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 زفتط تٛؾعٝ فٙبٚضی ؾلأت، ٔعبٚ٘ت تحمیمبت ٚ فٙبٚضی، ٚظاضت ثٟساقت ٚ زضٔبٖ -1

 ٌطٜٚ غ٘تیه ٚ ثیٛقیٕي، زا٘كىسٜ پعقىي، زا٘كٍبٜ عّْٛ پعقىي لعٚیٗ -2

  

 19/4/92، پذیزػ: 11/2/92، اصلاح: 15/12/91 دریبفت:

 

 خلاصِ
 ضا ٌطفتابض ٔاي ؾابظز   فطز اظ رٕعیت عٕٛٔي  1000زض  1ثیكتط اظ اذتلاَ قسیساً ٘بٍٕٞٗ تمطیجبً  ایٗ اؾت؛تطیٗ ٘مم حؿي زض رٛأع ثكطی  ٘بقٙٛایي قبیع عبثقِ ٍ ّذف:

 ضا پطض٘اً تاط ٔاي ؾابظز.    آٖ یٗ ضلٓ ٘ؿجت ثٝ وكٛضٞبی زیٍط ثؿیبض ثیكتط ثٛزٜ ٚ ِعْٚ تٛرٝ ٚیػٜ ثاٝ  ازض ایطاٖ،  .ضخ ٔي زٞٙسغ٘تیىي زِیُ عٛأُ وٝ ٘یٕي اظ ایٗ ٔٛاضز ثٝ 

اضتعبقابت  ناٛتي پاؽ اظ ایزابز    أاٛاد  قىُ ٔي ٌیطز وٝ طي آٖ پیچیسٜ زض ٌٛـ  ضذسازٞبییه ؾطی  اظقٙٛایي  فطآیٙس ؛ٔیسٞس رٟبٖ پیطأٛ٘ف پیٛ٘سضا ثٝ ٌٛـ ا٘ؿبٖ 

عهجي ثاٝ ؾاٝ زؾاتٝ     -٘بقٙٛایي ٞبی حؿي  قٛز. زض ٘ٛاحي قٙٛایي زٚ ططفٝ ٔغع پطزاظـ ٔيضا پسیس ٔي آٚض٘س. ایٗ پیغبْ ٞب  بْ ٞبی اِىتطیىيپیغزض ٌٛـ زضٚ٘ي،  فیعیىي

ٚ  ؾاٙسضٚٔي ٘بقاٙٛایي اظ ٘اٛ    زض فطز ٔجتلا زیسٜ قٛز زیٍطی ٔكىلات رؿٕي  ،٘بقٙٛایي اٌط ثٝ غیط اظ ثعضي اوتؿبثي، غ٘تیىي ٚ ٘بٔعّْٛ تمؿیٓ ثٙسی ٔي قٛ٘س. حابَ   ثاٛزٜ 

 (.  غیط ؾٙسضٚٔي)٘ٛ   ٘بقٙٛایي ثٝ تٟٙبیي ٚ ثسٖٚ ٞیچ عبضضٝ ای زیٍط ثطٚظ ٔي وٙسٔٛاضز، ثؿیبضی اظ زض آ٘ىٝ 

 . ٔي ٌطز٘سزض ایٙزب، ٔىب٘یؿٓ قٙٛایي، ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي ٞب ٚ ٔطبِعبت غ٘تیىي زض ایطاٖ زض ٔمبیؿٝ ثب ؾبیط رٕعیت ٞبی رٟبٖ ٔطٚض ٚ ثطضؾي  :ْبرٍؽ

ٞبی ز٘یب ٞؿاتٙس ٚ زض ثعياي رٛأاع تاب      زض ثیكتط رٕعیت (ARNSHL)ؾٙسضٚٔي ثب ٚضاحت اتٛظٚٔي ٔغّٛة  تطیٗ عّت ٘بقٙٛایي غیط قبیع GJB2ٞبی  رٟف :فتِ ّبیب

٘زبْ قسٜ اؾت. ثاٝ ٞطحابَ،   % ٔطبِعبت ثط ضٚی ایٗ غٖ ا90، ثیف اظ وكٛض ٔب% اؾت. زض 14-17 ثیٗٞبی ایطاٖ  أب زض رٕعیت قٛ٘س، ضا قبُٔ ٔي ARNSHL% ٔٛاضز 50

    ٌعاضقبتي زض ٔٛضز ِىٛؼ ٞبی زیٍط ٘یع ٚرٛز زاضز.

ضا زض ایاطاٖ تكاىیُ    GJB2% زض 26وبٞف  اظ ثمیٝ ثیكتط اؾت. GJB2ٔي ٌطز٘س وٝ ٘مف  ARNSHLزض وكٛض ٔب رٟف ٞبی ثیف اظ زٜ غٖ ؾجت  :ًتیجِ گیزی

 ٔي زٞس.

 GJB2ًبؽٌَایی، جوعیت ایزاى،  ٍاصُ ّبی کلیذی:   
 

                                                           
 زوتط ٘زبت ٟٔسیٝ ٔؿئَٛ ٔمبِٝ: *

 e-mail:nmahdieh@yahoo.com                                                            021-81454325 :تّفٗتٟطاٖ، ٔیساٖ نٙعت، ذیبثبٖ ؾیٕبی ایطاٖ، ؾبذتٕبٖ ٚظاضت ثٟساقت، آزضؼ: 

 هقذهِ 
ٔي ؾبظز وٝ  ٌطفتبضفطز اظ رٕعیت عٕٛٔي ضا  1000زض  1 ثیف اظ ٘بقٙٛایي

ثط ایٙىٝ،  ایٗ عبضضٝ افعٖٚ. زضٌیط ٞؿتٙس٘یٕي اظ ایٗ ٔٛاضز عٛأُ غ٘تیىي زض 

ضٚا٘ي -ٔیٍصاضز، ثبض عبطفيٞب ٞعیٙٝ ٞبی التهبزی فطاٚا٘ي ثط زٚـ ذب٘ٛازٜ 

ٌعاضـ ٘كسٜ  ي٘بقٙٛایٚ زلیمي ثطای  ٔكرمآٔبض زض وكٛض ٔب،  ظیبزی ٞٓ زاضز.

ٞعاض فطز ٘بقٙٛا زض  450ثط پبیٝ آٔبض غیط ضؾٕي ٔؿئٛلاٖ ثٟعیؿتي زض حسٚز  اؾت؛

ٞعاض ٘فط تٛؾط ؾبظٔبٖ ثٟعؾیتي قٙبؾبیي قسٜ ا٘س  121وكٛض ٚرٛز زاضز وٝ تٟٙب 

(http://www.qudsdaily.com/archive/1388/html/7/1388-

07-07/page2.html)ثٝ زلایُ ٌٛ٘بٌٛ٘ي ٔب٘ٙس آٔبض ثبلای اظزٚاد ٓ . ایٗ ضل

ثٙبثطایٗ ٘یبظ ثٝ ٘ؿجت ثٝ وكٛض ٞبی زیٍط ثؿیبض ثیكتط ثٛزٜ ٚ ٞبی ذٛیكبٚ٘سی 

 تب  200ٞبی ا٘ؿبٖ، یعٙي  % اظ غ1ٖثط اؾبؼ ترٕیٗ، زض حسٚز  زاضز. ای تٛرٝ ٚیػٜ

 بقٙٛایي ثٝ فطاٚا٘ي ایٗ ٘ٛ  ٘. (1) ثبقٙس ٞبی ٚضاحتي ٔي غٖ، ٔؿئَٛ ٘بقٙٛایي 250

 ٚیػٜ زض وكٛضٞبیي ثبلا ٔي ثبقس وٝ اظزٚاد ذٛیكبٚ٘سی زض آٟ٘ب ثیكتط اؾت. ٔیعاٖ 

 (. قٙبؾبیي عٛا2ُٔ% ٌعاضـ قسٜ اؾت )6/38اظزٚاد فبٔیّي زض ایطاٖ ثبلا ٚ ثطاثط 

 

 اظ ططیك تكریم پیف اظ  ٔخلاً ثطای اضائٝ ضاٞىبضٞبی پیكٍیطی٘بقٙٛایي  ٔؿجت

ٚضٜ غ٘تیه، ٔسیطیت زضٔبٖ ٚ اضائٝ اؾتطاتػی ٞبی ٔكب ،(PGD)ٌعیٙي  لا٘ٝ

وٕه وٙٙسٜ ذٛاٞس ثٛز. اٌط ثؿیبض ؾٛزٔٙس ٚ  ٞبی زضٌیط تكریهي زض ذب٘ٛازٜ

تیٕبض زضٔبٖ ٚ تٛاٖ ٘ؿجت ثٝ  ٔي زازٜ قٛزتكریم زض ظٔبٖ ٘ٛظازی ٘بقٙٛایي 

علائٓ ٘بقي اظ آٖ اظ رّٕٝ اذتلاَ ٌفتبضی، آٔٛظقي، ضقس ضٚا٘ي فطز ٚ 

تٛاٖ اظ  زض ٔٛاضزی ٘یع ٔيحتي ٚ  ازشٞٙي الساْ ٔٙبؾت ا٘زبْ ز ٔب٘سٌي عمت

. اضائٝ ٔكبٚضٜ ؾٛز رؿت ٞبی زضٔب٘ي ظٚز ٍٞٙبْ ٔب٘ٙس وبقت حّعٖٚ ٍ٘طـ

 ٘بٍٕٞٗغ٘تیه ٔٙبؾت زض ظٔبٖ پیف اظ اظزٚاد ثٝ ذهٛل ایٙىٝ ایٗ عبضضٝ 

ٌیطی  یٓٞبی ٔرتّفي رٟف زاض٘س ثتٛا٘ٙس تهٕ تب زٚ فطز ٘بقٙٛا وٝ زض غٖ ،ثبقس ٔي

ىي اظ ی ،ٔٙبؾجي زاقتٝ ثبقٙس. عسْ قٙبذت عُّ غ٘تیىي قبیع ٘بقٙٛایي زض ایطاٖ

ثب قٙبؾبیي ثب آٖ زضٌیط ٔي ثبقٙس.  وكٛضوٝ ٔكبٚضیٗ غ٘تیه زض اؾت ٔكىلاتي 

ثٝ ذب٘ٛازٜ ٞب ایٗ عٛأُ ٔي تٛاٖ أیس زاقت وٝ زض ظٔیٙٝ وبٞف ثطٚظ ثیٕبضی 

فمساٖ ضٚـ ٞبی تكریهي فطاٌیط،  ٔؿجت ٘بقٙٛایي ٚعُّ ٘بٍٕٞٗ  وٕه وطز.
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 ٚ ٕٞىبضاٖ ٘زبت ٟٔسیٝ؛  ٔىب٘یؿٓ ِٔٛىِٛي قٙٛایي ٚ ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي زض ایطاٖ

 

قٙبؾبیي عبُٔ ٘بقٙٛایي زض ذب٘ٛازٜ ٞب ضا زقٛاض ٔي ؾبظز؛ ثب ایٙىٝ فٙأٚضی ٞبی 

٘ٛیٗ ٔب٘ٙس تعییٗ تٛاِي اٌعْٚ ٔي تٛا٘س ثٝ عٙٛاٖ یه ضٚـ غطثبٍِطی ثطای 

اؾتفبزٜ قٛز أب ٞٙٛظ ایٗ تىِٙٛٛغی ثٝ ٞبی ٔؿجت ٘بقٙٛایي  تٕبْ غٖثطضؾي 

 اؾت. وكٛض ٚاضز ٘كسٜ 

اضتجبط ثب ٌفتبض ٚ ٔٛؾیمي، حفظ تعبزَ  ٍ هکبًیغن ؽٌَایی: آًبتَهی گَػ

ٍٞٙبْ ضاٜ ضفتٗ آٌبٞي اظ ٔٛلعیت ؾط ٚ تكریم چطذف ٚ حطوت ؾط زض ٕٞٝ 

  پیٛ٘س ٔیسٞس.رٟبٖ پیطأٛ٘ف  ضا ثٝا٘ؿبٖ ؛ عيٛی وٝ رٟبت ثٝ عٟسٜ ٌٛـ اؾت

قبُٔ ؾٝ ٚ  زاضزلطاض ثرف اعظٓ ایٗ زؾتٍبٜ زض اؾترٛاٖ ٌیزٍبٞي رٕزٕٝ 

 اؾت: لؿٕت 

 ( پطزٜ نٕبخ3ٚ  ( وب٘بَ قٙٛایي2 (  لاِٝ ٌٛـ1قبُٔ   :اِف( ٌٛـ ذبضري

(Tympanic Membrane).  

ٞبی قٙٛایي ایٗ حفطٜ قبُٔ اؾترٛاٖ ،( حفطٜ نٕبذي1قبُٔ  ة( ٌٛـ ٔیب٘ي:

ثبقس. اؾت وٝ وبض آٟ٘ب ا٘تمبَ اضتعبقبت پطزٜ نٕبخ ثٝ پطی ِٙف ٌٛـ زاذّي ٔي

ٚ  (Incus) ؾٙسا٘ي ،(Malleus)عجبضتٙس اظ: چىكيوٝ ( اؾترٛاٟ٘بی قٙٛایي 2

ٔیب٘ي ضا ثٝ حّك ( ِِٛٝ اؾتبـ: ٔزطایي اؾت وٝ ٌٛـ 3. (Stapes) ضوبثي

  ٚنُ ٔي وٙس.

زٞس ٚ قبُٔ ٘بحیٝ انّي ٚ حؿبؼ ؾیؿتٓ قٙٛایي ضا تكىیُ ٔي د( ٌٛـ زضٚ٘ي:

( لاثیط٘ت اؾترٛا٘ي وٝ ؾٝ لؿٕت زاضز: 2 ( لاثیط٘ت غكبیي1زٚ لؿٕت اؾت: 

قٙٛایي  زّٞیع، ٔزبضی ٘یٓ زایطٜ ای، ویؿٝ اٚتطیىَٛ ٚ ؾبوَٛ ٚ حّعٖٚ

(Cochlea) (3). ٞبی ٔٛیيَّٛحّعٖٚ ٔحتٛی ؾ(Hair cells)  ٚ زضٚ٘ي

 . (1)قىُ  ثیطٚ٘ي اؾت

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

( گَػ aًوبیی ؽوبتیك اس عبختبرّبی هختلف گَػ.  .1ؽکل 

( ٍاحذ ؽٌَایی یب c( ثزػ حلشٍى ؽٌَایی bخبرجی ٍ گَػ هیبًی 

 (4) (Cortiعضَ کزتی )

 

 تّیبَ وٝٞبی اپياظ یه ؾطی ؾبذتٕبٖ (Corti  Organ)عيٛ وطتي 

 فطآیٙس .(5) ضٚی لؿٕت زاذّي غكبی لبعسٜ ای لطاض ٌطفتٝ ا٘س تكىیُ قسٜ اؾت

رٕع آٚضی تكىیُ قسٜ اؾت؛ پؽ اظ پیچیسٜ  ضذسازٞبییه ؾطی  اظقٙٛایي 

ؾٝ اؾترٛاٖ وٛچه زض  ،پطزٜ نٕبخٚ ا٘تمبَ ثٝ  ٌٛـ ذبضريثٛؾیّٝ  نٛتيأٛاد 

ثیيي ٚ زض ٟ٘بیت ثٝ  ٌٛـ ٔیب٘ي ثٝ عٙٛاٖ اٞطْ عُٕ وطزٜ ٚ نساٞب ضا ثٝ پٙزطٜ

. اضتعبقبت فیعیىي ثٛؾیّٝ ٔي ضؾب٘ٙسٌیط٘سٜ قٙٛایي )ا٘ساْ وطتي( زض ٌٛـ زاذّي 

قٛ٘س ٚ ایٗ ؾِّٟٛب ثب تِٛیس  تكریم زازٜ ٔي )زض زضٖٚ ا٘ساْ وطتي( ؾِّٟٛبی ٔٛیي

 زٞٙس.  پیغبْ ٞبی اِىتطیىي، پبؾد ٔي

قٛ٘س.  ب تفؿیط ٔيوٙٙس ٚ زض آ٘ز اعهبة، ایٗ پیغبْ ٞب ضا ثٝ ٔغع ٔٙتمُ ٔي

فطوب٘ؽ ٞبی ٔرتّف نٛتي، ؾِّٟٛبی ٔٛیي ضا زض لؿٕتٟبی ٔرتّف ا٘ساْ وٛضتي 

قٛ٘س. نسا زض  تحطیه وطزٜ ٚ ثبعج زضن انٛاتي ٔخُ ٔٛؾیمي ٚ ٔىبِٕٝ ٔي

قٛز. أب نحجت ثیكتط زض ططف چپ ٔغع  ٘ٛاحي قٙٛایي زٚ ططفٝ ٔغع پطزاظـ ٔي

بی ثبلا ٘ٛ  ذبني اظ ٘بقٙٛایي ضا ثٛرٛز قٛز. ٘مم زض ٞط وساْ اظ ٔؿیطٞ تفؿیط ٔي

 ٔي آٚضز.

 ٞبی ؾٝ ثعسیٞبی ضیع یب ٔػنٔػن :ّبی هَیی تحزیك علَل

(stereocilia) َّٛوٙس ٚ ثٝ زاض ثٝ ؾٕت ثبلا ثطآٔسٌي پیسا ٔيٞبی ٔػناظ ؾ

 ٔي چؿجٙس یب زض آٖ فطٚ   (Tectorial) پٛقف غِي ؾطح غكبء تىتٛضیبَ

ثبٖ ٔیب٘ي ٚالع زض ثبلای ٔػن ٞبی ؾٝ ثعسی ٚ زض ٘طزٜٔي ضٚ٘س. غكبی تىتٛضیبَ 

قسٜ اؾت. ذٓ قسٖ ٔػن زض ایٗ لؿٕت ثبعج زیبِیعٜ قسٖ ٚ ذٓ قسٖ آٟ٘ب زض 

ایٗ عُٕ ثٝ ٘ٛثٝ ذٛز  ،رٟت ٔربِف ثبعج ٞیپط پلاضیعٜ قسٖ آٟ٘ب ٔي ٌطزز

فیجطٞبی عهجي ضا وٝ ثب لبعسٜ ٞبیكبٖ ؾیٙبپؽ وطزٜ ا٘س تحطیه ٔي ٕ٘بیٙس. 

فٛلب٘ي ؾِّٟٛبی ٔػن زاض ثٝ طٛض ٔحىٓ زض یه ؾبذتٕبٖ ٔحىٓ تطویت  ا٘تٟبی

یبفتٝ اظ نفحٝ پٟٗ وٝ تیغٝ ٔكجه ٘بٔیسٜ ٔي قٛز تخجیت ٔي ٌطز٘س ٚ تٛؾط 

اؾتٛا٘ٝ ٞبی ؾٝ ضّعي وطتي ٍٟ٘ساضی ٔي قٛ٘س وٝ ایٟٙب ٘یع ثٝ ٘ٛثٝ ذٛز ثٝ طٛض 

فیجطٞبی لبعسٜ  ٔحىٓ ثٝ ا٘تٟبی فیجطٞبی لبعسٜ ای ٔتهُ ٔي قٛ٘س. ثٙبثطایٗ،

ای، اؾتٛا٘ٝ ٞبی وطتي ٚ تیغٝ ٔكجه ٍٕٞي ثٝ نٛضت یه ٚاحس غیط لبثُ 

 ا٘عطبف عُٕ ٔي وٙٙس.

ای، تیغٝ ٔكجه ضا ثٝ ؾٕت ثبلا ٚ زاذُ حطوت ضٚثٝ ثبلای فیجط لبعسٜ

ای ثٝ ؾٕت پبییٗ زٞس. ثٝ ایٗ تطتیت، ٚلتي غكبی لبعسٜیِٛٛؼ حطوت ٔيسٔ

وٙس. حطوت ضٚ ثٝ پبییٗ ٚ ذبضد حطوت ٔي وٙس تیغٝ ٔكجه ثٝ ؾٕتحطوت ٔي

ٌطزز وٝ ٔػن ٞب ثٝ عمت ٚ رّٛ زض زاذُ ٚ ضٚ ثٝ ذبضد تیغٝ ٔكجه ثبعج ٔي

ای ثطاثط غكبی تىتٛضیبَ حطوت وٙٙس. ثٝ ایٗ تطتیت، ٞط ٚلت وٝ غكبی لبعسٜ

س. ثبٚرٛزی وٝ تعساز ٌ٘طززاض تحطیه ٔيٞبی ٔػنٌطزز ؾَّٛٔطتعف ٔي

زاض زاذّي اؾت أب ٞبی ٔػنضري ؾٝ تب چٟبض ثطاثط ؾَّٛؾِّٟٛبی ٔػن زاض ذب

زاض زاذّي تحطیه ٞبی ٔػنزضنس فیجطٞبی عهجي قٙٛایي تٛؾط ؾَّٛ 95حسٚز 

زاض ذبضري آؾیت ثجیٙٙس ٚ زض ضٕٗ ٞبی ٔػنقٛ٘س. ثب ایٗ حبَ، اٌط ؾَّٛٔي

یي اظ زاض زاذّي وبٔلاً عُٕ ذٛز ضا ا٘زبْ زٞٙس ٔمساض ظیبزی قٙٛاٞبی ٔػنؾَّٛ

  (.6ٚ4) زٞٙسزؾت ٔي

ٞب ٔػن ثط ضٚی ِجٝ ضاؾي ذٛز زاضز. ایٗ ٔػن 100حسٚز  ساضٞط ؾَّٛ ٔػو

قٛز ٚ ضاؼ زض لؿٕتي وٝ اظ ٔسیِٛٛؼ زٚض اؾت ثٝ طٛض پیف ضٚ٘سٜ ای زضاظتط ٔي

ٞبی ؾٝ ثعسی ٞبی ؾٝ ثعسی وٛتبٞتط تٛؾط فیلأبٖ ٘بظوي ثٝ وٙبضٜ ٔػنٔػن

ٞبی زضاظتط . ثٙبثطایٗ، ٚلتي وٝ ٔػن زض رٟت ٔػنوٙٙسثّٙس تط اتهبَ پیسا ٔي

 ذتٓ قٛ٘س. 

-ٞبی ؾٝ ثعسی وٛتبٞتط اظ ؾطح ؾَّٛ ٔػن زاض ثٝ ذبضد وكیسٜ ٔئػن

وب٘بَ  30-200ٌطزز وٝ قٛز. ایٗ وبض ثبعج ایزبز یه وكف ٔىب٘یىي ٔي

خجت ٞبی پتبؾیٓ ثب ثبض ٔزٞس وٝ یٖٛوٙس ٚ اربظٜ ٔيوٙٙسٜ وبتیٛ٘ي ضا ثبظ ٔيٞسایت

ٞبی ؾٝ ثعسی قٛ٘س وٝ ایٗ أط ثبعج زپلاضیعٜ ثب حطوت ؾطیع ٚاضز ضاؼ ٔػن

  (.7) (2 )قىُ ٌطزززاض ٔيقسٖ تٕبْ غكبی ؾَّٛ ٔػن
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ًوبیی ؽوبتیك اس ثخؼ ّبی گَػ داخلی ٍ ًوبیؼ  .2ؽکل 

( ثزػ عزضی حلشٍى aثعضی اس پزٍتئیي ّبی ثیبى ؽذُ در آًْب. 

bخبرجی ٍ دٍ علَل ًگْذارًذُ  ( یك علَل هَییDeiter c )

( یك هضُ هٌفزد هحتَی dثشرگٌوبیی دعتِ هضک علَل هَیی 

( غؾبء تکتَریبل هتؾکل اس فیجزیل ّبی eفیلاهبى ّبی اکتیي 

 Stria( علَل ّبی حبؽیِ ای fتکتَریي ٍ دعتِ ّبی کلاصى 

vascularis (4) 

 

ٚ قٙٛز ٔعِٕٛي زض  زؾي ثُ ٔي ثبقس. یه ٌفت 15 طجیعيآؾتب٘ٝ قٙٛایي 

زؾتٝ ثٙسی ثط اؾبؼ . قست ٘بقٙٛایي (1)رسَٚ  افتساتفبق ٔي dB 45-60ثّٙسی 

            (:8عجبضت اؾت اظ ) نٛضت ٌطفتٝ 1991وٝ تٛؾط ٘ٛضتٖٛ ٚ زاٚ٘ع زض ؾبَ 

ؾطح ٔتٛؾط  ٚضعیت قٙٛایي

 قٙٛایي

 dB 0-15 قٙٛایي طجیعي 

 Mild Hearing Loss 25-16 dB ٔلایٓوٓ قٙٛایي 

 Moderate Hearing Loss 40-26 dBوٓ قٙٛایي ذفیف 

 Moderately Severeوٓ قٙٛایي ٔتٛؾط 

Hearing Loss 

55-41  dB 

 Severe Hearing Loss 70-56dBوٓ قٙٛایي قسیس 

 Profound Hearing Loss 70   dB وٓ قٙٛایي عٕیك 

 

 ا٘زبْ ٔتعسزی  ثطپبیٝ ٔعیبضٞبیتمؿیٓ ثٙسی ٘بقٙٛائي  اًَاع ًبؽٌَایی ّب:

ثط اؾبؼ ربیٍبٜ ؛ وٝ ثطای تكریم، پیف آٌٟي ٚ زضٔبٖ إٞیت زاض٘س زٌیطٔي

( وبٞف 2یب ٞسایتي  ( وبٞف قٙٛایي ا٘تمبِي1ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي عجبضتٙس اظ  آؾیت

٘بقٙٛایي ٞبی آٔیرتٝ.  وبٞف قٙٛایي  (3ٚ  (SNHLعهجي ) -قٙٛایي حؿي

 ىي ٚ ٘بٔعّْٛ تمؿیٓ ثٙسی حؿي عهجي ثٝ ؾٝ زؾتٝ ثعضي اوتؿبثي، غ٘تی

ثطذي اظ ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي ثٝ ٕٞطاٜ زیٍط ٔكىلات رؿٕي زض فطز  ٔي قٛ٘س.

ؾٙسضْٚ  400ٔجتلا زیسٜ ٔي قٛز ٚ ؾٙسضٚٔي ٘بٔیسٜ ٔي قٛ٘س. تب وٖٙٛ ثیف اظ 

. حبَ آ٘ىٝ ثؿیبضی اظ ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي ثٝ تٟٙبیي (10ٚ9) قٙبؾبیي قسٜ اؾت

ی زیٍط ثطٚظ ٔي وٙس وٝ ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي غیط ٚ ثسٖٚ ٞیچ عبضضٝ ا

ا٘ٛا  اٍِٛٞبی ٚضاحتي زض ایٗ ٘ٛ  ٘بقٙٛایي ٞب زیسٜ (. 8) ؾٙسضٚٔي ٘بٔیسٜ ٔي قٛز

ایطِٙسی ثٝ ٘بْ ٚیّیبْ ٚایّس، ثٝ اضث  ي، پعقى1800زض اٚایُ زٞٝ  (.11) قسٜ اؾت

غبِت ٚ ٔغّٛة  ضؾیسٖ وطی ضا قطح زاز. ٘ظطیٝ اٚ ثیٗ ا٘تمبَ ثٛؾیّٝ ٚضاحت نفبت

 ضا ثیكتط ٘كبٖ  Xافتطاق ٌصاقت. اٚ ٕٞچٙیٗ ٔكبٞسٜ وطز ٔطزاٖ ا٘تمبَ ٚاثؿتٝ ثٝ 

تمطیجبً ٘یٕي اظ افطازی وٝ ٘بقٙٛایي زٚضاٖ وٛزوي  ،ترٕیٗثط اؾبؼ  .(8)ٔي زاز٘س 

زاض٘س زاضای عّت غ٘تیىي ثٛزٜ ا٘س. تعساز وبُٔ غٖ ٞبیي وٝ ٕٔىٗ اؾت وٝ وكف 

غٖ زض ایٗ  55ٔىبٖ غ٘ي ٚ  100أب تب وٖٙٛ ثیف اظ قٛ٘س ٞٙٛظ ٔكرم ٘یؿت 

زض ازأٝ، ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي  .(5) (1 اضتجبط ثسؾت آٔسٜ اؾت )رسَٚ

 تٛضیح زازٜ ٔي قٛز.

تِٛس ظ٘سٜ  500/1تب  2000/1٘بقٙٛایي زض ٞط : فزاٍاًی ًبؽٌَایی ّبی صًتیکی

ثط ثبقٙس. ٔيٙسضٔي % ٔٛاضز ثٝ نٛضت غیطؾ70. زض حسٚز (12-14) ضخ ٔي زٞس

% ٔٛاضز 75اؾبؼ آٔبضٞبی ٔطبِعبت وكٛضٞبی پیكطفتٝ، ٘بقٙٛایي غیطؾٙسضٔي زض 

% 1-5% اتٛظٚٔي غبِت ٚ 10-20؛ ضؾسثٝ نٛضت اتٛظٚٔي ٔغّٛة ثٝ اضث ٔي

 26ٞبی غٖ وب٘ىؿیٗ )رٟف DFNB1ِىٛؼٚاثؿتٝ ثٝ رٙؽ ٔغّٛة ٞؿتٙس. 

 ٙٛایي ٞبی اتٛظٚٔي ٔغّٛة% اظ ٘بق50ثٝ تٟٙبیي ٔؿئَٛ (  Cx26یب  GJB2یب

زض  26وب٘ىؿیٗ وسوٙٙسٜ ٞبی غٖرٟف، ٌعاضقبت ٔرتّفثطپبیٝ . (15اؾت )

ٚ ؾفیسپٛؾتبٖ  ٟبٞٓ ٔتفبٚت ٞؿتٙس. زض اضٚپبیی ٚ الٛاْ ٔرتّف ثب ٔٙبطك رغطافیبیي

ثیكتطیٗ قیٛ  ضا زاضاؾت زض نٛضتي وٝ زض  35delGآٔطیىبیي رٟكي ثٝ ٘بْ 

قبیع اؾت. ٕٞیٗ طٛض زض  167delTثٝ ٘بْ یٟٛزیبٖ اقىٙبظی رٟف زیٍطی 

قبیع اؾت. ٘ىتٝ لبثُ ٔلاحظٝ ایٗ  235delCرٕعیت ٞبی قطق آؾیب رٟف 

 .(16-21) زض ثیكتط ٘مبط رٟبٖ ٌؿتطزٜ قسٜ اؾت 35delGاؾت وٝ رٟف 

ثبض  ٘رؿتیٗایٗ ٘ٛ  ٘بقٙٛایي : هغلَة یًبؽٌَایی غیز عٌذرٍهی اتَسٍه

 ٘بقٙٛایي غیط ؾٙسضٚٔي اتٛظْٚ ٔغّٛة ٔٛضز تٛرٝ لطاض ٌطفت. 1846زض ؾبَ 

(ARNSHL)  ْقسیستطیٗ ٘ٛ  ٘بقٙٛایي ٞبی ٔبزضظازی ٔي ثبقس ٚ تمطیجبٌ زض تٕب

ِىٛؼ ٞبی  (.22) ٔٛاضز، ٘مم زض حّعٖٚ ٌٛـ زاذّي عبُٔ ٘بقٙٛایي ٔي ثبقس

 ؛ٔكرم ٔي قٛ٘س DFNB٘بقٙٛایي غیط ؾٙسضٚٔي اتٛظْٚ ٔغّٛة ثٝ نٛضت 

DFN  ٘كب٘سٞٙسٜ یDeafness  ٚB  ْٚ٘كب٘ٝ ضٚـ ا٘تمبَ ثٝ نٛضت اتٛظ

 .(23) قٙبؾبیي قسٜ اؾت DFNBِىٛؼ  85غٖ ٚ  36ٔغّٛة اؾت. تب وٖٙٛ، 

،  GJB2،GJB6زضٌیط زض ٘بقٙٛایي قبُٔ   قبیعٟبی غ٘ تعسازی اظ

SLC26A4 ،MYO15A ،OTOF ،CDH23 ،TMC1 ،

TMPRSS3 ،PJVK  ٚTMHS ٚیػٌي ٞبی ایٗ غٟ٘ب ٚ فطاٚا٘ي  .ٞؿتٙس

ثیكتط ثطضؾي ٞب زض  آٔسٜ اؾت.  2بی ٞطوساْ زض رٟبٖ ٚ ایطاٖ زض رسَٚ رٟف ٞ

ثٛزٜ اؾت؛ ثٝ ٞط حبَ، تبوٖٙٛ زض حسٚز زٜ  GJB2٘بقٙٛایبٖ ایطا٘ي ثط ضٚی غٖ 

(. ثیكتط اظ 2ذب٘ٛازٜ ٘بقٙٛا ثطضؾي قسٜ ا٘س )رسَٚ  2200غٖ ٔرتّف زض ثیف اظ 

ٌٛ٘ٝ ای وٝ  طفتٝ اؾت. ثٌٝنٛضت  DFNB1% ٔطبِعبت ثط ضٚی ِىٛؼ 90

٘مكٝ پطاوٙسٌي رغطافیبیي ٚ ٘ػازی رٟف ٞبی ایٗ غٖ ضا ٔي تٛاٖ تطؾیٓ ٕ٘ٛز 

 % ٔٛاضز ٘بقٙٛایي ثٝ عّت رٟف ٞبی غ50ٖزض رٕعیت لفمبظی (.3)قىُ 

GJB2 ٚ  ٓ( 41ٚ40% ٌعاضـ قسٜ اؾت )79زض وكٛضٞبی اؾپب٘یب ٚ ایتبِیب ایٗ ضل

٘بقٙٛایبٖ وكٛض یبفت قسٜ  % اظ20تب 14ایٗ غٖ تٟٙب زض  زض حبِیىٝ رٟف ٞبی

% غٖ ٞب ٚ رٟف ٞبی ٔطثٛط ثٝ ٘بقٙٛایي 85تب  80(. ثٙبثطایٗ، زض حسٚز 24اؾت )

ثیف اظ پٙزبٜ غ٘تیىي رٕعیت ٘بقٙٛای وكٛض ٘بقٙبذتٝ ثبلي ٔب٘سٜ اؾت. تبوٖٙٛ، 

ٔٛضز ثطای ٘رؿتیٗ ثبض  12وٝ  قٙبؾبیي قسٜزض رٕعیت ایطاٖ  GJB2رٟف 
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 ٚ ٕٞىبضاٖ ٘زبت ٟٔسیٝ؛  ٔىب٘یؿٓ ِٔٛىِٛي قٙٛایي ٚ ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي زض ایطاٖ

 

زض رٕعیت  GJB2ثٝ طٛض وّي قیٛ  رٟف ٞبی غٖ  (.3رسَٚ ) ا٘سٌعاضـ قسٜ

زض  GJB2فطاٚا٘ي رٟف غٖ ؛ ایطاٖ ثؿیبض وٕتط اظ رٕعیت ٞبی غطثي اؾت

فطاٚا٘ي (. 48ٚ35ٚ24) ٝ اؾتوكٛض ٔٛضز ثطضؾي لطاض ٌطفت ٔرتّف احيٛ٘

ایٗ غٖ زض رٕعیت ٞبی قٕبَ )ٌیلاٖ ٚ ٔبظ٘سضاٖ ٚ ٌّؿتبٖ( ٚ قٕبَ  ٟبیرٟك

% ٚ زض قٕبَ غطة 38ٔیعاٖ ایٗ فطاٚا٘ي زض قٕبَ  ؛ثبلاؾت )آشضثبیزبٖ(غطة 

  . زض یه ٔطبِعٝ وٝ زض تطویٝ ا٘زبْ ٌطفت فطاٚا٘ي رٟفٌعاضـ قسٜ اؾت% 22

GJB2 وٝ ٔیعاٖ ایٗ فطاٚا٘ي تمطیجبً ٔكبثٝ رٕعیت قٕبَ  (21) % ثٛز25حسٚز

غطة ایطاٖ اؾت. ٞٓ چٙیٗ ٔكرم قسٜ وٝ فطاٚا٘ي ایٗ رٟف زض رٙٛة قطق 

ت ٚ زض رٕعیت ٞبی پبوؿتب٘ي ٕٞؿبیٝ ایطاٖ ٘یع ایٗ فطاٚا٘ي ثطاثط % اؾ9ایطاٖ 

 (.49) اؾت 1/6%

 

: دعتِ ثٌذی ّبی گًَبگَى ًبؽٌَایی ّب1 جذٍل  
 تعزیف ٍ ًوًَِ  دعتِ ًبؽٌَایی هعیبر

 ؾجت قٙبؾي
 

 اوتؿبثي
 

س: تٛوؿٛپلاؾٕٛظ، ثٝ زِیُ عٛأُ ٔحیطي ٔب٘ٙس عٛأُ زاضٚئي ثٝ عٙٛاٖ تطاتٛغٟ٘ب ٚ عفٛ٘ت ٞب )پیف اظ تِٛ
 ؾطذچٝ، ؾیفّیؽ، آثّٝ، ؾیتٍٛٔبِٛٚیطٚؼ(، افعایف ثیّي ضٚثیٗ، ضطثٝ ٚ ... 

 رٟف زض غٖ ٞبی ٞؿتٝ ای ٚ ٔیتٛوٙسضیبیي  غ٘تیىي 

 عّت ٞبی ٘بقٙبذتٝ ایسیٛپبتي 
 وبٞف قٙٛایي پیف اظ ؾرٗ ٌفتٗ ضخ ٔي زٞس پیف اظ ظثبٖ آٔٛظی ؾٗ ثطٚظ

 ي پؽ اظ ؾرٗ ٌفتٗ ضخ ٔي زٞسوبٞف قٙٛای یف اظ ظثبٖ آٔٛظی 

 وبٞف قٙٛایي زض ؾٙیٗ ٔعٕٛلا ثبلا ضخ ٔي زٞس پیطٌٛقي 

 ٘بقٙٛایي ثب ٘كب٘ٝ ٞبی زیٍطی ٕٞطاٜ اؾت ؾٙسضٚٔي فٙٛتیپ ثبِیٙي

 تٟٙب ٘بقٙٛایي زض فطز ٚرٛز زاضز غیطؾٙسضٚٔي 
 زاذّيثٝ زِیُ ٔكىلات ٔطثٛط ثٝ ٞسایت أٛاد اظ ٌٛـ ذبضري ثٝ  ٞسایتي ربیٍبٜ آؾیت

 ثٝ زِیُ آؾیت ٞبی ٌٛـ زاذّي ٔب٘ٙس آؾیت عهت قٙٛایي حؿي عهجي 

 تطویجي اظ ٞسایتي ٚ حؿي عهجي ٔرتّط 
  dB 40-26 ذفیف  قست

 dB 55-41 ٔتٛؾط 

 dB 70-56 ٔتٛؾط تب قسیس 

 dB 90-71 قسیس 

 90dB < عٕیك 

 DFNA loci (DFNA1-62) غبِت اتٛظٚٔي اٍِٛی ٚضاحت

 DFNB loci (DFNB1-85) ئغّٛة اتٛظٚٔ 

 DFN loci (DFN1-8) ٚاثؿتٝ ثٝ رٙؽ 

12SrRNA (MT-RNR1), tRNA ٔیتٛوٙسضیبیي 
Ser(UCN)

 (MT-TS1) 

 

 ؽبیع درگیز در ًبؽٌَایی: ٍیضگی ّبی صى ّبی 2 جذٍل

 

تعذاد  ًبم صى ردیف

 اگشٍى

اًذاسُ 

 صى

فزاٍاًی جْؼ در  فزاٍاًی جْؼ در جْبى

 ایزاى

 هٌبثع

1 GJB2 2 Kb 2.3  (24) %14-17  %50زض حسٚز 

2 GJB6 6 Kb 10 (25) %0  چٙس زضنس 

3 SLC26A4 21 Kb 4.9 (26) % ؾٙسضٚٔي10 % 40زض لفمبظی ٞب 

4 MYO15A 66 Kb  710  ُ(27) - % ٔٛاضز ٘بقٙٛایي قسیس زض پبوؿتبٖ 5حسال 

5 OTOF 48 Kb 108 (29ٚ28) %2  ؾٛٔیٗ عّت ٘بقٙٛایي زض اؾپب٘یب 

6 CDH23 70 Kb 426 ٗ(30) -  آٔبضٞبی ٔتفبٚت، قبیع زض غاپ 

7 TMC1 24 Kb 322  ُتٕبْ ٔٛاضز 6حسال %ARNSHL ٝ(32ٚ31) -  اظ رٕعیت قطق تطوی 

8 TMPRSS3 13 Kb 24  (34ٚ33) -  ذب٘ٛازٜ ثیٕبض زض رٕعیت تطویٝ، ؾٝ ٔٛضز رٟف زاقتٙس 25اظ 

9 PJVK (DFNB59) 7 Kb 1.5  (35-37) %7/6 ٌعاضـ قسٜ زض رٛأع تطن ٚ ّٞٙسی 

10 TMHS  یبLHFPL5 4 Kb 2 ٜ(38) -  زض رٛأع پبوؿتب٘ي ٚ تطن ٌعاضـ قس 

11 TECTA 

(DFNB21) 

 (39) %1.3 زض رٕعیت ٞبی ٔرتّف  23
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 : صى ّبی هطبلعِ ؽذُ در جوعیت ایزاى3جذٍل
 ٌبثعه تعذاد خبًَادُ ّبی ثب جْؼ صًی خبًَادُ ّبی هطبلعِ ؽذُ ٍیضگی ّبی صًی صى

    تعذاد اگشٍى هکبى 

TECTA (DFNB21) 11q22-24 23 75 1 (42) 

  45 3 (35) 

  1 1 (43) 

  4 4 (36) 

TMC1 

(DFNB7/11) 

9q13-21 24 10 5 (27) 

COL11A2 

(DFNB53) 

6p21 62 1 1 (44) 

MYO15A 

(DFNB3) 

17p11.2 66 2 2 (45) 

RDX (DFNB24) 11q23 14 1 1 (46) 

miR-183 - - 576 0 (47) 

OTOF     (29) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 .(26) در هٌبطق هختلف ایزاى GJB2: پزاکٌذگی جْؼ ّبی 3ؽکل 

 

. زض لٛٔیت ٞبی ٔرتّف وكٛض ٔتفبٚت اؾت GJB2قیٛ  رٟف ٞبی غٖ 

عبُٔ  GJB2طجك ٔطبِعٝ ای وٝ زض اؾتبٖ وطٔب٘كبٜ ا٘زبْ ٌطفتٝ، رٟف ٞبی 

ٟف ٌعاضـ قسٜ ٚ ر ،ٔغّٛة ئي اتٛظٚٔزضنس اظ ٘بقٙٛایي ٞبی غیط ؾٙسضٚ 22

35delG  ٗأب زض (50)ٔعطفي قس  26ثٝ عٙٛاٖ قبیع تطیٗ رٟف غٖ وب٘ىؿی ،

 GJB2، رٟف ٞبی (ٔطبِعٝ ای وٝ زض رٕعیت ؾیؿتبٖ ٚ ثّٛچؿتبٖ ا٘زبْ قس

اظ ٘بقٙٛایي ٞبی اتٛظْٚ ٔغّٛة غیط ؾٙسضٚٔي ثٛز ٚ قبیع تطیٗ  %3/13عبُٔ 

%( ٚ زٚٔیٗ رٟف قبیع زض 80ٌعاضـ قس ) W24X، 26وب٘ىؿیٗ  رٟف غٖ

زض  26. رٟف غٖ وب٘ىؿیٗ (51) % ثٛز2/2ثب فطاٚا٘ي  R127Hایٗ رٕعیت، 

رٟف  .(52) قسٜ اؾتزیسٜ%( 28رٕعیت ٞبی تطن وكٛض ثب فطاٚا٘ي ثیكتطی )

35delG  ٟٓزض ٔیبٖ آُِ ٞبی ثطضؾي قسٜ، ثیكتطیٗ فطاٚا٘ي ضا ثٝ 05/12ثب ؾ % 

 ٘تبیذ ٔب ٚ زیٍط پػٚٞكٍطاٖ ٘كبٖ ٔي زٞس  .(4)رسَٚ ذٛز اذتهبل زازٜ اؾت

زض ایطاٖ ٘ؿجت ثٝ وكٛضٞبی اضٚپبیي إٞیت وٕتطی  GJB2وٝ رٟف ٞبی غٖ 

 ، ایطاٖ اظ رٟت GJB2زض ٘بقٙٛایي اضحي زاض٘س. زض ٘بقٙٛایي ٚاثؿتٝ ثٝ غٖ 

 

ٔكبثٝ ثب رٕعیت اضٚپب ٚ اظ رٟت ٔیعاٖ ٚاثؿتٍي  (35delG) تطیٗ رٟفقبیع

غٖ ٔكبثٝ رٕعیت ٞبی آؾیبیي اؾت. ٞٓ چٙیٗ زض ایطاٖ یه قیت وبٞكي ثٝ ایٗ 

اظ ؾٕت قٕبَ ٚ قٕبَ غطثي ثٝ ؾٕت رٙٛة  GJB2٘بقٙٛایي ٚاثؿتٝ ثٝ غٖ 

-GJB6 (Del(GJB6(. حصف ٞبی ثعضي زض غٖ 27قطلي وكٛض ٚرٛز زاضز )

D13S1854) Del (GJB6-D13S1830),  ٘یع  ویّٛثبظی( 920ٚ حصف

ٕعیت وكٛض ثطضؾي قسٜ ا٘س ِٚي تبوٖٙٛ ٞیچىساْ اظ ایٗ تبوٖٙٛ زض چٙسیٗ ر

رٟف ٞبی غٖ  (.53ٚ50ٚ25رٟف ٞب زض ٘بقٙٛایبٖ ایطا٘ي ٌعاضـ ٘كسٜ ا٘س )

(. ٔطبِعبت ثعسی 36پػٚاویٗ ٘رؿتیٗ ثبض زض چٟبض ذب٘ٛازٜ ایطا٘ي ٌعاضـ ٌطزیس )

(. 42ضز )ذب٘ٛازٜ ایٗ غٖ رٟف زا 2ذب٘ٛازٜ ٘بقٙٛا ٘كبٖ زاز وٝ تٟٙب زض  30ثط ضٚی 

 (TMC1)رٟف ٞبی غٖ وسوٙٙسٜ پطٚتئیٗ ؾطاؾط غكبیي ثیبٖ قسٜ زض حّعٖٚ 

% ٔٛاضز ٘بقٙٛایي 6تب  5زض رٕعیت ٞبی تطویٝ، تٛ٘ؽ، پبوؿتبٖ ٚ ٞٙسٚؾتبٖ ؾجت 

قسٜ اؾت. رٟف ٞبی ایٗ غٖ زض چٙس ذب٘ٛازٜ ایطا٘ي ٘یع  GJB2زض افطاز  فبلس 

% ٘بقٙٛایي ٞبی اضحي 3/2بُٔ (. رٟف ٞبی غٖ اتٛفطِیٗ ع27ٌعاضـ قسٜ اؾت )
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 ٚ ٕٞىبضاٖ ٘زبت ٟٔسیٝ؛  ٔىب٘یؿٓ ِٔٛىِٛي قٙٛایي ٚ ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي زض ایطاٖ

 

زض ایٗ ِىٛؼ ثٝ عٙٛاٖ ؾٛٔیٗ  Q829Xزض رٕعیت پبوؿتبٖ اؾت. رٟف 

عبُٔ ٘بقٙٛایي زض وكٛض اؾپب٘یب ٌعاضـ قسٜ اؾت. زض ایطاٖ، تٟٙب زض یه ذب٘ٛازٜ 

عبُٔ  DFNB4ِىٛؼ  (.29رٟف ٕٞعیٍٛت غٖ اتٛفطِیٗ ٌعاضـ قسٜ اؾت )

قطلي ٚ آؾیبی رٙٛثي ثٛزٜ اؾت  % ٘بقٙٛایي اضحي زض رٕعیت ٞبی آؾیبی10

ٚ ٕٞىبضاٖ  NajmAbadi(. ٞٓ چٙیٗ زض ٔطبِعٝ ای وٝ تٛؾط زوتط 54)

% ٘بقٙٛایي اتٛظٚٔي ٔغّٛة 2/8عبُٔ  SLC26A4نٛضت ٌطفت، رٟف زض غٖ 

 ,G334V, R409Hزض وكٛض ٌعاضـ قس ٚ رٟف ٞبی ایٗ غٖ قبُٔ 

T420I/1197delT ( رٟف ٞبی غٖ ٔیٛظیٗ 26ثٛز٘س .)XVA زض زٚ  ٘یع

(. ٕٞب٘طٛض وٝ ٌفتٝ قس ثیكتط 45ذب٘ٛازٜ ٕٞرٖٛ ایطا٘ي ٌعاضـ قسٜ اؾت )

ٔحسٚز ثٛزٜ اؾت. قبیس ثعضي ثٛزٖ  GJB2ٔطبِعبت زض ایطاٖ ثٝ ثطضؾي غٖ 

ؾبیط غٟ٘ب ٚ ثبلا ثٛزٖ تعساز اٌعٖٚ ٞبی آٟ٘ب، فمساٖ ٘مبط زاغ رٟف پصیط زض آٟ٘ب ٚ 

ٞبی غطثي اظ رّٕٝ زلائّي زض رٕعیت  GJB2٘یع فطاٚا٘ي ثبلای رٟف ٞبی 

 ٞؿتٙس وٝ حزٓ ثبلای ٔطبِعبت ٔطثٛط ثٝ ایٗ غٖ زض ایطاٖ ضا تٛریٝ ٔي وٙس.

ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي غیطؾٙسضٚٔي  :ًبؽٌَایی ّبی غیزعٌذرٍهی اتَسٍم غبلت

( رعء ثعضٌي اظ اقىبَ زیطضؼ ٘بقٙٛایي ٚ پیكطٚ٘سٜ ADNSHLاتٛظٚٔي غبِت )

قٙبؾبیي قسٜ  DFNAِىٛؼ  60غٖ ٚ  24ثٛزٜ ٚ قست وٕتطی زاض٘س؛ زض حسٚز 

تبوٖٙٛ ٔطبِعٝ ثطرؿتٝ ای ثط ضٚی ذب٘ٛازٜ ٞبی ایطا٘ي ثب ایٗ اٍِٛی ٚضاحتي  اؾت.

ٚضاحتي ٘بقٙٛایي اؾت وٝ یىي اظ زلایُ آٖ فطاٚلا٘ي وٕتط ایٗ اٍِٛی ا٘زبْ ٘كسٜ 

 ٔي ثبقس.

 Xا٘ٛا  ٚاثؿتٝ ثٝ  :ًبؽٌَایی ّبی ٍاثغتِ ثِ جٌظ ٍ هیتَکٌذریبیی

(DFN) ایٗ ٘ٛ  ثٝ (23) زاضای فطاٚا٘ي ثؿیبض وٕتطی ٘ؿجت ثٝ ٔٛاضز ثبلا اؾت .

اؾت؛ زض نٛضت ثطٚظ زض وٛزوي یب پیكطٚ٘سٜ زض ذب٘ٛازٜ ٞبی ٔرتّف ٌعاضـ قسٜ

 Yِىٛؼ ٘یع ثب وطٚٔٛظْٚ  1اؾت. غٖ ٔكرم قسٜ 2ِىٛؼ ٚ  5ایٗ ثبضٜ، ٘مف 

(DFNY1) ٜوٝ تعساز  ثبقسٚ زضآذط ا٘ٛا  ٔیتٛوٙسضیبئي ٔي (55) اؾتٕٞطاٜ ثٛز

عّٕىطز ٟٔٓ  ثبتٛرٝ ثٝ. (56ٚ23) اؾتثؿیبض ٘بزضی ضا ثٝ ذٛز اذتهبل زازٜ

ٞبی ٔیتٛوٙسضی زض تِٛیس ا٘طغی قیٕیبیي اظ ططیك فؿفطیلاؾیٖٛ اوؿیساتیٛ، رٟف

ثیٕبضی ٞبی ٘ٛضٚٔبؾىٛلاض ؾیؿتٕیه قٛ٘س وٝ ٔیتٛوٙسضیبیي ٔي تٛا٘ٙس ثبعج 

یىي اظ علائٓ آٟ٘ب ٘مم قٙٛایي اؾت؛ ثٝ ٞط حبَ، رٟف ٞبی ٔیتٛوٙسضیبیي وٝ 

ثٝ اضث ٔي ضؾٙس ٔي تٛا٘ٙس ثبعج ٘بقٙٛایي غیطؾٙسضٔي، ٘بقٙٛایي اِمبء قسٜ ثب 

آٔیٌّٙٛیىٛظیسٞب قسٜ ٚ رٟف ٞبی اوتؿبثي ٔیتٛوٙسضی ٔي تٛا٘ٙس پیطٌٛقي ضا 

  DNAزضحبِت ٘طٔبَ، ثیكتط افطاز ؾبِٓ، تٟٙب یه ٘ٛ  غ٘ٛتیپ .(56) آٚض٘سثٛرٛز 

ٔیتٛوٙسضیبیي زاض٘س )ٕٞٛپلاؾٕي( أب زض ثؿیبضی اظ ثیٕبضی ٞبی ٔیتٛوٙسضیبیي، 

ٔیتٛوٙسضیبیي ٚرٛز زاضز )ٞتطٚپلاؾٕي(. ٔمساض ٞتطٚپلاؾٕي  DNA ٔرّٛطي اظ

بفت ٔتٙٛ  اؾت. ثیكتط اظ ثبفتي ثٝ ثبفت زیٍط ٚ حتي زض ؾِّٟٛبی زضٖٚ یه ث

ؾٙسضْ ٞبی ٔیتٛوٙسضیبیي چٙس ؾیؿتٕي زض حبِت ٕٞٛپلاؾٕي وكٙسٜ ا٘س. زض زٚ 

ٚضاحتي ِجط( ٚ ٘بقٙٛایي ثٝ اضث ضؾیسٜ اظ ٔبزض،  -ضٚپبتي ثیٙبیيٛ)٘  LHONثیٕبضی

 .(56) ٔیتٛوٙسضیبیي ٚرٛز زاضز DNAٕٞٛپلاؾٕي 

ٚ  زازٜ اؾتبقٙٛا ا٘زبْ زض ٔكبٚضٜ ٞبیي وٝ ثب ذب٘ٛازٜ ٞبی ٘: هؾبٍرُ صًتیك

٘یع ثطپبیٝ ثطضؾي ٔتٖٛ پػٚٞف ٞبیي وٝ ثط ضٚی ٚاِسیٗ وٛزوبٖ وٓ قٙٛا ا٘زبْ 

ٚاِسیٗ ثٝ قست ٘یبظٔٙس ٚ علالٕٙس ثٝ زضیبفت وٝ ٔكرم قس ٌطفتٝ اؾت 

. زض ثؿیبضی اظ ثیٕبضیٟبی (57) اطلاعبت وبّٔي زضثبضٜ ٘بقٙٛایي فطظ٘سقبٖ ٞؿتٙس

ٔزجٛض ثٝ یه تهٕیٓ ٌیطی ٔي قٛ٘س ٔخلاً زض ٔٛضز یه غ٘تیىي، ٚاِسیٗ فطز ثیٕبض 

فطز عمت ٔب٘سٜ شٞٙي، ٕٔىٗ اؾت ٚاِسیٗ تهٕیٓ ثٍیط٘س وٝ وٛزن عمت ٔب٘سٜ 

ایٗ ليیٝ زض ٔٛضز ٘بقٙٛایي  ذٛز ضا ثٝ ٔطاوع ٍٟ٘ساضی ثٟعیؿتي ثؿپبض٘س. أب

ثٟتط، اِسیٗ ضا ثب اؾتطؾي زائٕي ضٚثٝ ضٚ ٔي ؾبظز. ثٝ ثیبٖ طٛضیىٝ ٚثٔتفبٚت اؾت 

كىلاتي وٝ فطاضٚی ٚاِسیٗ وٛزوبٖ وٓ قٙٛاؾت زأٙٝ ٌؿتطزٜ ای زاقتٝ ٚ ثٝ ٔ

ٚاِسیٗ قٙٛای یه وٛزن  (.58) نٛضت زضاظ ٔست ثط پیىطٜ ذب٘ٛازٜ ظذٓ ٔي ظ٘س

٘بقٙٛا ٘ؿجت ثٝ ٚاِسیٗ ٘بقٙٛای یه وٛزن ٘بقٙٛا اؾتطؼ ٚ زِٟطٜ ثؿیبض ثیكتطی 

ا زِٟطٜ چٙسا٘ي ثطای پطٚضـ وٛزن (. ٌبٜ زیسٜ قسٜ وٝ ٚاِسیٗ ٘بق59ٛٙزاض٘س )

ؾبِٝ ٘بقٙٛایي  32-30 ٘بقٙٛای ذٛز ٘ساض٘س؛ ثطای ٕ٘ٛ٘ٝ، زض یىي اظ ٔكبٚضٜ ٞب، فطز

اظٟبض زاقت ٚاِسیٗ ذٛز، ٕٞؿطـ ٚ ٞطزٚ فطظ٘سـ ٘بقٙٛا ٞؿتٙس یعٙي ٞیچ فطز 

قٙٛایي زض ذب٘ٛازٜ اـ ٘یؿت. ٘ىتٝ ای وٝ ایٗ فطز پؽ اظ ایٗ ثیبٖ وطز ٌبٜ اظ 

ىبٖ ٚ حتي ٔترههبٖ ضٚا٘كٙبؾي پٟٙبٖ ٔي ٔب٘س. ایٗ فطز اشعبٖ زاقت ٘ظط پعق

ثٝ ٞیچ ٚرٝ تٕبیُ ٘ساضز وٝ یه فطز قٙٛا ثٝ عٙٛاٖ عيٛ رسیس ٚاضز ذب٘ٛازٜ قٛز 

چطا وٝ ٔكىلات ظیبزی پیف ضٚی ایٗ فطز تبظٜ ٚاضز لطاض زاضز. ثٙبثطایٗ، افعٖٚ ثط 

زضٔبٖ ٞبی اضظاٖ، ؾطیع ٚ  تٛرٝ ثٝ پیكٍیطی ثبیس ضاٞىبضٞبیي ثطای ضؾیسٖ ثٝ

ضاحت ا٘سیكیسٜ قٛز. قٙبؾبیي عُّ غ٘تیىي ٘بقٙٛایي ٔي تٛا٘س ضاٍٞكبی ایٗ 

قٛز ٌصض ٞبی ظیبزی وٝ نطف وٛزن ٘بقٙٛا ٔيعطنٝ ثبقس. ظٔبٖ، ٘یطٚ ٚ ٞعیٙٝ

اظ ٔؿیط پطپیچ ٚ ذٓ قٙبؾبیي عُّ ٘بٍٕٞٗ آٖ ضا ٕٞٛاض ٔي ؾبظز ٚ پػٚٞكٍطاٖ ضا 

اظ اٞساف ٔكبٚضٜ غ٘تیه ٔي تٛاٖ  ثطز.بٖ پیف ٔيثٝ ؾٕت پیكٍیطی ٚ زضٔ

ؾبِٓ ؾبظی ٚ ثٟؿبظی ٘ؿُ پیكٍیطی اظ ثطٚظ ثیٕبضی ٞب ٚ ٘بٞٙزبضیٟبی غ٘تیىي )

یب تىطاض یه ثیٕبضی اضحي زض  ضذساز ٔزسزٔكرم وطزٖ ذطط  ( ضا ٘بْ ثطز. ثبآیٙسٜ

ظ ٚ تكریم پیف اظ ظایٕبٖ ٔي تٛاٖ ا ، تكریم پیف اظ لا٘ٝ ٌعیٙيٞط حبٍّٔي

یب غیط  تكریم ایٙىٝ ٘بقٙٛایي زض فطز اضحي ٚثطٚظ ثیكتط ثیٕبضی رٌّٛیطی ٕ٘ٛز. 

ثطضؾي ٘ٛاض ٌٛـ  ٔعبیٙٝ وبُٔ ٌٛـ ٚ ،قطح حبَ زلیك ٌطفتٗ  اضحي اؾت ثٛؾیّٝ

آٖ ٔي تٛاٖ ثطضؾي ٚ  قزطٜ ٘بٔٝ ذب٘ٛازٜثب تطؾیٓ . أىب٘پصیط اؾت )اٚزیٌٛطاْ( فطز

ٔٛاضز اضحي، زض  ظ ٘ظط اضحي ثٛزٖ تكریم زاز؛ضا ا٘ٛ  ٘بقٙٛایي ثب لطعیت ثیكتطی 

. ٕٞب٘طٛض وٝ شوط قس اتیِٛٛغی ٘بقٙٛایي اؾت قسٜ غبِجب زض ذب٘ٛازٜ تىطاض ٘بقٙٛایي

بض ٘بٍٕٞٗ ٔي ثبقس؛ ا٘ٛا  اٍِٛٞبی ٚضاحتي ثطای ایٗ عبضضٝ ٚرٛز زاضز. یثؿ

ی ثٙبثطایٗ، ثط اؾبؼ اٍِٛی ٔٙسِي آٖ ٔي تٛاٖ زض ٔٛضز ذطط تىطاض ٘تیزٝ ٌیط

وطز. اِجتٝ، زض ٔٛاضزی وٝ تكریم ٞبی ِٔٛىِٛي ٚرٛز زاضز ٔي تٛاٖ ثٟتط 

 اضظیبثي غ٘تیىي چٙس ٔطحّٝ زاضز قبُٔ: ليبٚت ٕ٘ٛز. 

 تبضیرچٝ لجُ اظ تِٛس، حیٗ تِٛس ٚ ٔطٚض تبضیرچٝ پعقىي ٚ ضقس ٚ ٕ٘ٛ اِف( ٔطٚض وبُٔ 

 فبٔیّي  (Pedigree) ة( تطؾیٓ قزطٜ

 ز ٔجتلا ٚ اعيبء زیٍط ذب٘ٛازٜ د( ٔعبیٙٝ فیعیىي وبُٔ اظ فط

 ز( اضظیبثي تكریم آظٔبیكٍبٞي ٚ غ٘تیه ؾِّٛي ٚ ِٔٛىِٛي 

 ٜ( ٔكبٚضٜ ذب٘ٛازٌي.

% اظ 90ثط پبیٝ ثطضؾي ٞب، افطاز ٘بقٙٛا اظزٚاد رٛض زاض٘س؛ ترٕیٗ ظزٜ قسٜ وٝ 

ُ افطاز ٘بقٙٛا اظزٚاد ٔي وٙٙس. احتٕبَ فطظ٘س ٘بقٙٛا زض ٔمبث افطاز ثعضٌؿبَ ٘بقٙٛا ثب

فطظ٘س قٙٛا ثٝ اٍِٛی ٚضاحتي آٖ ثؿتٍي زاضز؛ ثطای ٕ٘ٛ٘ٝ، اٌط ٞط زٚ ٚاِس ٘بقٙٛایي 

% 100زاقتٝ ثبقٙس فطظ٘س آ٘بٖ ثٝ احتٕبَ یىؿب٘ي ٔغّٛة ثٝ زِیُ رٟف زض غٖ 

٘بقٙٛا ذٛاٞس ثٛز ٚ اٌط یىي اظ ٚاِسیٗ وبٞف قٙٛایي غبِت ٚ زیٍطی وبٞف 

 .(11) % ذٛاٞس ثٛز50ٙٛا ثب غٖ غبِت قٙٛایي ٔغّٛة زاقتٝ ثبقس احتٕبَ فطظ٘س ٘بق

ثب تٛرٝ ثٝ ٘بٍٕٞٙي غ٘تیىي ثبلایي وٝ زض ٘بقٙٛایي ٚرٛز زاضز ٚ ثط پبیٝ ٔطبِعبتي 

وٝ زض وكٛضٞبی زیٍط زض ٔٛضز فطاٚا٘ي، قست ٚ ؾطح ٘بقٙٛایي، ٘ٛ  غٖ ٞبی 

 فٙٛتیپ زض ثیٕبضاٖ ا٘زبْ قسٜ اؾت ثٝ ٘ظط -زضٌیط ٚ ٕٞجؿتٍي ٞبی غ٘ٛتیپ
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اٖ ثب اؾتفبزٜ اظ یه اٍِٛضیتٓ تكریهي ٔٙبؾت ثؿیبضی اظ ٞعیٙٝ ٞبی ٔي ضؾس ثتٛ

( ثیكتط ثطای اؾتفبزٜ زض 4ضا وبٞف زاز. اٍِٛضیتٓ پیكٟٙبزی )قىُ اضبفي 

وكٛضٞبی زض حبَ تٛؾعٝ ٚ وٕتط تٛؾعٝ یبفتٝ ٔٙبؾت اؾت تب ثتٛا٘ٙس اظ نطف 

 ٞعیٙٝ ٞبی اضبفي پیكٍیطی وٙٙس.

 .(26) ثز اعبط هطبلعبت پیؾیي در ایزاى GJB2 ،SLC26A4 ،PJVK ،TECTA  ٍTMC1صًی فزاٍاًی ّبی جْؼ ّبی  .4 جذٍل
 تعذاد آلل (%)  ٍاریبًت ّب تعذاد آلل (%)   ٍاریبًت ّب

GJB2 Mutations  Polymorphisms  

Insertion/deletion  V153I  93 (2.4) 

35delG 466 (12.05) V27I 26 (0.67) 

delE120 28 (0.72) -3558T>C 21 (0.54) 

235delC 13 (0.34) E114G  3 (0.08) 

167delT 6 (0.16) F146F 2 (0.05) 

363delC 5 (0.13) M34T  1 (0.03) 

314del14 4 (0.10) G160S 1 (0.03) 

312del14 4 (0.10) I69I 1 (0.03) 

327delGGinsA  3 (0.08) Total polymorphisms 148 (3.83) 

167del16 2 (0.05) Total studied alleles  3868 

310del14 2 (0.05)   

290-291insA 2 (0.05) SLC26A4 mutations  

35insG 1 (0.03) G334V 2 (1. 25) 

333-335delAA 1 (0.03) R409H 2 (1. 25) 

507insAACG 1 (0.03) R79X 2 (1. 25) 

329delA  1 (0.03) T721M 2 (1. 25) 

Subtotal 539 (13.93) L445W 2 (1. 25) 

Substitutions  S448L 2 (1. 25) 

R127H 30 (0.78) 1197delT 1 (0.625) 

W24X 23 (0.6) T420I 1 (0.625) 

V27I+ E114G 18 (0.46) L597S 1 (0.625) 

R184P 16 (0.41) 965insA 1 (0.625) 

-3170G>A 13 (0.34) Total alleles 160 (100) 

R32H 9 (0.23)   

R143W 8 (0.21) PJVK mutations  

M163V 6 (0.16) T54I 2 (2.86) 

-3517G>A 4 (0.10) R183W 6 (8.57) 

IVS1+1G>A 4 (0.10) 726delT (F242LfsX7) 2 (2.86) 

Y155X 3 (0.08) 122delA 2 (2.86) 

H16R 2 (0.05) 988delG (V330LfsX7) 2 (2.86) 

Q80L 2 (0.05) polymorphisms  

G200R 2 (0.05) 793C>T 3 (4.28) 

Y136X 2 (0.05) 793C>G 4 (5.71) 

W77X 2 (0.05) 874G>A 2 (2.86) 

L90P 2 (0.05) Total alleles 70 (100) 

T8M 2 (0.05)   

V37I  2 (0.05) TMC1 mutations  

A171T 2 (0.05) 100C>A (R34X) 2 

R143Q 1 (0.05) 77611G>A 2 

G12D 1 (0.03) polymorphisms  

E47X 1 (0.03) 94615A>C 2 

E147X 1 (0.03) Total alleles 10 

M93I 1 (0.03)   

R165W 1 (0.03) TECTA mutations  

G158S 1 (0.03) c.649insC 2 (0.83) 

K112N 1 (0.03) 266delT 2 (0.83) 

G130V 1 (0.03) c.5211C>A 2 (0.83) 

K102Q 1 (0.03) 9.6 kb deletion 2 (0.83) 

T123N 1 (0.03) c.6203-6218del16 2 (0.83) 

E129K 1 (0.03) Total alleles 242 (100) 

Subtotal 164 (4.24)   

Total mutations 703 (18.17)   
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 ٚ ٕٞىبضاٖ ٘زبت ٟٔسیٝ؛  ٔىب٘یؿٓ ِٔٛىِٛي قٙٛایي ٚ ا٘ٛا  ٘بقٙٛایي ٞبی غ٘تیىي زض ایطاٖ

 

 

 

 
 

 : الگَریتن پیؾٌْبدی ثزای ثزرعی صًتیکی ًبؽٌَایی حغی عصجی4ؽکل 

 

وٝ  ٘بقٙٛا ٞٓ زضٖٚ ٚ ٞٓ ثیطٖٚ فبٔیّي افطاز ٔیبٖ فٙٛتیپي ثبلا زض ٌٛ٘بٌٛ٘ي

فبوتٛضٞبی  ٘كبٖ ٔي زٞس وٝ ایٗ ٌٛ٘بٌٛ٘ي ضیكٝ زض زاض٘س ٔكبثٟي ٞبی رٟف

 Modifier) ٌطتعسیُ غٖ ٞبی ٔب٘ٙس ٚضاحتي ای ظٔیٙٝ یب تأحیطات ٚ ٔحیطي

genes) .ضا زیٍط غ٘ي زض رٟف یه فٙٛتیپي ٘تیزٝ تٛا٘ٙس ٔي غٟ٘ب ایٗ زاضز 

 یب ٔكبثٝ ظیؿتي ٔؿیط زض ضا ذٛز عُٕ ٌطعٛأُ تعسیُ زٞٙس. لطاض حیطتب تحت

 ثهٛضت تٛا٘سآٟ٘ب ٔي تبحیطات ٚ وٙٙس ٔي اعٕبَ ثیٕبضی عبُٔ غٖ ثب ٔٛاظی

اؾت وٝ  قسیس چٙبٖ آٖ ؾطوٛثٍط تبحیط ٔٛاضز ثطذي ثبقس. زض ؾطوٛثي یب افعایكي

 ایٗ . ٕ٘ٛ٘ٝ ثبضظ(60ٚ22) ٌطززٔي ثبظ طجیعي حبِت ثٝ وبُٔ ثطٛض فطز فٙٛتیپ

 DFNB26زض ا٘ؿبٖ اؾت وٝ ٘بقٙٛایي ٔطثٛط ثٝ  DFNM1 اظ غٖ ٞب، زؾتٝ

  .(61) وٙسضا ؾطوٛة ٔي

 Whole genome) تىِٙٛٛغی ٞبی ٘ٛیٗ ٔب٘ٙس اؾىٗ ؾطاؾط غ٘ٛٔي

scanning)تعییٗ تٛاِي ٘ؿُ ثعسی ،  (Next-generation 

sequencing)ْٚتعییٗ تٛاِي اٌع ،  (Exome sequencing) ٜضا ... ٚ

ؾبزٜ تطی ثطای یبفتٗ عُّ ٘بٍٕٞٗ ثیٕبضی ٞبی غ٘تیىي اظ رّٕٝ ٘بقٙٛایي فطا 

 ٚضٚز ایٗ تىِٙٛٛغی ٞب ثٝ وكٛض ٚ  ضٚی پػٚٞكٍطاٖ ٌكٛزٜ اؾت. أب ثٝ ٞط حبَ تب

 

اؾتفبزٜ تكریهي اظ آٟ٘ب، اثسا  ضٚـ ٞبی ثب وبضایي ٌؿتطزٜ ٔي تٛا٘س زض ایٗ 

 ضاؾتب وٕه وٙٙسٜ ثبقس.

 گیزی  ًتیجِ

عُّ ٘بٍٕٞٗ ٘بقٙٛایي وٝ ثطضؾي ٞبی غ٘تیىي ضا زقٛاض ٔي ؾبظز ٕ٘ي تٛا٘س 

زِیّي ثطای ٘بزیسٜ اٍ٘بقتٗ آٖ ثبقس چطاوٝ ایٗ عبضضٝ قبیع تطیٗ ٘مم حؿي 

عهجي زض ا٘ؿبٖ ثٛزٜ ٚ پؽ اظ عمت ٔب٘سٌي شٞٙي زض ضتجٝ زْٚ ٔعِّٛیت ٞب لطاض 

تٛاٖ ایٗ ٔؿئّٝ ضا وكٛض ٔيزاضز. ثب ٍ٘بٞي ثٝ یبفتٝ ٞبی پػٚٞف ٞبی زاذُ 

ٔططح وطز وٝ زیٍط ِىٛؼ ٞبی ٘بقٙٛایي ثبیس ثطضؾي قٛ٘س تب ٔیعاٖ زضٌیطی آٟ٘ب 

ٔكرم قٛز. پػٚٞف ٞبیي وٝ تبوٖٙٛ ثط ضٚی ٘بقٙٛایبٖ ایطا٘ي ا٘زبْ قسٜ 

 2000( ٘كبٖ ٔي زٞس زض ٔزٕٛ  زٜ غٖ ٚ چٙسیٗ ِىٛؼ زض ٘عزیه ثٝ 3)رسَٚ 

% ثطای  28تب  11ي قسٜ اؾت؛ آٔبضٞبی ٌٛ٘بٌٛ٘ي اظ ذب٘ٛازٜ ٘بقٙٛای ایطا٘ي ثطضؾ

زض ٘ػازٞبی ٔرتّف ٌعاضـ قسٜ اؾت أب ثٝ طٛض  GJB2فطاٚا٘ي رٟف ٞبی غٖ 

% ٔٛاضز ٘بقٙٛایي ثٝ زِیُ رٟف ٞبی ایٗ غٖ ٞؿتٙس 18ٔیبٍ٘یٗ زض حسٚز 

ثب ایٙىٝ ٘ؿجت ثٝ لفمبظی ٞب  GJB2(. ثٙبثطایٗ، ٞٙٛظ ٞٓ رٟف ٞبی غٖ 35ٚ24)

 ي وٕتطی ثطذٛضزاض٘س زض ایطاٖ ٘یع ثطضؾي آٟ٘ب ثیكتطیٗ إٞیت ضا زاضاؾت.اظ فطاٚا٘
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ABSTRACT 

BACKGROUND AND OBJECTIVE: Hearing impairment is the most common sensory defect in human beings; this 

highly heterogeneous disorder affecting 1 in 1000 among general population that half of them is due to genetic agents. 

Albeit, this frequency in Iran is higher than other countries and it needs to pay more attention to this condition. Ear acts 

as a connector between human and environment; hearing process is composed of a series of complex events thorough 

the ear so that sound waves lead to physical vibrations in inner ear producing electrical signals. This signal is processed 

within the hearing regions in two sides of the brain. Sensorineural hearing loss (HL) is classified into acquired HL, 

genetic HL and deafness of unknown origin. If other than deafness, other problems occur in affected individuals, HL is 

belonged to syndromic form of deafness; while in many cases, hearing loss occurs without any other problems. 

 METHODS: In this study, mechanisms of hearing, various types of hearing loss and genetics studies in Iran in 

comparison with other population of the world are investigated and reviewed.  

FINDINGS: GJB2 mutations are the most common cause of autosomal recessive non-syndromic hearing loss 

(ARNSHL) in most populations; and even up to 50% of ARNSHL in some cohorts is due to these mutations. GJB2 

mutation frequency is 14-17% among Iranian populations. More than 90% of genetics studies of HL have been 

performed on GJB2 mutations. However, there are some reports about other loci involving in HL. 

CONCLUSION: Mutations in more than ten genes lead to ARNSHL in our country that GJB2 has more important role 

than other genes. It showed GJB2 connexin 26 in Iran. 
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