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 研究要旨 
 新生児聴覚スクリーニングの実施率は、東京都では現在98.9％である。 

これまで課題であった早期発見のしくみは完成したと言える。その後の精密

聴力検査、それに続く早期補聴あるいは早期人工内耳手術による早期聴能訓

練が軌道に乗りつつある。その成果は大きい。普通小学校あるいはろう学校

に進学し、高いレベルの聴覚・音声・言語の獲得により、健聴児とともに歩

んでいる先天性難聴児が多くなった。しかし、特に移行期医療支援の鍵とな

る特別な難聴遺伝子変異を呈する先天性難聴がある。それはUsher症候群

で、10歳前後あるいは思春期以後に視覚障害の症状が出現する場合であ

る。先天性および若年性の聴覚障害に視覚障害が生じることが多いためであ

る。例として片側人工内耳手術を実施した代表的な1症例を通して、どのよ

うな移行期医療支援を考えるべきか検討したので報告する。 
 
 
 
Ａ．研究目的 
 Usher症候群は感音難聴に網膜色素変性に伴

う常染色体不顕性遺伝を伴う。①既に成人とな

って人工内耳手術を受けた場合の術後の生活の

変化を把握することと、②先天性難聴に対して

幼児期に人工内耳手術を実施して聴覚・音声・

言語の獲得が良好であるが、思春期以後に視覚

障害の部位症状が出現した1例について、どの

ような医療および移行期医療が可能か検討する

こと、以上の2つを目的とする。 
 
Ｂ．研究方法 
 Usher 症候群による視聴覚二重障害のために

成人期に人工内耳手術を実施した症例の、①人

工内耳手術が片側か両側か、生活上の特徴を調

べ把握する。②先天性難聴で片側人工内耳手術

を受け、良好な聴覚・音声・言語を獲得し、医

薬系の大学に合格したばかりの女子で、視覚障

害を示唆する症状が現れ、眼科の精査で網膜色

素変性症の診断を受けたばかりの 1 例にどのよ

うな移行支援が可能かを検討する。 
 
(倫理面への配慮) 

 対象は匿名化し、東京医療センターの研究倫

理規定に沿って本研究を進めた。 
 
Ｃ．研究結果   
①Usher症候群の成人例について 
 網膜色素変性による重度視覚障害に高度難聴

を伴った視覚聴覚二重障害の3症例を調べた。

人工内耳の手術年齢は43歳（男性）、55歳（女

性）、73歳（男性）である。3例とも片側人工

内耳手術で生活し、移動には介助者が必要であ

る。音声によるコミュニケーションはスムーズ

に可能である。手術年齢が43歳の男性は旅行が

趣味で、国内・海外の旅行で観光地のサウンド

スケープを楽しんでいる。55歳の女性は小説の

執筆や読書、73の男性はパワーリフティングを

若い時から現在に至るまで取り組み、県大会に

も出場している。 
 以上の3例の特徴は、視覚聴覚二重障害とい

うハンディキャップはあるが片側の人工内耳が

社会とのつながりを維持するのに大きな貢献を

していることが判明した。 
②Usher症候群の18歳女子 
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 先天性高度難聴のために3歳の時に右人工内

耳術を受けた。聴覚・音声・言語の獲得が良好

で、普通小・中・高校で学び高校卒業の3月に

医薬系の大学に合格した。その直後夜盲の症状

を指摘され眼科の精査で網膜色素変性によるも

のと判明し、両親とも暗い気持ちになり、パニ

ック状態となった。明るいところでの視力は

1.2と問題なく、医薬系の国家試験の不適格条

項から視覚や聴覚の障害は撤廃されており、安

心してこのまま医薬系の大学で学ぶように移行

支援をしている。 
 
Ｄ．考察 
 視覚障害者にとって、聴覚は①ラジオ、テレ

ビなどから音声情報を得る、②会話や電話によ

る音声コミュニケーションを実現する、③白杖

により 1 人での移動の際の方向感覚や音源定位

が実現し安全に貢献する。すなわち、視覚聴覚

二重障害は①情報保障、②音声コミュニケーシ

ョン、③単独の移動という 3 つとも失われるこ

とになる。それは心理的困難、仕事や教育を受

けることの継続の困難、単独移動には介助者が

必要になるなど心理面や日常生活でも社会生活

でも大きな困難に直面する。本報告で取り上げ

た成人の Usher 症候群の 3 例は片側人工内耳

装用であるが情報保障もコミュニケーションも

可能で社会生活を実現している。しかし移動は

単独ではできないため白杖と介助者が必要であ

る。もし単独での移動が可能な場合は人工内耳

は両耳装用とする方が方向感が音源定位、音の

移動や距離の把握に貢献しより安全であろう。 
 Usher 症候群は 3 つのタイプに分類されてい

る。 
1) 先天性の重度難聴。視覚障害の症状

は 10 歳前に出現 
2) 先天性の高音域障害（中等度～高

度）。視覚障害の症状は思春期以降に

出現 
3) 進行性難聴。視覚障害の症状は思春

期以降に出現。 
原因遺伝子は 3 つのタイプ、それぞれ異なる

ことが知られている。 
 

 Usher 症候群の 18 歳女子の場合はタイプ 1)
に属すると考えられる。母親によるとテニスで

活躍し学校の成績もよいが、暗くなると足元の

物体に気づかないためのトラブルが近年あった

という。たまたま眼科の精査で網膜色素変性が

見出され、暗い気持ちになりパニックになった

ということである。Usher 症候群タイプ１であ

るとしても視覚障害が急速に進行するわけでは

ない。医薬系の大学で学びつつ、耳科と眼科担

当医の指導を受けながら新たな人生を勇気をも

って歩むことをすすめることが移行支援そのも

のになると考えている。そのために定期的診察

が移行支援の鍵となる。 
 
Ｅ．結論 
 Usher 症候群の成人移行支援は、難聴につい

ては人工内耳装用下にすすめる。すなわち人工

内耳によって①情報保障、②音声によるコミュ

ニケーションを実現することができる。ただし

③単独の移動は視覚障害の症状の重症度の影響

を受けるため、眼科で定期的な検査のもとに症

状のレベルを正確に評価して対処し、安全を保

障する必要がある。人工内耳は両耳装用にする

ことで方向感覚が実現されるので、単独の移動

の安全に貢献すると見込まれる。 
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