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چكيده
ــاقه مغز در كنار حفظ عملكرد  ــنوايى س ــخ ش ــت كه با عدم ثبت يا نتيجه غير طبيعى پاس ــنوايى" اختلالى اس مقدمه: "نوروپاتى ش
سلول هاى مويى حلزون تشخيص داده مى شود. توانايى درك گفتار اين بيماران با آستانه هاى شنوايى رفتارى آنها همخوانى نداشته 

و علت آن نقص در پردازش مشخصات زمانى محرك و ناهمزمانى فعاليت عصب شنوايى گزارش شده است. 
معرفى مورد: بيماران، دو دختر جوان 19 و 20 ساله بودند كه در خانواده و فاميل آنها سابقه كم شنوايى و مشكلات زبان و گفتار 
و همچنين ابتلا به هيچ بيمارى ارثى يا مزمنى وجود نداشت. براى تاييد وجود نوروپاتى شنوايى در اين بيماران، به نتايج آزمايش هاى 
شنوايى رفتارى، الكتروآكوستيك و پاسخ هاى برانگيخته شنوايى استناد شد. معاينه عصب شناختى و ارزيابى بينايى و حسى- پيكرى 
ــان نداد. نتيجه تصويربردارى رزونانس  ــى- حركتى همراهى را نش ــكل حس ــال از بيمارى آنها، مش ــت چند س بيماران با وجود گذش

مغناطيسى بيماران نيز طبيعى بود. 
ــديد توانايى درك گفتار در اثر آسيب عصب هشت  ــده كه كاهش ش نتيجه گيرى: با توجه به نتايج مجموعه آزمايش هاى انجام ش
مغزى بدون وجود ديگر اختلالات عصبى همراه را نشان مى دهد، شايد بتوان اين بيماران را دو نمونه نادر از نوروپاتى شنوايى صرف 

معرفى نمود.
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مقدمه
ــيت شنوايى مى تواند در اثر اختلال در مناطق مختلف  كاهش حساس
ــود. رايج ترين نوع كم  ــنوايى محيطى و مركزى ايجاد ش راه هاى ش
شنوايى دايمى در نتيجه آسيب حلزون به وقوع مى پيوندد (1). نقص 
ــنوايى مى تواند به طور خاص در اثر آسيب آكسون نورون هاى رده  ش
اول شنوايى نيز ايجاد گردد كه با عنوان "نوروپاتى" شناخته مى شود. 
ــيب  ــى" تعريف دقيقى دارد كه به آس ــى، "نوروپات ــب شناس در عص
ــته هاى اعصاب محيطى بدون درگيرى جسم سلولى نورون هاى  رش
آنها گفته مى شود (2). "نوروپاتى يا ناهمزمانى شنوايى1" كه با نقص 
ــخصات زمانى محرك صوتى  در رمزگردانى و همزمانى عصبى مش
ــت كه بر عصب  ــامل گروهى از اختلالاتى اس ــناخته مى شود، ش ش
ــلول هاى مويى داخلى حلزون و يا سيناپس بين عصب  ــنوايى، س ش
ــلول هاى مويى داخلى تاثير دارند (4-2). امروزه با در  ــنوايى و س ش
ــنوايى  ــتن اندازه گيرى هاى فيزيولوژيك پيش عصبى ش اختيار داش
ــى  ــيل هاى صوتى- گوش مانند كوكلئار ميكروفونيك (CM)2 و گس
ــه عملكرد  ــت و ب ــده اس ــا در افراد مبتلا ثبت ش ــه غالب (OAE)3 ك
ــت يا نتايج  ــاره دارند، در كنار غيب ــاى حلزونى اش ــى گيرنده ه طبيع
ــاقه مغز (ABR)4 در عين ثبت  ــنوايى س ــخ ش كاملا غيرطبيعى پاس
پاسخ هاى شنوايى مركزى (CAP)5 در محدوده طبيعى يا نزديك به 
طبيعى، مى توان اين اختلال را تشخيص داد (1). از ديگر مشخصات 
ــنوايى مى توان به درك گفتار ضعيف تر نسبت به  بالينى نوروپاتى ش
ــنوايى دايمى يا نوسانى با  ــنوايى در اديوگرام، كم ش ــتانه هاى ش آس
ــه گوش ميانى و نتايج  ــات مختلف، غيبت رفلكس صوتى عضل درج

طبيعى در تصويربردارى با MRI اشاره نمود (1-4).
OAE، انرژى صوتى منشا گرفته از حلزون است كه مى توان آنها را 

ــون OAE با اندازه گيرى غير  ــراى گوش ثبت نمود (1). آزم در مج
ــلول هاى مويى خارجى، به عنوان ابزارى براى  ــتقيم عملكرد س مس
ــنوايى حسى و نوروپاتى شنوايى به كار مى رود. غالبا  تميز بين كم ش
ــى- عصبى،  ــنوايى هاى حس ــورت عدم ثبت ABR در كم ش در ص

1 Auditory neuropathy/dys-synchrony
2 Cochlear microphonic
3 Otoacoustic emission
4 Auditory brainstem response
5 Central auditory potentials

ــديد تا عميق و عدم ثبت پاسخ در  ــتانه هاى اديومتريك در حد ش آس
 ABR و غيبت OAE ــوارد ثبت ــت. بنابراين، در م OAE همراه اس

مى توان احتمال نوروپاتى شنوايى را مطرح نمود.
كوكلئار ميكروفونيك (CM) نيز كه يك پاسخ پيش عصبى و حاصل 
ــت، در افراد مبتلا به نوروپاتى  ــلول هاى مويى حلزون اس فعاليت س
ــنوايى در ابتداى ثبت ABR بارز بوده است و تا چندين ميلى ثانيه  ش
ــد (6) و اين يافته اى  ــه محرك كليك گذرا ادامه مى ياب ــس از اراي پ

است كه در افراد طبيعى مشاهده نمى شود.
ــان رس)6 يكى از  ــر مي ــان تاخي ــا زم ــنوايى ب ــخ ش AMLR (پاس

ــت كه از قشر شنوايى  ــيل هاى برانگيخته شنوايى مركزى اس پتانس
ــنوايى با زمان تاخير ديررس)7  ــا مى گيرد. ALR (پاسخ ش اوليه منش
نيز ديگر پتانسيل برانگيخته شنوايى مركزى است كه مولدهاى ثبت 
آن، قشر ارتباطى لوب فرونتال، شيار سيلوين و قشر تمپورال فوقانى 
گزارش شده است (7). بر اساس مطالعات انجام شده، اگر در نوروپاتى 
ــنوايى محدود باشد، مى توان ثبت  ــنوايى محل آسيب به عصب ش ش

AMLR و ALR را انتظار داشت (8 و3و2).

در بيماران با مشخصات فيزيولوژيك نوروپاتى شنوايى مى توان طيفى 
ــاهد بود (9و3). اين اختلال به ندرت به تنهايى  از علائم بالينى را ش
ــا 40 درصد موارد گزارش  ــه طورى كه در حدود 30 ت ــود دارد، ب وج
ــد بيماران با بروز علايم  ــنوايى در كل و تقريبا 80 درص نوروپاتى ش
ــالگى را موارد نوروپاتى عمومى تشكيل مى دهند  ــن 15 س بالاى س

 .(4)
ــنين  ــنوايى در افراد پس از زبان آموزى و در س ــيوع نوروپاتى ش ش
ــت. طبق آمار، در افراد با شكايت  نوجوانى به بالا، اختلال نادرى اس
ــن 5 تا 13 در  ــيوع اين اختلال بي ــش درك گفتار، ش ــى از كاه اصل
ــت (10). در مطالعه حاضر، دو دختر جوان با  ــده اس هزار گزارش ش
ــانه هاى نوروپاتى/ ناهمزمانى معرفى شده اند و نتايج ارزيابى هاى  نش
شنوايى رفتارى، الكتروآكوستيك و پاسخ هاى برانگيخته شنوايى آنها 
ــان مى دهد كه  ــورد بحث قرار مى گيرد. يافته هاى اين دو بيمار نش م
چگونه انجام يك مجموعه از آزمايش هاى حساس به نواحى مختلف 
دستگاه شنوايى از سطح حلزون تا قشر مى تواند در تشخيص افتراقى 

6 Auditory middle latency response
7 Auditory late response
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ــنوايى از ديگر اختلالات مركزى شنوايى و كاهش درك  نوروپاتى ش
گفتار كمك نمايد. 

شرح مورد
ــاله (بيمار دوم) بودند  افراد: بيماران، دو دختر 20 (بيمار اول) و 19 س
ــديد درك گفتار و ناهمخوانى آن با آستانه هاى شنوايى  كه كاهش ش
ــك متخصص براى انجام  ــوى پزش رفتارى، موجب ارجاع آنها از س
ارزيابى هاى تخصصى شنوايى شده بود. مشكل بيمار اول از سن 17 
ــالگى و بيمار دوم از سن 14 سالگى شروع شده بود. تنها شكايت  س
ــكلات  ــديد درك گفتار و به تبع آن بروز مش هر دو بيمار، كاهش ش
تحصيلى و ارتباطى بود. هر دو بيمار راست دست بودند و در خانواده 

ــابقه كم شنوايى و مشكلات زبان و گفتار و همچنين  و فاميل آنها س
ــت. معاينات عصب  ــلا به هيچ بيمارى ارثى يا مزمنى وجود نداش ابت
ــاران با وجود  ــى- پيكرى بيم ــناختى و ارزيابى هاى بينايى و حس ش
گذشت چند سال از بيمارى آنها، مشكل حسى و يا حركتى همراهى 

را نشان نداد. نتيجه MRI بيماران نيز طبيعى بود. 
يافته هاى ارزيابى رفتارى و الكتروفيزيولوژيك شنوايى: در شكل-1، 
ــكل اديوگرام افت فركانس پايين  ــنوايى ملايم تا متوسط با ش كم ش
ــنوايى متوسط تا شديد با شكل اديوگرام كاسه  در بيمار اول، و كم ش
ــاهده مى شود كه در دو گوش  ــكل معكوس در بيمار دوم مش اى ش

يكسان بود. 
ــوال كه فكر  ــخ به اين س ــل برگه تاريخچه گيرى، در پاس در تكمي
ــا هر دو، در  ــنوايى، ي ــنوايى، بد ش مى كنيد كداميك از موارد كم ش
ــنوايى و بيمار دوم  ــما صدق مى كند، بيمار اول به مورد بد ش مورد ش
به وجود هر دو كم شنوايى و بد شنوايى اشاره داشت. هر دو بيمار به 
ــه اطرافيان بر درك گفتار، ناتوانى  ــر و صدا و همهم تاثير زيان بار س
در استفاده از تلفن، و وابستگى به لبخوانى و مشاهده چهره مخاطب 
ــاره نمودند. بيمار دوم، بروز وزوز در  براى درك گفته هاى ديگران اش
ــته را گزارش نمود كه از لحاظ  ــت از دو سال و نيم گذش گوش راس
ــت. بيماران به  ــط قرار داش بلندى و ميزان آزاردهندگى، در حد متوس
هيچ موردى از وجود سرگيجه، گيجى، اختلال در تعادل يا مشكل در 
ــاره نكردند. براى هر دو بيمار در سال اول بروز مشكل،  راه رفتن اش
ــمعك داخل گوشى تجويز و تنظيم شده بود كه به دليل  يك عدد س
ــودمندى آن در بهبود درك گفتار، از آنها  نارضايتى بيماران و عدم س

استفاده نمى شد.
ــى واژه (WDS)8، امتياز تشخيص واژه ها در  با انجام آزمون بازشناس
ــت  ــت 40 و در گوش چپ 16 درصد به دس بيمار اول در گوش راس
ــيگنال به نويز 5+، اين امتياز در در  ــبت س آمد. با انجام آزمون در نس
ــيد. در بيمار دوم چه در سكوت و چه در  دو گوش به صفر درصد رس

حضور نويز، امتياز بازشناسى گفتار در دو گوش صفر درصد بود. 
ــيل هاى صوتى- گوشى (OAE) در هر دو بيمار،  انجام آزمايش گس
ــان داد. در آزمايش  ــرد حلزون در محدوده طبيعى را نش حفظ عملك

8 Word Discrimination Score

شكل-1. اديوگرام گوش راست بيماران. الف) كم شنوايى ملايم تا متوسط 
در فركانس هاى پايين در بيمار اول. ب) كم شـنوايى متوسـط تا شـديد با 

اديوگرام نلبعكى شكل معكوس در بيمار دوم.
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ــتيك در هر دو ارايه همان سويى و دگرسويى صوت،  رفلكس آكوس
ــش ABR نيز با ارايه محرك كليك  ــخى ثبت نگرديد. در آزماي پاس
در سطح شدت dB HL 90 حتى با كاهش ريت تحريك تا حد 3/4 
ــكل2،  ــاهده نگرديد. در ش ــخى مش بار در ثانيه، در هر دو بيمار پاس
ــاهده مى شود.  ــت بيمار اول مش ثبت OAE و ABR در گوش راس
 CM ــاهده است. پاسخ ــخ CM قابل مش در ابتداى ثبت ABR، پاس
ــار اول تا 4/68 ميلى ثانيه و در بيمار دوم تا حدود 2/72 ميلى  در بيم

ثانيه ادامه داشت. 

 dB با محرك تون برست 500 هرتز در سطح شدت ALMR پاسخ
HL 75 در بيمار اول در دو گوش ثبت، و در بيمار دوم ثبت نگرديد. 

ــخ ALR در دو  ــخ ALR با همان محرك پاس در هر دو بيمار، پاس
گوش در محدوده طبيعى ثبت گرديد. در شكل-3، ثبت اين دو پاسخ 

در بيمار اول نشان داده شده است. 

بحث
در افراد مبتلا به نوروپاتى شنوايى احتمال مشاهده درجات مختلف كم 
شنوايى از حد خفيف تا عميق، به صورت دو طرفه يا يك طرفه وجود 
دارد كه به ويژه در بزرگسالان مبتلا، كم شنوايى هاى در حد ملايم تا 
متوسط شايع تر است (4و3و1). گرايش به سمت درجات پايين تر كم 
شنوايى ممكن است ناشى از اين واقعيت باشد كه تشخيص بسيارى 

شكل-2. الف) پاسخ TEOAE با ثبات و تكرارپذيرى بالا در گوش راست 
بيمـار اول: مقـدار پاسـخ= dB 18، تكرارپذيرى پاسـخ= 95 درصد، ثبات 
محرك= 97 درصد. ب) عدم ثبت پاسـخ ABR. ثبت پاسـخ پيش عصبى 

CM كه تا حدود 4/68 ميلى ثانيه ادامه يافته است.

شـكل-3. ثبت پاسخ AMLR (الف) و ALR (ب) در بيمار اول در محدوده 
طبيعى.

Archive of SID

www.SID.ir

http://www.nitropdf.com/


دوره 13، شماره 2، تابستان 1387مجله پزشكى كوثر

167

ــاس ناهمخوانى نتايج ارزيابى  ــن بيماران با اين اختلال، بر اس از اولي
شنوايى رفتارى (اديوگرام) و توانايى درك گفتار صورت گرفته است. 
از سوى ديگر به ويژه در بزرگسالان، اديوگرام با كم شنوايى فركانس 
ــت. همچنين، اين  ــايع تر اس ــن يا اديوگرام يكنواخت (فلت)، ش پايي
ــى واژه (WDS) و درك كلمات ضعيفى دارند  افراد، توانايى بازشناس
ــتانه هاى شنوايى آنها همخوانى ندارد (درك كلمات ضعيف  كه با آس
ــر از آنچه از اديوگرام انتظار مى رود) و به ويژه در حضور نويز، بدتر  ت

مى گردد (1-5). 
ــنوايى در فركانس هاى پايين  ــه حاضر، در يك بيمار كم ش در مطالع
ــكل  ــكل اديوگرام نعلبكى ش ــنوايى با ش ــر كم ش ــار ديگ و در بيم
ــاهده گرديد. به نظر مى رسد شيوع اديوگرام هاى با افت  معكوس مش
ــيب پذيرى بيشتر رشته هاى عصبى بلندتر،  فركانس هاى پايين با آس
ــت. بلندترين رشته هاى عصب حلزونى، به راس حلزون  در ارتباط اس
ــوند. كوتاه ترين  ــال مى ش ــدوده فركانس هاى پايين ارس ــى مح يعن
ــته هاى عصبى، نيمه دوم دور اول حلزون را عصب دهى كرده اند  رش
و مسئول دريافت فركانس هاى بالا مى باشند. آن دسته از رشته هاى 
ــتخوانچه ركابى  عصبى كه به بخش قاعده اى حلزون در نزديكى اس
ــى بوده اند و  ــئول دريافت فركانس هاى ميان ــوند، مس ــال مى ش ارس
ــاس، اگر  ــرار دارند. بر اين اس ــن دو گروه قبل ق ــاظ طول، بي از لح
ــيب زوايد ديستال باشد،  ــنوايى در اثر آس پاتوفيزيولوژى نوروپاتى ش
احتمالا در اديوگرام، كم شنوايى فركانس پايين مشاهده مى شود كه 

در اين بيماران شايع است (4). 
ــى- عصبى پس از زبان آموزى،  ــال كم شنواى حس در افراد بزرگس
ــاز، ارتباط كاملا  ــارى و درگ گفتار در مجموعه ب ــن اديوگرام رفت بي
ــتقيمى وجود دارد. به طورى كه هر چه كم شنوايى بيشتر باشد،  مس
توانايى درك گفتار ضعيف تر خواهد بود. در مقابل، در افراد بزرگسال 
مبتلا به نوروپاتى شنوايى، بين اديوگرام رفتارى و توانايى درك گفتار، 
ارتباطى مشاهده نمى شود و در اكثر موارد، درك گفتار از كم شنوايى 
ــت (12و11و5 و1). در  ــيار ضعيف تر اس ــى- عصبى معادل، بس حس
ــديد امتياز بازشناسى گفتار با آستانه هاى  مطالعه حاضر نيز كاهش ش
ــنوايى در ارزيابى رفتارى، تناسبى نداشت و بسيار ضعيف تر بود، و  ش

با انجام آزمايش در حضور نويز به شدت افت نمود.

نتايج مطالعات اخير نشان داده است كه در نوروپاتى شنوايى عليرغم 
ــت.  عدم ثبت ABR، مى توان ثبت AMLR و ALR را انتظار داش
ــبت به پاسخ  ــخ هاى با زمان تاخير ميان رس و ديررس نس زيرا پاس
 ،ABR ــته اند. قلل ــليك نورون ها وابس ABR، كمتر به همزمانى ش

غالبا در حدود يك ميلى ثانيه با يكديگر فاصله دارند و با بروز تغييرات 
كوچكى در زمان بندى پاسخ به محركات انفرادى، احتمال عدم ثبت 
ــرى بزرگ تر بوده اند و  ــخ هاى قش آنها وجود دارد. در مقابل، قلل پاس
ــى ثانيه با يكديگر فاصله  ــال در حدود 100-50 ميل در افراد بزرگس
ــبت به تغييرات ظريف در زمان بندى پاسخ هاى انفرادى،  دارند، و نس
ــترى نشان مى دهند (1). در مطالعه حاضر AMLR در  مقاومت بيش
ــد كه با نتايج  ــر دو بيمار ثبت گردي ــاران و ALR در ه ــى از بيم يك

مطالعات قبلى در اين زمينه همخوانى داشت (13و8 و3).
در بيماران مطالعه حاضر، نتايج معاينات و ارزيابى هاى عصب شناختى 
ــته، وجود هيچ گونه اختلال  ــال هاى گذش و نورواتولوژيك در طى س
حسى و يا حركتى و همچنين ابتلا به بيمارى هاى ارثى و يا غير ارثى 
ــان نداده بود. اين سوابق در كنار يافته هاى گزارش  ــخصى را نش مش
ــنوايى خالص در آنها اشاره  ــده در اين مقاله، به وجود نوروپاتى ش ش
ــى هاى ژنتيكى و  دارد. در اين رابطه، ارجاع بيماران براى انجام بررس
ــال هاى بعد مى تواند در تشخيص بيمارى  پى گيرى آنها در طول س
اطلاعات بيشترى را در اختيار گذارد. از سوى ديگر با توجه به تجربه 
ــبت به استفاده از سمعك، ارجاع  ناموفق و نارضايتى هر دو بيمار نس
ــت حلزون9 صورت گرفت. در كل با  براى بررسى كانديداتورى كاش
ــتفاده از تقويت شنوايى مرسوم در اكثر اين  توجه به نتايج ناموفق اس
ــتانه هاى شنوايى رفتارى،  ــيارى از آنها صرف نظر از آس بيماران، بس
ــند. در برخى مبتلايان به  ــت حلزون مى باش ــتفاده از كاش كانديد اس
اين بيمارى، استفاده از كاشت حلزون نسبت به سمعك هاى مرسوم، 

درك گفتار بسيار بهترى را نتيجه داده است (14). 

References

1- Rance G. Auditory neuropathy/ dys-synchrony and 

it's perceptual consequences. Trends Amplif 2005; 9: 

9 Cochlear implant

Archive of SID

www.SID.ir

http://www.nitropdf.com/


زهرا جعفرى و همكارانيافته هاى رفتارى و الكتروفيزيولوژيك در دو جوان مبتلا به نوروپاتى شنوايى

168

1-43. 

2- Rapin I, Gravel J. Auditory neuropathy: physiologic 

and pathologic evidence calls for more diagnostic 

specificity. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 2003; 67: 

707-28. 

3- Starr A, Picton TW, Sininger YS, Hood LJ, Berlin 

DI. Auditory neuropathy. Brain 1996; 119: 741- 53. 

4- Starr A. The neurology of auditory neuropathy. In: 

YS Sininger, A. Starr, editors, Auditory Neuropathy: 

A New Perspective on Hearing Disorders, Singular-

Thomson Learning, San Diego. CA; 2001. p. 37-50. 

5- Sininger Y, Oba S. Patients with auditory neuropathy: 

who are they and what can they hear? In: Y Sininger 

Y, Starr A, editors, Auditory Neuropathy: A New 

Perspective on Hearing Disorders. Singular: Thomson 

Learning; 2001. p. 15-6. 

6- Starr A, Sininger Y, Nguyen T, Michalewsiki HJ, 

Oba S, Abdala C. Cochlear receptors (microphonic 

and summating potentials, otoacoustic emissions) 

and auditory pathway (auditory brainstem potentials) 

activity in auditory neuropathy. Ear Hear 2001; 2: 

91-9. 

7- Hall JW. New Handbook of Auditory Evoked 

potentials. Pearson Education, Inc; 2007. p. 138-50. 

8- Kumar AU., Jayaram M. Auditory processing in 

individual with auditory neuropathy. Behav Brain 

Functions 2005; 1: 1-8.

9- Amatuzzi MG, Northrop C, Liberman C, Thornton 

A, Halpin C, Herrmann B, et al. Selective inner hair 

cell loss in premature infants and cochlear pathological 

patterns from neonatal intensive care unit autopsies. 

Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2001; 127: 629-

36. 

10- Kraus N, Ozdamar O, Stein L, Reed N. Absent 

auditory brainstem response: peripheral hearing loss 

or brainstem dysfunction? Laryngoscope 1984; 94: 

400-6. 

11- Zeng FG, Oba S, Garde S, Sininger YS, Starr A. 

Psychoacoustics and speech perception in auditory 

neuro pathy. In: YS Sininger, A Starr, editors, Auditory 

Neuropathy: A New Perspective on Hearing Disorders, 

Singular-Thomson Learning San Diego, CA; 2001. p. 

141-64. 

12- Oertel D. Importance of timing for understanding 

speech. Focus on "perceptual consequences of 

disrupted auditory nerve activity". J Neurophysiol 

2005; 93: 3044-5.

13- Tang TPY, McPherson B, Yuen KCP, Wong LLN, 

Lee JSM. Auditory neuropathy/auditory dys-synchrony 

in school children with hearing loss: frequency of 

occurrence. Int J Periatr Otorhinolaryngol 2004; 68: 

175-83. 

14- Katada A, Nonaka S, Harabuchi Y. Cochlear 

implantation in an adult patient with auditory 

neuropathy. Eur Arch Otorhinolaryngol 2005; 262: 

449-52. 

Archive of SID

www.SID.ir

http://www.nitropdf.com/

