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 شنوایی  اختلال طیف نوروپاتی شنوایی از کم دارایملاحظات بالینی در تشخیص افتراقی کودکان 

 : گزارش موردعصبی -حسی

 
 2فاطمه مقدسی بروجنی، 1فاطمه حیدری

 
 

‌چکیده

عصبی در  -شنوایی حسی نوعی آسیب شنوایی متمایز از کم ،(ANSDیا  Auditory neuropathy spectrum disorderنوروپاتی شنوایی ) اختلال طیف :مقدمه

از  ANSDها و نقش خانواده در تشخیص افتراقی  آزمون ی گیری از رویکرد مجموعه کید بر اهمیت بهرهأ، تحاضر نجام پژوهشدستگاه شنوایی محیطی است. هدف از ا
 .بودعصبی معمول در قالب گزارش دو کودک با آسیب شنوایی  -شنوایی حسی کم

که ابتدا با استفاده از  بود و دو بار تعویض خون (Kernicterus) کرنیکتروس ی دچار فلج مغزی با سابقه ی ماهه 29 ی کودک اول، پسر بچه گزارش مورد:

به عدم پذیرش سمعک و تردید والدین در مورد  با توجهتشخیص داده شده بود.  ویعصبی عمیق دو طرفه در  -یشنوایی حس کم ،های الکتروفیزیولوژیک شنوایی آزمون
خاص  ی بدون سابقه ی ساله 6 ی بچه . کودک دوم، دخترعنوان شد اودر  ANSDها،  آزمون ی های نامتناسب کودک، در ارزیابی مجدد با رویکرد مجموعه واکنش

 عصبی -شنوایی حسی ارزیابی شنوایی با استفاده از ادیومتری و ایمیتانس اکوستیک، کم ،اول ی جلسه غربالگری بدو ورود به دبستان ارجاع شد. درکه در بود پزشکی 
های الکتروفیزیولوژیک  ون. به دلیل امتیاز کم بازشناسی کلمه و عدم پذیرش والدین، آزمرا گزارش کردهای پایین  طرفه با افت بیشتر در فرکانس ملایم تا متوسط دو

 گردید. ییدأت ANSDانجام و 

های شنوایی  از آزمون یکه ترکیب متناسب ANSDهای  عصبی با پروتکل -شنوایی حسی کم دارایگیری دقیق، ارزیابی شنوایی کودکان  تاریخچه گیری: نتیجه

 . باشد میمناسب  ی و مداخله ANSDرفتاری و الکتروفیزیولوژیک است، همراه با افزایش آگاهی خانواده، عوامل مهمی در تشخیص افتراقی 

 های شنوایی آزمون ؛پتانسیل میکروفونی حلزونی ؛اختیار بی های صوتی گوش گسیل ؛های برانگیخته پتانسیل ؛نوروپاتی شنوایی واژگان کلیدی:

 
شنوایی  اختلال طیف نوروپاتی شنوایی از کم دارایملاحظات بالینی در تشخیص افتراقی کودکان  .بروجنی فاطمه مقدسی حیدری فاطمه، ارجاع:

 .339-399(: 621) 99؛ 2011مجله دانشکده پزشکی اصفهان . : گزارش موردعصبی -حسی

 

 مقدمه

نووزادی   ی های حسی در دوره ترین آسیب شایع جمله از ،شنوایی  آسیب

هوای شونوایی، الاو طی  یو       . از بین انووا  آسویب  (1)و کودکی است 

  Auditory neuropathy spectrum disorderنوروپوواتی شوونوایی )

  داردبووه  یوو  وسوویای از الاوو طی  شوونوایی اشوواره   ( ANSDیووا 

سویننای در   (Temporal processing) کوه بوا ن ور پوردازا ز وانی     

 ([Neural dys-synchronization) ز انی عصویی  ناهم]عصب شنوایی 

 همراه است.

ANSD فوردی دارد و آ  را  ه تظاهرا  ادیولوژیک  نحصر ب

 صوور  ییوای یوا ناهنیواری شوایا پاسوی شونوایی        ه توا  ب  ی

( بوا  ABRیوا   Auditory brainstem response غو  ) ی   سواهه 

  Otoacoustic emissionsهووای صوووتی گوووا ) گسووی  حفوو 

 حل ونوووی   یوووا وجوووود پ انسوووی   ی روفوووونی   ( وOAEsیوووا 

(Cochlear Microphonic  یاCM)، عصویی  -شنوایی حسی از کم 

 (.2-5) اف راق داد

، همچنوا  در  ANSD (6)با گذشت بیش از دو دهوه از  ارفوی   

با ارزیوابی شونوایی  حواود     ف ط شود که در نوزادا  بالین  شاهاه  ی

تو  لاالر، تشخیر با کلیک یا در کودکا  با ادیو  ری  ABR اننا 

پوذیرد و   عصویی صوور  نموی    -شنوایی حسی از کم ANSDاف راهی 

 باشا. نا  ناسب  ی ی پیا ا آ   االاله

 مورد گزارش
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 گزارش مورد

 کرنی  ورو   ی دچار فلج  غ ی با سواب ه  ی  اهه 11 ی پسر بچه  ورد اوی:

(Kernicterus) نوزادی، بوه دلیو  عوا      ی و دو بار تاویض لاو  در دوره

هوای شونوایی وی    پذیرا سماک و  ش وک شا  والاین به ن ایج آز و 

 شناسوی  شونوایی  کلینیکبود، به   های هی  در  رک  دینری انیا  شاه که  اه

  دانشووناه علووو  پ شوو ی شووییا بیشوو ی بخشووی توووا علووو  ی  دانشوو اه

هوای ال  روفی یولوژیوک    شنوایی هیلی وی شا   آز و  ارزیابیشا.   آورده

ABR و Auditory steady-state response (ASSR)   بووود. بووه

جیت ف اا  پاسوی در ایون دو آز وو  در سورو لاروجوی دسو ناه،       

  رفه در این کودک تشخیر داده عصیی عمیق دو -شنوایی حسی کم

. بوه  شواه بوود  تیووی    ویشا و یک جفت سماک سووپرپاور بورای    

و آ  را  اشو   وی اظیار والواین، کوودک بوا گذاشو ن سوماک ا یوت       

نمودنا که کودک بوا صوااهای     پذیرفت. با این وجود، والاین بیا  نمی

الامو  دارد و از لحواد درک گف وار در حوا ان ظوار بوا        آهس ه ع و  

 شنوایی عمیق نیود. کم

یوت عوا  وجوود سورو ن در دو     ؤر و پ ش ی ی با توجه به تاریخچه

 Transient Evoked OAEs هوای  گوا، بورای ایون کوودک آز وو     

(TEOAEs تمپووانو  ری، رفل وو  اکوسوو یک و ادیووو  ری ت ویووت ،)

( در  یواا   VRAیوا   Visual reinforcement audiometryبینایی )

بوا   ABRآز وو    ،گرفوت. همچنوین   صور  (Sound field) صوتی

هوای  وورد    در فرکان  TEOAEsشا. وجود   انیا  ANSDروی رد 

، عووا  وجووود رفل وو  اکوسوو یک  Anآز ووایش، تمپووانو  ری نووو   

گردیوا. در آز وو      در دو گووا  شواهاه   (Ipsilateral)  رفی هما 

ABR   بو    دسووی 15در سوروHL   برسووت بووا  حوورک کلیوک و تووو  

(Tone burst )555 نشا   هرت ،  وج  شخر و هاب  ت راری  شاهاه 

 تراکموی ]فوازی   توک  (Polarity) هرییوت با اسو فاده از  ا ا  ،(1)ش   

(Condensation) و انیسوووا ی (Rarefaction])  پ انسوووی ،CM  در

آ  در  ی که  ا  و دا نوه  گردیا  دو گوا  شاهاه ABRاب اای ثیت 

 بود.   ANSDن ایج به نفع  وگوا راست بیش ر 

 

 
 Auditory brainstem response (ABR). موج 1شکل 

 با اس فاده از  حرک کلیک با سرو شا   ABRش    وج  ی عا   شاهاه

هرت  از  555)با هرییت   ناوی، تراکمی و انیسا ی( و تو  برست  HLب   دسی 15

 بای به پایین 

 

 تراکموووی]فوووازی  توووک (Polarity) بوووا اسووو فاده از هرییوووتا وووا 

(Condensation) و انیسوووا ی (Rarefaction])  پ انسوووی ،CM  در

آ  در  ی که  ا  و دا نوه  گردیا  دو گوا  شاهاه ABRاب اای ثیت 

 بود.   ANSDن ایج به نفع  وگوا راست بیش ر 

نیو    VRAاز آز وو  رف واری    ،برای شرو   ایریت شونوایی کوودک  

-Ski) دار شنوایی  طیم تا   وسط با النوی ادیووگرا  شویب   شا. کم  اس فاده

slope )که کودک بوه صواای گف واری     (. ضمن این2  )ش   دست آ اه ب

. داد نشوا   وی  الامو    سرو پایین در پاسوی بوه شونیا  نوا  لاوود ع و       

داد  والواین بوا     زد  یوا نشوا     در پاسی به جمطتی  اننا دسوت  ،همچنین

 ونظم   ی پینیوری  دوره. برای این کودک داشتسرو شا  پایین، واکنش 

 یاد گردیا.پیشن ANSDشنوایی با روی رد   ارزیابی شنوایی و تربیت

 

 
 به صورت دو گوشی با استفاده از بلندگوVisual reinforcement audiometry (VRA ) . حداقل سطح پاسخ در آزمون رفتاری2شکل 

 دار که با النوی آسیب شنوایی ناشی از کرنی  رو   راب ت دارد. النوی ادیوگرا  شیب
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 های شنوایی در ادیومتری تون خالص . آستانه3شکل 

 تر در هما  گوا  راب ت دارد. ضای  ی شود که با ا  یاز بازشناسی کلمه در گوا چپ  شاهاه  ی ویژههای پایین به  شنوایی بیش ر در فرکان  کم

 

ساله با هم اری ضای  در پاسخنویی  6 ی بچه  دلا ر  ورد دو :

های  خ ل  در یربالنری هننا  ورود بوه دبسو ا ، جیوت     به ارزیابی

 بود.    شاه  انیا   ااینا  پ ش ی، ارزیابی شنوایی و بینایی ارجا 

 شو     ، ی  ااینا  گوا، گلو و بینی توسط پ شک   خصر

گرفوت. در    لااصی  شاهاه نشا و کودک  ورد ارزیابی شونوایی هورار  

اولین برلاورد با کودک، عا  تمرک  و نیاز بوه ت ورار بوه  نظوور درک     

ای   شیود بود.  ی صحیت با والاین کودک، عا  وجود  ش   ؤس

. حوین انیوا    گردیا  شنوایی یا  ش   در درک گف ار در  ن ی گ ارا

به دست لر، هم اری کودک ضای  بود. ادیوگرا  ادیو  ری تو  لاا

در ادیوو  ری گف واری، ا  یواز    اسوت.    شاه  نشا  داده 3در ش    آ اه

( در سو و   WRSیوا   Word recognition scoreبازشناسی کلمه )

 درصوا بوه دسوت    52 چوپ،  گوا در درصا و ۲2 ،در گوا راست

 ا وا  ،شوا   در دو گووا  شواهاه   Anآز و  تمپانو  ری، نوو    در. آ ا

 .ها وجود نااشت کاا  از گوا   رفی در هیچ رفل   اکوس یک هما 

 

 Auditory brainstem response (ABR) . امواج4شکل  
. HLب   دسی 155و  15، ۲5با  حرک کلیک در سروح شا   ABRعا  وجود 

با Cochlear Microphonic (CM ) در اب اای ثیت، تغییر جیت پ انسی 

 با کم شا  سرو شا   حرک  CMفازی و کاهش  های تک هرییت

 شود.  شاهاه  ی

اصرار لاانواده  ینی بور عوا     ،و همچنین شاه با توجه به ن ایج حاص 

  دینوری پیشونیاد   ی وجود  ش  ، ت رار ارزیوابی شونوایی در جلسوه   

دو  ت رار شا. سپ   ی ن ایج اولیه در جلسه ،گردیا. پ  از یک هف ه

برای ا مینا  از ن ایج ادیو  ری تو  لاالر و ا  یاز ضای  بازشناسی 

 با  حرک کلیک انیوا   ABRو  TEOAEsهای ابی  یو  کلمه، آز و 

در  ABRشوا و ثیوت     در دو گوا  شاهاه TEOAEsگرفت. پاسی  

در ، ا ا (4نشا  نااد )ش   را بای، ش    وج  شخصی   سروح شا 

گردیا.   شاهاه CMفازی، پ انسی   آ  با اس فاده از هرییت تک اب اای

شوونوایی در کووودک، تیوووی   ی ، بوورای  االالووهANSDبووا تشووخیر 

 کاشت حل ونی توصیه گردیا. ی شنوایی و  شاوره  سماک، تربیت

 

 بحث

توانا بوه دلیو     بسیار ناهمنن است که  ی ANSDهای بالینی  پروفای 

ایون الاو طی نیو  از     عوا   لارور . (7) اشاهای آ  ب تنو  در اتیولوژی

هیپوکسووی،  روبینووی، نووار  بووود ، آنوکسووی   بیلووی فوو ایش ا جملووه 

های پیش یا حین تولا، الا طی  ایمنی و الا طی  ژن ی ی و  عفونت

 دینور،  . از  ور  (۲)اسوت    در  رالاا   خ ل   کور شواه  سنار ی 

 موی توا   یشونوایی دا  کوم  عوا   لارور  دارایدر نوزادا   ANSDشیو  

هوای   بس ری در بخش  راهیت ی ادا  با ساب هویژه در نوز  به درصا 45

نرخ شیو  آ  در نوزادا  بیش ر  ،. همچنینگردیاگ ارا  ویژه نوزادا 

 .(1)رسا   ی درصا 2 46ساله به  12تا  6شنوای  و در کودکا  کم

 ی ن  وه  ؛دهوا  اهمیت چنا ن  ه را نشوا   وی   ی به دست آ اه،ها یاف ه

 ،عصویی  -شونوایی حسوی   از کوم  ANSDکه در تشخیر اف راهی   اوی این

دو   ی گیری دهیق به عنوا  اولین آز و  اس فاده کرد. ن  وه  بایا از تاریخچه

( Test battery approach) هوا  آز وو   ی که بایا از روی رد  یموعوه   این

چک( کموک گرفوت کوه از وجووه  یوم ارزیوابی شونوایی         )یا اص  کرا 

 ی های ارزیابی شنوایی کودکا  در سوه رده  آز و  ی کودکا  است.  یموعه

شوود   بنوای  وی   های رف اری، فی یولوژیک و ال  روفی یولوژیک  ی ه آز و 
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حسب سن  هنی و وضایت نورولوژیک کوودک، اولویوت ان خوای     که بر

گونه کوه در گو ارا  ووارد،     . هما (15)است   ها  شخر شاه این آز و 

سنی و شرایط   فاو  دو کودک،  وورد   ی به  حاوده ها با توجه ترتیب آ 

 ،در بوالین  کودکوا   ا   خصصو بورای   ،گرفت. با ایون وجوود     طحظه هرار

بور اسوا    اهمیت بس ایی دارد.  ABRآز و   ارزیابی شنوایی با اس فاده از

صور  ییای ا وواج  ه ب ایلب ANSDن ایج این آز و  در  گ ارا  وارد،

 که با ن ایج آز و  رف اری شنوایی همخوانی ناارد. پیاا کردنمود 

به عنووا    ABRهای بای در  ییای پاسی با شا  ، ور  امویه ب

کوه   یحال؛ در شود عصیی شایا تا عمیق تفسیر  ی -شنوایی حسی کم

هم باشا.  ANSDای از  توانا نشانه که این ن ییه  ییاد داشت بایا به 

بایوا در   ،با  حرک کلیوک  ABRدست آورد  پاسی نابینیار در ه با ب

از جملووه اسوو فاده از  ANSD حووین آز ووایش، از راه ارهووای اف ووراق

 CMبررسوی وجوود    بوه  نظوور  فازی در شوا  بوای    های تک هرییت

از آرتیف وت   CMبرای ا مینا  بیش ر و اف راق  ،کرد. همچنین  اس فاده

 گردد پیشنیاد  ی (Tube clamping) تحریک، ت نیک تیوپ کلمپینگ

، OAEsبووه جیووت حفوو  پاسووی   ،در گوو ارا ایوون دو  ووورد (.11)

 حساسیت اس فاده از این ت نیک وجود نااشت.  

ا  یواز ضوای     ایون بوود کوه    دینور در  وورد بیموار دو     ی ن  ه

وجود آورد و ه را ب ANSDبازشناسی کلمه و ش   ادیوگرا ، شک به 

ی گف اری را در ارزیابی شنوایی کودکوا   همین  رلب، اهمیت ادیو  ر

از تظواهرا  اصولی ایون     ؛ چورا کوه  نمایا  ی  شخرسای  3 بیش ر از

 . (12)های نوی ی است  ویژه در  حیط  دشواری درک گف ار به ،الا طی

 

 گیری نتیجه

ویژه در شرایری که لاوانواده    به، یربالنری شنوایی در نوزادا  و کودکا 

ایون ا ور   باشوا.   حوای  اهمیوت  وی    از آگاهی پایینی برلاووردار هسو نا،  

 . در راسو ای شنوایی داش ه باشا کش   وارد کم در  یمیتوانا ن ش   ی

 گردد. پیشنیاد  یهای   ناسب  ، اتخا  پروت  ANSDکش   وارد 

 

 و قدردانی تشکر

 این   اله  نیع حمایت  الی ناارد.
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Abstract 

Background: Auditory neuropathy spectrum disorder (ANSD) is a type of hearing impairment distinct from 

sensorineural hearing loss in the peripheral auditory system. The purpose of this study was to emphasize the 

importance of using the test battery approach and the role of the family in the differential diagnosis of ANSD 

from common sensorineural hearing loss in the form of reports of two children with hearing impairment. 

Case Report: The first child, a 19-month-old boy with cerebral palsy with a history of kernicterus and twice of 

blood exchange. He was first diagnosed with bilateral profound sensorineural hearing loss using 

electrophysiological tests. Due to the rejection of the hearing aid and the parent' doubts about the disappropriate 

reactions of the child, in re-evaluation via test battery approach, ANSD was obtained. The second child was a  

6-year-old girl with no specific medical history in school entrance screening. In the first session of hearing 

evaluation using audiometry and acoustic immittance, bilateral mild to moderate sensorineural hearing loss was 

achieved with more loss at low frequencies. Due to the low word recognition score and parental denial, 

electrophysiological tests were performed, and ANSD was confirmed. 

Conclusion: Accurate case history, hearing assessment of children with sensorineural hearing loss with ANSD 

protocols, which is an appropriate combination of behavioral and electrophysiological hearing tests, as well as 

increased family awareness, are important factors in the differential diagnosis of ANSD and selection of 

appropriate intervention. 

Keywords: Auditory neuropathy; Evoked potentials; Otoacoustic emissions, spontaneous; Cochlear microphonic 

potential; Hearing tests 
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