
1

は　じ　め　に

　新生児両側性聴覚障害は1，000人に1～2人の割合で

出生するといわれている
1）
．先天性聴覚障害に気づかれ

ずに生活を続けた場合，耳からの情報に制約があるため，

コミュニケーションに支障をきたし，言語発達が遅れる

だけでなく，情緒や社会性の発達にも影響が生じる
2）
．

出生時から難聴を有していたと考えられる高度難聴児に

おいて，言語によるコミュニケーション能力は，①上位

群（聴児とほぼ同等の得点を示す群）が約40％，②中間

群（聴児より低スコアだが，難聴児全体の平均的グルー

プ）が約40％，③下位群（大きく遅れる群）が約15％と

される
3）
が，2012年には合併症や重複障害を有する可能

性が高い児を除いたうえで，「早期に療育が開始された聴

覚障害児は，日本語言語性コミュニケーション能力が高

得点群となる確率が3倍以上高くなる」というエビデン

スが示され
3）
，早期に発見し，療育を開始することで，

より良い言語発達をもたらすことが示された
4）
．新生児

聴覚スクリーニング検査（newborn hearing screening：

NHS）は本邦では2001年より試験的に導入され，近年

では分娩取扱い機関の9割近くが検査導入している．

難聴の種類

　音のきこえには，外耳，中耳，内耳，聴神経および脳

が関与する（表1）．難聴には伝音難聴と感音難聴の2種

類がある
5）
．伝音難聴とは，ヒトの耳に外界から空気の

振動である可聴音が外耳と中耳を通じて内耳へ伝えられ

るが，外耳・中耳・蝸牛窓・前庭窓のいずれか，または

そのすべてがおかされ，伝送特性が変化するために起こ

る聴覚障害であり，手術等で治せる難聴とされる
6）
．感

音難聴とは，外耳や頭蓋骨から入力された音のエネル

ギーは内耳リンパ液の振動に変換されて入るが，内耳ま

たは内耳から聴覚中枢に至る部位に器質性の病変がある

と考えられる聴覚障害で，おもに1.内耳性難聴：障害の

部位が蝸牛に限局している場合の感音障害，2.後迷路性

難聴：障害の部位が蝸牛神経から皮質聴覚野を含む区間

の聴覚伝導路に限局している場合の感音難聴の二つがあ

り，聴力が固定した場合，回復は困難であるとされる
6）
．

聴力が回復しない場合補聴療育が必要となる．

先天性難聴の原因

　先天性難聴の半数以上が遺伝性であるとされる
7）
．遺

伝性難聴は随伴症状の有無により大きく症候性難聴，非

症候性難聴に分けられる．症候性難聴は遺伝性難聴の約

要　　　旨

　聴覚障害，とくに両側性の先天性難聴は言語発達の障害となりうるが，出生後早期に発見され適切な支援が行われた場合には，

聴覚障害による音声言語発達への影響が最小限に抑えられることから，その早期発見・早期療育を図るために，新生児聴覚検

査を実施することが重要とされている．本邦でも2001年より新生児聴覚スクリーニング検査（newborn hearing screening：NHS）

が試験的に導入開始された．当院では2013年7月30日より導入開始した．開始後3年5カ月間での当院出生児検査対象者は

889例，うち受験者数は730例（82.1％）であり，その中で3例（0.34％）が専門機関への紹介となった．検査の取り組みにつ

いて報告する．
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表1　音のきこえの経路

外耳（外耳道）→中耳（鼓膜、耳小骨：ツチ骨，キヌタ骨，アブミ骨）

→内耳（蝸牛，蝸牛神経）→脳幹聴覚伝導路→聴皮質
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30％を占めるとされ．11の症候群では原因遺伝子も特定

されている
7）
（表2）．随伴する症候で，ある程度診断可

能なものが多く，遺伝子検索は確定診断や遺伝カウンセ

リングに有用となる．

　遺伝性難聴の約70％は非症候性難聴であり，疾患の主

要な原因は遺伝子突然変異であると考えられる．遺伝様

式別に①常染色体優性で31遺伝子②常染色体劣性50遺

伝子③X連鎖性4遺伝子が特定されている
7）
．①の場合

より②の方が重度難聴のことが多いとされ
7）
，遺伝子検

索なしでは遺伝性か否かの診断は困難な場合が多いとさ

れる
7）
．2012年の診療報酬改定によって，難聴の遺伝子

診断が保険収載され，2015年8月よりは解析対象は19

遺伝子154変異に拡張された
7）
．日本人難聴患者に見出

される難聴遺伝子もすでに100超，特定されている（表

3）．

　他の原因として，妊娠中の風疹，サイトメガロウイル

ス（cytomegalovirus：CMV）感染は先天性難聴を起こし

うるとされ
8）
，いずれも内耳に感染し感音難聴を引き起

こす．とくに先天性風疹症候群では聴覚障害は80～

90％に見られる
9）
とされ，遅発性に発症する例も報告さ

れている
9）
（表4，5）．

　最近欧米ではCMV胎内感染症が，先天性ウイルス感

染症の中で，最も頻度が高いといわれ
10）
，症候性感染児

の死亡率は30％，神経学的異常は60％に認められ，聴覚

障害の頻度が高いとされる
10）
（図1）．出生時無症候で

あっても，聴覚障害，精神発達遅延などを遅発性に引き

起こすことが知られており，4歳児の聴覚障害の原因で

はCMV感染は出生時の21％より上昇し25％とする報

告がある
10）
（図2）．

　先天性CMV感染診断の標準的な方法は，生後2週間

以内にウイルスを尿または血液から分離することであり，

この時期を過ぎてしまうと，胎内感染であったのか，出

生後の感染であったのか判別することは不可能であった

が，近年ガスリー試験紙に付着した血液
11）
や，出産の記

念に各家庭で保存している臍帯からPCR法を用いて

CMV－DNAを検出する方法
12）
で，後方視的に先天感染

を証明することが可能になった．

　ワクチンが有効な防御方法であるとの認識から開発が

進められているが
13），14）

，現在のところ有効なワクチンは

図2　4歳児聴覚障害の原因（文献10より引用）
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表2　すでに原因遺伝子が特定されている主な症候群性難聴
（文献7より引用）

GJB2 SLC26A4 CDH23 OTOF 
 KCNQ4 TECTA WFS1 

COCH MYO7A CRYM ACTG1 

表3　日本人難聴患者に報告された難聴の原因遺伝子の例
（文献7より改編）

1. CMV 30 40  
2. 10 90  
3. 20 30 10 15  
4.  
5.  
6.  
7.  
8. 

 
9. 21 25 4 10  

表5　先天性サイトメガロウイルス（CMV）による難聴児の
特徴（文献29より改編）

1. 100  
2. 

 
3.  
4. 2-3 9  
5. 

 

表4　先天性風疹症候群による難聴児の特徴（文献29より改編）
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まだである．

先天性難聴の早期発見と療養開始への取り組み

　先天性聴力障害児は1歳前後で難聴を疑われ，2歳前

後で診断を受けるといわれていた
15）
．ところが海外では

・1980年代後半から，人工内耳手術が2歳未満の幼児に

も行われるようになり，先天性難聴に対する治療効果が

確認されたこと
16）

・1990年代に自動聴性脳幹反応検査（automated auditory 

brainstem response：AABR，自動聴性脳幹反応：新生児

聴覚スクリーニング用の聴性脳幹反応検査．自動判定機

能をもたせるもので，判定基準は35dBに設定される
17）
）

や耳音響放射検査（otoacoustic emissions：OAE．内耳か

ら外耳道へ放射される微弱な音信号を集音して得られる

反応で，内耳有毛細胞機能を評価する検査
17）
）装置の出

現により，新生児に対する短時間で簡便な聴覚検査が行

えるようになったこと
18）

・1990年代前半の研究報告や米国の保健行政の指針に

おいて，生後6ヶ月を目標とした早期の介入と療養開始

が良好な言語発達をもたらすとされたこと
4）

があり，新生児全体を対象とするNHSが推進された．現

在では60ヵ国以上の国々で導入されるようになってい

る
19）
．とくに米国では「1－3－6ルール」が掲げられ，生

後1ヶ月までにNHSを，3ヶ月までに難聴の診断を，6

カ月までに補聴と療育を開始すべきであるとし
4）
，NHS

でrefer（要精査）となった場合，直ちにカウンセラーが

対処する制度になっており，難聴の遺伝子診断が勧めら

れるという
19）
．

NHSで難聴の可能性が指摘できる場合，指摘できない場合

　NHSでreferとされた児の25～30％に難聴が認めら

れる
20）
．

　一方難聴と診断された子供の1～3％がNHSでpass

（異常なし）とされた
20）
．これらは①遅発性・後発性難聴

（風疹やCMVでもありうる）②軽度難聴や特殊な聴力型

③auditory neuropathy④精密検査の誤診，などによる可

能性があるとされる
20）
．とくに③では聴性脳幹反応

（auditory brainstem response：ABR，睡眠下に刺激音を

聴かせて頭皮上から得られる聴性電位変動で，聴覚脳幹

機能を評価する検査
17）
）には無反応で語音聴力が著しく

低い
21）
が，当院の検査に用いているOAE検査には良好

な反応を示すため，見逃されてしまう可能性がある．

本邦における取り組み

　本邦での聴覚障害者数は，18歳未満で1万5,800人，

18歳以上で34万3，000人といわれている
22）
．難聴児の

早期発見・早期教育は1975年より保健所の健診の中で発

見すべくチェックされるようになった
23）
．しかし面接で

聴性行動や言葉の発達について聴取するのみであった．

　NHS導入につき1998年厚生労働省科学研究班が発足

し，2001年より試験的に検査導入開始された．その後そ

の有用性が示され
24）
，最新では全ての新生児を対象とし

て検査を実施するよう2016年3月，NHSの実施に当

たっての留意事項を整理の上，市区町村における一層の

取り組みを依頼する旨の通達が厚生労働省より出されて

いる
17）
．2012年度の母子健康手帳改正時より，先天性代

謝異常と並んで新生児聴覚検査の結果を記入する欄が設

けられるようにもなった．

　公益社団法人日本産科婦人科医会は2012年NHSマ

ニュアルを作成，公開し．本邦分娩取扱い機関における

NHS実施可能な施設の割合は，2002年32％，2005年

60％であったが，2013年は88％としている
25）
．

　NHS検査は難聴の有無を判断するものではなく，精査

が必要な対象者を選び出すためのものである．NHS後の

精密聴力検査機関を，日本耳鼻咽喉科学会では全国に

163機関（2016年3月18日）指定している
26）
．耳鼻咽

喉科での精査の結果，難聴と診断されれば，まず補聴器

による療育が開始され，補聴器が無効な場合，人工内耳

手術あるいは将来的に手話の習得を目指すことになる．

当院における取り組み

　当院では2013年7月30日よりNHSを導入開始した．

妊婦健診時にNHSの目的・方法・費用・必要性について，

妊婦およびその家族に文書にて説明し，入院時および出

産の際に検査希望の有無について確認した．検査費用は

3，000円と設定し，個人負担とした．検査対象児は当院

で出生し，新生児室管理可能であった児とした．出生後

48時間以上経過後OAEをまず行い，referであった場合，

その場で続けてAABRを行なった．検査使用機器は，日

本光電社　エコースクリーンⅡMAASを使用し，産科病

棟内の新生児室で検査を行った．AABRがreferの場合，

小児科医師より説明があり，耳鼻咽喉科にてABR検査

を行った．その結果，2016年末までの3年5カ月間の当

院出生児検査対象者は889例，うち受験者は730例

（82.1％），初回OAE　passは664例（91.0％）　referは

66例（9.0％）であった．AABR受験66例中passは62

例，referは4例（全体の0.45％）であった．ABR対象4

例中1例はpassであったが，3例（全体の0.34％）が専

門機関への紹介となった（図3）．

664 pass 62 pass 1 pass 
 

OAE AABR ABR 1  
730 66 2 

 
2 ABR  

 
AABR refer  ABR  

AABR refer ABR
 

AABR refer  

図3　3年5カ月間（2013年7月30日～2016年12月31日）
の当院検査結果
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本邦における現状と課題

　大学病院耳鼻咽喉科にまで紹介された児に関しては，

新生児聴覚検査で，片耳か両耳かにかかわらずreferと判

定されたものの79.2％が何らかの難聴を有すると診断さ

れ，特に両耳referと判定された場合は88.7％と高い陽性

的中率であった
27）
と岡野らは報告している．

　2014年厚生労働省全国調査結果
17）
では，NHSの結果を

把握している市区町村のなかで，検査受験率は78.9％で

あり，当院における受験率もほぼ同数（82.1％）であっ

た．逆にいえば検査の啓発に取り組んではいるが約2割

の新生児が検査を受けていない可能性がある．

　検査費用についても国は市区町村に公費負担を求めて

いるが，全国1，741市区町村のうち何らかの公的負担を

行っているのは109市区町村（6.3％）のみであった．岡

山県，長崎県は100％であったが，京都府内26市町では

公費負担を実施している市町は0であった
17）
．

　検査費用が自費である場合，検査を敬遠する人が生じ

やすくなることが予測され，NHSに対する公的支援の拡

充を求める要望書が学会等より厚生労働省に提出されて

いるが，一方で厚生労働省は，2007年度の地方財政措置

において，「少子化対策に関する地方単独措置」として総

額において大幅な拡充がなされることにより，所要の財

源が確保され，市町村に対して地方交付税措置された，

とする立場を取っている
17）
．

　公費負担実施0％の山口県では，2001年に山口県母子

健康対策協議会新生児聴覚検査専門委員会を設置し，年

1回の協議会を開催し，途中でドロップアウトする児が

出ないように，継続してフォローアップすることを重視

した体制を築き上げている，という
25）
．2012～2014年

の検査受検率は96.7～99.9％にも及び，補聴器・人工内

耳を装用する児が増え，その後の就学状況まで明らかに

されているという（図4）．この事例より，公費負担がな

されるに越したことはないが，都道府県を中心とした行

政機関と検査機関等が充分連携しあえば，かなりの成果

が得られるものと考えられる．

 

お　わ　り　に

　先天性難聴の可能性が0.1～0.2％といわれており，当

院でも3例が早期に専門機関へ紹介できたことは意義が

あったと言える．

　インターネットにて，新生児聴覚検査，を検索すると，

いくつもの市区町村ホームページの公費負担の案内や検

査の案内が掲載されていると同時に，referの検査結果に

思い悩んだ母親の掲示を目にする．referの結果がすぐ，

先天性難聴を意味するわけではないことを丁寧に説明し，

理解頂かないと，誤解により産褥期に不安を与えてしま

うこともありえ，現実にインターネット上にそういった

気持ちが見かけられる．

　改訂版「産婦人科診療ガイドライン産科編2017」では，

「インフォームドコンセントを取得した上で聴覚スク

リーニング検査を実施し，母子健康手帳に結果を記載す

る」の推奨度がBに格上げとなった
28）
．このことは，医

療機関において聴覚スクリーニングを実施しないことで

結果的に，難聴児における療養の開始が遅れた場合，責

任を追及される可能性があることを意味する．今まで以

上に全妊産婦に対して検査の必要性を真摯に説明するこ

とが望まれる．
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Abstract

Newborn Hearing Screening Program at our Hospital
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   The hearing screening program for the newborn is very useful for infants with congenital hearing impairment. 
Especially in cases of severe bilateral hearing impairment，early intervention is necessary．
   In Japan，newborn hearing screening (NHS) was introduced in 2001 as a trial, and has spread thereafter．At our 
hospital，it was introduced in 2013．The results of the NHS performed from July 30，2013，to December 31，2016，
were  analyzed and reported herein．The otoacoustic emission (OAE) was examined and when the result was positive，
the automated auditory brainstem response (AABR) was examined．Then, the auditory brainstem response (ABR) was 
examined when AABR was positive．The rate of neonates subjected to newborn screening was 82.1% (730/889 
neonates), and that of neonates subjected to a thorough test was 0.34% (3 cases)．
 (J Kyoto City Hosp 2017; 37(1): 1-6)

Key words: Newborn Hearing Screening Program，Otoacoustic  Emissions (OAE)，Automated Auditory Brainstem 
Response (ABBR)，Congenital Hearing Impairment


