
最新医療紹介

●聴覚の経路について
外耳道から入った空気の振動を鼓膜でとらえ、ツチ骨、キヌ

タ骨、アブミ骨という3つの耳小骨で蝸牛に振動が伝えられ、
蝸牛内のリンパ液が振動し、リンパ液に浮かんだ基底膜が共
振し、その上に並んだコルチ器の有毛細胞が振動を電気信号
に変換し、ラセン神経節から聴神経そして中枢へと伝わり音と
して認識します。

鼓膜穿孔や、耳小骨連鎖離断、アブミ骨底が固着する耳硬
化症では音が伝わらなくなり聞こえなくなることは容易に理解
できます。これと同じような診断が小児先天性感音難聴でも可
能になりつつあります。それも採血をするだけなのです。

●内耳へのエネルギー供給不足による難聴
内耳における振動の電気信号への変換はマイクと同じで電

源が必要です。その電源を供給する部分が血管条（図）と言わ
れる部分です。ここで供給されるエネルギーとK+イオンを利用
して外有毛細胞が内耳の基底膜の振動を増幅します。GJB2
遺伝子に異常があるとコネキシン26というチャネルタンパクが
障害されます。そのためK+イオンの輸送がうまくいかず血管条
が働かなくなり難聴になります。この難聴は非進行性です。また、
電気信号を伝達する部分に異常はありませんので人工内耳を
挿入し、人工的に作った電気信号をラセン神経節に与えること
で正常に近い聴力を得ることができます。現在、動物実験レベ
ルですがiPS細胞で作ったチャネルタンパクを内耳に導入する
研究が行われています。この遺伝子は日本人の40-50人に１人
が保因者です。およそ2000組に1組の割合で保因者同士が夫
婦となります。常染色体劣性遺伝ですので4人に1人がこの遺
伝子変異による難聴となります。8000人に1人の発症となり、
Willms腫瘍（腎芽腫）の1.2万人に1人より多くなります。

●内耳の機械的な振幅増幅装置の障害
外有毛細胞（図）は伸縮して基底膜の振動を増幅するので

すが、そのメカニズムは例えて言うと鉄棒にぶら下がって体を
伸び縮みさせて水に浮いた板を上下に揺らすような感じです。
蓋膜（図）が鉄棒に相当します。常染色体優性遺伝のTECTA
遺伝子に異常があると蓋膜が縮んでしまいます。ぶら下がる鉄
棒がなくなり外有毛細胞による増幅が不十分となって、非進行
性の中等度の難聴となります。電気信号を伝達する部分や、血
管条から供給される電力はありますので、補聴器を使って音を
大きくすることで比較的良好な効果がえられます。

●内耳での電気信号の伝達障害
外有毛細胞で揺らされる基底膜の上には内有毛細胞（図）

もあり、この感覚細胞が興奮して細胞底にあるリボンシナプス
から神経伝達物質であるグルタミン酸を放出します。常染色体
劣性遺伝のOTOF遺伝子に異常があると神経伝達物質の放
出が障害され難聴となります。非進行性の高度の難聴であり、
人工内耳でラセン神経節を刺激することで良好な効果を得る
ことができます。新生児聴覚スクリーニングで用いられる耳音
響放射というタイプの検査は外有毛細胞の機能を検査するの
で、本疾患では正常と診断されることがあり注意が必要です。
Auditory neuropathy spectrum disorderと呼ばれる疾患
群で初めて解明された遺伝子です。

●その他の対処可能な遺伝性難聴
およそ100と言われる難聴関連遺伝子のうち約80が同定さ

れています。上述したもの以外に、頭部への衝撃を避けること
で難聴の進行を防ぐことができるSLC26A4遺伝子異常、アミ
ノグリコシドに脆弱性を示すミトコンドリア遺伝子1555A＞G変
異があれば家族へのアミノグリコシドの使用を避けることで家
族の高度難聴を回避することができるなど遺伝子を調べること
で治療に有用な情報が得られるようになっています。先天性難
聴のうち遺伝子が特定できるものは約半数で、まだまだ未知の
部分も多いのですが、内耳の障害部位がわかり対処法を選択
することができるようになってきています。
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●ピンポイントで狙い撃つ放射線治療
医療機器とそれを制御するコンピューターは近年急速な進歩

を遂げ、これに合わせて医療技術の進歩にも目を見張るものが
あります。私が専門とする放射線治療も治療機器の性能に依存
する点も多く、装置の発展とともに様 な々進歩が見られる分野で
す。今回はその中でも定位放射線治療(いわゆるピンポイント照
射)についてご紹介します。従来の放射線治療は体表面に書い
た基準線に合わせて位置調節を行っていました。そのため治療
時のズレを担保するためにターゲットとなる腫瘍の周囲に比較的
に広いマージン領域を設定して、そこまでを含んで照射していま
した。比較的に広い範囲に放射線を当てることとなるため、副作
用が出にくいように1回の線量を少なめに設定して、25～35回程
度(治療期間としては5～7週間程度)を照射します。しかし最近
はCT搭載型の放射線治療装置の開発による位置調節精度の
向上や、治療計画装置の発展、治療技術の進歩などにより、肺
癌や肝細胞癌の中でも原発巣のみに限局した腫瘍に対しては、
狭いマージンで多方向からピンポイントに狙い撃つ治療技術が
確立されてきました。これが定位放射線治療です。多方向からの
放射線が腫瘍部位のみに集中するように照射するため、ター
ゲットの周辺臓器の合併症を低減できます(図1、2)。

また、多くの放射線量を短期間に照射することが可能となるため、
治療期間は1週間程度まで短縮できます。治療成績は3cm以下
の肺癌については局所制御率86％(国内13施設の共同研究結
果より)、肝細胞癌についても70～90％程度の局所制御の報告
がなされています。低侵襲の治療でありQOLも保持しやすいこと
から、ご高齢者や合併症を有する患者さんにも積極的に行うこ
とができますし、外来通院での治療も可能です。(ただし、治療時
には毎回30～50分程度の仰臥位での安静保持が必要となりま
す。)　肝細胞癌については、他の治療法では選択肢が限られ
やすい門脈内腫瘍塞栓の症例についても積極的に行っており
ます。当院では2011年11月に肺への定位放射線治療を開始し
て、2015年5月現在で、肺癌57症例、肝癌27症例を治療し、概ね
良好な治療成果が得られております(図3、4)。

●放射線治療の更なる充実を目指して
この他にも当院の放射線治療部では、従来どおりの照射方法

での根治的放射線治療、痛みの低減やQOLの向上などを目指
した緩和的(姑息的)放射線治療、術後の再発を予防するため
の術後照射など、治療目的や患者さんの状態に応じた最適な治
療法を目指して、日々の照射を行っております。

私としましては2009年6月に当院に赴任し、今年で当院7年目
となりますが、6月から放射線科医長を拝命いたしました。当院放
射線科の中では唯一の放射線治療専門医として、今後も当院
の放射線治療部門を充実させていきたいと思います。適応と思
われる症例などがございましたら、お気軽にご連絡ください。(根
治治療～緩和治療まで何でもOKです！)

放射線科医長　溝脇　貴志

図1：多方向(8方向程度)から体内の腫瘍部分に集中するように照射

図2：腫瘍部分に集中するように照射されている

図3：定位放射線治療前
　　(原発性肺癌)

図4：定位放射線治療後
　　(肺癌は縮小している)

宇佐美真一　難聴の遺伝子診断とその社会的貢献より改変


