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بي در مسير شنوايي لال نوعي نقص شنوايي است كه در آن عملكرد حلزون گوش طبيعي است، در حالي كه هدايت عصاين اخت
درصد نوزادان در معرض خطر  4تا  2/0هاي دايمي دوران كودكي و كم شنوايي %7نوروپاتي شنوايي، تقريبا در . آسيب ديده است

  .شودمشاهده مي

هار كودك مشكوك به نوروپاتي شنوايي شامل سه پسر و يك دختر با سن كمتر از دو سال، معرفي در مطالعه حاضر، چ :معرفي بيمار
عدم ثبت در كليه كودكان . هاي در معرض خطر شنوايي در دو كودك وجود داشتبر اساس سوابق پزشكي و شنوايي، نشانه. گرددمي

، گوشي برانگيخته گذرا -هاي صوتيو گسيل ئار ميكروفونيكتي، ثبت پاسخ كوكلهاي صو، غيبت رفلكسپاسخ برانگيخته ساقه مغز
  .دادابتلا به نوروپاتي شنوايي را نشان مي

مشكلات دوران نوزادي، علل عفوني، مشكلات (در اين بخش، مشخصات باليني كودكان از جهات سبب شناسي  :يگيرنتيجه
  .گيردهاي صوتي، در ارتباط با مطالعات ديگر، مورد بحث قرار ميسلكفسن بروز علايم، شيوع، عملكرد حلزون، اديوگرام، و ر) ژنتيكي

  بيلي روبين بالا ؛رفلكس صوتي؛ OAE ؛ABR ؛كم شنوايي؛ نوروپاتي شنوايي :هاي كليديواژه    

   مقدمه

اهش كاهش انتقال صـوت بـه حلـزون، ك ـ    تواند ازكم شنوايي مي
غيـر طبيعـي   انتقال صوت از حلزون به رشته هاي عصبي، انتقال 

يا پـردازش غيـر طبيعـي     هاي عصب شنوايي وتحريكات از رشته
با اسـتفاده از انـدازه   . هاي شنوايي مركزي ناشي شودصوت در راه

توان سه نوع كم شنوايي آخـر را  هاي الكتروفيزيولوژيك ميگيري
 -از يك ديگر افتراق داد كه در كل بـه آنهـا كـم شـنوايي حسـي     

هاي برانگيخته شنوايي مانند پاسخ سيلپتان. شودعصبي گفته مي
  ) Auditory  brainstem  response(غز ـاقه مـي سـوايـشن

 ــ  ــرد عصــب شن ــي عملك ــراي بررس ــوايي و راهـب ــاي شن     وايي ـه
  گوشي گذرا  -هاي صوتيروند؛ و آزمايش گسيلكار ميركزي بهـم
)Transient evoked otoacoustic emission ( و كوكلئار

ــكميكروف ــز ) Cochlear microphonic( وني ــي ني در بررس
     ]1[.عملكرد حلزون نقش دارند

 شـود، كه در اين مقاله به آن پرداخته مي ]2[نوروپاتي شنوايي     
هـاي اخيـر امكـان بررسـي     ختلال جديدي نيست، بلكه در سـال ا

هاي بـاليني  يافته. تر و درك بهتر آن، امكان پذير شده استدقيق
اين اختلال شامل مشاهده عملكرد طبيعي حلزون  توصيف كننده

 هاي كودكان ايرانمجله بيماري گزارش موردمقاله 
  300-293صفحه : 1386 ، پائيز)2ويژه نامه ( 17 دوره
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) كوكلئـار ميكروفونيـك  و يـا  هاي صـوتي  آزمايش گسيلبا ثبت (
بـر ايـن   . اسـت پاسخ شنوايي سـاقه مغـز   عليرغم عدم ثبت پاسخ 

اساس، نماي الكتروفيزيولوژيك اختلال، وراي حلزوني اسـت، امـا   
ي روشن هاي وقوع آن، هنوز به درستمحل دقيق آسيب و مكانيزم

 نوروپـاتي شـنوايي   از ديگر مشخصات باليني همراه با. نشده است
توان به وجود كم شنوايي دايمي يا نوساني به درجات مختلف، مي

تي، و درك هاي راديولوژيـك طبيعـي، فقـدان رفلكـس صـو     يافته
 ]3[.گفتار ضعيف اشاره نمود

است كه از فعاليـت عصـب    پاسخيپاسخ شنوايي ساقه مغز 
-هاي پايين ساقه مغز، ثبـت مـي  اكز شنوايي در بخشهشت و مر

اي اسـت كـه از   كوكلئار ميكروفونيك پتانسـيل گيرنـده   ]4[.گردد
اين پاسـخ، پـيش   . شودهاي مويي حلزون ايجاد ميفعاليت سلول

عصبي است و از زمان ارايه محرك، زمان تاخير بسـيار نـاچيز يـا    
ماننـد  روفونيـك  كوكلئـار ميك . ]5[دهدزمان تاخيري را نشان نمي

 الكتروآنســفالوگرافيثبــت شــده و از پاســخ شــنوايي ســاقه مغــز 
با موج ) بر خلاف فعاليت عصبي(اين پتانسيل  .گردداستخراج مي

، و بـا تغييـر   ]5[دهـد تحريكي، ارتباط فازي مستقيمي را نشان مي
ثبت . گرددقطبيت محرك از منفي به مثبت، جهت آن عكس مي

تواند در شناسايي افـراد مبـتلا بـه    مييك كوكلئار ميكروفونپاسخ 
   .]6[ايفا نمايدنوروپاتي شنوايي نقش مهمي را 

بـا انـدازه گيـري غيـر مسـتقيم      هـاي صـوتي   گسيلآزمايش      
هاي مويي خارجي حلزون، به عنوان ابزار مهمي در عملكرد سلول

غالبا در . رودتميز كم شنوايي حسي و نوروپاتي شنوايي به كار مي
هـاي  در كـم شـنوايي  پاسخ شنوايي سـاقه مغـز   عدم ثبت  صورت
هاي اديومتريك در حـد شـديد تـا عميـق     عصبي، آستانه -حسي

آسيب حلزوني كه كم شـنوايي در ايـن حـد را    . قابل انتظار است
همراه هاي صوتي آزمايش گسيلباعث شود، با عدم ثبت پاسخ در 

در ي هـاي صـوت  آزمـايش گسـيل  بنابراين، در صورت وجود . است
تـوان احتمـال   ، مـي پاسـخ شـنوايي سـاقه مغـز     هاي بدون گوش

  ]7[.را مطرح نمودنوروپاتي شنوايي 
در بيماران با مشخصات فيزيولوژيك نوروپاتي شنوايي، طيفي      

 تغييرپـذيري علايـم بـاليني    . توان شاهد بوداز علايم باليني را مي
اخـتلال در   تواند به درجات مختلف يك آسيب يكسان، يا بروزمي

هاي محتمل جايگاه. هاي مختلف مسير شنوايي مربوط باشدبخش
هاي مـويي داخلـي، سـيناپس    آسيب در اين اختلال شامل سلول

، و عصـب  Iهـاي عصـب شـنوايي نـوع     ها و رشـته بين اين سلول
  ]12-7، 2[.باشدشنوايي به تنهايي، مي

نند آسيب با توجه به اين كه تاكنون مكانيزم هاي مختلفي ما     
هاي مويي داخلي براي اين اختلال برشـمرده شـده   انتخابي سلول

كه ممكن است مستقيما بر عملكرد عصب شنوايي تـاثير نداشـته   
 "نوروپـاتي شـنوايي  "باشند، از ديدگاه برخي متخصصين عنـوان  

/ نوروپــاتي"نامناســب اســت و بــه جــاي آن اســتفاده از عبــارت  
به عبارت ديگر، در حالي  ]12[.توصيه مي شود "ناهمزماني شنوايي

هـاي  كه از دست دادن پوشش ميلين بر همزمـاني تخليـه رشـته   
پاسـخ شـنوايي   ، عدم ثبت )ناهمزماني شنوايي(عصبي تاثير دارد 

هـاي  و در موارد آسيب سلول هاي آكسونالدر نوروپاتيساقه مغز 
مويي داخلي ممكن است اساسا به ناهمزماني پاسخ عصبي مربوط 

بلكه براي مثال با كاهش نورون هاي انتقال دهنده بزرگي نباشد، 
  ]13[.پاسخ، در ارتباط باشد

، عنوان نوروپاتي شنوايي را در موارد ]16،15[بسياري از محققين     
به . اندوزن تولد بسيار پايين، بيلي روبين بالا، و خفگي به كار برده
ويـژه   خوبي شناخته شده است كه افزايش شديد بيلي روبين بـه 

تواند به همراه باشد، مي ]17[اني كه با كمبود اكسيژن و اسيدوززم
ميق منجـر  هاي بالا و حتي كم شنوايي عكم شنوايي در فركانس

، اولين كساني بودند كه در بررسي ]18[چيزين و همكارانش. گردد
پاسخ شنوايي ساقه مغز و كوكلئار ميكروفونيك در افراد بـا بيلـي   

رد طبيعي حلزون و عدم پاسخ عصب شنوايي در روبين بالا، عملك
مطالعات بعـدي نيـز بـه آن    اكثر بيماران را گزارش كردند كه در 

 بنابر گزارش برخي محققين، در مـوارد كمـي بـا    ]20،19[.اشاره شد
 گذشت زمان، احتمال بهبود نتايج پاسـخ شـنوايي سـاقه مغـز در    

د سـاقه  برخي كودكان وجود دارد كه نشان دهنده بهبـود عملكـر  
 هايي چون تعـويض خـون يـا قـرار دادن    مغز پس از انجام درمان

ماه  25سن كمتر از اين بهبود غالبا در . نوزاد زير نور مهتابي است
  ]21[.گزارش شده است

 ناهمزماني شنوايي/ از زمان معرفي يك بيمار با نوروپاتي     
 ، در منابع اديولوژي، اتولوژي، و]2[توسط استار و همكارانش

اي از اين بيماران، نورولوژي گزارش موردهاي انفرادي و چند گانه
هاي در مقاله حاضر، نتايج آزمايش. به چاپ رسيده است

كودك كم  4الكتروآكوستيك و الكتروفيزيولوژيك شنوايي در 
شنواي زير دو سال، با علايم اين اختلال گزارش شده و مورد 

  .گيردبحث قرار مي

  عرفي بيمارانم

 3كـودك شـامل    4گردنـد،  كه در اين بخش معرفي مي يرانبيما
باشند كه براي انجـام  سال مي 2پسر و يك دختر با سن كمتر از 

هاي شنوايي تخصصي، به مركـز ارزيـابي شـنوايي محـل     آزمايش
كودكان معرفي شده، هيچ گونه سابقه . انجام مطالعه ارجاع شدند

انبخشـي شـنوايي و   هاي تواستفاده از سمعك يا شركت در برنامه
گفتار را نداشتند، و براي مشاوره و فيتينگ سمعك و اسـتفاده از  

  .شدند معرفيها، اين برنامه
پاســـخ پايـــدار شـــنوايي  آزمـــايش ازدر مطالعـــه حاضـــر      

)Auditory Steady-State Response (  بــراي تعيــين
از ويژگـي هـاي    .هاي شنوايي و رسم اديوگرام استفاده شدآستانه

عـدم  مي تـوان بـه    جديدالكتروفيزيولوژيك شنوايي  آزمايش اين
ارزيابي آستانه هـاي شـنوايي در فركـانس    ، نياز به همكاري بيمار

از  بـيش تخمين آستانه در كم شنوايي هـاي   امكانو ، هاي مجزا
در ايـن بررسـي، بـراي انجـام آزمـايش       .اشاره نموددسي بل  90
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     وايي از دســتگاهو پاســخ پايــدار شــنپاســخ شــنوايي ســاقه مغــز 
Bio-Logic 580-NAVPRO  آزمايش و براي انجام آزمايش

 ILO 88 Otodynamics Ltdاز دسـتگاه  هاي صـوتي  گسيل
 MAICOآزمايش رفلكس صوتي نيز بـا دسـتگاه   . استفاده شد

MI 26  قابـل ذكـر اسـت كـه شـرايط محيطـي و       . انجام گرفـت
  .مشخصات ثبت پاسخ در كليه بيماران، يكسان بود

  اول مورد
بود كه براي انجام آزمـايش پاسـخ   اي ماهه 6مورد اول، پسر بچه 

در سـوابق پزشـكي و شـنوايي و    . ارجاع شـده بـود   پايدار شنوايي
همچنين مصاحبه با والدين كـودك، هـيچ علامتـي از عوامـل در     

در پرونـده شـنوايي ايـن    . معرض خطر شنوايي مشـاهده نگرديـد  
سـخ شـنوايي سـاقه مغـز بـا      كودك، دو مورد گزارش آزمـايش پا 

ماهگي وجـود داشـت كـه     4ماهگي و  5/1محرك كليك در سن 
در آزمــايش . دادكـم شــنوايي عميــق در دو گـوش را نشــان مــي  

شكل . ماهگي نيز پاسخي ثبت نشده بود 4رفلكس صوتي در سن 
 6كه نتيجه آزمايش پاسخ شنوايي ساقه مغز كـودك در سـن    ،1

ايي سـاقه مغـز قبلـي را تاييـد     ماهگي است، نتيجه دو پاسخ شنو
نمود و عليرغم تغيير قطبيت و كاهش ريت تحريـك، پاسـخي را   

امواجي كه در ابتـداي پاسـخ شـنوايي سـاقه مغـز در      . نشان نداد
شود، پاسخ كوكلئار ميكروفونيـك اسـت   گوش راست مشاهده مي

كه با تغيير قطبيت محرك از منفـي بـه مثبـت، تغييـر فـاز داده      
  . است

مـاهگي، نتـايج قبلـي در     6مايش رفلكس صوتي در سن تكرار آز
 پاسخ پايـدار شـنوايي  انجام آزمايش . ماهگي را تاييد نمود 4سن 

انجـام   ).2شـكل  (نيز كم شنوايي عميق دو گـوش را نشـان داد   
گوشي گذرا با مقـدار پاسـخ    -هاي صوتيآزمايش آزمايش گسيل

، در گـوش چـپ  بـل  دسي 7/17در گوش راست و بل دسي 6/17
در ). 3شــكل (عملكــرد طبيعــي حلــزون دو گــوش را نشــان داد 

-مجموع، مشاهده پاسخ كوكلئار ميكروفونيك و آزمـايش گسـيل  
گوشي گـذرا در ايـن كـودك كـه نشـانگر عملكـرد        -هاي صوتي

هاي شنوايي در ساقه مغز بود، احتمال طبيعي حلزون و آسيب راه
  .وجود نوروپاتي شنوايي را مطرح نمود

  مورد دوم
اي بود كه والدينش به دليـل تـاخير   ماهه 18ورد دوم، پسر بچه م

هاي شنوايي ضعيف و نامطمئن وي، در رشد گفتار و زبان و پاسخ
در سـوابق پزشـكي و   . براي ارزيابي شنوايي مراجعه كـرده بودنـد  

شنوايي و همچنين مصاحبه با والـدين كـودك، هـيچ علامتـي از     
آزمـايش پاسـخ   . گرديـد عوامل در معرض خطر شنوايي مشاهده ن

پاسـخي را   بـل دسي nHL95 شنوايي ساقه مغز در سطح شدت 
پاسـخ  در ابتداي ثبـت   كوكلئار ميكروفونيك نشان نداد، و پاسخ 
در آزمـايش  . در دو گوش قابـل مشـاهده بـود    شنوايي ساقه مغز 

  .رفلكس صوتي نيز پاسخي ثبت نگرديد
وايي عميـق در دو  ، كم شنپاسخ پايدار شنواييانجام آزمايش      

هـاي  در حـالي كـه نتيجـه آزمـايش گسـيل     . گوش را نشـان داد 
پاسخ در در گـوش راسـت و     بلدسي 3/12(، گوشي گذرا -صوتي

در . در دو گـوش طبيعـي بـود   ) پاسخ در گوش چپ بلدسي 4/9
، آزمايش آزمايش پاسخ شنوايي ساقه مغزهاي كل، نتيجه آزمايش

هـاي صـوتي در ايـن    فلكـس ، و رگوشي گـذرا  -هاي صوتيگسيل
  . كودك، به احتمال وجود نوروپاتي شنوايي اشاره داشت

  مورد سوم
هـاي بـارز عوامـل در    اي بـا نشـانه  ماهه 24مورد سوم، دختر بچه 

ماهه به دنيـا آمـده، و در    8كودك، . معرض خطر كم شنوايي بود
 .بدو تولد به دليل زردي شديد، يك نوبت تعويض خون شده بـود 

هگي تشنج شديد كـرده، و در پرونـده پزشـكي وي بـه     ما 18در 
  بدن كودك شل، رشد حركتي . نقص دريچه قلب اشاره شده بود

  
  

  

  

  

  

  

. ، پاسخي به دست نيامدبلدسي nHL 90با ارايه محرك كليك در سطح شدت : گوش راست )ABR( ساقه مغزپاسخ شنوايي آزمايش  -1شكل 
  .است كه عملكرد حلزون را نشان مي دهد )CM( كوكلئار ميكروفونيك، مغزپاسخ شنوايي ساقه تدايي امواج ثبت شده در ميلي ثانيه هاي اب

 

ABRبا قطبيت مثبت 

ABRمنفيبا قطبيت 

 CMپاسخ
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، 2، 1، 5/0، 25/0فركانس  5كم شنوايي عميق در  مشاهده: در گوش راست) ASSR(پايدار شنوايي  برانگيخته پاسخآزمايش  - 2شكل 
  .كيلو هرتز در مورد اول 4و 

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  
  .دسي بل در مورد اول 6/17ا دامنه راست ب در گوش) TEOAE(گذرا گوشي  -هاي صوتيمايش گسيلآز -3شكل 

  
 كـودك . هاي وي نيز ناقص بـود وي كند و با تاخير، و رشد دندان

 ادهـفـاره دست استـاط از اشـراري ارتبـار نداشت و براي برقـگفت
. اهري سر و صـورت و بـدن وي، طبيعـي بـود    ظوضعيت . كردمي
ودك پيش از مراجعه به اين مركز، در مركز تخصصي ديگر طي ك

هـاي پاسـخ   ماهگي تحـت آزمـايش   18و  14دو مرتبه در سنين 
، و گوشـي گـذرا   -هـاي صـوتي  شنوايي ساقه مغز، آزمايش گسيل

 24تكرار ايـن آزمايشـات در سـن    . رفلكس صوتي قرار گرفته بود
  ايشآزمام ـبا انجوري كه ـبه ط. ماهگي، نتايج قبلي را تاييد نمود

پاسخ شنوايي ساقه مغز با شرايط ثبت دو مورد قبـل، هـيچ مـوج    
در حالي كه پاسخ كوكلئار ميكروفونيك . معتبري مشاهده نگرديد

هاي ابتدايي ثبت پاسخ شنوايي ساقه مغـز،  ثانيه واضحي در ميلي
در آزمايش رفلكس صوتي نيز پاسخي در دو گـوش  . وجود داشت
گوشي گذرا،  -هاي صوتيزمايش آزمايش گسيلدر آ. ثبت نگرديد

دسي بـل پاســخ    4/10وش راست و ـخ در گـپاسبل دسي 0/17
چپ مشاهده شد كه به عملكرد طبيعي حلـزون اشـاره   در گـوش 

  م ـودك، كـدر اين ك دار شنواييـپاسخ پايايش ـنتيجه آزم .داشت
در كـل، نتيجـه   . شنوايي متقـارن دو گـوش در حـد عميـق بـود     

مرتبـه   3هاي شنوايي انجام شده، و ثبات نتايج آنها طـي  شآزماي
  .ماه، بر وجود نوروپاتي شنوايي تاكيد داشت 9در طول 
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  مورد چهارم
اي با گزارش زردي شـديد و يـك   ماهه 24موردچهارم، پسر بچه 

كودك پيش از مراجعه به اين . نوبت تعويض خون در بدو تولد بود
 19و  16مرتبـه در سـنين    مركز، در مركز تخصصي ديگر طي دو

. ماهگي تحت آزمايش پاسخ شنوايي ساقه مغـز قـرار گرفتـه بـود    
هـاي  هـا و ريـت  ماهگي با قطبيـت  24تكرار اين آزمايش در سن 

مختلف محرك كليك، با نتايج قبلي همخواني داشـت، و پاسـخي   
واضحي در  كوكلئار ميكروفونيك با اين حال، پاسخ . را نشان نداد
اي ابتدايي ثبت پاسخ شـنوايي سـاقه مغـز، مشـاهده     هميلي ثانيه

، كم شنوايي عميق در دو پاسخ پايدار شنواييدر آزمايش . گرديد
گوش مشاهده شد؛ و در آزمايش رفلكس صـوتي، پاسـخي در دو   

پاسـخ   بـل دسـي  0/18در حالي كـه ثبـت   . به دست نيامدگوش 
گوشي گذرا در گوش راسـت   -هاي صوتيآزمايش آزمايش گسيل

پاسخ در گوش چپ، به عملكرد طبيعي حلـزون   بلدسي 7/17و 
مجموع نتايج به دست آمده در اين كودك، احتمال . اشاره داشت

  .وجود نوروپاتي شنوايي را مطرح نمود

  بحث
هاي در معرض در موارد بسياري، نوروپاتي شنوايي با برخي نشانه

 توانـد بـدون  بـا ايـن حـال، ايـن اخـتلال مـي      . خطر، همراه است
عرض خطر شنوايي مشـخص،  مشكلات پزشكي بارز يا علايم در م

در ســبب شناســي نوروپــاتي شــنوايي، عوامــل   ]8،3[.بــروز نمايــد
مشـكلات  : هـاي كلـي  توان برشمرد كـه در گـروه   مختلفي را مي

نوزادي گذرا، علل عفوني، و مشكلات ژنتيكي يا سندرومي، طبقه 
 20نفر از  13، در ]8[در مطالعه رنس و همكارانش. شوندبندي مي

، مشـكلات شـديد   ناهمزمـاني شـنوايي  / نوروپاتيكودك مبتلا به 
در مطالعـه   .تهديد كننده سلامتي در دوران نوزادي، وجود داشت

ناهمزمـاني  / نوروپـاتي كـودك بـا    59 در ]3[متعاقب سنينگر و اوبا
 80نيز اين يافته تاييد گرديد؛ بـه طـوري كـه تقريبـا در      شنوايي

هاي ، نشانه)سال 2با سن كمتر از (ن شناسايي شده درصد كودكا
  . گزارش شددر معرض خطر نوزادي يا خانوادگي 

ــا       / نوروپــاتيشــايع تــرين مشــكلات دوران نــوزادي همــراه ب
و بيلي روبـين بـالا   ) آنوكسي(، كمبود اكسيژن ناهمزماني شنوايي

/ وروپاتينموارد بروز زودهنگام  %50در بيش از  ]24-21، 3[.باشندمي
يا هر دو مشكل فوق گزارش شـده  ، وجود يك ناهمزماني شنوايي

مــوردي كــه بــراي انجــام  4در مطالعــه حاضــر نيــز از  ]8[.اســت
 50(آزمايشات تخصصي شنوايي ارجاع شده بودند، در دو كـودك  

سابقه زردي شديد و يك نوبت تعويض خون در بدو تولد، ) درصد
  .وجود داشت

حد بيلي روبين كه غالبا با عدم بلـوغ كبـد در   مقدار زياده از      
تواند براي دستگاه اعصاب مركـزي  دوران نوزادي همراه است، مي

ي با نام كرنيكتـروس را باعـث   اسمي بوده، و آسيب عصبي عمده

، مقـداري  )%60(در حـالي كـه در بسـياري از نـوزادان      ]25[.گردد
ست، بيلي شود كه مسموميت زا نيزردي فيزيولوژيك مشاهده مي

    ) عـدم اتصـال بـه پـروتئين آلبـومين     (روبين غير متصـل يـا آزاد   
مغزي شـده، و بـروز زردي در    -تواند باعث شكستن سد خونيمي

حتي فواصل زمـاني كوتـاه   . دستگاه اعصاب مركزي را باعث گردد
تواند اخـتلالات موقـت و دايمـي را در    افزايش بيلي روبين نيز مي

كـه بـه آسـيب     ]26[شنوايي را باعث شـود  اي برانگيختههپتانسيل
پذيري هر دو دستگاه شنوايي محيطي و مركـزي از بيلـي روبـين    

، بـه احتمـال   ]21، 20، 19[اگرچه در برخي مطالعـات  .بالا اشاره دارد
در  پاسـخ شـنوايي سـاقه مغـز     هاي اوليه غير طبيعي بهبود يافته

ادي اشـاره  كودكان با نوروپاتي شنوايي و بيلي روبـين بـالاي نـوز   
شده است، در دو كودك مطالعـه حاضـر بـا سـابقه زردي شـديد      

بـار تكـرار آزمـايش پاسـخ      3دوران نوزادي و تعويض خون، طـي  
شنوايي ساقه مغز با فواصل زمـاني چنـد مـاه، تغييـري در نتـايج      

  .اوليه مشاهده نگرديد
يك نوروپاتي عمومي يا كلـي  نوروپاتي شنوايي غالبا بخشي از      
در مطالعـات اخيـر در اسـلوني، ايتاليـا، و بلغارسـتان،       ]8[.تتر اس

 Hereditary(هاي حركتي و حسـي ارثـي   ارتباط بين نوروپاتي
sensory motor neuropathy ( گـزارش   نوروپاتي شنواييبا

اين نوروپاتي، با ناتواني حركتي شديد پيشرونده  ]27[.گرديده است
ايي در دوران جـواني،  هـاي شـنو  از دوران كودكي، و درگيـري راه 

در مورد سوم معرفـي شـده در مطالعـه حاضـر،     . شودشناخته مي
وجود مشكل قلبي، كندي و تاخير در رشـد حركتـي، و نقـص در    

، وجـود نـوعي   نوروپاتي شنواييهاي ها، در كنار نشانهرشد دندان
نوروپاتي عمومي و مشكل سندروميك را مطرح نمود كه تاييد آن 

  . يابي دقيق تر نياز داردبه پي گيري و ارز
در خصوص سن بروز نوروپاتي شنوايي، اين اخـتلال غالبـا در        

يكي در دوران نوزادي و ديگـري در سـن   : دو گروه سني مشخص
فـرد مبـتلا،    4از هـر  . شودنوجواني و آغاز بزرگسالي، مشاهده مي

سـال گـزارش شـده     10لايم بالاي تنها در يك مورد، سن بروز ع
هاي صـوتي در  شايد اين امر، به از دست دادن گسيل ]11 ،3[.است

/ نوروپـاتي طول زمـان، بـه عنـوان يكـي از معيارهـاي تشـخيص       
همچنين، بـالاتر بـودن آمـار     ]11[.مربوط باشد ناهمزماني شنوايي

توانــد بــه در دوران كــودكي، مــي ناهمزمــاني شــنوايي/ نوروپــاتي
ــايش ايي ســاقه پاســخ شــنو(هــاي فيزيولوژيــك اســتفاده از آزم

ويـژه  ) هـاي صـوتي  آزمـايش گسـيل  ، كوكلئار ميكروفونيـك ,مغز
تشخيص اين اختلال، به عنوان ابـزار غربـالگري و تشـخيص كـم     

  . شنوايي در جمعيت كودكان مربوط باشد
ــوزادان،         ــاتي شــنوايي در جمعيــت ن ــه شــيوع نوروپ در زمين

  هاي چه، به زودي نتايج برنامه اگر. اطلاعات كافي در دست نيست
غربالگري شنوايي جهاني، اطلاعاتي را در ايـن زمينـه در اختيـار    

نوروپــاتي مطالعــات معــدودي بــراي شناســايي . خواهــد گذاشــت
در بررسـي  . در كودكان در معرض خطر، انجام شده است شنوايي

هـاي در معـرض   نوزاد با نشـانه  5199روي  ]8[ارانشرنس و همك
 12در  روپـاتي شـنوايي  نوخاصي براي كم شنوايي، شواهد وجود 
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يـا يـك در    %23/0اين رقم معرف شـيوع  . كودك مشاهده گرديد
در ساير مطالعات با حجم نمونـه كمتـر، شـيوع    . نوزاد است 433

شيوع اين . درصد گزارش شده است 4تا  2بين  نوروپاتي شنوايي
-مـي  %7اختلال در كودكان بـا كـم شـنوايي دايمـي، در حـدود      

  ]7[.باشد
اسايي افراد مبـتلا بـه نوروپـاتي شـنوايي، از هـر دو      براي شن      

هـاي صـوتي در   و آزمـايش گسـيل   كوكلئار ميكروفونيـك  پاسخ 
امـا  . هاي مويي حلزون استفاده شـده اسـت  بررسي عملكرد سلول

غالبـا، زمـاني كـه    . نتايج ايـن دو روش، همـواره يكسـان نيسـت    
 ونيك كوكلئار ميكروفهاي صوتي قابل ثبت نباشد، آزمايش گسيل

تفسيرهاي متفاوتي براي اين . توان در افراد مبتلا ثبت نمودرا مي
تـوان بـه   عدم تطبيق نتايج قابل طرح است كـه از آن جملـه مـي   

و در نتيجـه عـدم ثبـت    (احتمال درگيـري جزئـي گـوش ميـاني     
هـاي  ، و يا آسيب قابـل توجـه سـلول   )هاي صوتيآزمايش گسيل

 ـ . مويي خارجي اشاره داشت ه ايـن امـر كـه پاسـخ     ضمن توجـه ب
هـاي مـويي داخلـي و    توسط هر دو سـلول  كوكلئار ميكروفونيك 

هاي مويي هاي صوتي تنها توسط سلولخارجي، و آزمايش گسيل
  ]3[.شودمي  خارجي توليد

هـاي  در مطالعه حاضر، به دليل سن پايين و عدم رشد مهارت     
ي وجـود  زباني و گفتاري كودكان، امكان انجـام اديـومتري رفتـار   

، كم پاسخ پايدار شنواييانجام آزمايش الكتروفيزيولوژيك . نداشت
با اين وجود، قابل . شنوايي عميق در هر چهار كودك را نشان داد

، احتمـال مشـاهده مقـادير و    نوروپـاتي شـنوايي  ذكر است كه در 
شـنوايي فركـانس    اشكال مختلف اديوگرام، با فراواني بـالاتر كـم  

  ]28 ،13 ،11 ،3 ،2[.پايين، وجود دارد
هاي صوتي، موردي است كه در هر دو جمعيت غيبت رفلكس     

در  ]7[.شده است گزارش نوروپاتي شنواييكودكان و بزرگسالان با 
هاي صوتي همان سويي و دگرسويي در مطالعه حاضر نيز رفلكس

دربـاره مكـانيزم ايـن پديـده،     . مورد ذكر شده، ثبت نگرديد 4هر 
حـال، مطالعـات اخيـر بـا ثبـت          ح است؛ با ايننقطه نظراتي مطر

هاي عضله گوش مياني به تحريك غيـر شـنوايي در ايـن    رفلكس

عصب صورتي و عضله (بيماران، سلامت جزء وابران قوس رفلكس 
رسد در افراد بر اين اساس، به نظر مي. را نشان داده است) ركابي

از ميـزان  ) يعصب شنواي(، مسير آوران نوروپاتي شنواييمبتلا به 
حركتي عضـله   هايتخليه عصبي مناسبي براي فعال كردن نورون

  ]29[.ركابي برخوردار نيست

  گيري نتيجه
مطالعه حاضر نشـان داد كـه بـراي تشـخيص افتراقـي نوروپـاتي       

عصــبي، انجــام مجموعــه  -هــاي حســيشــنوايي از كــم شــنوايي
-آزمايش گسيل(هاي شنوايي حساس به عملكرد حلزون آزمايش

و عصب هشت و سـاقه مغـز   ) كوكلئار ميكروفونيك و  هاي صوتي
بـا  . لازم است) پاسخ شنوايي ساقه مغز رفلكس صوتي و (شنوايي 

كـه امكـان   (هاي برانگيخته شنوايي ديـررس  اين حال، ثبت پاسخ
انجام آن در سنين پايين بـه دليـل نيـاز بـه حفـظ هوشـياري و       

از جملـه  (عصـبي   ، تصـوير بـرداري  )همكاري بيمار وجـود نـدارد  
MRI( نمونه برداري از اعصاب محيطي ،)مانند عصب سورال پا( ،

تواند به تشخيص دقيق تر ايـن اخـتلال   هاي ژنتيكي ميو بررسي
اين امر، ضرورت پي گيري وضعيت ايـن كودكـان و   . كمك نمايد

  . كندادامه مطالعه را ايجاب مي
مان، به ويژه از سوي ديگر، كنترل وضعيت شنوايي در طول ز     

در نوزادان و خردسالان با علايم نوروپاتي شـنوايي، از موضـوعات   
توان به كودكاني اشاره نمود كـه بهبـود   براي مثال مي. مهم است

غير طبيعي آنهـا بـا گذشـت     پاسخ شنوايي ساقه مغز مشخصات 
بـراين اسـاس،   . كندرا منتفي مي "نوروپاتي شنوايي"زمان، وجود 

هـاي  م وضعيت شنوايي در كودكان بـا نشـانه  پايش و كنترل منظ
  .اين اختلال، ضروري است
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Abstract 
Objective: The disorder known as "Auditory neuropathy (AN)" is not new but has recently become 
more clearly defined and understood. Auditory neuropathy is a form of hearing impairment in 
which the cochlear function is normal but neural transmission in the auditory pathway is 
disordered. This condition accounts for approximately 7% of permanent childhood hearing loss 
and 0.2-4% of high risk neonates. 

Case Reports: Four children (three boys and one girl) younger than two years with auditory 
neuropathy symptoms are presented. Based on audiologic and clinical findings there were high 
risk factors in two cases. In each case, absent auditory brainstem response (ABR), absent acoustic 
reflexes, present cochlear microphonics (CM) and present transient evoked otoacoustic emissions 
(TEOAE) were shown.  

Conclusion: This section discusses the clinical profile of cases regarding etiology (neonatal 
insults, infectious processes, genetic and syndromic factors), age of symptom onset, prevalence of 
AN/AD, outer hair cells function, audiogram, and acoustic reflexes in relation to other studies. 

Key Words: Auditory neuropathy; Hearing loss; ABR; OAE; Acoustic reflex; Hyperbilirubinemia 
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