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研究要旨 

難聴は音声言語コミュニケーションの際に大きな障害となるため、日常生活や社会生活の

質（QOL）の低下を引き起こし、長期に渡って生活面に支障を来たすため、診断法・治療法

の開発が期待されている重要な疾患のひとつである。しかしながら、①聴覚障害という同

一の臨床症状を示す疾患の中に原因の異なる多くの疾患が混在しており、②各疾患ごとの

患者数が少なく希少であるため、効果的な診断法および治療法は未だ確立されていない状

況である。本研究では、急性高度感音難聴（突発性難聴、急性低音障害型感音難聴、外リ

ンパ瘻、自己免疫性難聴、ムンプス難聴、音響外傷、薬剤性難聴）および、慢性高度難聴

（遺伝性難聴、特発性難聴、症候群性難聴、外耳・中耳・内耳奇形、耳硬化症、サイトメ

ガロ難聴）を対象に、All Japan の研究体制で調査研究を行う事により、希少な疾患の臨床

実態および治療効果の把握を効率的に実施し、診断基準の改訂、重症度分類の改訂および

科学的エビデンスに基づいた診療ガイドラインの策定を目的としている。 

 平成 27 年度は前年度までに引き続き、診断基準改定、診療ガイドライン策定および改訂

のための基盤情報となる症例登録レジストリ・ソフトウエアを用いた症例登録を中心的に

実施した。各施設過去 20 年分（電子カルテの導入時期により過去 10 年分）の臨床データ

の収集を目標にデータ収集を行い、罹患者頻度の比較的高い突発性難聴に関しては 3,149

例、急性低音障害型感音難聴は 1,052 例と遺伝性難聴に関しては 3,450 例と非常に多くの

症例の詳細な臨床情報（家族歴、聴力像、随伴症状、重症度）および治療実態（治療法と

その効果）のデータを収集することができた。また、症例数の比較的多い突発性難聴に関

しては、治療効果に関する検討を行った。 

 また、遺伝性難聴に関しては前年度より作業を進めていた「診療の手引き」に関して日

本耳鼻咽喉科学会のレビューおよび修正を経て 2016 年 2月に出版することができた。 

 

Ａ．研究目的 

 難聴は音声言語コミュニケーションの際

に大きな障害となるため、日常生活や社会

生活の質（QOL）の低下を引き起こし、長期

に渡って生活面に支障を来たすため、診断

法・治療法の開発が期待されている重要な

疾患のひとつである。 

 しかしながら、①聴覚障害という同一の

臨床症状を示す疾患の中に原因の異なる多

くの疾患が混在しており、②各疾患ごとの

患者数が少なく希少であるため、効果的な

診断法および治療法は未だ確立されていな
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い状況である。 

 本研究では、急性高度感音難聴（突発性難

聴、急性低音障害型感音難聴、外リンパ瘻、

自己免疫性難聴、ムンプス難聴、音響外傷、

薬剤性難聴）および、慢性高度難聴（遺伝

性難聴、特発性難聴、症候群性難聴、外耳・

中耳・内耳奇形、耳硬化症、サイトメガロ

難聴）を対象に、All Japan の研究体制で

調査研究を行う事により、希少な疾患の臨

床実態および治療効果の把握を効率的に実

施する計画である。 

 また、臨床情報データベース(症例登録レ

ジストリ)を構築し、全国の拠点医療機関よ

り患者データを収集するとともに、データ

ベースより得られた臨床的所見（臨床像・

随伴症状など）を基に、疾患毎の臨床的特

徴を取りまとめ、適切な治療方針を示すた

めの各疾患のサブタイプ分類を進める計画

である。 

 特に、遺伝性難聴、症候群性難聴、特発

性難聴などにおいては、遺伝子診断が客観

的な診断基準として重要な位置を占めるよ

うになってきており、予後の予測や重症度

の予測、効果的な治療法の選択に有用であ

る。また、外リンパ特異的タンパク質であ

る CTP を検出する検査が、突発性難聴と外

リンパ瘻の鑑別診断に有効であることが明

らかとなってきたため、遺伝子診断や CTP

検査などの新しい検査法を組み合わせた診

断基準および診療ガイドラインを確立する

事を目的とする。 

 また、各サブタイプに応じた適切な介入

手法として、補聴器・人工内耳の有効性に

関する検討や適切な療育手法に関する検討

を行う。特に近年進歩の著しい残存聴力活

用型人工内耳や人工中耳、埋込型骨導補聴

器といった新しい治療デバイスを取り入れ

た新しい診療ガイドラインの作成を目指す。  

 本研究を通じて臨床実態の把握が進むと

ともに、医学的エビデンスに基づいた適切

な介入手法が示される事で、患者の QOL を

大きく向上させることが可能であると期待

される。 

 

Ｂ．研究方法 

 難聴は音声言語コミュニケーションの際

に大きな障害となるため、日常生活や社会

生活の質（QOL）の低下を引き起こし、長期

に渡って生活面に支障を来たすため、診断

法・治療法の開発が期待されている重要な

疾患のひとつである。本研究では、各々の

疾患の臨床像および治療実態の把握を行う

事を目的に、臨床情報データベース(症例登

録レジストリ)を構築し、All Japan の研究

体制で全国から試料・臨床情報を収集する

とともに、治療効果および介入法の検討を

行い、客観的な診断基準および科学的エビ

デンスに基づいた診療ガイドラインの作成

を目的に下記の研究を実施した。 

 

（１）臨床情報登録データベースの構築お

よび症例登録 

 本研究の本研究の対象疾患では希少であ

るため、臨床情報の収集は全国的かつ継続

的に実施する必要がある。本年度は臨床情

報調査票を基に作成した臨床情報データベ
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ース（症例登録レジストリ）を用いた症例

情報の収集を進めた。 

 具体的には、診断基準を満たす症例を対

象に臨床像・随伴症状・治療実態・治療効

果などの臨床情報の調査を後ろ向き研究と

して実施した。また、遺伝性難聴や外リン

パ瘻などの疾患では鑑別診断に遺伝子診断

や CTP 検査が必須であるため、必要に応じ

て遺伝子診断や CTP 検査を実施しその結果

も併せて収集を行った。 

 

（２）適切な医学的介入手法に関する研究 

収集された情報を基に、疾患のタイプ分類

を進め、診断基準の改定、重症度分類の改

定、科学的エビデンスに基づいた診療ガイ

ドラインの確立を目指し検討を行った。 

特に、遺伝子診断や CTP 検査を組み合わせ

た客観的な指標に基づく新しい診断基準を

確立するとともに、近年進歩の著しい残存

聴力活用型人工内耳（EAS）・人工中耳・埋

込型骨導補聴器などの新しい治療デバイス

を取り入れた診療ガイドラインを作成する

ことで、患者の QOL を大きく向上を目指し

検討を行った。 

また、本年度は前年度までに作成を行って

いた「遺伝性難聴の診療の手引き」に関し

て、日本耳鼻咽喉科学会によるレビューを

受け必要な改定作業を実施し、再申請を行

い日本耳鼻咽喉科学会推薦の診療の手引き

として2016年2月に出版することができた。 

 

 

 

（倫理面への配慮） 

・当該疫学調査に関しては信州大学医学部

および各施設の倫理委員会で承認を得てい

る。また、匿名化など疫学研究に関する倫

理指針を遵守している。 

・遺伝子診断に関しては信州大学医学部お

よび各施設の遺伝子解析倫理委員会で承認

を得ている。また、実施に当たりヒトゲノ

ム遺伝子解析研究に関する倫理指針を遵守

している。また、外リンパ瘻 CTP 検査に関

しては、埼玉医科大学および各施設の倫理

委員会で承認を得ている。 

・臨床情報の収集および遺伝子診断に際し

ては、研究協力者に対する十分な説明の後、

書面で同意を得てから解析を行っている。

また、サンプルには ID 番号を付加して匿名

化することで個人情報の漏洩を防止する手

順を遵守して行っている。 

 

Ｃ．研究結果 

（１）突発性難聴に関する研究成果 

本年度は前年度までに引き続き、各施設過

去 20 年分（電子カルテの導入時期により過

去 10 年分）の臨床データの収集を目標に、

本事業で構築したレジストリ・ソフトウエ

アを用いて臨床データの収集を行った。

2016 年 2月末日の時点で 3,000 例を超える

症例の臨床情報（重症度、治療方法、予後

効果判定）のデータが収集された。 

また、今年度収集された症例データのうち

治療効果に関する臨床情報の揃っていた

2,938 例を対象に重症度・治療効果に関連

した因子を検討した。 
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①めまい症状の随伴 

めまい症状を有する例は 973 例認められ、

全体の約１/３の症例がめまい症状の随伴

を認めることが明らかとなった。重症度に

関しては、突発性難聴患者全体では Grade1

〜2 の比較的軽症の症例が 1,077 例（38.7%）

であったのに対し、めまいを有する群では

241 例（26%）とめまいを随伴する症例では

重症例の割合が多いことが明らかとなった。

また治療効果に関しては、突発性難聴患者

全体では治癒および著明回復のした症例が

1,559 例（57.1%）であったのに対し、めま

いを有する群では 404 例（44.3%）と治療効

果不良例が多いことが明らかとなった。 

 

②心疾患の既往 

心疾患の既往を有する例は 296 例認められ、

全体の約10％の症例に心疾患の既往を認め

ることが明らかとなった。重症度に関して

は、突発性難聴患者全体では Grade1〜2 の

比較的軽症の症例が 1,077 例（38.7%）であ

ったのに対し、心疾患の既往の有する群で

は 77 例（27%）と心疾患の既往の有する症

例では重症例の割合が多いことが明らかと

なった。また治療効果に関しては、突発性

難聴患者全体では治癒および著明回復のし

た症例が 1,559 例（57.1%）であったのに対

し、心疾患の既往の有する群では 134 例

（47.5%）と治療効果不良例が多いことが明

らかとなった。 

 

③脳梗塞の既往 

脳梗塞の既往を有する例は 82 例認められ、

全体の約 2.8％の症例に脳梗塞の既往を認

めることが明らかとなった。重症度に関し

ては、突発性難聴患者全体では Grade1〜2

の比較的軽症の症例が 1,077 例（38.7%）で

あったのに対し、脳梗塞の既往の有する群

では 19 例（23.7%）と脳梗塞の既往の有す

る症例では重症例の割合が多いことが明ら

かとなった。また治療効果に関しては、突

発性難聴患者全体では治癒および著明回復

のした症例が 1,559 例（57.1%）であったの

に対し、心疾患の既往の有する群では 42 例

（52.5%）であり、治療前の重症度が高い割

には、治療効果は突発性難聴全体と大きな

差を認めないことが明らかとなった。 

 

④糖尿病の既往 

糖尿病の既往を有する例は 468 例認められ、

全体の約15.9％の症例に糖尿病の既往を認

めることが明らかとなった。重症度に関し

ては、突発性難聴患者全体では Grade1〜2

の比較的軽症の症例が 1,077 例（38.7%）で

あったのに対し、心疾患の既往の有する群

では 123 例（26.9%）と糖尿病の既往の有す

る症例では重症例の割合が多いことが明ら

かとなった。また治療効果に関しては、突

発性難聴患者全体では治癒および著明回復

のした症例が 1,559 例（57.1%）であったの

に対し、糖尿病の既往の有する群では 277

例（62%）と治療効果は突発性難聴全体と大

きな差を認めないことが明らかとなった。 

 

⑤副腎皮質ステロイド治療 

突発性難聴の治療法に関しては未だ確立し 
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ておらず、AAO-HNS にて 2012 年度に出され

た Clinical Practice Guidline: Sudden 

Hearing Loss では、副腎皮質ステロイドの

投与は『Option』、Salvage therapy として

の鼓室内投与は『Recommendation』の扱い

である。今回の調査において、ステロイド

の全身投与が行われていた症例が 2,436 例

（82.9%）、ステロイドの鼓室内投与の行わ

れた症例が 646 例（21.9%）(うち、439 例

は全身投与も実施されており、サルベージ

治療の可能性が考えられる)であった。全体

でみると全身あるいは鼓室内投与のいずれ

かでステロイド剤を用いている症例は

2,643 例（89.9%）であり、大部分の症例に

関して副腎皮質ステロイド剤が用いられて

いた。 

近年実施されるようになったステロイド鼓

室内投与については、特に糖尿病を合併す

る患者において、全身状態の悪化を防ぐ目

的で多く実施される傾向があった。また、

初回治療としてのステロイド鼓室内投与の

治療効果は比較的良好であることが示され

た。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

⑥その他の薬剤に関して 

突発性難聴の発症機序に関しては、局所循

環障害やウイルスによる炎症反応など様々

な病態が推定されており、推定病態から副

腎皮質ステロイド剤に加えて、プロスタン

ディン製剤、ビタミン B12 製剤、ATP 製剤

が用いられている。平成 3 年〜5 年に急性

高度難聴に関する調査研究班により実施さ

れた単剤比較試験では、ATP、PGI2、PGE1、

Hydrocortisone 、 amidotrizoate 、

Betamethasone の各群において治療効果に

有意差は認められないという結果であった。 

そこで、本研究では症例登録レジストリに

集積された情報をもとに、実際の薬剤投与

実態の把握とその治療効果に関して検討を

行った。 

前項に示すように、今回収集された症例の

大部分の症例に副腎皮質ステロイド剤の全

身投与が行われていたことより、基礎治療

として副腎皮質ステロイド剤の全身投与に

加えて、投与されていた薬剤の組み合わせ

に関してまとめた（表１）。 

その結果、副腎皮質ステロイド剤の全身投 

Group ステロイド（全身） プロスタンディン ビタミンB12 ATP 症例数

A ○ ○ ○ ○ 658

B ○ ○ ○ - 2

C ○ ○ - ○ 11

D ○ - ○ ○ 1525

E ○ ○ - - 24

F ○ - ○ 37

G ○ - - ○ 59

H ○ - - - 120

表 1 臨床情報レジストリより明らかとなった治療実態 
本研究により収集された症例の治療実態。副腎皮質ステロイド剤の全身投与を基礎治療とした際に、ビタミン
B12 製剤、ATP 製剤を併用薬として投与されていた症例が 1,525 例（62.6％）と最も多く、次いでプロスタンディン
製剤、ビタミン B12 製剤、ATP 製剤を併用していた群が 658 例（27％）、併用薬無しが 120 例（4.9％）であった。 
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与を基礎治療とした際に、ビタミン B12 製

剤、ATP 製剤を併用薬として投与されてい

た症例が 1,525 例（62.6％）と最も多く、

次いでプロスタンディン製剤、ビタミンB12

製剤、ATP 製剤を併用していた群が 658 例

（27％）、併用薬無しの群が 120 例（4.9％）

であった。 

また、治療効果に関しては、それぞれの群

の初診時の重症度と治療効果に関しては表

２に示す。治療方法に関して症例数の多か

ったビタミン B12 製剤、ATP 製剤を併用群

（Group D）、プロスタンディン製剤、ビタ

ミンB12製剤、ATP製剤を併用群(Group A)、

併用薬無しの群（Group H）に関して比較を

行うと、治療前の重症度に関しては Group D

では Grade1〜2 の比較的軽症の症例が 646

例（44.1％）、Group H では 45 例（43.7％）

であったのに対し、Group A では 161 例

（25.1％）と軽症例の割合が低く、重症度

の高い症例に対してプロスタンディン製剤、

ビタミン B12 製剤、ATP 製剤を併用が行な 

われていることが明らかとなった。また治

療効果に関しては、Group D では治癒およ 

び著明回復のした症例が 841 例（58.0%）、 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Group A が 374 例（58.6％）であったのに

対し、Group H では 48 例（51.1％）と著明

に回復した症例の割合がやや低いことが明

らかとなった。 

以上のことより、副腎皮質ステロイドの投

与を基礎治療とした際に、プロスタンディ

ン製剤、ビタミン B12 製剤、ATP 製剤を併

用薬として用いた群では、プロスタンディ

ン製剤を用いなかった群よりも、初診時の

重症度が高いにもかかわらず、同等の治療

成績となることが比較的多数の症例の検討

により明らかになり（図１）、今後のさらに

大規模な集団で検討を行うことにより、重

症度の高い症例に対する治療法としてのエ

ビデンスを確立することで、診療ガイドラ

インへの記載に値するデータがえられるこ

とが期待される。 

 

(2) 急性低音障害型感音難聴に関する研究

成果 

 昨年度までに引き続き、各施設過去 20 年

分（電子カルテの導入時期により過去 10  

年分）の臨床データの収集を目標に現在デ

ータを収集中であり、現時点で 1000 例を超 

Group Grade 1 Grade 2 Grade 3 Grade 4 治癒 著明回復 回復 不変

A 48 113 280 201 209 165 131 133

B 0 1 0 1 1 0 0 1

C 0 2 4 4 2 4 1 2

D 285 361 500 319 654 187 236 373

E 3 2 7 7 3 4 7 5

F 7 5 12 11 11 7 6 10

G 6 17 19 15 25 3 10 17

H 26 19 38 20 33 15 8 38

表２ 臨床情報レジストリより明らかとなった治療実態別の重症度および治療効果 
本研究により収集された症例の治療実態別の重症度および治療効果。各グループは表１参照 
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える症例の臨床情報（重症度、治療方法、

予後効果判定）のデータが収集されている。

今年度収集された情報を基に種々の分析を

行い、昨来年度に治療法に関する検討を重

点的に行う予定である。 

 

(３)遺伝性難聴に関する研究成果 

遺伝性難聴に関しては、昨年度までに作業

を行った診療の手引きに関して、関連学会

（日本聴覚医学会および日本耳鼻咽喉科学

会）の承認のためのレビューを受けた。 

日本耳鼻咽喉科学会によるレビューにおい

て指摘事項に関する加筆修正を行い、修正

版を再度、日本耳鼻咽喉科学会に提出し承

認を得て、平成 28 年 2月に日本耳鼻咽喉科

学会 推薦を受けて一般社団法人 日本聴覚

医学会 編にて「遺伝性難聴の診療の手引き

2016」として出版を行った。 

 また、「遺伝学的検査（先天性難聴）」を

受診した症例の臨床データを中心にデータ

を収集中であり、現時点で 1,000 例を超え 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

る症例の臨床情報（家族歴、聴力像、随伴

症状、重症度、治療方法）のデータが収集

されている。収集されたデータおよび DNA

サンプルを基に、日本人難聴患者の遺伝的

背景に関する検討を障害者対策総合研究事

業「新しい難聴遺伝子診断システムの開発

および臨床応用に関する研究」（代表：宇佐

美真一）との連携により実施し、各原因遺

伝子変異を持つ症例の臨床的特徴や治療法、

治療効果に関してまとめた。また、各遺伝

子変異による難聴に関するシステマティッ

クレビューを実施し、治療法としての補聴

器、人工内耳の効果に関する論文のレビュ

ーを実施した。以上の成果に関しても、前

述「遺伝性難聴の診療の手引き 2016」に反

映させた。 

 

Ｄ．考察 

 平成 27 年度は当初計画通り、症例登録レ

ジストリ・ソフトウエアを用いた症例登録

7.5 
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17.6 
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治癒 

図 1 臨床情報レジストリより明らかとなった治療実態別の重症度および治療効果 
本研究により収集された症例の治療実態別の重症度および治療効果。各グループは表１参照。 
左）重症度に関しては、グループ A の重症度が他の２グループよりも高く、重症度の高い症例に対する副腎皮

質ステロイド剤の併用薬としてプロスタンディン製剤、ビタミン B12 製剤、ATP 製剤の３剤併用療法が用いら
れる傾向にあった。 

右）治療効果に関しては、グループ A、グループ D における治癒、著名回復の割合が高く、グループ H の治療
効果がやや不良であることが明らかとなった。 



 12 

を実施した。突発性難聴と遺伝性難聴に関

しては、共に 3,000 例を超える症例の詳細

な臨床情報家族歴、聴力像、随伴症状、重

症度）および治療実態（治療法とその効果）

のデータが収集された。 

また、突発性難聴では、本年度収集された

情報より、重症度・治療効果に関連した因

子を検討したところ、①めまい症状、②心

疾患の既往、③脳梗塞の既往が関連してい

ることが明らかとなった。 

治療法に関しては副腎皮質ステロイド剤が

標準的治療として用いられており、全体の

89.9％にステロイド剤が投与されているこ

とが明らかとなった。また、近年実施され

るようになったステロイド鼓室内投与につ

いては、特に糖尿病を合併する患者におい

て、全身状態の悪化を防ぐ目的で多く実施

される傾向があった。初回治療としてのス

テロイド鼓室内投与の治療効果は比較的良

好であることが示された。ステロイド鼓室

内投与療法は、特に糖尿病の既往のある症

例に対して全身の血糖コントロールの上で

も有用であるため、今後さらに症例を収集

してエビデンスを強固なものにし、診療ガ

イドラインに盛り込む計画である。 

さらに、副腎皮質ステロイド剤との併用薬

剤に関して検討を行ったところ、副腎皮質

ステロイドに加え、ビタミン B12 製剤、ATP

製剤を併用薬として用いる例が全体の 6 割

程度を占め、プロスタンディン製剤、ビタ

ミン B12 製剤、ATP 製剤を併用薬として用

いる例が全体の 3 割を占めることが明らか

となった。また、プロスタンディン製剤を

併用した群では、併用しなかった群よりも、

初診時の重症度が高いにもかかわらず、同

等の治療成績となることが比較的多数の症

例の検討により明らかになった。 

今回の調査はその対象が大学病院であるこ

とより一般的な患者集団より重症例が多い

ことが特徴であるが、今後のさらに大規模

な集団で検討を行うことにより、重症度の

高い症例に対する治療法としてのエビデン

スを確立することで、診療ガイドラインへ

の記載に値するデータが得られることが期

待される非常に重要なデータが得られたと

考えられる。 

また、日本人難聴患者において、各原因遺

伝子変異を持つ症例の臨床的特徴や治療法、

治療効果に関してまとめた。さらに、各遺

伝子変異による難聴に関するシステマティ

ックレビューを実施し、治療法としての補

聴器、人工内耳の効果に関する論文のレビ

ューを実施した。以上の成果に関しても、

前述「遺伝性難聴の診療の手引き 2016」に

反映させた。この情報は発症メカニズムの

解明や、今後の新たな治療法開発のための

重要な基盤情報となることが示唆される。 

 

Ｅ．結論 

平成 27 年度は当初計画通り、診断基準改定、

診療ガイドライン策定および改訂のための

基盤情報となる症例登録（臨床情報調査）

に向けた基盤整備を中心に研究を行った。

具体的には、症例登録レジストリ・ソフト

ウエアを用いた症例登録を行い、効率的に

データを収集できている状況である。特に
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突発性難聴と遺伝性難聴に関しては、共に

現時点で 3,000 例を超える症例の詳細な臨

床情報家族歴、聴力像、随伴症状、重症度）

および治療実態（治療法とその効果）のデ

ータが収集されており、非常に効率的に解

析を行う基盤が整いつつある。 

このうち、突発性難聴に関しては重症度や

治療効果に影響を及ぼす要因に関して明ら

かにするとともに、我が国における治療実

態と併用薬剤別に見た治療前の重症度と治

療効果に関して検討を行い、プロスタンデ

ィン製剤を併用した群では、併用しなかっ

た群よりも、初診時の重症度が高いにもか

かわらず、同等の治療成績となることが比

較的多数の症例の検討により明らかになっ

た。今後これらのエビデンスを確立し診療

ガイドラインへと反映させる計画である。 

また、遺伝性難聴に関しては前年度より作

業を進めていた「診療の手引き」に関して

日本耳鼻咽喉科学会のレビューおよび修正

を経て2016年2月に出版することができた。 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

臨床情報調査票を用いた突発性難聴の疫学調査 

—突発性難聴の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて- 

 

研究代表者：宇佐美 真一（信州大学医学部耳鼻咽喉科） 

共同研究者：鬼頭 良輔  （信州大学医学部耳鼻咽喉科） 

共同研究者：西尾 信哉 （信州大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

突発性難聴は従来の特定疾患（難病）に含まれ、患者の QOL を著しく低下させるため疾

患の克服が期待されている。種々のアプローチにより研究がなされているが、未だにメ

カニズムをはじめ不明な点が多いのが現状で、診断や治療について本邦での診療指針

（あるいはガイドライン）が存在していないのが現状である。 

本研究では、臨床情報調査票を用いて多くの研究分担施設から情報を集積し、疫学調査

を行うことで、診断や治療についての一定の指針を作成することを目的としている。 

本年度は治療について、特に従来から使用されることの多い副腎皮質ステロイドの使用

方法や効果についてまとめを行った。 

 

 

Ａ．研究目的 

 突発性難聴は従来の特定疾患（難病）

に含まれ、患者の QOL を著しく低下させ

るため疾患の克服が期待されている。

種々のアプローチにより研究がなされて

いるが、未だにメカニズムをはじめ不明

な点が多いのが現状で、診断や治療につ

いて本邦での診療指針（あるいはガイド

ライン）が存在していないのが現状であ

る。 

本研究では、臨床情報調査票を用いて多

くの研究分担施設から情報を集積し、デ

ータベースより得られた臨床的所見（臨

床像・随伴症状など）を基に、疾患毎の

臨床的特徴を取りまとめ、適切な治療方

針を示すための各疾患のサブタイプ分類

を進めることを目的としている。本年度

は特にステロイド治療を中心に解析を実

施した。 

 

Ｂ．研究方法 

臨床情報調査票を用いて研究分担施設にて
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患者情報を登録。そのデータを集計する。 

 

（倫理面への配慮） 

各施設にて入力する段階で匿名化されてお

り、データの集計時点で連結不能となって

いる。 

 

Ｃ．研究結果 

 ・2016 年 3 月までに 突発性難聴につい

ては 3073 症例の臨床データが集積された 

・１次調査では難聴の重症度について、 ①

めまい症状 ②糖尿病 ③心疾患 ④脳梗

塞 ⑤年齢 が関連しているとの結果であり、 

また治療効果については①めまい症状 ②

心疾患 ③初診時聴力 ④治療開始までの

日数 ⑤ 年齢が関連しているとの結果が

得られた（昨年度報告）。 

・ステロイドの使用については、１）ステ

ロイドは 90%以上の突発性難聴患者で投与

されて治療が行われている（図１）２）ス

テロイド全身投与を行っている症例が中で

も多い（鼓室内投与の併用を含む）３）ス

テロイド治療自体の有効性はランダム化比

較試験でないと正確には不明だが、全身投

与そ実施した群はステロイド投与なしの群

に比較して若干改善が良好であった（図２）。 

４）軽症例では外来治療でプレドニン、重

症例では入院治療でプレドニンもしくはサ

クシゾンの投与例が多い 

５）軽症例では外来・入院治療は同等の治

療効果・重症例では入院での治療がやや有

効であった（図３）。 

６）鼓室内投与（初回治療）は全身投与単

独治療に対して非劣性・糖尿病患者での治

療の有用性が示された（昨年度報告）。 

 

Ｄ．考察 

今回の臨床情報調査票を用いた疫学調査で

は、多数例の詳細な調査情報が得られてお

り、従来から実施されているステロイド全

身投与や、近年実施されているステロイド

鼓室内投与の有効性などについても検討で

きる有用なものと考える。 

AAO-HNSにて2012年度にだされたClinical 

Practice Guidline: Sudden Hearing Loss

では、治療における副腎皮質ステロイドの

投与は『Option』、Salvage therapy として

の鼓室内投与は『Recommendation』の扱い

であるが、今回の検討ではやはり初期治療

として大多数の症例でステロイドの投与が

実施されていることが明らかとなった。 

今回の臨床情報調査表では加えて、ステロ

イドの投与形式や薬剤の種別、それに応じ

た治療成績の検討が可能となっており、ど

のような症例にそのような治療を選択する

か（推奨するか）といったサブグループ解

析をより詳細に実施できることが示された

ものと考える。 

 

Ｅ．結論 

難治性聴覚障害に関する調査研究班の研究

分担施設で集積された疫学データを集計し、

本年度は特に突発性難聴の治療に関するま

とめを行った。膨大な症例数が集積され、

診療指針（ガイドライン）の作成の一助に

なることが期待される。 



 

 

Ｆ．研究発表

 1.  
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 2.  

 日本聴覚医学会

京） 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

 
 
図１）ステロイド投与の状況とその投与方法の詳細：９０％以上の症例でステロイドの投与が行われおり、
また投与方法としては全身投与が中心であることが明らかとなった。
 

 

図２）重症例におけるステロイド投与の効果：一定以上の治療効果と考えられる著明回復以上の割合では、
ステロイド全身投与を行った群で治療効果が良好な傾向がみられた。
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図３）外来・入院の内訳（重症度別）と治療効果：
合が多く、また重症度別に見た場合には入院治療は重症例ではやや治療効果が良好な傾向を認めた。
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図３）外来・入院の内訳（重症度別）と治療効果：Grade3 以上の重症例では入院治療が選択されている場
合が多く、また重症度別に見た場合には入院治療は重症例ではやや治療効果が良好な傾向を認めた。
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平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

突発性難聴の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

 

研究分担者 羽藤 直人（愛媛大学医学系研究科 耳鼻咽喉科・頭頸部外科） 

研究協力者 岡田 昌浩（愛媛大学医学系研究科 耳鼻咽喉科・頭頸部外科） 

 

研究要旨 

突発性難聴は原因不明の疾患であり、想定されている原因（内耳虚血、ウイルス感染、膜

迷路破綻など）に対してステロイド全身投与、鼓室内注入療法、循環改善薬などが投与さ

れているのが現状である。重症例では予後不良の場合が多く、重症例の約 40％で 60dB 以上

の難聴が残存するとされており、本疾患の課題である。本研究では、全国統一症例登録レ

ジストリを用い、全国 30 施設から突発性難聴症例の治療実態や聴力予後を集積・解析する

ことで、新たなエビデンスを見いだし、突発性難聴の治療指針を作成することを目的とす

る。愛媛大学では、169 例 169 耳の突発性難聴症例の登録を行った。また、治療指針の作成

に向けて、システマティックレビューの準備をすすめている。 

 

Ａ．研究目的 

 突発性難聴は、「明らかな原因やきっかけ

がなく、あるとき突然に感音難聴をきたす

疾患」である。原因不明の疾患で、自然治

癒する場合もあるが、難聴が治癒に至らな

い症例も多い。2012 年に愛知県、愛媛県、

岩手県で行われた疫学調査では、罹患率は

人口 10 万人あたり 60.9 人であり、2001 年

に行われた疫学調査と比較すると増加傾向

にあった。また、重症度別には Grade3 以上

の重症例は約 30%と比較的少なかったが、

重症例のうち、約 40%で 60dB 以上の難聴が

残存することが判明した。今後、このよう

な重症例の聴力予後を改善していくことが

重要であると考えられた。 

 そこで、本研究では、全国 30 施設を対象

に、統一の症例登録レジストリ（患者デー

タベース）を構築し、臨床情報（重症度、

治療実態、治療効果など）の収集を行い、

診断基準および治療指針の確立を目指すこ

とを目的とした。 

 

Ｂ．研究方法 

 全国 30 施設（信州大、北海道大、岩手医

大、筑波大、国立リハ、埼玉医大、東京医

科歯科大、虎の門病院、東京医療センター、
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慶應大、東京大、北里大、三田病院、名古

屋大、神戸市民病院、岡山大、愛媛大、福

岡大、宮崎大、長崎大、旭川医大、弘前大、

山形大、福島医大、群馬大、富山大、徳島

大、山口大、琉球大）から統一の症例登録

レジストリに登録された情報を集積した。

愛媛大学では、1996 年から 2015 年の間に

入院治療を行った突発性難聴症例を対象と

した。登録内容は、罹患側、性別、身長・

体重、生年月日、発症年月日、発症年齢、

発症から治療までの期間、随伴症状の有無、

合併疾患、治療内容、初診時聴力、固定時

聴力である。 

また、治療指針の作成のため、クリニカル

クエッションの設定や、その解答のための

システマティックレビューを行う。 

（倫理面への配慮） 

本研究は愛媛大学において連結可能匿名化

した後に調査項目を入力した。対応表は施

錠可能な保管庫に保管し、厳重に管理する

ことで、個人情報の保護に留意した。調査

研究のため、患者に直接的な有害事象や不

利益は生じない。本研究に関して、突発性

難聴新規発症症例に対しては説明書に沿っ

て説明した上で、研究に参加するかどうか

を選択して頂いた。過去の発症症例に対し

ては、ホームページに本研究の目的や方法

などを掲載し、研究対象となるものが研究

対象となることを拒否できるようにした。 

本研究は愛媛大学臨床研究倫理診査委員会

の承認を得ている。 

 

Ｃ．研究結果 

 愛媛大学では、169 例 169 耳の突発性難

聴症例をレジストリに登録した。その内訳

は、男性 80 例、女性 89 例であった。重症

度分類では、Grade1 が 10 例（6%）、Grade2

が 34 例（20.2%）、Grade3 が 79 例（47.0%）、

Grade4 が 45 例（26.8%）であった。聴力予

後は治癒 38 例（22.6％）、著明回復 48 例

（28.6％）、回復 49 例（29.2%）、不変 33 例

（19.6%）であった。 

 愛媛大学では 2011 年から 2012 年の突発

性難聴の治療に関する論文を検索し、64 本

の英文論文、12 本の日本語論文を抽出し、

そのスタディデザインからエビデンスレベ

ルの設定を行った。 

 

Ｄ．考察 

 突発性難聴は原因不明の疾患である。現

在想定されている原因として、内耳虚血や

ウイルス感染、膜迷路破綻などが推定され

ているが、その推定された病態に対し、経

験的にステロイド全身投与、鼓室内注入療

法、循環改善薬投与などが行われているが、

いまだ確立された治療法がないのが現状で

ある。2012 年に行われた疫学調査で、これ

まで想定された以上に罹患者が多く、軽症

例が多いことが判明したが、それでも、重

症例では高度の難聴が残存する症例が多く、

本疾患の重要な課題と言える。本研究で、

現在行われている全国の治療の実態や予後

を集積し、新たなエビデンスを構築し、治

療指針へ反映することが望まれる。また、

治療指針の作成にあたって、過去の質の高

い論文を抽出し、エビデンスレベルの高い
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治療指針を作成することが望まれる。 

 

Ｅ．結論 

 本研究において、全国から集積された突

発性難聴患者の情報をもとに、突発性難聴

に対する治療の現状、予後を明らかにし、

新たなエビデンスを構築することができる

と予想される。また、これらの情報や過去

の論文のシステマティックレビューなどか

ら治療指針を作成している段階である。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

 なし。 

 2.  学会発表 

 岡田昌浩、小川日出夫、高木大樹、山田

啓之、羽藤直人。突発性難聴に対するステ

ロイド鼓室内注入療法。日本耳鼻咽喉科学

会総会・学術講演会（2015 年 5月）。 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 1. 特許取得 

 特になし。 

 2. 実用新案登録 

 特になし。 

 3.その他 

 特になし。 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

突発性難聴の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

 

研究分担者 曾根 三千彦（名古屋大学医学部耳鼻咽喉科） 

研究協力者 吉田 忠雄（名古屋大学医学部耳鼻咽喉科） 

      杉本 賢文（名古屋大学医学部耳鼻咽喉科） 

  寺西 正明（名古屋大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

 過去に行われた突発性難聴全国疫学調査では、1972 年の作成以来４回同一基準が採用され

てきた。最近の 2012 年調査と今回の研究事業調査では、国際的な標準を考慮して隣り合う

3周波数で各 30dB 以上と明記した 2012 年改訂案を用いた。しかし、この基準では低音障害

型感音難聴例も含まれることがある。低音障害型感音難聴と突発性難聴では予後が異なり、

その治療にあたっても異なる対応が必要とされる。そのため、新たな発性難聴の診断基準

では低音障害型感音難聴症例を省く必要がある。診療ガイドライン作成のために、突発性

難聴のシステマティックレビューからスタディデザインやエビデンスレベルを整理して採

択することが、今後の突発性難聴の診療に重要である。 

 

Ａ．研究目的 

 突発性難聴の診断基準や診療ガイドライ

ン策定に向けて、今後の方向性を検討する。 

 

Ｂ．研究方法 

 突発性難聴の診断基準は 1972 年の作成

以来同一基準が採用されていたが、国際的

な標準を考慮して、2012 年改訂案では難聴

の程度として隣り合う3周波数で各30dB以

上と明記された。改訂案を基準に施行した

2012 年突発性難聴疫学調査と、今回の研究

事業調査を受けて名大病院で突発性難聴と

診断され、電子カルテで聴力の経過が得ら

れた調査を参考に、診断基準・重症度の現

状と今後の方向性、診療ガイドライン作成

にむけての海外との整合性に配慮した計画

について検討を行った。その中で、低音障

害型感音難聴例の解析結果を突発性難聴例

と比較した。 

（倫理面への配慮） 

 症例の登録は、学内の倫理委員会の承認を

えて、その方針のもとに行った。（承認番
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号：2014-0187） 

 

Ｃ．研究結果 

 突発性難聴の多くは診療所を受診してい

ることを考慮して、2012 年の調査では耳鼻

咽喉科医の在籍しているすべての医療施設

を対象にして施行されている。その結果、

突発性難聴の発症率は人口 10 万人あたり

年間 60.9 人と推定され、重症度分類で最も

重いグレード 4は全体の 8%であった。一方、

今回名大病院を初診した 369 例の調査では

グレード 4 は 26.0%を占めており、その治

癒率は grade 1, 2, 3, 4 がそれぞれ 68.1%, 

46.8%, 37.2%, 6.3%であった。低音障害型

感音難聴確実例では治癒率が 62.2%、準確

実例の治癒率は 33.3%であった。ガイドラ

イン作成では、突発性難聴のシステマティ

ックレビューの対象となり得る論文は、症

例報告なども含めると 3500 件以上に達す

ることがわかった。 

 

Ｄ．考察 

 一般診療所を含む医療施設全体と大学病

院でグレード 4 の比率に大きな相違がある

ことは、大学病院受診例に診療所での初期

治療にて改善が乏しかった症例や高度難聴

にて当初より大病院での加療を勧められた

症例も多く含まれることを反映する結果と

考えられ、重症度分類の不具合を示唆する

ものではないと考えられた。今回の調査に

は、隣り合う 3周波数で各 30dB 以上であっ

ても低音域 3 周波数の聴力レベルの合計が

70dB 以上で高音域 3周波数の聴力レベル合

計が 60dB 以下の低音障害型感音難聴例も

含まれることになった。最近の造影 MRI に

よる検討では、低音障害型感音難聴例の蝸

牛および前庭に内リンパ水腫が高率に描出

されることが明らかになっている。低音障

害型感音難聴と突発性難聴では予後が異な

るため、治療にあたっては異なる対応が必

要である。米国での突発性難聴の発症率は

人工10万人あたり27人と報告されている。

急性低音障害型感音難聴はその治癒率が高

く、米国では専門医としての耳鼻咽喉科医

の診療を受ける機会は少ないことが推定さ

れる。今後国際比較を行うためにも、突発

性難聴の診断基準では低音障害型感音難聴

例を省く必要がある。現状では、大規模な

ランダマイズドスタディーやメタアナリシ

スでの有効性が証明されている治療法はな

い。突発性難聴は自然治癒または軽快する

疾患でもあり、治療法の有効性について客

観的評価を困難にしている一因でもあるが、

ガイドライン作成では、突発性難聴のシス

テマティックレビューから、症例報告等を

除いて今後スタディデザインやエビデンス

レベルを整理して採択する必要がある。 

 

Ｅ．結論 

 突発性難聴の診断基準では低音障害型感

音難聴例を除くべきであり、診療ガイドラ

イン策定に向けてシステマティックレビュ

ーからスタディデザインやエビデンスレベ

ルを整理していく必要がある。 
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Ｆ．研究発表 

 論文発表 

1.糖尿病と突発性難聴・変動性感音難聴寺

西正明,曾根三千彦. ENTONI 177:1-7; 

2015. 

2.EBM 耳鼻咽喉科・頭頸部外科の治療:突発

性難聴に対する高気圧酸素療法のエビデン

スは？ 曾根 三千彦 59-6,2015 中外医学社 

3.突発性難聴と急性低音障害型感音難聴. 

下野真理子,曾根三千彦 ENTONI 183:8-13; 

2015. 

4.突発性難聴とその周辺疾患：突発性難聴

の臨床.  曾根三千彦 耳鼻咽喉・頭頸部外

科 87：574-578;2015.  

5. Changes in endolymphatic hydrops in 

patients with Ménière's disease treated 

conservatively for more than 1 year. Suga 

K, Kato M, Yoshida T, Nishio N, Nakada T, 

Sugiura S, Otake H, Kato K, Teranishi M, 

Sone M, Naganawa S, Nakashima T. 

Acta Otolaryngol. 2015 ;135:866-70.  

6.Heavily T2-Weighted 3D-FLAIR Improves 

the Detection of Cochlear Lymph Fluid 

Signal Abnormalities in Patients with 

Sudden Sensorineural Hearing Loss. 

Naganawa S, Kawai H, Taoka T, Suzuki K, 

Iwano S, Satake H, Sone M, Ikeda M. 

Magn Reson Med Sci. 2016 11;15:203-11. 

7.Endolymphatic hydrops in superior 

canal dehiscence and large vestibular 

aqueduct syndromes. Sone M, Yoshida T, 

Morimoto K, Teranishi M, Nakashima T, 

Naganawa S. Laryngoscope. in press 

 

学会発表 

1.低音障害型感音難聴に内リンパ水腫を伴

った SLC26A4 遺伝子変異症例.吉田忠雄、

大竹宏直、寺西正明、曾根三千彦、中島務. 

第 76 回耳鼻咽喉科臨床学会 平成２7 年 6

月 25〜26 日  

2.一側性と両側性メニエール病における内

リンパ水腫の検討.森本京子、吉田忠雄、曾

根 三千彦、寺西正明、杉浦彩子、加藤健、

中島務. 第 25 回日本耳科学会総会、平成

27 年 10 月 8—10 日  

3.メニエール病と非耳疾患症例の内リンパ

腔画像評価.吉田忠雄、大竹宏直、寺西正明、

曾根 三千彦. 第 25 回日本耳科学会総会、

平成 27 年 10 月 8—10 日   

4.メニエール病における遺伝子多型の検討 

寺西正明、内田育恵、加藤健、大竹宏直、

吉田忠雄、西尾直樹、曾根 三千彦、杉浦彩

子、中島務. 第 25 回日本耳科学会総会、平

成 27 年 10 月 8—10 日 

5.Patologic third window lesion 症例の

MRI 内リンパ水腫評価.曾根 三千彦、吉田

忠雄、寺西正明、中島務. 第 25 回日本耳科

学会総会、平成 27 年 10 月 8—10 日 

6. めまい感とふらつき感を訴えて受診し

た60歳以上の高齢者における重心動揺検査

結果.片山直美、杉本賢文、吉田忠雄、大竹

宏直、寺西正明、曾根 三千彦 

第 74 回日本めまい平衡医学会総会 平成

27 年 11 月 25〜27 日  
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Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 1. 特許取得 

 なし 

 2. 実用新案登録 

 なし 

 3.その他 

 なし 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

急性低音障害型感音難聴の診療の手引き策定に向けて 

 

 

研究分担者 佐藤 宏昭（岩手医科大学医学部耳鼻咽喉科） 

研究協力者 桑島  秀（岩手医科大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

急性低音障害型感音難聴の診断基準を一部改訂し、新たに重症度分類を作成・追加し、本

疾患の診療の手引き作成の土台となる各項目につき検討し診療の手引きのアウトラインを

作成した。 

 

Ａ．研究目的 

 急性低音障害型感音難聴の診療の手引き

を作成する。 

 

Ｂ．研究方法 

 これまでに厚生労働省急性高度難聴に関

する調査研究班が行ってきた多施設共同疫

学調査の結果と診断基準、重症度分類に関

する検討結果をもとに急性低音障害型感音

難聴診療の手引きのアウトラインを作成し

た。 

 

Ｃ．研究結果 

１. 疾患概念：急性低音障害型感音難聴は、

急性あるいは突発性に蝸牛症状（耳閉塞感、

耳鳴、難聴など）が発症する疾患のうち、

障害が低音域に限定された感音難聴を呈す

る疾患である。多くの場合、難聴の原因は

不明または不確実であるが、近年その病態

として内リンパ水腫の関与が指摘されてい

る。自覚症状は、耳閉塞感が最も多く、そ

の他、耳鳴、難聴、自声強調などがある。

また、聴力予後は比較的良好なことが報告

されている。  

 

１）罹患頻度：2005 年の厚生労働省急性高

度難聴に関する調査研究班の疫学研究から

発症頻度は人口 10万人あたり 40人～60人

（2005年の厚生労働省急性高度難聴に関す

る調査研究班の疫学研究（川島慶之、他 

Audiology Japan 49:373-380,2006）。 

２）病因：メニエール病と同様にグリセロ

ールテスト陽性となるケースが多いことか

ら、内リンパ水腫がその病態の 1 つである

可能性も考えられているが、急性音響外傷

や外リンパ瘻などにおいても同様の低音障
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害型難聴を呈する場合があり多くの場合、

原因は不明である。メニエール病（特にめ

まいを伴わない蝸牛型メニエール病）の初

期と急性低音障害型感音難聴の鑑別は難し

く、またメニエール病へと移行する症例も

あることから、類似の原因の関与が示唆さ

れている。  

３）主な症状： 

1.急性あるいは突発性に蝸牛症状（耳閉

塞感、耳鳴、難聴など）が発症する 

2.難聴は低音障害型感音難聴である※ 

3.難聴の原因は不明または不確実である 

4.めまいを伴わない  

４）治療法：内リンパ水腫に対する治療と

しての効果を期待して浸透圧利尿薬を投与

するのが一般的である。また、突発性難聴

に準じてステロイド剤を用いることも多い。

これらの投薬で早期に聴力が回復する症例

の予後は一般に良好であるが、発作的に症

状を反復することや、進行性に難聴が悪化

することもあり経過の観察には注意が必要

である。特にめまい発作を繰り返す場合に

はメニエール病との鑑別が重要となる。 

５）予後：早期に聴力改善を認める例の予

後は一般に良好であるが、効果の乏しい例

も認められる。発作的に症状を反復するこ

とや、進行性に難聴が悪化することもある。

改善の乏しい例では長期の療養が必要とな

り、患者の精神的負担が大きい。また、補

聴器を装用しても正常聴力にはならないた

め、QOL の低下は免れない。 

３.診断基準 

 2000 年の診断基準試案から 2回の改訂作

業を経て最終的な診断基準を作成した（表

1）治療効果判定基準は従来の基準を踏襲し

（表２）、重症度分類は低音域 3 周波数

（0.125ｋHz、0.25ｋHz、0.5ｋHz）の合計 

Ｄ．考察 

 メニエール病と同様にグリセロールテス

トで反応が認められるケースが多いことか

ら、内リンパ水腫がその病態の 1 つである

可能性も考えられているが、急性音響外傷

や外リンパ瘻などにおいても同様の低音障

害型難聴を呈する場合があり多くの場合、

原因は不明である。 

メニエール病（特にめまいを伴わない蝸牛

型メニエール病）の初期と急性低音障害型

感音難聴の鑑別は難しく、またメニエール

病へと移行する症例もあることから、類似

の原因の関与が示唆されている。  

内リンパ水腫に対する治療としての効果を

期待して浸透圧利尿薬を投与するのが一般

的である。また、突発性難聴に準じてステ

ロイド剤を用いることも多い。これらの投

薬で早期に聴力が回復する症例の予後は一

般に良好であるが、発作的に症状を反復す

ることや、進行性に難聴が悪化することも

あり経過の観察には注意が必要である。特

にめまい発作を繰り返す場合にはメニエー

ル病との鑑別が重要となる。 

２．診断基準 

診断基準、重症度分類、治療効果判定基準

を改訂、作成した（表１，２，３）。 

３．治療方針 

本疾患の治療には突発性難聴と同様急性発

症の感音難聴であること、メニエール病と
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類似の内リンパ水腫が想定されていること

などからステロイドや浸透圧利尿役が用い

られるが、偽薬を用いた無作為比較試験が

ないためエビデンスはない。また、本調査

版による疫学調査で若年女性に多いことが

判明しており、今後妊娠女性への治療方針

を含めた clinical question を作成し、シ

ステマティックレビューを行う予定である。 

Ｅ．結論 

 急性低音障害型感音難聴の診療の手引き

作成のためのアウトラインを作成し、今後

追加が必要な検討項目につき検討した。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

１）佐藤宏昭：急性感音難聴. 今日の治療指

針 2015 年版 医学書院、東京、1409-1410、

2015。 

２）佐藤宏昭：急性低音障害型感音難聴の治

療法のエビデンスは？ ４．感音難聴 EBM

耳鼻咽喉科－頭頸部腫瘍の治療 2015-2016 

中外医学社、東京、67-69、2015。 

３）福田宏治、佐藤宏昭：急性低音障害型感

音難聴の治療とインフォームドコンセント． 

耳鼻咽喉科診療スキルアップ32－私のポイ

ント－ ENTONI 192：29-35、2016。 

２． 学会発表 

１）Sato H, Kuwashima S, Nakasato T: 

Measurement of the vestibular 

aqueduct in the prediction of 

developing Meniere’s disease from 

acute low-tone sensorineural 

hearing loss. 13th Japan-Taiwan 

Conference on Otolaryngology-Head & 

Neck Surgery (Symposium), Tokyo, 

Japan, December 3-4, 2015。 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 1. 特許取得 

  なし 

 2. 実用新案登録 

  なし 

 3.その他 

  なし 
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表1 診断基準 
 

主症状 

１．急性あるいは突発性に耳症状（耳閉塞感、耳鳴、難聴など）が発症 

２．低音障害型感音難聴 

３．めまいを伴わない 

４．原因不明 

 

参考事項 

１．難聴（純音聴力検査による聴力レベル） 

  ①  低音域３周波数（0.125ｋHz、0.25ｋHz、0.5ｋHz）の聴力レベルの合計が70dB以上 

  ②  高音域３周波数（2、4、8Hz）の聴力レベルの合計が60dB以下 

２．蝸牛症状が反復する例がある 

３．反復発症時に聴力レベルが診断基準に合致しない例がある 

４．メニエール病に移行する例がある 

５．軽いめまい感を訴える例がある 

６．時に両側性がある 

７．チンパノメトリー、耳管機能検査測定装置などで耳管狭窄症、耳管開放症などの中耳疾

患を否定する 

  

確実例：主症状のすべて、および難聴基準①、②をみたすもの 

準確実例：主症状のすべて、および難聴基準①をみたし、かつ高音域3周波数の聴力レベル

が健側と同程度のもの 

 

 

表2 重症度分類 

 

Grade １ ： LT3合計が100dB未満 

Grade ２ ： LT3合計が100dB以上、130dB未満 

Grade ３ ： LT3合計が130dB以上、160dB未満 

Grade ４ ： LT3合計が160dB以上 
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表３ 治療効果判定基準 

 

１.治癒 （全治） 

（1）低音3周波数（0.125、0.25、0.5kHz）の聴力レベルがいずれも20dB 以内に戻ったもの． 

（2）健側聴力が安定と考えられれば、患側がそれと同程度まで回復したもの    

２.改善  

 低音3周波数の平均聴力レベルが10dB以上回復し、かつ治癒に至らないもの． 

３.不変  

 低音3周波数の平均聴力レベルの改善が10dB未満のもの． 

４.悪化  

 上記1、2、3以外のもの． 
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平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

外リンパ瘻の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

 

研究分担者 池園 哲郎（埼玉医科大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨：内耳性難聴・めまいの多くは未だに原因不明である。様々な蝸牛・前庭症候を

呈する外リンパ瘻は、内耳特異的蛋白バイオマーカーCTP によって生化学的確定診断が可能

となった。 

 今年度は、診療手引きの作成に向けてスコープの作成、システマティックレビューチー

ムを編成した。全国規模で CTP 検査を実施することで、外リンパ瘻症例の検討からその特

徴が明らかになってきた。今後は、診療手引き作成に向けて治療の有効性についての検討

を行うこと、またシステマティックレビューから得られる特徴と合わせて、診断基準、診

療手引きを作成する。  

 CTP 検査は診断確定と手術治療による根治治療を可能にするばかりではなく、不要な検

査・治療・入院を省き、医療費削減にも貢献すると考える。 

 

Ａ．研究目的 

 内耳リンパ腔と周囲臓器のあいだに瘻孔

が生じ，生理機能が障害される疾患が外リ

ンパ瘻（perilymphatic fistula）である。

外リンパ瘻の症候は多彩であり確定診断は

容易でなかった。これまでは中耳所見を手

術的に確認して外リンパ漏出の有無を判断

していたが，この診断法はきわめて主観的

で、外リンパの漏出を確認できるか，疑問

視されていた。我々は新たな診断マーカー

CTP（cochlin-tomoprotein）が外リンパ特

異的蛋白であることを見いだし、CTP は室

温放置や凍結融解の影響を受けにくい安定

した蛋白であり，診断マーカーとしては理

想的な蛋白であることを報告してきた。 

 本研究事業では外リンパ瘻の診断基準・

診療の手引きを作成することを目的とする

が、下記のように 2つの大きな課題がある。  

ひとつは、外リンパ瘻の診断は CTP が発

見されるまで手術で瘻孔もしくは外リンパ

液の漏出を確認することのみで診断してい

た。一方現在は、CTP が中耳から検出され

た場合、外リンパ瘻と診断することが可能

になった。そのため手術で診断した症例と

CTP 検出検査で診断した症例で、臨床的特

徴、治療効果などに相違が出る可能性があ
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る。 

もう一つは、本邦では外リンパ瘻が難聴

をきたす疾患と認識されているが、海外で

は慢性めまいをきたす疾患と認識されてい

る。そのため外リンパ瘻を疑う症例が本邦

とは違うことが予想される。また海外には

外リンパ瘻の診断基準、ガイドラインは存

在しない。 

 今回の研究ではこの 2つの事項に留意し

ながら、適正な外リンパ瘻診断基準・診療

手引きの作成を行うことを目的とする。 

Ｂ．研究方法 

 手引き作成に向けて疾患の特徴、対象と

する症例の範囲の規定、システマティック

レビューを行う。またそこから重要臨床課

題（key clinical issues）とクリニカルク

エシチョン（CQ）の作成を行う。 

 外リンパ瘻は先述した課題があるため、

海外の報告、手術で診断した報告、CTP 検

出検査で診断した報告を、ある程度整合性

が取れるよう検討し KCI、CQ を作成する必

要がある。CTP検出検査で診断した症例は、

2014年 4月から2015年 3月に検査した377

症例の検討をする。 

 今年度は CTP 検出検査から明らかになっ

てきた臨床的特徴を報告する。まず昨年度

同様外リンパ瘻の科学的議論に必須となる

カテゴリー分類の普及を図るため、臨床的

な外リンパ瘻の誘因・原因分類（下記カテ

ゴリー1～4）に基づき症例を分類した。さ

らに CTP 検査陽性率、陽性症例の症状、検

査所見の検討を行った。 

カテゴリー1：外傷、中耳・内耳疾患（真珠

腫、腫瘍、奇形、半規管裂隙など）、中耳・

内耳手術など。 

カテゴリー2：外因性の圧外傷、すなわち、

爆風、ダイビング、飛行機搭乗など。 

カテゴリー3：内因性の誘因、すなわち、は

なかみ、くしゃみ、重量物運搬、力みなど。 

カテゴリー4：明らかな原因、誘因がないも

の。 

＊このうち、従来の本邦の外リンパ瘻診断

基準が対象としたのは、カテゴリー2、3、4

である。 

 

（倫理面への配慮） 

倫理委員会の承認のもとで各研究を行っ

た。 

 

Ｃ．研究結果 

まず対象年齢は原則 15 歳以上とし、対象

患者はカテゴリー2、3、4 の聴覚障害を主

に扱うが、海外との整合性をとるため、め

まいが「主訴」の症例も対象とする（例、

突発性難聴後のめまい持続例）。 

小児例、カテゴリー１（中耳疾患罹患、

奇形、直達外傷、手術後など原因が明らか

な例）、遺伝子異常が明らかな例は対象外と

する。 

外リンパ瘻における KCI は以前の外リン

パ瘻研究班で作成し報告しており、①外リ

ンパ瘻の診断基準、②保存的治療の有効性、

③外科的治療の有効性、の 3 つを課題とし

た。 



 

これらの

①外リンパ瘻の診断基準

・特徴的な自覚症状は？

・問診、標準純音聴力検査、眼振検査、鼓

膜所見、

②保存的治療の有効性

・治療の開始時期は

・保存的治療に何があるか？

・有用性が示されている保存的治療

・安静、ベッドアップ、ステロイド、血流

改善剤は有用か？

③外科的治療の有効性

・手術適応は？

・手術時期は

・内耳窓閉鎖術、中耳ブラッドパッチは有

効か？

・内耳窓閉鎖術で使用する閉鎖材料は？

 また

臨床的特徴を検討するため、

を施行した

れた。

■カテゴリー別割合：今年度検討した

症例の内訳はカテゴリー①が

リー②が

ゴリー④が

idiopathic

去の報告と同様であった。

 

 

 

 

■カテゴリー①：外傷、中耳・内耳疾患

■カテゴリー②：外因性の圧外傷

■カテゴリー③：内因性の圧外傷

■カテゴリー④：明らかな誘因なし

（idiopathic

これらの KCI を元にして

①外リンパ瘻の診断基準

特徴的な自覚症状は？

・問診、標準純音聴力検査、眼振検査、鼓

膜所見、CTP 検査、画像診断は有用か？

②保存的治療の有効性

・治療の開始時期は

保存的治療に何があるか？

・有用性が示されている保存的治療

・安静、ベッドアップ、ステロイド、血流

改善剤は有用か？

③外科的治療の有効性

手術適応は？ 

・手術時期は？ 

・内耳窓閉鎖術、中耳ブラッドパッチは有

効か？ 

・内耳窓閉鎖術で使用する閉鎖材料は？

また CQ 作成に必要となる外リンパ瘻の

臨床的特徴を検討するため、

を施行した 377 症例から下記の結果が得ら

れた。 

■カテゴリー別割合：今年度検討した

症例の内訳はカテゴリー①が

リー②が 7％、カテゴリー③が

ゴリー④が 48％だった。カテゴリー④の

idiopathic 例が半数近くであり、これは過

去の報告と同様であった。

カテゴリー①：外傷、中耳・内耳疾患

カテゴリー②：外因性の圧外傷

カテゴリー③：内因性の圧外傷

カテゴリー④：明らかな誘因なし

idiopathic）

を元にして CQ

①外リンパ瘻の診断基準 

特徴的な自覚症状は？ 

・問診、標準純音聴力検査、眼振検査、鼓

検査、画像診断は有用か？

②保存的治療の有効性  

・治療の開始時期は？ 

保存的治療に何があるか？

・有用性が示されている保存的治療

・安静、ベッドアップ、ステロイド、血流

改善剤は有用か？ 

③外科的治療の有効性 

 

 

・内耳窓閉鎖術、中耳ブラッドパッチは有

・内耳窓閉鎖術で使用する閉鎖材料は？

作成に必要となる外リンパ瘻の

臨床的特徴を検討するため、

症例から下記の結果が得ら

■カテゴリー別割合：今年度検討した

症例の内訳はカテゴリー①が

％、カテゴリー③が

％だった。カテゴリー④の

例が半数近くであり、これは過

去の報告と同様であった。 

カテゴリー①：外傷、中耳・内耳疾患

カテゴリー②：外因性の圧外傷

カテゴリー③：内因性の圧外傷

カテゴリー④：明らかな誘因なし

） 

CQ を作成した：

・問診、標準純音聴力検査、眼振検査、鼓

検査、画像診断は有用か？

保存的治療に何があるか？ 

・有用性が示されている保存的治療は？

・安静、ベッドアップ、ステロイド、血流

・内耳窓閉鎖術、中耳ブラッドパッチは有

・内耳窓閉鎖術で使用する閉鎖材料は？

作成に必要となる外リンパ瘻の

臨床的特徴を検討するため、CTP 検出検査

症例から下記の結果が得ら

■カテゴリー別割合：今年度検討した

症例の内訳はカテゴリー①が 25％、カテゴ

％、カテゴリー③が 19％、カテ

％だった。カテゴリー④の

例が半数近くであり、これは過

 

カテゴリー①：外傷、中耳・内耳疾患

カテゴリー②：外因性の圧外傷 

カテゴリー③：内因性の圧外傷 

カテゴリー④：明らかな誘因なし
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を作成した： 

・問診、標準純音聴力検査、眼振検査、鼓

検査、画像診断は有用か？ 

は？ 

・安静、ベッドアップ、ステロイド、血流

・内耳窓閉鎖術、中耳ブラッドパッチは有

・内耳窓閉鎖術で使用する閉鎖材料は？ 

作成に必要となる外リンパ瘻の

検出検査

症例から下記の結果が得ら

■カテゴリー別割合：今年度検討した 377

％、カテゴ

％、カテ

％だった。カテゴリー④の

例が半数近くであり、これは過

■カテゴリー別

きの対象とするカテゴリー②、③、④

症例

性率は

だった。カテゴリー間の陽性率に有意差は

無かった。

 疫学的調査としては、今回の結果では

症例が

施設で施行した結果であり、全国の病院数

が約

発症数は多く見積もって

定される。学会調査と

窓閉鎖術はおおよそ約

手術適応は

は 2000

 この結果からは、外リンパ瘻の年間発症

総数は数千人と推定される。

 

 

 

 

 

 

カテゴリー①：外傷、中耳・内耳疾患 

■カテゴリー別

きの対象とするカテゴリー②、③、④

症例について検討した。カテゴリー別の陽

性率は 12～26％で、全症例の陽性率は

だった。カテゴリー間の陽性率に有意差は

無かった。 

疫学的調査としては、今回の結果では

症例が CTP 陽性であった。これは全国約

施設で施行した結果であり、全国の病院数

が約 8500 施設であることを考えると、年間

発症数は多く見積もって

定される。学会調査と

窓閉鎖術はおおよそ約

手術適応は 5％程度であり、年間発症総数

2000 人程度と推定される。

この結果からは、外リンパ瘻の年間発症

総数は数千人と推定される。

■カテゴリー別 CTP 陽性症例率：今後手引

きの対象とするカテゴリー②、③、④

について検討した。カテゴリー別の陽

％で、全症例の陽性率は

だった。カテゴリー間の陽性率に有意差は

疫学的調査としては、今回の結果では

陽性であった。これは全国約

施設で施行した結果であり、全国の病院数

施設であることを考えると、年間

発症数は多く見積もって

定される。学会調査と DPC

窓閉鎖術はおおよそ約 100

％程度であり、年間発症総数

人程度と推定される。

この結果からは、外リンパ瘻の年間発症

総数は数千人と推定される。

陽性症例率：今後手引

きの対象とするカテゴリー②、③、④の

について検討した。カテゴリー別の陽

％で、全症例の陽性率は

だった。カテゴリー間の陽性率に有意差は

疫学的調査としては、今回の結果では

陽性であった。これは全国約

施設で施行した結果であり、全国の病院数

施設であることを考えると、年間

発症数は多く見積もって 7000 人程度と推

DPC 統計では、内耳

100 件行われている。

％程度であり、年間発症総数

人程度と推定される。 

この結果からは、外リンパ瘻の年間発症

総数は数千人と推定される。 

 

陽性症例率：今後手引

の 281

について検討した。カテゴリー別の陽

％で、全症例の陽性率は 22％

だった。カテゴリー間の陽性率に有意差は

疫学的調査としては、今回の結果では 61

陽性であった。これは全国約 70

施設で施行した結果であり、全国の病院数

施設であることを考えると、年間

人程度と推

統計では、内耳

件行われている。

％程度であり、年間発症総数

この結果からは、外リンパ瘻の年間発症



 

カテゴリ

ー 

②26

③73

④182

②～

281

■カテゴリー②～④の症例を対象に外リン

パ瘻の「特徴的症状」と従来から指摘され

ている症状の診断能を検討した。流水様耳

鳴のみ陽性症例で有意に多く認めた

乗検定：

 

 

Ｄ．考察

 本年度の検討では、

での陽性率は２割程度と

であった。

カテゴリー

率が

カテゴリ
0.8≦

26 例 12％

73 例 26％

182 例 22％

～④

281 例 
22％

■カテゴリー②～④の症例を対象に外リン

パ瘻の「特徴的症状」と従来から指摘され

ている症状の診断能を検討した。流水様耳

鳴のみ陽性症例で有意に多く認めた

乗検定：p＝0.01

Ｄ．考察 

本年度の検討では、

の陽性率は２割程度と

であった。さらに

カテゴリー4 の

率が 22％という結果は、誘因が無いからと

≦CTP 
0.4≦

CTP＜0.8

％ 15％

％ 19％

％  19％

％ 19％

■カテゴリー②～④の症例を対象に外リン

パ瘻の「特徴的症状」と従来から指摘され

ている症状の診断能を検討した。流水様耳

鳴のみ陽性症例で有意に多く認めた

0.01）。 

本年度の検討では、カテゴリー

の陽性率は２割程度と予想以上の陽性率

さらに全く誘因が認められない

の idiopathic 

％という結果は、誘因が無いからと

≦ 

0.8 
CTP＜0.4

％ 73％ 
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■カテゴリー②～④の症例を対象に外リン

パ瘻の「特徴的症状」と従来から指摘され

ている症状の診断能を検討した。流水様耳

鳴のみ陽性症例で有意に多く認めた（回二

カテゴリー2、3

予想以上の陽性率

全く誘因が認められない
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ている症状の診断能を検討した。流水様耳

（回二

 

 

3、4

予想以上の陽性率

全く誘因が認められない

症例でも陽性

％という結果は、誘因が無いからと

言って外リンパ瘻を除外できないとことを

示している。

 難聴はほぼ全例に認めたが、

いのみを自覚しており、難聴が無い場合も

外リンパ瘻は否定できない。

同様、外リンパ瘻が

っていることが本邦でも明らかになった。

今後は

が重要と考える。

 また

がある、瘻孔症状、

いて検討し

性、陰性尤度比）は低かった

0.4≦CTP

検討したが、ある程度の診断有用性を示す

陽性尤度比

下を示す症候は無かった。

②保存的治療の有効性・③外科的治療の

有効性

るため、今後

療効果

今後はシステマティックレビューによっ

ても外リンパ瘻の臨床的特徴を検討する必

要がある。その際に最も留意する点は、そ

れぞれのレビューが、外リンパ瘻のどのカ

テゴリーを対象としているか確認すること

である。なぜなら

が特に頭部外傷後にめまいを引き起こす疾

患と考えられているため、対象にカテゴリ

ー1

科学的議論にはカテゴリー分類が必須と考

えるため、カテゴリーに注意して手引き作

成を行う。

言って外リンパ瘻を除外できないとことを

示している。 

難聴はほぼ全例に認めたが、

いのみを自覚しており、難聴が無い場合も

外リンパ瘻は否定できない。

同様、外リンパ瘻が

っていることが本邦でも明らかになった。

今後は難聴を認めない症例を蓄積すること

が重要と考える。

また1990年の外リンパ瘻診断基準に記載

がある、瘻孔症状、

いて検討してみると、いずれも診断能（陽

性、陰性尤度比）は低かった

0.4≦CTP＜0.8

検討したが、ある程度の診断有用性を示す

陽性尤度比5以上もしくは陰性尤度比

下を示す症候は無かった。

②保存的治療の有効性・③外科的治療の

有効性に関する

るため、今後 CTP

療効果を検討する必要がある。

今後はシステマティックレビューによっ

ても外リンパ瘻の臨床的特徴を検討する必

要がある。その際に最も留意する点は、そ

れぞれのレビューが、外リンパ瘻のどのカ

テゴリーを対象としているか確認すること

である。なぜなら

が特に頭部外傷後にめまいを引き起こす疾

患と考えられているため、対象にカテゴリ

1が多数含まれていることが考えられる。

科学的議論にはカテゴリー分類が必須と考

えるため、カテゴリーに注意して手引き作

成を行う。 

言って外リンパ瘻を除外できないとことを

 

難聴はほぼ全例に認めたが、

いのみを自覚しており、難聴が無い場合も

外リンパ瘻は否定できない。

同様、外リンパ瘻が慢性めまいの

っていることが本邦でも明らかになった。

難聴を認めない症例を蓄積すること

が重要と考える。 

年の外リンパ瘻診断基準に記載

がある、瘻孔症状、pop音、流水様耳鳴につ

てみると、いずれも診断能（陽

性、陰性尤度比）は低かった

0.8のintermediate

検討したが、ある程度の診断有用性を示す

以上もしくは陰性尤度比

下を示す症候は無かった。

②保存的治療の有効性・③外科的治療の

に関する CQ に対する答えを作成す

CTP 検査を施行した症例の

を検討する必要がある。

今後はシステマティックレビューによっ

ても外リンパ瘻の臨床的特徴を検討する必

要がある。その際に最も留意する点は、そ

れぞれのレビューが、外リンパ瘻のどのカ

テゴリーを対象としているか確認すること

である。なぜならば、海外では外リンパ瘻

が特に頭部外傷後にめまいを引き起こす疾

患と考えられているため、対象にカテゴリ

が多数含まれていることが考えられる。

科学的議論にはカテゴリー分類が必須と考

えるため、カテゴリーに注意して手引き作

言って外リンパ瘻を除外できないとことを

難聴はほぼ全例に認めたが、3例ではめま
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外リンパ瘻は否定できない。海外での認識

慢性めまいの原因にな
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難聴を認めない症例を蓄積すること

年の外リンパ瘻診断基準に記載

音、流水様耳鳴につ

てみると、いずれも診断能（陽
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検討したが、ある程度の診断有用性を示す
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に対する答えを作成す

検査を施行した症例の

を検討する必要がある。 

今後はシステマティックレビューによっ

ても外リンパ瘻の臨床的特徴を検討する必

要がある。その際に最も留意する点は、そ

れぞれのレビューが、外リンパ瘻のどのカ

テゴリーを対象としているか確認すること

ば、海外では外リンパ瘻

が特に頭部外傷後にめまいを引き起こす疾

患と考えられているため、対象にカテゴリ

が多数含まれていることが考えられる。

科学的議論にはカテゴリー分類が必須と考

えるため、カテゴリーに注意して手引き作

言って外リンパ瘻を除外できないとことを

例ではめま

いのみを自覚しており、難聴が無い場合も

海外での認識

原因にな

っていることが本邦でも明らかになった。

難聴を認めない症例を蓄積すること

年の外リンパ瘻診断基準に記載

音、流水様耳鳴につ

てみると、いずれも診断能（陽

。今回は

例を除いて

検討したが、ある程度の診断有用性を示す

0.2以

②保存的治療の有効性・③外科的治療の

に対する答えを作成す

検査を施行した症例の治

今後はシステマティックレビューによっ

ても外リンパ瘻の臨床的特徴を検討する必

要がある。その際に最も留意する点は、そ

れぞれのレビューが、外リンパ瘻のどのカ

テゴリーを対象としているか確認すること

ば、海外では外リンパ瘻

が特に頭部外傷後にめまいを引き起こす疾

患と考えられているため、対象にカテゴリ

が多数含まれていることが考えられる。

科学的議論にはカテゴリー分類が必須と考

えるため、カテゴリーに注意して手引き作
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Ｅ．結論 

 CTP 検査を施行した症例の検討で外リン

パ瘻の特徴が明らかになってきた。今後は

診療手引き作成上必要となる治療効果の検

討も行う。またシステマティックレビュー

から得られた結果とともに、診療の手引き

を作成する。 
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平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

薬剤性難聴の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

研究分担者 山岨 達也（東京大学医学部耳鼻咽喉科） 

研究協力者 樫尾 明憲（東京大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

アミノ配糖体や白筋製剤による薬剤性難聴は臨床的にも動物実験的にも知られているが、

本邦における全国的な実態調査はされていない。今回東大病院における症例の検討と文献

レヴューから全国調査として必要な項目、問題点を検討した。アミノ配糖体による薬剤性

難聴の症例は母集団も少なくそのほとんどが陳旧症例であり、調査は困難と考えられた。

白金製剤による難聴検索には化学療法施行前後の聴力評価が必要と考えられた。白金製剤

の投与総量・放射線の併用の有無・年齢・他剤併用の有無重点的調査項目として全国調査

を行うことが必要と考えられた。 

 

 

Ａ．研究目的 

 抗生剤の一種であるアミノ配糖体や抗が

ん剤の一種である白金製剤などは内耳障害

をきたすことが臨床的にも動物実験的にも

知られている。しかしながら、本邦におけ

る薬剤性難聴の実態の詳細はまだ明らかと

なっていない。今後、本邦における薬剤性

難聴の実態を調査し、難聴の発生頻度・重

症度などを検討することが必要である。本

研究では東大病院における過去の薬剤性難

聴症例を検討するとともに、白金製剤によ

る難聴の文献的レヴューを行い、今後全国

的な調査として必要な項目を検討すること

を目的とした。 

 

Ｂ．研究方法 

 過去 6 年間に東大病院難聴外来を受診し、

薬剤性難聴と診断された症例の聴力型、難

聴原因、難聴発生の時期、進行の有無を検

討した。また過去の文献報告を渉猟し、白

金製剤伴う難聴の出現率・リスク因子など

を調査した。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は東大病院倫理委員会の承認を得

て施行した。個人の情報は匿名化を行い、

資料は鍵のかかる場所に保管管理を行った。

発表に際しては個人が特定できない形で行
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った。 

 

Ｃ．研究結果 

 2010 年より 2015 年に当科難聴外来を受

診して薬剤性難聴の診断を受けた物は11名

であった。原因薬剤は抗がん剤 5 名(白金製

剤４名、シクロホスファミド 1 名)、抗結核

治療薬 4 名（ストレプトマイシン・カナマ

イシン各 1 名）、心臓術後感染に対するアミ

カシン 1 名、原因不明熱に対するストレプ

トマイシン 1 名であった。聴力型の多くは

高音漸傾型を呈したが、一部水平、谷型聴

力も存在した。アミノ配糖体による薬剤性

難聴は心臓術後感染を除いて全例 20 年以

上昔に投薬された陳旧例であった。抗がん

剤による難聴者は薬剤投与後 2 日と比較的

短期に発症したものから投薬 2 ヶ月後に難

聴を自覚したものもおり、発症までの期間

は多岐にわたった。 

 

Ｄ．考察 

 東大病院における薬剤性難聴の症例数は

非常に少なく、いずれも陳旧例であった。

アミノ配糖体については現在使用がかなり

制限されており、母集団が少ないためと予

想される。従って、アミノ配糖体における

難聴の詳細な評価は、本邦では困難と思わ

れる。一方で、抗がん剤（特に白金製剤）

については現在も多くの患者に使用されて

いる。文献的には白金製剤による難聴の出

現率は、24％～79％に生じるとも報告され

ており（Theunissen et. al. Ann Otol Rhinol 

Laryngol. 2014）、当院における症例数とは大

きな乖離が存在した。この原因としては当

科では化学療法を施行する患者に対して、

ルーチンでの聴力評価がなされていなかっ

た点が考えらえる。文献を詳細に検討する

と、難聴は観察されるもの日常生活に影響

の無い症例も多く、その場合難聴を訴える

ことをせず検査がなされていないという可

能性がある。また、抗がん剤治療の対象と

なる患者の多くは老人性難聴も合併してお

り、難聴があっても薬剤に起因するものか

どうか評価が困難である点なども一因であ

ろう。これについては、多施設からのデー

タの解析を待つ必要があると思われる。 

白金製剤に伴う難聴の危険因子は白金製

剤の投与総量・放射線の併用の有無・年齢・

多剤併用の有無（Yasui N, et al. J.Pediatr 

Hematol Oncol. 2014）などが挙げられており、

今後全国的な調査で重点的に調査する必要

があると考えられた。また、白金製剤使用

中止後も進行することも報告されている

（Einarsson EJ, et al. Int J Audiol.2010）。当科

における症例も発症時期が多岐にわたって

おり同様の傾向がうかがわれ、長期の経時

的聴力経過観察が必要だと考えられた。 

薬剤耳毒性の重症度分類基準については

Common Terminology Criteria for Adverse 

Events version 4 (CTCAEv4) や、the American 

Speech Language Hearing Association (ASHA) 

system が海外では提唱されている。しかし

ながら、聴力閾値による分類であり、日常

生活における QOL の低下は反映されてい

ない。抗がん剤投与中止は生命予後に影響

を及ぼすので、聴力レベルよりも QOL の低
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下の重症度という面からの重症度分類を検

討するべきであると考えられる。 

抗がん剤の使用は耳鼻咽喉科以外でも頻

繁に施行されているが、施設においては聴

力検査を行うこともできない場合もある。

重症度分類・ガイドラインを作成すること

は訴訟の問題へとも発生する危険性をはら

んでおり、慎重に行う必要がある。 

 

Ｅ．結論 

 東京大学耳鼻咽喉科における薬剤性難聴

症例の検討と文献的レヴューから、今後全

国調査を行う点での問題点を検討した。ア

ミノ配糖体による薬剤性難聴は母集団も少

なく、調査は困難と思われた。白金製剤に

よる難聴検索には化学療法施行前後の聴力

評価が必要と考えられた。白金製剤の投与

総量・放射線の併用の有無・年齢・多剤併

用の有無重点的調査項目として全国調査を

行うことが必要と考えられた。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

Shotaro Karino, Shin-ichi Usami, Kozo 

Kumakawa, Haruo Takahashi, Tetsuya Tono, 

Yasushi Naito, Katsumi Doi, Ken Ito, 

Mitsuya Suzuki, Hideaki Sakata, Yutaka 

Takumi, Satoshi Iwasaki, Akinobu Kakigi, 

Tatsuya Yamasoba. Discrimination of 

Japanese monosyllables in patients with 

high-frequency hearing loss. Auris Nasus 

Larynx in press. 

Makoto Kinoshita, Yayoi S Kikkawa, Takashi 

Sakamoto, Kenji Kondo, Kazuhiko Ishihara, 

Tomohiro Konno, Nick Pawsey, Tatsuya 

Yamasoba. Safety, reliability, and operability 

of cochlear implant electrode arrays coated 

with biocompatible polymer. Acta 

oto-laryngologica. 135: 320-327, 2015 

T Kamogashira, C Fujimoto, T Yamasoba.  

Reactive Oxygen Species, Apoptosis, and 

Mitochondrial Dysfunction in Hearing Loss. 

BioMed research international. 617207, 2015 

T Sakamoto, T Yamasoba. Current Concepts of 

the Mechanisms in Age-Related Hearing 

Loss. J Clin Exp Pathol5 (250), 

2161-0681.1000250 

Yamasoba T. Interventions to Prevent 

Age-Related Hearing Loss. Josef Mille, 

Colleen G Le Prell, Leonard Rybak (Eds)  

Free Radicals in ENT Pathology. Springer 

International Publishing 335-349, 2015 

山岨達也 感覚器領域の機能評価と加齢変

化に対するサプリメントの効果. FOOD 

STYLE 21 222:48-51,2015 

山岨達也 : 老人性難聴：疫学。病態、治

療戦略. 都耳鼻会報 146:34-38,2015  

 

2.  学会発表 

山岨達也. 老人性難聴 ～臨床所見、疫学、

発症機序。対策～千葉市医師会学術講演会

2015.6.17 千葉 

Yamasoba T. Prevention of cochlear damage 

due to GeO2-induced mitochondrial 

dysfunction by antioxidants.  CORLAS 

annual meeting 2015.8.23-26 San Francisco 
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Yamasoba T. The effect of mitochondrial 

damage on hearing loss Gwangju Otology & 

Neurotology Symposium 2015.11.1 Gwaungju, 

Korea 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 

 1. 特許取得 

 なし 

 2. 実用新案登録 

 なし 

 3.その他 
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平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

本邦におけるムンプス難聴診断基準・重症度分類・診療ガイドライン等の確立・普及 

および改正に向けて 

 

分担研究者：福田 諭（北海道大学大学院医学研究科 耳鼻咽喉科・頭頸部外科学） 

分担研究者：曾根 三千彦（名古屋大学大学院医学研究科 耳鼻咽喉科） 

共同研究者：藤原 圭志（北海道大学大学院医学研究科 耳鼻咽喉科・頭頸部外科学） 

共同研究者：森田 真也（北海道大学大学院医学研究科 耳鼻咽喉科・頭頸部外科学） 

 

研究要旨 

ムンプス難聴は片側性の高度感音難聴を特徴とし、大多数は回復困難であり、ワクチンに

よる予防が重要と考えられている。また、唾液腺腫脹などのムンプス特有の症状を呈さず

難聴のみで発症する例があること、小児例においては片側性の難聴のため本人・家族とも

発症を認知しにくいことなどがその疫学の正確な把握を困難にしている。ムンプス難聴の

発生率は、ムンプス罹患者20,000～30,000 人に1 人の頻度と考えられていたが、近年では

1,000 人に1 人と従来よりも多く難聴を発症しているとする報告まで様々である。 

本邦では旧厚生省特定疾患急性高度難聴調査研究班による診断基準が1987 年より20 年以

上にわたって用いられてきたが、ムンプス酵素免疫法(EIA)-IgM 抗体検査法の試薬の変更

に伴い、2013 年に改訂された。今回、当科症例において、試薬変更後の急性感音難聴症例

のムンプスIgM陽性率について検討を行った。本邦におけるムンプス難聴診断基準・重症度

分類・診療ガイドライン等の確立・普及に向けて、ムンプス難聴に関する全国的な調査を

施行し、臨床情報および科学的根拠の集積・分析を行う。 

 

A．背景 

ムンプス難聴の発生率は、ムンプス罹患者

20,000～30,000 人に1 人と稀な疾患とさ

れて 

いる一方で、近年においては1,000 人に1 

人と従来よりも多く難聴を発症していると

する報告まで様々である1)2)。約90％の大多

数が一側性高度難聴を占め、日常生活上深

刻な影響を与えることは少ないとされてい
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るものの3)、一側性高度難聴が後遺症として

残存した場合においては、健聴者と比較し

て雑音下での聴取能や音源定位性が低下す

るためQOL（quality of life）に悪影響を

及ぼす。また高度難聴が両側性に起こった

とする報告も散見され、その場合には補聴

器装用効果が乏しく深刻なコミュニケーシ

ョン障害が発生する4)。聴覚予後に関しては、

軽度から中等度感音難聴を呈した症例の一

部において、突発性難聴に準じた治療を行

い、聴力の改善を認めたとする報告がある

ものの、一般的には予後不良であり効果的

な治療法が確立されていない5)。そのため現

時点では、ワクチン接種による予防対策の

重要性が提唱されている6)。本邦においては、

1989 年から三種混合MMR（measles, mumps, 

rubella）ワクチン接種が義務付けられたが、

接種後の無菌性髄膜炎の発生が社会的問題

となったことから、1993 年に三種混合MMR 

ワクチンの接種は中止された。ワクチン接

種率低下に伴いムンプス難聴罹患者数の増

加が懸念され、全国推定受療患者数は、1987 

年の調査で300 人（95％信頼区間200～400 

人）、1993 年で400 人（95％信頼区間300

～500 人）、2001 年で650 人（95％信頼区

間540～760 人）とされている7)。2015年度

現在においてもムンプスワクチン接種は任

意であるため、今後もムンプスおよびムン

プ 

ス難聴罹患者数の増加が予想される。 

ムンプス難聴の診断基準としては、1987 年

に旧厚生省特定疾患急性高度難聴調査研究

班 

によって診断基準が定められ、長年用いら

れてきた（表1）8)。しかしながら、実臨床

においてペア血清を用いた診断は時間を要

するという問題点や、ムンプス酵素免疫法

(EIA)-IgM 抗体検査法の普及に伴い、持続

感染していないにも関わらず長期間IgM 抗

体が検出される例9)や健常成人においても

IgM 抗体が非特異的に検出される10)ことが

あり、臨床経過と一致させるためにムンプ

スEIA-IgM 抗体検出試薬の特異度を高める

ことやカットオフ値の検討が求められた。

このため、2009 年12 月よりデンカ生研は

新しいキットを導入し、偽陽性率の低下と

特異度が向上され、臨床経過とIgM 抗体推

移の相関が良好なものとなった11)。それに

伴い、20 年以上用いられてきたムンプス難

聴診断基準は、2013 年に改訂されることと

なった（表2）12)。これまで、急性感音難聴

症例の5-7%にムンプスIgM が陽性となる、

と報告されている13-15)。試薬変更後の2009 

年以降、当科の急性感音難聴症例38 例にお

いてムンプスIgM を測定したところ、36 例

が陰性、2 例が判定保留であり、陽性例は

認められなかった。特異度の向上による感

度の低下、ムンプス流行の周期の影響も考

えられるが、従来よりは不顕性感染による

ムンプス難聴の頻度は低い可能性も考えら

れる。文献的には、ムンプス難聴に関して

海外の診断基準や治療方針を明確に示した

ものは渉猟しえた範囲では認められない。 

 

B．研究目的 
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本邦におけるムンプス難聴診断基準・重症

度分類・診療ガイドライン等の確立・普及

および改正に向けて、ムンプス難聴に関す

る全国的な調査を施行し、臨床情報および

科学的根拠の集積・分析を行う。 

 

C．研究方法 

（1）研究の種類・デザイン 

多施設共同観察研究による症例集積（前向

きおよび後向き） 

（2）観察の対象となる調査方法 

参加施設の耳鼻咽喉科において、過去およ

び現在から3年の期間内に新規に確認され

たムンプス難聴患者の臨床データを症例登

録する。ムンプス難聴に関する全国統一の

症例登録レジストリを構築する。各参加施

設の研究分担者が対象者を連結可能匿名化

した後に所定の調査項目を入力する。対応

表は各参加施設で厳重に管理し、施設外に

個人情報の持ち出しは行わない。分担研究

者はそのデータの利用・解析を行い、定期

的に行われる「難 

治性聴覚障害に関する調査研究班」による

研究成果報告会で検討する。 

 

（3）観察および検査項目 

①背景情報：現病歴、家族歴、既往歴、ワ

クチン接種歴、生活歴、年齢、性別 

②初診時および最終受診日の自覚的聴力検

査または他覚的聴力検査 

③初診時および最終受診日の平衡機能検査 

④ムンプスIgM およびIgG 抗体値の推移 

⑤治療内容 

⑥補聴器や人工内耳など補装具装用の有無 

⑦CT・MRI などの画像所見 

 

D．展望 

・2013 年に改訂されたムンプス難聴診断基

準の妥当性を検討する。 

・近年における全国推定受療患者数を把握

し、ムンプスワクチン接種による予防法の

啓 

蒙・普及に努める。 
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表1．1987 年厚生省特定疾患急性高度難聴調査研究班によって作成されたムンプス難聴診

断基準8) 

1．確実例 

(1)耳下腺・顎下腺腫脹など臨床的に明らかなムンプス症例で、腫脹発現4日前より発現後

18日以内に発症した急性高度感音難聴の症例 

（この場合必ずしも血清学的検査は必要ではない） 

(2)臨床的にムンプスが明らかでない症例で、急性高度感音難聴発症直後から2～3週間後に

かけて血清ムンプス抗体価が有意の上昇を示した症例 

注1：(1)においては、はじめの腫脹側からの日をいう 

注2：(2)において有意とは、同時に、同一キットを用い測定して4倍以上になったものをい

う 

注3：難聴の程度は必ずしも高度でない症例もある 

2．準確実例 

急性高度感音難聴発症後3ヵ月以内にムンプスIgM抗体が検出された症例 

3．参考例 

臨床的にムンプスによる難聴と考えられた症例 

注1：家族・友人にムンプス罹患があった症例など 

注2：確実例(1)における日数と差のあった症例 

 

表2．2013 年厚生労働省特定疾患急性高度難聴調査研究班によって改訂されたムンプス難

聴診断基準12) 

1．確実例 

(1)耳下腺・顎下腺腫脹など臨床的に明らかなムンプス症例で、腫脹出現4日前より出現後

18日以内に発症した急性高度難聴の症例 

(2)臨床的にムンプスが明らかでない症例で、急性高度難聴発症直後から3ヵ月以内にムン

プスIgM抗体が検出された症例 

2．参考例 

臨床的にムンプスによる難聴と考えられた症例 

(1)家族・友人にムンプス罹患があった症例 

(2)確実例(1)における日数と差のあった症例_ 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

音響外傷の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

研究分担者 原  晃（筑波大学医学医療系耳鼻咽喉科） 

佐野 肇（北里大学医療衛生学部） 

研究協力者 和田哲郎（筑波大学医学医療系耳鼻咽喉科） 

岡本牧人（北里大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

本研究では、急性音響性聴器障害（広義の音響外傷）の診断、治療、予防までを包括した

診療ガイドライン（手引き）の策定をめざす。昨年、音響外傷の診断基準を作成し、それ

に合致する症例の集積を各施設で開始した。この疾患における診療ガイドラインは海外で

もまだ整備されていないことに加えて、海外の報告の多くは軍隊など銃火器関連の強大音

による音響外傷について述べたものであり、日本国内とは事情が異なる。国内の症例集積

に基づいたガイドラインの策定は極めて重要と考えられた。 

 

Ａ．研究目的 

 音響外傷では、これまで明確な診断基準

がなく、一施設当たりの症例数も限られて

いることから、適切な治療法の確立や聴力

経過の予測が困難であった。国内の多施設

からの症例を基に診療ガイドライン（手引

き）の策定をめざす。 

 

Ｂ．研究方法 

 研究班で作成した診断基準に基づき症例

登録シートを整備し、参加施設から症例集

積を開始する。蓄積された症例を検討する。

診断・治療から予防までを包括的に含む診

療ガイドラインの策定に向けて、システマ

ティックレビューの体制を構築する。 

 

（倫理面への配慮） 

施設の倫理委員会の承認を得て研究を進

めた。データはすべて匿名とし、個人のプ

ライバシーに十分配慮した。 

 

Ｃ．研究結果 

 爆発音などで瞬間的に難聴になる狭義の

音響外傷とコンサートなどで一定の暴露時

間の後に生じる急性音響性難聴を含んだ概

念として音響外傷の診断基準を作成した。

症例集積を開始し、数多くの症例が登録さ

れてきている。この疾患におけるクリニカ
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ルクエスチョンを整理し、システマティッ

クレビューを行う準備を進めた。 

 

Ｄ．考察 

 銃火器類の影響の少ない日本における音

響外傷発症頻度等の解析は日本でなければ

得難いデータになると推測される。一般に

銃火器による場合には負荷音圧が強く、そ

れらが中心となる海外からの報告は必ずし

も日本の症例の参考にならない。全国の多

施設からのデータ集積は非常に貴重なもの

と考えられる。 

クリニカルクエスチョンとしては、受傷

性に関与する因子や望ましい治療法が挙げ

られ、今後レビューを進めることとした。 

 

Ｅ．結論 

 音響外傷の診断基準を作成し、症例集積

を開始し、システマティックレビューの準

備を進めた。これらを基にした今後の解析

が期待される。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

 和田哲郎．職域に生かす耳鼻咽喉科の最

新知識 騒音性難聴①．産業医学ジャーナ

ル 38：77-82，2015. 

 

 2.  学会発表 

 和田哲郎、他．音響外傷の診断基準・診

療の手引き作成に向けて 

難治性聴覚障害に関する調査研究 研究成

果報告会 2016 年 3月 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

1. 特許取得 

 なし。 

 2. 実用新案登録 

 なし。 

 3.その他 

 特になし 
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平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

特発性両側性感音難聴の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

 

研究分担者 佐野 肇（北里大学医療衛生学部） 

研究協力者 岡本牧人（北里大学医学部耳鼻咽喉科）、牧 敦子（北里大学医学部耳鼻咽喉

科）、中川貴仁（北里大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

 

研究要旨 

特発性両側性感音難聴は若年発症型と成人発症型がある。前者の一部は若年発症型特発性

両側性感音難聴として難病に指定された。成人発症型では老人性難聴や突発性難聴、メニ

エール病、外リンパ瘻などとの鑑別を要する。そのためには経過観察が必要で、難聴の進

行速度、進行様式（急性悪化型か緩徐進行型か）、難聴の程度、めまいの性状などが鑑別の

ポイントとなる。いずれにしても両側重度難聴に至る疾患であり、上記の点を中心に診断

基準および重症度分類を見直すことが望ましいと考えられた。 

 

Ａ．研究目的 

 新たに難病の中に若年発症型特発性両側

性感音難聴が指定された。この疾患の診断

基準の中には 40 歳未満で発症し難聴の原

因遺伝子が同定されているという条件が含

まれており、原因不明の特発性両側性感音

難聴からその一部が独立した形になった。

残された特発性両側性感音難聴（以下「特

難」とする）の中には、若年発症だが原因

遺伝子が同定されていない症例と 40 歳以

上で難聴が発症した症例とが含まれること

になる。今回は 40 歳以上で発症する特難に

ついて、昭和 48 年の突発性難聴調査研究班

以来続いて来た原因不明の難聴研究の中か

ら関連する重要な報告を振り返り、診断基

準の修正あるいは補充と重症度分類の策定

に向けた検討を行うことを目的とした。 

 

Ｂ．研究方法 

 過去の報告書のレビューから、成人発症

の特難で問題となる他の疾患との鑑別のポ

イントについて検討する。 

 当科で集積された特難の診断に至るまで

の経緯について検討する。 

（倫理面への配慮） 

本研究は主として文献レビューと疫学調
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査であるが、北里大学倫理委員会の承認を

得ている。 

 

Ｃ．研究結果 

 40歳以降に発症する両側の感音難聴では、

突発性難聴に類似した急性悪化を反復する

例とそれほど急速な悪化ではないものの比

較的急速な進行をきたす例とが含まれる。

前者の場合は突発性難聴、メニエール病、

外リンパ瘻などとの鑑別が必要になる。突

発性難聴に関しては発症後 4 か月で聴力は

固定しその後変動しないことより、その後

の変動が無ければ突発性難聴、変動するよ

うであれば特難の可能性を考えてさらに経

過を追う。メニエール病はめまいを反復す

るが、めまいの性状が典型的でない場合は

特難の可能性も考えて経過を追う。外リン

パ瘻の場合には症状経過からの診断のみで

は鑑別が困難であることが多いが、中耳腔

洗浄液からの CTP 検出検査が可能になった

ことによって確定診断できる確率が高まっ

ている。 

急性悪化を示さない症例の場合には老人

性難聴との鑑別が問題になる可能性がある。

1978 年特難の診断基準を作成したときに、

オージオグラムは 1 時点での判断でなく、

進行を 2 時点以上で確認できた場合として

いる。もちろん老人性難聴も加齢とともに

進行するが、老人性難聴は特難のように重

度難聴に至ることはない。進行速度も以前

の報告で、老人性難聴は年 0.25dB、特難は

緩徐進行型でも 1.5dB であり、2 時点以上

で進行速度を計測すれば鑑別できる可能性

がある。このことは逆にいうと、2 時点以

上の観測が必要で、そのために確定診断ま

でに時間を要することになる。また、周波

数も重要で、特難は全周波数が悪化するの

に対し、老人性難聴は高音域、とくに8kHz、

次いで 4kHz の悪化が特徴的である。結論と

して進行の速度や最終時の難聴の程度につ

いて具体的数値を示すことが望ましいと思

われた。 

以上の点を中心に診断基準や重症度分類

を見直すのが良いと考える。 

 

Ｅ．結論 

特難はろうに至る可能性のある疾患であ

り、聴覚コミュニケーションの障害により

著しい QOL の低下を来す。治療法として補

聴器や人工内耳しかないことからより明確

な診断基準および重症度分類を作成し対応

を行うことが望まれる。 

 

Ｆ．参考文献 

小野雄一、佐野 肇、上條貴裕、猪 健志、

牧野寛之、岡本牧人：特発性両側性感音難

聴の検討―進行様式の差による検討―

AUDIOLOGY JAPAN 53(2)142-149. 2010.4 

上條貴裕、佐野肇、小野雄一、猪健志、牧

野寛之、岡本牧人：長期観察した特発性両

側性感音難聴の検討．AUDIOLOGY JAPAN 

53(2)158-163. 2010.4 

小野雄一，岡本牧人，佐野肇，鐵田晃久：

高齢突発性難聴者の検討。Audiology Japan 

43: 409-410,2000.  

岡本牧人：特発性両側性難聴と加齢．



 37 

Audiology Japan 39: 122-129,1996. 

岡本牧人、設楽哲也、佐野 肇、古沢慎一、

平山方俊：同一個人の 5 年間の聴力経過か

ら み た 加 齢 変 化 ． 日 耳 鼻 

95:1035-1041,1992. 

 

Ｇ．研究発表 

 1.  論文発表 

なし 

 

 2.  学会発表 

 なし 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 1. 特許取得 

 なし。 

 2. 実用新案登録 

 なし。 

 3.その他 

 特になし。 

 

 



 38 

平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 
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研究要旨 

両側性特発性感音難聴は成人以降に発症し、両側に徐々に進行する、感音難聴を呈する

原因不明の疾患である。従来は両側性に特発性に進行する感音難聴一般を両側性特発性感

音難聴と呼称していたが、平成 27 年度には該当する疾患群から 40 歳以下に発症する症例

が若年発症型両側性感音難聴と定義され、医療費助成の対象疾患として認められた。これ

らの症例に関しては遺伝子変異が同定されていても、若年発症型両側性感音難聴と認めら

れることになる。また、発症年齢を 40 歳以下と定義したのは、両側性特発性感音難聴症例

のなかでも、徐々に進行して、人工内耳埋め込み術の対象になる症例を意識したものとも

考えられる。これらの視点から、両側性特発性感音難聴についても診断基準、診療ガイド

ライン策定が求められている。当研究では 2007 年から 2014 年度までに当科を受診した両

側性特発性感音難聴のカルテを後方視的に検討した。また 1992 年から 2014 年までの成人

の人工内耳埋め込み術患者のカルテも後方視的に検討した。両側性特発性感音難聴では 50

歳代から高度難聴を呈する症例も多い一方で、10 年以上の長期経過の末に重度難聴を呈す

る様になる症例もある。これらの症例はいずれも、人工内耳埋め込み術のよい適応となる

と考えられる。 

 

Ａ．研究目的 

 両側性特発性感音難聴の症状、治療法、

予後などを検討することにより病像を明ら

かにする。診断基準、診療ガイドラインの

策定に寄与することを目的とする。 

 

Ｂ．研究方法 

 2007 年から 2014 年度までに当科を受診

した両側性特発性感音難聴患者のカルテを

後方視的に検討した。また 1992 年から 2014

年までの成人の人工内耳埋め込み術患者の

カルテも後方視的に検討した。これにより

両側性特発性感音難聴で受診している患者

の病像、進行の経過、人工内耳患者に閉め

る割合、成人人工内耳患者の予後を検討し

た。診断は 2015 年厚生労働省研究班診断基



 

準（案）

（倫理面への配慮）

当研究は岡山大学倫理委員会の承認を経

ておこなった。対象者には当研究（非侵襲

的後ろ向き観察研究）を行うことをインタ

ーネットなどで報告した。個人情報法の保

護は暗号化して厳重に行った。

 

Ｃ．研究結果

 両側性特発性感音難聴の病名で外来受診

している

込み術を行った成人

側性特発性感音難聴と考えられる

ついて検討した。

 外来受診時の年齢は両側性特発性感音難

聴では平均

発症型両側性感音難聴患者を除く）、外来受

診時の両側平均聴力はすでに

dBnHL

発性感音難聴患者では加齢性難聴とは明ら

かに異なり、

する傾向があること、また段階的に聴力が

悪化するという病歴の後に、両側性特発性

感音難聴の診断が行われていると考えられ

た。 

 またこれらの症例の

ステロイド全身投与が行われことがカルテ

上で確認できた。

 当科における成人の人工内耳埋め込み術

症例のうち、埋め込み時の年齢が

の症例のうち

聴患者であった。また埋め込み時の年齢が

65 歳以上の症例の

準（案）に準拠した。

（倫理面への配慮）

当研究は岡山大学倫理委員会の承認を経

ておこなった。対象者には当研究（非侵襲

的後ろ向き観察研究）を行うことをインタ

ーネットなどで報告した。個人情報法の保

護は暗号化して厳重に行った。

Ｃ．研究結果 

両側性特発性感音難聴の病名で外来受診

している 23 名、および当科で人工内耳埋め

込み術を行った成人

側性特発性感音難聴と考えられる
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外来受診時の年齢は両側性特発性感音難

聴では平均 56.9
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発性感音難聴患者では加齢性難聴とは明ら

異なり、50 歳代ですでに高度難聴を呈

する傾向があること、また段階的に聴力が

悪化するという病歴の後に、両側性特発性

感音難聴の診断が行われていると考えられ

 

またこれらの症例の

ステロイド全身投与が行われことがカルテ
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歳以上の症例の
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当研究は岡山大学倫理委員会の承認を経

ておこなった。対象者には当研究（非侵襲

的後ろ向き観察研究）を行うことをインタ

ーネットなどで報告した。個人情報法の保

護は暗号化して厳重に行った。

両側性特発性感音難聴の病名で外来受診

名、および当科で人工内耳埋め

込み術を行った成人 137 症例。そのうち両

側性特発性感音難聴と考えられる

ついて検討した。 

外来受診時の年齢は両側性特発性感音難

56.9 歳±8.4 歳であった（若年

発症型両側性感音難聴患者を除く）、外来受

診時の両側平均聴力はすでに

と高度難聴を呈していた。両側性特

発性感音難聴患者では加齢性難聴とは明ら

歳代ですでに高度難聴を呈

する傾向があること、また段階的に聴力が

悪化するという病歴の後に、両側性特発性

感音難聴の診断が行われていると考えられ

またこれらの症例の 34.8%

ステロイド全身投与が行われことがカルテ
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ておこなった。対象者には当研究（非侵襲

的後ろ向き観察研究）を行うことをインタ

ーネットなどで報告した。個人情報法の保

護は暗号化して厳重に行った。 

両側性特発性感音難聴の病名で外来受診

名、および当科で人工内耳埋め

症例。そのうち両

側性特発性感音難聴と考えられる 83 名、に

外来受診時の年齢は両側性特発性感音難

歳であった（若年

発症型両側性感音難聴患者を除く）、外来受

診時の両側平均聴力はすでに 79.8±16.8 

と高度難聴を呈していた。両側性特

発性感音難聴患者では加齢性難聴とは明ら

歳代ですでに高度難聴を呈

する傾向があること、また段階的に聴力が

悪化するという病歴の後に、両側性特発性

感音難聴の診断が行われていると考えられ

34.8%では増悪時に

ステロイド全身投与が行われことがカルテ
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発症型両側性感音難聴患者を除く）、外来受

16.8 

と高度難聴を呈していた。両側性特

発性感音難聴患者では加齢性難聴とは明ら

歳代ですでに高度難聴を呈

する傾向があること、また段階的に聴力が

悪化するという病歴の後に、両側性特発性

感音難聴の診断が行われていると考えられ

では増悪時に

ステロイド全身投与が行われことがカルテ

当科における成人の人工内耳埋め込み術

歳以下

両側性特発性感音難

聴患者であった。また埋め込み時の年齢が

が両側性特発性感
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従い、両側性特発性

増加し、全患者の

両側性特発性感音難聴が次第に増悪し、比

較的長期の経過をもって、人工内耳埋め込

み術が行われる症例が多いことが示唆され

る。（下図）

(Nishizaki et al. Acta Otolaryngol.

2015
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これらの症例の術前の聴力経過の指標と

して、補聴器の使用状況を検討した。

込み時の年齢が

66.7%が術前に補聴器を使用していた。

埋め込み時の年齢が

82.9%が補聴器を使用していた、補聴器使用

期間は 64 歳以下の症例では

間、65 歳以上の症例では

音難聴患者であった。年齢が高齢になるに

従い、両側性特発性感音難聴患者の割合が

増加し、全患者の 7 割にいたる背景には、

両側性特発性感音難聴が次第に増悪し、比
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これらの症例の術前の聴力経過の指標と

して、補聴器の使用状況を検討した。
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であった。補聴器を装用していた期間、つ

まり難聴のため日常生活に困難をきたして

いた期間は、個人差が大きいが、

の長期間にわたって補聴器を装用し、次第

に聴力が悪化して人工内耳埋め込み術が行

われる例も多いと考えられる。これらの症

例では急性に高度難聴をきたすわけではな

いため、単に“失聴期間”を決定し、失聴

期間の長さから人工内耳の適応を判断する

ことは難しい。次に

たって、徐々に難聴をきたした症例の人工

内耳埋め込み術後の成績を評価するため、

当科での成人症例を対象に埋め込み術
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いため、単に“失聴期間”を決定し、失聴

期間の長さから人工内耳の適応を判断する
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両側性特発性感音難聴と考えられた。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

1)Omichi R, Maeda Y, Nishizaki K, et al. 

Cochlear implantation is a therapeutic 

option for superficial siderosis 

patients with sensorineural hearing loss. 

J Laryngol Otol. 2016 Apr;130(4):408-11. 

Epub ahead of Print. 

  2)Omichi R, Maeda Y, Nishizaki K, et al. 

Characteristics of audiogram 

configuration in multiple-system 

atrophy C and cortical cerebellar 

atrophy. Acta Otolaryngol. 2016 

Mar;136(3):266-70. Epub ahead of Print. 

3)Omichi R, Maeda Y, Nishizaki K, et al. 

Outcomes of consonant-vowel 

monosyllable perception and word 

recognition after cochlear implantation 

in elderly Japanese patients. Acta 

otolaryngol 2015;135(11):1108-12. 

２. 学会発表 

1) 前田幸英、西﨑和則  

Pharmacological action of steroids on 

spiral nerve axon of the cochlea: a 

hypothesis based on basic and clinical 

evidence. 30th Politzer Society Meeting. 

平成 27 年 6月 30 日-7 月 3日 新潟市 

2)前田幸英、西﨑和則 他 蝸牛における

ス テ ロ イ ド 作 用 機 序

―Charcot-Marie-Tooth neuropathy 関連蛋

白、Myelin protein zero の制御―. 日本

耳科学会総会 平成 27 年 10 月 7 日-10 日 

長崎市 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

1. 特許取得なし 

2. 実用新案登録なし 

3.その他なし 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

難治性聴覚障害に関する調査研究 

 

研究分担者 石川 浩太郎  

国立障害者リハビリテーションセンター病院第二耳鼻咽喉科医長 

 

研究要旨：本研究班では、難治性聴覚障害について、全国統一の方法を用いて疫学的な調

査を実施し、その実態を明らかにすることを目的としている。今年度は全国統一の症例登

録レジストリを用いて、当施設における過去 10 年間の患者調査を行い、騒音性難聴 1 例、

ムンプス難聴 1例、特発性進行性感音難聴 2例、先天性外耳道閉鎖および中耳奇形 20 例（う

ち中耳奇形単独例は 4 例）、先天性サイトメガロウィルス（CMV）感染症 6 例（うち難聴の

みの症例は 2 例）を登録した。また以前から継続している先天性難聴の原因検索の当院に

おける結果では難聴遺伝子検査を今年度施行した 7 例のうち、GJB2 遺伝子複合ヘテロ接合

が 1 例、GJB2 遺伝子ホモ接合が 1 例、SLC26A4 遺伝子複合ヘテロ接合が 1 例同定された。

さらに 2 例で原因難聴遺伝子変異の有力な候補遺伝子が同定されており、現在、確定のた

めの検査を続行中である。保存臍帯を用いた CMV 検査では、今年度施行した 5 例すべてで

感染は確認できなかった。一方、昨年度末に検査を実施し陽性と判明した 1 例において、

本年度に人工内耳埋込術を行い、現在、言語聴覚訓練を行っている。 

 

Ａ．研究目的 

この研究班では、原因不明で治療方法が確

立しておらず、日常生活に長期間にわたっ

て支障をきたす様々な難治性の聴覚障害に

ついて、全国統一の方法を用いて症例を集

めて、まずその実態を把握し、疫学的な調

査を実施する。その結果を受けて診断基準

や重症度分類を見直し、最終的に診療ガイ

ドラインの作成を目的にしている。当施設

でも、この目的を達成するため、受診した

難治性聴覚障害疾患症例の実態把握を行う

ために患者データの整理を行い、全国統一

の症例登録レジストリが届いた疾患につい

て調査を行った。また以前から継続してい

る先天性難聴の遺伝子検査及び先天性サイ

トメガロウィルス（CMV）感染検査の当院に

おける検査結果の検討を行った。 

 

Ｂ．研究方法 

1.全国統一の症例登録レジストリが完成し、

全国各共同研究施設に配布された①騒音性

難聴、②ムンプス難聴、③特発性進行性感
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音難聴、④先天性外耳道閉鎖および中耳奇

形⑤先天性サイトメガロウィルス（CMV）感

染症による難聴の症例を、現在までの過去

10年間に国立障害者リハビリテーションセ

ンター病院耳鼻咽喉科外来を初診となった

症例について、レジストリに基づいて症例

の登録を行った。当センターは電子カルテ

化されていないため、既存の紙媒体のカル

テを点検しながら登録作業を行う方法を取

った。登録データは全国統計のため、研究

責任者である信州大学医学部耳鼻咽喉科学

教室の宇佐美真一教授に送付した。また当

センターにおける患者重症度、治療効果な

どの統計を行った。 

 

2.難聴遺伝子解析については、今年度新た

に当センター病院耳鼻咽喉科外来を受診し

た、遺伝性難聴や遺伝性の外耳、中耳、内

耳奇形を疑わせる症状、および家族歴のあ

る症例、先天性難聴の原因診断として難聴

遺伝子解析が有用と考えられた症例の 7 例

に対して、説明と研究参加への同意を行っ

た後に、詳細な家系情報、病歴聴取、精密

聴覚検査などを行い、臨床情報の蓄積を行

った。また通常の採血と同様な方法で、12ml

を採血し、検体を（株）ビー・エム・エル

へ送付。そこで核酸を抽出した後に保険診

療で認められているインベーダ法や次世代

シークエンサーによる健康保険適応の難聴

遺伝子解析が行われた。さらに検体を信州

大学医学部耳鼻咽喉科へ送付して、保険診

療の項目に含まれない研究レベルでの難聴

遺伝子解析を追加施行した。 

 

3.先天性 CMV 感染検査については、今年度

新たに当センター病院耳鼻咽喉科外来を受

診した先天性もしくは乳幼児期に発症した

難聴症例 5 例に対して、説明と研究参加へ

の同意を行った後に施行した。難聴遺伝子

解析と同様に臨床情報の蓄積を行った上、

保存臍帯（へその緒）を一部採取し、検体

を信州大学医学部耳鼻咽喉科に送付して、

サイトメガロウィルスの DNA の有無を検出

した。 

 

（倫理面への配慮） 

 難治性聴覚障害に関する調査研究全般に

ついては、国立障害者リハビリテーション

センター倫理審査委員会に、研究計画書、

患者説明書、同意書などの資料を提出し、

承認を得ている。加えて利益相反委員会に

資料を提出し、問題が無いことの確認を得

ている。 

難聴遺伝子解析については、国立障害者リ

ハビリテーションセンター遺伝子解析研究

倫理審査会に、先天性 CMV 検査については、

倫理審査委員会に研究計画書、患者説明書、

同意書などの資料を提出し、承認を得てい

る。遺伝子解析、CMV 検査を行う信州大学

も同様に倫理委員会の承認を得ており、難

聴遺伝子解析に関する覚書の取り交わしも

行われている。患者の個人情報が漏洩しな

いように、国立障害者リハビリテーション

センターから検体を送付する際は、匿名化

が行われている。 
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Ｃ．研究結果 

1.全国統一レジストリによる疫学的検討①

騒音性難聴 

 当センターに過去 10 年間で明らかな騒

音性難聴と診断でき、今回の調査で確定で

きたのは 1例のみであった。受診時 59 歳の

男性でチェーンソー作業やトラック運転な

どの騒音環境で従事し、1 か月前からの高

い耳鳴を主訴に受診した。聴力は左右対称

性で、低・中音部は正常聴力、4000Hz と

8000Hz のみ 60dB まで聴力閾値の上昇を認

めた。 

②ムンプス難聴 

 当センターに過去 10 年間で明らかなム

ンプス難聴と診断でき、今回の調査で確定

できたのは 1 例のみであった。受診時 4 歳

の男児で、年末にムンプスに罹患、2 月に

なって左難聴に気づき受診した。初診時、

右は正常聴力、左はスケールアウトであっ

た。17 歳まで経過観察を行っており、最終

受診時の聴力は平均聴力（4 分法）で右

3.8dB、左 101.3dB の重度難聴を呈し、聴力

回復は認められなかった。 

③特発性進行性感音難聴 

過去 10 年間で明らかな特発性進行性感音

難聴と今回の調査で確定できたのは 2 例の

みであった。1 例は発症時 50 歳の女性で、

はじめ左急性難聴の診断でステロイド薬点

滴投与を施行された。その後も両側の難聴

が徐々に進行し、治療抵抗性であった。経

過を追えている 2010 年当時は平均聴力で

右 12.5dB、左 46.3dB であったが、最新の

2016 年データでは、右 60dB、左 133.8dB と

難聴は大幅に進行した。もう 1 例は発症時

12歳の女性で、両側の難聴が徐々に進行し、

治療抵抗性のため、70 歳で補聴器装用の相

談のため、当院に受診している。2014 年か

ら 2016 年まで当院で経過を診ているが、こ

の間では難聴の進行は認めず、平均聴力で

右 121.3dB、左 68.8dB であった。 

④先天性外耳道閉鎖および中耳奇形 

 今回、登録した症例は 20 例で、このうち

4 例は先天性外耳道閉鎖を伴わない中耳奇

形単独の症例で、残り 16 例は先天性外耳道

閉鎖および中耳奇形を合併する症例であっ

た。16 例の中に 3例のトリーチャーコリン

ズ症候群を含んでいる。中耳奇形単独の 4

例はすべて手術が施行されている。このう

ちの 3 例では術後聴力が著明に改善してい

る。残り 1 例は手術によっても聴力が改善

されず補聴器を使用している。一方、先天

性外耳道閉鎖・中耳奇形合併例では 1 例の

み手術が施行された。他院での手術で詳細

な記載はなく、術後も補聴器を装用してい

る。 

⑤先天性サイトメガロウィルス（CMV）感染

症 

 今回、登録した症例は 6 例で、このうち

4 例は難聴以外の症状から先天性 CMV 感染

症の診断がなされた症例であった。このう

ち 2 例は妊娠中の胎児発育不全から診断さ

れ、1 例は妊娠中にガンマグロブリンが、

もう 1 例は出産後に抗ウィルス薬が投与さ

れた。残り 2 例は出産後の脳内石灰化、肝

腫大、血小板減少などから診断された症例

である。 
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これらに対し残りの 2 例が難聴のみが症状

であり、後に述べる保存臍帯を用いて診断

が得られた症例であった。難聴のみの症例

は、1 例は新生児聴覚スクリーニングで両

側 PASS であったにもかかわらず、1歳で発

語なし、1 歳半で音への反応が悪いと判断

され受診と言うように、明らかに生後の進

行性難聴を疑わせる所見であった。もう一

例も新生児聴覚スクリーニングは受けてい

ないが、一度発語があったにも関わらず、

その後、音への反応が悪くなり、同様に進

行性難聴を疑わせる所見であった。この症

例は診断に基づき、人工内耳埋込術が施行

された。 

 

2.難聴遺伝子検査 

 検査を施行した 7例のうち、GJB2 遺伝子

複合ヘテロ接合が 1例、GJB2 遺伝子ホモ接

合が 1 例、SLC26A4 遺伝子複合ヘテロ接合

が 1 例同定された。さらに 2 例で原因難聴

遺伝子変異の有力な候補遺伝子が同定され

ており、現在、確定のための検査を続行中

である。 

 

3.先天性 CMV 感染検査 

 検査した 5 例すべてでサイトメガロウィ

ルス感染は確認できなかった。一方、昨年

度末に検査を実施し、陽性と判明した 1 例

において、本年度に人工内耳埋込術を行い、

現在、言語聴覚訓練を行っている。 

 

Ｄ．考察 

1.全国統一レジストリによる疫学的検討 

①騒音性難聴と②ムンプス難聴については

当センターにおいては、典型的な 1 例のみ

のため、疫学的検討は難しい状況である。

全国の集計データから得られる情報と今後、

比較していく予定である。 

③特発性進行性感音難聴についても当セン

ターでは 2 例のみであった。1 例は当セン

ターの追跡で、難聴の進行が確認でき、も

う 1 例は病歴からは難聴の進行が確認でき

たが、当センターでの経過観察期間が短く、

当センター受診中の進行は確認できなかっ

た。原因が同定されておらず、今後も経過

観察していくと共に、原因検索についても

患者に説明し進めていく方針である。全国

的な解析データの到着を待って、進行速度

や対処法について、確認をしていきたい。 

④先天性外耳道閉鎖および中耳奇形は 20

例の症例が登録された。4 例の先天性外耳

道閉鎖を伴わない中耳奇形単独の症例はす

べて手術が施行され、3 例で聴力改善して

いる。伝音難聴の場合、積極的に画像診断

等で、その原因検索を行い、治療を実施す

るのが適切と考えられる。一方、16 例の先

天性外耳道閉鎖と中耳奇形の合併例で手術

が施行されたのは 1例のみであった。現在、

埋め込み型骨導補聴器などの人工聴覚臓器

が発達しており、今後も形成外科的な対処

のみで、聴力回復を目的とした外耳道再建

術は減少するものと予測される。 

⑤先天性サイトメガロウィルス感染症は 6

例登録された。このうち 2 例は難聴のみの

症例で、先天性ではなく、出生後比較的早

期に発症した進行性難聴であった。このよ



 46 

うな症例では合併症を有する症例と比較し

て診断が難しく、後で述べる保存臍帯を用

いた診断が、重要であることが再認識させ

られた。 

 

2.難聴遺伝子検査 

 今年度の検査においても、2 家系で GJB2

遺伝子変異が、1 家系で SLC26A4 遺伝子変

異が同定され、過去の報告と同様の結果と

なった。一方で、まだ確定診断には至って

いないものの、比較的まれな難聴原因遺伝

子変異の存在が疑われている家系が 2 家系

存在し、保険診療検査のみならず、研究検

査を含めた網羅的な解析が必要であること

が改めて感じられた。 

また昨年度検査を行った 2 家系において、

今年度に入って一つの難聴原因遺伝子

（GJB2 遺伝子変異、SLC26A4 遺伝子）の他

に、別の難聴を引き起こす可能性がある遺

伝子変異の保因者（OTOF遺伝子変異、MYO15A

遺伝子変異）でもある 2症例が同定された。

今後、次世代シークエンサーを用いた網羅

的な解析が進め中で、今回のように複数の

難聴原因遺伝子変異が同定される家系が増

えることが予想され、その結果の解釈に臨

床遺伝専門医とも連携し、慎重に対応する

必要があると考えられる。 

 

3.先天性 CMV 感染検査 

 先天性難聴症例の約 1 割が先天性 CMV 感

染によるものと言われている。当施設では

これまで検査した 10 例のうち、2 例で CMV

が同定され、同定率は 20％と言うことにな

る。今回同定した症例は、難聴のほかに合

併症状のない非症候群性難聴であり、症状

が難聴のみであったとしても、先天性 CMV

感染に対する検査を施行することで、難聴

の原因が同定できることを示すことができ

たと考える。特に新生児聴覚スクリーニン

グ検査で両側 PASS であっても、その後難聴

が発症したと考えられる症例に対しては積

極的に検査を施行し、診断を試みることが

必要と考えられる。 

 

Ｅ．結論 

 当センターにおける突発性難聴および急

性低音障害型感音難聴は、他施設のデータ

と比較して、軽・中等症が多い傾向にあり、

治療の奏功率は、突発性難聴が 60％、急性

低音障害型感音難聴が 80％であった。難聴

遺伝子解析では、27.8％の家系で難聴遺伝

子変異が同定され、GJB2 遺伝子変異が最も

多く同定された。先天性 CMV 感染検査では

非症候群性難聴の 1 例で同定されたが、今

後、症例数を増やしていく必要がある。 

 

Ｆ．健康危険情報 

 （分担研究報告書には記入せずに、総括 

研究報告書にまとめて記入） 

 

Ｇ．研究発表 

1.  論文発表 

石川浩太郎．先天性難聴の遺伝子検査の位

置づけ. Otol Jpn2015:25(2):135-139. 

石川浩太郎．【障がい者が東京の街を歩ける

か-2020 年東京パラリンピック開催に向け
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て-】 聴覚障がい 聴覚障がい者の生理機

能と病態像と ADL 上の注意事項.MB Med 

Reha 2015:187:55-61. 

石川浩太郎. 遺伝子診断の実際と問題点 

― 難 聴 ― .  日 耳 鼻 会 報

2015;118:1263-1267. 

石川浩太郎. 小児耳鼻咽喉科領域におけ

る遺伝子医療 難聴 ―非症候群性難聴を

中心に―. 小耳鼻 2015;36(3):291-294 

石川浩太郎. 質疑応答プロからプロへ 

難聴遺伝子検査の方法と有用性. 日本医

事新報 4796;54. 

 

 2.  学会発表 

石川浩太郎、西尾信哉、宇佐美真一：難聴

原因遺伝子の同定と共に別の遺伝子変異保

因者であることが診断された 2 家系. 第

116 回日本耳鼻咽喉科学会総会・学術講演

会（東京）2015 年 5月 20-23 日、日耳鼻会

報 2014;118:494. 

石川浩太郎：先天性難聴の遺伝学的検査の

位置づけ. 第 25 回日本耳科学会総会・学術

講演会（長崎）2015 年 10 月 7-10 日、Otol 

Jpn 2015;25(4):768. 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

  （予定を含む。） 

 1. 特許取得 

 なし 

 2. 実用新案登録 

 なし 

 3.その他 

 なし 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

両側特発性感音難聴の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

研究分担者 松永達雄（国立病院機構東京医療センター聴覚・平衡覚研究部） 

 

研究要旨 

両側性特発性感音難聴の患者は極めて少なく、このため原因、頻度、難聴の特徴、治療

法とその効果は、まだ明らかでない。2015 年に提唱された両側性特発性感音難聴の診断基

準（案）は従来の診断基準に大きな変更があるため、新しい診断基準に沿って本疾患の臨

床像を解明していく必要がある。このため、本研究ではパイロットスタディーとして、新

しい診断基準を満たした 8 症例の臨床像を検討した。判明した重要な点としては、糖尿病

の合併が多いこと、発症年齢が 50 歳前半までであること、大部分の症例では聴力に左右差

がある症例では良聴耳の進行が速い場合があること、家族歴を有する場合が多いことであ

った。このように、本疾患の病態、診断、経過観察に関する新たな知見が得られたことか

ら、新しい診断基準に沿った本疾患の臨床像を、今後も解明していく必要があると考えら

れた。 

 

Ａ．研究目的 

 両側性特発性感音難聴の患者は極めて少

なく、このため原因、頻度、難聴の特徴、

治療法とその効果は、まだ明らかでない。

今後、有効性の高い診断基準、重症度分類、

診療ガイドラインを確立していくためには、

本疾患を持つ患者の詳細な臨床像の解析が

不可欠である。2015 年に提唱された両側性

特発性感音難聴の診断基準（案）は、それ

まで用いられた 1977 年厚生労働省班研究

の診断基準に大きく変更があり、新しい診

断基準に沿って本疾患の臨床像を解明して

いく必要が生じた。このため、本研究では

過去に当院で診療を受けて、新しい両側性

特発性感音難聴の診断基準を満たした患者

について、その臨床像の詳細を明らかにす

ることを目的とした。 

 

Ｂ．研究方法 

 当院で過去 15 年間に診療を受けた患者

で、2015 年に提唱された両側性特発性感音

難聴の診断基準を満たした 8 症例について、

その臨床像を検討した。診断基準としては、

2015 年厚生省研究班診断基準（案）に記さ

れた、１）進行性である、２）両側性であ

る、３）原因不明である、４）若年発症型
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両側性感音難聴を除く（40 歳までに発症す

る症例は除外）、という条件を用いた。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は、研究開始に先立ち当院の倫理

審査で承認後に開始され、患者、ご家族の

書類による説明と同意をうけて、関連する

各種の倫理指針を遵守して実施された。 

 

Ｃ．研究結果 

 罹患耳は全例両側であった。性別は男性

3例、女性 5例であった。発症年齢は 41 歳

-53 歳、平均 45.9 歳であった。めまいは有

りが 3 例、無しが 5 例であった。耳鳴は有

りが 5 例、無しが 1 例、不明が 2 例であっ

た。家系内罹患者は有りが 6 例、無しが 2

例であった。糖尿病の合併は有りが 3 例、

無しが 5 例であった。高脂血症の合併は有

りが 1 例、不明が 7 例であった。腎疾患、

脳梗塞、心疾患は全例で無しであった。治

療としてのステロイド全身投与は 2 例で実

施され、6 例で未実施であった。実施 2 例

はどちらも外来での実施で、使用されたス

テロイドはプレドニン、投与総量・期間・

方法は 195mg・12 日間・30mg/日から 3日ず

つ漸減（30→20→10→5→0）と 130mg・8 日

間・30mg/日から 2日ずつ漸減（30→20→10

→5）であった。ステロイド鼓室内投与、プ

ロスタンディン製剤、その他の薬剤投与は

なかった。初診時聴力と固定時聴力を表 1

に示した。観察期間は平均 2 年 9 ヶ月であ

り、症例 5 を除いては、全例で全ての周波

数でほとんどが 10dB 以内の悪化であった。

症例 5 は初診時は左右差が大きく、固定後

に良聴耳の聴覚が悪化して左右差がなくな

った。家族歴を図 1a-h に示した。孤発例は

2 例のみで、他の症例は優性遺伝、劣性遺

伝、ミトコンドリア遺伝を疑わせる家族歴

が認められた。 

 

 

表１
●初診時聴力（上段気導、下段骨導）

右耳 左耳
症例 周波数（Ｈｚ） 125 250 500 1000 2000 4000 8000 125 250 500 1000 2000 4000 8000
1 10 15 25 50 40 40 45 20 10 15 40 45 35 25

0 10 45 45 30 0 0 35 45 30
2 30 40 40 40 30 35 65 35 45 40 30 25 25 50

40 40 45 30 30 35 45 35 20 25
3 50 60 60 65 70 70 75 55 60 55 50 60 65 75

55 55 60 70 60 45 45 55 60 55
4 55 70 65 65 65 50 100 40 50 55 55 55 35 90

60 70 70 75 45 60 60 55 65 35
5 45 65 100 115 115 115 105 25 40 50 55 55 85 85

6 40 45 45 60 60 75 100 35 45 45 60 65 70 100
45 50 55 65 60 45 45 60 75 65

7 35 45 50 50 65 50 65 40 50 55 55 60 55 95
45 60 60 65 50 40 65 60 60 50

8 75 95 115 115 115 115 105 75 75 75 75 75 70 70
55 65 70 75 65 55 65 75 75 65

●固定時聴力（上段気導、下段骨導）
右耳 左耳

症例 周波数（Ｈｚ） 125 250 500 1000 2000 4000 8000 125 250 500 1000 2000 4000 8000
1 15 20 35 55 55 50 40 25 25 30 45 50 45 50

20 45 55 45 50 20 15 40 50 40
2 25 40 45 45 30 35 75 30 40 45 40 30 25 55

3 55 60 60 65 75 70 95 50 60 55 55 60 70 80
55 60 65 70 60 50 50 50 65 60

4 70 90 80 70 70 65 105 50 60 70 65 65 60 95
60 70 75 70 55 60 65 65 75 55

5 75 85 110 115 115 115 105 75 95 110 115 115 115 105
60 70 75 75 65 60 70 75 75 65

6 45 55 60 60 60 70 105 35 45 45 65 65 75 105
45 55 50 60 60 40 50 55 65 65

7 40 45 60 55 60 55 65 45 55 60 60 60 55 65
45 65 55 65 50 45 60 60 60 50

8 75 95 115 115 115 115 105 75 80 80 80 75 70 65
55 65 70 75 65 55 65 70 75 60

図1

　a　症例1 　b　症例2

　c　症例3 　d　症例4

　e　症例5 　f　症例6

　g　症例7 　h　症例8

Ｐ

Ｐ Ｐ

Ｐ

Ｐ

Ｐ Ｐ

Ｐ



 50 

Ｄ．考察 

 本研究は、2015 年の両側性特発性感音難

聴の診断基準（案）を満たす患者の臨床像

を解明した初めての研究である。従来の診

断基準（1977 年厚生労働省班研究の診断基

準）では、主症状として１）進行性である

こと、２）原因不明であること、３）両側

性であること。確実例は主症状の全項目を

満たすもの、参考例は明らかな進行性を訴

えるもので進行前のオージオグラムがない

ものとされている。除外基準としては１）

めまい発作をくりかえすもの、２）典型的

突発性難聴、３）ひんぱんに発作性聴力変

動を繰り返すもの、とされている。新しい

診断基準では、1）－３）までは同じである

が、４）若年発症型両側性感音難聴を除く

（40 歳までに発症する症例は除外）という

点が加わった。このため、従来は両側性特

発性感音難聴と診断されていた多くの患者

が除外されるため、本疾患の臨床像も大き

く変化することが予測される。つまり、本

研究は、今後の本疾患の疫学研究のパイロ

ットスタディーとして位置づけられる。 

今回の研究で判明した特に重要な点とし

ては、糖尿病の合併が多いこと、発症年齢

が 50 歳前半までであることが上げられる。

これらは診断において本疾患を疑う参考と

なる。また、大部分の症例では難聴の進行

が緩徐であるが、左右差がある症例では、

良聴耳の進行が速い場合があることが判明

し、本疾患の経過観察において重要な知見

である。さらに、家族歴を有する場合が多

いことは、遺伝的要因が関与する可能性が

高いことを示しており、病態の理解に重要

な知見である。 

 

Ｅ．結論 

 2015年に提唱された新しい両側性特発性

感音難聴の診断基準（案）を満たす症例の

臨床像の検討（パイロットスタディー）に

より、本疾患の病態、診断、経過観察に関

する新たな知見が得られたことから、今後

のさらなる臨床像の解明が必要であると考

えられた。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

1) 永井遼斗、松永達雄. 

図説シリーズ「目で見る遺伝医学」－難聴

の遺伝医学, 国立医療学会誌「医療」, 
70(3): 160-166, 2016. 

2) 松永達雄、山本修子、村山圭. 

指定難病制度を踏まえたミトコンドリア病

の診療 , 耳鼻咽喉科・頭頸部外科 , 

88(3):240-247, 2016. 

 

 2.  学会発表 

1)  西尾信哉、宮川麻衣子、池園哲郎、石

川浩太郎、岩崎聡、岡本牧人、小川郁、加

我君孝、熊川孝三、小橋元、坂田英明、佐

藤宏昭、佐野肇、曾根三千彦、高橋晴雄、

武田英彦、東野哲也、内藤泰、中川尚志、

西﨑和則、野口佳裕、羽藤直人、原晃、福

田諭、松永達雄、山岨達也、宇佐美真一. 

特発性両側性感音難聴患者に対する遺伝

学的検査～次世代シーケンサーを用いた検
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査～、第 60 回日本聴覚医学会総会・学術講

演会、東京都新宿区 2015.10.21－23. 

2) Matsunaga T 

Promises and challenges of next 

generation sequencing in personalized 

medicine for sensorineural hearing loss. 

Symposium11: Sensorineural Hearing Loss. 

13th Japan-Taiwan Conference on 

Otolaryngology-Head and Neck Surgery,

東京都千代田区, 2015.12.3－4. 

3) Matsunaga T 

Increasing contribution of genetic tests 

for hearing loss to patient care. 

Symposium6: Genetics in Otolaryngology. 

16th Japan-Korea Joint Meeting of 

Otorhinolaryngology-Head and Neck 

Surgery, 2016.3.28－30, Tokyo, Japan. 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 1. 特許取得 

 なし 

 

 2. 実用新案登録 

 なし 

 

 3.その他 

 なし 
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平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

両側小耳症（外耳奇形）・外耳道閉鎖症の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

研究分担者 加我 君孝（東京医療センター・臨床研究センター） 

      松永 達雄（東京医療センター・臨床研究センター） 

研究協力者 朝戸 裕貴（獨協医科大学形成外科） 

 

研究要旨 

 両側小耳症・外耳道閉鎖症は、①両側小耳症については 20 世紀前半より用いられている

Marx の分類を用いてⅠ度、Ⅱ度、Ⅲ度に分ける。②両側外耳道閉鎖症については 20 世紀

後半に発表された Schuknecht の分類を用いて Type A～D に分ける。本研究では①Marx

の分類と②Schuknechtの分類を組み合わせる。③この他にTreacher Collins症候群、Pierre 

Robin 症候群のような他の合併奇形の有無を大枠として診断基準に追加する。21 世紀にな

って治療は 2 つの流れがあり、耳介形成術と外耳道形成術を行う場合と、埋込型骨導補聴

システム手術と耳介にはプロテーゼ（人工物）を使用する場合があり、どちらを選ぶかは

患者が選択することになる。現在の治療は海外では埋込型骨導システム（Baha あるいは

Bonebridge）の埋込術が多く行われているがわが国では少ない。この理由は西欧とわが国

の美的なものに対するこだわりの違いと考える。海外では機能回復を第一に考え人工聴覚

器へのこだわりは少ない。わが国では整容的手術によって健常者に近い形も機能も取り戻

したいという感性が関係しているのかもしれない。 

 

Ａ．研究目的 

 両側小耳症・外耳道閉鎖症の①診断基準、

重症度分類の現状と今後の方向性について

検討する。②診療ガイドラインの作成に向

けての計画を検討する。③診断基準・診療

ガイドラインに関する海外の状況について

検討する。④われわれの施設における疫学

的検討の結果を明らかにする。 

 

Ｂ．研究方法 

両側小耳症・外耳道閉鎖疾患について、

a)獨協医科大学形成外科と 2000 年より現

在に至る 16 年間の手術例と、b)現在骨導補

聴器を使用し手術を待機している症例、お

よび c)埋込型骨導システムの手術を受けた

症例の 3 群を対象とする。①両側小耳症・

外耳道閉鎖症は、両側小耳症については基

本的には Marx の分類を用いてⅠ度、Ⅱ度、

Ⅲ度に分ける（図 1）。②両側外耳道閉鎖症

については Schuknecht の分類を用いて

Type A～D に分ける（図 2）。Marx の分類

と Schuknecht の分類を組み合わせるが、

③この他にTreacher Collins症候群、Pierre 

Robin 症候群のような他の合併奇形の有無
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を大枠として診断基準に追加する（表 1）。 

（倫理面への配慮） 

 東京医療センターの倫理審査委員会に本

研究を申請し 2015 年 5 月に認可された。 

 

Ｃ．研究結果 

2000 年～2015 年に両側小耳症・外耳道

閉鎖症は、既に a)両側耳介形成・外耳道形

成手術を行った症例は 31 例で、全例 Marx

の分類で Type C である。Treacher Collins

症候群 2 例が含まれる。b)手術待機症例は 9

歳から 0歳まで 45例で、そのうちTreacher 

Collins 症候群が 5 例含まれる。c)埋込型骨

導システム手術を受けた症例は 2 例。1 例

はコクレア社の Baha を両側に手術を行い

耳介はプロテーゼを使用している。もう 1

例は既に両側耳介形成・外耳道形成手術を

過去に行ったが、術後使用した耳穴型補聴

器が咀嚼とともにハウリングするため骨導

補聴器を 40 年近く使用してきた症例で、

MED-EL 社の Bonebridge の移植手術を行

った。ただ待機症例の Treacher Collins 症

候群症例は Baha を好まず、Bonebridge を

期待しているが健康保険に採用されていな

いため手術対象にできなかった。  

 

Ｄ．考察 

1)診断基準・重症度分類の現状と今後の方

向性について 

両側小耳症・外耳道閉鎖症は、①両側小

耳症については基本的には Marx の分類を

用いてⅠ度、Ⅱ度、Ⅲ度に分ける。②両側

外耳道閉鎖症については Schuknecht の分

類を用いて Type A～D に分ける。Marx の

分類とSchuknechtの分類を組み合わせる。

海外でも同様である。この他に③Treacher 

Collins 症候群、Pierre Robin 症候群のよう

な他の合併奇形の有無を大枠として診断基

準に追加する。 

 

2)診療ガイドラインの作成と計画について 

 治療は 2 つの流れがあり、どちらを選ぶ 

かは患者および両親が選択することになる。 

① 両耳の耳介形成術、外耳道形成術、鼓室

形成術を行い、その後両耳にカナル型補

聴器を装用させ両耳聴を実現する。これ

は形成外科医と耳科医の共同手術によ

って行われる（図 3）。両耳聴は方向感

検査によって実現することが証明でき

た。 

② ①の手術は行わず、Baha あるいは

Bonebridge のような手術により埋込型

骨導システムを用い、耳介についてはプ

ロテーゼを使用する。両耳に Baha ある

いは Bonebridge を埋め込むことで両

耳聴が実現できる。 

 

3)診断基準と診療ガイドラインに関する海

外の状況について 

 診断基準の Marx の分類と Schuknecht

の分類は海外でも用いられている。診療ガ

イドラインの方は、海外では埋込型骨導シ

ステムが数万件と多く行われている。わが

国では少ない。この理由は、欧米での人工

聴覚器へのこだわりのなさや整容的なもの

に対する感覚、美学の違いあるいはわが国

の手術によって限りなく健常者に近く形も

機能も取り戻したいという伝統的な感性が

関係しているのであろう。 

 

4)疫学的検討について 

 両側小耳症・外耳道閉鎖症例は、東は秋

田県、西は滋賀県・奈良県より受診のため

に来院しており、人工対比の疫学的把握は
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小耳症・外耳道閉鎖症は

して

し両側小耳症は
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基に推察すると、われわれが手術あるいは
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される。

 

Ｅ．結論

 両側小耳症・外耳道閉鎖症に

1) 診断基準は耳介奇形については

分 類 、 外 耳 道 閉 鎖 症 に つ い て は

Shuknecht

後も同じ方針とするのが妥当である。

2) 診療ガイドライン

耳介形成術と外耳道形成術を行う場合

と、②埋込型骨導補聴システム手術と、

耳介についてはプロテーゼ（人工物）を

使用する

インを作成する方向を考えている。

3) 海外については、診断基準については

1)

ては海外では

わが国では

4) 疫学的には、

うに

国的に毎年約

れる。

 

Ｆ．研究発表

1. 論文発表

Kaga K

atresia combined approach by plastic and 
図１：
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分 類 、 外 耳 道 閉 鎖 症 に つ い て は

Shuknecht の分類を用いているが、今

後も同じ方針とするのが妥当である。

診療ガイドライン

耳介形成術と外耳道形成術を行う場合

と、②埋込型骨導補聴システム手術と、

耳介についてはプロテーゼ（人工物）を

使用する 2 つに分けて、診療ガイドラ

インを作成する方向を考えている。

海外については、診断基準については

1)が用いられ、診療ガイドラインについ

ては海外では

わが国では 2)

疫学的には、従来から報告されているよ

うに 10 万人の出生に
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Ｆ．研究発表 

論文発表 

Kaga K, Asato H ed

atresia combined approach by plastic and 
図１：Marxの耳介形成の分類

困難である。従来から推察されている片側

小耳症・外耳道閉鎖症は 1 万人の出生に対

人程度と見なされている。これに対

し両側小耳症は 10 万に 1 人程度、すなわち

毎年の出生数は約 110 万人であるので

人程度生まれるものと推測される。これを

基に推察すると、われわれが手術あるいは

手術を待機してフォローアップしている症

～30％を占めるものと推定

両側小耳症・外耳道閉鎖症に

診断基準は耳介奇形については

分 類 、 外 耳 道 閉 鎖 症 に つ い て は

の分類を用いているが、今

後も同じ方針とするのが妥当である。

診療ガイドラインの作成については、①

耳介形成術と外耳道形成術を行う場合

と、②埋込型骨導補聴システム手術と、

耳介についてはプロテーゼ（人工物）を

つに分けて、診療ガイドラ

インを作成する方向を考えている。

海外については、診断基準については

が用いられ、診療ガイドラインについ

ては海外では 2)-②が新しい動向である。
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分 類 、 外 耳 道 閉 鎖 症 に つ い て は

の分類を用いているが、今

後も同じ方針とするのが妥当である。

の作成については、①

耳介形成術と外耳道形成術を行う場合

と、②埋込型骨導補聴システム手術と、

耳介についてはプロテーゼ（人工物）を

つに分けて、診療ガイドラ

インを作成する方向を考えている。

海外については、診断基準については

が用いられ、診療ガイドラインについ

②が新しい動向である。
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1 人、すなわち全

例が出生すると見込ま

: Microtia and 

atresia combined approach by plastic and 
の耳介形成の分類 
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困難である。従来から推察されている片側
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人程度、すなわち

万人であるので 11

人程度生まれるものと推測される。これを

基に推察すると、われわれが手術あるいは

手術を待機してフォローアップしている症

％を占めるものと推定

 

Marx

分 類 、 外 耳 道 閉 鎖 症 に つ い て は

の分類を用いているが、今

後も同じ方針とするのが妥当である。 

の作成については、①

耳介形成術と外耳道形成術を行う場合

と、②埋込型骨導補聴システム手術と、

耳介についてはプロテーゼ（人工物）を

つに分けて、診療ガイドラ

インを作成する方向を考えている。 

海外については、診断基準については

が用いられ、診療ガイドラインについ

②が新しい動向である。

従来から報告されているよ

人、すなわち全

例が出生すると見込ま

: Microtia and 

atresia combined approach by plastic and 

otologic surgery. KARGER, Switzerland, 

2013

加我君孝

こえの改善手術―

青空の会、第

加我君孝

こえの改善手術―

回青空の会、第

 

2.  

Kaga K

atresia combined reconstruction surgery 

for shape and functions by plastic 

surgeon and otologist. IFOS June 2, 2013, 

Seoul, KOREA

Kaga K, Asato H: Sound 

test in patients with unilateral microtia 

and atresia after reconstruction surgery 

of the auricle and external canal and 

fitting of a canal

CORLAS 2015. 2015.8.25 San Francisco

加我君孝、岩佐陽一郎、岩崎聡：

導補聴器装用後、埋込型骨導補聴システム

Bonebr

道閉鎖症術後の

東京都地方部会

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。）

 1. 

 該当なし

 2. 

  該当なし

3.

 フレェイ社と超磁歪型骨導補聴器の共同

開発を行っており、特許の準備中である。

otologic surgery. KARGER, Switzerland, 

2013 

加我君孝：『2 つの耳』―左右の耳の形と聴

こえの改善手術―

青空の会、第 8

加我君孝：『2 つの耳』―左右の耳の形と聴

こえの改善手術―

回青空の会、第

2.  学会発表 

Kaga K, Asato H: Bilateral microtia and 

atresia combined reconstruction surgery 

for shape and functions by plastic 

surgeon and otologist. IFOS June 2, 2013, 

Seoul, KOREA

Kaga K, Asato H: Sound 

test in patients with unilateral microtia 

and atresia after reconstruction surgery 

of the auricle and external canal and 

fitting of a canal

CORLAS 2015. 2015.8.25 San Francisco

加我君孝、岩佐陽一郎、岩崎聡：

導補聴器装用後、埋込型骨導補聴システム

Bonebridge に切り換えた両側小耳症・外耳

道閉鎖症術後の

東京都地方部会

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

1. 特許取得 

該当なし 

2. 実用新案登録

該当なし 

3.その他 

フレェイ社と超磁歪型骨導補聴器の共同

開発を行っており、特許の準備中である。

otologic surgery. KARGER, Switzerland, 

つの耳』―左右の耳の形と聴

こえの改善手術― 第 8 集

8 回 TC の会．

つの耳』―左右の耳の形と聴

こえの改善手術― 第 9 集

回青空の会、第 9 回 TC の会．

 

, Asato H: Bilateral microtia and 

atresia combined reconstruction surgery 

for shape and functions by plastic 

surgeon and otologist. IFOS June 2, 2013, 

Seoul, KOREA 

Kaga K, Asato H: Sound 

test in patients with unilateral microtia 

and atresia after reconstruction surgery 

of the auricle and external canal and 

fitting of a canal-type hearing aids. 

CORLAS 2015. 2015.8.25 San Francisco

加我君孝、岩佐陽一郎、岩崎聡：

導補聴器装用後、埋込型骨導補聴システム

に切り換えた両側小耳症・外耳

道閉鎖症術後の 1 成人例．第

東京都地方部会 2015.7.18

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

 

実用新案登録 

フレェイ社と超磁歪型骨導補聴器の共同

開発を行っており、特許の準備中である。

otologic surgery. KARGER, Switzerland, 

つの耳』―左右の耳の形と聴

集 2014．第

の会． 

つの耳』―左右の耳の形と聴

集 2015．第

の会． 

, Asato H: Bilateral microtia and 

atresia combined reconstruction surgery 

for shape and functions by plastic 

surgeon and otologist. IFOS June 2, 2013, 

Kaga K, Asato H: Sound lateralization 

test in patients with unilateral microtia 

and atresia after reconstruction surgery 

of the auricle and external canal and 

type hearing aids. 

CORLAS 2015. 2015.8.25 San Francisco

加我君孝、岩佐陽一郎、岩崎聡：40 年間骨

導補聴器装用後、埋込型骨導補聴システム

に切り換えた両側小耳症・外耳

成人例．第 208 回日耳鼻

2015.7.18 新宿区 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

フレェイ社と超磁歪型骨導補聴器の共同

開発を行っており、特許の準備中である。

otologic surgery. KARGER, Switzerland, 

つの耳』―左右の耳の形と聴

．第 9 回

つの耳』―左右の耳の形と聴

．第 10

, Asato H: Bilateral microtia and 

atresia combined reconstruction surgery 

for shape and functions by plastic 

surgeon and otologist. IFOS June 2, 2013, 

lateralization 

test in patients with unilateral microtia 

and atresia after reconstruction surgery 

of the auricle and external canal and 

type hearing aids. 

CORLAS 2015. 2015.8.25 San Francisco 

年間骨

導補聴器装用後、埋込型骨導補聴システム

に切り換えた両側小耳症・外耳

回日耳鼻

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

フレェイ社と超磁歪型骨導補聴器の共同

開発を行っており、特許の準備中である。
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表1：
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図3：小耳症・外耳道閉鎖症の段階的合同手術（形成外科
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

：外耳道閉鎖の

： 合併奇形

：小耳症・外耳道閉鎖症の段階的合同手術（形成外科

外耳道閉鎖のShuknecht

合併奇形 

：小耳症・外耳道閉鎖症の段階的合同手術（形成外科

平成２７年度厚生労働科学研究費補助金

Shuknechtの分類 

：小耳症・外耳道閉鎖症の段階的合同手術（形成外科

平成２７年度厚生労働科学研究費補助金
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：小耳症・外耳道閉鎖症の段階的合同手術（形成外科

平成２７年度厚生労働科学研究費補助金

：小耳症・外耳道閉鎖症の段階的合同手術（形成外科+耳科）

平成２７年度厚生労働科学研究費補助金

耳科） 

平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 

 

 

 

 



 56 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

中耳奇形の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

研究分担者 東野 哲也（宮崎大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

 

研究要旨 

平成 26 年度事業「難治性聴覚障害に関する調査研究」の分担研究として、中耳奇形に関す

る疫学検討を行なった。昨年度の診断基準案の再考し修正案を提示した。また、過去 20 年

の中耳奇形症例 90耳について、現在汎用されている船坂および Teunissen 分類を検討した。

ツチ・キヌタ固着の評価、アブミ骨固着に合併した奇形分類で修正の余地があると思われ、

既存の分類を踏まえた新しい分類案を提示した。 

 

Ａ．研究目的 

 中耳奇形は多彩な病態を示す難治性聴覚

障害の一つであるが、病態によっては手術

療法が有効であり、従来より種々の検討が

なされてきた。その分類法として、本邦で

は船坂分類（1979）が、欧米では Teunissen

分類（1993）がよく引用される。前者は発

生学的見地を踏まえ、後者は主に手術介入

の観点から、3 つないし 4 つのカテゴリー

に分けられており、多数の文献に引用され

ている。 

ところで本疾患の問題点を振り返ると、

もともと希少疾患であるがゆえ、単施設で

は十分な疫学的・臨床的検討ができないと

いう難点があった。また、伝音難聴に対す

る手術介入は、連鎖再建術における手術機

器や人工耳小骨の改良のみでは手術成績向

上に限界があった。しかしながら、近年の

骨導インプラントや人工中耳などの新しい

人工聴覚器の発展は、混合性難聴も含めた

難治性聴覚障害に対する新しい治療介入を

もたらしている。また、難聴遺伝子解析に

伴う症候群性難聴の解明、高分解能 CT やコ

ンビーム CT の普及など、中耳奇形に対する

診断、治療方法は進展をみせている。 

本研究では、平成 24 年度厚生労働省難治

性疾患等克服研究事業「遺伝性難聴および

外耳・中耳・内耳奇形に関する調査研究」

研究班の再編に伴い、平成 26 年度から発足

した「難治性聴覚障害に関する調査研究」

の対象疾患のうち、中耳奇形について臨床

情報の収集および分析を行ない、診断基

準・重症度分類・および科学的エビデンス

に基づいた診療ガイドライン等の確立・普

及および改正等を行うことを最終的な目的

とする。 



 57 

 

Ｂ．研究方法 

 昨年度に引き続き多施設共同観察研究

による症例集積を継続する。対象症例は、

参加施設の耳鼻咽喉科で過去 20 年および

本研究期間内に新規に確認された、中耳奇

形症例及び明確な形態異常のない先天性伝

音難聴症例とした。これらについて、病歴、

聴力検査、CT、手術所見等を検討した。 

なお、症例登録レジストリは宮崎大学耳

鼻咽喉科にて作成したが、本年度よりレジ

ストリの集積は信州大学にて行われている。

集積されたデータの解析は最終年度に行わ

れる予定である。 

（倫理面への配慮） 

本研究に関するすべての情報は、個人情

報の漏えい、盗難、紛失などが起こらない

よう参加施設および症例集積施設において

適切に保管する。新たなコード番号を記載

し、連結可能匿名化とする。コード番号は

各施設で付され、対応表が無ければ個人を

特定できないよう配慮する。本研究はヘル

シンキ宣言（世界医師会）および人を対象

とする医学系研究に関する倫理指針（厚

生労働省）を遵守して施行され、参加各施

設倫理員会の承認を得て実施した。 

 

Ｃ．研究結果 

 現在参加各施設より症例登録レジストリ

に基づき症例集積施設へと集積中であり、

全体の解析は最終年に行われるため、ここ

では宮崎大学のデータを提示する。1994 年

から 2014 年の間に手術にて確認した中耳

奇形 99 耳について、船坂分類、Teunissen

分類に則した集計を表 1に示す。 

 

表 1 分類結果 

船坂分類 Teunissen 耳数(n=99) 

Ⅰ 3B 2 

Ⅱ 3A 31 

Ⅲ 1 12※1 

4 13 

Ⅰ+Ⅱ 3A+B 6 

Ⅰ+Ⅲ  

2 

 

4 

Ⅱ+Ⅲ 24 

Ⅰ+Ⅱ+Ⅲ 4 

上鼓室以外でのツチ／キヌ

タ固着※2 

3 

※1：アブミ骨底板以外でのアブミ固着症例

2耳を含む。 

※2：船坂分類では上鼓室壁との固着、

Teunissen では epitympanic fixation であ

り、何れの分類も上鼓室壁以外でのツチ／

キヌタ固着は含まない。 

 

Ｄ．考察 

Ⅰ．診断基準について 

 過去の文献に共通するのは、①非進行性

伝音難聴で、②手術にて奇形所見が確認さ

れた症例であり、除外項目に反復性中耳炎

の既往、耳硬化症と鑑別困難な症例などが

挙げられることである。昨年度は、手術未

実施で画像診断にて中耳形態異常が明らか

な症例にも対応できるよう、確実例や疑い

例を規定した平成 26 年度診断基準案を立



 58 

案した。この案では、奇形症候群など中耳

奇形の合併が明らかな難聴で、手術時の異

常所見が軽微（耳小骨の不完全固着など）

なものと、炎症機転のあるものを疑い例と

して同列に扱うのはどうかといった問題点

が出てきた。そこで、参考例を加えた修正

案を作成した（表 2）。今回の集計は手術確

認例と疑い例を含むことになる。本案では

同じ難聴家系でも所見の程度で確実例と疑

い例に分かれる可能性があるが、浸透度の

違いとしてとらえて矛盾しないと思われる。 

 

表 2 診断基準案 

確実例 手術所見±伝音障害 

画像所見±伝音障害 

疑い例 上記が軽微だが遺伝学的背景が

明確（家族歴／遺伝子変異） 

上記が軽微だが内耳／外耳奇形

を伴う 

参考例 炎症／耳管機能障害の関与が否

定できない 

先天性真珠腫合併 

小児後天性進行性伝音難聴 

（耳硬化症と鑑別困難） 

 

Ⅱ．分類について 

 こ こ で 扱 う 分 類 は い わ ゆ る mild 

malformation(Koesling et al, 1997)であ

り、その目的は、連鎖再建術やアブミ骨手

術の適否とその術式選択の判断材料とする

ことである。このような手術が困難と判断

された場合に人工聴覚器等が検討されるが、

その手術適否の判断には、CT 所見に基づい

て側頭骨全体を評価したスコアリングシス

テムが汎用されている(Jahrsdoerfer et al, 

1992, Siegert et al, 1996)。 

 本邦では船坂分類以降もいくつかの報告

がなされている。永尾ら(1995)は奇形の要

素に関する多変量解析というアプローチを

しているが、その他は基本的に船坂分類を

修正するような形で、狩野ら(1996)はアブ

ミ形態を細分化し 6 型に、Hashimoto ら

(2002)、福留ら(2004)はそれぞれ 4 型に分

類し報告している。船坂分類におけるキヌ

タアブミ関節（以下 IS）形成不全の取り扱

いについては、離断と変形に分けるべきと

いう意見（岡野ら,2003）があり、形態異常

の多様性に応じた術式選択が要求される

（中島ら,2014）。船坂分類は発生学を基礎

としているが、近年では、神経堤由来とい

う概念からの分類提唱（小島ら,2014（会議

録））や、鰓弓由来の分類について再考を提

起した報告（Yamamoto et al, 2014）も認

められる。海外では術式に基づいた

Teunissen 分類（1993）が一般的で、この

分類を基にアブミ骨に焦点を絞った分類

(Parks et al, 2007)や、アブミ上部構造固

着 に 対 し て 細 分 類 を 提 唱 し た 報 告

（Nandapalan, 1997）がある。 

 両分類の問題点として、船坂分類では底

板固着と前庭窓閉鎖の区分をしておらず、

Teunissen 分類ではアブミ骨固着に合併し

た奇形は 1 つのカテゴリーしかないため、

術式との対応という点で不十分と思われる。

また、いずれもツチ／キヌタ骨固着を上鼓
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室壁との関係のみで規定している。 

以上を踏まえて、過去の文献との整合性

があり、術式との関係がわかりやすくなる

よう、船坂分類や Teunissen 分類と比較が

容易であり、臨床的に簡便で術式に相関す

るような分類試案を検討した（表 3）。本案

はTeunissen分類を基本にgroup3の亜分類

を 3つ（A, B, A+B）とし他の群にも拡張し

たものである。また、3Aの IS discontinuity

を離断に限定せず変形等も含めた形成異常

とし、3B のツチ／キヌタ骨固着は固着部位

を上鼓室に限定しないものとした。今後こ

の案と従来の分類との間で術式、術後成績

を検討する。 

表 3 分類案 

カテゴリー n=99 

stapes ankylosis 12 

stapes 

ankylosis with 

A:IS abnormality 24 

B:M/I fixation 4 

C:both A and B 4 

mobile stapes 

with 

A:IS abnormality 31 

B:M/I fixation 5 

C:both A and B 6 

OW/RW atresia/dysplasia 13 

 

診断基準、分類案策定に当たり今後の課

題は、中耳奇形分類の画像評価をどのよう

に規定するか、顔面神経や耳管など耳小骨

以外の中耳・耳管形態異常をどのように評

価するか、解析結果から伝音再建術と人工

聴覚器の使い分けをどう考えていくか、等

が考えられる。今回の疫学研究の知見を基

に検討をすすめる。 

 

Ｅ．結論 

 診断基準について再考を加え、一施設の

みのデータであるが、これまでの分類と新

たな分類案の比較を行なった。多施設集計

にあたっては前述の課題を踏まえ、診断お

よび治療の手引きとなるような解析を進め

ていきたい。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

2.  学会発表 

Nakashima T, Kajihara K, Nakanishi H, et 

al.: Clinical classification of middle 

ear anomaly based on surgical findings of 

109 cases in University of Miyazaki 

Hospital. 30th Polizer society meeting, 

Niigata, 2015. 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を

含む。） 

 特許取得、実用新案登録、その他 

該当事項なし。 

 

 

 

平成２７年度厚生労働科学研究費補助金 
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難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

耳硬化症の診断基準・診療ガイドライン策定に向けて 

 

 

研究分担者 武田 英彦（虎の門病院 耳鼻咽喉科） 

研究協力者 熊川 孝三（虎の門病院 耳鼻咽喉科） 

研究分担者 東野 哲也（宮崎大学医学部 耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

難治性聴覚障害のうち、耳硬化症に関する調査研究を目的として、診断基準、重症度分類

を作成し、エビデンスに基づいた診療ガイドライン作成を目指した。疫学調査のために、

他施設で入力可能な調査票を作成した。これに基づいて、ファイルメーカーでの登録プロ

グラムを完成し、研究班での登録を開始した。 

 

Ａ．研究目的 

 耳硬化症の概要 

１．臨床的特徴 

耳硬化症は海綿状変化がアブミ骨の輪状靭

帯に波及し、アブミ骨底の硬化をきたし、

伝音性・混合性難聴をきたす疾患である。

病態の好発部位は前庭窓前部である。主な

症状である難聴は進行性であり、比較的若

年期より発症し徐々に進行し、その進行率

は 2～3dB／年と考えられている。80%は両

側性に罹患し、65～85%は耳鳴りを、25%は

めまいを伴う。聴力検査では 2000 ヘルツの

骨導聴力レベルが上昇するカルハルトノッ

チが特徴である。また、10%で Schwartz sign

を認める。更に海綿状変化が蝸牛軸に及ぶ

と、神経線維、ラセン神経節の退行変性が

起こり、感音性難聴を来たし、この状態が

蝸牛型耳硬化症と呼ばれる。このように迷

路骨包全体に病変が拡大すると、蝸牛障害

が加わって混合難聴となる。まれに高度難

聴（中途失聴）に至る例もある。 

２．疫学的特徴 

男女比は 1:2 で女性に多い。両側罹患（80％）

が多いが片側例（20％）もある。難聴発症

のピークは 30～40 歳代で、妊娠・出産・子

育ての時期に重なることが多い。白人、ア

ジア人、黒人の順で高頻度に認める。白人

成人では約 10％に、黒人では 1％に何らか

の耳硬化症が認められる。伝音難聴になる

のはそのうちの 10％のみである。また、日

本人では 1/10,000 人の頻度である。 

３．原因 

原因としては遺伝的な要因があり、遺伝的

素因をもつ患者においては，麻疹ウイルス
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が誘発的役割を果たすことがある。他に内

分泌的要因や自己免疫 typeⅡcollagen も

挙げられる。 

４．診療の全体的な流れ 

治療としてはアブミ骨手術により良好な聴

力改善が得られる。しかし、手術を希望し

ない症例、あるいは初期の状態で手術適応

とならない場合は補聴器装用も有効である。 

純音聴力検査による障害程度に基づく進展

度は、伝音難聴として進行する段階と、迷

路骨包への病変進展により混合難聴として

進行する段階（advanced otosclerosis）に

分類される。混合難聴例には語音弁別能や

補聴器装効果を評価し、高度難聴例（far 

advanced otosclerosis）には人工内耳を含

めた治療法を検討する必要がある。 

５．蝸牛型耳硬化症の画像診断 

蝸 牛 型 耳 硬 化 症 で は 蝸 牛 周 囲 の

endochondral layer の骨吸収が生じ、CT ス

キャン上でも double ring sign と呼ばれる

内耳骨包周囲の骨脱灰像として観察される。

蝸牛型耳硬化症の側頭骨 CT の評価方法と

して、Rotteveel ら１)が提唱している脱灰

像の位置と範囲による分類を採用した。こ

の分類では、CT 画像を Grade1 から Grade 3

に分類し、Grade1 は窓周囲のみに脱灰像が

認められるもの、Grade2 は蝸牛を中心に周

囲に脱灰像が認められるもの、Grade3 は海

綿状変化が広範に蝸牛周囲へ癒合し、蝸牛

形態が判然としない状態と定義されている。

Grade2 はさらに Aから Cの 3つのサブタイ

プに分類される。Type A は周囲にリング

状に脱灰像を認めるもの、Type B は基底

回転の狭窄を認めるもの、Type C は A,B

両方の所見を認めるものとなっている。 

 

Ｂ．研究方法 

これらの耳硬化症の診断基準を作成した

（表 1）。Merkus ら２）は語音弁別能、側頭

骨 CT 所見、気導骨導差を評価因子とした進

行した蝸牛型耳硬化症の治療ガイドライン

を提唱した。当院での人工内耳の長期成績

が良好であったことを踏まえて、このガイ

ドラインに沿って日本語を母国語とした蝸

牛型耳硬化症患者に対する補聴器、アブミ

骨手術、人工内耳埋め込み手術の治療方針

を提案する（図 4）。 

 

Ｃ. 研究結果 

 添付の耳硬化症診断および診療ガイドラ

イン（表 1、図１，２，３，４）を作成し

た。 

 

Ｄ．考察 

１．耳硬化症における高度難聴患者の治療

指針 

我々は当院での人工内耳の長期成績が良

好であったことを踏まえて、Merkus ら２）の

ガイドラインに沿って日本語を母国語とし

た蝸牛型耳硬化症患者に対する補聴器、ア

ブミ骨手術、人工内耳埋め込み手術の治療

方針を提案した３）（図 4）。 

その流れは以下のようである。現在の人

工内耳の適応ガイドラインを満たし、補聴

器装用下で CI-2004 による両側の語音聴力

検査（単音節、単語、日常会話文）が 30％
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未満であれば不良聴耳側に人工内耳を勧め

る。語音聴力検査が 30％～50％であり、CT

所見で高度の脱灰像が認められれば、より

蝸牛周囲の破壊や蝸牛回転の狭窄の少ない

側に人工内耳を勧める。この理由は最近の

細く短い残存聴力活用型人工内耳電極の保

険承認、術中・術後のステロイド投与およ

び正円窓膜からの挿入技術による聴力の保

存術式の広がりにより、聴力を悪化させる

リスクが減ったことを踏まえて、電極挿入

の手技が困難になる前に埋め込み手術を終

了しておくのがより良いと考えるからであ

る。手術を希望しない場合は補聴器で経過

観察とする。 

脱灰像が高度でない場合は気導骨導差が

30dB 以上ある場合はアブミ骨手術を勧め、

30dB 未満であれば補聴器を勧める。補聴器

装用下で CI-2004 による語音聴力検査がそ

れぞれ 50%以上で、気導骨導差が 30dB 以上

あればアブミ骨手術を勧め、気導骨導差が

30dB未満であれば補聴器で経過観察とする、

というものである。 

Ｅ．結論 

今後の重要臨床課題としては、診断基準に

ついてさらに検討を重ねてゆく必要がると

考える。そのためには日本人についての疫

学を明らかにすることや、アブミ骨手術を

含めた外科的治療の有効性について検討す

ることが重要である。 

更に人工中耳・EAS・人工内耳などの人工聴

覚治療の適応基準作成に有用なデータを提

供することも検討する。 
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研究要旨 

当施設で内耳奇形による高度難聴のために人工内耳手術を行った症例 72 耳（59 名）につい

て集計を行い、その特徴、人工内耳の効果、特異例の所見をまとめ、報告した。その頻度

から見ると主要な3分類、すなわちcommon cavity、incomplete partition type I、incomplete 

partition type II（前庭水管拡大）が多いが、その他にも種々の類型があり、形態的異常

は多岐にわたる。また、内耳道狭窄あるいは蝸牛神経管狭窄が 9 耳あり、蝸牛神経の低形

成が 6 耳で観察された。また特定の遺伝子変異では従来の形態分類に当てはまらない

SLC26A4 変異例や、内耳奇形はないが auditory neuropathy を呈する例 4名 8耳のうち 2名

（4 耳）で OTOF 遺伝子変異が確認された。耳奇形の診療ガイドライン策定に当たっては、

その形態的異常の的確な分類、人工内耳などの治療効果の観点に加えて遺伝子変異も勘案

する必要がある。 

 

Ａ．研究目的 

 本研究の目的は内耳奇形症例を集計し、

その分類、特徴、治療効果、遺伝子変異な

どを勘案して、診療ガイドラインを策定す

ることにある。 

 

Ｂ．研究方法 

 当施設で内耳奇形による高度難聴のため

に人工内耳手術を行った症例 72耳（59名）

について集計を行い、その特徴、人工内耳

の効果、人工内耳マップ所見、特異例の所

見をまとめた。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は神戸市立医療センター中央市民病

院の治験・臨床研究倫理審査委員会で審議

され承認を受けている。 

 



 

Ｃ．研究結果

 当科では現在までに内耳と内耳道奇形を

有する高度難例

内耳手術を行った

1に示す。
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り、適切な方法と言える。しかし、CC 例は

治療効果に大きなばらつきがあり、腔の大

きさや第 8 脳神経径、などさらに詳細な観

察点が必要と考えられる。また、今回は遺

伝子変異や内耳道奇形との関係についての

検討を示していないが、これも治療効果を

大きく左右するので、診療ガイドラインの

策定に当たってはさらに検討を要する。 

 

Ｅ．結論 

 耳奇形の診療ガイドライン策定に当たっ

ては、その形態的異常の的確な分類、人工

内耳などの治療効果の観点に加えて遺伝子

変異も勘案する必要がある。 
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平成 27 年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

当科での難治性聴覚障害に関する調査研究についての第二報 

 

研究分担者 髙橋 晴雄（長崎大学医学部耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

難聴は音声コミュニケーションの際に大きな障害となるため、日常生活や社会生活の QOL

の低下を引き起こし、長期に渡って生活面に支障をきたすことが多い。そのため、診断法・

治療法の開発が期待されている重要な疾患のひとつと考えられているが、現状は①聴覚障

害という同一の臨床症状を示す疾患の中に原因の異なる多くの疾患が混在しており、②各

疾患の患者数が少なく希少なため、効果的な診断法および治療法は未だ確立されていない。 

本研究では、急性高度感音難聴（突発性難聴、急性低音障害型難聴、外リンパ瘻、ムン

プス難聴、音響外傷、薬剤性難聴）および、慢性高度難聴（両側性特発性感音難聴、中耳

奇形、耳硬化症、先天性サイトメガロウイルス感染による難聴）を対象に、All Japan の研

究体制で調査研究を行うことにより、希少な疾患の臨床実態および治療効果の把握を効率

的に実施する計画である。 

 

Ａ．研究目的 

 本研究では各疾患の臨床像および治療効

果の把握を行うために、臨床情報データベ

ース（症例登録レジストリ）を構築し、All 

Japan の研究体制で診療・臨床情報を収集

するとともに、治療効果および介入方法の

検討を行い、客観的な診断基準および科学

的エビデンスに基づいた診療ガイドライン

の作成を目的としている。なお、ガイドラ

イン作成については、関連学会（日本耳鼻

咽喉科学会、日本耳科学会、日本聴覚医学

会など）と連携して作成する。 

Ｂ．研究方法 

本研究は多施設共同研究であり、臨床情

報データベース（症例登録レジストリ）を

構築するため、共同研究施設である当科か

らも匿名化した臨床情報を登録する。症例

は基本的に前方視で登録を行っていくが、

症例の中には進行性の難聴を呈する場合が

あり、後方視での臨床情報を登録する場合

もある。前回、当科外来に2005年1月から2

014年12月まで受診された患者を対象とし

た第一報を報告した。今回は2015年1月から

12月までの1年間と2005年1月からの追加症
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例を登録した。今後も症例登録を行うとと

もに、各疾患の治療法とその効果について

検討を行い、客観的な診断基準および科学

的エビデンスに基づいた新しい診療ガイド

ラインの作成を行う。 

 

（倫理面への配慮） 

研究対象となる個人の人権擁護について 

１）本研究は、ヘルシンキ宣言の精神に従

って実施する。 

２）被検者のデータの取り扱いについては、

被検者のプライバシーの保護に配慮する。 

３）原資料の閲覧によって知り得た被検者

のプライバシーに関する情報は無作為に

番号を振ることにより匿名化し、第三者に

漏洩しない。研究終了後は消去・廃棄する。 

４）本研究によって得られた結果は学会な

どで母集団の中のひとつの値として発表さ

れるのみで個人を特定できるような情報は

一切公表しない。 

 

Ｃ．研究結果 

 2005 年 1月から 2015 年 12 月までの症例

疾患毎登録数を以下に示す。 

 突発性難聴 262 例、低音障害型感音難聴

93 例、外リンパ瘻 11 例、ムンプス難聴 26

例、音響外傷 13 例、騒音性難聴 11 例、薬

剤性難聴0例、両側性特発性感音難聴11例、

中耳奇形 31 例、耳硬化症 89 例、先天性サ

イトメガロウイルス感染による難聴 21 名 

 

Ｄ．考察 

 過去 10 年間の当科受診症例を調査した

結果、診断基準が明確である疾患と、明確

でない疾患が存在することに改めて気がつ

いた。突発性難聴や低音障害型感音難聴な

ど比較的症例数の多い疾患では診断基準案

が改訂を繰り返されており、より明確な診

断基準となっていると思われたが、自己免

疫性難聴や特発性両側性難聴など症例数が

少ない疾患の診断基準を確認すると、診断

する医師によって解釈が分かれるような案

になっているように感じ、今後症例を収集、

解析し、より明確な診断基準が作成するこ

とが重要と考える。 

 

Ｅ．結論 

 希少な疾患のより明確な診断基準を作成

するために、All Japan の体制で疾患の収

集、解析が必要かつ急務であると考える。 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

 下記発表について論文発表予定のものが

ある。 

 

 2.  学会発表 

1．Kihara C, Kanda Y, Takahashi H：

Cochlear implantation on a patient with 

usher syndrome (typel)by the MYO7A gene 

variation-a case report. the 13th 

International Conference on Cochlear 

Implants and Other Implantable 

Auditory Technologies, Munich, on June 

22, 2014. 

2．Takahashi H：3-D reconstruction and 
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measurements of cochlea and 

surrounding structures relating to CI. 

the 13th International Conference on 

Cochlear Implants and Other 

Implantable Auditory Technologies, 

Munich, on June 22, 2014. 

3．Hara M, Takahashi H：Outcomes of 

cochlear implantation in Jaoanese 

children with malformation of the 

cochlea and /or cochlear nerve. the 

13th International Conference on 

Cochlear Implants and Other 

Implantable Auditory Technologies, 

Munich, on June 22, 2014. 

4．Watanabe T, Takahashi H：Cochlear 
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22, 2014. 
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in teenagers with progressive hearing 

loss . the 13th International 

Conference on Cochlear Implants and 

Other Implantable Auditory 

Technologies, Munich, on June 22, 2014. 
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症対策プロジェクト（案）について．第
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会、2014 年 6 月 28 日、於盛岡市． 

7．畑地憲輔、髙橋晴雄、他： Med-EL 製

人工内耳ｼｽﾃﾑ（VSB）の経験例：聴力改善
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工内耳．日本聴覚医学会第 6回難聴遺伝
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9．原稔、畑地憲輔、髙橋晴雄、他： 

Incomplete partition type2 と前庭水管

拡大症の病態－画像所見と聴力から－．

第 24 回耳科学会総会・学術講演会、2014

年 10 月 19 日、於新潟市． 

10．畑地憲輔、髙橋晴雄、他：本邦にお
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The Effect of the Cochlear Implantation 

in Teenagers with Progressive Hearing 

Loss. Inner Ear Biology Workshop 2014, 
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 特記事項なし。 

 2. 実用新案登録 
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 3.その他 

 特記事項なし。
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