil olusur ve
kemiklesmeye baglar

Sakkuliin bir tomurcugundan cochlear duktus gelisir.

The stato (vestibulo)-acoustic ganglion, otik vezikiil ve noral tiip arasinda olusmaya baslar.
Dordiincii ve besinci haftalarda statoakustik ganglion iist ve alt olarak ikiye boliiniir
ve spiral vestibiiler ganglionlar1 yapar. Bir taraf isitme duyusu i¢in Corti organina
diger taraf ise denge duyusu icin utrikulus ve ductus semisirkiilarisin i¢ine dogru
ilerler. Gelismekte olan kohler duktusdaki uzun kolumellar epitel hiicreleri korti organini
olusturu.

IC KULAGIN KONJENITAL MALFORMASYONLARI

MEMBRANOZ LABIRINTISDE SINIRLI

Komplet membrandzl Labrinit displazisi (Siebemann- Bing)
Limitli membrandzl labrinit displazisi

-kohleasakkiiler displazi (Scheibe) Kohlear basal turn displazisi

OSESOS VE MEMBRANOZ LABIRENTIN MALFORMASYONLARI
Komplet labirentin aplazisi (Michel)



Kohlear anomaliler
-kohlear Aplasia
-kohlear hipoplazi
-Inkomplet kohlea anomalisi(Mondini)
-common cavite
Labirentin anomalileri
semisiirkiiler kanal displazisi
-semisiirkiiler kanal apilazisi

Kanal anomaliler
Vestibiiler kanal genislemesi

-kohlear kanal geniglemesi

Genis i¢ kulak

Dar i¢ kulak

8. sinir hipoplazisi

8. sinir aplazisi

Kulak anomalisi olan ¢ocuklarda Dismorfik goriiniim multiple konjenital anomali
sendromlariyla ilgkilidir.

Kraniofasial

Iris veya gozkapagl anomalisi
Retinal colobomata

Diisiik palpebral fissiirler
Mid-face hypoplasia

Boyun
Branchial yarik sinus
Branchial yarik kisti

Kardiak
Kongenital kalp defecti

Gastrointestinal
Imperforate anus

Genitourinary
Rectovaginal fistula
Rectourethral fistula

Ekstramite

Anormall palmar creases
Polydactyly

Ist or 5th parmak yoklugu
Bifurcated/triphalangeal bag parmak
Thenar hypoplasia






