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研究要旨  
 神経線維腫症II型は両側の聴神経腫瘍が発生し、このために聴力の障害・喪失を来すが、現

在まで、これに対する有効な治療法は確立されていない。本研究班ではAMED班と連携し、ベバ

シズマブ治療の医師主導治験（神経線維腫症II型に対するベバシズマブの有効性及び安全性を

検討する多施設共同二重盲検無作為化比較試験；BeatNF2 trial）を実施し、症例の集積・聴

覚データの収集を実施した。令和4年3月末現在90例の同意取得、うち適格例62例の登録を行な

い、当初の予定組み入れ数を達成、治験を継続している。さらに、聴覚再建に関するアンケー

ト調査を全国の脳神経外科施設で実施、耳鼻科施設で調査を行なった分担研究者の今泉ととも

に、両科横断的なワーキンググループの立ち上げを行なった。 

 

 

Ａ．研究目的 
 神経線維腫症 II型（NF2）の多くで両側の聴神

経腫瘍が発生し、このために聴力の障害・喪失を

来すが、現在これに対する有効な治療法が確立さ

れておらず、大きな課題となっている。本プロジ

ェクトにおいては、NF2 の聴神経腫瘍に対してベ

バシズマブ治療の医師主導治験を実施し、聴力喪

失に至っていない聴力障害に対して、有効性を含

めた聴力プロファイルについて検討する。一方で

すでに聴力喪失した例については、人工内耳・聴

性脳幹インプラントによる聴覚再建の実態と長

期の有効性について明らかにすることを目的と

している。これらのデータに基づいて、診療指針

の策定を目指している。 

Ｂ．研究方法 

①医師主導治験として、神経線維腫症 II 型に対

するベバシズマブの有効性及び安全性を検討す

る多施設共同二重盲検無作為化比較試験

（BeatNF2 trial）を昨年度から引き続き実施し

た（予定登録症例 60 例：詳細については昨年度

報告書参照）。COVID19による登録数の著しい減少

があり、実施施設追加、登録期間延長を含むプロ

トコール改訂等を行なった。②聴覚再建関して、

全国の主要な脳神経外科施設 866施設にアンケー

ト調査を実施した。 

（倫理面への配慮） 
臨床試験について、福島県立医科大学ならびに、

すべての実施施設で IRBでの審議を経ており、文

書による同意を得て実施している。 

Ｃ．研究結果 
①令和 4 年 3 月末時点で、同意取得 90 例、うち

適格・登録例 62例であり、目的症例を達成した。

2022 年 3 月 31 日現在、投薬継続中は 17 例、初

期治療期間中の脱落は 3 例、初期治療終了は 42
例である。②378 施設から回答あり。共同研究者

の今泉が行なった耳鼻科施設の結果と併せ、両診

療科にまたがる「神経線維腫症 2 型（NF2）の聴

覚維持・再建に関する治療指針作成のための研究

ワーキンググループ」を組織した。 

Ｄ．考察 
 NF2 症例に対してベバシズマブの聴力改善効
果を評価する本研究は世界的にみても最大規模
の臨床試験であり、貴重な聴覚データが得られる
ことが期待される。さらに、本邦全体で実施され
た聴覚再建に関する知見は、今後の診療指針策定
のための重要な基礎データになるとともに、国際
的にも重要な情報発信になることが期待される。 
Ｅ．結論 

 BeatNF2 trial および聴覚再建に関する本邦の

調査研究が、今後聴覚維持・改善に関する貴重な

情報を提供し、指針策定につながると期待される。 
Ｆ．健康危険情報 
 なし 
Ｇ．研究発表 
1.  論文発表 

蛭田亮，藤井正純．神経線維腫症 2 型 Precision 
medicine の最新情報．脳神経外科．2022, 50(1), 
150-161  
2.  学会発表 
なし 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
1. 特許取得 なし 
2. 実用新案登録 なし 
3.その他 なし 


