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 درصد از 40 تا 30 حدود كه طوري به.  است بخشي از يك نوروپاتي عمومي˝نوروپاتي شنوايي غالبا :هدفزمينه و 

در سنين  اختلالات نوروپاتي عموميمبتلا به دار  علامت بيماراناز  درصد 80 ˝ و تقريبانوروپاتي شنواييموارد  كل

نوروپاتي عمومي،  هاي شنوايي در دو جوان مبتلا به ارزيابي راهقاله حاضر، نتايج در م. شود  مي سال را شامل15بالاي 

ساله با تشخيص پلي نوروپاتي ) بيمار دوم (17و ) بيمار اول (26، دو برادر بيماران :معرفي مورد .بحث شده است

 سالگي آغاز شده و 12سن  منتشر بودند كه علايم هر دو با كاهش درك گفتار و مشكلات حركتي از  ميليني-آكسونو

هاي شنوايي  آزمايشبراي تاييد وجود نوروپاتي شنوايي در اين بيماران، به نتايج . با گذشت زمان پيشرفت كرده بود

هاي  با انجام يك مجموعه آزمايش :گيري  نتيجه.هاي برانگيخته شنوايي استناد شد  و پاسخرفتاري، الكتروآكوستيك

در اين بيماران همواره بايد احتمال . نوايي را از ديگر اختلالات درك شنوايي تشخيص دادتوان نوروپاتي ش شنوايي مي

  .وجود نوروپاتي عمومي را در نظر داشت

  .نوروپاتي شنوايي، نوروپاتي عمومي، كاهش درك گفتار، پاسخ هاي برانگيخته شنوايي :كلمات كليدي
 

 

عريـف  ت Neuropathy "نوروپـاتي "ب، عنوان   براي متخصصين اعصا  

يطـي بـدون درگيـري      هاي اعـصاب مح    دقيقي دارد كه به آسيب رشته     

 شـامل   "نوروپـاتي شـنوايي   " 1.شـود   گفته مـي   ها جسم سلولي نورون  

هـاي مـويي     عصب شنوايي، سـلول   تنها  لاتي است كه    گروهي از اختلا  

 ـكن  مـي ر  تـاث مآنهـا را    يا سيناپس بين    داخلي حلزون، و     هـاي    يافتـه  .دن

 شنوايي شـامل مـشاهده عملكـرد        كننده نوروپاتي  يولوژيك توصيف دا

عدم ثبت فعاليت عـصبي برانگيختـه       حلزون، در كنار    هاي مويي    سلول

 /پاســخ شـنوايي ســاقه مغــز (در سـطح عــصب هـشت و ســاقه مغـز    

Auditory Brainstem Response (ABR)(    طبيعـي يـا   و كـسب نتـايج

بر اين  . اي برانگيخته از قشر شنوايي است     ه نزديك به طبيعي در پاسخ    

سـت، امـا    اساس، نماي الكتروفيزيولوژيك اخـتلال، وراي حلزونـي ا        

درسـتي روشـن     هاي وقـوع آن، هنـوز بـه        محل دقيق آسيب و مكانيزم    

توان بـه   ت باليني همراه با اين اختلال مي  از ديگر مشخصا  . نشده است 

رام، تـاري در اديـوگ    هـاي شـنوايي رف     تر از آسـتانه    درك گفتار ضعيف  

 عــدم وجــودشــنوايي دايمــي يــا نوســاني بــه درجــات مختلــف،  كــم

   مغناطيسي رزونانس صوتي و نتايج طبيعي در تصويربرداري هايرفلكس

  

(MRI)  از (ر سه نوع كلي دميلينه      توان د  نوروپاتي را مي   1-3. اشاره نمود

و ) هـاي عـصبي     مـرگ رشـته   ( آكـسونال    ،)ن پوشش ميلـين   رفتدست  

 .بنـدي نمـود     طبقه )وجود هر دو نوروپاتي دميلينه و آكسونال      ( آميخته

كاهش يا توقف هدايت عصبي و بـروز         ،نوروپاتي دميلينه  نشانه اصلي 

ن ميلـين   بين رفـت  ي در بخش ديستال ناحيه از       علايم حركتي و يا حس    

. شـوند  هاي آكسونال از پاها شـروع مـي        بسياري از نوروپاتي   1-3.است

هـاي مختلـف ميلـين،        متفاوت و بـا ضـخامت      هاي با قطرهاي   آكسون

سونال، در صـورت    هاي آك ـ  در نوروپاتي . تقال متفاوتي دارند   ان سرعت

توانـد   هاي بـزرگ، سـرعت هـدايت عـصبي مـي           درگير نشدن آكسون  

ارد كه سـرعت  گونه نباشد، كمتر احتمال د    شد و حتي اگر اين    طبيعي با 

با توجه به ارتباط     3.تر باشد  هاي دميلينه، پايين   هدايت نسبت به آكسون   

 بـا تي شديد يا مزمني كـه       دو سويه بين آكسون و غلاف ميلين، نوروپا       

ايتا بـه نوروپـاتي آميختـه       ، نه دوش ميميلينوپاتي يا آكسونوپاتي شروع     

از يك نوروپـاتي     بخشي   ˝ غالبا "نوروپاتي شنوايي " 4و5.دگرد منجر مي 

 ي حــسي ارثــ-هــاي حركتــي نوروپــاتي. تــر اســت عمــومي يــا كلــي

Hereditary Motor and Sensory Neuropathies (HMSN)  ــد مانن

 Charcot- Marie- Tooth syndrome  تـوت - مـاري -سندروم شاركو

 مقدمه
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     و همكارانزهرا جعفري  

 

 
 1387، خرداد3 ، شماره66مجله دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي تهران، دوره

 به نوروپاتي شـنوايي را      درصد بالايي از بزرگسالان مبتلا    ) II و   Iنوع  (

 نفر  هشتدر  ،  Obaو   Sininger در مطالعه براي مثال،   . شوند شامل مي 

  ، سـالگي و بـالاتر  10علايم اين اختلال از سن شـروع      بيمار با    13از  

HMSN    در مطالعات اخير در اسلوني، ايتاليـا،       .  تاييد شده وجود داشت

 حـسي ارثـي بـا       -هـاي حركتـي     بلغارستان، ارتبـاط بـين نوروپـاتي       و

 اين نوروپاتي، با ناتواني حركتي      .نوروپاتي شنوايي گزارش شده است    

نوايي در  هـاي ش ـ   ، و درگيـري راه    كـودكي شديد پيـشرونده از دوران      

آتاكــسي فــردريش، ســندروم در  3.شــود دوران جــواني، شــناخته مــي

 - و سندروم اسـتيونس ؛Ehlers-Danlos syndrome  دانلوس-اهلرس

. ست گزارش شده ا   نيز نوروپاتي شنوايي  ،  Stevens-Johnson جانسون

كننـده دسـتگاه ايمنـي      هـاي درگير   اين اخـتلال همچنـين بـا سـندروم        

ــ( ــاره س ــيلن ب ــزيم) Guillain-Barre syndrome ندروم گ ــاي  و آن ه

درصد  40  تا30 طور كلي در حدود   به 3و6.ميتوكندريال در ارتباط است   

 درصد بيماران با    80 ˝موارد گزارش نوروپاتي شنوايي در كل و تقريبا       

خـتلالات نوروپـاتي عمـومي       سـالگي را ا    15بروز علايم بالاي سـن      

نوروپاتي شنوايي در افراد پس از زبان آموزي        شيوع   3.دهند تشكيل مي 

  افـراد  طبق آمـار، در   .  نادري است  و در سنين نوجواني به بالا، اختلال      

با شكايت اصلي از ضعف شنوايي و درك گفتار، شيوع ايـن اخـتلال              

دو  در مطالعـه حاضـر،    7. در هزار گـزارش شـده اسـت        13پنج تا   بين  

شـده    معرفييم نوروپاتي عموميبرادر مبتلا به نوروپاتي شنوايي با علا    

هاي برانگيختـه   الكتروآكوستيك و پاسخ هاي رفتاري و     و نتايج ارزيابي  

  .گيرد  آنها مورد بحث قرار ميشنوايي

  

  
 بودنـد ) فرزند چهارم ( ساله   17و  ) سومفرزند   (26بيماران، دو برادر    

فرزنـد دوم  . ندتشداي درجه اول    كه والدين آنها با يكديگر نسبت فاميل      

س از دياليزهاي مكرر علت پيشرفت عفونت ادراري و پ  اين خانواده به  

 سالگي دچار لكنت زبـان شـده        پنجفرزند اول نيز در     . بودفوت كرده   

ا گذشـت زمـان      سالگي شروع و ب    12 مشكل هر دو بيمار از سن        .بود

) بيمار دوم(كوچكتر نظر بيماران و والدين، برادر  به. بودپيشرفت كرده 

را بـا شـدت كمتـر، طـي         ) يمار اول ب(همان سير بيماري برادر بزرگتر      

شـديد  شكايت اصلي هر دو بيمار در اولين مراجعـه، كـاهش            . ردك مي

شـنوايي بيمـاران     كم. توانايي درك گفتار و بروز مشكلات حركتي بود       

تـدريج   و سپس در گوش راست شروع شده و بـه     ابتدا در گوش چپ     

شنوايي متوسط تـا شـديد بـا         ، كم در آخرين ارزيابي   .بوديش يافته   افزا

شنوايي ملايـم بـا شـكل         و كم  شكل اديوگرام يكنواخت در بيمار اول     

اديوگرام افت فركـانس پـايين در بيمـار دوم، در دو گـوش مـشاهده                

در سابقه بيمار اول، پارستزي، گرفتگـي و درد در           ).1 -شكل(گرديد  

تلال در حفظ تعادل در شروع بيمـاري وجـود          ماهيچه سورال پا و اخ    

از عصاي زير بغل قـادر       وي تنها با استفاده      آخرين ملاقات در  . داشت

ي انگـشتانش، كـاهش شـديدي        و قدرت و تون عضلان     بودبه حركت   

 و نوروپاتي   آسيب عصب بينايي  به  در معاينات مكرر بينايي،     . بوديافته  

)  در دو چشم   9(بالايي   نمره   ك از عين  اين بيمار . بود شده   اشارهبينايي  

شروع علايم بيمـار    . از آن رضايت چنداني نداشت    د كه   رك استفاده مي 

 كه پـس    اشتوي اظهار د  . بيمار اول بود  دوم نيز با شدت كمتر، شبيه       

كنـد و در آخـرين       روي، احساس خـستگي مـي      از مدت كوتاهي پياده   

در ايـن   .  مشهود بود  مراجعه، افزايش كندي و سختي در راه رفتن وي        

كاهش تدريجي قدرت و تون عضلاني انگشتان و اخـتلال           بيمار نيز به  

فاده از عينـك بـه ديـد او         وي اظهار داشت كـه اسـت      . بينايي اشاره شد  

كـه   طـوري   بسيار آسيب ديده است، به     شزديككند و ديد ن    كمكي نمي 

هـا قـادر بـه     متـري از چـشم     ا گرفتن كتاب در فاصله چند سانتي      تنها ب 

سابقه ابتلا بـه اريـون، آبلـه مرغـان و سـرخك در دوران               . ودبمطالعه  

كودكي در بيمار اول و ابتلا به اريون و آبله مرغان در بيمار دوم وجود 

داشت، و در سابقه فاميلي به اختلال مشابه، كـم شـنوايي يـا اخـتلال                

 بيمـار طـي دو بـار،         در دو  MRIنتيجه انجـام     .ارثي خاصي اشاره نشد   

گيري سرعت هـدايت     رزيابي الكتروميوگرافي و اندازه   ادر  . طبيعي بود 

هـاي چهارگانـه و      ، ضـايعه نـوروژن محيطـي انـدام        ها عصبي در اندام  

  بي و افزايش زمان تاخير پاسخ، ـن كاهش سرعت هدايت عصـهمچني
  

  (Hz)      فركانس                             (Hz)      فركانس          

  

  

  

  

  

                              ب   الف                                   
اكتـاوي  هاي   رفتاري گوش چپ بيماران در فركانس     هاي شنوايي    آستانه: 1-شكل

شنوايي در    كم) ب. حد متوسط شديد در بيمار اول     شنوايي در    كم) الف. اديوگرام

  هاي پايين در بيمار دوم حد ملايم در فركانس

 گزارش مورد
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) ب.  درصـد  97=  درصد، ثبـات محـرك     99= ، تكرارپذيري پاسخ  dB 19=مقدار پاسخ : يمار اول ب)  الف . با ثبات و تكرارپذيري بالا در گوش چپ        TEOAEپاسخ  : 2-شكل

   درصد98=  درصد، ثبات محرك94= ، تكرارپذيري پاسخdB 0/11= مقدار پاسخ: يمار دومب

 هـر دو پوشـش      بيوپسي عصب سورال پا نيز درگيري     . گزارش گرديد 

را نـشان داد، و در كـل تـشخيص          ) نوروپاتي آميخته (ميلين و آكسون    

ويژه   با احتمال علل دژنراتيو به      ميلينيك منتشر  -پلي نوروپاتي آكسونو  

كم  1در شكل   : نتايج ارزيابي شنوايي رفتاري   . متابوليك، مطرح گرديد  

شـنوايي   شـديد در بيمـار اول و كـم    - عصبي متوسـط -شنوايي حسي 

بنـا بـر    . شـود  در بيمار دوم مـشاهده مـي      اي پايين   ه  در فركانس  يمملا

اظهار بيماران، وضعيت شنوايي و درك گفتار آنهـا بـا گذشـت زمـان               

 محيطـي،   صـداهاي  (بدتر شده بود، و آنهـا در شـنيدن كليـه اصـوات            

بيمار اول به تـاثير زيـان بـار سـر و            . ندشتمشكل دا ) موسيقي و گفتار  

بـر درك گفتـار، عـدم اسـتفاده از تلفـن، و             صدا و همهمـه اطرافيـان       

مـشاهده چهـره مخاطـب بـراي درك         خواني و    وابستگي شديد به لب   

در بيمار دوم نيز همـين تـاثيرات بـا شـدت كمتـر،              . نمود اشاره   راگفت

در هر دو بيمار    كه  اختلال در حفظ تعادل موردي بود       . گزارش گرديد 

 ـ از اوايل شروع بيماري وجود داشت و به تدري         بـا  . دتر شـده بـود    ج ب

با  Word Discrimination Score (WDS)انجام آزمون بازشناسي گفتار 

هـاي تـك هجـايي فارسـي در           تايي از واژه   25هاي استاندارد    فهرست

 و در   %24سكوت، امتياز درك گفتار در بيمـار اول در گـوش راسـت              

 و در گـوش     %28، و در بيمـار دوم در گـوش راسـت            %4گوش چپ   

 نـسبت سـيگنال بـه       با انجام همين آزمـايش در     .  آمد دست  به %4چپ  

 ر هـر دو بيمـار بـه صـفر         بل، امتياز بازشناسي واژها د      دسي +10نويز  

الكتروآكوســتيك و الكتروفيزيولوژيــك هــاي  نتــايج آزمــايش .رســيد

  گوشـي گـذرا    -هاي برانگيختـه صـوتي      آزمايش گسيل   انجام :شنوايي

Transient Evoked Otoacoustic Emission (TEOAE)عملكرد  كه به 

 در  حلـزون هاي مويي خارجي حساس اسـت، حفـظ عملكـرد             سلول

در آزمـايش رفلكـس      .در هـر دو بيمـار را نـشان داد         محدوده طبيعي   

آكوستيك در هر دو ارايه همان سويي و دگرسويي محرك كـه پاسـخ              

 كه ABRدهد، و در آزمايش  شنوايي به اصوات بلند را نشان ميعصب 

حتـي در   (كنـد    بررسـي مـي     سـاقه مغـز شـنوايي را       ب و عملكرد عص 

پاسـخي مـشاهده   )  بار ارايه محرك در ثانيه4/3ت تحريك پايين    عرس

هـاي الكتروفيزيولوژيـك      ثبت آزمـايش   ل، پروتك 1 در جدول . نگرديد

 Iپيش از شروع مـوج       .شنوايي در بررسي حاضر نشان داده شده است       

، در Cochlear Microphonics (CM) ي، يك پاسخ پيش عـصب ABRدر 

ايـن پاسـخ     8.فاصله بسيار كوتاهي از ارايه محرك، قابـل ثبـت اسـت           

هـاي مـويي خـارجي و داخلـي حلـزون            اليت هر دو سلول   حاصل فع 

 CMتـوان     با دو قطبيت منفي و مثبت مـي        ABRدر صورت ثبت    . است

 در  CMدر هر دو بيمار مطالعه حاضر،       . را در ابتداي ثبت تشخيص داد     

فظ عملكـرد حلـزون اشـاره       ح  مشاهده گرديد كه به    ABR ابتداي ثبت 

 Auditory Middleرس شنوايي برانگيخته ميان پاسخ ).3 شكل(ت داش

Latency Response (ALMR)هاي برانگيخته شـنوايي    يكي از پتانسيل

 قلـه   چهـار اين پاسـخ از     . گيرد  كه از قشر شنوايي اوليه منشا مي       است

 100صفر تا   شده و در پنجره زماني      تشكيل  ) Na  ،Pa  ،Nb  ،Pb( اصلي

  در بيمـار دوم    AMLRدر مطالعـه حاضـر،       8.اسـت ثبت  ثانيه قابل     ميلي

 Auditory برانگيختـه ديـررس شـنوايي    پاسخ ).4 شكل(رديد ثبت گ

Late Response (ALR)  هـاي برانگيختـه از قـشر     نيز يكي از پتانـسيل

تـشكيل شـده    ) P1  ،N1  ،P2  ،N2( قله اصـلي     چهارشنوايي است كه از     

 ها موضوع مطالعه و بحـث       سال ALRمنشا نوروآناتوميك امواج    . است

 از قشر ارتبـاطي لـوب       ALRدر مطالعات به مولدهاي ثبت      . بوده است 

سيلوين و قشر تمپورال فوقاني اشـاره        فرونتال، و همچنين ناحيه شيار    

 در  ALR، پاسـخ    Cz و   Fzدر نـواحي      با نصب الكترودهـا    8.شده است 

   ).5 شكل(رديد مار، در محدوده طبيعي ثبت گهر دو بي

 ب الف
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  ALR و ABR ،AMLRهاي الكتروفيزيولوژيك شنوايي  انجام آزمايشپروتكل : 1-جدول
  مشخصات محرك  مشخصات ثبت  الكترودها  پارامترها

  تحريكريت   شدت  قطبيت  نوع  (Hz)فيلتر   ها  پاسخميانگين  (ms)پنجره زماني   آرايش  آزمايش
  

ABR *  
  

NI: FPz 
  

I: M1 
  

G: M2  

  sµ 100كليك   3000-30  2000  16-0
  

Rare/  

Cond  
dB 90  

nHL  

  )4/3 و 2/11 (1/21

  

AMLR **  

  

NI: C3,C4 
  

I: M1,M2 
  

G: Fpz 

  

100-0  
  

1000  
  

100-0  
  

         هرتز500تون انفجاري 
  

Rare  
  

dB 75  

nHL  

  

0/5  

  

ALR ***  

  

NI: Cz, Fz 
  

I: M1,M2 
  

G: Fpz 

  

500-0  
  

500  
  

150-10  
  

   هرتز500تون انفجاري 
  

Rare  
  

dB 75  

nHL  

  

9/0  

* ABR= Auditory Brainstem Response                       ** AMLR= Auditory Middle Latency Response                       *** ALR= Auditory Late Response 

 CM   پاسخ               بت با دو قطبيت منفي و مثABR                            الف

  

  

  

  

  CM     پاسخ                 با دو قطبيت منفي و مثبتABR                          ب

  

  

  

  

  

  
  

ثبـت   . در گـوش چـپ   با دو قطبيت منفي و مثبت      ABRعدم ثبت پاسخ    : -3شكل

 درجـه   180 كه با تغيير قطبيت محرك از منفي بـه مثبـت،             CMپاسخ پيش عصبي    

  امه يافته استثانيه اد فاز داده و تا حدود سه ميليغيير ت

  ) بيمار دوم:، ببيمار اول: الف(

  

  

  

  

  

  

  

  

  

 Paموج   شود، طور كه مشاهده مي    همان.  در بيمار دوم   AMLRثبت پاسخ   : 4-شكل

  ثانيه ثبت شده است  ميلي60با تاخير زماني در حدود 

                                       الف                  ب          

  

  

  

  
  

  

 در هر دو بيمـار در       N2 و   P1  ،N1  ،P2 با چهار قله اصلي      ALRثبت پاسخ   : 5-شكل

  بيمار دوم: بيمار اول، ب: الف. ه طبيعيدمحدو
  

  

 ـ مبتلا به از زمان معرفي يك بيمار        Starr،9اتي شـنوايي توسـط       نوروپ

در منـابع    اي از ايـن بيمـاران      انـه ش موردهـاي انفـرادي و چندگ      گزار

 انـواع   يـن افـراد   ادر  به چاپ رسـيده اسـت، و         اتولوژينورولوژي و   

 .سـت ا قرار گرفتـه  انجام   فيزيولوژيك و رفتاري     هاي مختلف آزمايش 

مـوارد معـدودي،    در  دهـد كـه      هي بر نتايج اين مطالعات نشان مي      نگا

شنوايي براي تشخيص دقيق فيزيولوژيك وو الكتر رفتاري  هاي   آزمايش

 10 روي   Starrدر مطالعـه     1و2.محل آناتوميك ضايعه انجام شده است     

در ايالات  ) ABR و   OAEبا انجام   (بيمار با تشخيص نوروپاتي شنوايي      

 در يك بيمار طبيعي، در دو بيمـار غيـر طبيعـي، و در               AMLRمتحده،  

در يك بيمار ثبت، در دو       نيز   ALR پاسخ   9.چهار بيمار مشاهده نگرديد   

 روي  Leeدر مطالعـه    . گرديدبيمار غير طبيعي، و در چهار بيمار ثبت ن        

 ثبـت، رفلكـس     TEOAEدو محصل مشكوك بـه نوروپـاتي شـنوايي،          

 ALR ، قابل ثبتAMLR غايب، ABRصوتي عضله گوش مياني غايب، 

 طبيعـي   CT و   MRIنتيجه   و   ت، آزمايش گفتاري غير قابل انجام     قابل ثب 

همين محققين روي يك كـودك مـشكوك بـه          ديگر   در مطالعه    10.دبو

 به برخي   2 در جدول  .نوروپاتي شنوايي، نتايج مشابهي گزارش گرديد     

 بحث
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هـاي    نتايج آزمايش  .مطالعات مشابه با بررسي حاضر اشاره شده است       

مطالعـه حاضـر    الكتروآكوستيك و الكتروفيزيولوژيك شنوايي بيماران      

 ممكن اسـت ايـن سـوال مطـرح          .مخواني دارد ها ه  نيز با اين گزارش   

 ـمبـتلا    در افـراد     ABRگردد كه چرا عليرغم عـدم ثبـت           نوروپـاتي   هب

بايد توجه داشـت  . ود دارد وجALR و يا    AMLRشنوايي، احتمال ثبت    

هـاي   رس و ديررس نسبت به پتانسيل      هاي با زمان تاخير ميان     كه پاسخ 

قلـل  . انـد  ها وابـسته  ونمغز، كمتر به همزماني شليك نور شنوايي ساقه   

ثانيـه بـا يكـديگر       زي بوده و غالبا در حدود يك ميلي       ، دوفا ABRموج  

بندي پاسخ  ساس، بروز تغييرات كوچكي در زمانبر اين ا. فاصله دارند

تواند به حذف سيگنال كلي يا ميانگين گرفتـه           مي به محركات انفرادي  

تـر بـوده و    بزرگتر كه   در مقابل، قلل امواج ديررس    . گرددشده، منجر   

ر كودكـان بـا     و د (ثانيـه     ميلـي  50-100راد بزرگـسال در حـدود       در اف 

د، نسبت به تغييرات ظريـف در       ديگر اختلاف دارن  با يك ) مقادير بيشتر 

نتـايج   2.دهنـد  ، مقاومت بيشتري نشان مي هاي انفرادي  بندي پاسخ  زمان

 هاي سيستميك و   ت تشريحي انجام شده روي نوروپاتي     معدود مطالعا 

هاي  روپاتي شنوايي در اثر آسيب نورون     هاي همراه با نو    ديگر وضعيت 

 كـه نوروپـاتي      اسـت  هادديون مارپيچي يا عصب هشت، نـشان        گانگل

  در اين بيماران، تعيين جايگـاه      1.تنهايي وجود دارد   ندرت به  شنوايي به 

ي كه در همان ابتداي بيماري، بررس ـ     اوليه آسيب، دشوار است، مگر اين     

 شـنوايي، همچنـين بـراي تـشخيص نوروپـاتي         .  پذيرد كاملي صورت 

رسـد، چـرا كـه در        نظر نمـي   كافي به برداري از عصب سورال پا       نمونه

هـاي   راهو  هـاي حـسي      عات تشريحي، درگيـري هـر دو گيرنـده        مطال

در بيماران حاضر، بيوپسي عـصب سـورال     . عصبي گزارش شده است   

نتايج مطالعات  و كاهش سرعت هدايت عصبي،      ) نوروپاتي آميخته (پا  

كـاهش درك گفتـار از پيامـدهاي         4و9.قبلي در اين زمينه را تاييد نمود      

 عـصبي   -شنواي حسي  در افراد بزرگسال كم   . شنوايي است بارز نقص   

 گفتـار در مجموعـه      كآموزي، بين اديوگرام رفتـاري و در       پس از زبان  

 طوري كه هرچه كم شـنوايي      به. باط كاملا مستقيمي وجود دارد    باز، ارت 

 ، در  در مقابـل   2.اسـت تـر    ي درك گفتـار ضـعيف     بيشتر باشـد، توانـاي    

ي  نوروپاتي شنوايي، بين اديوگرام رفتاري و توانـاي        مبتلا به  نبزرگسالا

 در اكثر موارد، درك گفتار از       و شود درك گفتار، ارتباطي مشاهده نمي    

 در  1-3و9و10.تـر اسـت     عصبي معادل، بسيار ضـعيف     -ايي حسي شنو كم

 بازشناسـي گفتـار بـا متوسـط          نيز، كاهش شديد امتيـاز     مطالعه حاضر 

 نداشـت و بـسيار   همخـواني ي، تـار هاي شنوايي در ارزيـابي رف      آستانه

 احتمـال مـشاهده      بـه نوروپـاتي شـنوايي      يـان  مبتلا در .تر بـود   ضعيف

شنوايي با اشكال مختلف اديوگرام وجود دارد، بـا          درجات مختلف كم  

هـاي پـايين يـا       افت فركـانس  با  اين حال كم شنوايي ملايم و متوسط        

سـمت   گـرايش بـه   .  شيوع بيـشتري دارد    2و3،شكل اديوگرام يكنواخت  

شنوايي ممكن است ناشي از اين واقعيت باشد كه          تر كم  درجات پايين 

، بر اساس ناهمخواني    تشخيص بسياري از اولين بيماران با اين اختلال       

يولوژيك، صـورت   هاي ارزيابي شنوايي رفتاري و الكتروفيز      نتايج يافته 

به نوروپاتي   يان مبتلا نشان داده است كه در    اخير    مطالعات 3.گرفته است 

 2.شنوايي، احتمال مشاهده درجات مختلف كـم شـنوايي وجـود دارد           

تواند با آسـيب     هاي پايين نيز مي    هاي با افت فركانس    مشاهده اديوگرام 

، )لزونارسال به نواحي راسي ح    (هاي عصبي بلندتر     پذيرتر بودن رشته  

 در اكثر بزرگسالان مبتلا به نوروپاتي شنوايي، اختلال    3.در ارتباط باشد  

. شـود   اعصاب محيطي مشاهده مـي     نوروپاتيك عصب شنوايي و ديگر    

هاي شنوايي رفتـاري     در مطالعه حاضر، سوابق پزشكي و نتايج ارزيابي       

بيمـار مـشكوك بـه نوروپـاتي        و الكتروفيزيولوژيك شنوايي روي دو      

شناسي اخـتلال، تفـسير      نظر از سبب   گزارش گرديد، كه صرف   شنوايي  

هاي مطالعات مشابه، وجود نوروپاتي شنوايي       ها در ارتباط با يافته     يافته

 به اين اختلال، استفاده     يان مبتلا اكثربا توجه به اينكه در      . را تاييد نمود  

از ديگـر   آنهـا     افتراقـي  از سمعك سودمندي چنداني ندارد، تـشخيص      

هـاي رفتـاري،     از آزمـايش   اي  با انجـام مجموعـه     گفتار  درك اختلالات

هـاي   در كنـار ارزيـابي     الكتروآكوستيك و الكتروفيزيولوژيك شـنوايي    

هدايت بيمـار بـراي      تواند در  نورولوژيك و تصويربرداري عصبي، مي    

  .شته باشد داسزايي به استفاده از خدمات پزشكي و توانبخشي تاثير
  

  ابه با بررسي حاضربرخي مطالعات مش: 2-جدول
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Background: Although it is not a new disorder, in recent times we have attained a greater 
understanding of auditory neuropathy (AN). In this type of hearing impairment, cochlear 
hair cells function but AN victims suffer from disordered neural transmission in the 
auditory pathway. The auditory neuropathy result profile often occurs as a part of that of 
the generalized neuropathic disorders, indicated in approximately 30-40% of all reported 
auditory neuropathy/auditory dyssynchrony (AN/AD) cases, with approximately 80% of 
patients reporting symptom onset over the age of 15 years. In the present report, the 
results of audiologic tests (behavioral, physiologic and evoked potentials) on two young 
patients with generalized neuropathy are discussed. 
Case report: Two brothers, 26 and 17 years old, presented with speech perception 
weakness and movement difficulties that started at 12 years of age and progressed as time 
passed. In their last examination, there was a moderate to severe flat audiogram in the 
older patient and mild low tone loss in the younger one. The major difficulty of the 
patients was severe speech perception impairment that was not compatible with their 
hearing thresholds. Paresthesia, sural muscle contraction and pain, and balance disorder 
were the first symptoms of the older brother. Now he can only move with crutches and 
his finger muscle tonicity has decreased remarkably, with marked fatigue after a short 
period of walking. Increasing movement difficulties were noted in his last visit. Visual 
neuropathy had been reported in repeated visual system examinations for the older 
brother, with similar, albeit less severe, symptoms in the younger brother. 
In the present study of these patients, behavioral investigations included pure-tone 
audiometry and speech discrimination scoring. Physiologic studies consisted Transient 
Evoked Otoacoustic Emission (TEOAE) and acoustic reflexes. Electrophysiologic 
auditory tests were also performed to determine Auditory Brainstem Response (ABR), 
Auditory Middle Latency Response (AMLR) and Auditory Late Response (ALR). The 
results of these examinations for these two siblings are discussed and compared with the 
results of other studies.  
Conclusion: Distinguishing auditory neuropathy from other speech perception disorders 
can be performed by conducting audiologic evaluations as a battery of tests. The 
probability of generalized neuropathy must be considered in patients with auditory 
neuropathy symptoms. 
 

Keywords: Neuropathy generalized, auditory neuropathy, speech perception, auditory 
evoked responses. 
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