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سندرم کم شنوایی  600ارثی است . در بیش از  %50محیطی و ی مادرزادی به علت عوامل هاشنواییکم  %50 طبق گزارشات

 :شوندمی بندیطبقهی غیرسندرمیک بر طبق معیار زیر هاشنواییکم  .وجود دارد

 DFNAغالب : اختلال اتوزومی 

 DFNBمغلوب : اختلال اتوزومی 

 DFN اختلال وابسته به :X 

ژن در ایجاد کم  120د مغلوب یا غالب باشند. بیش از توانمیو  گیردمیقرار  Xدر کرومزوم  هاژن، Xدر اختلالات وابسته به 

به نام  پروتئینینام دارد، مسئول کدگذاری  GJB2که  هاژن. یکی از این اندشدهشنوایی نقش دارند که شناسایی 

CONNEXIN 26  هاییماریبینقش دارند. با استفاده از واکسیناسیون، شیوع  هاشنواییاست که در ایجاد نیمی از کم 

ی زودهنگام با هاشنواییدرصد کم  امانظیر: سرخک، اوریون، سرخجه و مننژیت در دوران کودکی کاهش پیدا کرده است 

 علت ژنتیکی افزایش پیدا کرده است. 

 کم شنوایی ارثی بندیطبقه

 است. شدهارائه یجامع بندیطبقهها و علائم همراه برای سهولت یادگیری انواع سندرم در زیر

 کم شنوایی حسی عصبی مادرزادی .1

 کم شنوایی انتقالی مادرزادی .2

 یا حسی عصبی مادرزادی لی وکم شنوایی انتقا .3

 کم شنوایی پیشرونده .4

 کم شنوایی حسی عصبی مادرزادی

  صورتی ایجمجمهاختلالات اسکلتی و 



 (Carraroفقدان درشت نی )سندرم  .1

 کم شنوایی شدید مادرزادی 

2. Cleidocranial Dystosis 

 اتوزومال غالب 

  مادرزادی کم شنوایی حسی عصبی 

 کم شنوایی انتقالی  

 کانال خارجی باریک 

 نوایی پیشروندهکم ش 

3. Diastrophic Dwarfish 

 اتوزومال مغلوب 

 مادرزادی کم شنوایی حسی عصبی 

 وجود شکاف کام 

  گوش گل کلمی 

4. Hand Hearing Syndrome 

 اتوزومال غالب 

 یک طرفه/ دوطرفه مادرزادی کم شنوایی حسی عصبی 

5. Klipple-Feil 

 ورمیتی گوش در یک سوم دف 

 درگیری چشم، گوش و گردن 

 شکاف کام 

 در زنان شایع تر است 

 از ملایم انتقالی تا عمیق حسی عصبی ایمحدوده 

 کانال غایب یا باریک 

 هادفورمیتی استخوانچه 

  دریچه گرد باریک 

 )رشد ناقص حلزون و وستیبول )الکترونیستاگموگرام ناهنجار است 

  8و عصب  دایرهنیمفقدان مجاری 

6. Marshal syndrom 

 اتوزومال غالب 



 تأخیریپیشرونده مادرزادی با درجه متوسط و شروع  کم شنوایی حسی عصبی 

 مشکلات چشمی 

7. Split-Hand and Foot    

                                                                           

  و پوستی ایرنگدانهاختلالات 

1. Albinism with blue irides 

  سندرمTietz-smith 

 ناشنوایی مادرزادی حسی عصبی شدید 

2. Congenital atopic dermatitis 

 اتوزومال مغلوب 

 شدن مجرای داخلی گوش  بزرگ 

  شنوایی حسی عصبی غیرپیشرونده مادرزادی در حد ملایم تا متوسطکم 

 ممکن است تا سن مدرسه کشف نشود 

  و پوستی ایرنگدانهاختلالات 

3. Ectodermal dysplasia 

4. Keratopachyderma 

5. Lentigines 

6. Onychodystrophy 

7. Partial Albinism 

8. Piebaldnes 

  شودمیبه سه دسته تقسیم: 

 Woolf syndrome :مادرزادی عمیق، بینایی نرمال ایی حسی عصبیکم شنو 

  وابسته بهX :ایرنگدانهمادرزادی، ناهنجاری  کم شنوایی حسی عصبی 

 Telfen syndrome کم شنوایی حسی عصبی: ناشنوایی 

 60%  ،پیشرونده دارد کم شنوایی حسی عصبیاز کل این سندرم 

9. Pili torti 

 اختلال مغلوب 

 مادرزادی دوطرفه متوسط تا شدید همراه با مشکلات بینایی کم شنوایی حسی عصبی 

10. Waardenberg Syndrome 



 اتوزومال غالب 

 اشدبمییک طرفه/دوطرفه  صورتبهمادرزادی ملایم تا شدید که اغلب پیشرونده و  کم شنوایی حسی عصبی 

  عمیق هم ممکن است دیده شود ناشنواییی پایین و میانی وجود دارد اما هافرکانسآسیب شنوایی اغلب در 

 آتروفی اسپیرال گانگلیون و فقدان ارگان کرتی 

 

 اختلالات چشمی 

1. Hallgren 

 اتوزومال مغلوب 

 اختلالات چشمی 

 بسیار شبیه اوشر است 

 مادرزادی کم شنوایی حسی عصبی 

 90% ناشنوایی عمیق دارند 

2. Laurence-Moon-Biedl-Bardet 

 اتوزومال مغلوب 

 پیشرونده همراه با اختلالات چشمی کم شنوایی حسی عصبی 

 

 اختلالات سیستم عصبی 

1. Cerebral Palsy 

 نقص یا آسیب در رشد مغز 

 ( 40شامل اسپاستیکی% ،) Athetosis(10%( و آتاکسیا )یا ترکیبی از اختلالات حرکتی%10 ) 

  ،و  رشدی و اختلالات چشمی مانند نیستاگموس، اختلالات آموزشی ماندگیعقبنقص در غذا خوردن

 ارتباطی

  باشد مییا دیگر قسمت های هرمی یا خارج هر ایعقده قاعدهمغزی،  قشرد در توانمیمکان آسیب 

   ی بالا شدید تر است.هافرکانسدر  معمولاًکم شنوایی حسی عصبی ملایم تا متوسط که 

2. Muscular dystrophy 

  مغلوب یا وابسته بهX 

 مادرزادی پیشرونده در حد ملایم تا متوسط نزولی کم شنوایی حسی عصبی 



3. Myoclonic Epilepsy 

 تأخیریپیشرونده با شروع  کم شنوایی حسی عصبی 

 Opticocoeodentate degenerationکم شنوایی انتقالی .4

5. Richard-Rundel 

 اتوزومال مغلوب 

 زودهنگامشدید پیشرونده با شروع  کم شنوایی حسی عصبی 

 نیستاگموس افقی 

 

 عروقی-لات سیستم قلبیاختلا 

1. Jervell and Lange-Nielsen 

 اتوزومال مغلوب 

  دهلیزیمشکلات 

 قرینه است صورتبهدوطرفه عمیق مادرزادی که  کم شنوایی حسی عصبی 

 مشکلات قلبی 

 

 اختلالات اندوکرین و متابولیک 

1. Goiter 

2. Hyperprolinemia 

3. Iminoglycinuria 

4. Pendred 

 متوسط تا عمیق کم شنوایی حسی عصبی 

 سن کشف کم شنوایی متغیر است 

 

 اختلالات سوماتیک گوناگون 

1. Trisomy 13-15  

 مادرزادی کم شنوایی حسی عصبی 

 شکاف کام و لب 



  18گوش خارجی پایین تر از حد نرمال مانند تریزومی 

 دفورمیتی رکابی، نبود ماهیچه و تاندون رکابی 

  سندانی-صل رکابیمفاختلال در 

 زون و دریچه آندولنفاتیککوتاه شدن حل 

  خلفی  دایرهنیمناهنجاری عصب مجرای 

  دژنره شدن ارگان کرتی، غشا تکتوریال، استریوواسکولاریس و ساکول 

2. Trisomy 18 

  مجرای گوشآترزی 

  ناهنجاری های گوش میانی شامل: بدشکلی رکابی، مفصل سندانی رکابی، فقدان تاندون رکابی و برجستگی

 تنسور تیمپانی در بخش استخوانی و ناهنجاری عصب فاسیال و کورداتیمپانیهرمی، نصف شدن 

 آنومالی حلزون 

  اسپیرال گانگلیون هایسلولکاهش 

 آندولنفاتیک -فقدان دریچه حلزونی 

  و کریستا دایرهنیمفقدان مجرای 

 

 کم شنوایی انتقالی مادرزادی

  صورتی ایجمجمهاختلالات اسکلتی و 

1. Apert Syndrome (Acrocephalosyndactyly) 

  مغلوباتوزومال 

 کم شنوایی شایع است 

  یابدمیبا افزایش سن والدین افزایش 

  ایجمجمهاختلالات اسکلتی و 

 ذهنی کم توان 

 کم شنوایی انتقالی مادرزادی 

  ،شدگیثابت، کم شنوایی انتقالیدر قنات حلزونی،  ناهنجاریبزرگ بودن مجرای گوش داخلی 

 مادرزادی صفحه رکابی

2. Fanconi anemia Syndrome 



 در نوزادان کم شنوایی حسی عصبی فرکانس بالا 

 رشدی ماندگیعقب 

 در نوجوانان کم شنوایی حسی عصبی اما با سرعت کمتر 

3. Goldenhar Syndrome 

 چشم و ماهیچه اسکلتی یک طرفه ناهنجاری در 

  شودمی کم شنوایی انتقالیآترزی کانال که منجر به 

 میکروشیای یک طرفه 

4. Madelung deformity Malforme 

 دو طرفه مادرزادی کم شنوایی انتقالی 

 ناهنجاری در استخوانچه ها 

 باریک بودن کانال گوش 

5. Mohr Syndrome 

6. Otopalatodigital 

  مغلوب وابسته بهX 

 شکاف کام 

  شودمی مادرزادی کم شنوایی انتقالیناهنجاری های استخوانچه ای که منجر به 

 گوش کوچک و پایین تر از حد نرمال نظیر سندرم داون و کروزن 

7. Preauricular appendage 

  آمیختهکم شنوایی حسی عصبی، انتقالی و 

 بدشکلی های گوش خارجی، نقص های گوش میانی و داخلی 

 باشدمییال نقص رشدی در قوس اول و دوم برانش شبیه سندرم تریچرکولین، که منجر به 

  کلیویمشکلات 

  7آترزی و فلج 

8. Proximal Symphalangism 

 رکابی شدگیثابتمادرزادی به دلیل  کم شنوایی انتقالی 

9. Thickened Ears 

10. Treacher Collins 

 مادرزادی کم شنوایی انتقالی 

 دفورمیتی لاله و آترزی کانال گوش خارجی 



 نقص استخوانچه ها 

 شکاف کام 

  ،ناقص باشد یا جاشدهجابهگوش خارجی ممکن است کوچک 

  افقی دوطرفه و ناهنجاری در غشای لابیرنتی و استخوانی وستیبولار دایرهنیمهایپوپلازی مجرای 

  باشدمی کم شنوایی حسی عصبیکم شنوایی به طور معمول انتقالی، اما گاهی 

   د مفید باشدتوانمیاستفاده از سمعک و گفتار درمانگر 

  و پوستی ایرنگدانهاختلالات 

1. Forney Syndrom 

 

 اختلالات چشمی 

1.Crytophtalamos 

 از آن  سندرم  اینمونهFraser باشدمی 

  ،در پلک مخصوصاً اختلال چشمی 

 ناهنجاری کانال همراه با چشم 

  مادرزادی کم شنوایی انتقالی اکثراًکم شنوایی 

 شکاف کام و لب 

 یز کانالستئوزا 

2.Duane Syndrome 

 افراد %15در  کم شنوایی انتقالیشدید مادرزادی و  کم شنوایی حسی عصبی 

 شکاف کام و فقدان کانال 

  وجودPreauricular tag 

 ناهنجاری استخوانچه ها 

 مادرزادی و غیرپیشرونده 

 

 اختلالات کلیوی 

1.Nephrosis Urinary tract malformation 

2.Renal-Genital Syndrom 



3.Taylor Syndrom 

 

 مادرزادیکم شنوایی انتقالی و/یا حسی عصبی 

  صورتی ایجمجمهاختلالات اسکلتی و 

1. Achondroplasia  

  مغلوباتوزومال 

 ممکن است کری وجود داشته باشد 

  یابدمیبا افزایش سن والدین، افزایش 

  د حاضر باشدتوانمی کم شنوایی حسی عصبیو هم  کم شنوایی انتقالیهم 

 بین حلزونی فواصلشدن  انی شامل: دفورمیتی حلزون و ضخیموجود ناهنجاری های استخو 

 شیوع بالای اوتیت 

  باشدمیدرمان شامل سمعک و جراحی. 

2. Marfan Syndrom 

3. Crouzon Syndrome 

 اتوزومال غالب 

 شکاف کام 

 مادرزادی آمیختهو   کم شنوایی انتقالی، کم شنوایی حسی عصبی 

 گوش ممکن است پایین تر از حد ممکن باشد مانند سندرم داون 

 50%  غیرپیشرونده دارند.  شنوایی انتقالیکم  آنهااز 

  دارایME  باریک و فاقدTM  هستند 

 یزتمال وجود آترزی دو طرفه و استئوزاح 

 Ankylosis چکشی به دیواره خارجی اپیتلیوم 

4. Pierre Robin 

 مادرزادی کم شنوایی انتقالیو  کم شنوایی حسی عصبی 

 شکاف کام 

 گوش پایین تر از حد نرمال 

 میانی مشکلات قلبی و گوش 

  گفتار درمانگرمشکلات گفتاری و زبان، در نتیجه نیاز به 



5. Pyle Syndrom 

 پیشرونده کم شنوایی انتقالیو  کم شنوایی حسی عصبی 

 نیستاگموس 

 

  و پوستی ایرنگدانهاختلالات 

1. Kunckle pads and Leukonychia 

 Schwamm syndrome 

 اتوزومال غالب 

 مادرزادی انتقالیکم شنوایی یا  کم شنوایی حسی عصبی 

  در حد ملایم تا متوسط آمیختهدرگیری حلزون در نتیجه کم شنوایی 

 اختلالات چشمی 

1.Mobius Syndrom 

 Facial Dysplasia 

 اتوزومال غالب 

 مادرزادی کم شنوایی حسی عصبیو  کم شنوایی انتقالی 

  7و  6فلج شدن اعصاب 

 ناهنجاری کانال گوش خارجی 

 آنومالی های گوش میانی 

 

 اختلالات سوماتیک گوناگون 

1. Turner Syndrome 

 نقص کروزومی ارثی نیست 

 مادرزادی ملایم کم شنوایی حسی عصبی/کم شنوایی انتقالی 

 مشکلات کلیوی و شنوایی 

 شیوع بالای اوتیت مدیا 

 

 ی پیشروندههاشنواییکم 



 (تأخیریی پیشرونده حسی عصبی با شروع هاشنوایی)کم 

  صورتی ایجمجمهاختلالات اسکلتی و 

1. Roaf Syndrome 

2. Van Buchems Syndrome 

 اتوزومال مغلوب 

  کم شنوایی حسی عصبیو  هفتفلج عصب 

  شودمیدیده  باهمکم شنوایی و کم بینایی 

  یک طرفه/دوطرفه صورتبهفلج فاسیال 

 

 اختلالات چشمی 

1. Alstrome Syndrome 

2. Cockayne Syndrome 

 اتوزومال مغلوب 

  مروارید و آباختلالات چشمی مانند آتروفی شبکیه 

 متوسط تا شدید کم شنوایی حسی عصبی 

  د مفید باشدتوانمیسمعک 

3. Fehr’s corneal Syndrome 

 اختلالات چشمی 

 تأخیریپیشرونده با شروع  کم شنوایی حسی عصبی 

  شودمیسالگی منجر به کوری  40ناهنجاری های قرنیه همراه با پیشرفت آهسته که در. 

4. Flynn-Aird 

5. Norrie Syndrome 

  وابسته بهX مغلوب 

 کم بینایی پیشرونده و نابینایی 

 دو طرفه و قرینه صورتبهو  تأخیریشرونده با شروع یآسیب شنوایی پ 

6. Optic atrophy and Diabete Mellitus 

7. Refsum Syndrome 

 پیشرونده یک طرفه کم شنوایی حسی عصبی 

 کم بینایی 



  

  سیستم عصبیاختلالات 

1. Acoustic neuromas 

2. Friedriech Ataxia 

 ناهنجاری های چشمی مانند آتروفی اپتیک، فلج عصب اکولوموتور و آب مروارید 

 وجود نیستاگموس 

 مشکلات قلبی 

 قرینه/غیرقرینه صورتبهپیشرونده در دوران کودکی  کم شنوایی حسی عصبی 

  ی میانیهافرکانسشنوایی بهتر در 

3. Herrmann Syndrome 

 Photomyoclonus 

 شیرین دیابت 

 نوروپاتی 

 دارای مشکلات کلیوی 

 نقص در گفتار 

 تأخیری منشأپیشرونده با  کم شنوایی حسی عصبی 

4. Myoclonic Siezure 

5. Severe radicular neuropathy 

 پیشرونده متوسط تا شدید کم شنوایی حسی عصبی 

6. Severe infantile Muscular dystrophy 

 

  اندوکرین و متابولیکاختلالات 

1. Alport Syndrome 

 اتوزومال غالب 

  باشدمیدر مردان بیشتر از زنان 

 اختلالات کلیوی همراه با کم شنوایی حسی عصبی پیشرونده و آنومالی های چشمی 

  در حد ملایم تا شدید معمولاًکم شنوایی 

 فرکانس بالا و دوطرفه متقارن 



 شروع کم شنوایی قبل از بزرگسالی 

2. Amyloidosis and nephrirtis and utricaria 

  مثالی از آن سندرمMuckle-wells باشدمی 

 اتوزومال غالب 

 پیشرونده موازی با مشکلات پیشرونده کلیوی کم شنوایی حسی عصبی 

 کم شنوایی حسی عصبی پیشرونده در حد شدید در دهه سوم و چهارم زندگی 

  نوایی حسی عصبی در شروع بزرگسالیو متابولیک همراه با کم ش ریزدروناختلالات غدد 

3. Hyperprolinemia 2 

4. Hyperuricemia 

 تأخیریپیشرونده با شروع  کم شنوایی حسی عصبی 

 ًشودمیدرگیری از فرکانس بالا شروع  معمولا 

5. Primary testicular insufficiency 

 

 کم شنوایی پیشرونده انتقالی یا حسی عصبی

  صورتی ایجمجمهاختلالات اسکلتی و 

1. Albers-schonberg disease 

 از نوع مغلوب است ناشنوایی 

  صورتی و اسکلتی -ایجمجمهاختلالات 

   رشدی ماندگیعقبدر یک سوم موارد 

  د منجر به نابینایی شودتوانمیموارد که  %80کاهش بینایی در 

 موارد %20ذهنی در  ماندگیعقب 

  یک طرفه یا دو طرفه صورتبه هفتفلج عصب 

 ی عصبی پیشرونده یا انتقالی در حد ملایم تا متوسط کم شنوایی حس 

2. Engelmann syndrome 

 Craniodiaphyseal dysplasia 

 اختلال غالب یا مغلوب 

 اختلالات اسکلتی 

  ،همراه با اختلالات دهلیزی  آمیختهکم شنوایی حسی عصبی پیشرونده، انتقالی 



3. Osteogenesis imperfect 

 Van Der Hoere Syndrome      

 اتوزومال غالب 

  دارند کم شنوایی انتقالی%60خلفی، در نتیجه  دایرهنیمبه علت تغییرات اتواسکلروتیک فوت پلیت و مجرای 

 به علت بلوغ ناقص تمپورال کپسول اتیک و استخوانچه ها ناقص هستند 

  رکابی، ارتباطی بین رکابی و فوت پلیت نیست هایپایهبه علت دژنره شدن 

 با تمرکز بر فرکانس بالا بیکم شنوایی حسی عص 

  باشدمی آمیزموفقیتجراحی 

4. Paget syndrome 

  پیشرونده آمیختهکم شنوایی 

 

 اختلالات اندوکرین و متابولیک 

1. Hunter Syndrome 

  اتوزومال وابسته بهX مغلوب 

 ناشنوایی در نیمی از افراد 

  گذاردمیکم شنوایی شدید نیست و فقط روی مردها اثر  معمولاً اگرچه 

  دارند آمیختهبیشتر افراد کم شنوایی انتقالی و 

 وئیدهایپرتروفی آدن 

 در لوله استاش و در نتیجه عفونت گوش میانی بد عملکردی 

2. Hurler Syndrome 

 اتوزومال مغلوب 

 ناشنوایی پیشرونده 

 

 آمیختهکم شنوایی پیشرونده انتقالی یا 

 اتواسکلروسیز 

 



 سایر موارد

 CHARGE 

 یذهنی و رشد ماندگیعقب 

 تناسلی و ناهنجاری در گوش یا ناشنوایی اندام عدم رشد 

 کلیوی مشکلات ناهنجاری فلج صورتی و 

  باشدمیموارد در حد ملایم تا عمیق  %85پیشرونده و در  صورتبه آمیختهکم شنوایی حسی عصبی، انتقالی و 

  شودمیناهنجاری در لاله با یا بدون کم شنوایی دیده 

 

 Cleft palate and lip 

 شیوع بالای عفونت گوش میانی 

 ترشح شکایت معمول در سال اول زندگی است 

  یابدمیبیماری گوش میانی در طول دهه اول زندگی بهبود 

  شودمیپرده و کلستئاتوما بعد از سن مدرسه دیده پارگی 

  شودمیشکاف کام یا لب در اکثر سندرم ها دیده 

 

 Cornelia de lange syndrome 

  آمیخته، انتقالی و وایی حسی عصبیکم شنکم شنوایی 

 لاله پایین تر از حد ممکن و مجرا باریک است مانند سندرم داون 

 شکاف کام 

 

 CMV 

  شودمیمادر علائم را ندارد اما در کودک علائم دیده 

  کم شنوایی حسی عصبیوجود 

 

 Down syndrome 

 نقص مادرزادی شنوایی 



 رفلکس های مادرزادی غایب 

  کوچکدارای لاله گوش 

 ناهنجاری در لاله 

 وجود اوتیت مدیای مکرر 

 وجود انواع کم شنوایی دیده شده است 

 ناهنجاری استخوانچه ای 

 

 Fetal alchol syndrome 

 شکاف کام 

  کم شنوایی حسی عصبیناهنجاری در لاله و وجود کم شنوایی 

 ناهنجاری در قلب و چشم 

 اوتیت مدیای راجعه 

 

 Fragile X Syndrome 

  شودمیبزرگ و برجسته دیده  صورتبهگوش 

  شودمیکم شنوایی به ندرت دیده 

 مشکل در گفتار مانند زمزمه کردن 

 حافظه شنیداری و توانایی پردازشی ضعیفی دارند 

 

 Hemifacial microsomia 

 گوش ناهنجاری های یک طرفه که شامل آپلازی و هایپوپلازی گوش با ناهنجاری های مختلف لاله 

  وجودPreauricular Tag 

  یا با پوست پوشیده شده باشد نداشته باشدگوش خارجی ممکن است 

 مشکلات چشمی 

 

 Hydrocephalus 



 اکتسابی -مادرزادی 

 اطلاعاتی در مورد آسیب شنوایی وجود ندارد 

  در صورت لزوم، استفاده ازABR  باشدمیمفید 

 

 Leopard Syndrom 

 اتوزومال غالب 

  ایرنگدانهاختلالات 

  مادرزادی عصبیکم شنوایی حسی 

  شودمیدر کودکی کشف 

 

 Long Arm 18 Deletion Syndrom 

 مادرزادی کم شنوایی حسی عصبی 

 در کانال و لاله گوش هاییبدشکلی 

 غشا تکتوریال فرورفتگیدر غشا رایسنر و  خوردگیپیچ 

  جرای حلزونیم شدگیبزرگ 

 مشکلات چشمی 

 

 سرخک 

  آسیب به گوش داخلی از طریق خون،  واسطهبهایجاد کم شنواییCNS یا لابیرنت چرکی ثانویه 

  به دلیل واکسیناسیونMMRسرخک، سرخجه و اوریون( میزان آن کم شده است( 

 

 مننژیت 

 شدید تا عمیق کم شنوایی حسی عصبی 

 ًشودمیدو طرفه است اما یک طرفه هم دیده  معمولا 

  شودمی نشدهدرمانسبب اوتیت مدیای 



  1واکسنHIB دارد 

 

 اوریون 

 یک طرفه )گاهی دو طرفه هم گزارش شده است( کم شنوایی حسی عصبی 

 درد گوش 

 

  2و  1نوروفیبروماتوز 

 اتوزومال غالب 

  دو طرفه )محیطی و مرکزی( صورتبه 8تومور عصب 

 تغییرات بینایی پیشرونده 

 ضعف عصب صورتی 

 کم شنوایی 

  سالگی شایع تر است 12-10بین سنین 

 

 Optic Atrophy & Polyneuropathy 

  وابسته بهX یا مغلوب 

 مشکلات بینایی دو طرفه و پیشرونده 

 مشکلات شنوایی شدید پیشرونده با اثر روی فرکانس بالا 

 

 کم شنوایی انتقالیOpticocoeodentate Degeneration 

 اتوزومال مغلوب 

 کم بینایی و کم شنوایی پیشرونده 

 مشکلات گفتاری 

                                                           
1 Haemophilus influenzae type B vaccine 



  میرندمیتا اواخر کودکی 

 

 Oral-Facial-Digital Syndrome 

 شکاف کام 

  کم شنوایی انتقالی در نتیجهناهنجاری استخوانچه ای و 

 مشکلات گفتاری 

 

 سرخجه 

 شدید تا عمیق کم شنوایی حسی عصبی 

  دهدمیناهنجاری در گوش داخلی تا داخلی رخ 

 مشکلات بینایی 

  کندمیهرچه زودتر شناسایی شود، اثرات کمتری ایجاد 

  مرحله جنینی رخ دهد 3د در هر توانمیمشکلات شنوایی 

 شکل ادیوگرام متغیر است 

 

 

 سیفلیس 

 سالگی 2پیشرونده آهسته بعد از  کم شنوایی حسی عصبی 

 جوانترها شنوایی نرمال دارند 

  آیدمیکم شنوایی بیشتر در نوجوانان است و از فرکانس بالا شروع و به سمت فرکانس پایین 

 

 Usher Syndrome 

 اتوزومال مغلوب 

 ناشنوایی پیشرونده 

  دو طرفه فرکانس بالا در حد متوسط تا شدید کم شنوایی حسی عصبیکم شنوایی 



 سرگیجه در نتیجه ناهنجاری الکترونیستاگموگرام 

  کالریک آزمونناهنجاری در پاسخ به 

 

 Vohwinkle-Nockemann Syndrome 

 کیلوهرتز که ممکن است به آهستگی  4بالای  خصوصبهمادرزادی ملایم تا شدید  کم شنوایی حسی عصبی

 پیشرونده باشد

 

 Wildervank Syndrome 

 آمیختهمادرزادی و  کم شنوایی حسی عصبی 

 گوش برجسته 

 آترزی کانال 

 ناشنوایی یک طرفه/دوطرفه 

 فیستول Preauricular 

  بیشتر زناندر 

 مشکلات چشمی 

 

 Winter Syndrome 

  مغلوباتوزومال 

  کلیهناهنجاری در 

 ناهنجاری گوش میانی 

 گوش خارجی پایین تر از حد مجاز 

 متوسط تا شدید کم شنوایی انتقالیوتیک کانال گوش خارجی در نتیجه استن 

 

 

 



 


