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難聴医療の進歩と難聴児支援のあり方

20190911 日本産婦人科医会記者懇談会＠日本記者クラブ

信州大学医学部耳鼻咽喉科学教室 教授
長野県難聴児支援センター センター長
NPO法人 信州きこえとことばのセンター やまびこ 理事

宇佐美 真一
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難聴に関する国の方向性 ～ 難聴対策議員連盟の提言
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難聴に関する国の方向性 ～ 難聴対策議員連盟の提言
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H28年度 新生児聴覚スクリーニング検査実施率
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19

アンケート調査結果（３）
公的補助に関する調査

z公的補助に関する有効回答数：1,633施設（68.9％）
(分娩総数：673,508件、検査実施総数：579,026件)
z公的補助利用施設数：197施設
z公的補助利用施設率：11.6%
z公的補助利用施設の分娩総数：56,324件
z公的補助検査数：36,281件
z公的補助検査率：6.3%

都道府県別検査実施率（平成28年度）

5都道府県で検査実施率が80%未満であった
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提言：
「全ての新生児に対し、質の確保された新生児聴覚検査の実施と全額公
費負担を速やかに実現すること。また、同検査を高い精度で行うために、
各医療機関に対して定期的に検査状況のチェックを行い、必要な検査機
器（AABR：自動聴性脳幹反応）の購入について助成を行うこと」

新生児聴覚スクリーニング実施率が
100%になればそれで解決か？

早期の難聴発見が、その後の早期
原因診断、治療、療育につながらなければ意味がない

難聴に関する国の方向性 ～ 難聴対策議員連盟の提言
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原因診断は難聴医療のはじめの一歩
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人工内耳装用児の難聴の原因
������
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Miyagawa et al., 2016

信州大学で人工内耳手術を行った児の難聴の原因は、約60%が遺伝子
の関与する難聴、約10%が症候群性難聴、約10%がCMVなどの
感染症、約5%が内耳奇形や蝸牛神経低形成による難聴であった。

N=88

Cochlear nerve hypoplasia/deficiency (CND) was diagnosed
by MRI or CT, with CND defined as a cochlear nerve canal
(CNC) narrower than 1.5mm (Figure 1) [7]. Parasagittal
reconstructions from MR images were used to identify the
cochlear nerve (Figure 2) and CND was defined as a coch-
lear nerve smaller than the facial nerve.

Presence of an inner ear anomaly was defined according
to Sennaroglu’s classification [8].

For diagnosis of congenital CMV infection, real-time
polymerase chain reaction (PCR)-based CMV DNA testing
using preserved dried umbilical cord specimens was per-
formed. In brief, DNA was extracted from the dried umbil-
ical cord specimens and CMV DNA was amplified and
detected by quantitative PCR [9].

For pediatric cases suspected of mumps infection, sero-
logical tests for mumps virus were performed. Diagnostic
criteria for mumps are shown in Table 2.

For adult SSD/AHL, idiopathic SSNHL was defined as
shown in Table 3.

Results

The present results revealed that the causes of SSD differed
greatly between congenital/early-onset cases and adult cases
(Figure 3, 4).

Etiology of the congenital/early onset single-sided
deafness and asymmetrical hearing loss cases

In our cohort of congenital/early-onset SSD (n¼ 216)
(Figure 3(A)), the most prevalent cause in children was
CND, with a total frequency of 40% overall; 87/210 (43.7%,
87/199 patients undergoing CT and/or MRI). Among these
patients, CND was detected by MRI in 45.9% (51/111) and
by CT in 47.6% (81/170) of cases. Five additional cases had
associated inner ear anomalies (n¼ 2) or ANSD (n¼ 3). The
equal second most common causes were CMV infection

Table 1. Audiological classification criteria for AHL and SSD.

SSD Poorer ear PTA "70 dB HL
Better ear PTA #30 dB HL
Interaural threshold gap "40 dB HL

AHL Poorer ear PTA "70 dB HL
Better ear PTA >30 dB HL and #55 dB HL
Interaural threshold gap "15 dB HL

PTA (pure tone average): The average air-conduction thresholds at 500Hz,
1kHz, 2kHz, and 4kHz.

LeftRight

Figure 1. Measurement of the CNC on CT images. The width at the inner margin of its bony walls at the base of the modiolus was measured. The CNC is indicated
on the images by arrows.

LeftRight

FN

CN

VN

FN

VN

Figure 2. Parasagittal reconstructions from MR images. (Right) Normal, cochlear nerve (CN), facial nerve (FN), superior and inferior vestibular nerve (VN) and (Left)
CND.

2 S-I. USAMI ET AL.

蝸牛神経低形成

蝸牛低形成

遺伝学的検査、先天性CMV感染症検査、画像診断の３つを組み合わせて
実施することで、信州大学では85%の難聴児の原因を明らかにす
ることができている！

人工内耳装用児の難聴の原因
遺伝子診断

先天性CMV感染症検査

画像診断
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原因が分かって初めて原因別の難聴医療が可能となる
→ 原因検索が保険診療で行えるような環境整備が急務

現在の保険診療でカバーされるのは
45-55%

現在研究レベルで行われている検査を
保険診療に組み入れて初めて75-85％

原因診断の体制整備が不十分

健康保険
「先天性難聴の
遺伝子診断」
40%

原因不明
50%

画像診断
5-10%

健康保険
「先天性難聴の
遺伝子診断」
40%

保険検査に
ない遺伝子
20%

先天性
CMV検査
10%

画像診断
5-10%

原因不明
15%

����

提言：
「個々の難聴児に適した療育プログラムを組むためには、原因診断が重要な
判断材料となる。先天性難聴の原因は遺伝子診断（60%）、サイトメガロウイル
ス感染（10-15%）、画像診断（5-10%）で、75-85％の患者で特定可能であり、
人工内耳の適応の可否も含め早期に判断できる体制を整備すること」

原因検索のために必要な検査に関しては保険収載し
日常診療で実施できる体制を整備することが必要！

原因診断により原因を明らかにしたことが、
治療、療育に活用されなければ意味がない
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40～90デシベル：補聴器

70デシベル以上：人工内耳
（または補聴器をしても
40デシベル未満）

Q：補聴器か？人工内耳か？

最も重要なのは、早期から会話(約40dB)が聞こえるように補
聴器・人工内耳を装用すること！
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提言：「人工内耳に加え、人工中耳、骨導インプラント等、人工聴覚器
手術のより低年齢からの介入や、 一側聾（高度難聴）を有する小児へ
の年齢制限のない人工聴覚器医療を適応することの適否などについても
検討すること」

提言：「諸外国の状況を参考に、国際的な指標による評価体制や医療提
供体制を学会・研究班も含め整備・推進しつつ、小児難聴は緊急性が高
いことに鑑み、まずは海外におけるエビデンスを参考に、早期に手術が
必要と判断される1歳未満の乳幼児についても、確実に手術の
機会が提供される体制を構築すること」

エビデンスに基づく早期介入が必要

言語の獲得には「臨界期」がある＝小児難聴は救急医療である

信州大学の現状：人工内耳手術の低年齢化
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長野県では1歳未満での両側（同時）人工内耳が
増えている。
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原因診断がどのように役に立つのか？

原因によって聴性行動の発達が違う

GJB2
23%

SLC26A4
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OTOF
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CDH23
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人工内耳装用児の難聴の原因 難聴の原因別に見た聴性行動

N=308

Nishio et al., in preparation 

難聴の原因により、人工内耳装用後の聴性行動発達が異なる。
→ 原因検索結果に基づいた個別の療育環境整備が必要
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実際は原因がそれぞれ異なっており、療育法も
異なるはずであるにも関わらず

現状では多くの施設が原因を調べずに難聴児を
十把一絡げのメニューで療育を行なっている

���A ���B ���D���C

原因別の療育法が必要は
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目的はコミュニケーション！
トータルで100%になれば良い
＞原因別で療育法を選択
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原因により発達が異なる！
＞それぞれをどのように底上げするかが重要（オーダーメイドの療育）

目的はコミュニケーション！

提言「 新生児聴覚検査で陽性になった児が確実に早期診断、早期治療、早期療育
へつながるように、広く施策を周知すること。母子健康手帳の活用などを通じて、
再検査となったのちの主要なロードマップや、難聴を早期に発見し、遅滞な
く適切に介入することによって良好な言語発達が得られる可能性等を、保護者が
認識できる環境を整備すること」

次に何をするのかロードマップを作ることが重要
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長野県の難聴児支援の流れ:  �����������	��
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提言「 新生児期のみならず、小児期を対象とする「難聴対策連絡協議会」を全都
道府県に設置し、実施内容を明確にし、当事者参加型による医療・保健・療育・
教育関係者との連携を図ること。その際、難聴児を抱えた家族からの相談にも直
接対応する窓口機能の確保や相談支援の強化、難聴児に応じ最適な支援を提供で
きる支援員の配置など、適切な選択肢（人工内耳、補聴器、手話など）につなげ
るコーディネーター機能を確保すること
難聴児、または難聴の疑いのある児の保護者が十分かつ体系的な情報提供を必要
な時期に遅滞なく受けられ、個々の難聴児に適した医療サービスやコミュニケー
ション方法、療育プログラムを選択できるよう、伴走型の仕組みを一刻
も早く整え、医療・保健・療育・教育の各分野において必要な制度や環境を整備
すること

医療・保健・療育・教育の連携が重要
専門性の高いコーデイネーターの養成
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長野県における難聴児支援
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