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Background and Objectives Microtia-atresia is a rare congenital anomaly, which characterized by a small, 
abnormally shaped auricle (microtia) accompanied with narrow, blocked or absent ear canal (atresia). 
Microtia can occur appear either as independent clinical abnormality or as part of a syndrome. Due to 
hearing loss, 80%–90% of patients are at increasing risk of speech and poor academic performance. 
This abnormality with genetic predisposition and autosomal dominant or recessive mode of Mendelian 
hereditary, as well as forms due to chromosomal aberrations, occur in varying degrees from 0.83 to 17.4 
per 10,000 births, usually unilateral form with more common in males. 
Case Presentation In this article, a term male neonate with microtia-atresia, born of a 34-year-old moth-
er, was reported. On initial examination by a pediatrician, not properly formation of external right ear 
and absence of the ear canal was observed in infant. In a closer examination no craniofacial anomalies 
and no microtia associated syndrome was not observed.
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مطالعه موردی:

گزارش یک مورد میکروتیا آترزی مادرزادی

زمینه و هدف میکروتیا آترزی یک ناهنجاری مادرزادی نادر است که با ظاهر غیرطبیعی و کوچک گوش خارجی )میکروتیا( همراه با مجرای 
باریک یا مسدود شده گوش یا عدم وجود آن )آترزی( مشخص می‌شود. میکروتیا می‌تواند خواه به عنوان یک ناهنجاری بالینی مستقل 
یا جزئی از یک سندرم نمود ‌یابد. 80-90 درصد مبتلایان درنتیجه کم‌شنوایی در معرض افزایش خطر تأخیر در گفتار و ضعف عملکرد 
تحصیلی قرار می‌گیرند. این ناهنجاری با زمینه ارثی و توارث مندلی اتوزوم غالب یا مغلوب و همچنین ناشی از انحرافات کروموزومی، با 

درجات مختلف از 0/83 تا 17/4 در هر 10 هزار تولد زنده، عمدتاً به صورت یک‌طرفه )یونی لترال( با شیوع بیشتر در مردان رخ می‌دهد.
معرفی مورد در این مقاله یک مورد نوزاد ترم پسر مبتلا به میکروتیا آترزی حاصل زایمان سزارین، از یک مادر ‌34ساله گزارش می‌شود. در 
معاینه اولیه صورت‌گرفته توسط پزشک اطفال، قسمت خارجی گوش سمت راست نوزاد رشد نکرده، با ظاهری غیر‌عادی همراه با فقدان 
مجرای گوش مشاهده شد. در بررسی دقیق‌تر ناهنجاری‌های جمجمه و صورت و علائم سندروم‌های احتمالی وابسته به میکروتیا دیده نشد.
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مقدمه 

تکامل گوش در دوران جنینی از قوس اول و دوم برانشیال آغاز 
می‌شود و با ایجاد تراگوس، هلیکس و پیاله صدفک از قوس اول 
و حفره صدف، آنتی هلیکس و آنتی تراگوس از قوس دوم، سایر 
قسمت‌های گوش خارجی شکل می‌گیرد. هرگونه انحراف در این 
روند تکاملی می‌تواند باعث میکروتیا آترزی شود. میکروتیا آترزی 
یک ناهنجاری‌ مادرزادی نادر با شیوع 0/83 تا 17/4 در هر 10 هزار 
تولد زنده است که با طیفی از ناهنجاری‌های مرتبط با اندازه، شکل و 
موقعیت گوش خارجی و آترزی مجرای گوش )بسته یا مسدود بودن 
یا فقدان مجرا( همراه است ]‌2 ،1[. اکثر کودکانی که با ناهنجاری 
میکروتیا آترزی متولد می‌شوند، از جنس مذکر و تبار آسیایی و 
هیسپانیک بوده و در 79- 93 درصد از موارد، ناهنجاری به صورت 
تقریباً 10 درصد  در  و  راست  درگیری گوش  با  عمدتاً  یک‌طرفه، 
مبتلایان دوطرفه ظاهر می‌شود ]‌4 ،3[. اگرچه اتیولوژی میکروتیا 
آترزی به‌خوبی درک نشده است، اما ناهنجاری‌های کروموزومی از 
جمله تریزومی 13، 18 و 22، بازآرایی‌های کروموزومی، ریزحذف‌ها 
و جابه‌جایی‌ها با زمینه ارثی و بیماری‌های مادری، مصرف دارو توسط 

مادر، سن بالای والدین و نژاد / قومیت با زمینه محیطی، فاکتورهای 
خطری هستند که برای این ناهنجاری معرفی شده‌اند ]5[. مشابه 
بسیاری از نقایص ساختاری دیگر، میکروتیا آترزی می‌تواند خواه به 
عنوان یک ناهنجاری بالینی مستقل، یا جزئی از یک سندرم، اغلب 
تریچرکالینز و گلدن هار، با الگوهای توارثی اتوزوم غالب یا مغلوب 
نمود ‌یابد [8-6 ،5]. تنوع آناتومیکی در تظاهر میکروتیا آترزی، آن 
را بر اساس شدت در چهار طبقه )درجه I و II؛ شامل تغییر شکل 
جزئی یا خفیف با قابلیت تشخیص ساختار گوش خارجی؛ درجه III؛ 
شامل ناهنجاری شدید گوش خارجی بدون ساختار مشخص و درجه 
IV؛ شامل عدم وجود ساختار گوش خارجی )آنوتیا(( قرار می‌دهد 
]9[. میکروتیا آترزی به همراه داشتن کاهش شنوایی منجر به تأخیر 
در گفتار، ضعف عملکرد تحصیلی و متعاقب آن مشکلات شناختی 
و بار روانی اجتماعی در مبتلایان می‌شود. از این رو مدیریت شنوایی 
و بازسازی گوش خارجی برای این افراد امری ضروری است ]4[. به 
علت نادر بودن این بیماری در اینجا یک مورد از این اختلال را که 

تشخیص آن در بدو تولد صورت گرفته است، معرفی می‌کنیم.
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شرح مورد

در تاریخ 1399/11/13، خانمی 34 ساله با حاملگی دوم )با 
سابقه سزارین قبلی( همراه با معرفی‌نامه پذیرش متخصص زنان و 
زایمان به دنبال فرارسیدن موعد زایمان طبق زمان‌بندی انجام‌شده 
به بخش زنان بیمارستان ولی‌عصر )عج‌الله( شهر کازرون مراجعه 
می‌کند و بلافاصله بستری می‌شود. سن حاملگی مادر بر اساس 
اولین روز آخرین قاعدگی وی و سونوگرافی 38 هفته محاسبه 
شد. در تاریخ 1399/11/14، در ساعت 8:55 صبح، بعد از انجام 
اقدامات اولیه و آماده کردن مادر جهت سزارین، وی به اتاق عمل 
منتقل و زایمان انجام شد. نوزاد متولد شده، پسری زنده دارای 
وزن 3200 گرم، قد 41 سانتی‌متر، دور سر 30 سانتی‌متر و آپگار 
9 و 10 با بدشکلی مشهود گوش راست بود. والدین نوزاد فاقد 
نسبت خویشاوندی و صاحب فرزند اول سالم بودند. ضمن آنکه 
پیشینه تولد فرزندی با ناهنجاری گوش در شجره آن‌ها، بیان نشد. 
به جز ابتلای مادر به کم‌کاری تیروئید و مصرف روزانه یک قرص 
لوتیروکسین، سابقه ابتلا به بیماری دیگر، مصرف یا حساسیت به 
دارویی خاص از سوی والدین ذکر نشد. در معاینه فیزیکی نوزاد 
توسط پزشک اطفال، در پی مشاهده عدم رشد گوش خارجی، 
با اندازه‌ای کوچک‌تر و فقدان مجرای شنوایی همراه با ظاهری 
غیرطبیعی شبیه بادام زمینی، ناهنجاری میکروتیا آترزی درجه 

III تشخیص داده شد )تصویر شماره 1(. در معاینه دقیق‌تر جهت 
وضعیت همراهی میکروتیا آترزی با سندرم‌های وابسته، کیفیت 
پوست، خط رویش مو، فک پایین، حفره دهان، ستون مهره‌های 
گردنی و چشم‌ها، مورد ارزیابی قرار گرفت که نتایج بررسی عدم 
وجود سندرم دیگر را در نوزاد تأیید کرد. در ادامه ضمن تأکید 
بازسازی  و  شنوایی  مدیریت  مسئله  اهمیت  بر  اطفال  پزشک 
ساختار گوش خارجی در زمان مناسب به منظور جلوگیری از 
بروز آسیب‌های گفتاری و اجتماعی برای نوزاد در آینده، اقدام 
به انجام مشاوره با متخصصان گوش و حلق و بینی و جراحان 

پلاستیک، ترمیم و زیبایی به والدین توصیه شد. 

 بحث 

میکروتیا آترزی نوعی اختلال پیچیده تکاملی است که 3- 
34 درصد موارد مربوط به آن خانوادگی و مابقی از نوع تک‌گیر 
ناهمگن  ناهنجاری  این  بیماری‌زایی  و  اتیولوژی  هستند ]10[. 
است. به طوری که موارد سندرمیک و خانوادگی میکروتیا آترزی 
با جهش‌های تک‌ژنی ارتباط دارند، حال آنکه یک علت چندعاملی 
ژن‌های  دارد.  وجود  تک‌گیر  موارد  برای  محیط(  و  )ژنتیک 
HOXA4، TBX10 و AMER1 که اثرات خود را با ایجاد اختلال 
در میسرهای سیگنالی RA و Wnt اعمال می‌کنند، به عنوان 
کاندیداهای ژنی پرخطر برای میکروتیا آترزی شناخته شده‌اند 
والدین  برای  قابل توجه گوش،  ناهنجاری  با  نوزادی  تولد   .]2[
یک رویداد استرس‌زاست ]1[، از این رو لازم است با شناسایی 
ژن‌های بیشتر و درک بهتر از مکانیسم‌های مولکولی دخیل در 
میکروتیا آترزی، ابزار مناسبی را برای مشاوره ژنتیک فراهم آورد 
و مستندات را با انجام آزمایشات مولکولی برای تشخیص دقیق 
تأیید کرد ]5[. در سایر متولدین دچار این ناهنجاری نیز ایجاب 
می‌کند که مداخله‌ درمانی زودهنگام شامل مدیریت شنوایی و 

بازسازی ساختاری گوش خارجی صورت گیرد ]3[. 

ملاحظات اخلاقي

پيروي از اصول اخلاق پژوهش

والدین(  از  کتبی  رضایت‌نامه  )دریافت  لازم  اخلاقی  اصول   
رعایت شده است.

حامي مالي

این مطالعه هیچ‌گونه کمک مالی از سازمان‌های تأمین مالی 
در بخش‌های عمومی، تجاری یا غیرانتفاعی دریافت نکرده است.

مشارکت نویسندگان

 هر دو نویسنده در طراحی، اجرا و نگارش همه بخش‌های 
پژوهش حاضر مشارکت داشته‌اند. 

تصویر 1. نوزاد پسر مبتلا به میکروتیا آترزی یک‌طرفه
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تعارض منافع

نویسندگان تصریح می‌کنند هیچ‌گونه تضاد منافعی در خصوص 
پژوهش حاضر وجود ندارد.

تشکر و قدردانی

بدین وسیله از همکاری ریاست، مدیریت، سوپروایزر آموزشی 
و کلیه متخصصان و دست‌اندرکاران محترم بیمارستان ولی‌عصر 
این پژوهش  )عج‌الله( کازرون که نهایت همکاری را در اجرای 

داشتند، کمال تشکر و قدردانی به عمل می‌آید.
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