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症 例 報 告

は じ め に

　外リンパ瘻は内耳リンパ腔と周囲臓器の間に瘻孔を
生じ，外リンパ液が中耳腔に漏出することで内耳機能が
障害され，めまいや難聴を呈する疾患である ₁）．突発性
難聴等の治療に用いられる高気圧酸素治療（hyperbaric	
oxygen	therapy：以下，HBOT）も圧外傷による外リ
ンパ瘻の原因となることが知られている ₂）．₂.₀気圧以
上の圧力下で純酸素を吸入する HBOTとは異なり，
健康回復等を目的に加圧チャンバー（いわゆる酸素カ
プセル）内に入って ₁.₃気圧程度の圧力下で空気を吸
入する民間療法である弱高気圧酸素療法（Mild	
hyperbaric	oxygen：以下，Mild	HBO）が原因と考
えられた外リンパ瘻疑い例を経験した．また，video	
Head	Impulse	Test（以下，vHIT）による左右各々
の外側半規管機能の経時的な経過とめまい症状の推移
を関連付けて評価できた．若干の文献的考察を加えて
報告する．

症 例

　患者：₁₈歳，男性．
　主訴：めまい．
　既往歴：特記事項なし．
　現病歴：X年 Y月 Z日，高校で野球の練習後，体
力回復のためにMild	HBOを行い，途中で入眠して
しまった．加圧チャンバーから出たところ，両側耳
痛，めまい，右難聴を自覚した．前医を受診し，眼振
を認め，鼓膜所見から両側鼓室内血腫も疑われ，Z+₅
日，精査加療目的に大阪市立大学（現・大阪公立大
学）医学部附属病院耳鼻咽喉科を紹介受診した．
　初診時所見：両側鼓膜は弛緩部が腫脹し，軽度の発
赤を認めた．標準純音聴力検査は ₃分法平均で右
₂₆.₇dB，左	₂₀.₀dBで，両側中高音域の閾値上昇を認
めた（図 ₁a）．眼振検査では頭位によらず一定して左
向き水平性眼振を認めた（図 ₂）．側頭骨 CTでは両
側卵円窓の周囲に軟部陰影を認めた．耳小骨の異常所
見は認めなかった．
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　経過：カプセルから出た直後から生じためまいと両
側急性感音難聴であり，圧外傷による両側外リンパ瘻
を疑い，Z+₅日に緊急入院し，頭を ₃₀度挙上した状
態で床上安静とした．同日より，感音難聴に対してプ
レドニゾロン ₄₀ mgからの ₂日毎の漸減投与を合計 ₆
日間行った．Z+₁₁日には眼振は消失し，Z+₁₄日に
は標準純音聴力検査で両側中高音域の聴力低下も ₃分
法平均で右	₆.₇dB，左	₆.₇dBと改善していた（図

₁b）．瘻孔が自然閉鎖したものと考え，Z+₁₆日に退
院とした．
　Y+₂月，急性期には安静目的に施行しなかった外
側半規管 vHITを施行したところ，ゲインが右	₀.₄₉，
左	₁.₀₇と右外側半規管機能低下を認めた（図 ₃）．
Y+₆月，体動時の浮動感は残存しており，vHITのゲ
インは右	₀.₇₅，左	₁.₀₈，Y+₁₁月にはめまい症状は消
失し，ゲインは右	₀.₈₉，左	₁.₀₁であった（図 ₄）．

図 1　標準純音聴力検査（a：Z+5日，b：Z+14日）
Z+5日に認めた中高音域の閾値上昇は Z+14日には改善していた．〈電子版カラー掲載〉

ａ ｂ

図 2　Z+5日の眼振検査所見
頭位によらない左向き水平性眼振を認めた．斜線は検査未施行を示す．安静のため，懸垂頭位および頭位変換は施
行しなかった．
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考 察

　内耳は骨迷路とその内部にある膜迷路からなり，骨
迷路は外リンパ液，膜迷路は内リンパ液で満たされて
いる．外リンパ瘻は内耳リンパ腔と周囲臓器の間に瘻孔

を生じ，外リンパ液が中耳腔に漏出することで内耳機能
が障害され，めまいや難聴を呈する疾患である．瘻孔
を生じる原因として耳かき等による外傷や手術，圧外傷
によるものがある．さらに，圧外傷によるものは鼻かみ，
くしゃみ，重量物の運搬等の内因性と，爆風，ダイビン
グ，飛行機搭乗等の外因性に大別される．外リンパ瘻
の診断には，₁）顕微鏡，内視鏡等により中耳と内耳の
間に瘻孔を確認，₂）中耳から cochlin︲tomoprotein（以
下，CTP）等の外リンパ特異的蛋白を検出，のいず
れかが必要となる ₃）．₁）は手術的侵襲を伴うが，₂）
は局所麻酔下に鼓膜切開を行い，中耳洗浄液を採取す
ることで検査可能である．CTPは ₂₀₀₉年に池園らが
発見した外リンパ特異的蛋白であり ₄），ELISA法を用
いた CTP検出キットが開発され，カットオフ値は
CTP<₀.₄ ng/ml が 陰 性，₀.₄ ng/ml≦CTP<₀.₈ ng/ml
が中間値，₀.₈ ng/ml≦CTPが陽性と設定されている ₅）．
治療については，安静，ステロイド投与等の保存的加
療で改善がない場合には内耳窓閉鎖術の適応となり ₃），
内視鏡，顕微鏡下に瘻孔を確認できた場合は，筋膜や
フィブリン糊を用いて瘻孔を閉鎖する．
　本症例ではMild	HBOが外リンパ瘻の原因となっ
た可能性が考えられた．₁メートルの潜水つまり ₁.₁
気圧の水圧で外リンパ瘻を認めた報告もあり ₆），Mild	
HBOの ₁.₃気圧の加圧であっても外リンパ瘻を生じ
うると考えた．Mild	HBOで外リンパ瘻が生じた例は，
われわれが渉猟し得た限りでは報告がなかった．本症
例は安静およびステロイド全身投与にて聴力や眼振所
見が改善したため，瘻孔が自然閉鎖したと考え，外科

図 3　Y+2月の vHITの結果
ゲインは右 0.49，左 1.07と右が低下しており，右で covert saccadesと overt saccadesを認めた．〈電子版カラー掲載〉

図 5　本症例で推測される外リンパ瘻の発生機序
右耳，外耳道・中耳・内耳の冠状面を示す．外リンパ
瘻は内耳リンパ腔と周囲臓器の間に瘻孔を生じ，外リ
ンパ液が中耳腔に漏出することで発症する．本症例で
は入眠したために嚥下の頻度が減少し，耳管機能不全
の状態であった．外部の圧が上昇した際に，中耳腔が
相対的陰圧となるが，耳管を通じての中耳腔と外部の
圧格差の補正ができず，圧格差が大きくなり，
explosive routeで外リンパ瘻を生じた可能性がある．

Y+₂月 Y+₆月 Y+₁₁月
右ゲイン ₀.₄₉ ₀.₇₅ ₀.₈₉
左ゲイン ₁.₀₇ ₁.₀₈ ₁.₀₁
図 4　vHITの左右ゲインの経時的な推移

めまい症状の改善とともに，右ゲインも正常化した．

右 左

Covert saccades
Overt saccades
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的侵襲を伴う試験的鼓室開放での瘻孔の確認や鼓膜切
開での CTP検査は行わなかった．よって，外リンパ
瘻の確定診断例ではない．しかし，Mild	HBOを契機
としためまい，両側感音難聴，眼振検査での左向き水
平性眼振，側頭骨 CTでの両側卵円窓周囲の軟部陰影
といった所見から，外リンパ瘻の可能性が高いと考え
た．両側の感音難聴や側頭骨 CTで両側卵円窓周囲に
軟部陰影を認めたことから，外リンパ瘻は両側に生じ
たと考えた．Edmondsらは鼓膜の充血や出血を中耳
気圧外傷を示唆する所見と報告しており ₇），本症例で
も両側鼓膜が発赤していたことから，両側の中耳腔と
外部の圧格差が大きかったと推測された．Y+₂月の
vHITでゲインが右	₀.₄₉，左	₁.₀₇と半規管機能は右が
低下，左は正常であったが，めまい症状のない外リン
パ瘻の報告 ₈）もあることから，外リンパ液の漏出の
程度によっては半規管機能の保たれた外リンパ瘻も存
在し得ると推測し，左側も外リンパ瘻の可能性がある
と考えた．よって，めまい症状については右外リンパ
瘻による症状であり，左外リンパ瘻は関与していない
と考えた．
　なお，外リンパ瘻，膜迷路の虚脱，内耳血行障害と
いった要因が複数関与して生じる内耳気圧外傷という
疾患概念も存在し ₇），本症例も外リンパ瘻を生じた内
耳気圧外傷であった可能性は否定できない．
　今回，内耳機能の経時的評価項目として vHITを用
いた．vHITはハイスピードカメラと頭位センサーの
備わったゴーグルを装着して Head	Impulse	Testを
行い，半規管機能を定量的に評価できる検査であり，
₂₀₂₂年度診療報酬改定において新たに保険収載され
た．検査で得られたゲイン（眼球運動速度÷頭部運動
速度）にて半規管機能の評価を行い，外側半規管では
ゲイン≧₀.₈が正常である ₉）．本症例では，右外側半
規管のゲインが Y+₂月に ₀.₄₉と低下していたが，経
時的に改善し，Y+₁₁月には ₀.₈₉と正常化するととも
に，めまい症状も消失しており，右外側半規管機能と
めまい症状の経過は相関していた．外リンパ瘻では外
リンパ液の漏出により内耳機能が障害されるが，外リ
ンパ瘻を強く疑った本症例では vHITのゲインが経時
的に上昇しており，したがって外リンパ瘻による半規
管機能障害は不可逆的ではなく，回復し得る可能性が
示唆された．
　Mild	HBOは日本では民間療法として普及している
が，₁.₃気圧の加圧であっても圧外傷が生じうること
に留意する必要がある．突発性難聴等の治療に用いる
HBOTは ₂.₀気圧以上の加圧を行うのに対し，Mild	
HBOは健康回復等の目的で使用され，圧力は ₁.₃気

圧以下である．設置や使用にあたっては医師法や薬事
法に抵触せず，本邦では誰でも実施できる ₁₀）．しか
し，圧外傷のリスクについては設置者や利用者の認識
が不充分だと推察され，今後の周知が必要である．
　圧外傷による外リンパ瘻の発生には，中耳腔の圧が
上昇して正円窓や卵円窓を穿孔する implosive	route
と髄液圧の上昇により正円窓や卵円窓が内耳側から中
耳腔に向かって破られる explosive	routeがあるとさ
れている ₁₁）．Mild	HBOの加圧時の発症であれば，中
耳腔が相対的陰圧になり explosive	routeでの発症，
減圧時の発症であれば，中耳腔が相対的陽圧になり
implosive	routeでの発症の可能性が高いと考えられ
た．一般に，ダイビングで生じる圧外傷は，潜行時に
中耳腔が陰圧になり耳管が狭窄するために生じやす
く，浮上時には中耳腔が陽圧になり耳管が開放しやす
くなるために生じにくい ₁₂）．よって，Mild	HBOでも
加圧時の方が減圧時よりも圧外傷を生じやすいと推察
され，本症例は explosive	routeでの発症の可能性が
比較的高いと考えた．さらに，本症例では，カプセル
内での睡眠が外リンパ瘻の発症の一因の可能性があ
る．睡眠時は嚥下の頻度が減少することが知られてお
り ₁₃），嚥下が減少すれば耳管は狭窄しやすくなる．
耳管狭窄状態では中耳腔と外部の圧格差が大きくな
り，外リンパ瘻を生じやすくなる（図 ₅）．よって，
圧外傷を予防するためには，Mild	HBO使用中は自己
通気をこまめに行い，使用中，特に耳管が狭窄しやす
い加圧中には睡眠をとらないことが必要であると考え
られた．また，自己通気ができない患者については使
用を控えることも検討するべきである．

結 語

　Mild	HBOが原因と考えられた両側外リンパ瘻疑い
例を経験した．vHITでの評価から，外リンパ瘻によ
る半規管機能障害は不可逆的ではなく，回復し得る可
能性が示唆された．Mild	HBOによる圧外傷について
われわれ医療者も認知する必要があると考えられた．
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　急激に生じる感音難聴には突発性難聴，メニエール
病，外リンパ瘻などがある．いずれもしばしばめまい
を合併し，鑑別に難渋する．外リンパ瘻の病態は内耳
外リンパの中耳腔への漏出で卵円窓および正円窓が好
発部位であるが，誘因によって ₄つのカテゴリーに分
類される ₁,	₂）．カテゴリー ₁は外傷や真珠腫・腫瘍・
奇形，手術による損傷など，カテゴリー ₂は外因性の
圧外傷，すなわち爆風やダイビング，飛行機搭乗な
ど，カテゴリー ₃は内因性の誘因，例えば鼻かみやく
しゃみ，重量物運搬，力みなど，そしてカテゴリー ₄
は明らかな誘因がないものである．カテゴリー ₁ ～ ₃
のそれぞれの誘因が明らかであれば外リンパ瘻が強く
疑われる．しかし明らかな誘因がない場合は，めまい
を伴う突発性難聴との鑑別が難しい．試験鼓室開放に
よる瘻孔の直接確認は侵襲的であり，他方，中耳洗浄
液からの CTP検出は低侵襲だが結果が出るまでに時
間を要する．そのような場合，本例のようにステロイ
ド治療を行い，かつ頭位を上げた状態で安静にするこ
とを試みる．めまいの増悪や遷延，難聴の増悪がみら
れた場合は外リンパ瘻が強く疑われ，早期に手術を行
い瘻孔を確認，閉鎖することが望ましい．
　本例は弱高気圧酸素療法，いわゆる酸素カプセル使
用後に定方向性眼振と両側の難聴を認め，外リンパ瘻
を疑った例である．₁.₃気圧程度の比較的低い圧力下
であっても，外リンパ瘻が生じうる可能性を本論文で
は理論立てて解説している．また本例のように圧負荷
時の睡眠中は嚥下による耳管の中耳圧調節機能が低下
し，中耳圧の急激な変化が外リンパ瘻の原因になりう

る．したがって酸素カプセル使用中には睡眠せず嚥下
を繰り返す，あるいは耳抜き（バルサルバ）を行うこ
とを筆者らは推奨している．民間療法である弱高気圧
酸素療法に対し初めて警鐘を鳴らした本論文は極めて
重要である．
　また，本論文では vHITで半規管機能の経過を追
い，低下した外側半規管機能が症状の改善とともに回
復し，めまいの経過観察における客観的指標としての
有用性が示された．vHITは ₂₀₂₂年度から新たに保
険収載された検査である．簡便であり今回ターゲット
とした外側半規管に加え上半規管や後半規管の機能を
個別に評価できる特徴がある．外リンパ瘻におけるそ
れぞれの半規管機能の評価や，平衡機能ならびに聴力
の予後予測にも有用な情報をもたらすと考えられ，今
後の経験の集積が待たれる．

	 大阪医科薬科大学病院　耳鼻咽喉科・頭頸部外科
	 萩森伸一
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　本論文中，考察のはじめに「内耳は骨迷路とその内
部にある膜迷路からなり ,	骨迷路は外リンパ液	
perilymph,	膜迷路は内リンパ液	endolymphで満たさ
れている」と記述されている．脳神経外科医の理解が
及ぶ範囲でもう少し解説すると，ここでいうリンパ液
は全身のリンパ節とは無縁の液体である．内耳は，内
耳道底を基準に，前方にあるカタツムリの殻の渦巻き
形をした構造（蝸牛）と後方の前庭，三半規管に分け
られる．蝸牛内部は ₃層で構成され，上下の前庭階	
scala	vestibuliと鼓室階	scala	tympaniを外リンパ液
が満たし，真ん中の中央階 scala	mediaを内リンパ液
が満たす．内リンパ液はカリウム濃度が高い細胞内液
類似の組成であるのに対し，外リンパ液はカリウム濃
度が低いので，内リンパ液と外リンパ液の間には
+₈₀mVの電位差（endocochlear	potential）が維持さ
れる．音を振動として感じるコルチ器の有毛細胞は，
細胞体の下面は外リンパ液，上面の有毛部は内リンパ
液に曝されている．さらに細胞内の陰性荷電（︲₆₀mV）
と合わせると，内リンパ液の有毛側は ︲₁₄₀mVの陰
性電位となる．この電位差が有毛細胞の興奮性を高

め，音を敏感に感知するのに役立っているといわれ
る．上記は生理学の教科書 ₁）の引用であるが，小生
が米国留学時（₁₉₉₁年頃）に学んだ内容でもある．
当時，神経外科領域で全米トップ ₃に挙げられていた
アリゾナ州 Barrow	Neurological	 Institute	（BNI）の
カンファレンスでは側頭骨 CT/MRIが提示された時
に「Fallopian	canal（顔面神経管）を指せ」「ツチ骨，
キヌタ骨（耳小骨の一部）を指せ」「外側半規管はど
れか」「蝸牛と前庭を指せ」，蝸牛を示すと「蝸牛管は
何回転しているのか？」（答えは ₂.₅回転）などの質
問が，ボス（Robert	F.	Spetzler先生，日本でも有名
な神経外科医）から矢継ぎ早にレジデント（研修医）
と私を含む留学生に廻ってきた．留学生にはトルコ，
韓国，イタリア，イスラエルなどから常時 ₄ ～ ₅名の
専門医がいた．私が在籍していた大阪医科大学（現：
大阪医科薬科大学）病院のカンファレンスでは質問さ
れることのない斬新な質問だった．専門医試験直後の
留学だったので知識はそこそこあったはずだが，当初
は質問の英語を理解できず，全く答えられなかった．
ボス（自宅に日本庭園を持つほどの日本通）は日本の

Editorial Comment
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専門医が優秀であることを知っていたと思うが，周り
には「日本の専門医はバカだ」と思われているのでは
ないかと悔しい思いをした．どうやって専門書を発注
するのかというハードルがあったが，レジデントの一
人に方法を教えてもらい，英語の教科書で側頭骨の解
剖 ･生理をもう一度勉強した．カンファレンスではほ
ぼ同じ質問が繰り返されるので，答えられるようにな
るのは当然の帰結ともいえたが，₂～ ₃か月すると答
えられるようになり，ボスがにっこり頷いてくれたこ
とを覚えている．後で彼に尋ねると，「（脳腫瘍手術の
前半で）側頭骨をドリル（骨削除）するのは神経耳鼻
科医（neuro︲otologists）だが，（手術の後半で腫瘍
を摘出する）われわれは彼らのドリリングが good	
jobなのかどうか判断できる目を持たなければならな
い」と言っていた．耳鼻咽喉科との境界領域をしっか
り理解する重要性を学べたと思っている．CT/MRI
の進歩によりさらに微細な異常所見が術前画像で捉え
られるようになり，当時学んだことは今でも読影に役
立っている．帰国してからのカンファレンスでは，同
じ質問を今度は専門医受験前の若手に投げかけている
のは勿論である．
　外リンパ瘻 perilymphatic	 fistulaは，米国カリフォ
ルニア大学 Irvine校（UCI）の耳鼻咽喉科 ･ 頭頸部
外科から投稿された最近の総説 ₂）でも enigmatic	
condition（enigmatic:	謎の，不思議なという意味）で
あると結ばれている．外リンパ液自体も，脳神経外科
医にとって不思議な存在である．外リンパ液は脳脊髄
液	cerebrospinal	 fluid	（CSF）とほぼ同じ組成で，蝸
牛水管	cochlear	aqueductが蝸牛の基底回転 basal	
turnと後頭蓋窩くも膜下腔を連結しているとされる．
蝸牛水管の内側は正円窓 round	window近傍で蝸牛
の外リンパ液と接続し，外方は頸静脈孔の舌咽神経近
傍（pars	nervosa）に漏斗状に開口し，₇₀％の症例で
副管 accessory	canalsが存在する ₃）．これを利用して，
聴力温存の必要がない大きな小脳橋角部腫瘍に対する
経迷路法手術 translabyrinthine	approachでは蝸牛水
管を開放して CSFを排出し，硬膜内圧を減じること
ができる．また，外リンパ瘻の診断には髄液漏と同じ
くβ₂︲transferrinがバイオマーカーとして役に立つ ₂）

（β₂︲transferrinは髄液漏の標準マーカーだが，残念
ながら本邦では測定できない）．一方，本論文中でも
考察されている cochlin︲tomoprotein	（CTP）	は外リ
ンパ液に特異的なマーカーで，髄液中には存在しない
という ₄）．また，治療においても，水頭症手術はわれ
われ脳神経外科医にとって馴染み深い手術手技だが，
髄液圧が高い難治性外リンパ瘻には脳室腹腔短絡術
（VPシャント）が有効という報告がある ₅）．
　本症例で使用されたvideo	Head	Impulse	Test（vHIT）
も興味深い．めまいの軽快とともに外側半規管のゲイ
ンが回復したことが示されている．vHITは前庭（動）

眼反射 vestibulo︲ocular	reflex	（VOR）を評価する検
査である．VORは，頭部を回旋すると眼球が頭部の
回転と反対方向に回旋することで頭の動きが代償され
て視点が固定される反射のことで，カメラの手ぶれ防
止機構と思ってもらえばよい．反射の主経路は半規管
︲ 前庭神経 ︲ 前庭神経核 ･･･ 運動ニューロン ︲ 外眼
筋である ₆）．頭部回旋に対して全く同じ量の反対向き
眼球回旋が生じると VORのゲイン gainは ₁という
ことになるが，ヒトの体はもっと複雑にできていて，
ゲインは ₁より小さい．ゲインを調節するのが小脳片
葉 flocculusである．前庭神経核から苔状繊維	mossy	
fiberが小脳片葉のプルキンエ細胞 Purkinje	cellに入
力し，プルキンエ細胞が前庭神経核を抑制するブレー
キとして働く副経路があり，ブレーキの強弱によりゲ
インが調節される機構が備わっている．また，第三の
経路として，誤差信号に基づく学習回路が存在する．
網膜からの信号が視索路核を経て下オリーブ核から登
上繊維 climbing	fiberとしてプルキンエ細胞に入力す
る回路で，目の動きが足らずに固視できない（すなわ
ちゲインが不足している）場合はプルキンエ細胞を介
する副経路（ブレーキ）が弱められるようにできてい
る．ここまで来ると，おぼろげながらも vHITのゲイ
ンとは何を意味するのか（ゲインの正常値はなぜ ₁で
はなく ₀.₈以上なのか），前庭機能障害ではゲインが
低下することを理解していただけたと思う．解説をも
う少し進める．VORが障害された（ゲインが低下し
た）患者では，頭部回旋に伴って眼球も同じ方向に動
いてしまうので，固視を続けるためには目標をもう一
度捉え直す（re︲fixate）する必要があり，catch︲up	
saccadesと呼ばれる急速眼球運動が発生する ₇）．二通
りあり，頭部の回旋中から発生する急速眼球運動が
covert	saccadesであり，頭部が停止した後に生じる
眼球運動が overt	saccadesである．ベッドサイドで
施行される従来の head	 impulse	test（HIT）では
covert	saccadesの検出は難しかったが，vHITでは
容易に捉えられるようになった．脳神経外科領域でも
vHITは前庭神経鞘腫（いわゆる聴神経腫瘍）の術前
評価として注目されている．外側半規管と上半規管の
評価は上前庭神経の機能を，後半規管の評価は下前庭
神経機能を反映するので，各半規管のゲインと
catch︲up	saccadesを組み合わせることにより発生母
地（nerve	of	origin）が上前庭神経由来なのか下前庭
神経由来なのかを術前に判別できる ₈）．今後は，当科
でも耳鼻咽喉科の協力を得ながら，術前検査として取
り入れたいと思う．
　最後に，本論文は大阪公立大学大学院医学研究科	
耳鼻咽喉病態学 ･頭頸部外科学教室の先生方と共著の
貴重な症例報告である．編集部として，このような取
り組みが今後も発展してほしいと願っている．
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