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Abstract 
 

Background and purpose: Hearing impairment as a heterogeneous disorder is the most 
common sensory defect. Genetic (hereditary) hearing loss involves 50% of total cases and the remaining 
50% are non-hereditary cases caused by unknown causes. This study aimed to investigate the role of 
consanguineous marriage and the relationship between the type of deafness and the hereditary pattern in 
families with more than one deaf patient in Golestan province, Iran. 

Materials and methods: The study population included 165 families with deaf members whose 
files were available in the General Welfare Department of Golestan Province. They were randomly 
selected during 2018-2019. Data, including number of family members with hearing loss and severity of 
the condition were collected by face-to-face interviews with parents. Data analysis was done in SPSS. 

Results: The mean age of the subjects was 27.67±9.71. Female and male cases included 42.1% 
and 57.9%, respectively. In 85% of the cases, genetic factor and in 15% acquired factors were responsible 
for hearing loss. Among the genetic causes, 90.9% of the population were autosomal recessive and 9.1% 
were autosomal dominant. Moreover, 70% of families had consanguineous marriage and first-degree 
family relationship was seen in 92 families (80%). 

Conclusion: Genetic factor with the autosomal recessive inheritance pattern was the most common 
cause of hearing loss in the population studied. Increasing awareness about the consequences of consanguineous 
marriage and genetic counseling are indispensable in decreasing the rate of this condition. 
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  ـدرانـــازنـــی مـکـــــزشـــوم پـــلـــگاه عـشــــه دانـــلــمج
  )174- 178(   1400سال    مرداد    199و یکم   شماره سی دوره 

  175      1400، مرداد  199کم، شماره جله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                                                                                   دوره سی و یم              

 گزارش کوتاه

 در استان گلستان بررسی الگوي توارثی و غیر توارثی انواع ناشنوایی
  

        1مرتضی اولادنبی
        2الهام هاشمی نسب گرجی

        3مهدي محمدي
  3سهند لطفی

        3جواد حمله ور
        4فرزاد دست آویز

  5ابوذر باقري
  چکیده
درصد موارد علــل ژنتیکــی  50اند ناشنوایی در العات نشان دادهباشد. مطناشنوایی یک اختلال رایج حسی می :و هدف سابقه

ــن مطالعــه، بررســی  50(وراثتــی) و در  ــل محیطــی و ناشــناخته دارد. هــدف از ای ــر وراثتــی، عل ــده غی ازدواج نقش درصــد باقیمان
  گلستان است.در استان ناشنوا  بیمارهاي داراي بیش از یک رابطه بین نوع و الگوي توارثی ناشنوایی در خانوادهو  يندوخویشا

هــاي طــی ســالد بود موجون گلستان ستااکل بهزیستى در اداره هــا نه آندوکه پرا ناشنواده خانو 165 ها:مواد و روش
از تکمیلى ت طلاعاوي اپرسشنامه حا، لدینوابا ه به چهره طى مصاحبه چهر شدند.ب نتخاا فىدتصارت صوبه 1398-1399

  نالیز شدند.آ SPSSار فزامها توسط نردادهید. دگرري آوجمع یىانوـناشان زـمیر و اـبیماد رـفاد ادـل تعـقبی
ترتیــب زن و درصد ناشنوایان به 9/57درصد و  1/42سال بود.  67/27 ± 71/9میانگین سنی افراد مورد مطالعه،  ها:یافته

که از میان علل درصد موارد عامل اکتسابی از علل ناشنوایی شناخته شد  15درصد موارد، عامل ژنتیکی و  85مرد بودند. در 
بــر  عــلاوه درصد موارد از نوع اتوزوم غالب بود. 1/9درصد جمعیت از نوع اتوزومی مغلوب و  9/90ژنتیکی الگوي توارث 

  د.بو 1جه ع درنواز نسبت فامیلى درصد موارد،  80در شتند که ي داندوخویشاازدواج  درصد 70این، 
ي پیامدهااز ها زوجگاهى آترین عامــل ناشــنوایی اســت. وب، شایععامل ژنتیکی با الگوي توارث اتوزوم مغل استنتاج:

  رسد.وري به نظر میضردر این زمینه، نتیکى ي ژهاورهمشام نجاي و اندوخویشاازدواج 
  

  ، ازدواج فامیلی، الگوي توارثیسندرومیناشنوایی سندرومی، ناشنوایی غیر  واژه هاي کلیدي:
  

  مقدمه
 است که عصبی -حسی اختلال ترینشایع ناشنوایی

 یــا کامــل طــور به صدا از خاصی هايفرکانس تشخیص
تولد زنده، یک نفــر  1000از هر  .)1(شودمی نسبی مختل

درصــد از ایــن  50در بــرد کــه از ناشنوایی عمیق رنج می
از  .)2(باشــددرصد اکتســابی مــی 50افراد علت ژنتیکی و 

نفــر در  5/3ســالگی و  5نفر پــیش از  7/2تولد،  1000هر 
یعنی فراوانــی آن بلوغ تحت تاثیر قرار می گیرند دوران 

  .کندبا افزایش سن افزایش پیدا می
ســنی  میــانگین اسایی،شن هايروش از پیشرفت قبل

  روي که تاثیر منفی بود سالگی 3 تا 5/1تشخیص 
  

 E-mail: a.bagheri@mazums.ac.ir                          پزشکینشکد ص)، داعظم(انشگاهى پیامبر امجتمع د، باح آفرده جا 17کیلومتر : ريسا -ابوذر باقري مولف مسئول:
 گرگان، ایراندانشگاه علوم پزشکی گلستان، ، علوم پزشکی دانشکده فناوري هاي نوینهاي مادرزادي، اري مرکز تحقیقات ناهنج . استادیار،1
  پزشکی، دانشگاه علوم پزشکی مازندران، ساري، ایران دانشکده ،مرکز تحقیقات بیولوژي سلولی و مولکولی. کارشناسی ارشد سلولی و مولکولی، 2
  وم پزشکی مازندران، ساري، ایرانپزشکی عمومی، دانشکده پزشکی، دانشگاه عل. 3
  شد ژنتیک انسانی، کمیته تحقیقات دانشجویی دانشگاه علوم پزشکی گلستان ،گرگان ، ایرانکارشناسی ار. 4
 ، ساري، ایران علوم پزشکی مازندراندانشکده پزشکی، دانشگاه . استادیار، دانشکده پزشکی، مرکز تحقیقات بیولوژي سلولی و مولکولی، 5
 : 9/4/1400تاریخ تصویب :              13/11/1399تاریخ ارجاع جهت اصلاحات :            29/10/1399 تاریخ دریافت  
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   ییانواع ناشنوا یتوارث ریو غ یتوارث يالگو
 

  1400، مرداد  199دوره سی و یکم، شماره      مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                                                                                     176

 و ایزولــه شــدن ناشــنوایان زبــانی، ارتبــاطی هــايتوانــایی
ــت ــخیص ).3(داش ــه تش ــل  ب ــوع و عل ــناخت ن ــع، ش موق

در کنترل و افزایش آگاهی نســبت بــه تولــد بــا  ناشنوایی
نقص ناشــنوایی اهمیــت ویــژه اي دارد. همچنــین میــزان 

هــاي بــالا بــراي ص هزینــهبالاي ابــتلا، منجــر بــه اختصــا
شود. لذا، هدف از مطالعه مراقبت و نگهداري بیماران می

ي، مشـــخص ندوخویشاازدواج نقش حاضـــر، بررســـی 
هایی بــا نمودن نوع و الگوي توارث ناشنوایی در خانواده

  باشد.بیش از یک عضو مبتلا در استان گلستان می
  

  هامواد و روش
بررســی  مقطعــی حاضــر بــا هــدفمطالعه توصــیفی 

خــانواده داراي  165الگوي تــوارث و نــوع ناشــنوایی در 
از یــک بیمــار نفر) و بیش  338پرونده با اطلاعات کامل(

تــا مهــر  1398از مهــر  در استان گلستانیى امبتلا به ناشنو
سطح ناشنوایی توسط کارشــناس انجام شده است.  1399

تایید و سپس با مصاحبه چهره به چهره و  شنوایی سنجی
ی از قبیل تعداد افراد بیمــار، پر نمودن پرسشنامه، اطلاعات

ــوع  ــالینی از نظــر فنــوتیپی، ن میــزان ناشــنوایی، بررســی ب
تــوارث و افتــراق مــوارد ســندرومی از غیرســـندرومی 

و یــا  آوري گردیــد. فــرم رضــایت از افــراد ناشــنواجمــع
هــا بــه هــا گرفتــه شــد و اطلاعــات آنوالدین و یا قیم آن

هـــا صـــورت محرمانـــه ثبـــت گردیـــد. نتـــایج ارزیـــابی
  آنالیز شد. SPSSآوري و با نرم افزار آماري جمع

  

  یافته ها و بحث
خــانواده در منطقــه روســتایی و  100در این مطالعه، 

خانواده در منطقه شهري ساکن و داراي ملیت ایرانی  65
 1/42نفر زن ( 142 و از اقوام ساکن استان گلستان بودند.

ن ســنی درصد)، بــا میــانگی 9/57نفر مرد ( 196درصد) و 
ــی در ســال بودنــد کــه بــیش 67/27 ± 71/9 تــرین فراوان

تــرین فراوانــی در گــروه نفر) و کم 105سال ( 20- 30گروه 
  ).1نفر) بودند (جدول شماره  26( سال 10سنی زیر 

  فراوانی بیماران از لحاظ سن و جنس: 1جدول شماره 
  

  مرد  
 تعداد (درصد)

  زن 
 تعداد (درصد)

 کل

     )سال( سن

< 10 17 )3/65( 9 )6/34( 26 
10-20 17 )5/43( 22 )4/56( 39 

20-30 55 )3/52( 50 )6/47( 105 

30-40 47 )2/55( 38 )7/44(  85 

40-50 30 )8/63( 17 )17/36( 47 

50 < 30 )3/83( 6 )6/16(  36 

 67/27 1/28 3/27 )سال( میانگین
SD* 631/9 910/9 710/9 

  
درصــد  92بی (عصــ -ترین نوع ناشنوایی حسیبیش

درصد گوش چپ) و در دو گــوش  1/91گوش راست، 
 5/58درصــد گــوش راســت،  6/59از نوع عمیق بودنــد (

 درصــد 70). همچنــین 2درصد گوش چپ) (جدول شماره 
 جهدرصـــد در 80لدین والدین نسبت فامیلى (نسب فامیلى وا

 (Second cousin)دو جه درصــد در First cousin ،(12یک (
درصد  30) و  (Third Cousin)سه جه درصد در 9و در 

  ).1د (تصویر شماره بوغیرخویشاوند و 
  

  شدت و نوع ناشنوایی در گوش راست و چپ .2جدول شماره 
  

  گوش چپ
 )درصدعداد (ت

  گوش راست
 )درصدعداد (ت

 شخصاتم

  نوع کم شنوایی
 )Conductiveهدایتی (  )5/3( 12  )5( 17

 )Sensorineuralعصبی ( -حسی )92( 311 )1/91( 308
 )Mixedمختلط ( )5/4( 15 )9/3( 13

 شدت

 )Mildخفیف ( )1/4( 14 )9/3( 13

 )Moderateمتوسط ( )5/6( 22 )9/5( 20

 )Moderate to Severeمتوسط تا شدید ( )9/13( 47 )6/14( 49

 )Severeشدید ( )9/14( 54 )1/17( 58
 )Profoundمیق (ع )6/59( 201 )5/58( 198

  

  
  

  نوع ازدواج فامیلی و ارتباط بین والدین. 1تصویر شماره 
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  و همکارانی ولادنبا یمرتض     

  177      1400، مرداد  199دوره سی و یکم، شماره                                                                     مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                             

 گزارش کوتاه

ها و رسم نامهپرسش ،با بررسی تاریخچه خانوادگی
درصــد  15درصد ژنتیکی و  85شجره نامه علل ناشنوایی 

 9/90اکتسابی و نوع الگوي توارثی در ناشنوایی ژنتیکی 
 درصد اتــوزوم غالــب 1/9زوم مغلوب، صورت اتوهدرصد ب

  ).2درصد از نوع سندرمیک بود (تصویر شماره  8/5و در 
عنــوان یــک اخــتلال هتــروژن بصــورت هناشنوایی ب

ــوان بخشــی از یــک  ــه عن ــا ب منفــرد (غیرســندرومی) و ی
نماید. شــیوع نــوع ارثــی آن بیماري (سندرومی) بروز می

   .)6، 5، 4(در کشــورهاي در حــال توســعه بــالاتر اســت
صورت ههاي با علت ژنتیکی بدرصد از ناشنوایی 80-75

 ,DFNB; nonsyndromic deafnessاتوزومی مغلوب (

autosomal recessive ،(10-20  درصد اتوزومی غالــب
)tdominan nonsyndromic deafness, autosomalDFNA;  (

تــرین شــایع SLC26A4و  GJB2جهــش در  .)7(باشدمی
جهش بروز ناشنوایی غیر ســندرمی بــا وراثــت اتــوزومی 

ژن  rs7329857 (C/T)پلیمرفیســم  .)8،9(مغلــوب اســت
GJB2  در جمعیت ایرانی با بروز ناشنوایی غیر ســندرمی

پــور و دیانت .)10(با وراثت اتوزومی مغلوب مرتبط است
 جهــش GJB2ه بر ژن همکاران در بررسی اقوام ایرانی علاو

در  .)11(را براي اولین بار گزارش کردند ESRRBدر ژن 
وایی، علــت درصد موارد ناشــن 82/51اي در لبنان، مطالعه

ــوده  2/25ژنتیکــی و  ـــلی ب درصــد ناشــی از ازدواج فامی
ن استدر اها درصــد ازدواج 70طبـق نتایـج مــا  .)12(است
 7/57ن (مقایسه با عربستادر ست که ي اندوخویشان گلستا

ــد)، اردن ( ــد)، ا 1/58درص ــد)،  5/50رات (مادرص درص
  ن عمادرصــــد) و  4/57کویت (درصــــد)،  47-40یمن (

  

   .)13(ستابالاتر درصد)  9/35(
ــاران روي  ــري و همک ــه جعف ــودك  30در مطالع ک

درصــد مبتلایــان الگــوي تــوارث اتــوزومی  100ناشــنوا، 
تفــاوت ایــن نتیجــه بــا مطالعــه  .)14(مغلوب را نشان دادند

هــاي مــورد ز نیمی از خــانوادهحاضر به دلیل تعلق بیش ا
هاي ایزوله ژنتیکی و تعداد کــم نمونــه بررسی به جمعیت

 باشد. طبق مطالعه صــادقی و همکــاراندر مطالعه جعفري می
ــزي، در اســتان ــم و مرک ــاي ق ــد ازدواج  3/59از ه درص

 يندوخویشاي هاارد ازدواجمودرصد  8/41ي، ندوخویشا
ي دور ندوشاخویدرصد ازدواج  5/17ود حدو جه سه در
 9درصــد عوامــل ژنتیکــی،  9/70در همچنین ست. ده ابو

 درصد عوامل ناشناخته سبب بروز 1/20درصد محیطی و 
همراســتا بــا ایــن نتــایج در مطالعــه  .)15(شودناشنوایی می

 درصــد 15درصد علل ناشنوایی از نوع ژنتیکی و  85حاضر 
بتلایــان الگــوي تــوارث درصــد م 9/90اکتسابی بود کــه 

ترین عامل ناشنوایی در این شایعمغلوب داشتند. بنابراین 
الگوي وراثت اتــوزوم مربوط به عوامل ژنتیکی با  مطالعه
 همچنین ازدواج فامیلی باعث شده سهم علــلاست.  مغلوب

 ورهمشاتر شود. لذا درصد بیش 50جمعیت ازژنتیکی در این
 خصــوصو آموزش به زياسفرهنگاز ازدواج، نتیکى قبل ژ
  رسد.ضروري به نظر میپر خطر ي هاادهخانواي بر
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ران بــا کــد اخــلاق ندزپزشکى مام علوه نشگاداهشى وپژ
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  ییبا توجه به علل ناشنوا مارانیب یکل يطبقه بند: 2 تصویر شماره
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