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 Cochlear Transduction Molecular Basis of Auditory Pathologyـ  ۱4۸فصل 

 

 کوکلئا: passiveمکانیک 

  عوامل مهم در مکانیکpassive :کوکلئا 

 لنف هستند و اسکالا مدیا که پر از اندولنف است.اسکالا وستیبولی و اسکالا تمپانی که پر از پریهای پر از مایع، خصوصا حفره -

 پوشاند.تکتوریال ممبران: ماده ژلاتینی که روی سطح ارگان کورتی را می -

 دارد، اما در مکانیک  غشاء رایسنر، اسکالا مدیا را از اسکالا وستیبولی جدا کرده و نقش مهمی در هموستاز الکتروشیمیایی کوکلئاpassive 

 کوکلئا نقش مهمی ندارد.

 شود.های فشاری تبدیل میحرکت مکانیکی به موج ،در کوکلئا 

 ترن حلزون، نزدیک دریچه گرد، عرض غشاء پایه کمتر از نواحی آپیکال است. در بازال 

 :تعداد استرئوسیلیا 

 عدد 50ـIHC :70روی هر  -

 عدد OHC :150روی هر  -

  از قاعده به آپکس تعداد استرئوسیلیایOHC شود.کمتر می 

  از قاعده به آپکس، طول استرئوسیلیایOHC  وIHCیابد.، افزایش می 

 های مزوتلیال روی غشاء پایه و طول تعداد سلولOHCیابد.از قاعده به آپکس افزایش می ،ها 

 یابند. به آپکس کاهش میاز قاعده  ،های شعاعیضخامت غشاء پایه و دانسیته فیلامان 

 های شعاعی، عمدتاً از نوع کلاژن نوع دو هستند.فیلامان 

  غشاء پایه و ارگان کورتی، در قاعده حلزون سفتی بیشتر وmass این عوامل باعث حرکت موج کمتری نسبت به آپکس دارند ،

 شوند.مهاجر در جهت بازوآپیکال می

 د. نشومنتقل میهای بالا بیشتر در بازال ترن فرکانس 

 لنف در قاعده حلزون بالاتر است.حجم نسبی پری 

 در  ،به طور خلاصهbase :نسبت به آپکس 

 عرض غشاء پایه کمتر 

 های مزوتلیال کمترتعداد سلول 

 

 148فصل 

Section 148 

 



 

 

 یانتشارات و آموزش پزشک اریدنتیرز

12

 گوش داخلی 

 

12 

  طولOHCها کمتر 

 Mass کمتر 

 ضخامت غشاء پایه بیشتر 

 های شعاعی بیشتردانسیته فیلامان 

  بیشترسفتی غشاء پایه و ارگان کورتی 

 های بالا بیشترانتقال فرکانس 

 لنف بیشترحجم نسبی پری 

  طولIHC مشابه آپکس 

  طول استرئوسیلیایOHC  وIHC کمتر 

 رود. موج مهاجر به صورت بازوآپیکال پیش می 

 ز این محل، اولی بالاتر  ،کننده اصلی فیزیک آن استتا وقتی موج به محل خود برسد، سفتی تعینmass شود.میکننده تعیین 

 شوند. اسکالاوستیبولی و اسکالاتمپانی، در هلیکوترما به هم متصل می 

 دهد. های خیلی پایین کاهش میبرای فرکانس ،هلیکوترما شنت صوتی است و تفاوت فشار بین اسکالاها را 

 کننده اندازه هلیکوترما مشخصcut off های فشاری به باشد، شنت موجتر هرچه هلیکوترما بزرگ ،سیستم در فرکانس پایین است

 رود.های بالاتر میسمت فرکانس

 ا فرکانس پایین است.بهای فشاری شدید علمکرد هلیکوترما برای کاهش آسیب حلزون، توسط نوسان 

 مکانیک اکتیو کوکلئا:

  .به معنی تقویت در غشا پایه، با حذف انرژی است 

 یعنی به تغییرات فشار در سطوح پایین، حساسیت بالاتری وجود دارد. ،مکانیک کوکلئا غیر خطی است 

 OHC ها نسبت به اتوتوکسیسیتی وnoiseتر از ، حساسIHC.ها هستند 

 Prestin: 

 فعال، ضروری است. ها و انتقالOHCبرای حرکت  -

 کند. با یون کلر به عنوان حسگر کار می -

 سندرومیک مغلوب: کاهش شنوایی غیر prestinجهش ژن  -

 ها:سالیسیلات 

 آنتاگونیست رقابتی یون کلر -

 دهند. در دوز بالا کاهش شنوایی موقت می -

 های مويی:انتقال در سلول

  طولOHC  از قاعده تاbase یابد، اما طول حلزون افزایش میIHC.ها ثابت است 

  قسمت اصلی جریان الکتریکی رسپتورها را، یونK کند.تعیین می 
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 Genetic Sensorineural Hearing Lossـ  ۱50فصل 

 

 :ترین اختلال حسی انسانشایع کاهش شنوایی 

 ABR: و ساقه مغز 8 ارزیابی الکتروفیزیولوژیک عصب 

 OAE:  ارزیابیOHCها 

 :شدت افت شنوایی 

- 16-25 db  :slight 

- Mild: 26-40 db 

- Moderate: 41-55 db 

- Moderately severe: 56-70 db 

- Severe: 71-90 db 

- Profound: > 90 db  
 :فرکانس افت شنوایی 

- Low: < 500 Hz 

- Mid: 501-2000 Hz 

- High: > 2000 Hz 

 
FIG. 150-3. Incidence of different forms of congenital hearing loss. 
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FIG. 150-1. Inheritance patterns. A, Pedigree illustrating autosomaldominant inheritance. The inheritance pattern shows vertical 

transmission of the affected phenotype, including father-to-son transmission. No generations are skipped. B, Pedigree of autosomal-

recessive inheritance. Note the disease phenotype is not usually seen in the parents or other ancestors. Likelihood of affected males to 

females is equal. (Refer to the Punnett square in Figure 148-2 for estimating risks for recessive inheritance in heterozygous parents.) 

C, Pedigree of X-linked–recessive inheritance. The disease phenotype is present with one disease allele in the male but requires a 

homozygous genotype to be expressed in the female. D, Pedigree illustrating mitochondrial inheritance. Note the maternal transmission 

of the affected phenotype. There is no paternal transmission. 

 اختلالات شنوايی ژنتیکی

 غیرسندرمیک:  کاهش شنوايی

 70%  شودرا شامل میارثی  کاهش شنواییموارد . 

  .تظاهر فنوتیپی خاصی ندارند 

  اغلبAR سپس  ،هستندAD ،X-link و میتوکندریال 

  ژن طبقه بندیDFN:  
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  Sensorineural Hearing Loss in Adultsـ  ۱52فصل 

 :کاهش شنوايیارزيابی بالینی بیمار با 

  :هیستوری 

 دار یا پایدار انی، سریع پیشرونده، آهسته پیشرونده، نوسانه، یک یا دو طرفه، ناگکاهش شنواییشدت  -

 سردرد واتوره  ،اتالژی ،عدم تعادل رگیجه،س : وزوز گوش،علائم همراه -

 مهم هستند. احساس پری گوش یا فشار در گوش ی و نورولوژیک وشکایات چشم -

 سابقه دارویی بیمار مهم است. -

- PMH، مهم هستند. ویکلی لوژیک ون، نورویاندوکریک، وژخصوصاً سابقه قلبی، روماتول 

 باید بررسی شود. نیروی فشاری به گوش ،ترومای نافذ کانال گوش ر،تروما به سسابقه جراحی،  -

اهمیت  ، شدت آن، طول مدت تماس و استفاده از وسایل حفاظتی noiseمثلاً شغل بیمار پرسیده شود. نوع  ،noiseتماس با  -

 دارد.

 مهم است.نیز  سابقه فامیلی -

 معاینه فیزیکی : 

 کند.اغلب کمکی نمی SNHLمعاینه گوش در  -

 کند.کمک می SNHLیا  CHLو تعیین  کاهش شنواییدیاپازون برای ارزیابی شدت  -

 کند.گوش میانی کمک میهای منئوپلاس و AOM، COM در تشخیصاتوسکوپی  -

 تواند شنیده شود.می toynbeeمانور ا یدار با اتوسکوپی استاندارد نبض وزوز گوش -

 یک مهم است.متسمعاینه سایر اعصاب کرانیال یا معاینه از لحاظ علائم سی -

 یومتری: داو 

- BC ،AC،  تمپانومتری لازم است. واودیومتری گفتاری 

- SRT:  برای تشخیص نوعSNHL (رتروکوکلئاریا  کوکلئار) است.  

- SRT دهد که دهد و نشان میمی نوستیکگاطلاعات پروamplification کننده است.چقدر کمک 

 رتروکوکلئار: ضایعات  -

  به کوکلئا پروگزیمالضایعه 

 است. رلااغلب شوانوم وستیبو 

 دهدمی غیر قرینه کاهش شنوایی . 
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 SDS است. یا غیر قرینه افت کرده  

 AR است. غیر طبیعی 

  هم داشته باشد. ربولایوست اختلال وغیرقرینه ممکنه وزوز گوش 

- ABR حساس است رتروکوکلئارو بسیار برای اختلالات  بودهمفید  هادر بچه. 

- ECOG:  

  پتانسیل(AP) action مطابق موج  ،آنI  درABR است. 

  در بیمارانی که موجI ABR کند.کمک می ،وجود ندارد هاآن 

- OAE: 

  عملکردOHC دهد(نشان می ار )عملکرد کوکلئا .دهدرا نشان می 

  نرمال باشد تا  میانی گوشباید عملکردOAE .ثبت شود 

 .در غربالگری نوزادان هم نقش دارد 

 ر به همراه ولابیتشواهد اختلال عملکرد یک طرفه وس :رلاوبیتهای وستستSNHL یعه رتروکوکلئار استشاهد ضا ،یک طرفه پیشرونده. 

 های آزمایشگاهیتست : 

 ند.نکخیلی کمکی نمی -

نداشته هم تواند هیچ علامت دیگری است و می SNHLدرمان  قابلیک علت سیفیلیس چون  ،گاهی لازم است ماارزیابی تروپون -

 باشد.

 نی داشته باشیم.که شک بالی این مگر، شودیک توصیه نمیوژتولمارو اندوکرین و، بولیکمتا ک،تولوژیغربالگری روتین هما -

 رادیوگرافی: 

- MRI + Gd:  ضایعات رتروکوکلئار طلایی ارزیابی استاندارد 

 :CTکاربرد  -

  مثل  لابیرنتشک به آنومالیLVA  یا ماندینی 

 شک به فیستول لابیرنت 

 شکستگی تمپورال  

 SNHLاتیولوژی 

 :اختلالات تکاملی و ارثی

 :اختلالات ارثی با شروع در بالغین 

 است. ارثی کاهش شنواییترین نوع شایع ،یکمارثی غیر سندر کاهش شنوایی -

 مؤثر هستند. سبایکوزی پرس و NIHLهای ژنتیکی روی فاکتور -

 برگ: نسندرم وارد -

 AD .است 
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 Noise-Induced Hearing Loss - ۱54فصل 

 

 :noise گیریاندازه

 Noise: هر صدای بسیار بلند که پتانسیل آسیب به شنوایی را دارد.، صدای نامطلوب 

  انواعNoise: 

 مداوم -

 دارنوسان -

 گذرا -

- Impulsiveثانیهمیلیدر حد  ،: مثل انفجار 

  مقدارNoise  با نسبتSPL (sound pressure level) توسط و بلدسیکه به واحد  ،شودمی مشخص (SLM) sound level meter 

 شود. سنجیده می

  در این روش یکA - scale حساسیت برای گوش انسان است.  -که مثل منحنی آستانه  ،داریم 

 نیازمند  ،نوع ایمپالسیو گیریبرای اندازهSLM .خاصی هستیم که قابلیت خواندن قله را داشته باشد 

 personal noise dosimeter:  برای بررسیNoise درصد مواجهه با  است و در محیط کارNoise،  توسط یک فرد خاص در یک

  .دهدرا نشان می ،شیفت کاری

 Noise  90کمتر از dbA،  قابل چشم پوشی :ساعت 8طی 

  افت شنوایی:شایع ترین انواع 

 پیرگوشی -

- NIHL 

 :افت شنوايیويژگی 

 تواند دائمی یا گذرا باشد.کاهش شنوایی می 

 یا  کاهش شنوایی قابل برگشت(TTS) temporary threshold shift: 

 .انددر مناطق فرکانسی که حداکثر اکسپوژر را داشته ،های حمایت گر پیلارسلول bucklingعلت:  -

 . شودایجاد می مثل کنسرت ،در مواجهه با صدای با شدت متوسط -

 (kHz 6-3) .های متوسط تا بالاخصوصاً در فرکانس ،رودها بالا میدر این شرایط آستانه -

 شود.دائمی می :مجدداً با صدای بلند مواجه شود ،اگر قبل از بهبود -
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 دیپلاکوزیس باشد. یا افلم، رکروتمان، صداهای Tinnitusتواند همراه با می -

 ممکنه از چند دقیقه تا چند روز طول بکشد. TTSبسته به طول مدت مواجهه، بهبود  -

 ( کاهش شنوایی پایدارPTS :) 

 آسیب ساختاری ایجاد شده در کوکلئادر اثر  -

 برود. PTSبه سمت تواند در نهایت می ،TTSاپیزودهای مکرر  -

 یابند.می کاهشهای عصبی و پایانه رفتهاز بین  هاOHCبه صورت فوکال  ،PTSدر  -

 دو زیرگروه دارد: PTSعلت خود  -

  :ترومای آکوستیک 

o مثل صدای انفجار ،یک شدت بسیار بالا با اکسپوژر واحد 

o شود. باعث کاهش شنوایی ناگهانی و اغلب دردناک می 

o  آسیب مستقیم بهTM، شود.میوارد  ارگان کورتی یا هااستخوانچه 

 NIHL : 

o تماس مزمن با صوت با شدت کمتر 

o SNHL  پایدار در اثر آسیب بهOHCدهد.می ها 

o  85 <سابقه تماس طولانی مدت با صوت dbA،  اندداشته ساعت در روز 8به مدت بالای. 

o شود.میایجاد  سال تماس 5ـ10طی  ،کاهش شنوایی تدریجی 

o  ابتدا فرکانس ،شنواییکاهش( 8-3های بالا kHzرا درگیر می ).کند 

o  افتSRT  شود.میهم متناسب با الگوی اودیوگرام، دیده 

o  بعد از ختم تماس باNoiseماند()ثابت می .شودمتوقف می ، پیشرفت آن 

o  خصوصاً در حضور یک صدای  ،دن صداهانیشنوایی و گنگ ش کاهشبیمار معمولاً باback ground کند.مراجعه می 

o 4م یک ناچ در اگرواوایل اغلب در اودی kHz رزونانس  آنعلت  ، کهدارندEAC .است 

o در محیط باشد( نویزتری هر دو گوش قرینه است. )اگر وماغلب اودی 

o گوش غیر غالب بدتر است. ،در مواردی مثل افراد تیرانداز 

o رسد.تر هم مینهای پاییکاهش شنوایی به فرکانس ،با ادامه تماس 
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 Autoimmune Inner Ear Disease - ۱5۶فصل 

 

 :AIEDانواع 

 اولیه: پاتولوژی محدود به کوکلئا و وستیبول -

 وگنر، لوپوس و ... ثانویه: بیماری اتوایمیون مولتی سیستم با درگیری گوش داخلی مثل کوگان، -

 .گوش داخلی مصونیت ایمنی ندارد و واکنش ایمنی در گوش داخلی، وابسته به سلامت ساک اندولنف است 

 تظاهرات بالینی:

  :هالمارکSNHL هاتا ماه هادوطرفه، با پیشرفت طی هفته 

 باشد. داراما ممکنه کاهش شنوایی یک طرفه یا نوسان 

  وجود دارد: آتاکسی، عدم تعادل، سرگیجه اپیزودیک یا پوزیشنال و عدم تحمل حرکت موارد اغلبعلائم وستیبولار در 

 .ممکنه پری گوش و وزوز گوش هم داشته باشند 

 آزمايشات:

 روماتولوژیک و اتوایمیون، بررسی تیروئید و سیفیلیس باید انجام شود. هایتست 

 MRI .با کنتراست، برای رد کردن ضایعات رتروکوکلئار لازم است 

 PET .هیچ جایگاهی ندارد 

  سطحTNF شود، اما بالا رفتن آن حساسیت کافی را ندارد.می گیریهم اندازه 

 تر، تایید تشخیص با پاسخ به درمان با استروئید است.تشخیص بالینی است، ولی از همه مهم 

  نیست. کنندهیا رد کنندهکند، اما تاییدمیوسترن بلات مثبت هم از تشخیص حمایت 

 مان:در

  1در اولین فرصت باید پردنیزون mg/kg/day  دهیم.میهفته ادامه  4باید شروع شده و 

   کنیم. میروز تیپر و قطع  7ـ10در صورت عدم پاسخ، طی 

  هفته تیپر  8دهیم، تا وقتی اودیوگرام ماهانه به پلاتو برسد، سپس طی میاما در صورت پاسخ مناسب، با همین دوز درمان را ادامه

 دهیم. میماه ادامه  6به مدت  mg/day 20-10کنیم و در دوز نگهدارنده می

  دهیم.میهفته  4در این فاصله اگر عود کرد، مجددا دوز کامل را به مدت 
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 :کنترااندیکاسیون استروئید 

 دیابت که کنترل نباشد. -

 سابقه نکروز آسپتیک سر فمور -

 سایکوز -

 فشارخون که کنترل نباشد. -

 استئوپروز شدید -

 .اگر بیمار سابقه گلوکوم دارد، قبل از شروع استروئید باید مشاوره چشم شود 

 هاسایر درمان: 

 سیکلوفسفامید:  -

  .برای موارد راجعه، انتخاب آخر است 

 عوارض: عفونت، سرکوب مغز استخوان، سیستیت هموراژیک، ناباروری و بدخیمی 

  در فواصل منظم، بایدCBC .چک شود 

 درمان نگهدارنده یا درمان کمکی در بیماران وابسته به استروئیدمتوترکسات: به عنوان  -

 رود.می، برای کمک به تیپر استروئید به کار ITاتانرسپت: به صورت تزریق  -

 .اندآزاتیوپرین، میکوفنولات مفتیل و پلاسمافرز هم به کار رفته -

دیدا در این ج)ریتوکسی ماب(  CD20آنتیانیک و آلفا )گلیموماب و اینفلیکسیماب( به صورت اینتراتیمپ TNFآنتیداروهای  -

 .اندمورد مطرح شده

 کاشت حلزون در عدم پاسخ به درمان مدیکال یا عدم تحمل آن -

 اتوايمیون سیستمیک مرتبط با کاهش شنوايی: هایبیماری

 سندرم کوگان: . ۱

  .مشخصه آن کراتیت غیر سیفیلیسی و اختلال عملکرد وستیبولواودیتوری است 

 50 .موارد علامت اولیه، کاهش شنوایی ناگهانی است % 

  توانند همزمان یا جداگانه رخ دهند.میعلائم چشمی و وستیبولوکوکلئار 

 علائم:  سایر 

 سرگیجه -

 وزوز گوش -

 آتاکسی -

 اوسیلوپسی -

 down slopping، پیشرونده و دارکاهش شنوایی ناگهانی، دو طرفه، نوسان -

  یابد.میعلائم وستیبولار هم اغلب ناگهانی است و روزها ادامه 
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  آراکنوئیدسابلنف با فضای پریکوکلئار آکوداکت: ارتباط 

 :ارتباطات گوش میانی 

- RWMارتباط با اسکالا تمپانی : 

- OWارتباط با اسکالا وستیبولی : 

 

 قاعده روی دریچه بیضی  ،دستگاه هدایتی گوش میانی(Sمتقارب می ).شود 

 در بخش خلفی تحتانی پرومنتوری، RWM ،که نقش اساسی در دینامیک شنوایی دارد. وجود دارد 

 RWM لوژی گوش میانی است.ودر برابر پات ،برای حفاظت از گوش داخلی 
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  وقتی از پشتTM  کنیم، میسالم نگاهRWN  3/44در فاصله mm  شود.میدرجه دیده  2/113و با زاویه 

  درRWN افتد.میاتفاق  هاانتقال فعال ماکرومولکول 

 RWM لایه در پاسخ دفاعی نقش دارند 3، که هر سه لایه دارد : 

 : لایه خارجی -

 تلیالاپی 

 در امتداد پرومنتوری است. 

 های انگشتی داردبرآمدگی. 

 .نقش یک سپر دفاعی را دارد 

  :لایه مرکزی -

 بافت همبند 

 های الاستیک است. کلاژن و رشته ت،سحاوی فیبروبلا 

 های لنفی و خونی است.ی رگدارا 

 :خودش سه لایه دارد 

o های الاستیکحاوی کلاژن ضخیم و فاقد رشته ،تلیوم گوش میانیاپیترین به  نزدیک :ترین لایهخارجی 

o به هم متصل هستند ایی زمینهها و مادهلاستبفیبرها به وسیله فیبرو ،در قسمت میانی.  

o شود. های الاستیک دیده میها، کلاژن و رشتهافزایش تدریجی فیبروبلاست ،مرز داخلی در 

 مسئول به وجود آمدن کمپلیانس  ،این لایهRWM .است 

 : تلیال داخلیاپیلایه  -

 .مواجهه با اسکالا تمپانی دارد  

 غیر ممتد است. 

  شود.شستشو داده می ،تمپانی لنف اسکالاپریمایع به وسیله 

 لوژی:فیزيو

 اوتیت مدیا:مثل  ،هادر پاسخ دفاعی علیه پاتوژن 

 شوند.هیپرپلاستیک می ،RWMتلیال خارجی اپیهای سلول -

 دهد.میرخ  داخل لایه بافت همبند ،ادم و اتساع عروق خونی -

 شود.حجیم می هاها هیپرپلاستیک شده و سیتوپلاسم بازوفیل آنفیبروبلاست -

 شود. ضخیم می RWM داده و تغییرات رخدر پاسخ به بعضی سموم نیز این  -

 RWMدو برابری ضخامت  : افزایشاگزوتوکسین سودومونا -

 RWMتخریب  :Oین زاسترپتولی -

 هاانتقال ماکرومولکول:  

 شود.با واسطه رسپتور انجام می -


