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当科の若年発症型両側性感音難聴例に対する補聴器、人工内耳の効果に関する検討 

 

研究分担者 吉村 豪兼、工 穣（信州大学医学部耳鼻咽喉科頭頸部外科） 

 

研究要旨 

若年発症型両側性感音難聴は多くの症例で高音障害型難聴に始まり、徐々に進行すること

が多い。高音障害型難聴は一般的に補聴器フィッティングが困難なことが多く、装用を断念

する例が少なくない。高度進行例は残存聴力型人工内耳をはじめとした人工聴覚器医療の

適応になるが、術前の補聴器装用がなければ術後のマッピングや装用効果に影響を及ぼす。

よって、聴力レベルに関わらず、高音障害型難聴は医療サイドからの積極的な提案による補

聴器の早期介入が必要と考えられた。 

 

Ａ．研究目的 

 2015年に指定難病登録となった「若年発

症型両側性感音難聴」は、1）遅発性かつ若

年発症である（40 歳未満の発症）、2） 両

側性である、3）遅発性難聴を引き起こす原

因遺伝子が同定されており、明らかな外的

因子（騒音・外傷・薬剤・急性ウイルス感染

など）によるものが除外される、の 3 つが

診断基準とされている。若年発症型両側性

感音難聴は聴力レベルに応じて、補聴器、

ならびに人工内耳（残存聴力活用型人工内

耳［electric-acoustic stimulation:EAS］

を含む）による治療介入が必要であるが、

特に高音障害型難聴を呈する症例で高度に

進行した場合は低音部の残存聴力を生かし

た EAS の適応になることが少なくない。し

かし、人工内耳手術前に高音部の聴覚活用

が不十分であると術後のマッピングに難渋

し、聴取能の改善に時間を要する、または

効果に乏しいケースを経験する。すなわち、

それは高音部の難聴に対する早期の補聴器

フィッティングの重要性を意味する。本研

究では、当施設で経験した若年発症型両側

性感音難聴例に対する補聴器フィッティン

グにつき検討する。 

 

Ｂ．研究方法 

 2008 年から 2022 年に当科を受診した若

年発症型両側性感音難聴のうち、EAS手術を

実施した 3 例、および補聴器フィッティン

グを行った症例 2 例につき、聴力経過、お

よび治療効果につき検討した。 

 なお、遺伝学的検査は患者本人に対して

検査のメリット、匿名化などにつき十分に
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説明を行い、同意を得た後に施行した。 

 

Ｃ．研究結果 

1）EAS症例 

症例 1：46 歳男性。小学校時からの難聴を

認め、補聴器装用をすすめたが、合わずに

断念。進行性難聴につき EAS手術を 46歳時

に受けたが、音入れ開始後しばらく高音部

のゲインがあげられなかったが、徐々に安

定し、現在装用効果は良好である。 

 

症例 2：59 歳男性。高校生からの進行性難

聴を認め、補聴器は持っていたが合わずに

装用していなかった。遺伝学的検査にて

MYO7A遺伝子変異を認め、同じ高音障害型難

聴の長女も同一の変異を認め、病的変と考

えられた。59 歳時に EAS 手術を受けたが、

音入れ開始後しばらく高音部のゲインがあ

げられなかった。現在装用効果は良好であ

るが、頭痛を訴えており内服により対症的

に加療している。 

 

症例 3：35歳女性。18歳頃からの難聴を主

訴に 27歳時に当科受診し、両側補聴器装用

を開始。その後、難聴は進行し、32歳時に

左 EAS、33 歳時に右 EAS 手術を受けた。音

入れ直後より高音部の装用閾値、聴取能と

もに非常に良好である。 

 

2）補聴器症例 

症例 4（下図左）：16歳女性。新生児聴覚ス

クリーニングは両側 pass。中学生時に難聴

指摘あり、高校 1 年生時に聞き返しが多い

ことを周囲に指摘され、当科受診。高音障

害型難聴を認め、両側耳かけ型補聴器を開

始し、装用下最高語音明瞭度は100%、CI2004

単音節（65dBSPL）は装用前：68%であったが、

装用後は81%へ改善しており、装用効果良好

である。 

 

症例 5（下図右）：22歳男性。6歳時に左難

聴とめまいを訴え、左突発性難聴として入

院加療されたが、低音部のみの改善に留ま

った。21歳時に右耳鳴を主訴に右急性難聴

に対してステロイド加療されるも、左と同

様に低音部の改善のみであり、精査加療目

的に当科紹介となった。右耳に耳かけ型補

聴器を開始し、装用下最高語音明瞭度は65%、
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CI2004単音節（65dBSPL）も装用前：51%か

ら装用後：63%と若干の改善を認めている

（図）。 

 

Ｄ．考察 

症例 1〜3 はいずれも EAS症例であるが、症

例 3 と異なり、症例 1 と 2 の共通点は術前

に補聴器を装用しておらず、高音部の失聴

期間が長かったことが想定される。術後に

高音域の音を入れた際に「頭痛がして音が

響く」という訴えがあったことは、高音部

が活用できていなかったためと考えられる。

通常人工内耳もその装用効果は失聴期間が

短いほど良好であることはよく知られてい

る。若年発症型両側性感音難聴は高音障害

型難聴で始まり、進行していくケースが多

い（Yoshimura et al., 2021）ことを考え

ると、早期の補聴器による介入で高音部を

できるだけ活用することが重要であること

が示唆された。症例 4 は聴力レベルは軽度

〜中等度であったが、将来の進行を考慮し

て、装用を勧めた。この時点では補聴器フ

ィッティングも難渋することはなく、早期

介入の有用性が示唆された。また症例 5 は

難聴経過が非特異的であり、症例 4 と同じ

く、難聴の進行が懸念される症例であった。

将来人工聴覚器が必要となった場合にも備

えて補聴器が重要であることを説明し、フ

ィッティングに難渋したものの、現在は常

時装用が可能となっている。 

 

Ｅ．結論 

 若年発症型両側性感音難聴は高音障害型

難聴を呈し、補聴器フィッティングに難渋

する例も多いが、積極的に介入することに

よって、現在だけでなく将来の人工聴覚器

医療の効果を向上させることにつながると

思われる。 
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