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研究要旨 

1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の全国疫学調査 

遅発性内リンパ水腫の全国疫学調査では、同側型が6割、性差は女性優位であった。先行する高度難聴

の原因では、突発性難聴、原因不明の若年性一側聾、ムンプス難聴の順であり、家族歴はみられなかっ

た。 

2. 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメニエール病の全国疫学調査と両疾患のレジストリの構築 

 昨年度に作成した遅発性内リンパ水腫とその類縁疾患であるメニエール病の症例登録レジストリを班

員で評価し、修正を行った。また、遅発性内リンパ水腫の症例登録レジストリとメニエール病の症例登録

レジストリと共通化を行った。さらに、重症例と軽症例を比較できるようにした。 

メニエール病の全国疫学調査から、有病率は人口10万人対46人（本邦患者数推定5万 8千人）と推

定され、性差は女性優位、高齢新規発症患者の増加傾向が認められた。 

3. 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化と遅発性内リンパ水腫の診断基準・重症度分類の改訂の検討 

 内耳造影 MRI を用いた内リンパ水腫画像検査の定量性の向上を行った。内耳造影 MRI を用いた内リン

パ水腫画像検査の標準化した検査マニュアルを作成した。 

 昨年度の遅発性内リンパ水腫の全国疫学調査に基づいて、遅発性内リンパ水腫の重症度分類の、B：聴

覚障害が4点、両側性高度進行（中等度以上の両側性不可逆性難聴）（純音聴力検査で平均聴力が両側40 

dB以上で40 dB未満に改善しない場合）を、B：聴覚障害が4点、両側性高度進行（両側性不可逆性高度

難聴）（純音聴力検査で平均聴力が両側70 dB以上で70 dB未満に改善しない場合）に改訂した。 

4. 遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であるメニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害の診断基準の改

定の検討 

 昨年度に行った国内外の診断基準の調査に基づき、メニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害の診

断基準を改定した。 

5. 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインの作成を目指したスコープの作成とエビデンスの収集 

遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインを作成する目的で、昨年度に作成した診療ガイドラインの企画

書であるスコープに基づいてCQを設定し、エビデンスの収集と評価を行った。しかし、世界的にも遅発

性内リンパ水腫に関する比較試験は行われておらず、遅発性内リンパ水腫の治療に関するエビデンスは

ほとんどないのが現状であった。そこでCQは項目のみとして、遅発性内リンパ水腫の診断基準、遅発性

内リンパ水腫の重症度分類、遅発性内リンパ水腫の疾患概念、遅発性内リンパ水腫の症状、遅発性内リン

パ水腫の治療、遅発性内リンパ水腫の疫学を含む遅発性内リンパ水腫診療ガイドライン（案）を作成し

た。 

6. 難病情報センターと日本めまい平衡医学会のホームページの遅発性内リンパ水腫の解説の作成と改 

訂 

難病情報センターのホームページの遅発性内リンパ水腫の2) 診断・治療指針（医療従事者向け）と3) 

FAQ（よくある質問と回答）を改訂した。日本めまい平衡医学会のホームページに遅発性内リンパ水腫の

解説2) 一般医師用、3) 患者用を作成した。 

研究分担者 
宇佐美真一 信州大学教授 
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將積日出夫 富山大学教授 
鈴木 衞 東京医科大学学長 
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Ａ．研究目的 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の全
国疫学調査 
重症例である臨床調査個人票のデータベー
スと全国疫学調査の軽症例のデータと比較す
る目的で、遅発性内リンパ水腫の症例登録レ
ジストリを用いて遅発性内リンパ水腫の疫学
調査を行う。 
2. 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメ
ニエール病の全国疫学調査と両疾患のレジス
トリの構築 
 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメニ
エール病の全国疫学調査を行う。 
遅発性内リンパ水腫の症例登録レジストリ
を構築してバイオバンクの構築めざす目的で、
昨年度に作成した遅発性内リンパ水腫とメニ
エール病の症例登録レジストリを班員で評価
し、修正を行う。 
3. 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化と
遅発性内リンパ水腫の診断基準・重症度分類
の改訂の検討 
 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化を行
う目的で、造影 MRI を用いた内リンパ水腫画
像検査の定量性の向上を行う。また、内耳造
影 MRI を用いた内リンパ水腫画像検査を標準
化し、検査マニュアルを作成する。また、遅
発性内リンパ水腫の重症度分類を改訂する目
的で、昨年度に行った遅発性内リンパ水腫の
全国疫学調査を基づき、遅発性内リンパ水腫
の重症度分類を改訂する。 
4. 遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であるメ
ニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害
の診断基準の改定の検討 
遅発性内リンパ水腫と確実に鑑別するため、
昨年度に行った国内外の診断基準の調査に基
づき、鑑別疾患であるメニエール病、前庭神
経炎、両側前庭機能障害の診断基準の改定を
行う。 
5. 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインの
作成を目指したスコープの作成とエビデンス
の収集 
 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインを作

成する目的で、昨年度に作成した診療ガイド
ラインの企画書であるスコープに基づいてCQ
を設定し、エビデンスの収集と評価を行う。 
6. 難病情報センターと日本めまい平衡医学
会のホームページの遅発性内リンパ水腫の解
説の作成と改訂 
 指定難病である遅発性内リンパ水腫を医師
だけでなく国民に広く啓蒙する目的で、難病
情報センターのホームページの解説を改訂し、
日本めまい平衡医学会のホームページに解説
を作成する。 
 
Ｂ．研究方法 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の全
国疫学調査 
 平成 29 年 1 月１日から 12 月 31 日までに
研究分担者の医療機関を受診した同側型およ
び対側型遅発性内リンパ水腫患者を対象とし
た。遅発性内リンパ水腫の症例登録レジスト
リを用いて全国疫学調査を行った。 
2. 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメ
ニエール病の疫学調査と両疾患のレジストリ
の構築 
昨年度に作成した遅発性内リンパ水腫とそ
の類縁疾患であるメニエール病の症例登録レ
ジストリを班員で評価し、修正を行った。 
平成 29 年 1 月１日から 12 月 31 日までに
研究分担者の医療機関を受診した遅発性内リ
ンパ水腫の類縁疾患であるメニエール病確実
例の新規発症患者のみを対象とし、全国疫学
調査を行った。 
3. 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化と
遅発性内リンパ水腫の診断基準・重症度分類
の改訂の検討 
 内耳造影 MRI を用いた内リンパ水腫画像検
査の定量性を向上させ、内耳造影 MRI を用い
た内リンパ水腫画像検査の標準化した検査マ
ニュアルを作成した。 
昨年度の遅発性内リンパ水腫の全国疫学調
査をもとに、遅発性内リンパ水腫の重症度分
類の聴覚障害が 4 点すなわち、重症の聴覚障
害：両側性高度進行（中等度以上の両側性不
可逆性難聴）（純音聴力検査で平均聴力が両側
40dB 以上で 40dB 未満に改善しない場合）を
両側性高度進行（両側性不可逆性高度難聴）
（純音聴力検査で平均聴力が両側 70dB 以上
で 70dB 未満に改善しない場合）に改訂する検
討を行った。 
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4. 遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患の診断基
準の改定の検討 
 昨年度に行った国内外の診断基準の調査に
基づき、遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であ
るメニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能
障害の診断基準を改訂した。 
5. 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインの
作成をめざしたスコープの作成とエビデンス
の収集 
 昨年度に作成した遅発性内リンパ水腫診療
ガイドラインの企画書であるスコープに基づ
いて CQ を設定し、エビデンスの収集と評価を
行った。 
6. 難病情報センターと日本めまい平衡医学
会のホームページの遅発性内リンパ水腫の解
説の作成と改訂 
 難病情報センターのホームページの遅発性
内リンパ水腫の 2) 診断・治療指針（医療従
事者向け）と 3) FAQ（よくある質問と回答）
を改訂する検討を行った。日本めまい平衡医
学会のホームページに遅発性内リンパ水腫の
解説 2) 一般医師用、3) 患者用を作成する検
討を行った。 
（倫理面への配慮） 
 疫学調査と内リンパ水腫画像検査に関する
研究については、倫理委員会の承認を得て行
った。それ以外の研究については、倫理面の
問題は生じない。 
 
Ｃ．研究結果 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の全
国疫学調査 
遅発性内リンパ水腫の症例登録レジストリ
を用いて遅発性内リンパ水腫の全国疫学調査
を行った。平成 29 年の遅発性内リンパ水腫患
者は 64例で同側型が60.9％、対側型は39.1％
であった。男性患者は 42.2％、女性患者は
57.8％、高度難聴の原因は、突発性難聴、原
因不明の若年性一側聾、ムンプス難聴の順で
あった。家族歴は認められなかった。 
2. 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメ
ニエール病の全国疫学調査と両疾患のレジス
トリの構築 
 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメニ
エール病の全国疫学調査も行った。平成 29 年
新規発症メニエール病確実例は計 253 例であ
った。男性患者は 32.0％、女性患者は 68.0％、
両側化率は 5.5％であった。発症年齢のピー

クは 40 才台～60 才台で 60 才以上は 36.0％
であった。 
 糸魚川市調査で、平成 28 年にメニエール病
確実例で糸魚川総合病院を受診、治療をした
患者は 20 人であり、平成 29 年の糸魚川市の
人口から有病率は人口 10 万人対 45.7 人と算
出された。 
 昨年度に作成した遅発性内リンパ水腫の症
例登録レジストリを班員で評価し、匿名化 ID
での入力、メニエール病の症例登録レジスト
リと共通化を行った。次に、遅発性内リンパ
水腫の重症度分類を改変し、重症例と軽症例
を比較できるようにした。最後に、タイトル
画面から同側型、対側型のトップページへの
移動するボタンの設置、トップページでは登
録した症例数の表示、各研究班員施設におい
ても入力データを利用可能とした。 
 昨年度に作成したメニエール病の症例登録
レジストリを班員で評価し、以下の点を改良
した。１. 検査と治療の日時を入力できるよ
うにした。２．保存的治療は治療開始と終了
の年日時を入力できるようにした。３．中耳
加圧療法、内リンパ嚢開放術、選択的前庭機
能破壊術は 1 つをチェックすると全てにチェ
ックが入るので、別々にチェックできるよう
にした。４．中耳加圧療法、内リンパ嚢開放
術、選択的前庭機能破壊術は行った年日時を
入力できるようにした。５．研究班による重
症度分類が改定されたため、新しい重症度分
類に変更した。 
3. 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化と
遅発性内リンパ水腫の診断基準・重症度分類
の改訂の検討 
 内耳造影 MRI を用いた内リンパ水腫画像検
査の標準化した検査マニュアルを作成した。
シーメンス社の 3TMRI（Verio）と 32 チャン
ネル頭部コイルを用いて、経静脈的に造影剤
を投与し、4 時間後に内耳造影 MRI を施行し
た。得られた MRI 画像から HYDROPS 画像を作
成する。外リンパが造影されるため、内リン
パ水腫が造影欠損像として認められる。内リ
ンパ水腫の有無の判定は、中島らの報告に従
い行う。また、外リンパ液の造影効果に影響
を与える因子であるパルスシーケンス・パラ
メーターの検討を行い、内リンパ水腫画像診
断の定量性の向上を行った。 
 昨年度の遅発性内リンパ水腫の全国疫学調
査に基づき、遅発性内リンパ水腫の重症度分
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類の、B：聴覚障害が 4 点、両側性高度進行（中
等度以上の両側性不可逆性難聴）（純音聴力検
査で平均聴力が両側 40 dB 以上で 40 dB 未満
に改善しない場合）を、B：聴覚障害が 4 点、
両側性高度進行（両側性不可逆性高度難聴）
（純音聴力検査で平均聴力が両側 70 dB 以上
で70 dB未満に改善しない場合）に改訂した。 
4. 遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であるメ
ニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害
の診断基準の改定の検討 
遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であるメニ
エール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害の
診断基準を改訂した。 
メニエール病の診断基準にメニエール病の
画像診断を追加した。すなわち、AAO-HNS のメ
ニエール病の診断基準には側頭骨病理組織検
査 で 内 リ ン パ 水 腫 を 認 め た Certain 
Meniere’s disease があるが、これに対して
造影 MRI で内リンパ水腫を認めたメニエール
病確実例をメニエール病確定診断例とした。 
メニエール病診断基準改定（案） 
Ａ. 症状 
1. めまい発作を反復する。めまいは誘因なく
発症し、持続時間は 10 分程度から数時間程
度。 
2. めまい発作に伴って難聴、耳鳴、耳閉感な
どの聴覚症状が変動する。 
3. 第Ⅷ脳神経以外の神経症状がない。 
Ｂ. 検査所見 
1. 純音聴力検査において感音難聴を認め、初
期にはめまい発作に関連して聴力レベルの変
動を認める。 
2. 平衡機能検査においてめまい発作に関連
して水平性または水平回旋混合性眼振や体平
衡障害などの内耳前庭障害の所見を認める。 
3. 神経学的検査においてめまいに関連する
第Ⅷ脳神経以外の障害を認めない。 
4. メニエール病と類似した難聴を伴うめま
いを呈する内耳・後迷路性疾患、小脳、脳幹
を中心とした中枢性疾患など、原因既知の疾
患を除外できる。 
5. 聴覚症状のある耳に造影 MRI で内リンパ
水腫を認める。 
診断 
メニエール病確定診断例（Certain Meniere’s 
disease）：Ａ.症状の 3 項目を満たし、Ｂ.検
査所見の 5 項目を満たしたもの。 
メニエール病確実例（Definite Meniere’s 

disease）：Ａ.症状の 3 項目を満たし、Ｂ.検
査所見の 4 項目を満たしたもの。 
メニエール病疑い例（Probable Meniere’s 
disease）：Ａ.症状の 3 項目を満たしたもの。 
 前庭神経炎の診断基準を改訂した。 
前庭神経炎診断基準改定（案） 
Ａ. 症状 
1. 突発的な回転性めまい発作で発症する。回
転性めまい発作は 1 回のことが多い。 
2. 回転性めまい発作の後、体動時あるいは歩
行時のふらつき感が持続する。 
3. めまいに随伴する難聴、耳鳴、耳閉塞感な
どの聴覚症状を認めない。 
4. 第Ⅷ脳神経以外の神経症状がない。 
Ｂ. 検査所見 
1. 温度刺激検査により一側または両側の末
梢前庭機能障害（半規管機能低下）を認める。 
2. 回転性めまい発作時に自発および頭位眼
振検査で方向固定性の水平性または水平回旋
混合性眼振を認める。 
3. 聴力検査で正常聴力またはめまいと関連
しない難聴を示す。 
4. 前庭神経炎と類似のめまい症状を呈する
内耳・後迷路性疾患、小脳、脳幹を中心とし
た中枢性疾患など、原因既知の疾患を除外で
きる。 
診断 
前庭神経炎確実例（Definite vestibular 
neuritis）：A. 症状の 4 項目を満たし、B. 検
査所見の 3 項目を満たしたもの。 
前庭神経炎疑い例（Probable vestibular 
neuritis）：A. 症状の 4 項目を満たしたもの。 
 両側前庭機能障害の診断基準を改定した。 
両側前庭機能障害診断基準改定（案） 
Ａ. 症状 
1. 頭部の運動や体動時に非回転性めまいや
動揺視が誘発される。閉眼などにより視覚が
遮断されると身体のふらつきが増強する。 
2. めまいと関連する中枢神経症状を認めな
い。 
Ｂ. 検査所見 
1. 温度刺激検査により両側の末梢前庭機能
（半規管機能）の消失または高度低下を認め
る。 
  [注]10ml 以上の氷水の外耳道注入でも温
度眼振を認めない場合を「消失」、温度眼振が
微弱な場合を「高度低下」。 
2. 両側前庭機能障害と類似のめまい症状を
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呈する内耳・後迷路性疾患、小脳、脳幹を中
心とした中枢性疾患など、原因既知の疾患を
除外できる。 
診断 
両側前庭機能障害：A. 症状の 2 項目を満た
し、B. 検査所見の 2 項目を満たしたもの。 
5. 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインの
作成をめざしたスコープの作成とエビデンス
の収集 
 Cochrane Library を用いて遅発性内リンパ
水腫のエビデンスを検索したが、“delayed 
endolymphatic hydrops”をキーワードに検
索したところ、遅発性内リンパ水腫のエビデ
ンスは認められなかった。“Vertigo”をキー
ワードに検索したところ、24 のエビデンスが
得られたが、遅発性内リンパ水腫に関するエ
ビデンスは認められなかった。次に、文献デ
ータベースである PubMed を用いて“delayed 
endolymphatic hydrops”をキーワードに検
索を行った。その結果、88 の文献が検索され
た。そのうち、遅発性内リンパ水腫の治療に
関する文献は 9 編であった。いずれも保存的
治療でめまい発作がコントロールできない遅
発性内リンパ水腫症例を対象とした少数例の
retrospective study であり、エビデンスレ
ベルの高い比較試験はなかった。 
 遅発性内リンパ水腫の治療に関する以下の
CQ を作成した。CQ: 遅発性内リンパ水腫に抗
めまい薬は有効か？CQ: 遅発性内リンパ水腫
に利尿薬は有効か？CQ: 遅発性内リンパ水腫
に中耳加圧治療は有効か？CQ: 遅発性内リン
パ水腫に対する内リンパ嚢開放術は有効か？
CQ: 遅発性内リンパ水腫に選択的前庭機能破
壊術は有効か？  
 CQ は項目のみとして、遅発性内リンパ水腫
の診断基準、遅発性内リンパ水腫の重症度分
類、遅発性内リンパ水腫の疾患概念、遅発性
内リンパ水腫の症状、遅発性内リンパ水腫の
治療、遅発性内リンパ水腫の疫学を含む遅発
性内リンパ水腫診療ガイドライン（案）を作
成した。 
6. 難病情報センターと日本めまい平衡医学
会のホームページの遅発性内リンパ水腫の解
説の作成と改訂 
 難病情報センターのホームページの遅発性
内リンパ水腫の 2) 診断・治療指針（医療従
事者向け）と 3) FAQ（よくある質問と回答）
を改訂した。日本めまい平衡医学会のホーム

ページに遅発性内リンパ水腫の解説 2) 一般
医師用、3) 患者用を作成した。 
 
Ｄ．考察 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の全
国疫学調査 
 遅発性内リンパ水腫患者の全国疫学調査で
は、病型や性差の特徴は過去の前庭機能異常
調査研究班の調査結果と同様であった。先行
する高度難聴の原因疾患では原因不明の若年
性一側聾が過去の調査に比べ減少しており、
今回は先行する高度難聴の原因疾患として突
発性難聴が最多であった。今後も先行する高
度難聴の原因疾患に変化が現れるかどうか推
移を見極める必要がある。 
2. 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメ
ニエール病の全国疫学調査と両疾患のレジス
トリの構築 
 メニエール病確実例の新規発生患者の全国
疫学調査では、①女性患者数は 68％、②両側
化率は全体の 5.5％、③60 歳以上の高齢者は
36％であった。本年の調査では昨年の調査と
同様に、両側化の比率が平成 13 年以降に行わ
れた前庭機能異常調査研究班の疫学調査に比
べて低率であった。一方、女性患者優位化、
高齢新規発症患者割合増加傾向は、過去の前
庭機能異常調査研究班の調査結果と類似であ
った。 
 遅発性内リンパ水腫の症例登録システムの
ソフトウェアとして FileMaker Pro を採用す
ることにより、回収したデータを解析する際
にデータを整える作業が容易になり、円滑に
解析作業を行うことができるにようになった。
回収したデータのデータベース化にも
FileMaker Pro を用いた。Excel で運用されて
きた疫学調査結果と今回の FileMaker Pro で
の調査結果を支障なく統合することが可能で
あり、連続性を持った調査、解析を行うこと
が可能であった。 
 班員による症例登録レジストリの評価によ
り、画像検査および聴力検査の保存の必要性
が指摘された。しかし、遅発性内リンパ水腫
とその類縁疾患であるメニエール病は症状が
反復、消長することが特徴であるため、どの
ようなタイミングでのデータを保存すべきか、
また画像データをどのように分析して保存す
べきか班員の統一した見解が得られなかった。
今後、詳細に検討し、症例登録レジストリに
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反映させる必要がある。 
3. 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化と
遅発性内リンパ水腫の診断基準・重症度分類
の改訂の検討 
内リンパ水腫画像検査の精度のさらなる向
上の検討が必要である。また、内リンパ水腫
画像検査の定量性については、3次元解析が望
ましく、さらに自動定量についても検討が必
要である。 
現在、内リンパ水腫画像検査が行えるのは
シーメンスの3TMRIに限られる問題がある。GE
などの他社の3TMRIでも行えるようにするこ
とが、内耳造影MRIを用いた内リンパ水腫画像
検査を全国に普及させ、国際展開を図るため
には不可欠である。 
 遅発性内リンパ水腫症例 46 例のうち、両耳
の平均聴力がともに 40 dB 以上の症例 2 例は
全て両耳の平均聴力が 70 dB であり、40 dB 
以上で 70 dB 未満の症例はなかった。日本聴
覚医学会の難聴の程度分類では、中等度難聴
を 40 dB 以上で 70 dB 未満、高度難聴を 70 
dB 以上で 90 dB 未満と定義している。そこで
遅発性内リンパ水腫の重症度分類の聴覚障害
が 4 点を高度難聴に改訂したが、今後、その
妥当性を検討する必要がある。 
4. 遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であるメ
ニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害
の診断基準の改定の検討 
メニエール病の診断基準に内リンパ水腫画
像検査を追加した。今後もバラニー学会や
AAO-HNSなどの世界の動向に注目しながら、各
診断基準の特徴と相違点に留意していく必要
がある。 
前庭神経炎の診断基準を改定した。今後、
①vHIT や VEMP で証明された末梢前庭機能低
下の取り扱い、②非定型例としての下前庭神
経炎という疾患概念の取り扱いを検討する必
要がある。 
両側前庭機能障害の診断基準を改訂した。
今後、両側前庭機能障害を適切に評価する検
査に関する検討が必要である。 
5. 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインの
作成を目指したスコープの作成とエビデンス
の収集 
 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインを作
成する目的で、昨年度に作成した診療ガイド
ラインの企画書であるスコープに基づいてCQ
を作成し、エビデンスの収集と評価を行った。

しかし、世界的にも遅発性内リンパ水腫に関
する比較試験は行われておらず、遅発性内リ
ンパ水腫の治療に関するエビデンスはほとん
どないのが現状であった。今後、エビデンス
レベルの高いプラセボ対照ランダム化比較試
験を実施し、エビデンスを構築していく必要
がある。 
 エビデンスがほとんどないため、CQ の推奨
文と推奨度を作成することは非常に困難であ
る。今後、指定難病である遅発性内リンパ水
腫の診療ガイドラインを作成する場合、CQ の
推奨度、推奨文については、メニエール病の
CQを参考にするのが現実的であると考えられ
た。そこで CQ は項目のみとして、遅発性内リ
ンパ水腫の診断基準、遅発性内リンパ水腫の
重症度分類、遅発性内リンパ水腫の疾患概念、
遅発性内リンパ水腫の症状、遅発性内リンパ
水腫の治療、遅発性内リンパ水腫の疫学を含
む遅発性内リンパ水腫診療ガイドライン（案）
を作成した。 
6. 難病情報センターと日本めまい平衡医学
会のホームページの遅発性内リンパ水腫の解
説の作成と改訂 
 難病情報センターのホームページの遅発性
内リンパ水腫の 2) 診断・治療指針（医療従
事者向け）と 3) FAQ（よくある質問と回答）
を改訂した。日本めまい平衡医学会のホーム
ページに遅発性内リンパ水腫の解説 2) 一般
医師用、3) 患者用を作成した。今後、指定難
病である遅発性内リンパ水腫を医師だけでな
く国民に広く啓蒙する必要がある。 
 
Ｅ．結論 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の全
国疫学調査 
遅発性内リンパ水腫の全国疫学調査では、
同側型が 6 割、性差は女性優位であった。先
行する高度難聴の原因では、突発性難聴、原
因不明の若年性一側聾、ムンプス難聴の順で
あり、家族歴はみられなかった。 
2. 遅発性内リンパ水腫の類縁疾患であるメ
ニエール病の全国疫学調査と両疾患のレジス
トリの構築 
 昨年度に作成した遅発性内リンパ水腫とそ
の類縁疾患であるメニエール病の症例登録レ
ジストリを班員で評価し、修正を行った。ま
た、遅発性内リンパ水腫の症例登録レジスト
リとメニエール病の症例登録レジストリと共
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通化を行った。さらに、重症例と軽症例を比
較できるようにした。 
メニエール病の全国疫学調査から、有病率
は人口 10 万人対 46 人（本邦患者数推定 5 万
8 千人）と推定され、性差は女性優位、高齢新
規発症患者の増加傾向が認められた。 
3. 内リンパ水腫画像検査の国際的標準化と
遅発性内リンパ水腫の診断基準・重症度分類
の改訂の検討 
 内耳造影 MRI を用いた内リンパ水腫画像検
査の定量性の向上を行った。内耳造影 MRI を
用いた内リンパ水腫画像検査の標準化した検
査マニュアルを作成した。 
 昨年度の遅発性内リンパ水腫の全国疫学調
査に基づいて、遅発性内リンパ水腫の重症度
分類の、B：聴覚障害が 4 点、両側性高度進行
（中等度以上の両側性不可逆性難聴）（純音聴
力検査で平均聴力が両側 40 dB 以上で 40 dB
未満に改善しない場合）を、B：聴覚障害が 4
点、両側性高度進行（両側性不可逆性高度難
聴）（純音聴力検査で平均聴力が両側 70 dB 以
上で 70 dB 未満に改善しない場合）に改訂し
た。 
4. 遅発性内リンパ水腫の鑑別疾患であるメ
ニエール病、前庭神経炎、両側前庭機能障害
の診断基準の改定の検討 
 昨年度に行った国内外の診断基準の調査に
基づき、メニエール病、前庭神経炎、両側前
庭機能障害の診断基準を改定した。 
5. 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインの
作成を目指したスコープの作成とエビデンス
の収集 
遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインを作
成する目的で、昨年度に作成した診療ガイド
ラインの企画書であるスコープに基づいてCQ
を設定し、エビデンスの収集と評価を行った。

しかし、世界的にも遅発性内リンパ水腫に関
する比較試験は行われておらず、遅発性内リ
ンパ水腫の治療に関するエビデンスはほとん
どないのが現状であった。そこで CQ は項目の
みとして、遅発性内リンパ水腫の診断基準、
遅発性内リンパ水腫の重症度分類、遅発性内
リンパ水腫の疾患概念、遅発性内リンパ水腫
の症状、遅発性内リンパ水腫の治療、遅発性
内リンパ水腫の疫学を含む遅発性内リンパ水
腫診療ガイドライン（案）を作成した。 
6. 難病情報センターと日本めまい平衡医学
会のホームページの遅発性内リンパ水腫の解
説の作成と改訂 
難病情報センターのホームページの遅発性内
リンパ水腫の 2) 診断・治療指針（医療従事
者向け）と 3) FAQ（よくある質問と回答）を
改訂した。日本めまい平衡医学会のホームペ
ージに遅発性内リンパ水腫の解説 2) 一般医
師用、3) 患者用を作成した。 
 
Ｆ．研究発表 
研究成果の刊行に関する一覧表参照 
 
2. 学会発表 
研究成果の刊行に関する一覧表参照 
 
Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 
1. 特許取得 
なし。 
2. 実用新案登録 
なし。 
3. その他 
なし。  
 
 

 


