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提名意见

加强耳聋综合防治是国家和社会发展的重大战略需求。耳聋诊

治面临着分子病因尚未完全阐明，分子致病机制研究薄弱的世界性

难题。在“973”计划、国家重点研发计划、国家自然科学重点项目

等持续支持下，申报团队在儿童感音神经性聋领域深耕 30 年，取得

了一系列具有国际领先水平的原创性研究成果并形成重要的理论体

系，多项成果得到转化和广泛应用。

团队阐明了新的常染色体隐性遗传致聋基因 MAP1B 突变引起螺

旋神经节细胞微管功能异常的病理生理机制，系统地揭示了线粒体

基因组复制、转录后加工剪切、核苷酸修饰等缺陷引发儿童感音神

经性聋的致病机制，属重大理论体系原创。通过干细胞与基因编辑

技术，实现了患者源诱导多能干细胞分化的听觉关键细胞的功能重

建，为耳聋基因治疗提供了新策略。建立了高通量、高覆盖率的耳

聋基因筛查诊断技术体系，为儿童感音神经性聋的精准诊治提供了

技术支撑。团队自主创新研发了小型化、无线化、智能化的国产人

工耳蜗，打破了高端人工耳蜗植入体的国外品牌垄断，取得了重大

的社会效益和经济效益。

发表研究论文 61 篇，论文被 Nature Rev Mol Cell Biol 等权

威期刊引用 2000 余次，被国际同行高度认可；获国家知识产权 21

项；2020-2022 年实现经济效益 1.1 亿元。经过本项目的实施，极

大地降低了耳聋发病率。

提名该成果为省科学技术进步奖一等奖。


