
  
 كنندگان به درمانگاه ژنتيك هاي فاميلي در مراجعه و گردن در ازدواج هاي سر نجاريشيوع ناه

 

 
 1387 ، مهر7  ، شماره66مجله دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي تهران، دوره 

  
  
 

 

  كنندگان به درمانگاه ژنتيك هاي فاميلي در مراجعه و گردن در ازدواج هاي سر شيوع ناهنجاري

  
  
  

  2سيروس عظيمي، *1ابراهيم رزم پا
  3مصطفي سلطان سنجري

  3پور عادل قاسم، 3حسين نظري
  4مريم يوسفي

  

  گروه گوش و حلق بيني -1
  كژنتيگروه  -2
  

  ي تهرانكدانشگاه علوم پزش
  

  حقيقات چشمز تكمر -3
   راديولوژيگروه -4
  

  ايراندانشگاه علوم پزشكي 

  
  
  
  
  
  
 بيمارستان شاورز،تهران، انتهاي بلوار ك   :نويسنده مسئول *

  66940033: تلفن  حلق و بينيامام خميني، بخش گوش 
email: erazmpa@gmail.com 

  
 زمينه ازدواج فاميلي  مادرزادي درهاي شور وجود اختلالات و ناهنجاريكاز معضلات درماني  يكي :زمينه و هدف

هدف اين مطالعه . ندك خانواده ايجاد مي شور و بار رواني و اقتصادي زيادي دركدر ه هزينه مالي زيادي كباشد  مي
، از بروز موارد جديد ارهاي مناسبك ها در جامعه است تا بدين وسيله با يافتن راه آگاهي از شيوع اين ناهنجاري

نامه بيماران   شجره3502 :روش بررسي .لات افراد مبتلا راه حل مناسب ارائه گرددكهت رفع مشرده و جكجلوگيري 
ه كنامه   شجره206انتخاب شد و سپس  1378-79هاي   بيمارستان امام خميني در سالكننده به بخش ژنتيك مراجعه

ه مربوط به ازدواج كنامه   شجره157 نامه  شجره206در بين اين . ردن داشتند، استخراج گرديد گو هاي سر ناهنجاري
هاي مادرزادي بودند  ار ناهنجاري مورد سالم يا دچ496 شجره نامه فاميلي 157 در بين. شد، بررسي گرديد فاميلي مي

 مورد بر حسب بيماري، الگوي توارثي، نسبت والدين، 219ه اين كهاي سر و گردن داشتند   مورد ناهنجاري219ه ك
: ه عبارتند ازكها بودند  ترين بيماري  بيماري شايعچهار مورد 496 در :ها يافته .سي شده استجنسيت فرد مبتلا برر

 پنجام كاف ك، ش%)4/2(مورد  12تنهايي  اف لب بهك، ش%)7/10( مورد 53 شنوايي مك، %)23( مورد 115ناشنوايي 
سر و هاي  ترين بيماري ترتيب شايع ام بهكاف كاف لب و شك شنوايي، شلسه بيماري اختلا: گيري  نتيجه.%)1(مورد 

 مشاوره تحت بايد والدين را ان در برخورد با بيماران فوق،كبنابراين پزش. دنباش هاي فاميلي مي گردن در ازدواج
ام به كاف كشو  اف لبكايي، ششنووضعيت جهت بررسي هاي فاميلي  نوزادان حاصل ازدواج و  قرار دادهكژنتي

  .تر تاثير بسزايي دارد تشخيص زودتر اين بيماران در درمان مطلوب  زيرادرجاع دهنمتخصصين گوش، حلق و بيني ا

  .هاي سر و گردن، ناشنوايي ازدواج فاميلي، ناهنجاري :لمات كليديك
 

  
صورت شايعي  ه ب(Consanguineous marriages) هاي فاميلي ازدواج

 1-3.گيرد اي لاتين صورت ميكو آمريشورهاي آفريقايي، آسياي كدر 
ه در منطقه آسيا و خاورميانه قرار دارد كشور ما، ايران كو در 

دلايل  ه بهكهرچند . افتد ها اتفاق مي صورت شايعي اين ازدواج هب
افتد  ها اصلاً اتفاق نمي شورمان بعضي از ازدواجكمذهبي و قوانين 

خاله در  دختر -خاله سرعمو و پ پسر -عمو هايي مثل دختر ولي ازدواج
 كي، خصوصاً در ژنتيكه در پزشكولي آنچه . باشد شور ما رايج ميك

دنبال  ه بهكزادي است رو طب اطفال مورد توجه است اختلالات ماد
ه از دسته مهم بيمارهاي ك 4افتد هاي فاميلي اتفاق مي اين ازدواج

 مهم اوهم از نظر حيات و بقا و فرد  ظاهر از نظره هم كي مادرزاد
  رين ت  از جمله مهم5.باشد هاي ناحيه سر و گردن مي ناهنجاريباشد  مي

  

هاي فاميلي اتفاق  ه در پي ازدواجكهاي ناحيه سر و گردن  بيماري
ه هم علل ارثي و هم علل غير كباشد  افتد، اختلالات شنوايي مي مي

در مراحل اوليه اين بيماري در صورت عدم تشخيص . ارثي دارد
لات كشود و مش لم و اختلال در زندگي فرد ميكّتلال در تباعث اخ
 را براي اري و سربار اجتماع بودنكاي مثل عدم تحصيل، بي عديده
ه در ناحيه سر و كهاي ديگري  ناهنجاري 5.آورد وجود مي هبيمار ب

اف كام و شكاف كافتد، ش هاي فاميلي اتفاق مي گردن در نتيجه ازدواج
 6.رده استك ميليون نفر را در جهان درگير دهباشد و بيش از  لب مي

هاي  صورت مجزا و يا همراه با ناهنجاري هتواند ب ه ميكاين بيماري 
 Multi)  بيماري چند عامليكمادرزادي اعضاي ديگر بدن باشد، ي

Factorial)هاي ديگري مثل   سندرم7.باشد  ميWaardenburg ،Usher ،
Goldenhar  صورت مادرزادي  ه و گردن بآترزي كوان، در ناحيه سرو

مقدمه
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     و همكارانابراهيم رزم پا      

 

 
 1387، مهر7 ، شماره66ي تهران، دورهاه علوم پزشكمجله دانشكده پزشكي، دانشگ

ه كآورند  وجود مي هلاتي را براي بيماران بكشوند و مش ديده مي
ولي با وجود اين  8.هاي فاميلي اتفاق بيافتد تواند در زمينه ازدواج مي

ها  اي در خصوص شيوع اين بيماري شور ما هيچگونه مطالعهكدر 
اصلاً معلوم ام نشده است و عنوان نمونه انج ه جمعيت بكحتي در ي

. ها در ناحيه سر و گردن چگونه است ه ترتيب اين ناهنجاريكنيست 
هاي سر   شيوع ناهنجاريبنابراين هدف ما در اين مطالعه تعيين ترتيب

ترتيب شيوع  ه با توجه بهكباشد  هاي فاميلي مي دنبال ازدواج و گردن به
لازم را در ها متوليان امور بهداشتي و درماني تصميمات  اين ناهنجاري

  .ها اتخاذ نمايند به حداقل رساندن ميزان بروز و ميزان ناتواني
  

  
ه ك 1379 و 1378هاي دو سال  در اين بررسي ابتدا مجموع پرونده

 بيمارستان امام خميني كيه در بخش ژنتكنامه   شجره3502به تعداد 
 206ها  نامه  اين شجرهدر بين. تهران موجود بود، بررسي گرديد

ه در بين اين كنامه مربوط به ناهنجاري سر و گردن مجزا گرديد  شجره
 49ربوط به ازدواج فاميلي و نامه م  شجره157نامه   شجره206

نامه   شجره157در بين . نامه مربوط به ازدواج غير فاميلي بود شجره
 277 مورد ناهنجاري سر و گردن و 219ه ك مورد وجود داشت 496

سپس . هايي غير از سر و گردن داشتند مورد سالم و يا ناهنجاري
هاي سر و گردن داشتند از لحاظ جنس و الگوي  ه ناهنجاريكمواردي 

 ويراست SPSSافزار  توارثي و نوع نسبت فاميلي والدين توسط نرم
در اين مطالعه چند ازدواج . فتپانزدهم، مورد بررسي آماري قرار گر

ل نشان ك در شكصورت شماتي هه بك ررسي قرار گرفتشايع مورد بنا
 و يا زاويه 200/20متر از كبينايي  مطالعه حدت در اين. داده شده است

 را db100عدم شنيدن اصوات زير   درجه نابينا و20متر از كديد 
  .رديمكشنوا تعريف   را نيمهdb200عدم شنيدن اصوات زير  ناشنوا و

  

  
  

 157هاي سر و گردن داشتند،  ه ناهنجاريكنامه   شجره206در بين 
نامه   شجره157ه در بين كشد  نامه مربوط به ازدواج فاميلي مي شجره

هاي سر و گردن   مورد ناهنجاري219ه ك مورد يافت شد 496فاميلي 
در . هاي غير از سر و گردن داشتند  مورد سالم و يا ناهنجاري277و 

 مورد دختر 113يمار مبتلا به ناهنجاري سر و گردن  ب219بين 
 مورد ابهام جنسي داشت چهارو %) 6/46( مورد پسر 102و %) 6/51(
ه در كهاي فاميلي  ترين بيماري ناشي از ازدواج شايع .)1- 3جداول (

%) 2/23( مورد 115ه كناحيه سر و گردن رخ داده بود ناشنوايي بود 
ل موارد ك مورد 115ه در بين كگيرد  ميل موارد فاميل را در بر كاز 

جنسيت دختر ) %7/55( مورد 64پسر و  )%3/44( مورد 51فاميل 
نسبت فاميلي %) 7/21( مورد 25در مطالعه ما در بيماري فوق . داشتند

خاله و  پسر%) 4/10( مورد 12عمو بوده و در  عمو و دختر والدين پسر
 %)8/7(  مورد9دايي،  ترعمه و دخ پسر%) 4/10( مورد 12، خاله دختر
 90 در مورد الگوي توارثي بيماري فوق .عمه بودند دايي و دختر پسر

نامشخص و يك %) 9/20( مورد 24اتوزوم مغلوب، %) 3/78(مورد 
 مورد بود 18 كير و لالي سندرومك. اتوزوم غالب بودند%) 9/0(مورد 

ر ه دكر و لالي سندروميك ك. شد ل موارد را شامل ميك 6/3ه ك
 مورد 18 مورد از ششهاي فاميلي در مطالعه ما ديده شد  ازدواج

 و بدني و سه موردش علاوه بر ماندگي ذهني همراه با عقب
دو مورد . ماندگي ذهني و بدني دچار اختلال بينايي نيز بودند عقب

تدريجي،  صورت اتواسكلروزيس، دو مورد همراه با صرع و نابينايي هب
 مورد اسيدوز توبولار نوع كماندگي ذهني، ي دو مورد همراه با عقب

  مورد نيمه شنوا در77 .ام بوده استكاف ك مورد همراه با شكدو و ي
  ل فاميلك% 7/10ه ك مورد فاميل بودند 53ه كل مطالعه ما يافت شد ك

  
  
  
  
  

                          Half first cousin                                                     Double first cousin           
  هاي فاميلي نامه ازدواج شجره: 1-لكش

 هايافته

  بررسيوشر
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 كنندگان به درمانگاه ژنتيك هاي فاميلي در مراجعه و گردن در ازدواج هاي سر نجاريشيوع ناه

 

 
 1387 ، مهر7  ، شماره66مجله دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي تهران، دوره 

هاي سر و   ناهنجاري بهمبتلابيماران  فراواني نسبت فاميلي والدين: 1-جدول
   تهران بيمارستان امام خمينيكنندگان به درمانگاه ژنتيك گردن در مراجعه

  )درصد(  تعدادفراواني                                   نسبت فاميلي والدين
 41) %7/18(  عمو دختر+ عمو  پسر
  37 )%9/16(  خاله دختر+ خاله  پسر
  27 )%3/12(  دايي دختر+ عمه  پسر
  11 )%0/5(  عمه دختر+ ي يدا پسر

  

Double first cousins  )8/1%( 4  
  

First cousins once removed )2/3%( 7  
  

Half first cousins )8/1%( 4  
  88 )%2/40( فاميل دور+ همدهي + نوه 
  219 )%0/100(  كل

  

 مورد غير پنج مورد فاميلي و پنجه كام ديده شد كاف كمطالعه ما ش
را ام كاف ك مورد مبتلا به بيماري شپنجه از بين كبوده است، فاميلي 

و ) %7/54( مورد پسر 29 مورد بيمار 53ه از بين كشامل شده است 
ازدواج فاميلي در چهار نسبت . بوده است%) 3/45(ر  مورد دخت24

خاله و  پسر%) 6/22( مورد 12، عمو عمو و دختر پسر) %5/7(مورد 
 مورد 22دايي و در  عمه و دختر پسر%) 15( مورد هشت، خاله دختر

در مورد الگوي توارثي بيماري . نسبت فاميلي دور داشتند %)5/41(
ي اتوزوم مغلوب، در يك مورد الگوي توارث%) 6/56( مورد 30فوق 

  مغلوب و درXوابسته به %) 7/5( اتوزوم غالب، در سه مورد) 9/1%(
 لك مورد در 10. الگوي توارثي نامشخص داشتند%) 8/35(  مورد19

الگوي توارثي در اين .  مورد پسر بوده استك مورد دختر و يچهار
 -عمو  مورد پسردوبيماري چند عاملي بوده و نسبت والدين در 

 مورد نسبت كدايي و ي دختر -عمه  مورد پسردوعمو و در  دختر
ه كاف لب يافت شد كبتلا به ش مورد بيمار م شش.فاميلي دور داشت

 ه دو مورد آن پسر وك حاصل ازدواج فاميلي بود، ) مورد3(آن % 50
رد چند عاملي و  الگوي توارثي تمام مواند مورد آن دختر بودكي

  -خاله  مورد پسرك ي،عمو دختر -عمو مورد پسر كنسبت والدين در ي
  

  1378-79هاي   بيمارستان امام خميني در سالكنندگان به درمانگاه ژنتيك هاي فاميلي در مراجعه هاي مادرزادي سر و گردن در ازدواج فراواني بيماري: 2 -جدول
  )درصد(  تعدادفراواني  ناهنجاري مادرزادي

 115%) 2/23(  لال و رك
  6 )%2/1(  ماندگي ذهني عقب+ ماندگي بدني  عقب + للا و رك
 3) %6/0(  ماندگي ذهني  عقب+ اختلال بينايي +  بدني  ماندگي  عقب + لال و رك

 3) %6/0(  )اتواسكلروزيس(كري پيشرونده 
 2%) 4/0(  صرع+ نابيناي تدريجي  + لال و رك
 2%) 4/0(  ماندگي ذهني عقب + لال و رك
 1 )%2/0(  2ز توبولار اسيدو + لال و رك
 1 )%2/0(  شكاف كام + لال و رك

 1 )%2/0(  )لكه موي سفيد جلوي سر+ هتروكروميا  + لال و رك(سندرم واردنبرگ 
 1 )%2/0(  ابهام جنسي+ آنوس بسته + آترزي چشم + آترزي گوش خارجي 

 1 )%2/0(  آنومالي ژنيتاليا + طرفه گوش خارجي  آترزي يك
 1 )%2/0(                                                         ه نزول نكردهبيض+ طرفه گوش خارجي  آترزي يك+ آنوس بسته + ليه طرفه ك آترزي يك

 53 )%7/10(  شنوا نيمه
  3 )%6/0(  ماندگي ذهني عقب+ عدم تعادل + شنوا  نيمه
 1 )%2/0(  )ديس ارتيكولر(مشكل تكلم + مشكل حركتي + شنوا  نيمه
 1 )%2/0(  ماندگي ذهني عقب+ هيپرتلوريسم + شنوا  نيمه

  5 )%0/1(  شكاف كام
  3 )%6/0(  طرفه شكاف لب يك
  9 )%8/1(  شكاف كام+ طرفه  شكاف لب يك

 2%) 4/0(  هرمافروديت+ هاي مادرزادي قلبي  بيماري+ شكاف كام 
 1 )%2/0(  ابهام جنسي+ هاي پا  عدم تشكيل استخوان+ شكاف كام 

 1 )%2/0(  آنوس بسته+ ف كام شكا
 1 )%2/0(  كلاپ فوت دوطرفه+ شكاف كام 
 1 )%2/0(  كارديومگالي+ هيپوپلازي ريه + م لثه بزرگ و متور+ هاي پايين  گوش+ شكاف كام 

 1 )%2/0(  ماندگي ذهني عقب+ مشكل تكلم 
  277 )%8/55(  سالم و بدون مشكل گوش، حلق، بيني

 496 )%0/100(  مجموع
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     و همكارانابراهيم رزم پا      

 

 
 1387، مهر7 ، شماره66ي تهران، دورهاه علوم پزشكمجله دانشكده پزشكي، دانشگ

  هاي سر وگردن  ناهنجارييانفاميلي مبتلا  الگوي توارث ازدواج فراواني :3-دولج
  )درصد(  تعدادفراواني  الگوي توارثي
  5 )%3/2(  اتوزومي غالب

  123 )%2/56(  اتوزومي مغلوب
  X  )4/1%( 3مغلوب وابسته به 

  23 )%5/10(                             چند فاكتوري يا محيطي
  219 )%0/100(  كل 

  
 مورد نسبت ك ي.بودله خا دختر -خاله  مورد پسرك ي،خاله دختر

ام كاف كاف لب همراه با شك مورد بيمار ش14. فاميلي دور داشت
 9واج فاميلي بوده است، در اين  مورد آن حاصل ازد9ه كداشتند 

 مورد دختر بوده و الگوي توارثي تمام شش مورد پسر و سهمورد 
 مورد خويشاوندي چهارنسبت فاميلي والدين در موارد چند عاملي و 

عمو و  دختر -عمو  مورد پسرك، يخاله دختر -خاله  مورد پسردو، دور
 مورد نسبت فاميلي والدين كدر ي. دايي بود دختر -عمه  مورد پسركي

First cousins once removeام همراه با كاف ك مورد شدو . بود
 مورد با عدم كديت بودند و يهاي مادرزادي قلب و هرمافرو بيماري

 مورد با آنوس بسته و كهاي پا و ابهام جنسي و ي يل استخوانكتش
هاي پايين، لثه بزرگ   مورد با گوشك مورد با پاچنبري دوطرفه، يكي

 مورد از كي. يه و كارديو مگالي همراه بود، هايپوپلازي رو متورم
  .يافت شدر و لالي در مطالعه ك همراه با كام سندروميكاف كش
  

  
 مورد از 90حدود ه كلالي بود  و ركترين بيماري در مطالعه ما  شايع

در  .ارثي اتوزوم مغلوب داشت آن الگوي تو%)3/78( مورد 115
% 80 دهد نشان مي اين يافته هك توارثي مقدور نبود تعيين الگوي% 9/20

اتوزوم غالب % 18- 20باشد و  ي اتوزوم مغلوب ميكهاي ژنتي ريكاز 
 در مورد مقايسه نسبت فاميلي 9.باشد  ميxمغلوب وابسته به % 1-2و 

رده كهاي فاميلي را در جامعه حساب  والدين بايد ابتدا نسبت ازدواج
عمو  عنوان مثال ازدواج پسر هه بكچرا. نيمكو سپس بر پايه آن قضاوت 

 به تبع آن نيز فراواني عمو در جامعه فراواني بيشتري دارد و و دختر
. عمو زياد است عمو و دختر هاي مادرزادي در ازدواج پسر ناهنجاري

ر دانشگاه اصفهان اصغر سروري د تر عليكمطالعه مشابهي توسط د
 مورد 276ه كرده ك پرونده ناشنوا را بررسي 424ه كانجام شده است 

ه ك  مورد حاصل ازدواج غيرفاميل بود148حاصل ازدواج فاميلي و 
 مورد 135لعه ما ه در مطاك 10دادند يل ميكرا تش% 35و % 65ترتيب  به

و % 2/85ترتيب  ه بهكغيرفاميل   مورد20 مورد فاميل و 115ه كبود 
ه ك بود كلالي سندرومي و ركبيماري ديگر . شد را شامل مي% 8/14

واردنبرگ  مورد آن سندروم كه يك مورد در مطالعه ما يافت شد 18
 بنابراين در مطالعه ما 11. در صد هزار دارد2-3اين بيماري شيوع . بود
 ر وك مورد از موارد شش. ان تعيين فراواني دقيق وجود نداشتكما

. ماندگي ذهني و بدني بودند  همراه با عقبكلالي سندرومي
 مورد يافت 77ه كشنوايي دومين بيماري شايع در مطالعه ما بود  نيمه
 24حاصل ازدواج فاميلي و %) 8/68(مورد  53 مورد 77از اين ه كشد 

 مورد فاميل 53از بين . حاصل ازدواج غير فاميلي بود%) 2/31(مورد 
در مطالعه .  بودM/F=1.28/1ه نسبت ك مورد دختر 24 مورد پسر و 29

 شده و مقالات مراجعهتاب كان ارزيابي سن نبود ولي در كما ام
 در db15اهش ناشنوايي دوطرفه بيش از كوع ه ميزان شيكشده  اشاره

ه بررسي اين ادعا در مطالعه ك 12باشد مي% 4 سال 15هاي زير  بين بچه
 10ه از كتنهايي بود  ام بهكاف كسومين بيماري ش. پذير نبود انكامما 

ه در بين اين كبود  موردش حاصل ازدواج فاميلي پنجمورد مطالعه ما 
اين .  مورد پسر گزارش شده بودكي مورد دختر و چهار مورد پنج

ن ه ميزان شيوع آكباشد   ميشده  و مقالات مراجعهمنابعيافته منطبق بر 
 منبع همچنين در اين 13.ه استشدر كرا در دختران بيشتر از پسران ذ

ه اين يافته نيز منطبق بر ك 13 استعامليچنده اين بيماري كاشاره شده 
ه از كاف لب بود كماري شايع ما شچهارمين بي. باشد هاي ما مي يافته
 دو مورد سهه از اين ك مورد فاميل بود سه مورد گزارش شده شش

ه نيز منطبق بر ادعاي ه اين يافتك مورد دختر بود كمورد پسر و ي
ه اين بيماري در ك باشد شناسي لانگمن مي تاب جنينكنويسندگان 

 چند عاملي  اين بيماري همM/F=1.5/1(.13 (ها بيش از دخترهاستپسر
اف كبيماري ش. ه ما نيز در مطالعه با اين نتيجه رسيديمك 13باشد مي
ه در ك 13نندكتوانند بروز  صورت همراه هم نيز مي هام بكاف ك و شلب

اف لب گزارش شده است كام همراه با شكاف ك مورد ش14مطالعه ما 
.  بوده استيك به دو مورد فاميل بودند و نسبت دختر و پسر 9ه ك
 مورد دوه در مطالعه ما كام سندروميك بود كاف كماري ديگر شبي
هاي مادرزادي قلب و هرمافروديت  اري همراه با بيمامكاف كش

هاي مادرزادي قلب طبق  ام و بيماريكاف كبين ش. گزارش شده است
ان كودكز طبي كه در بيمارستان مركياني كتر عبدالرزاق كمطالعه د
ه لزوم معاينه قلبي در كان شده است بي% 10نجام شده حدود تهران ا

در مورد بيماران مبتلا  14.طلبد ام را دارد، ميكاف لب يا كه شكنوزادي 

بحث
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 كنندگان به درمانگاه ژنتيك هاي فاميلي در مراجعه و گردن در ازدواج هاي سر نجاريشيوع ناه

 

 
 1387 ، مهر7  ، شماره66مجله دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي تهران، دوره 

 اختلالات و و بايد كند كته فوق صدق مين به اختلالات ناشنوايي نيز
و با ارجاع به  15-20مورد توجه قرار گيرد هاي ديگر بدن ناهنجاري

و با  21-25ميلي صورت گيردكعات تمطال  ارثي بودن وكاران ژنتيكهم
اران توانبخشي عوارض ناشي از بيماري را به حداقل كارجاع به هم

بر  علت نياز به زمان طولاني و هزينه ه بهكته آخر اينكن 26-30.برسانيم
ه با ك طوري همتر صورت گرفته بكبودن مطالعات مشابه اين مطالعات 

ه ك علمي يافت شد لاتمي در متون و مجكجستجوي زياد مقالات 
و لالي،  ركه ديده شد ك  همانطوري.اهم آنها در بحث آورده شده است

ه در ناحيه كهاي هستند  اف لب بيماريك، شامكاف ك، ششنوايي نيمه
ه اين مطالعه ك شوند هاي فاميلي بيشتر ديده مي سر و گردن در ازدواج

 مورد از كه حتي يكي يها وره قبل از ازدواج را در خانوادهلزوم مشا

ال عمده كشا. ندك ا مشاهده شده است را خاطرنشان ميه اين بيماري
نيز هاي فاميلي جامعه و  عدم اطلاع دقيق در نسبت ازدواج اين مطالعه

  بود در زمينه مصرف مواد تراتوژن مطمئنشرح حالعدم دسترسي به 
در فاميل احتمال ايجاد بيماري در زمينه بيماري ند مورد ظهور چولي 

 دقيق از ميزان شيوع  با اطلاع.ندك مصرف مواد تراتوژن را نامحتمل مي
ه قصد كي يها توان با هشدار به خانواده ها در جامعه مي اين بيماري

رده و با ايجاد كرند از بروز موارد جديد پيشگيري ازدواج فاميلي دا
ها را  وجود آمده در زمينه اين بيماري هلات بكي مشز توانبخشكمرا
 انكي و مطالعات بيشتر امهاي علم  اين امر با بررسي.داقل رساندح به

 و پذيرفتهت صورمعدودي مطالعات تا اين زمان  متاسفانه .ر استپذي 
  . نشديافتشورهاي ديگر كدر و منتشر شده مطالعات مشابه 
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Background: A high percentage of the patients at ENT or plastic surgery clinics have 
ENT abnormalities, either congenital or those developing later in life. Some are life 
threatening, while others cause disability and esthetic problems, with profound 
consequences for the affected child and the family. In addition, ENT abnormalities 
usually place stress on interpersonal relationships, causing social isolation, unhappiness 
and depression. The majority of these abnormalities is genetic and follows autosomal 
recessive pattern of inheritance. Geneticists believe that there is a higher frequency of 
autosomal recessive disorders among the offspring of consanguineous parents. The aim 
of this study was to find the frequency of ENT abnormalities among children born of 
consanguineous parents. 
Methods: We studied 3503 files (pedigrees) of patients referred for genetic counseling 
at the Department of Genetics at Imam Khomeini Hospital, Tehran, Iran, from 1999 to 
2000. We studied these cases according to degree of parental consanguinity, patterns of 
inheritance and gender using SPSS v.15. 
Results: Of all 3503 files, 206 had ENT abnormalities, of which 157 had consangui-
neous marriages. Among these 157 pedigrees, 496 cases had consanguineous parents. 
Out of the 496 cases, the four most frequent ENT abnormalities were: 115 cases (23.2%) 
of deafness, 53 cases (10.7%) of hearing loss, 12 cases (2.4%) of cleft lip and palate, and 
5 cases (1%) of cleft palate. 
Conclusion: This high frequency of ENT abnormalities indicates that consanguineous 
marriage should be discouraged by Iranian policy makers in order to reduce the burden 
of these disorders on society. Further research into the cultural problems that encourage 
consanguineous marriage and ways of resolving these problems is recommended. 
 

Keywords: Consanguineous marriages, head and neck, abnormalities, deafness. 
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