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研究分担者 宇佐美真一 信州大学医学部 特任教授

研究要旨 
難聴は新出生児1000人に1人に認められる頻度の高い疾患であ

る。本研究では原因遺伝子毎に人工内耳の装用効果に関するエビ
デンスおよび先天性から小児期発症の高音急墜型感音難聴に対
する残存聴力活用型人工内耳に関するエビデンスを確立するこ
とを目的にシステマティックレビューを行うとともに、アブスト
ラクトテーブルとしてまとめ、遺伝性難聴および高音障害型難聴
に対する治療指針の基盤となる情報を収集した。また、ガイドラ
インの解説セクション（案）を作成した。

 

Ａ．研究目的 
高度〜重度感音難聴に対して人工内耳
が用いられるが、難聴発見時期、難聴の
程度、補聴器装用開始時期、人工内耳手
術時期、療育環境など様々な要因が術後
成績に影響を及ぼすことが知られてい
る。また、近年の研究では、難聴の原因
の違いも人工内耳装用効果に大きな影
響を及ぼすファクターであることが明
らかとなってきている。そこで、本研究
では先天性難聴の原因のうち、少なくと
も60%を占めるとされる遺伝性難聴に
関して、人工内耳の装用効果に及ぼす影
響に関して調査を行うとともに、文献情
報よりエビデンスを収集し、原因に応じ
た個別化医療を提案するための基盤を
確立し、ガイドラインに反映することを
目的とした。
また、高音急墜型感音難聴に関しても、
成人例では多くの症例で残存聴力活用型
人工内耳手術が行われるようになってき
ており有用性も確立しているが、小児例
に関しては比較的症例数が少ない。そこ
で、小児高音急墜型感音難聴患者に対す
る残存聴力活用型人工内耳の有効性に関
して、文献検索を行い、有効性に関する
エビデンスを収集しガイドラインに示す
ことを目的とした。

Ｂ．研究方法
B-1.遺伝性難聴に対する人工内耳 
エビデンス確立

前年度までに実施した実施したシステ
マティックレビューの内容をもとに、

抽出された文献（GJB2遺伝子：40報、
SLC26A4遺伝子：15報、 CDH23遺伝子：
5報、OTOF遺伝子：15報、MYO15A遺伝
子：5報、LOXHD1遺伝子：3報）の詳読
を行い、ガイドラインに掲載するための
アブストラクトテーブルを完成させた。
また、収集されたエビデンスを基にガイ
ドラインの解説（案）を執筆し、研究代
表者・研究分担者によるレビューを受け
た。

B-2. 高音急墜型感音難聴に対する残存 
聴力活用型人工内耳のエビデンス確立
前年度までに実施した実施したシステ
マティックレビューの内容をもとに、抽
出された文献（15報）の詳読を行い、ガ
イドラインに掲載するためのアブストラ
クトテーブルを完成させた。また、収集
されたエビデンスを基にガイドラインの
解説（案）を執筆し、研究代表者・研究
分担者によるレビューを受けた。

Ｃ．研究結果
B-1.遺伝性難聴に対する人工内耳のエビ 
デンス確立
前年度までに実施した実施したシステマ
ティックレビューの内容をもとに、抽出
された文献（GJB2遺伝子：40報、SLC26
A4遺伝子：15報、 CDH23遺伝子：5報、
OTOF遺伝子：15報、MYO15A遺伝子：5
報、LOXHD1遺伝子：3報）の詳読を行い
ガイドラインに掲載するためのアブスト
ラクトテーブルを完成させた。これら６
遺伝子に関しては人工内耳の効果が良好
とする告が多く、人工内耳が推奨される
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      ことが明らかとなった。 

また、収集されたエビデンスを基にガイ 
ドラインの解説（案）を執筆し、研究代 
表者・研究分担者によるレビューを受け 
た。 

 
B-2. 高音急墜型感音難聴に対する残存 
聴力活用型人工内耳のエビデンス確立 
前年度までに実施した実施したシステマ 
ティックレビューの内容をもとに、抽出 
された文献（15報）の詳読を行い、ガイ 
ドラインに掲載するためのアブストラク 
トテーブルを完成させた。残存聴力活用 
型人工内耳手術後の低音部聴力の温存に 
関しては、いずれも、成人例と同等ある 
いは成人例よりもむしろ良好な低音部の 
聴力温存が得られるとする報告であった。 
また、装用効果に関しては語音弁別検査 
を用いた評価に関する報告があり、装用 
効果良好とする報告が多くあった。また 
収集されたエビデンスを基にガイドライ 
ンの解説（案）を執筆し、研究代表者・ 
研究分担者によるレビューを受けた。 
 
Ｄ．考察 
我が国においては、2012年に健康保険 
に認められて以来、難聴に対する遺伝学 
的検査が広く実施されている。 
今回の検討により、遺伝学的検査を行い 
原因遺伝子変異を明らかにすることは聴 
力型や重症度、 難聴の進行性の有無、 
随伴症状の有無などを推測することが可 
能となるだけでなく、人工内耳の有効性 
に関しても影響を及ぼし得ることを明ら 
かにすることができた。また、取り上げ 
た6遺伝子に関しては人工内耳が有効と 
する報告が大部分であり、これら原因遺 
伝子変異が同定された症例に対して、人 
工内耳手術を積極的に勧める科学的根拠 
を確立することができた。 
また、小児高音障害型難聴に対する残存 
聴力活用型人工内耳手術後の低音部聴力 
の温存に関しては、いずれも成人例と同 
等あるいは成人例よりもむしろ良好な低 
音部の聴力温存が得られるとする報告で 
あった。また、装用効果に関しては語音 
弁別検査を用いた評価に関する報告があ 
り、装用効果良好とする報告が多く、積 
極的に治療を実施するためのエビデンス 
を確立することができた。 
 
Ｅ．結論 
人工内耳に関しては、難聴の原因の違い 
がその装用効果に影響を及ぼすことを文 
献検索により明らかにした。先天性の高 
度〜重度難聴患者に比較的多く見られる 

 

GJB2 遺伝子、SLC26A4遺伝子、CDH23
遺伝子、OTOF遺伝子、MYO15A遺伝子、
LOXHD1 遺伝子の6種類の遺伝子に関
しては人工内耳の装用効果が良好で
あり、積極的実施することが推奨され
る。また、先天性から小児期発症の高
音急墜型感音難聴に対する残存聴力
活用型人工内耳の装用効果または聴
力温存に関しては、抽出した論文の全
てが良好とする報告であり、実施する
ことを推奨するエビデンスを確立す
ることができた。 
 
Ｆ．健康危険情報 
該当なし 
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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 

該当なし 

 

2. 実用新案登録 

該当なし 

 

3. その他 

該当なし 


