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両側人工内耳埋込術を施行した若年発症型両側性感音難聴の 1例 

― 術後の自覚症状を中心に ― 

 

研究分担者 武田 英彦（虎の門病院耳鼻咽喉科） 

 

研究要旨 

若年発症型両側性感音難聴の多くの例では、難聴の聴力型は高音急墜型や高音漸傾型の聴

力像を呈することが多い。 難聴が悪化し高度難聴となった場合、治療としては残存聴力活

用型人工内耳埋込術（electric acoustic stimulation: 以下 EAS）の適応と言われている。 

また、EAS 施行後も病態の悪化により聴力悪化が悪化した場合は人工内耳（cochlear 

implant: 以下 CI）が検討されることもあり得る。症例は EAS施行後 10カ月頃より両耳聴

力の悪化を認め、反対側に CI埋込術を施行し、EASと CIの両耳装用となった。徐々に両耳

装用効果も認められるようになったものの EAS の聞こえを好んでいる。この症例の臨床経

過について報告する。 

 

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。 

難聴をきたす難治性疾患のなかで指定難病

の一つである若年発症型両側性感音難聴は、

従来から厚生省特定疾患急性高度難聴調査

研究班を中心として調査および研究が推進 

されてきた。しかし、これらは希少疾患で

あることから症例の集積および高いエビデ

ンスレベルの研究が困難で、今後、全国か

ら臨床情報を収集し、臨床情報データベー

スを構築し、臨床像・治療実態を把握する

ことが期待される。 

これまでも厚生労働科学研究の研究課題

「難治性聴覚障害に関する調査研究」とし

て、調査対象となる期間に、指定難病であ

る若年発症型両側性感音難聴の診断で虎の

門病院耳鼻咽喉科に入院・通院した症例に

ついて報告した。今回は同症例の EASと CI

術後の自覚症状として聞こえについての印

象を中心に報告する。 

 

Ｂ．研究方法 

１．臨床経過 
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 若年発症型両側性感音難聴の診断で EAS

を施行し、その後反対側にも CI手術を施行

し EASと CIの両側人工内耳となった症例に

ついて、自覚症状として聞こえについての

印象を中心に症例報告する。 

 

Ｃ．研究結果 

１．症例の経過 

 50歳代男性。小学校の検診では難聴は指

摘されず。30歳ごろに難聴を自覚、総合病

院の耳鼻科受診し両側感音難聴と診断され

る。聴力像は高音急墜型を呈し、4分法平均

聴力は右 62.5dB、左 60.0dB であった。 

40 歳ごろから進行性の聴力悪化を自覚、

50歳時に難聴の治療につて前医を受診した

際、難聴遺伝子検査では TMPRSS3 遺伝子変

異が検出され、若年発症型両側性感音難聴

が疑われた。その後、人工内耳治療目的で

当院を紹介された。4 分法平均聴力は右

96.3dB、左 92.5dB で、最高語音明瞭度（67S）

は右 40％、左 35％あった（図 1）。聴力像か

ら EAS の方針となり、Ｘ年右 EAS 埋込術施

行（機器：MEDEL CONCERTO Flex 24）。術

中、術後は順調に経過。電極からの電気刺

激の下限であるクロスオーバー周波数は

417Hzの状態。音入れ時（術後 6週）の聴力

検査では残存聴力は若干悪化したもの

Complete Hearing Preservation(89%)の聴

力であった。音入れ後 2 か月の EAS 装用閾

値は全周波数で 25～50dB であった。CI-

2004（単音節と成人文、CD 音源 65dBSPL）

では術前の両耳補聴器と比較して、75％（静

寂下）、68％（雑音下：SN10）と良好な結果

であった。 

EAS術後 10カ月頃より左補聴器の装用

効果の低下に気付き、聴力検査で両耳聴力

の悪化を認めた。ステロイド治療施行する

も聴力の改善は認められなかった。術後

12カ月の聴力検査では両側の顕著な聴力

低下を認めた。Partial Hearing 

Preservation(34%)の聴力であった。そこ

で、聴力の悪化に対して、EASの調整で対

応し、クロスオーバー周波数は 100Hzとし

電極からの電気刺激は CIと同様の刺激と

なった。装用閾値は全周波数で 20～35dB

であった（図 2）。CI-2004（単音節と成人

文、CD 音源 65dBSPL）では EAS 音入れ後 2

カ月と比較して、単音節 61％、文 98％

（静寂下）、80％（雑音下：SN10）と良好

な結果であった。 

しかし、右と同様に左の低音域の聴力も

悪化したこともあり、左耳への CI手術を希

望された。Ｘ＋2 年 4 か月後に左 CI埋込術

（機器：MEDEL  Flex 28）を施行した。左

人工内耳音入れ後の経過、音入れ直後は低

音域に違和感を認めたが左のみでも会話は

可能であった。音入れ後 3 か月では右との

音質違いによる違和感はあるものの、左人

工内耳単独でも語音聴取は可能となった。

右 EAS の音響刺激をはずすと左右の音質が

近づくとのことであった。音入れ後 4 か月

の音場閾値は左右ともに 25～35dB でフラ

ットであった（図 3）。音入れ後 5 か月では

左右の音質差はあるものの、左右からの話

しかけにも対応可能となった。自覚的に音

の方向感の改善を認め両耳聴効果を認めた。 
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また、聞こえについての感想としては、 

Ｘ＋2 年左 CI 音入れ後しばらく EASとの音

質差に難渋した。Ｘ＋3 年左 CI 音入れ後 6M

評価では単音節 61％文93％で右 EASと同等

の結果であった。Ｘ＋5年ことばの明瞭度は

左右差なく両耳装用できているが、音質差

があり、右 EAS では補聴器による音響刺激

（acoustic stimulation: 以下 AS）を使用

したほうが、ことばの明瞭度には関係ない

が、音楽の臨場感があるとのことであった。 

その後も左右の音質差は同様で、右 EAS の

方が自然な聞こえで左 CI 機械的な音に聞

こえるとのことであった。AS使用した方が

昔の補聴器の音のような感じに聞こえる。 

Ｘ＋7 年右 EASの ASがあった方が音質的に

好みであるとのことであった。 

 

Ｄ．考察 

若年発症型両側性感音難聴の聴力型につ

いては高音急墜型、高音漸傾型の聴力像で、

進行性の難聴を呈すると言われている 1）。 

 今回の症例の TMPRSS3 遺伝子変異による

難聴は高音域から徐々に進行する高音急墜

型の聴力像を呈し、治療としては EAS の良

い適応であるが進行性の難聴を呈する症例

が多いため定期的マッピングが必要と言わ

れている 2）。 

当症例においても EAS の良い適応と判断

され、手術後、残存聴力も活用されていた

が、両側の聴力の悪化を認め、EASのクロス

オーバー周波数は 100Hz で電極からの刺激

は CIと同様の刺激となった。難聴が進行し

て低音域の聴力が悪化しても、同じ電極で

人工内耳として刺激することによって十分

な装用効果が得られたといえる。 

その後、反対側に CIが施行された。人工

内耳刺激の両耳装用効果を得るためには、

蝸牛の位置による周波数特異性を考慮する

と、左右の耳で同じ電極が蝸牛の同じ位置

を刺激する状態が最良と推測する。本症例

では最初の手術で EAS 電極が挿入され対側

には CI 電極が挿入されているので電極の

長さが若干異なる（約 4 ミリ長）。術後経過

において左右の音質は異なる印象が持続し

ている原因とも考えられる。 

また、自覚的な音の方向感覚として両耳

聴効果を認められた。両耳間強度差音像定

位については内耳機能や蝸牛神経の機能の

影響を受けにくく、電極による刺激部位の

左右差があり、自覚的に音色の左右差があ

ったとしても、強度差（音圧差）による音像

の移動の弁別は可能であるため、方向感覚

が得られたと推測する。 

 左 CI後も、低音域の残存聴力はわずかで

はあるが右 EASでの補聴器による ASの使用

も好んで継続してきた。つまり、EASの電気

刺激（electric stimulation: 以下 ES）が

人工内耳と同じ状態であっても AS も継続

してきた。その理由としては、過去の補聴

器の聞こえの感じに似ている、音楽で臨場

感を感じ取れる、自然な聞こえに感じられ

好みである、といった点が挙げられた。 

 徐々に聴力が悪化してきた難聴の場合、

特に低音域の聴力が残っていて長期にわた

って補聴器を使用してきた場合、補聴器に

よる AS の感覚が少しでもある方が有効で
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あると推測する。個人差はあることと思わ

れるが、人工内耳術後に低音聴力が残存し

ている症例においても、補聴器による ASも

併用することが有効で、その聞こえを好む

症例も存在するものと推測する． 

 

Ｅ．結論 

若年発症型両側性感音難聴は高度難聴と

なった症例に EAS 施行後、両耳聴力悪化に

伴い EAS 電極を人工内耳として使用し、更

に反対側に人工内耳埋込術を施行した症例

を経験した。右 EASではその後も ASを好ん

で使用していることから、症例によっては

CI後の補聴器併用も有効である可能性があ

ると思われた。 
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図1： 純音聴力検査と語音明瞭度検査（右EAS術前）
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図2：純音聴力検査とEAS装用効果（EAS術後12か月）

EASのクロスオーバー周波数：100Hz（人工内耳と同様）
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EAS装用閾値（音入れ後18か月）


