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  Cochlear Transduction Molecular Basis of Auditory Pathologyـ  ١٤٨فصل 

 

  كوكلئا: passiveمكانيك 

 وامل مهم در مكانيك عpassive :كوكلئا 

ند و لنف هستپريپر از مايع، خصوصا اسكالا وستيبولي و اسكالا تمپاني كه پر از  هايحفره -

 اسكالا مديا كه پر از اندولنف است.

 پوشاند.ميتكتوريال ممبران: ماده ژلاتيني كه روي سطح ارگان كورتي را  -

 ايي كتروشيميز الوستام وستيبولي جدا كرده و نقش مهمي در هغشاء رايسنر، اسكالا مديا را از اسكالا

 كوكلئا نقش مهمي ندارد. passiveكوكلئا دارد، اما در مكانيك 

 شود.هاي فشاري تبديل ميحركت مكانيكي به موج ،در كوكلئا  

 ت. ترن حلزون، نزديك دريچه گرد، عرض غشاء پايه كمتر از نواحي آپيكال اسدر بازال 

  استرئوسيليا:تعداد 

 عدد ٥٠ـ٧٠: IHCروي هر  -

 عدد ١٥٠: OHCروي هر  -

  از قاعده به آپكس تعداد استرئوسيليايOHC  شود.ميكمتر 

  از قاعده به آپكس، طول استرئوسيليايOHC  وIHC يابد.مي، افزايش 

 هاي مزوتليال روي غشاء پايه و طول تعداد سلولOHCيابد.يماز قاعده به آپكس افزايش  ،ها  

 يابند. از قاعده به آپكس كاهش مي ،شعاعي هايضخامت غشاء پايه و دانسيته فيلامان 

 هاي شعاعي، عمدتاً از نوع كلاژن نوع دو هستند.فيلامان  

  غشاء پايه و ارگان كورتي، در قاعده حلزون سفتي بيشتر وmass كس دارندكمتري نسبت به آپ ،

 شوند.ميازوآپيكال اين عوامل باعث حركت موج مهاجر در جهت ب

 د. نشوهاي بالا بيشتر در بازال ترن منتقل ميفركانس 
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  لنف در قاعده حلزون بالاتر است.پريحجم نسبي 

 در  ،به طور خلاصهbase :نسبت به آپكس 

 عرض غشاء پايه كمتر 

 مزوتليال كمتر هايتعداد سلول 

  طولOHCكمتر ها 

 Mass كمتر 

 ضخامت غشاء پايه بيشتر 

  شعاعي بيشتر هايفيلاماندانسيته 

 سفتي غشاء پايه و ارگان كورتي بيشتر 

 بالا بيشتر هايانتقال فركانس 

  لنف بيشترپريحجم نسبي 

  طولIHC مشابه آپكس 

  طول استرئوسيليايOHC  وIHC كمتر  

 رود. موج مهاجر به صورت بازوآپيكال پيش مي 

 ن ز اياولي بالاتر  ،يزيك آن استاصلي ف كنندهتي تعينتا وقتي موج به محل خود برسد، سف

  شود.مي كنندهتعيين massمحل، 

 شوند. اسكالاوستيبولي و اسكالاتمپاني، در هليكوترما به هم متصل مي 

 ش ين كاههاي خيلي پايبراي فركانس ،هليكوترما شنت صوتي است و تفاوت فشار بين اسكالاها را

 دهد. مي

 كنندهاندازه هليكوترما مشخص cut off ترما بزرگهرچه هليكوتر ،سيستم در فركانس پايين است 

  رود.هاي بالاتر ميهاي فشاري به سمت فركانسباشد، شنت موج

 ست.اايين هاي فشاري شديد با فركانس پعلمكرد هليكوترما براي كاهش آسيب حلزون، توسط نوسان  

  مكانيك اكتيو كوكلئا:

 نرژي است. به معني تقويت در غشا پايه، با حذف ا 

 ود دارد.ري وجيعني به تغييرات فشار در سطوح پايين، حساسيت بالات ،مكانيك كوكلئا غير خطي است 

 OHCنسبت به اتوتوكسيسيتي و  هاnoiseاز  تر، حساسIHCهستند. ها  

 Prestin: 
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   Genetics of Ear Disordersـ  ١٤٩فصل 

  

  ندستهژنتيكي  كاهش شنوايي،بيشتر از يك سوم موارد.  

 هاي ژنتيكي سه دسته هستند:بيماري  

 كروموزومال:  -

 شودقسمت بزرگي از يك كروموزوم درگير مي.  

 مثل داون يا ترنر  

 ز نيرا  و مشكلات مربوط به سر و گردن كاهش شنواييها غالباً شديدند و اين بيماري

  شوند.شامل مي

 هاي مونوژنيك: بيماري -

 .موتاسيون فقط در يك ژن است  

  قرار دارنددر اين دسته  كاهش شنوايي،اغلب موارد.  

 غالب، مغلوب يا  انتقالx-link .دارند  

 هاي متعدد يا عقب ماندگي ذهني همراهي ندارند.اما با آنومالي ،شديدند  

 :هاي كمپلكسبيماري -

 ام، ناتواني در خواندن، مثل شكاف لب و كHTN كانسر  و  

 .نتيجه تداخل بين چندين ژن، محيط و ... هستند  

 ها در اين بيماريENT ترين هستند.شايع  

  اختلالات كروموزومال:

 ها قابليت به ارث رسيدن ندارند.اين بيماري ،به جز چندين استثناء  

 گروه هستند: ٤  

 مآنوپلوئيدي: زياد يا كم شدن كل كروموزو -
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 حذف: حذف يا شكستن قسمتي از كروموزوم -

 يك كروموزوم به كروموزوم فعلياز دوپليكاسيون: اضافه شدن يك قسمت اضافي  -

- rearrangementترتيب متفاوت امت شدن كروموزوم و متصل شدن دوباره آن ب: دو قس 

 Translocation : به هم متصل شوند ،دو كروموزوم متفاوتقطعاتي از وقتي. 

 inversion : متصل شود. مجددامعكوس به طور  ،همان كروموزوماز  ايقطعهوقتي 

 درجه  ،دناشبها وجود داشته ند فقط در قسمتي از سلولنتوامي ،م: اختلالات كروموزوميسيئموزا

  ها را مشخص كند.تواند شدت بعضي بيماريم و توزيع آن ميسيئموزا

 هاآنوپلوئيدي: 

  ١٣و  ١٨ ،٢١ :ومهاي اتوزتريزومي ترينمهم -

  ميرند.مي گياغلب زير يك سال :١٣و  ١٨تريزومي  -

  گرهاي متعدد ديبه همراه شكاف لب و كام و آنومالي ،كري عميق :شديد ١٣تريزومي  -

  دارد. كاهش شنوايي :١٨تريزومي  -

  :٢١تريزومي  -

 از نرمال ترهاي كوچكگوش  

 موارد  %٧٥در  كاهش شنوايي  

  نوع  ازتواند ميكاهش شنواييSNHL ،CHL  ياMHL .باشد  

 پروگنوز خوب  

  :(ترنر) xمونوزومي  -

  فنوتيپfemale دارد.  

 خفيف تا متوسط شايع است. كاهش شنوايي 

 :)47xxyن فلتر (يكلا -

  فنوتيپmale  

 عميق ناشايع است كاهش شنوايي.  

  موارد  %٢٠درSNHL .خفيف دارند  

 rearrangement :كروموزومي 

  توانند به ارث برسند.مي -
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  Otologic Manifestations of Systemic Diseaseـ  ١٥١فصل 

 

  و عفوني زهاي گرانولوماتوبيماري

  :(LCH) هيستيوسيتوز لانگرهانس

  :وسيتوز يهيستنام ديگرX 

 هاي هيستيوسيتسيون خوش خيم سلولپروليفرا ها باگروهي از بيماري  

 با هم متفاوت است. ،هاشدت و پروگنوز آن 

 واكروفاژ يل، مهاي لانگرهانس با تعداد متغيري ائوزينوفبا تجمع پاتولوژيك سلول ،ضايعه اوليه 

 شود.لنفوسيت ايجاد مي

 ويژگي تشخيصي:  

 دارد. paleشود و سيتوپلاسم اي كه در ميكروسكوپ نوري ديده ميهسته -

 در ميكروسكوپ الكتروني Birbeckهاي گرانول -

- CD1، S 100  وLangerin مثبت  

  .اتيولوژي و پاتوژنز نامشخص است 

 ي باشد.تواند ناشي از اختلال عملكرد ايمنمي  

  بيماري تك كانونيunisystem ) ائوزينوفيليك گرانولومايUni focal(: 

 شود. ها و بالغين جوان ديده ميدر بچه -

  است. تردر آقايان شايع -

  ا جمجمهيلا يدنده، منديبل، ماگز ضايعه منفرد استئوليتيك در فمور، لگن، اسكاپولا، مهره، -

 پاتولوژيك بدهد.  و شكستگي لوكالعلامت باشد يا درد، تورم بيتواند مي -

  علائم سيستميك ندارد. -

  ممكنه خود به خود پسرفت كند.است و  پروگنوز عالي -
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  يا گچ موقت splint ±با دوز پايين  RT ±: كورتاژ لوكال درمان -

داشته  ي وجوداگر ضايعه ديگرساير مناطق بايد بررسي شود كه اغلب  ،: با راديوگرافيفالوآپ -

 شود.رويت مي سال ١طي باشد، 

 

FIG. 151-2. Irregular lytic lesion in the mastoid bone (arrows) of a 13-year-old boy with unifocal 
eosinophilic granuloma. 

  فوكال مولتيفرمunisystem )بيماري هندشولر كريستين( : 

 LCHفوكال مولتيفرم  -

  سال ٥اغلب در سن زير  -

  ها و احشالنف نودبا درگيري محدود پوست،  ،فوكالمولتيضايعه استئوليتيك  -

  شوند.ظاهر مي ماه ٦يا طي هستند، ضايعات هنگام تشخيص متعدد  -

 اوتيت مديا، ،قدام گردن لنفادنوپاتي ،راجعه URTI ،اضطراب ،علائم سيستميك: تب - 

  هپاتواسپلنومگالي

 ترياد:  -

 ضايعه استئوليتيك جمجمه 

 اگزوفتالموس 

  علت بيماري هيپوفيز) (به مزهبيديابت  

  شود.بيماران ديده مي %٢٥در  كاملترياد  -
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 احتمال موفقيت بعد از كاشت ،در كاهش شنوايي حسي عصبي عميق ناشي از كدام مداخله زير .  ١
  )١٤٠٢(ارتقا حلزون كمتر است؟

  كاربوپلاتين) ب  الف) راديوتراپي
  د) فورسميد  جنتامايسينج) 

  گزينه ج

  ٢٣١٨، صفحه ١٥٢فصل 
 راديوتراپي : 

به صـورت  تي وابسته به دوزسياما در دوز بالاتر يك توكسي ،تاسمقاوم  گري ٤٥زير  RTكوكلئا در  -
 دارد. افت شنواييبروز 

- Latency باشد. بيشترحتي يا  ماه١٢ تواندمي 

  گزينه صحيح توسط سازمان سنجش گزينه ج بود ولي به نظر گزينه صحيح گزينه الف هستش 

 ١٠٠٠ يهادر فركانس ٦٠ dBساعت دچار افت شنوايي شديد به ميزان  ١٢ ظرف ياساله ٤٦خانم  .  ٢
و نورولوژي  ENTمشكل ديگري در معاينات  .هرتز و بالاتر در گوش سمت راست شده است

  )١٤٠٢؟(ارتقا كدام درمان زير مؤثرتر است. ندارد
  ب) استروئيد  واتيزالف) سديم دياتر

  ريكرباپاكسيژن هيد)   ج) ديورتيك

  گزينه ب 

  ٢٣٢٦، صفحه ١٥٢فصل 
SSNHL:  

  با بيمار صبحSNHL دچار  ساعت ٧٢طي كمتر از  يا ،شودبيدار ميSNHL شود.مي  
 نوز: گروپ هيستوري و 

  اغلب ايديوپاتيك است. -

 ١٥٢سؤالات و پاسخنامه  فصل 
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 گوش هم داشته باشند. و وزوز ممكنه احساس پري  -

 ها و آقايان يكسان است.شيوع در خانم -

  ٦٠: دهه پيك سني -
  درگيري دوطرفه نادر است. -
  .دار باشدنوسان سطح شنواييممكنه  -
 سرگيجه و عدم تعادل هم ممكنه داشته باشد. -

 : درمان انتخابي -

 ) mg/day 60(حداكثر  1mg/kg/dayن لوروزه پردنيزو ١٠-١٤دوره  -

ه تا جايي كـه ديگر و ادام روز ١٠ادامه همين دوز براي يافت: بهبود نسبي روزه  ١٠با استروئيد اگر  -
  شود.نديگر بهبود ديده 

 طر است.خر و بيچون مؤث برد،توان به كار روز هم مي ١٠ براي mg ،TDS 1000 سيكلوويروالا -

  رود.هم به كار مي Hمترن يادر روز و تر گرم ٢سديم  بارژيم  -
 وژن:بانديكاسيون كار -

  گوش شنواتنها  
 هاي خاصبيماران با انگيزه  

در  .ديـنمايبـه علـت مشـكل شـنوايي در محـيط پرسروصـدا مراجعـه م ياسـاله ٦٢آقاي  .  ٣
(بورد تر است؟آستانه شنوايي دو طرف طبيعي است. كدام بيماري در وي محتمل يسنجييشنوا
١٤٠٢(  
  اتواسكلروزيسب)   پرسبيكوزيسالف) 

  سيناپتوپاتي حلزون شنواييد)   آتروفي لوب تمپورالج) 

  گزينه د 

  ١٥٢فصل 
 auditory nerve fibersو  inner hair cellsدر طي زمان و به مرور در كوكلئا باعث از دست رفتن سـيناپس بـين 

ناميـده مـي شـود باعـث مشـكل در شـنيدن و  cochlear synaptopathyمي شود. اين وضعيت كه بـه نـام 
   فهميدن صحبت در محيط پر سو صدا مي شود حتي با وجود ترشولد نرمال در شنوايي.

  
  
  


