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 Abstract 

Introduction: Fraser syndrome is an autosomal recessive inherited disorder with multiple 

anomalies and its prevalence is 11 percent of live births. The classic form of this syndrome is 

described with cryptophthalmos, syndactly, throat abnormalities, apparatus urogenitalis, facial 

disfigurement, lack of eyebrows, hypertelorism, cleft palate, suspensions, flat nose, anus closed, 

umbilical hernia, pubis diastasis, mental retardation, and heart and skeletal defects. Reported 

cases in Iran are very limited and none of the cases reported have addressed the patient's speech 

and language features. 

History: The patient was a girl was born in 2009 in Shahrood. She was given birth after a term 

pregnancy and via vaginal delivery. Parents were referred to the Speech Therapy Clinic in 2013 

after complaining about the girl’s lack of attention and delay in speech and language 

development. The present study reports on the clinical observations on the progress of the 

patient's behavior and language over the two years. 

Discussion and Conclusion: Speech and language disorders are associated with the features of 

the syndrome. Due to lack of formal evaluation tests in this area, understanding its characteristics 

can lead to provision of intervention strategies. 
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 چکیده

 مقدمه و اهداف
مورد درصد هزار تولد زنده است. فرم کلاسیک این سندرم با  11های متعدد و درصد شیوع آن سندرم فریزر اختلال ارثی اتوزومال مغلوب همراه با آنومالی

بدشکلی صورت، عدم وجود ابرو و هیپرتلوریسم، شکاف کام و لب، بینی پهن، آنوس بسته، تناسلی، -ادراری های حنجره،داکتیلی، آنومالی، سینکریپتوافتالموس
-باشد و در هیچشود. موارد گزارش شده در ایران بسیار محدود میهای اسکلتی و قلبی توصیف میماندگی ذهنی وآنومالیهرنی نافی، دیاستاز پوبیس، عقب

های خاص مشاهده شده در این مورد از جمله ی زبانی و گفتاری بیمار پرداخته نشده است. با توجه به ویژگیهاکدام از موارد گزارش شده به بررسی ویژگی
 شد.های زبانی و گفتاری مورد پرداختهشنوایی به بررسی ویژگیکم

 معرفی بیمار
با شکایت والدین مبنی بر عدم توجه و تمرکز کافی و تأخیر  92اهل شاهرود بود که حاصل بارداری ترم و زایمان واژینال بود که در سال  88بیمار دختر متولد 

ی شنوایی و عدم توجه و تمرکز در بیمار محرز شد. در مطالعههای لازم وجود کمدر رشد گفتار و زبان به کلینیک گفتاردرمانی ارجاع داده شد. پس از ارزیابی
 سال پرداخته شده است. 2انی بیمار در طی حاضر علاوه بر مشاهدات بالینی به روند پیشرفت رفتاری و زب

 گیریبحث و نتیجه
ای آن به ارائه ه، شناخت ویژگیهای ارزیابی رسمی در این حوزهباشد و با توجه به نبود آزمونهای این سندرم میختلالات زبانی و گفتاری از ویژگیا

 کند.زودتر کمک میای هرچه راهکارهای مداخله

 کلمات کلیدی
 گفتار ؛زبان ؛کریپتوافتالموس؛ ریزرسندرم ف 
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 مقدمه
بیمیاری  است. اولیین میورد تولد زنده صد هزار مورد در 11وع آن متعدد و شی هایمغلوب همراه با آنومالی 2اختلال ارثی اتوزومال 1سندرم فریزر
 ،4کریپتوافتیالموسفرم کلاسیک این سندرم با  ]1 و 5[.گزارش و به افتخار جرج فریزر به این نام شناخته شد 1872در سال  3زهندر توسط پلینی و

، شیکاف 6هیانزدیک بودن فاصله چشیمو  عدم وجود ابرو،ی صورتتناسلی، بدشکل-ادراریدستگاه  ،های حنجرهآنومالی ،5چسبیده بودن انگشتان
شود. وجود دو های اسکلتی و قلبی توصیف میآنومالی ماندگی ذهنی و، دیاستاز پوبیس، عقب8فتق ناف، 7مقعد سوراخ نشده ،بینی پهن ،لب کام و

معیار فرعی )آنومالی گوش و بینی شامل کلوبیوم  4صلیی همراه با یا یک معییار ا) معیار اصلی )کریپتوافتالموس یک یا دوطرفه، آنیومالی ژنییتال
سیازد. وجیود ماندگی ذهنی، آنیوس بسیته و اسیتنوز آنیالخ تشیخیا بیمیاری را قطعیی مییشکاف اوروفاسیال، عقب ها وو تغییر شکل ناریس
 %8/36رود که شمار میهب یترین آنومالی ژنیتالمگالی شایعرود. در نوزادان مونث کلیتورمی این سندرم به شمار ناپذیرجداییکریپتوافتالموس جزء 

و  نیافتهخ)بیضه نزول و در جنس مذکر کریپتورکیدیسم آژنزی واژن ،گیرد. سایر موارد همراه شامل رحم دوشاخه، هیپوپلازی رحمموارد را در برمی
این بیمیاران از هیدروسیفالی آنسفالوسیل، هیپیوپلازی  مراه درو هیپودیسپادیازیس است. آنومالی مغزی ه ، فیموزیس)کوچکی آلتخ میکروپنیس

بیمار گیزارش شیده کیه فیرم  117خ از %88مورد ) 103کریپتوافتالموس در  ]4[بطنی متغیر است.ای، تا هولوپروزونسفالی و لکومالاسی دورمخچه
بدین لحیا  ، رودمی شمارهفتالوس جزء اصلی این سندرم بشود. وجود کریپتواخ را شامل می%4/27مورد ) 32طرفه خ و یک%52مورد ) 62دوطرفه 
صیورت ایین بیمیاران بیه صیورت عدم وجیود این اختلال تشخیا این سندرم با احتیاط گذاشته شود. درگییری چشیمی در شود درمی توصییه

)نبودن یک  ، آنوفتالمیبودن حجم کلی چشمخ)کم  آتروفی و هیپوپلازی عصب اپتیک و ندرتا کدورت قرنیه و اسکلروز آن به همراه میکروفتالمی
 ]3[خ دیده شده است.%1/29مورد از بیماران ) 34و فقدان ابرو و مژه در  )قرنیه کوچکخ آمیکروکورنه ،چشمخ

ت اکثیر میوارد علی در .متغیر اسیتها بسته به شدت آنومالیآگهی در این بیماری شده است. پیش دیدهدر سندرم فریزر  WI1جهش مختلف ژن 
افتید و اصیولا های سیستم تنفسی و آژنزی دوطرفه کلییوی اتفیام مییدلیل استنوز حنجره و یا آترزیمرگ در هفته اول تولد در این بیماران به

ه کی 9توان به سیندرم بیاردت بییدلهای افتراقی در این بیماران میاولین تشخیا رسند.ازنمی سالگی 10 های ماژور بهبیماران با مالفورماسیون
 توان نام برد.و آنومالی قلبی و مالفورماسیون ادراری و تناسلی است را می )مشکل دفعخ آنوس بسته و هیرشپرونگ داکتیلی وهمراه با سین

باشد و درمان شامل اقدامات جراحیی، بسیته بیه انجام کاریوتایپ و تعیین جنسیت حائز اهمیت می ،گرفتن سابقه فامیلی ،بعد از تشخیا بیماری
 همچنین توانبخشی همیشه باید مدنظر باشد. پیوند تا ترمیم متفاوت بوده و ع آنومالی موجود و شدت درگیری ازنو

 پیشینه
میوردی  خ2004)موردی را در زابل و خوری و همکاران  خ1385)خالصی  .باشدموارد گزارش شده نیز محدود می ،با توجه به نادر بودن این سندرم

توجیه اصیلی در میوارد  ]2[.خ نیز تکیه اصلی بر مداخلات بینایی بیود1392در جدیدترین مورد گزارش شده رضایی) .اندهرا در گلستان گزارش کرد
های فعالیت با توجه به اینکه رساندن بیمار به سطح مطلوب .فوم روی معاینات بالینی بیمار بوده و اقدامات توانبخشی خاصی گزارش نشده است

طور خاص پرداختیه و هاین سندرم ب زبانی و گفتاری اختلالات و توصیف به بررسی حاضر مطالعهدر  ،باشدانبخشی میاجتماعی از اهداف مهم تو
از آنجایی که در این میورد خیاص عیلاوه بیر  .استطور خلاصه آورده شدههسال ب 2در طی در حوزه ارزیابی و بازتوانی نتایج اقدامات انجام شده 

 گزارش نشیدهتاکنون شنوایی سندرم فریزر همراه با کمدر ایران رسد به نظر می و شنوایی نیز مشاهده گردیدمک ،خصوصیات خاص سندرم فریزر
 .های زبانی سندرم حائز اهمیت استشنوا در کنار سایر ویژگیاهمیت بررسی اختلالات زبانی این کم است، بنابراین

 

                                                           
1 Fraser Syndrome  
2 Autosomal Recessive  
3 Zehender 
4 Cryptophthalmos 
5 Syndactly 
6 Hypertelorism  
7 Imperforated Anus 
8 Ambilical Hernia 
9 Bardet Beidel Syndrom 
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 معرفی بیمار
تمرکیز  مبنی بر عدم توجه و با شکایت والدین 92که در سال  بود حاصل بارداری ترم و زایمان واژینال بود که اهل شاهرود 88بیمار دختر متولد 

نامفهوم  و گفتار ود توجه و تمرکزکمب تحرک بیش از حد و ورود. در بدو مراجعه نمود به کلینیک گفتاردرمانی 1تاخیر در رشد گفتار و زبانکافی و 
-سنجی به شینواییبه دلیل احتمال افت شنوایی جهت انجام معاینات شنوایی بیمارهای بالینی س از ارزیابیپ در سطح تک کلمه مشاهده گردید.

 هیای بیالا داشیت.در فرکانس 3های پایین و افت متوسطدر فرکانس 2شنوایی در سطح خفیفنتیجه ادیوگرام نشان از افت شناس ارجاع داده شد.
پزشیک داروی رسیپریدون توسیط روان و شیدداده تر ارجیاع پزشک جهت ارزیابی کاملتمرکز به روان اختلال توجه واحتمال همچنین به دلیل 
 .نام گردیدثبت سالخ 4)زیر  4نوآموز در مقطع اندرزگاهی وجهت ارجاع بیمار به مرکز استثنایی ناشنوایان داده شد  مشاورات لازمتجویز گردید. 

گونه معلولیتی در بستگان مشاهده نشده و هیچ رنددرجه اول دانسبت فامیلی  د پدر و مادر سالم ودر بررسی تاریخچه خانوادگی بیمار مشخا ش
-صوت نفس ،کام گود، آنومالی گوش، آترزی واژینال، هایپوپلازی بینی، کریپتوافتالموس چشم راست های معاینه بالینی عبارت بود از:یافته .است

وقیوع  نتایج آزمایشات ژنتیک وجیود سیندرم فرییزر را نشیان داده و احتمیال. هاعدم تقارن لب و رپشتپموها  ،به دلیل ضایعه نرمی حنجره آلود
و اسیتفاده  پس از دریافت یک دوره دارودرمانی است.اعلام کرده %25های بعدی را به دلیل هتروزیگوت بودن والدین در بارداری سندرم فریزر را

در های گفتیار و زبیان و بهبود قابل توجهی در مهارتشاهد کاهش رفتارهای تکانشی  ،شی و آموزشیدر کنار اقدامات توانبخاز سمعک دوگوشی 
 بررسی شد. حاضر گزارش مختصری از آن در مطالعهکه  بیمار بودیم

 های زیر انجام شد:ارزیابی در بدو ورود به مدرسه
  :ASHA5 المللی گفتار، زبان و شنوایی آمریکانجمن بینهای گفتاری ابر اساس فرم ارزیابی اندام های گفتاریارزیابی اندام

دست آمده به شرح زیر نتایج به دامنه حرکت و سرعت حرکت ارزیابی شد. ،قدرت ،ها و بعد تقارنابتدا ظاهر اندام ،های گفتاریدر هر کدام از اندام
 بود:

 لبها به طرفینعدم توانایی غنچه کردن و کشیدن  ،عدم وجود زخم یا اسکار ،لب: تقارن 

 ها به طرفین توسط آزمونگرقدرت لبها: عدم مقاومت لازم آزمودنی در برابر کشش لب 

  :هاهای لب، بالا و پایین و زدن زبان به لپحرکت زبان به گوشه ،های بالابا زدن زبان بر دندانبند زیر زبان تناسب زبان 

  :مشکل جدی داشت و به این منظور ارزیابی  هابالا و پایین لب ،بهای لحرکات سریع زبان به گوشه آزمودنی درسرعت زبان
 توقف سریع واش های گویاییاندامحرکت سریع دیادوکوکینزیس عبارت است از توانایی انسان در نیز انجام شد.  6دیادوکوکینزیس

اش های گفتاریگفتار وجود دارد با اندامکه در تولید  طورآنو متغیر و تکرارشونده آن حرکات ای و به دنبال حرکت و حرکات مرحله
 [18]انجام دهد.

  :وسیله آبسلانگ توسط آزمونگرهمقاومت کافی زبان در برابر فشار وارده بمقاومت زبان 

 تغییر رنگ آن قسمت مشاهده از طریق لمس کردن و که شکاف زیر مخاطی  ووجود زخم عدم  و بیش از حد گودی وجودکام: سخت
 ابی شد.ارزیبا اطرافش 

 رفلکس بودن جلوو  کامنرم کوتاهیکام: نرم  gag کام وسیله ضربه زدن به نرمهزبان یا بخلفی قسمت روی این رفلکس با فشار آرام
خلفی حرکت پرده  طور قرینه وهکام بنرمخلفی -قدامیست از حرکت ا عبارتطبیعی پاسخ آید. میحلق توسط قاشق به وجود  یا دیوار

                                                           
1 Delayed Speech & Language 
2 Mild 
3 Moderate 

سالگی )نوآموزخ،  2باشد: بدو تشخیا تا صورت فوم میآموزان با نیازهای شنوایی در آموزش و پرورش استثنایی بهنحوه ارائه خدمات آموزشی و توانبخشی به دانش4-
  سالگی )پیش دبستانخ و دبستان 4-6سالگی )اندرزگاهیخ،  4-2

5 American Speech–Language–Hearing Association 
6 Diadochokinesis 
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های جلویی قسمتبا لمس که حتی طوریبهوجود داشت، طبیعی رف خط وسط. در نمونه مذکور حساسیت بیش از حد ها به طلوزه
 .شدمیسوم جلوی زبان این رفلکس در وی فعال خصوص یکهب دهان و

  :شد. دیده بودن آنکوتاه در معاینه زبان کوچک 

 بودمتقارن ها روی هم ها: نحوه قرار گرفتن دنداندندان. 

 در حرکت فک تحتانی به طرفین مشکلی مشاهده نشد. ولی ،از مشخصات بارز نمونه بود کوچک ک تحتانی: ظاهرف 

 آزمون دیادوکوکنتیک:
 شامل تکرار سریع و با این آزمون شود.های گویایی کودکان استفاده میهای حرکتی ظریف اندامگیری مهارتبه منظور اندازه حاضر از آزمون
 هجاییو سه سه خPA.TE/PA.KE/KA.TE) هجاییسه دو ،خPA.TA.KA) هجاییسه تک ت:اس ت و معین از هجاهاتعدادی ثابدقت 

(PA.TA.KA/PA.TE.KE/PE.TE.KAروش ارزیابی به این صورت بود که پس از توجیه آزمودنی از وی  مورد گزارش شده در ]6[.خ
پانزده  ،خPA.TA.KAها )هجاییتکبیست بار  نماید. بدین صورت که وی دقیقاً انبی ،تا هجاها را به همان ترتیبی که خواسته شد ه شدخواست
 را با سرعت هر PA.TA.KA/PA.TE.KE/PE.TE.KA)ها)هجاییو ده بار سهخ PA.TE/PA.KE/KA.TE) هاهجاییبار دو

رکیبات آوایی مورد گیری زمان لازم برای تکرار تهروشی که برای انداز .کرد و زمان لازم برای تکرار این هجاها محاسبه شدتر تکرار میچه تمام
انداخت و به محض کار میهسنج را به محض شنیدن اولین هجا ببود. بدین صورت که آزمونگر زمان 1روش فلچربرگرفته از  ،گرفتاستفاده قرار 

ه برای ادای همه هجاها به عنوان شاخا توانایی دست آمدهزمان ب کرد.خاتمه یافتن تعداد هجاهایی معین شده در هر مرحله آن را متوقف می
 ثانیه بود. 05/13بدو ورود به مدرسه های هجایی ذکر شده در میانگین بافتنتیجه آزمون در شد. می انجام دیادوکوکینزیس محسوب

 2تولیدآزمون 

 21کلمه است که  67ر گرفته است. این آزمون شامل در نمونه مورد استفاده قرا تلفظی آزمون تولید به منظور بررسی وجود یا عدم وجود اختلال
 6دهد. لازم به ذکر است در این آزمون های اول، وسط و آخر و دو همخوان را در موقعیت اول وسط مورد ارزیابی قرار میهمخوان را در موقعیت

ایج تست فونتیک اختلال تلفظی تولید در سطح متوسط نت ]6[.گیرندها در کلمات مورد سنجش قرار مینواکه زبان فارسی در حین ارزیابی همخوا
را حیداقل در یکیی از سیه  همخیوان 21همخیوان از  10 و کودک طی نامیدن تصاویر آزمون های انسایشی و حلقی را نشان دادو بیشتر در واج

به این صورت کیه در موقعییت اول . ا بودترین نوع خطرایج جانشینیخطاهای  کرد ودر سطح واژه خطا تلفظ میاول، وسط و آخر کلمه موقعیت 

هیای نهمخیوا، خ و در موقعییت آخیر کلمیهp،m،v،d،z،ǰ،h،ž،šهیای) در موقعیت وسط کلمه همخیوان ǰ،d،f،v،s،z،(ž)های کلمه همخوان

(f،v،t،d،z،n،ǰ،g،š،ž های )بین همخواندر خ خطا تولید شد و از اینm،p،v،f،t،d،ǰ،g،ž،šهای )خوانهم و 3خ اختلال جانشینیh، n خ اخیتلال
 مشاهده شد. 4حذف

شبیه آنچه در کودکیان ) سری اشیاو وابستگی به یکسازی ضمایر و معکوس 5گوییپژواکقابل توجه در نمونه گفتار نوآموز وجود  از دیگر نکات
تشخیا اوتیسیم  DSM-IVشخیصی بر اساس معیار تشناس و طی یک ارزیابی تیمی با مشورت یک رواناما  ،بود خشودطیف اتیسم دیده می

 .رد شد

 6ارزیابی میانگین طول گفته
. گفته یک جمله یا واحد کوچکتر از شودها تقسیم میواژهای یک نمونه گفتاری بر تعداد کل گفتهتکگیری میانگین طول گفته تعداد برای اندازه

تواند بیه عنیوان ترین واحد زبانی معنادار است. این شاخا میچکشود و تکواژ کوو بمی مشخا می وسیله مکث یا تغییر زیرهجمله است که ب
-بیه ]8[.کند و محققان معتقدند شاخا مناسبی برای رشد زبیانی اسیتطور چشمگیری تغییر میهیک فهرست رشدی باشد که با افزایش سن ب

ایین نمونیه شیامل گفتیار آزاد و .آوری شد یقه جمعدق 15به مدت کودک  ینمونه گفتار ،های گفتاری و زبانیو ویژگی گفته منظور بررسی طول

                                                           
1 Fletcher’s program 

2 Phonetic Test 

 )جای کیفشود.)تیف بهیعنی یک واج استاندارد را به غلط جانشین واج هدف می )(substitution خطای جانشینی3 
 .کندیک صدا یا هوا را به غلط در جایی بین مجموعه اصلی صداها تولید می (omission)خطای حذف 4 

5 Ecolalia 
6 Mean Length of Utterance (MLU) 
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هیای های مورد علاقه بود. گفتار توصیفی بر اساس سه دوره از کتاب قصهشامل سوالاتی در مورد خانواده، دوستان، بازیتوصیفی بود. گفتار آزاد 
آوری ایین نمونیه بود. پس از جمیع دارهای دنبالهیتتصویر در مورد فعال 4هر دوره شامل  .آوری شدریزی جمعتصویری سازمان پژوهش و برنامه

واژهیا بیر صورت نوشتاری بازنویسی شد و تعداد گفته بر اساس مکث و تغییر زیر و بمی مشخا شد. در ادامیه تعیداد تیکهصدای ضبط شده ب
 هیا محاسیبه شید.واژها بر تعداد گفتیهاد تکگفته از طریق تقسیم تعد 30شناختی تعیین و در نهایت میانگین طول گفته در هر د زبانعاساس قوا

 قرار داشت.از همسالان  تریبا توجه به سن در سطح پایین بود که 6/1 تقریباً میانگین طول گفته
 های کلامی و غیرکلامیارزیابی مهارت

های مهارتنمونه گفتار آزاد و توصیفی  دست آمده ازههای زبانی بدادهو بررسی  تولیدخ–فعل–افزارهای لسان )اسمبا استفاده از مجموعه نرم
 ارزیابی شد. و غیرکلامی کلامی

غیره  ها، اشیا منزل ومیوه ،در شناخت مقولات زبانی مختلف از جمله حیوانات وبود  در حوزه درک در سطح درک تک کلمه و عبارات ساده
های صرفی و به منظور ارزیابی مهارت .مقوله اسم و فعل بوددر  و بیشتر تک کلمهبیان  تنها در سطح در حوزه بیانیمشکل جدی دیده شد. 

 ریزی بررسی شد.های تصویری سازمان پژوهش و برنامهاز کتاب قصه 1اینحوی نمونه گفتار حین تعریف داستان مربوط به تصاویر زنجیره
 نمونه گفتار مورد بررسی شامل موارد زیر بود: 3واژیو ساخت 2های نحویویژگی

به  ،شد در گفتار مشاهده آییخ)تکرار و باهم )ارجاع، پیوند، حذف و جایگزینیخ و واژگانی دستوری 4لی کاربرد محدود ابزارهای انسجامطور کبه
سازی ضمایر، عدم مطابقت فعل و فاعل، عدم کاربرد صحیح حروف اضافه و ربط و عدم استفاده از معکوس عنوان مثال: عدم کاربرد ضمایر،

 ه.جملات پیچید
-ههای کلاسی و مشاوره با والدین به منظور پیگیری مراحل درمانی در منزل بجلسه گفتاردرمانی در کنار آموزش 2ای هفته ایهای مداخلهبرنامه

راهکارهای درمانی به تناسب پیشرفت و مراحل  (Intergrated Approaches)صورت مداوم آغاز گردید. بر اساس رویکرد درمانی مختلط
 ه شد.ئهای زیر اراانی کودک طبق سرفصلرشد زب
برنامه درمانی  (Weismer, S.E., & Robertson, S. 2006)نظریه اساس بر(focus stimulation):  تحریک متمرکز .1

ح خطا تصحی ،بود ه الگوهای فراوان مورد نیازئکودک در شرایط الزامی تولید هدف قرار گیرد. در این روش اراکه  شد تنظیمای گونهبه
 ]9[.شده میئبلکه الگوی هدف ارا ،شدنمی

وحش دهی با ابزاری مثل تصویر باغدر شکلی از بسط Fey (1986)طبق نظریه بر  (vertical structuring): سازیعمودی .2
و کودک تقلید آموزی بسط داده شد تر بر طبق روند زبانهای پیشرفتهتر در جنبهطور کاملها بهه شد و پاسخئگفتگوی طراحی شده ارا

 ]11[.کردمی

در این  .انجام شد Hart and Rogers-Warren (1978)این برنامه اولین بار توسط  (milieu teaching): آموزش فراگیر .3
 های عملی ارتباط فراهمنی موقعیتها و تقویت بیروبا تقلید، سرنخ Hart and Rogers-Warren برنامه با الگوگیری از نظریات

واکنش کودک گفتگوی آموزشی  شد. با هر گونهشد. با گذاشتن چیزهای مورد نیاز در دید ولی دور از دسترس کودک وادار به تقاضا می
 ]11[.ه شدئارا

در آن الگویی از یک سلسله خ Holland,Milman,Monuz&Bays2002طبق نظریه ) (script therapy): درمانینسخه .4
شد تا کودک به درستی دریافت کند مثل خواندن یک داستان. در بازخوانی بخشی از آن به خطا خوانده می شد مراتب یا ردیف کردن اجرا

 ]10[.شدتا کودک واکنش نشان دهد. از این روش برای اهدافی چون متضادها و تغییر زمان جمله استفاده 

 ت زیر گزارش شد:صورج ثبت شده بهایکه نت دست آمدبه نتایج مطلوبی ،بعد از یک دوره درمان

                                                           
1 Action Picture  
2 Syntax 
3 Morphology 

متن به تعبیر و  شود که تعبیر و تفسیر عناصری ازکند. انسجام زمانی برقرار میعنوان متن مشخا میشود که آن را بهانسجام یک مفهوم معنایی است و به روابط معنایی موجود میان عناصر درون متن گفته می4 
 »1976هالیدی و حسن،  «تفسیر دیگر عناصر متن وابسته باشد
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 در حوزه رفتاری
کیاهش پییدا حد قابیل تیوجهی  تا و اختلالات توجه و تمرکز رفتارهای تکانشیشناس بعد از یک دوره دارودرمانی و رفتاردرمانی با مشورت روان

پیس از  ،نیع اصیلی آمیوزش بیودمشکلات رفتاری از جمله لجبازی و پرخاشگری که از موا .در حد انتخابی رسیده بودتمرکز نوآموز  توجه و .کرد
 دریافت سمعک به همراه تربیت شنیداری و رفتاردرمانی به طرز چشمگیری کاهش پیدا کرد.

 های غیرگفتاری:در حوزه مهارت
هجاها  تکرارافزایش سرعت تولید ارزیابی دیادوکوکینزیس، سرعت گفتار افزایش پیدا کرده بود و میانگین نتیجه آزمون  در آزمون تکرار هجاها و

 را نشان داد.

 متغیر
 هجاسرعت تولید سه هجاسرعت تولید دو هجاسرعت تولید تک

PA TA KA PA.TE /PA.KE /KA.TE ((PA.TA.KA PA.TE.KE PE.TE.KA 

 09/6 
05/

7 
05/8 25/8 02/9 58/8 11/10 85/10 65/11 

 

 و تلفظی گفتاری هایدر حوزه مهارت
و های انسدادی به خصوص واجها نتایج تست فونتیک حاکی از اصلاح تعدادی از واج ،درمانیرکز و نسخهپس از اجرای رویکردهای تحریک متم

همخوان را در یکی از سه موقعیت اول، وسط و آخر کلمه در سیطح واژه خطیا  21همخوان از  5 . کودک طی نامیدن تصاویر آزمونبودانسایشی 
خ و در موقعیت آخیر z،ǰ،ž،š) هایدر موقعیت وسط کلمه همخوان ǰ،s،z،(žهای )کلمه همخوان کرد. به این صورت که در موقعیت اولتلفظ می
-کام کودک وجود داشت در تعدادی از همخوانخ خطا تولید شد. به دلیل اختلالات عملکردی که در ناحیه کام و نرمǰ،g،š،žهای )نهمخوا کلمه

 ها نیازمند ادامه درمان بود.

 زبان دریافتیهای در حوزه مهارت

چیزی، چه)چه،  علاوه بر موارد سابق به درک ادات پرسشیزبان دریافتی های مهارتو در حوزه درک سازی با استفاده از رویکردهای عمودی
ار کمتر شده خیر رشد زبانی بسیأت های متناسب با سن رسیده بود و با توجه به سندرک داستان ،خغیره طور وچه ،موقعچه ،چرا، چگونه، برای چه

کلمه در حوزه درک علاوه بر درک تک درمانیسازی و نسخهبا استفاده از رویکردهای عمودیکرد. می بود و ارتباط قابل قبولی با اطرافیان برقرار
شد. نیز دیده میتر متناسب با سن های طولانیگرفته بود و در مواردی درک داستان های کوتاه را به خوبی فراو عبارات ساده، درک داستان

 متناسب با همسالان ناشنوا بود.غیره  ها، اشیا منزل ومیوه ،شناخت مقولات زبانی مختلف از جمله حیوانات

 زبان بیانی هایدر حوزه مهارت
های کوتاه و انبیان عبارات ساده و بیان داست تا سطح در حوزه بیانی درمانی و آموزش فراگیرپس از اجرای رویکردهای تحریک متمرکز و نسخه
)ارجاع، پیوند،  کاربرد محدود ابزارهای انسجام دستوری هنوزهای صرفی و نحوی مهارتدر  .حفظ شعرهای مهدکودک پیشرفت نشان داده بود

ملات پیچیده و و عدم استفاده از ج شد به عنوان مثال: عدم کاربرد ضمایر،در گفتار مشاهده می آییخ)تکرار و باهم حذف و جایگزینیخ و واژگانی
 مطابقت فعل و فاعل، کاربرد صحیح حروف اضافه و ربطاستفاده از ابزار انسجام تکرار و همچنین  هایی چونسازی ضمایر ولی در حوزهمعکوس

بیشترین  .رسیده بود 7/3به طول گفته میانگین نمونه گفتار توصیفی و آزاد کودک پس از یک دوره درمانی و ارزیابی  مشکل جدی مشاهده نشد.
 سازی ضمایر مشاهده شد که نیازمند ادامه درمان بود.معکوس و گوییپژواک ،گفتارحیطه اختلال بارز در 

مراحیل  البته تصیویر مربیوط بیه ،قابل ذکر است بیمار تحت عمل جراحی انجام پروتز چشم نیز قرار گرفت که در تصویر قابل مشاهده است
 حفره چشم قرار نگرفته است. میانی این عمل است و هنوز پروتز در

 بحث
فرم کلاسیک تولد زنده است.  صد هزار مورد در 11 های متعدد و درصد شیوع آنسندرم فریزر اختلال ارثی اتوزومال مغلوب همراه با آنومالی

 مبتلاخ یا یک معیار اصلی با حداقل  وجود خواهر یا برادر ،سین داکتیلی ،آنومالی ژنیتال ،سندرم فریزر با وجود دو معیار اصلی )کریپتوافتالموس
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این ].2[.شودتشخیا داده می خهرنی نافی و آژنزی کلیه ،ماندگی ذهنیحنجره، شکاف اوروفاسیل، عقب ،بینی ،چهار معیار فرعی )آنومالی گوش
رش شده در ایران بسیار محدود بوده و در تمامی موارد گزابا توجه به نادر بودن این سندرم اول اینکه ؛ گزارش شده است دلایل زیراری به بیم

در موارد گزارش شده به اقدامات توانبخشی اشاره خاصی نشده دوم اینکه  ،های بالینی پرداخته شدهموارد گزارش شده صرفاً به بررسی ویژگی
های اول زندگی کودک زمان حیاتی برای توانبخشی با توجه به اینکه سال جامعه درمانی تجارب بالینی کمی از این بیماری دارند.است و در واقع 

 ،های شایععلاوه بر آنومالیمورد گزارش شده این در لذا تشخیا به موقع و شروع اقدامات توانبخشی از اهمیت بالایی برخوردار است.  ،باشدمی
 ،از آنجا که عدم توجه و تمرکزارد حائز اهمیت است. های زبانی و گفتاری سندرم از موشنوایی و اختلالات رفتاری و پرداختن به ویژگیوجود کم

بود بررسی اختلالات رفتاری و علت آن از اهداف اولیه پژوهش قرار گرفت. لذا با لجبازی و تأخیر گفتار شکایت اولیه در بدو مراجعه به کلینیک 
مشکوک شدید است م وجود بازخوردهای شنیداری مناسب به دلیل عد اختلالات رفتاری در کودکان ناشنوا قبل از دریافت سمعک این پیشینه که

شنوایی در آزمایشات ادیومتریک و دریافت سمعک پس از تأیید کم شناس در اولویت برنامه درمانی قرار گرفت.شنوایی و ارجاع به شنواییبه کم
کار رفته در اقدامات توانبخشی رویکرد درمانی مختلط هترین رویکرد درمانی بمهمسال انجام گردید.  2اقدامات توانبخشی گفتار و زبان در طول 

های گفتار و زبان در نظر گرفته شد. به منظور رسیدن به این هدف درمانی اهداف جزئی مدنظر بود و هدف اصلی رویکرد درمانی افزایش مهارت
 ،های دیادوکوکینزیسافزایش مهارت ،یش طول جملهافزا ،های شناختیتوان به افزایش مهارتها میترین آنپژوهشگر قرار گرفت که از مهم

بررسی میزان قبل و بعد از درمان و  نتایج ارزیابیای را نام برد. های درک و بیان گفتار محاورهو افزایش مهارت های گفتاریاصلاح تلفظ واج
دهد که کرد و نشان میکام را تأیید میبیماران شکاف خ در بررسی دیادوکوکنزیس در1394مردانی )نتایج مطالعات  ،دیادوکوکینزیس در این نمونه

-بلکه سرعت دیادوکوکینزیس نیز دستخوش تغییرات می ،کندنواقا ایجاد شده در ناحیه دهان و صورت نه تنها وضوح گفتار را دچار آسیب می

تری قرار نسبت به همسالان عادی در سطح پایین های فیزیولوژیکو رشد خزانه واژگانی به دلیل آسیبحتی پس از طی مراحل درمانی  لذا گردد
عدم  باعث ،های سندرم فریزر استشدگی کامی که از ویژگیاختلالات ارگانیک از جمله کام گود و نرمشود که میگرفته نتیجه  ]12[.دارد

تجزیه و  فتاری در روند اصلاح تلفظ است.های گدهنده نقش مهم کارایی اندامها بود و این نشانپیشرفت بیمار در اصلاح تلفظ برخی همخوان
به عنوان یکی از ابزارهای انسجام واژگانی بعد از طی مراحل  1از تکرار استفاده های زبانی گردآوری شده از پیکره زبانی نشان داد کهتحلیل داده
  در کودکان عادی های انسجامابزارروند رشد کاربرد در حوزه  خ1394) محرابی ساریبا نتایج افزایش یافته بود که درمانی 

 میانگین طول گفته به دنبال افزایشو نشان داد که در این مورد نیز ابزار انسجام تکرار بیش از بقیه ابزارهای انسجامی کاربرد دارد.  ]13[همسو بود
دست آمده از نتایج هت متعدد تا معیار بدلیل اختلالاولی به ،پیشرفت قابل قبولی را نشان داد بیانیو  زبان دریافتیهای مهارتسن و افزایش 

اوریادی  .دادهای زبان و گفتار را نشان میداد و این مسأله اهمیت ادامه درمان در حوزهنشان میرا  فاصله چشمگیری محققان در کودکان عادی
در و تعداد واژگان ن میانگین طول گفته خ با بررسی میانگین طول گفته در کودکان عادی به این نتیجه رسید که با افزایش س1385زنجانی )

 ندر راستای افزایش سن موید ای و افزایش خزانه واژگان مبنی بر انجام اقدامات توانبخشی طالعه حاضرهای میابد و یافتهکودکان افزایش می
خ به نقل از 1972) در نتایج فلچری های سرعت گفتار تفاوت قابل ملاحظه با همسالان عادارزیابی دیادوکوکینزیس و مهارت ]16[مطلب است.

تفاوت قابل ملاحظه با  ،کام و عادیخ در ارزیابی دیادوکوکینزیس بیماران شکاف1394همچنین در مقایسه با نتایج مردانی )، خ داشت1389) احدی
در مهارت دیادو را  ارگانیکتلالات کام تفاوت چندانی نداشت و این مسأله نقش اخولی با کودکان دارای شکاف ،دادکودکان عادی را نشان می

 ]18 و 12[دهد.نشان می

                                                           
 شود.تکرار یکی از ابزارهای انسجام واژگانی است که عناصری از جملات قبلی در متن در جملات بعدی تکرار می1 
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 گیرینتیجه
و مربیانی کیه بیا  شناسان گفتار و زبانآسیببرای های گفتاری و زبانی اما شناسایی و آشنایی با ویژگی ،چند سندرم فریزر سندرم نادری است هر

کند که های گفتار و زبان وارد میک همراه با این سندرم آسیب جدی به مهارتاختلالات ارگانی .حائز اهمیت است ،ندهست این کودکان در ارتباط
 ،شیدگی کیامیآلود در نتیجیه آسییب نیرمنفس توان به کاهش سرعت گفتار در ارزیابی دیادوکوکینزیس، اختلالات صوت و گفتاراز آن جمله می

های زبان فارسی اشاره کرد. از طرفیی تیأخیر گفتیار منجیر بیه آسییب در جاختلالات ارتودنسی در نتیجه کام گود و نقش آن در تولید و تلفظ وا
بیروز ناشینوایی در ایین  شود.نسبت به همسالان عادی در این سندرم میغیره  های صرف و نحو وهای زبانی و تأخیر رشد زبان در حوزهمهارت

مطالعیات  رهای شبه اوتیسمشنوایی و رفتان مورد از جمله وجود کمهای خاص ایا مشاهده ویژگیب چندان کرد. مورد خاص اختلالات زبانی را دو
های غیررسمی در بررسی اختلالات گفتیار و های گزارش حاضر استفاده از ارزیابیاز جمله محدودیت .گردددر مورد این سندرم پیشنهاد میبیشتر 
باشد و برای بیمیارانی بیا شیرایط خیاص و میودکان خاص بسیار محدود های گفتاری و زبانی استاندارد شده در ایران در حوزه کآزمون .زبان بود

های خاص در این حوزه لذا اهمیت طراحی آزمون .شداستفاده  غیررسمیهای لذا به ناچار از ارزیابی ،باشددارای اختلالات چندگانه قابل اجرا نمی
 باشد.نیز مشهود می

 تقدیر و تشکر
 نماییم.سپاسگزاری می ،اری رساندندیمطالعه حاضر در انجام و همکاران مرکز استثنایی که  بیمارمحترم این  در پایان از خانواده
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