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 研究要旨 
先天性及び若年性に視覚聴覚二重障害をきたした患児には早期診断、早期介入の必要性が高

く、療育・教育・社会参加には特別な支援が必要である。本障害の原因、病態の多様性を調査
し、眼疾患・視覚障害を解析し、一体的診療体制の構築に貢献することを目的とした。 
本研究では、先天性及び若年性に視覚聴覚二重障害をきたした患児症例を収集し、眼疾患・視覚

障害の詳細な臨床像、聴覚障害や全身障害の併発について調査した。視覚障害の早期診断を進め、
早期介入・継続したケア（リハビリ）の方法を検討し、年齢別、障害程度別に、眼科的管理とロー
ビジョンケア、特別支援学校との連携について実践的なマニュアルを分担・作成した。さらに視覚
異常の早期発見と眼科健診について、新たな項目を設けてマニュアルを作成した。本マニュアルを
普及させることによって、本障害に必要な診療や支援体制が構築され、患者の社会参加の促進に結
びつくと考えられる。 
一体的診療体制の構築のため、新たに施設内に視聴覚二重障害児の勉強会を立ち上げた。 
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Ａ．研究目的 
先天性及び若年性に視覚聴覚二重障害をきた

した患児には早期診断、早期介入の必要性が高
く、療育・教育・社会参加には特別な支援が必
要である。 
小児期に発症する先天眼疾患は重篤な視覚障

害をきたす原因の半数以上を占め、聴覚障害や
全身異常を伴う多種多様の疾患が含まれる。国
立成育医療研究センター眼科は、全国から多数
の小児難治性眼疾患症例が集まる専門施設であ
り、小眼球症、CHARGE症候群、先天白内障、先
天角膜混濁などの希少な難治性疾患については
全国的な疫学調査を実施し、様々な臨床研究を
実施してきた。 
本分担研究の目的は、先天性・若年性視覚聴

覚二重障害の原因と臨床像を調査し、眼疾患・
視覚障害の早期診断と早期介入の方法を検討
し、一体的診療体制の構築に貢献することであ
る。 
 

 
Ｂ．研究方法 
１）先天性・若年性視覚聴覚二重障害をきたす
症例の集積 
 国立成育医療研究センター眼科に全国ネット
ワークを通じて他施設から精査加療目的で紹介
され受診した患児のうち、先天性・若年性視覚
聴覚二重障害をもつ症例を集積して、原因や臨
床像について検討した。 
２）診療マニュアルの作成 
 早期介入・継続したケア（リハビリ）の必要
性を検討し年齢別、障害程度別に眼科的管理と
ロービジョンケア、特別支援学校との連携につ
いて実践的なマニュアルを分担・作成した。さ
らに視覚異常の早期発見と眼科健診について、
新たな項目を設けてマニュアルを作成した。 
３）視聴覚二重障害児の勉強会 
 国立成育医療研究センターにおいて、視聴覚
二重障害児の勉強会を立ち上げ、病院の関連各
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科、メデイカルスタッフ、特別支援学校教員等
が、互いに問題点を挙げて意見交換を行った。 
 
 
(倫理面への配慮) 
 本研究における患者の臨床データの収集・解
析および施設間の情報交換の遂行にあたって
は、患者家族へプライバシーの保護、解析・情
報提供の任意性、データ情報の取り扱いと得ら
れる研究成果の医学的貢献度等について充分説
明し、書面にて検査結果の二次利用について同
意を得た。また個人情報の外部への持ち出し禁
止、データの匿名化など個人情報の保護に努
め、個人情報管理とその漏洩防止に厳重な注意
を払った。 
 
Ｃ．研究結果   
１）先天性・若年性視覚聴覚二重障害をきたす
症例の集積 
先天性・若年性視覚聴覚二重障害をもつ症例

として CHARGE 症候群、ダウン症候群、未熟
児・出生時障害、先天 CMV 感染、レーバー先天
盲・若年発症網膜色素変性症に伴う全身症候
群、Stickler 症候群など様々な全身症候群が
原因としてみられた。眼疾患として網脈絡膜コ
ロボーマ、白内障、小眼球、未熟児網膜症、網
脈絡膜炎、レーバー先天盲・若年発症網膜色素
変性症、網膜硝子体変性、視神経形成異常、視
神経萎縮など、聴覚障害や全身発達の程度も
様々で、多様な臨床像を呈していた。 
２）診療マニュアルの作成 
 先天性・若年性視覚聴覚二重障害の患児に対
しては、一体的診療体制と視覚、聴覚、全身発
達すべてを連携した支援が必要である。 
本障害の患児には重複した障害の早期発見・

早期診断が第一であり、続いて早期介入（治
療）、継続したケア（リハビリ）を行うことが
患児の社会参加の促進に非常に重要となる。 
このため年齢別、障害程度別に、眼科的管理と
ロービジョンケア、特別支援学校との連携につ
いて分担し、実践的なマニュアルを作成した。
年齢別、視覚・聴覚・知的障害の重症度別に治
療・リハに関するチェックリストを作成した。 
 更に視覚異常の早期発見と眼科健診につい
て、新たな項目を設けマニュアルを作成した。 
＜概要＞ 
小児期は視覚が発達途上で感受性が高い。二

重障害児における視覚障害の程度を軽減するた
めには、視覚異常の早期発見と眼科健診の充実
が重要である。新たに項目を設置し、以下の内
容についてマニュアルを作成した。 
① 視力の発達 

② 乳幼児の目の異常を早く発見するために 
・外観からわかる徴候 
・異常サインを見逃さないで 
・斜視をみたら眼科へ 
・リスク/ 家族歴のある乳幼児は眼科へ 
③ 乳幼児健診 
・乳幼児健康診査身体診察マニュアル 
④ ３歳児健診 
⑤ 新しい視覚スクリーニング機器 
・Spot Vision Screener 運用マニュアル Ver.1 
３）視聴覚二重障害児の勉強会 
 2019年3月14日、国立成育医療研究センター
において、第一回視覚聴覚二重障害児の勉強会
を開催し、合計39名が参加した（図１）。東京
都盲ろう者支援センター前田晃秀先生の講演、
眼科、耳鼻科、神経科、総合診療科からの問題
提起、視覚及び聴覚支援学校教員の現状報告が
あり、メデイカルスタッフ、保護者を交えて、
互いに意見交換を行った。 
 

 
図１：国立成育医療研究センター勉強会 
 
Ｄ．考察 
先天性・若年性視覚聴覚二重障害をもつ症例

には様々な全身症候群が原因としてみられ、眼
疾患は多種多様であるが多くは O歳代に発症す
ること、聴覚障害や全身発達の程度も様々で、
多様な臨床像を呈することが判った。したがっ
て 0歳からの一体的診療体制が必要と考えられ
る。 
年齢別、障害程度別に、眼科的治療とロービ

ジョンケアについて実践的なマニュアルを作成
した。本障害の患児には重複した障害の早期発
見・早期診断が第一であり、適切な早期介入を
行うことが患児の社会参加の促進に重要と考え
られる。本年度に新たに視覚障害の早期発見と
眼科健診の項目を設けマニュアルを作成した。
本マニュアルを普及させることによって、本障
害に必要な診療や支援体制が構築され、患者の
社会参加の促進に結びつくと期待される。 
 国立成育医療センター内に立ち上げた視覚聴
覚二重障害児の勉強会には、多種多様な専門家
が参集し有益な意見交換がなされた。本勉強・
連絡会を継続し、0歳からの一体的診療体制の
基盤を作りたい。 
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Ｅ．結論 
 先天性・若年性視覚聴覚二重障害をもつ症例
の臨床像を検討した。0歳からの一体的診療体
制を実現するために、新たな項目を設置し視覚
障害の早期発見と眼科健診に関するマニュアル
を分担作成した。また施設内に勉強会を立ち上
げ、二重障害児の診療や連携に関し討議を行う
場を設けた。 
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