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琉球大学大学院医学研究科耳鼻咽喉・頭頸部外科学講座

要　　　旨

難聴に関する乳幼児の環境は，人工内耳埋め込み術
が確立されるとともに大きく変化してきた。現在，重
度の先天性難聴児であっても，早期人工内耳埋め込み
術実施と術後のハビリテーションによって，限界はあ
るものの音声によるコミュニケーションを用いて社
会参加が可能になっている。しかし，島嶼

しょ

環境下で
は，医療へのアクセスに制限があるために十分な療育
を受けられない児，人工内耳術後のハビリテーション
に制限がある児が存在する。聴覚伝導路のネットワー
ク形成には臨界期があり，臨界期（３～４歳）以降に
聴覚刺激を与えても十分な聴覚伝導路は形成されない
ため，新生児聴覚スクリーニング（新スク）による難
聴の早期発見と教育が重要である。沖縄県新スクの受
検率は全国平均に近づいているが，Refer 児に対する
保健師による戸別訪問などの支援を行っている自治体
は，県内全市町村の29.3％と，全国平均（78.1%）と
比べ大きく遅れている。沖縄県では，2017年から新生
児聴覚検査体制整備事業協議会が立ち上がり，2020年
に沖縄県全域の聴覚障害児（疑いを含む）と保護者や
関係者への支援拠点として，琉球大学病院耳鼻咽喉科
内に﹃きこえの支援センター﹄を設置した。本論文で
は，聴覚障害と新生児聴覚検査について概説し，われ
われの難聴児支援への取り組み（琉球大学きこえの支
援センター活動）を報告した。

Ⅰ．は じ め に

難聴に関する乳幼児の環境は，人工内耳埋め込み術
が確立されるとともに大きく変化してきた。難聴児に

は，従前は補聴器による聴覚補償と読話，キュードス
ピーチ，手話などの視覚言語を用いた療育が主に行わ
れてきたが，音声によるコミュニケーション中心の社
会では大きなハンディキャップであった。現在，重度
の先天性難聴児であっても，早期人工内耳埋め込み術
実施と術後のハビリテーションによって，限界はある
ものの音声によるコミュニケーションを用いて社会参
加が可能になっている。先天性難聴の約20％は内耳奇
形があり，内耳奇形をもつ児の人工内耳の聴覚医学的
術後成績は，奇形のない症例よりも劣るとされる。国
内からの報告では，内耳奇形23例中，13例が普通小学
校へ，10例が聴覚特別支援学校へ就学したと報告1）さ
れ，内耳奇形のある重度難聴児であっても人工内耳に
よる聴覚活用が積極的に行われていることがわかる。

しかし，島嶼環境下では，難聴発見が遅れる児，医
療へのアクセスに制限があるために十分な療育を受け
られない児，人工内耳術後のハビリテーションに制限
がある児などが存在する。本論文では，聴覚障害と新
生児聴覚検査について概説し，われわれの難聴児支援
への取り組みを報告する。

Ⅱ．先天性難聴と人工内耳

胎生期からヒトは聴覚刺激を受け取っている。聴覚
伝導路のネットワーク形成には臨界期があり，臨界期
以降に聴覚刺激を与えても十分な聴覚伝導路は形成さ
れない。臨界期は３～４歳とする報告が多く2），この
時期を過ぎると学習効果が低下するため，難聴の早期
発見と教育が重要である。言語習得前に失聴した小児
では，視覚的言語刺激（話をしている人の顔の動画，
無音）に反応して，視覚背側経路と聴覚連合野の上側
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頭回で脳代謝亢進がみられる3）。この現象は，言語習
得前の失聴によって聴覚野が視覚情報処理を行う場所
に変化することを示し，臨界期以前の聴覚活用が必要
なことを示唆する4）。幼稚園年中から小学校６年生ま
での両耳聴力レベル70dB 以上の言語習得前聴覚障害
児638人についての全国多施設調査研究（2012年）では，
人工内耳装用児は285人（44.7％）であった。人工内
耳装用児のうち，人工内耳＋補聴器装用が69.5％，片
側人工内耳のみ29.8％，両側人工内耳が0.7％であっ
た5）。両側人工内耳では静寂，雑音下で語音明瞭度が
有意に改善され，方向性も改善することなどから，近
年，両側人工内耳を受ける児が増加している6）。海外
を見ると，ノルウェーでは90～95％の先天性高度難聴
児は人工内耳を受けている7）。いずれの報告も，人工
内耳医療が社会に浸透し，一定の成果を上げている状
況を反映している。さらに，一旦聴覚伝導路ネットワー
クが完成し言語習得できれば，その後，両側聴覚に障
害が生じても人工内耳埋装用効果は良好である。

Ⅲ．小児難聴について

日本産婦人科医会からの報告によれば，先天異常
症の中で最も多いものは心室中隔欠損症で0.428％で
あり，先天性難聴は0.1％，すなわち1,000人に１人の
頻度であり先天異常症の中でも頻度が高い疾患の一
つである８）。米国からの報告では，一側性を含めた先
天性難聴の原因は，遺伝性難聴（GJB2変異21％，ペ
ンドレッド症候群３％，その他44％），サイトメガロ
ウイルス感染症（顕性10％，不顕性11％），その他の
環境原因（ほかのウイルス，薬剤など）と報告されて
いる９）。遺伝性難聴は，症候群性と非症候群性に分か
れ，非症候群性難聴（重複障害がない）が70％と多く，
難聴以外に異常がないため生下時に気づかれにくく，
難聴検出のためには聴覚検査が必要である。新生児聴
覚スクリーニング検査（以下，新スク）は検査精度が
高く，診断後の治療，療育の有効性が確立されてお
り，検査の有用性が高い。難聴児の補聴開始時の年齢
による言語性 IQ では，０歳から補聴下の療育を開始
する方が，１，２歳よりも６歳時点での言語性 IQ が
良好であることが報告10）されている。これらの理由か
ら，新スク実施は急速に広まり，2017年統計では，医
療機関での新スク可能施設は産科医療機関の94.3％に
なり，全新生児の87.6％が検査を受けている8）。

Ⅳ．新生児聴覚検査の実施

新スクは，本検査に特化した測定機器を用いて要再
検査児を発見するものである。機器には自動聴性脳幹
反応検査（automated�auditory�brainstem�response,�
AABR）， 耳 音 響 放 射 検 査（otoacoustic�emission,�
OAE）の２種類が現在用いられている。2014年の日
本産婦人科医会の報告では，医療機関が保有してい
る機器は，AABR63％，OAE28％，両者９％であっ
た8）。厚生労働省雇用均等・児童家庭局母子保健課
長通知（2016年３月29日）では，﹁聴神経難聴スペク
ト ラ ム（auditory�neuropathy�spectrum�disorders，
ANSD）11）では，内耳機能は正常または正常に近いた
め耳音響放射検査（OAE）ではパス（反応あり）と
なるものの，聴神経機能は異常であるため自動聴性脳
幹反応検査（AABR）ではリファー（要再検）となる。
このため，初回検査及び確認検査は AABR で実施す
ることが望ましい﹂とされている。検査機器の価格で
は，OAE は AABR に比べて安価であり購入しやすい
が，精度は AABR が優れている。当科で1999～2006
年の間に，新スク後の紹介を受け聴力精査を行った53
耳（33例）では，OAE を行い要再検査とされた46耳
中，その後の精密聴力検査で難聴があったものは39耳
で，７耳は正常であった。一方，AABR で要再検査
とされた７耳では，全例がその後の検査で全耳難聴が
あることが判明している。このように AABR の方が
偽陽性が少ない。2004年，2007年に沖縄県内の産科医
療機関を対象に実施したアンケート調査では，2004年
では実施施設は42％であったのに対して，2007年では
60％に増加していた。2017年には，新スク実施可能施
設は全国平均が94.3％であるのに対し，沖縄県は92％
と改善し，全国平均近くまで改善してきている。沖縄
県では OAE を用いて検査を実施している医療機関が
多い。OAE は耳垢などの影響を受け要再検査率が高
いため，繰り返し検査が必要なことが多く新生児医療
機関，親の負担が大きくなる。このことから，より安
定した結果が得られやすい AABR が普及する必要が
ある。

新スクでは検査結果を Pass，Refer の２つに分けて
表示する。Refer が表示されても難聴が存在するかは
まだ未確定であり，説明の際に親を不必要に不安にさ
せないことが重要である。また新スクが Pass であっ
ても，その時点では聴覚に異常がないことを示すのみ
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であり，先天性サイトメガロウイルス感染症など進
行性難聴を生じる疾患は検出できない。聴覚精密検
査で両側難聴と診断された児の新スク結果では，両
側 Refer であったもの80％，１側 Refer であったもの
17％，新スク Pass�３% であった12）。このことから，
１側のみ Refer であっても両側難聴のこともあり，精
密聴力検査を受けるように勧める方がよい。

新スクから療育までの流れには１―３―６ルール
が提唱されている13）。生後１�月までに新スクを終
え，Refer になった場合は３�月までに精密診断を行
い，６�月までに療育を開始するというものである。
新スクを行うことによって，受けていない児と比較
して20倍早期療養に至る率が高まること，６�月以
内に療育を開始すると，それ以後に開始した児と比
較すると会話能力が良好であることが報告14）されてお
り，早期発見，早期療育が言語発達に重要である。

Ⅴ．沖縄県での難聴児支援体制整備

沖縄県は160もの島嶼からなり，そのうち36が有人
離島である。有人離島は，広大な海洋に点在し，沖縄
本島を除くと耳鼻咽喉科医が常勤している病院施設は
宮古島と石垣島のみで，大多数が耳鼻咽喉科医が在住
していない島である。人口は，2021年４月現在�145万
人で，出生数は15,732人，出生率（人口千対）は11.0
で全国の7.4と比較して高い。合計特殊出生率は1.89で
あり，こちらも全国の1.42と比較して高く34年連続で
全国１位を維持し，毎年多くの児が誕生している。

沖縄県の2017年度調査において，新スクの受検率は
84.0% と全国平均（86.9%，2018年度調査）に近づい
ているが，Refer 児に対する保健師の戸別訪問などの
支援を行っている自治体は，県内全市町村の29.3％（12
市町村）であり，全国78.1% と比べ大きな遅れをとっ
ている。また，新スクの検査費用については，2021年
現在，公的補助を実施している市町村は11市町村にと
どまっている。

新スクで Refer となると，二次聴力検査機関を経て，
琉球大学（精密聴力検査機関）で最終診断，治療方
針を受けるようになっている。2005～2016年の間に，
新スク後に直接または二次聴力検査後受診した246児

（全身疾患重複児を除く）の初診時年齢の変化を示す
（図１）。受診した児数は年々増加しているが，出生後
３�月までに受診した児は全体の約80％となってい
る。しかし７�月を超えて受診する例も稀ではなく，

１―３―６ルールが浸透しつつあるが，理想の状況で
ある100％とは大きな解離があることを示している。
症例を検討すると，低収入や子どもが多いなどの家庭
環境，医療アクセスが悪いなどの原因から，新スクで
Refer であってもドロップアウトや受診までの期間が
遅い例がみられた。これらの状況は，医療機関の努力
だけでは解決できず，難聴児支援への行政の関与が必
要である。

このような背景から，沖縄県では，2017年から新生
児聴覚検査体制整備事業協議会が立ち上がり，2020年
に沖縄県全域の聴覚障害児（疑いを含む）と保護者や
関係者への支援拠点として，琉球大学病院耳鼻咽喉科
内に﹃きこえの支援センター﹄を設置することとなっ
た（https：//kikoe.skr.u︲ryukyu.ac.jp）。

きこえの支援センターでは，新スクとその後の難聴
児の支援体制を整備するため，沖縄県，市町村，産科，
小児科などと協力し﹁沖縄県�新生児・乳幼児の聴覚
検査ときこえの支援のための手引き﹂を作成し，関係
機関へ送付した。また，啓発活動として，保健師向
けおよび産科医・小児科医向けに講演を行っている。
2021年１月からは，整備した新スク体制の運用を開始
した（図２）。分娩施設にて新スク結果が Refer となっ
た際，きこえの支援センターへ連絡することで，支援
センターが医療機関と連絡をとり二次聴力検査・精密
聴力検査の日程調整を行い，さらに居住市町村の母子
担当保健課への支援依頼を行っている。保健師が戸別
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図１　新生児聴覚スクリーニング後，難聴疑いにて受診
した児の経年変化

　2005年は５人であったが，スクリーニング検査の実施可能施
設が増加するとともに増加し，2016年は35人となった。一方，
診断が必要な３�月までに受診した児は，2010年以後80％前後
で変化がみられない。重複障害がないにもかかわらず７�月以
上経過して受診する例も10％前後みられる。
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訪問などを行うことで，保護者，特に母親の心理的な
ケアおよび聴力検査機関への受診漏れを防ぐことが可
能となる。

また，二次聴力検査・精密聴力検査を受けるまでの
期間に，保護者の不安を軽減できるように相談窓口を

設置し，電話または直接対面で言語聴覚士が対応でき
る体制を整えた。二次聴力検査機関で難聴と診断され
たが，他疾患が原因で入院治療が必要なため精密聴力
検査の受検および補聴開始が遅れている児に対し，保
護者と面談し，子育て時の工夫を助言し補聴器の貸し

６か月

３か月

１か月

かかわらず

図２　沖縄県の新生児聴覚検査体制
きこえの支援センターが中心となり，聴力検査機関，産科施設，市町村，療育施設，通園施設，患者団体との連携をとっている。
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出しを行うことができた事例を経験している。
きこえの支援センターの運用開始以前から，聴覚障

害児が通う保育園や小学校，児童発達支援事業所へ，
現在センターに所属する言語聴覚士が訪問し情報提供
を行い，各施設での事情に合った配慮や支援を提案し
ている。特に，県内で１ヶ所ある沖縄ろう学校とは乳
幼児教育相談から高等部まで通っている児の情報交換
会を年１回開催し，これとは別に授業や（リ）ハビリ
テーションの見学日を設け，担任と言語聴覚士の密な
連携を図っている。普通学校では，聴覚障害児が１人
でも支援学級（難聴学級）の設置が可能なため，近年
は難聴学級の設置が増えている。しかし，必ずしも聴
覚障害について知識のある教員が担当しないため，保
護者―教員―言語聴覚士が連携をとり，学校生活での
学習支援・情報保障などへの配慮を検討している。こ
の目的のために，2019年から沖縄ろう学校と協力し，
聴覚障害児が通う普通学校にて教員向けに研修会を実
施している。

離島在住の聴覚障害児に対しては，居住地で担当し
ている言語聴覚士と情報交換を行っているが，文章だ
けではお互いに意見が十分に伝わらないことがある。
これを改善するために2021年４月末から，大学病院と
居住地域の病院または自宅をネットワークでつなぎ，
当科を直接受診せずに人工内耳の調整を行う遠隔マッ
ピングの試みを開始した。新型コロナウイルス感染拡
大下のなかでは渡航自粛が要請されるため，遠隔操作
によって適切な時期に人工内耳の調整を行えることは
有意義であり，保護者の心理的・経済的負担も軽減す
ることができている。診療報酬の課題はあるが，今後
も継続する必要があると考えている。

検査・療育体制が整うことで，聴覚障害児を取りこ
ぼしすることなく早期発見・早期療育開始が可能とな
り，また本島と離島・僻地での検査の流れが統一され
ることで地域間医療格差が是正される。患児・保護者
にとっては，聴力検査機関への受診回数が減り，経済
的負担も軽減される。さらに行政・療育機関との連携
を図ることで，多職種で種々の専門分野から本人およ
び保護者をサポートし，児のライフステージに沿った
切れ目のない支援が可能となる。

今後は，離島・僻
へき

地を含めた県内全域での聴覚障害
児および保護者，関係者への支援の更なる拡大・浸透
とともに，新スク費用の公的負担を県内全市町村へ拡
大できるように産科，小児科と協力し活動を行ってい

く予定である。
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