
はじめに

乳幼児の聴覚障害に対する治療における問題は多
岐に渡り，例えば難聴発見の遅れ，不正確な診断ま
たは診断の遅れ，診断後の対応の遅れや誤り，不適
切な治療の選択などが挙げられる。乳幼児の聴覚障
害が適切に対応されない場合，コミュニケーション
に支障をきたし，言語発達が遅れ，情緒や社会性の
発達にも影響が生じうる。難聴は重度であれば１歳
前後までに気付かれることが多いが，軽・中等度の
場合は言語発達の遅れにより２歳以降に発見されて
診断や療育の開始が３歳以降になることもしばしば
見られる。

難聴発見の遅れは新生児聴覚スクリーニング
（newborn hearing screening : NHS）が普及したた
めかなり減少してきているが，NHSの施行率およ
びその後の対応には地域差も多く，いまだに大きな
問題である。難聴の検査や診断における問題点につ
いては当誌に総説が掲載されている１，２）が，難聴の
不正確な診断または診断の遅れがその後の治療に影
響する事は言うまでもなく，諸検査の限界と意義の
十分な理解が重要である。聴覚障害については，聴
性脳幹反応（auditory brainstem response : ABR），
聴 性 定 常 反 応（auditory steady―state response :

ASSR），耳音響放射（otoacoustic emissions : OAE）
などの他覚的検査のほか，年齢に応じて聴性行動反
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要旨：乳幼児難聴では早期発見・早期支援が重要であり，新生児聴覚スクリーニングを広
く行うことに大きな意義があるが普及率は高くない。スクリーニング未施行例や進行性難
聴例では介入が遅れる傾向にある。高度難聴のみでなく軽度から中等度難聴でも早期発
見・早期介入が重要であり，看過された場合はコミュニケーションに支障をきたし，言語
発達，情緒，社会性の発達などに影響が生じる。補聴効果に限界があると予想される高度
難聴の場合はコミュニケーションモードの選択を視野に入れた対応が求められ，療育上人
工内耳が選択肢と考えられる場合には速やかに人工内耳医療を専門とする医療施設に紹介
することが重要である。小児における人工内耳の術後成績には手術年齢，難聴の原因，重
複障害の有無，コミュニケーションモードなど多くの因子が影響する。手術適応決定には
これらの因子を含め考慮すべき多くの因子があり，多職種によるチーム医療での対応が求
められる。乳幼児難聴の臨床上の特徴は患児のみならず保護者も対象とし，その経過が長
期にわたる事とダイナミックな発達的変化を含む事である。聴力検査一つをとっても高い
専門性が求められ，児の生活上の困難や保護者のニーズを把握するには聴覚医学だけでな
く発達医学や心理学の知識も必要である。適切な時期の適切な判断が児の将来の発達に影
響することを念頭に置いて治療にあたることが肝要である。
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応聴力検査（behavioral observation audiometry :

BOA），条件詮索反応聴力検査（conditioned orienta-

tion response audiometry : COR），遊戯聴力検査を
行うことが重要であり，診断後は裸耳の他補聴器
（hearing aid : HA）装用下での評価も重要となる。
難聴診断後の治療法の選択・対応は難聴児の聴取

能，言語力の発達に大きく影響する。しかしながら
個々の症例に対する具体的な対応について十分に理
解している耳鼻咽喉科医師が多くない現状にある。
NHSや人工内耳（cochlear implant : CI）の導入以
前に，耳鼻咽喉科医師・医療機関で難聴の診断が確
定した難聴児の療育や HA調整を地域の療育施設に
依存する体制が（一部の地域を除いて）構築されて
しまった経緯があるため，診断において十分な知識
を有する医師においても，難聴児の治療や療育につ
いて経験・知識が乏しく，実際の対応に関する理解
が不足する傾向が生まれた。小児の CIが広く行わ
れるようになった現在においても小児難聴の専門外
来を開設している医育機関は限られ，小児難聴につ
いて研修する教育体制が十分に整っていない状態と
いえる。
早期に十分な教育を行う施設の問題も挙げられ

る。現在我が国において難聴児を指導する主な施設
は，文部科学省管轄の聴覚特別支援学校，厚生労働
省管轄の難聴幼児通園施設や医療機関の言語訓練部
門などが挙げられる。いずれも０歳から療育を行っ
ているが，その介入の密度には大きな差がある。積
極的に支援を行っている施設では，例えば０―１歳
児に対して，個人指導，母親指導，グループ指導を
それぞれ週１回以上行い，ビデオ指導を月１回以
上，発達チェック表による家庭指導を月１回，両親
講座，家族参観，家庭訪問などを年複数回，同時に
聴覚の評価を週１回以上，HAの評価を月１回以
上，達成度評価，発達評価を年数回行うなど，細や
かな指導がなされている。一方，概ね週１回程度の
指導（親子ふれあい遊び，歌とリズム，絵本，屋外
遊びなどの活動を通してコミュニケーションの実際
を学ぶ，など）と適宜施行する聴力検査と HAフィ
ッティング，家庭訪問などに留まる施設もある。
さらに難聴児の療育を担当する施設・言語聴覚士

などの療育担当者の間で教育方針が大きく異なるこ
とも問題を複雑にしている。例えば CIが一般的な

医療になりつつあるとはいえ，CIにかなり否定的
な意見を持つ施設や療育担当者も存在し，CIの積
極的な適応にあると考えられる児の家族に対しても
十分な情報を与えず，十分な効果を受けられる機会
が奪われていることもしばしば経験する。難聴児療
育の一つの大きな目標は言語力を高めることであ
り，聴覚入力，視覚入力のいずれの療育方法であっ
ても濃密な教育と症例に応じたコミュニケーション
モードの判断が求められるはずである。CIでは難
聴児の聴覚が健聴児と同じレベルにまで獲得される
わけではないが，補聴効果の十分でない場合にはよ
り多くの聴覚情報が得られる可能性が高い。療育施
設として長期的な療育目標の中からコミュニケーシ
ョンモードの選択とそれに伴う聴覚入力手段の選択
を適宜検討し，保護者に対し積極的な情報提供をす
べきであるが，それが十分なされない状況がまだ残
っている。

難聴発見時期・療育開始時期の影響

１）NHSの影響
新生児の聴覚障害の約半数は，極低出生体重児，
重症仮死，高ビリルビン血症（交換輸血施行例），
子宮内感染（風疹，サイトメガロウィルス（CMV）
など），家族性，先天異常症候群などのハイリスク
児であるが，残りの半数は出生時に異常を示さない
児であり，通常の健診等では聴覚障害の早期発見が
難しいことがある。早期に支援を開始するためには
早期発見が必須であり，そのためには全新生児を対
象とした NHSを行うことが重要となる。
米国では２０００年に，生後入院中に最初の NHSを
行って生後１か月までには NHSの過程を終え，生
後３か月までに精密診断を実施し，生後６か月まで
に療育を開始する（１―３―６ルール）という聴覚障害
の早期発見・早期療育ガイドラインを出した３）。こ
れは生後６カ月までの難聴発見・聴覚補償教育開始
の重要性を指摘した Yoshinaga―Itanoらの研究４）に
大きな影響を受けている。本邦では平成１２年度より
年間５万人規模の新生児聴覚検査モデル事業が予算
化され，平成１３年度より岡山県など４県で開始，平
成１６年度までに１７都道府県・政令都市で実施され
た。このモデル事業は平成１６年度で終了となり，
「新生児聴覚検査事業」は平成１７年度から創設され
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た「母子保健医療対策等総合支援事業」の対象事業
として実施された（平成１９年度からは対象事業では
なくなった）。日本産婦人科医会による平成１７年度
の調査では分娩取り扱い施設の約６０％が新生児聴覚
検査を行っている。また難聴幼児通園施設および聾
学校教育相談における０～１歳児の６０％以上が
NHSにより発見された児であり，平成１８年におい
ては全出生児の約６０％以上が NHSを受けたと推定
されている。ただし県別の検査施行率には県間で大
きな差が見られる（新生児聴覚スクリーニングマニ
ュ ア ル HP ; http://www.jaog.or.jp/japanese/jigyo/

JYOSEI/shinseiji_html/shi―top.html）。この事業に
より NHSの重要性は広く認識されるようになり一
定の普及をしてきているが，NHSの浸透はまだ十
分ではなく，いまだ難聴発見が大幅に遅れる症例も
散見される。最近我々が経験した，就学時まで難聴
が発見されなかった特異な一例について示す。
この症例は初診時６歳８ヶ月の男児で３人兄弟の

末っ子である。妊娠・分娩時に異常は無く，NHS

は未施行であった。喃語様の発声はあったものの有
意味語の表出はなかったにも拘らず，乳幼児健診で
聴覚障害などの異常を指摘されなかった。就学時健
診ではじめて言語発達遅滞を指摘され，近医総合病
院耳鼻咽喉科を受診した。聴力検査では両側聾であ
り，ABRで両側無反応のため，当科を紹介受診し
た。初診時，外耳・鼓膜は正常で，遊戯聴力検査に

て右耳は聾，左耳に残聴を認めた。WISC―III知能
検査では動作性 IQは正常域，言語性 IQは測定不
能であった。画像診断では内耳奇形（蝸牛は低形成
で，前庭は嚢胞性）と内耳道狭窄を認めた。左耳へ
の HAの仮装用では利得 40dB程度での装用が可能
であり（図１ａ），フィッティングが可能と判断
し，療育先を紹介した。９歳３カ月の時点では，
HA装用は常用にいたっているが，聴取能は極めて
不良である（図１ｂ）。コミュニケーションモード
は視覚中心で言語発達は緩慢であり，語彙はいくつ
かあるものの文字として入っているものはわずかで
語彙検査では３歳未満に相当した。１１歳時点でのコ
ミュニケーション能力はジェスチャーとキュードス
ピーチでわずかに可能な程度である。本児に対して
も０歳時からの早期療育を開始していれば，少なく
とも視覚入力を併用して，より早期での言語獲得は
可能であったと思われる。就学時まで高度難聴が見
逃される事は極めて稀ではあるが，このような不幸
な事例がいまだ存在する事は注意が必要である。
２）軽度・中等度難聴の影響
難聴支援や療育の開始時期については，難聴が軽
度～中等度であっても高度であっても早期ほど良い
と考えられる。軽度から中等度難聴児は一見聴こえ
も発育も悪くなく見えるために発見が遅れやすい傾
向にある。しかし部分的な聴覚の感覚遮断状態にあ
るため，放置されると言語発達に深刻な影響が予想

聴覚単独 読話単独 聴覚＋読話
図１ａ 初診時オージオグラム（遊戯聴力検査）▲は補聴

器装用時閾値を示す。 図１ｂ 音節明瞭度（67―S語表 : 肉声）
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される。就学期あるいは入学してから言語の遅れに
より発見されることも NHS導入以前には多く，そ
の場合言語発達の遅れは小学校高学年あるいは中学
まで続き，高校入試での国語力の低下にまでつなが
ることも少なくなかった。NHSによって軽度から
中等度難聴児も早期に発見されるようになり，早期
教育を始めることで言語発達の遅れの予防が可能に
なりつつある。しかし裸耳で音に反応があり，HA

は自己負担で購入せねばならず，外観上抵抗がある
ことなどの理由から，高度難聴児以上に HA装用指
導に困難を伴いやすいことも事実である。
杉内ら５）は NHS導入前に HA外来にて聴覚管理
を行ってきた軽度・中等度難聴児３０名を対象に，難
聴診断時期，HA装用開始時期，HA使用状況など
を調査し，２４名にWISC―III知能検査を行った。そ
の結果難聴を疑った時期は平均２歳１０カ月と遅く，
診断は平均４歳２カ月，HA装用開始が平均５歳３
カ月と，難聴を疑いながらも診断・補聴がさらに遅
れる傾向にあること，HAを有効に活用できていな
い児のいることを示した。また知能検査を施行した
２４例中１４例では言語性 IQが動作性 IQより１５以上
も低く，言語発達に遅れが見られたと報告してい
る。田中６）は通常小学校での学業ないしは就学にあ
たって苦慮した５歳以上の難聴児２２名（感音性１９
名，伝音性３名）を調べたところ，良聴耳は 30～
97．5dBに分布し（１８名は 80dB以下），難聴発見は
３歳代５例，４歳代３例，５歳以上５例であったと
している。このうち言語発達の遅れは１９例にみら
れ，学校教育においては発見の遅れる中等度難聴児
ほど深刻な問題を抱える傾向にあると啓蒙してい
る。
中等度難聴の影響は感音難聴だけでなく伝音難聴

においても認められる。千原ら７）は両側中等度伝音
難聴が６歳，７歳，１２歳まで補聴されなかった３症
例について言語性 IQと動作性 IQの聴力改善手術
前後の推移を調べたが，治療前も後も言語性 IQは
低いままであり，言語発達の遅れもみられたと報告
している。Psarromatisら８）は７２６例の言語発達遅滞
児を調べ，７２例の症候性を除く６５４例のうち８７例
（１３．３％）に難聴が認められ，５５例は感音難聴，３２
例は伝音難聴であったと報告している。
このような事実から軽度から中等度難聴児におい

ても早期発見・早期聴覚支援を考慮するべきであ
る。林ら９）は「平均聴力が 30dB後半から 40dB台
と聴力が比較的良好でも言語性 IQが８０台の症例に
は装用装用や言語指導を勧める」としている。我々
は 40dB程度以上の難聴がある場合は積極的に HA

装用を勧め，30―40dBの場合は定期的な聴力検査と
言語発達の評価により，方針を決めることにしてい
る。
３）高度難聴の影響
高度難聴児においては早期教育の効果は明らかで
ある。難聴児の療育開始が６歳からの義務教育であ
った時代には，多くの高度難聴児の言語力・学力は
健常児の９歳レベル以上には向上せず，言語力にい
わゆる“９歳の壁”があることが知られていた。そ
の後 Yoshinaga―Itanoら４）が６カ月以前に難聴を診
断し療育を開始することの重要性を示し，本邦でも
早期介入の効果を示す追試で証明された。例えば内
山と徳光１０）は６歳時点での良耳聴力平均が 80dB以
上，動作性 IQが正常範囲，他障害がない難聴児を
対象とし，療育開始時期が０歳代（６名），１歳代
（１９名），２歳代（１４名）の三つの群における言語性

IQを比較した結果，６歳時点の聴力およびＰIQに
群間差はなかったが，言語性 IQは０歳群では平均
９８，１歳群では平均８８，２歳群では平均７７と療育開
始年齢が遅れるとともに低くなる傾向があり，０歳
群と２歳群では有意差が見られたと報告した。さら
に小学校就学後も追跡ができた難聴児の言語性 IQ

についても，０歳台群（６名）は２歳代群（１０名）
より有意に高かった。これらの結果は高度難聴児に
おいて０歳代からの早期療育が効果的であることを
示している。
しかしながら聴力レベルが 100dB以上の難聴児

では HAを装用しても装用閾値は 50dBに達しない
ことも多く，言語音の聴き取りが容易ではないた
め，聴覚を活用しつつも読話を併用する必要があっ
た。難聴児が読話併用を会話理解の手段として利用
する限り，日常生活の中で健常児と同様の言語習得
は困難であった。このようなより高度の難聴児に対
しても CIを装用すると装用閾値約 35dB程度で聴
くことが多くの症例で可能になった。この結果 CI

装用児は相手の発話を聴覚だけで聴き取り，正確な
構音を聴覚活用により習得することが可能となって
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いる。残念なことにこの CIの利点が広く認知され
ておらず，CI装用児に対しても従来の HA装用重
度難聴児に対する療育法がいまだ多くの施設でなさ
れている現状がある。小児 CI症例を多数経験して
いる海外では，十分な聴取能が得られなかった症例
や重複障害を伴う症例などを除き，すでに auditory

verbal communicationが療育の主流となっている。
本邦では CI症例に対しても依然として total com-

municationを主に用いている施設が多く，CIの効
果が十分活かされていないことは大きな問題であ
る。

難聴進行の可能性

NHSで passとなった症例でもその後に難聴が出
現することがあり，また先天性難聴症例で経過中に
さらに難聴が進行することもある。前者の代表的な
ものには先天性横隔膜ヘルニア（横隔膜の裂肛閉鎖
障害により，胃，腸管などの腹腔内臓器が胸郭内に
侵入して呼吸障害を来たす先天性疾患）があり，難
聴は約３割に生じるが遅発性のことが多い。後者と
しては，先天性 CMV感染症，遺伝性難聴，Auditory

Neuropathyなどがある。遺伝性難聴で進行性を示
す遺伝子には，常染色体優性では COCH，KCNQ4，
WFS1，TECTA など，常染色体劣性では SLC26A4，
CDH23 など，ミトコンドリア遺伝子異常では３２４３
位点変異，１５５５位点変異などがある。SLC26A4 遺
伝子異常による前庭水管拡大症では聴力が変動や進
行しやすく，特に頭部打撲などをきっかけに難聴が
進行しやすい。先天性難聴のなかで遺伝子異常とし
て最も頻度の高い GJB2 遺伝子変異例で両側性に進
行を示す症例は数％程度と考えられている。
西澤１１）は両側中等度もしくは高度難聴児を５年以

上または１０歳以上まで経過観察できた６３例について
平均１１．６年経過を追跡し，初診時と最終診察時の聴
力検査の比較で連続する２周波数において 15dB以
上の閾値上昇を認めたものは２５例（３９．７％）であ
り，うち半数では１０歳以下に進行が見られたと報告
した。また家族または血縁に難聴者のみられる水平
型聴力のものに難聴進行が多く見られたとしてい
る。杉内ら１２）は小児感音難聴児４５例を９―２２年間経
過観察し，１周波数で 15dB以上または２周波数で
10dB以上閾値上昇した場合を聴力悪化と判定し，

聴力の急性増悪時には副腎皮質ステロイドを用いた
積極的治療と補聴指導を行った。その結果，３６例
（８０％）が聴力変動を示し，うち２９例は急性増悪で
あったと報告している。また経過観察最終時まで初
期の聴力が維持されたのは２３例（５１．１％）であった
が，うち１４例は急性増悪が治療で回復したこと，初
期聴力が維持されなかった２２例中７例では徐々に聴
力が低下し，１５例は急性増悪であったがその多くは
治療に反応したことも示している。
難聴が進行した場合，本人の訴えや家族により気
付かれることも多いが見過ごされる場合もある。上
述したように小児の難聴増悪は稀ではなく，療育に
おける影響も大きい。従って難聴増悪のリスクが高
い場合は１カ月に１度，その他の場合でも最低３カ
月に１度は聴力検査で評価することが望まれる。難
聴増悪時には副腎皮質ステロイドなどの積極的治療
が必要である。先天性 CMV感染症では保険適応は
ないが抗ウイルス薬投与が有効な場合もある。難聴
が増悪して固定した場合は HAの調整が必要であ
る。

重複障害の影響

難聴が知的障害や脳性麻痺などの他障害と合併す
ることは少なくない。その内容は多様であり，身体
的疾患（眼疾患，心臓疾患，腎臓疾患，外表奇形，
口蓋裂，小耳症など），運動機能障害（脳性まひな
ど），発達障害（精神運動遅滞，広汎性発達障害な
ど）などが，単一または複合した障害として合併し
うる。重複障害の頻度は概ね２５―３５％程度と推定さ
れる。英国で１９８０―１９９５年に誕生した両側 40dB以
上の難聴児１７，１６０名の疫学調査では約３０％に他の障
害が見られたと報告されている１３）。内山は平成５年
から１５年に在籍した難聴児１００名を調べ，身体的疾
患・奇形・障害を合併するものは３２％，発達遅滞・
自閉的発達障害・学習障害などの発達障害を合併す
るものは２５％，両者を伴うものは１６％であったとし
ている１４）。合併する多様な障害の中で療育上特に問
題となるのは，自閉的傾向，学習障害，多動傾向な
どの軽度発達障害を合併している難聴児である。
一般に重複障害児では聴力レベルの確定に時間の
かかることが少なくない。また発達の評価も困難な
ことが多い。特に発達障害が軽度な場合，難聴が原
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因であるための発達の偏りなのか，認知機能・行動
の偏りなのか，判断が困難な場合もある。重複障害
の発見には発達評価は必須であり，さらに日常生
活，療育場面での行動観察も重要である。比較的軽
度の発達障害であっても早期療育を進めるうえで支
障となりやすいが，HAを装用して障害・発達程度
に応じて働きかけることで聴覚活用は可能である。

CIに関しても一定の効果があるとの報告が多
い。Pymanら１５）は２０例の重複障害例（認知発達遅
滞１７例を含む）と障害の無い５５例の術後聴取成績の
変化を調べ，重複障害を持つ場合，特に認知発達が
緩慢な場合は障害のない CI装用児に比べ聴取能の
向上は遅れるが，装用経験年数に伴って発達は見ら
れると報告している。同様にWaltzmanら１６）も３１例
の CIを装用した重複障害児の経過を観察し，聴取
能の向上は遅れるが CIの効果は明らかであり，１７
例（５９％）は oral communicationを行うようにな
ったと報告している。

NHSによる難聴の早期発見や他覚的検査精度の
向上などに伴い，難聴の診断を受けた後に他障害が
気付かれる事例も増えている。医療者，療育担当者
は保護者に適切な情報提供を行い，コミュニケーシ
ョン発達について目標を共有して療育に取り組む必
要がある。HA装用，CI装用のいずれにおいても重
複障害児では療育効果が明らかになるまで時間がか
かることから，長期的で総合的な療育プログラムを
組むことが求められる１７）。

人工内耳をめぐる問題

１）人工内耳と補聴器装用の差
90dB以上の高度難聴児を CIで療育した場合と

HAで療育した場合，将来の言語能力に差が生じる
のか，まだよくわかっていない。海外では CIの効
果は裸耳聴力が 80―90dB程度の難聴者の HA装用
レベルに相当するとみなされるようになってい
る１８）。例えば Blameyら１９）は聴覚口話法で教育して
いる４７例の CI装用児（平均聴力 106dB）と４０例の
HA装用児（平均聴力 78dB）の聴取能，言語力，
言語獲得速度などを比較し，明らかな差がなかった
ことを報告している。日本において難聴以外に身体
および知的・学習機能に差がない難聴の小児を対象
として，CI装用児と HA装用児の間の言語能力に

ついて多数例を用いて統計的に比較検討した報告は
ほとんどない。
加我ら２０）は２００５年３月まで難聴幼児通園施設で療
育を受け，同年４月に普通小学校に就学した難聴児
に対し，療育修了時点で行ったWPPSI知能検査を
もとに療育効果を検討した。対象児は知的障害等の
他障害が合併しない２１例で，CI装用児７名，聴力
80dB以上の HA装用児７名（平均 91dB），聴力 80

dB未満の HA装用児７名（平均 60dB）である。３
群とも動作性 IQに差はみられない。CI装用群の半
数は NHSにより難聴の診断を受けている。療育開
始月齢は CI群と HA群（80dB以上）は平均１４ヵ月
で統計学的に差がないが，HA群（80dB未満）は
平均４２．４ヵ月と有意に遅れていた。就学時の言語性
IQは CI群が平均１０１（標準偏差１４），HA群（80dB

以上）が平均９０（標準偏差１６），HA群（80dB未満）
が平均８２（標準偏差１５）であり，CI群は同年齢の
正常児とほぼ同等の言語性 IQを示した。CI群の言
語性 IQは，統計的に有意ではないが HA群（80dB

以上）より良い傾向にあり，HA群（80dB未満）
より有意に良好であった。CI群が HA群（80dB未
満）より言語性 IQが良かったのは療育が早期に開
始されたためと考えられる。80dB以上の症例数を
増加すると CI優位の傾向がより明らかとなるかど
うかについては今後の検討課題である。
２）騒音下での聴取成績

CIにおける単音節明瞭度は症例により個人差が
大きく，また個々の装用環境により効果は異なり，
CI聴覚の実用性については多様と想定される。こ
れら CIの日常生活に即した音声処理特徴を測定し
ようと，近年では雑音を負荷した評価が報告されて
いるが，これまで日本語音声による小児例の報告は
ほとんど無い。そこで我々は CI埋込み術を施行し
た小児例における雑音負荷条件の聴取能について中
途失聴成人例及び健聴児と比較した（赤松裕介他，
音声言語医学会２０１１発表）。対象は当科にて聴覚管
理を行っている小児 CI例４１名であり，対照群とし
て成人 CI装用者３５名，健聴児童２０名に同様の評価
を行った。評価は CI２００４語音聴取評価の文章課題
を用い，CI装用下に２台のスピーカから検査語音
と加重不規則雑音を提示した。検査語音レベルを一
定にし，静寂条件，SN比 20dB，10dB，5dB，0dB
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の５条件で雑音を変化させた。その結果健聴児では
SN比 0dB条件で減衰率が有意に低下したが個人差
は少なかったのに対し，小児 CI例では SN比 10dB

で減衰率の有意な低下がみられ個人差が大であっ
た。成人 CI例でも小児 CI例と同様の結果であっ
た。
この結果は CI装用により静寂下で良好な聴取能
を示す症例においても健聴者との雑音下での聴覚情
報量の差が明らかであることを示している。従っ
て，SN比改善のためのプログラム設定や補助機器
などを積極的に活用することには大きな意義があ
る。
３）人工内耳の術後成績に影響する因子
中途失聴成人が CIを装用した場合，言語の認知

に関与する聴皮質・聴覚連合野を含む高次中枢は形
成されているため，その術後聴取能は末梢から入力
される情報量，すなわち挿入電極の種類・数，蝸牛
の状態（残存神経線維数など）に主に依存する。例
えば失聴期間が長くなるほど聴取成績が悪化する事
はよく知られているが，これは蝸牛神経・ラセン神
経節の変性が進行するためと考えられる。従って適
応を適切に決定すれば，もちろんリハビリテーショ
ンは重要であるが，成人例の大半は CI装用後に良
好な聴取能を再獲得することができる。一方先天性
高度難聴の小児例では新たに聴覚活用を介して言語
を獲得するという行程を要するため，多くの因子が
その術後成績に関与する。すなわち，難聴の原因，
内耳奇形の有無など末梢からの情報入力量に影響す
る因子だけでなく，聴覚補償の開始時期，療育状
況，重複障害の有無なども重要な因子と考えられ
る。例えば Niparkoら２１）は米国の６つの医療施設で
５歳までに CIを施行した１８８例を３年間追跡する
前向き，縦断的，多次元的解析を施行し，言語理解
も発話行動も術前より著明に改善したが若年で手術
を受けた方がより速やかであり，術前の残存聴力が
良いほど，両親と子供の交流関係が密なほど，また
経済的に恵まれた環境にいるほど，言語の理解と表
出が良好であったと報告している。
海外からの報告の多くは日本語を話す我々におい

てもかなりあてはまると考えられるが，言語の違い
や療育環境の差なども考慮する必要がある。日本で
は小児例に関するまとまった報告が少なく，比較的

明らかな傾向，例えば早期 CI装用ほど術後成績が
良いこと２２）や内耳奇形の種類により成績に差が出る
こと２３）などについてはいくつかの報告があるが，海
外のように多数例によるエビデンスは確立されてい
ない状況にあった。これは一施設当たりの CI症例
数が一部の施設を除き限られているためである。日
本ではこれまで六千数百例に CI手術が施行された
が，小児例はその４割に過ぎない。最近は年間四百
数十例の CI手術のうち小児例が約６割を占めるよ
うになってきているが，３歳以下は全体の約３割に
とどまっている。一方 CI手術を施行する施設数は
１００施設近くに及ぶため，まだ多くの施設で小児例
を少数しか経験していない状態にある。
このような背景から，我々は厚生労働科学研究費
の支援を得て，「人工内耳を装用した先天性高度感
音難聴小児例の聴覚・言語能力の発達に関するエビ
デンスの確立」に関する多施設共同研究（研究代表
者 : 山岨達也，研究分担者 : 土井勝美，熊川孝三，
伊藤健，坂田英明，安達のどか）を２００８年から２０１０
年に施行した。本研究の結果はまだ論文化されてい
ないため詳細は割愛するが，概略は以下の通りであ
る。方法は後方視的，縦断的，多次元的解析研究で
あり，６歳までに大阪大学・東京大学・虎の門病院
で CI手術を受け就学年齢に達した３２４例のうち，
言語習得後症例を除く３１６例を対象とした。NHS導
入以前の症例も多く含まれているため診断年齢は遅
く平均１．３歳（標準偏差１．５歳）であり，HA装用開
始年齢は１．６歳（標準偏差１．７歳），CI手術時年齢は
４．４歳（標準偏差２．７歳），評価時年齢は９．９歳（標準
偏差５．０歳）である。患者基本情報として，現在年
齢，性別，難聴の原因，重複障害の有無，診断年
齢，HA装用年齢，CI装用年齢，療育先，主たるコ
ミュニケーションモード，機種・音声処理法，術中
NRT情報を登録した。評価項目には施設間に差が
あるため，Meaningful Auditory Integration Scale

（MAIS），Meaningful Use of Speech Scale（MUSS），
語音聴取能（67―S語表，CI2004），絵画語彙発達検
査（Picture Vocabulary Test : PVT），言語能力（言
語性 IQ）を解析した。そして，CI装用開始年齢，
難聴の原因，重複障害の有無，コミュニケーション
モードなどの影響について調べた。難聴の原因は側
頭骨 CT，MRIにより内耳奇形の有無を調べ，GJB2
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遺伝子異常，先天性 CMV感染については可能な範
囲で検査した。
まず CI装用開始年齢の影響につき，内耳奇形症
例，重複障害症例を除いた症例で，３０カ月以下，３１―
３６ヶ月，３６―４８ヶ月，４８カ月以上の４群に分けて比
較した。発話行動を示すMUSSの得点は聴性行動
を示すMAISに少し遅れて向上したが，どの手術年
齢群においてもMAIS，MUSSとも術後は順調に向
上し，手術年齢による成績の伸びに明らかな差は見
られなかった。しかし就学時に評価した語音聴取能
力と言語能力は手術年齢に大きく影響されていた
（図２）。語音聴取能力は手術年齢が遅いほど成績不
良の例が多く見られ，４歳以降手術施行群では４歳
前に比して統計的にも有意に悪いという結果であっ
た。また言語能力も２歳半までの手術施行群が最も
良好で４歳以降手術施行群が最も不良となった。な
お就学時の語音聴取能力と言語能力の関係を見たと
ころ，語音聴取能力と言語能力には統計的に有意な
正の相関がみられた。聴取能が悪くても高い言語力
を持つ症例やまたその逆の症例も存在するなど，ば
らつきが多い傾向にあったが，全体としてみると CI

を装用した小児例では「きこえの良し悪し」がその
後の言語能力に影響するという結果であった。
次に難聴の原因について調べた。GJB2 遺伝子異

常，先天性 CMV感染については限られた症例にの
み実施したため，大多数の２０８例が原因不明であり，

先天性 CMV感染が１７例，GJB2 遺伝子異常が２３例，
内耳奇形が３２例（前庭水管拡大症６例含む），その
他に髄膜炎，先天性風疹症候群，遺伝性疾患などが
含まれていた。そこで原因不明例と CMV感染，
GJB2 遺伝子異常，前庭水管拡大症，その他の内耳
奇形を比較したところ，CMV感染，GJB2 遺伝子
異常，前庭水管拡大症では難聴原因不明例と同等ま
たはそれ以上の聴取能・言語力の発達が見られた。
一方内耳奇形ではMAIS，MUSSの点数は伸び悩
み，就学時に評価した語音聴取能力，言語能力は他
の群に比べ有意に低かった。そこで内耳奇形の内訳
をさらに分けて調べたところ，就学時の語音聴取能
力は common cavity，内耳道狭窄で極めて悪く，一
方蝸牛不全分離や前庭・半規管のみの奇形症例では
原因不明例と遜色ない聴取能であった（図３）。
重複障害は存在が確定されたものが８．５％，疑い
例が７．６％であり，その内訳は精神発達遅滞が６割，
次いで広汎性発達障害，学習障害であった。就学時
における言語力の評価では予想通りに重複障害があ
る症例で言語能力が有意に低い結果であった。また
聴取能力も重複障害ありの群で有意に低かった（図
４）。Pymanら１５）やWaltzmanら１６）の報告のように
この成績が今後伸びていくかどうか観察が必要であ
る。
コミュニケーションモードについては大きく oral

communication（口 話），total communication（手

図２ 人工内耳手術年齢と就学時成績（内耳奇形・重複障害を除く）
＊ : p＜0．05
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話，キュードスピーチや指文字など視覚言語と口話
を併用），サイン（視覚言語）の三つに分けて検討
した。療育先が口話教育を掲げていても，実際の指
導場面で視覚言語を用いている場合は total commu-

nicationとして分類した。聾学校に通った１７５例で
は oral communicationが１２例，total communication

が１６３例，通園施設５３例では oral communication４２
例，total communication１１例となっており，聾学校
に通っている CI装用児の多くが total communica-

tionでの療育を受けていたのが特記すべき点であ
る。oral communication と total communication の
２群を比較すると，MAIS，MUSSは就学時には若
干 oral communication群の方が良好であるが，ど
ちらの群も順調な伸びを示した。しかし就学時の語

音聴取能力，言語能力のどちらにおいても oral com-

municationの方が有意に良好な結果となった（図
５）。２群を詳細にみれば背景（難聴の程度や原因
など）に差がある可能性も否定できないため，CI

の術後成績が良好と予想される GJB2 遺伝子異常症
例（重複障害例は除く）に限って検討したところで
も同様の結果であり，MAISでは術前に見られた
oral communicationと total communicationの得点
差は術後２年半経過しても縮まらず，MUSSでは
術前に差がなかったものが術後１年で得点差が生
じ，２年半までにさらに差が広がるという結果であ
った。この結果は本来術後成績が良いとされる
GJB2 遺伝子異常症例においても視覚入力を活用し
すぎると CI装用から期待できる十分な聴覚利得が

図３ 内耳奇形タイプ別の人工内耳の成績（就学時）
＊＊ : p＜0．01，＊ : p＜0．05

なし あり なし あり

図４ 重複障害の有無による人工内耳術後就学時の成績（内耳奇形を除く）
＊ : p＜0．05
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得られないという事を如実に示したものと言える。
４）小児人工内耳の適応基準

CI適応条件として，手術前から術後の療育に至
るまで，家族および医療施設内外の専門職種との一
貫した協力体制がとれていることが前提条件とな
る。医療機関における必要事項としては，１）乳幼
児の聴覚障害について熟知し，その聴力検査，HA

適合について熟練していること，２）地域における
療育の状況，特にコミュニケーション指導法などに
ついて把握していること，３）言語発達全般および
難聴との鑑別に必要な他疾患に関する知識を有して
いることが求められている。また聴覚を主体として
療育を行う機関との連携が確保されていることが必
要であり，乳幼児期からの CIの装用には長期にわ
たる支援が必要なことから継続的な家族の協力も求
められている。後述する医学的条件を満たした上
で，CI実施の判断について当事者（家族および本
人），医師，言語聴覚士，療育担当者の意見が一致
していることが重要であり，療育方針の違いなどは
手術前に解消されている必要がある。
医学的条件について表１に示す。適応年齢は現在

原則１歳６カ月以上とされ，髄膜炎などで蝸牛閉塞
の可能性のある場合は１歳６カ月未満でも手術を要
するとされている。日本では以前の適応は２歳以上
とされていたが，海外での早期手術の有効性報告に
影響され，２００６年に適応年齢を引き下げた経緯があ
る。米国では１２ヶ月以上を推奨しており，また最近
では１２カ月未満に対する手術の有効性も多く報告さ
れている。従って日本で今後さらに適応年齢を下げ

るかどうか検討する必要があり，重要な課題といえ
る。ただ CIの適応決定においては「少なくとも６
カ月以上にわたる最適な補聴と療育によって両耳と
も平均補聴レベルが話声レベルを超えず，HAのみ
では音声言語の獲得が不十分と予想されること」の
確認が必要である。NHSで難聴が発見された例で
６か月前後から HA装用を開始することを考慮する
と，適応年齢を下げたとしても「１歳以上」とする
のが妥当であろう。
年齢の上限については定められていないが，聴覚
音声回路をほとんど活用しない状態で言語獲得をし
た症例に対しても手術をして良いという意味ではな
い。聴覚音声回路を用いて言語獲得をし，その後失
聴した症例に対しては年齢制限が無いという意味で
ある。例えば，健聴児が髄膜炎で失聴した場合や良
好な補聴効果のあった難聴児において難聴が高度に
進行して補聴効果が無くなった場合などが挙げられ
る。また HAによって一定の補聴効果があり言語発
達もみられた児が成長後により良好な聴取能を求め
る場合も対象となる。
聴力の基準については２００６年の改定までは平均聴
力レベルが 100dB以上となっていたが，現在は平
均聴力レベルが両耳とも 90dB以上，平均補聴レベ
ルが話声レベルを超えないことが条件となってい
る。米国では１２ヶ月から２４カ月齢では 90dB以上を
推奨しているが，２４か月以上では 70dB以上として
おり，日本よりも基準が緩い。FDAの基準が緩く
なった背景には HA装用と CI装用の比較研究の成
果が大きく貢献している。すなわち１９９０年代前半に

トータルオーラル トータル オーラル

図５ コミュニケーションモードによる人工内耳術後就学時の成績（重複障害を除く）
＊ : p＜0．05
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は CIの効果は裸耳聴力が 100dB程度の難聴者の
HA装用時に匹敵するということであったが，その
後の新しいコード化法の出現により１９９０年代後半に
は小児での境界レベルは 90dB程度と変わり，さら
に 80―90dB程度の難聴者の HA装用レベルに相当
するとみなされるようになったことによる１８）。我々
の印象でも聴取良好な CI症例の聴取成績は約 80dB

程度の難聴者の HA装用に匹敵するが，個人差が大
きいことから，日本における聴力基準をさらに緩和
する必要性は低いと考えている。なお聴取能評価が
より正確に行える年齢に到達した場合は，聴力レベ
ルより語音聴取能を判断基準にすべきである。例え
ば平均聴力が 90dB前後の症例で HA装用によって
良好な言語発達が得られた児が成長後にさらなる聴
取能向上を期待して受診した場合は，難聴の原因，
聴力経過，聴力型，HA装用下の聴取能などをもと
に総合的に判断することが必要となる。
慎重な適応判断が必要なものとして，画像診断で

蝸牛に CIが挿入できる部位が確認できない場合が

挙げられている。蝸牛無形成などは適応外である。
髄膜炎による蝸牛骨化症例では drill outにより基底
回転の半回転以上はスペースを確保できる。内耳奇
形では髄液が噴出する場合があるが，筋膜を蝸牛の
電極周囲に充填するなどの操作で対処できる。ただ
し蝸牛軸が低形成の場合電極が内耳道内に誤挿入さ
れる可能性があり，術中透視装置のある施設で手術
を行うべきである。上述したように内耳奇形のうち
前庭・半規管に限局した奇形，前庭水管拡大症，蝸
牛不全分離では術後成績は良好で手術適応となる。
一方 common cavityでは CIの効果は限定的であ
る。内耳道狭窄ではさらに成績が悪く，聴覚刺激の
みでの言語発達は見込めないことが多く，最終的に
non―userになることもある。不良な術後成績が予
想される場合は家族に情報を正確に提供し，家族の
期待と大きな差がある場合には CI装用を断念する
よう勧めることも必要となる。重複障害の合併にお
いても慎重な判断が求められるが，障害・発達程度
に応じて働きかけることで聴覚活用は可能である。

１．手術年齢

Ａ）適応年齢は原則１歳６カ月以上とする。年齢の上限は定めず，上記適応条件を満たした上で，症例によって適切な手術時
期を決定する。

Ｂ）髄膜炎後蝸牛閉塞など，１歳６カ月未満での手術を要する場合がある。
Ｃ）言語習得期以後の失聴例では，補聴器の効果が十分でない高度難聴であることが確認された後には，獲得した言語を保持
し失わないために早期に人工内耳を検討することが望ましい。

２．聴力，補聴効果と療育

Ａ）種々の聴力検査を用いても両耳とも平均聴力レベル 90dB以上である。
Ｂ）少なくとも６カ月以上にわたる最適な補聴と療育によっても両耳とも平均補聴レベルが話声レベルを超えず，補聴器のみ
では音声言語の獲得が不十分と予想される。

３．禁忌

中耳炎などの感染症の活動期

４．慎重な適応判断が必要なもの

Ａ）画像診断で蝸牛に人工内耳が挿入できる部位が確認できない場合。
Ｂ）反復性の急性中耳炎が存在する場合。
Ｃ）制御困難な髄液の噴出が見込まれる場合など，高度な内耳奇形を伴う場合。
Ｄ）重複障害および中枢性聴覚障害では慎重な判断が求められ，人工内耳による聴覚補償が有効であるとする予測がなければ
ならない。

表１ 小児人工内耳手術の医学的条件
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療育効果が現れるまで時間がかかるため，長期的で
総合的な療育プログラムを組むことが求められる。
５）小児人工内耳の適応におけるチーム医療
上述したいくつかの医学的条件を満たした上で

CI実施の判断について当事者（家族および本人），
医師，療育担当者の意見が一致した場合に手術適応
が決定する。しかしながら，手術適応の決定におい
ては往々にして医療者または療育担当者が「最終的
には家族が決めること」という態度を取り，医療従
事者に比して少ない知識や情報しか持たない家族に
判断を委ねがちである。個々の症例で予想される術
後成績を詳細に当事者に示し，期待に沿っているか
どうか十分考える機会を与えることが重要である。
上述した「CIの術後成績に影響する因子」につい
てよく説明する必要がある。また手術を受けること
が療育の（再）スタートであることを家族がよく理
解している必要がある。

CI手術が検討される場合にはインフォームドコ
ンセントの過程，（リ）ハビリテーションを受ける
際のニーズの評価など，あらゆる介入場面で多職種
によるチームでの取り組みが重要視されている２４）。
図６に当院での体制を示す。療育施設から紹介され
てくる場合もあるが，医療機関からの紹介または両
親がインターネットなどで情報を得て受診すること
が多い。また半数は NHSを受けていない。初診時
は医師がまず診察し，問診，耳鼻咽喉科所見・全身
所見の診察を行い，その後聴力検査を行う。発達状
況に応じて BOA，COR，遊戯聴力検査を適宜行い，
その後 ABR，OAE，ASSRなどの他覚的聴力検査を
行う。聴力的に手術適応がある高度難聴児では側頭
骨 CT，頭部MRIも順次行い，希望者には GJB2 遺
伝子異常などの遺伝子検査，臍帯の CMV感染の有
無についても調べている。初診時には CIに関する
資料を提供し，また家族の理解度も判断する。療育
施設からの情報提供が無い場合には，療育施設での
評価を照会し，CI施行に対しての意見も得る。次
に言語聴覚士により詳細な評価（聴取能，全体発達，
認知能力，言語力など）と並行して CIに関するガ
イダンス，カウンセリングを行う。これらの情報が
揃った段階で療育施設の意見も勘案して複数の医
師・言語聴覚士がカンファランスを行い，意見の共
有を図る。表２にカンファレンスにおける共有情報

を示す。各症例の到達目標を確認した上で，CIの
選択が各症例において妥当かどうか総合的に判断す
る。その後療育施設との意見調整，マッピング場面
の家族の見学，機器の選択のガイダンスを行い，最
終的に保護者との十分時間をかけた話し合いで手術
について決定する。最終的な意思決定の主体は保護
者にあるが，保護者の十分な理解と適切な期待を得
るために，各職種が適切な情報を入れることが重要
である。
６）今後の課題

CIでは電極，コード化法など常に改良が続いて
おり，適応基準も改定されてきた。低音域に残聴の
ある症例に対するハイブリッド型 CI（electric

acoustic stimulation : EAS）は海外では臨床応用が
開始され，日本でも一部の施設で高度医療または臨
床研究として開始されている。日本での EASの適
応基準の決定が急がれるところであるが，低音域に
残聴のある小児に対しては将来 EASの適応となる
可能性を考慮した治療方針や手術術式の決定が今後
求められよう。
海外では１歳未満（時には数カ月齢）での CI手
術や一側高度難聴者への CI手術も行われてきてい
る。一側高度難聴者に対する CI手術については
EASの初期の報告同様，はじめは批判的に受け止
められていたが，最近は追試の報告が増え肯定的な
意見も増えつつある。このような手術適応の拡大傾
向は今後も続くものと予想されるが，その動向は注
意深く見守る必要がある。
両側 CI装用についてはいまだに議論のあるとこ
ろである。小児例に対する報告論文を渉猟した Spar-

図６ 東京大学における小児人工内耳手術決定までの流れ
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reboomら２５）の論文では，報告内容のばらつきから
メタアナリシスはできないが，定性的評価では静寂
下および騒音下での聴取能の向上があったとし，方
向感については方法が様々なこともあり効果ははっ
きりしないと報告されている。精力的に両側 CI手
術を行っているトロント大学からの報告２６）では両側
同時手術を受けた児の方が初回手術後２年以上間隔
をあけて対側耳に CI装用を開始した児よりも騒音
下での言語聴取能が有意に良いことが示されてい
る。しかし他施設からは初回手術後数年後に対側の
CI手術を受けても騒音下の聴取や方向感が改善す
るとの報告もあり，対側への手術時期と効果の関係
はまだはっきりしていない。日本では両側 CI施行
例は少なく明らかなエビデンスはない。我々の施設
では臨床研究として３例の小児に両側 CI手術を行
い術後良好な聴取能と言語発達をみているが，効果

を議論するには時期早尚である。

ま と め

乳幼児難聴の治療における問題点について概説し
た。たとえ軽度から中等度難聴であっても早期発
見・早期介入が重要であり，看過された場合はコミ
ュニケーションに支障をきたし，言語発達が遅れ，
情緒や社会性の発達にも影響が生じうる。適切な補
聴と療育によっても両耳とも平均補聴レベルが話声
レベルを超えず補聴効果に限界があると予想される
高度難聴の場合は，コミュニケーションモードの選
択を視野に入れた対応が求められる。療育上，CI

が選択肢となった場合には速やかに CI医療を専門
とする医療施設に紹介することが重要である。CI

の手術適応決定には考慮すべき多くの因子があり，
多職種による詳細な評価などチーム医療での対応が

病歴 難聴発見月齢
難聴発見の契機
中耳炎・感染性疾患の有無
加療歴・入院歴
家族構成・主たる支援者
家族歴，遺伝性疾患の有無

聴力 純音聴力検査・COR結果（裸耳）
純音聴力検査・COR結果（補聴器装用下）

平衡機能 温度眼振検査
cVEMP
回転検査

画像所見 側頭骨 CT所見
頭部MRI所見

補聴状態 補聴器装用開始月齢
補聴器装用時間

聴覚活用の状況 MAIS得点
MUSS得点
語彙数（音声）
語彙数（身振り，手話）

総合的な発達状態 発達検査結果（発達指数など）
知能検査結果（動作性 IQなど）

療育の状況 療育開始月齢
療育施設名
療育施設側の意見

家族の意見・状況 人工内耳に対する期待・不安
家庭環境（母の就業・療育のキーパーソン）

その他医学的情報 難聴以外の疾患の有無
遺伝子異常の有無
CMV感染の有無（臍帯・ガスリー）

表２ 東大病院人工内耳カンファレンスにおける共有情報の例
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求められる。
乳幼児難聴の臨床上の特徴は患児のみならず保護

者も対象とし，その経過が長期にわたる事とダイナ
ミックな発達的変化を含む事である。また聴力検査
一つをとっても高い専門性が求められ，児の生活上
の困難や保護者のニーズを把握するには聴覚医学だ
けでなく，発達医学や心理学の知識も求められる。
適切な時期の適切な判断が児の将来的な発達に影響
することを念頭にいれて治療にあたることが肝要で
ある。
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Important issues to be considered in the

medical care of hearing―impaired children

Tatsuya Yamasoba, M.D., Ph.D.

Department of Otolaryngology and Head and

Neck Surgery University of Tokyo

Early detection of hearing impairment followed

by early intervention and support is mandatory for

the medical care of hearing― impaired children.

Newborn hearing screening（NHS）is of great sig-

nificance, although it is still not performed ubiqui-

tously or widely. In children who have not under-

gone NHS or those with late―onset deafness, inter-

vention and support tend to be delayed. Early inter-

vention and support is important not only for chil-

dren with severe or profound hearing loss, but also

for those with mild to moderate hearing loss.

When deafness is overlooked, it influences language

acquisition, emotion, and the development of social-

ity. Children with profound deafness who are ex-

pected to obtain limited benefit from hearing aids

require correspondence with consideration given to

the choice of communication modes in their training

and rehabilitation. When cochlear implant is con-

sidered as one of the most suitable choices, the can-

didate should be introduced without delay to medi-

cal facilities that specialize in providing medical care

related to cochlear implantation. The age at coch-

lear implantation, cause of deafness, presence/ab-

sence of additional disability, and communication

modes are associated with the degree of improve-

ment of language comprehension and expression af-

ter the surgery. Various factors, including the

above―mentioned, need to be considered to deter-

mine the suitability of a child for cochlear implant

surgery, and care by a multidisciplinary team, in-

cluding doctors and speech therapists, is necessary.

In the medical treatment of hearing―impaired chil-

dren, care needs to be provided not only to the af-

fected children, but also to their parents, and long―
term follow―up is required because of the dynamic

developmental changes. Even simple audiological

examinations require a high level of skill and know―
how, and to understand the difficulty in the lives of

the children and the needs of the parents, knowl-

edge not only in the field of audiology, but also in

the fields of developmental medicine and psychol-

ogy is required. It is of particular importance to un-

derstand that an appropriate judgment made at the

appropriate time is necessary to avoid a negative in-

fluence on the future development of deaf children.
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