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 :مقدمه
كــاهش شــنوايي حســي عصــبي از جملــه ضــايعاتي 

 رك و تمايـــز گفـــتاري اســـت كـــه باعـــث كـــاهش د   
 

مـيزان ايـن ضـايعه بسـيار متغـير بوده و در برخي        . مـي شـود   
  مـوارد بـه حـدي است كه ارتباطات را تحت تاثير قرار داده             

 

 :چكيده
ش شـنوايي حسـي عصـبي از جملـه اخـتلالات نسـبتاً رايجي است كه باعث كاهش درك و تمايز گفتاري با            كـاه 

  درصـد آنهـا در نتـيجه عوامـل ژنتيكي ايجاد           ٥٠ نـوزاد اسـت و       ١٠٠٠ در   ١وقـوع آن    . درجـات مـتفاوت مـي شـود       
.  به ارث مي رسندناشـنوايي هـاي ارثـي غير سندرومي هستند و به صورت اتوزومي مغلوب      % ٨٠حـدود   . مـي شـوند   

 وابسته  ١٣روي كروموزوم   ) گپ جانكشن بتادو   (٢٦مطالعـات اخـير نشـان داده انـد كه جهش هايي در ژن كانكسين                
بنابراين مطالعه الگوي شجره نامه     . بـه كـاهش شـنوايي غـير سـندرومي اتوزومي مغلوب در بسياري از جمعيت هاست                

ايـن نوع از كاهش شنوايي است اطلاعات ذيقيمتي در مورد           خـانواده هايـي كـه حداقـل داراي يـك عضـو مبـتلا بـه                  
نتايج حاصل در مشاوره ژنتيك با خانواده ها و تعيين . اتـيولوژي بـيماري و نـيز نحـوه تـوارث آن بـه دسـت مـي دهد          

جامعه . افـراد در خطـر بـالا بـه مـا كمـك نموده و همچنين زمينه را براي انجام بررسي هاي مولكولي فراهم مي نمايد                  
 خـانواده ناشـنوا با حداقل يك عضو مبتلا به ناشنوايي حسي عصبي مشغول به تحصيل در مركز                ٣٠اري مـا شـامل      آم ـ

در اين مطالعه كه از نوع توصيفي تحليلي مي باشد، اطلاعات اوليه از پرونده هاي ناشنوايان                . باغچـه بـان همدان بودند     
سپس طي .  دسي بل بود٤٠ش شنوايي آنها بيش از     كسـاني بـه عـنوان ناشـنوا انـتخاب شـدند كـه كاه              . اسـتخراج شـد   

بر اساس اطلاعات به دست آمده شجره نامه        . مصـاحبه چهـره بـه چهره با والدين شان پرسشنامه مناسبي تكميل گرديد             
در مرحله بعد به . سپس با توجه به معيارهاي استاندارد، الگوي توارث تعيين گرديد. هـر يـك از خـانواده هـا رسم شد        

هـاي آمـار توصـيفي نـتايج اسـتخراج و مـورد تجـزيه و تحلـيل قـرار گرفـته و بـا نتايج حاصل از ساير               كمـك روش    
همچنيـن در پايـان نقش ازدواج هاي فاميلي و تعلق ايشان به گروه هاي ايزوله مورد بررسي                  . مطالعـات مقايسـه شـدند     

. مطالعه از نوع اتوزومي مغلوب بودنتايج حاصله نشانگر آن است كه الگوي توارث كليه جمعيت مورد . قـرار گرفـت   
ازدواج هـاي والديـن ناشـنوايان مـورد مطالعه از نوع فاميلي بوده و حدود نيمي از خانواده هاي مورد بررسي به                       % ٩٠

 .گروه هاي ايزوله ژنتيكي تعلق داشتند
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و فـرد مبتلا در برقراري روابط اجتماعي دچار مشكل عمده           

ــردد  ــي گــــ ــه  . مــــ ــي از جملــــ ــتلالات ارتباطــــ  اخــــ

آمارهاي طبق  . شـايع تريـن معلوليت ها در جوامع مي باشند         
موجـود، تعـداد بيمارانـي كه از اختلال شنوايي، گفتــــاري           
و كلامـي رنـج مـي بـرند، بـيش از مجموع بيمــاراني است               
كــه مبــتلا بــه بــيماري هــاي قلبــي، مقاربتــي، فلــج، صــــرع، 
نـــابينايــي، فلــج مغــزي، ديســتروفي عضــلاني و اســكلروز  

 تولد  ١٠٠٠ در   ١مـيزان وقوع ناشنوايي     ). ٦(مالتيـپل هسـتند     
ــد،   ــي باش ــده م ــاي دوران   ٥٠زن ــنوايي ه ــه ناش  درصــد هم

ــد و     ــي دارن ــت ژنتيكــ ــي عل ـــوارد  ٣٠كودك ــد مــ  درص
از بين  ). ٤(ناشـنوايي نـيز هـيچ علت شناخته شده اي ندارند            

مـــــوارد ژنتيكي، دو سوم اتوزومي مغلوب، حـــدود يك         
 درصــد وابســته بـــــه ٢ســــــوم اتوزومــي غالــب و حــدود 

مطالعــات اخــيـــر نشــان داده انــد كــه ). ١(تنـــد جـنس هس ــ
 كه  GJB2نيمي از كري هاي ارثي در نتيجه موتاسيون هاي          

connexin 26 ــروموزوم ــند،  ١٣ را روي ك ــي ك ـــد م  كــ
 بــه عــبارت ديـــگــر ايــن جهــش هــا ). ٢(ايجــاد مــي شــوند 

 درصــد ناشــنـــوايي هــاي غــير ســندرومي بـــــا الگــوي  ٥٠
 ب دوران كــودكــــي را موجــــب اتــــوزومــــي مغلـــــــو

در واقـع جهش هاي مذكور شايع ترين        ). ٣،٥(مـي گـردند     
 علـــت ناشـــنوايي اتوزومـــال مغلـــوب در مـــنطقه مديـــترانه

 ).٩(مي باشند 

ــا خــانـــواده اي كــه حداقــل   در مشــاوره ژنتــيك ب
داراي يـك فـرد ناشـنوا مـي باشـد، دانسـتن الگـوي توارث              

اري و نيز تعيين افراد     بـيماري براي تعيين ريسك عـــود بيم      
همچنيـن بسـيار مهـم است تا        . در خطـر بسـيار اهميـت دارد       

ــا    جهــش هــاي شــايع هــر مــنطقه از كشــــــور در ارتــباط ب
براي دستيابي به هدف    . ناشنوايي هاي ارثي مشخص گردند    

اخـير لازم اسـت تا در اولين قدم، رايج ترين الگوي توارث             
  هدف از تحقيق .ناشنوايي را در هر منطقه معين سازيم

 
 شجره نامه ناشنوايي  الگوي   نمودن   مشخص  نيز حاضـر 

 حداقل يك   حسـي عصـبــــي در خـانواده هايـي اسـت كه           
ــتند   ــتــلا داش ــو مب ــي و   . عض ــش ازدواج فاميل ــن نق همچني

جمعيت هاي ايـــزوله ژنتيكي در ظهور ناشنوايي هاي ارثي         
 .مورد بررسي قرار گرفته است

 

 :مواد و روشها
ر از نـوع توصيفي مقطعي و تحــليلي        مطالعـه حاض ـ  

جامعـه آمـاري كلـيه خـانواده هاي ساكن شهر        . بـوده اسـت   
همدان بودنـد كه حداقل يك فـــــرزند ناشنواي مشغول به         
. تحصـيل در مركـز ناشـنوايان باغچـه بـان اين استان داشتند             

ناشـنوايي ايـن افـراد بنا به تائيــــد پزشك متخصص از نوع             
اني به عنوان ناشنوا وارد مطالعه شدند       كس. حسي عصبي بود  

پس از  .  دسي بل بود   ٤٠كـه كـاهش شـنوايي آنهــا بيش از           
بررسـي هـاي مقدماتـي و حـذف خـانواده هايي كه شرايط              

 ٣٠لازم را نداشـتند،  تــــعداد خـانواده هـاي مـورد بررسي               
خـانواده بـود كـه در كلـيــــه مـراحل بـا مجريان همكاري                

 .نمودند

احدهــاي آمـــــاري، اطلاعــات   پــس از تعييــن و 
ــربوطه       ــكي م ــرونده پزش ــنوايي از پ ــوع ناش ــه ن ــربوط ب مـ

در ايــــــن مـــرحله بـــا پـــزشـــك . اســـتخــــراج گـــرديد
سپس . متخصـص گوش و حلــــق و بينــــي مشاوره شـــد        

بـا هماهنگـي صـورت گرفـتــــه توسـط مركـــــز، به طور              
ــــ ـ    ــاي ايش ــانواده ه ــا خ ــه ب ــي و جــداگان ــرار نـــوبت ـان ق

در ايــــــن ملاقــات حضــوري بــا . مـــلاقــات گذاشــته شــد
ــر    ــره و پ ــه چهــ ــره ب اســتفـــاده از روش مصـــــاحبه چهـــ
نمـودن پرسشـنامه، اطلاعـات مـــــربوط به اعضاي فاميل و           
 جمعيـت از قبـيل تعداد و ميزان ناشنوايي افراد خانواده، نوع           

 تعلــــق ايشان به    ازدواج هــــاي فاميــــلـي و غير فـاميلي و        
 . جوامـــع ايـــزوله ژنتيـــكي گردآوري گرديــــد
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 فراوانـي نوع ازدواج والدين و تعلق و        :١جـدول شـماره     
                   عدم تعلق ايشان به جوامع ايزوله ژنتيكي

 
 نوع ازدواج ايزوله ژنتيكي               غير ايزوله جمع

 فاميلي ١٢                                 ١٥ ٢٧

 غير فاميلي ١                                    ٢ ٣

 جمع ١٣                                  ١٧ ٣٠

 

 
جمعيـت هاي ايزوله ژنتيكي گروه هاي كوچكي هستند كه          
بـه خاطـر مـرزهـــاي نژادي، مـذهبي، جغرافيايي و امثـالهم           

ر توالد و تنـــاسل جدا از جمعيـت بـزرگ مجاورشـان از نظ    
شـجره نامـه هـاي هـر خانواده رسم گرديد و           . گـرديده انـد   

، الگوي  )٨(بـــــا استفـاده از معيارهاي تشخيصي استاندارد        
 .توارث ناشنوايي در هر خانواده مشخص شد

 در مــــــرحله آخــــــر اطلاعــــــات درخواســــــتي از 

پرسشنامه ها استخراج گرديد و با استفـــــاده از روش هاي          
مــار توصــيـــفي دســته بــندي و ســپس مــورد تجــــــزيه و آ

 .تحليل و بحث قرار گرفتند

%) ٩٠( مورد  ٢٧ خانواده مورد بررسي،     ٣٠از تعـداد    
 ١٧همچنين . آن عمــــدتـاً ازدواج فاميلـي درجه سه داشتند   

ــه جوامــع ايزوــله جغرافيايــي  %) ٦/٥٦(خــانواده  ــتعــــلق ب م
%) ٣/٤٣( مــورد ١٣بـــــــوده و ) روســتاهاي كوچــك دور(

 گروه بندي   ١جدول شماره   . مـربوط به جوامع شهري بودند     
خـانواده هـا را بر حسب نـــــوع ازدواج و همچنين تعلق به             

 غالـــب. جــــــوامع ايزوـــله ژنتيكـــي نشـــــــان مـــي دهـــد 

خـانواده هـاي روسـتـايي مـــورد مصاحبه اظهار داشتند كه           
ه از مـــركز   بـه خاطـر مشـكل شـنـوايي فـــــرزند و اسـتفاد            

صد در صد شجره    . ناشـنوايان بـه شـهــــر كـوچ نمـوده اند         
ــوارث اتوزومــي    نامــه هـــــاي رســم شــده داراي الگــوي ت

 .مغلوب بودند

 

 :بحث
 مــورد كودكــان ناشــنوايـــي كـــه در ٣٠   از مجمـــوع 

مدرســه باغچــه بــان شهرســتان همــدان مــورد بررســي قــرار  
ــند،  ـــورد ٢٧گرفت ــي حاصــل ازدوا%) ٩٠( مــ ج هــاي فاميل
ــد و  ــي   ١٠٠بودن ــوارث اتوزوم ــتلايان الگــوي ت  درصــد مب

تفـاوت ايـن نتيجه با آمارهاي       . مغلـوب را نشـان مـي دادنـد        
 درصد ٨٠موجـود كه فراواني توارث اتوزومي مغلوب را تا         

به ) ٧( درصد گزارش كرده اند      ٢٠و اتوزومـي غالـب را تـا         
 و نيز تعلق   دلـيل فــــراوانـي ازدواج هـاي فاميلي در والدين         

ــه    ــورد بررســـي بـ ــانواده هـــاي مـ  بـــيش از نيمــــــي از خـ

 نوع كري با    ١٨ تا   ١٦.معيـت هاي ايزوله ژنتيكي مي باشد      ج
 درصد از كل    ١٠الگـــــوي اتوزومـي گزارش شده است و       

جمعيــت، ناقليــن هــتروزيگوت يــك يــا چــند شــكل كــري 
بنابراين با افزايش فراواني ازدواج هاي خويشاوندي       . هسـتند 

. رصـد فـرم اتوزومـال مغلـوب ناشـنوايي افـزايش مي يابد             د
همچنيـن نقـش جمعيـت هـاي ايزوله ژنتيكي در بروز بالاتر           
ــابهت   ــوب حكايـــــت از مشـــ ــي مغلـــ ــواع اتوزومـــ  انـــ

اگر جهش هاي متنوع گزارش     . ژن هـاي جهـش يافته دارد      
شـده در همـدان بـه طـور نسـبتاً برابر شايع بودند، افراد ناقل                

 نمـي شـدند، زيـرا بـراي جهـش هاي            داراي فـرزندان مبـتلا    
اما اينكه فراواني اين نوع ناشنوايي در . مختلفـي حامل بودند   

 جمعيــــت مــــورد بررســــي، در ازدواج هــــاي فاميلــــي و

ايزوـله هـاي ژنتيكـي بـه طـور چشمگيري بيشتر است نشان              
دهـنده ايـن اسـت كه احتمالاً تنوع ژن هاي جهش يافته در              

توالي آنها به منظور استفاده     مـنطقه بـالا نـبوده و لزوم تعيين          
در تشــخيص قــبل از تولــد و جلوگــيري از بــار تولــد افــراد  

ــود  در هــر حــال ايــن . معلـــــول كمــك بزرگــي خواهــد ب
نـــتايـــج بـــا آنـــچـــه تـــوســـط هاشـــم زاده چالشـــتري و 

ــاران  ــت دارد   ) ٣(همك ــيز مطابق ــده اســت ن ــه دســت آم . ب
 ي خانواده هــاي  نـــامـبرده طـــــي مطالعـه اي كه بــــر رو       
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ناشـنوايان مدرســــه باغچـه بــــان تهـران انجــــام دادند به              
  درصـــد هموزيگوســـيتي در تعـــداد ٧٠مـــيـــزان بـــيش از 

ـــده از ژن    ــت آمـــــ ــه دســ ــاي بـــــ ــيون هـــــــ  موتاســ

Connexin 26   ــا ــبط ب ــاي مرت  كــه يــكــي از  ژن هــــ
ــال نـاشـنوايي غـير سـندرمي با الگــوي تــــوارثي اتوزوم ـ        

 .مغلـوب اسـت دست يافتند

      با توجه به نقش مؤثر ازدواج هاي فاميلي در ايـجاد          
موارد جـديد ناشنوايي هاي ارثي، مشــاوره ژنتيكي پيش از         
ازدواج جايگاه بسيار با ارزشي پيدا مي كند، زيرا پيشگيري          
اوليـن و مـؤثرتريـن راه كـاهش بروز ناشنوايي هاي ژنتيكي            

 .مي باشد

ديدگـاه اقتصـادي نـيز پيشـگيري از وقـوع چنين            از  
  هزينه هايي كه صرف تشخيص و اتـلاف  از  بيماري هايي

 

 بـــيماران مـــي شـــود جلوگـــيري بيماريابـــي و توانبخشـــي 

 .مي نمايد
 

 :تشكر و قدرداني
دكتر فرناز هاشميان استاديار . بدينوسـيله از سـركار خانم    

ه در طي   گـروه گـوش و حلـق و بيني دانشكده پزشكي همدان ك            
انجـام طـرح، مشـاوره هـاي ارزشمندي ارائه نمودند و همچنين از       
سـركار خـانم دكتر پريسا پيروزنيا، كارورز دانشكده پزشكي، كه           
در گــرد آوري داده هــا همكــاري شــاياني نمودنــد، تشــكر و      

همچنيـن بـر خود لازم مي دانيم ازمسئولان         . قدردانـي مـي گـردد     
ي و آموزشـــي مركـــز آمـــوزش اســـتثنايي همـــدان، كـــادر ادار

ــيه ناشــنوايان عزيــز و     ــيز كل ــان ايــن شــهر و ن  ناشــنوايان باغچــه ب

خــانواده هــاي ايشــان بــه خاطــر همكــاري صــميمانه شــان تشــكر  
 .نمائيم
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