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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症例登録レジストリおよび分析のためのデータベースを

FileMaker Proで作成した。こ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。 

 

2. 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、診療ガイドラインの企画書であるスコープ

を作成した。作成した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。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。最近では遅発性内リンパ水腫の治療として中耳加圧治療や副腎皮

質ステロイド鼓室内投与が行われるようになってきたため、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。また、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。 

Ａ．研究目的 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫につ
いて厚生労働省科学研究費補助金（難治性疾
患政策研究事業）難治性めまい疾患に関する
調査研究班の班員と研究協力者による疫学調
査で使用することを目的として、市販のデー
タベースソフトウェアであるFileMaker Pro
を用いて、遅発性内リンパ水腫症例登録レジ
ストリおよび分析のためのデータベースを作
成した。FileMaker Proはカード型データベー
スをもとに多テーブル構造を取り入れ、大き
な規模のデータベースを構築できるデータベ
ースソフトフェアである。また簡易Desktop 
publishing（DTP）機能を備えており、自由度
の高いページデザインが可能である。
FileMaker Proシリーズのうち、Advanced版で
はスタンドアロン型ランタイムソリューショ
ン機能が使用でき、FileMaker Proが導入され

ていない環境下でも運用が可能なアプリケー
ションソフトウェアの作成が可能である。症
例登録のための入力用アプリケーションソフ
トウェアをFileMaker Pro Advancedのランタ
イムソリューソン機能を用いて作成し、班員
と研究協力者に配布した。 
次に、班員と研究協力者による評価に基づ
き、症例登録レジストリとデータベースの改
良を行った。 
 
2. メニエール病診療ガイドライン 2011 年版
は、2008 年～2010 年度厚生労働難治性疾患克
服事業、前庭機能異常に関する調査研究班（渡
辺行雄班長）により作成された。このメニエ
ール病診療ガイドライン 2011 年版には、遅発
性内リンパ水腫について、遅発性内リンパ水
腫はどのような疾患か？遅発性内リンパ水腫
に対する臨床的対応は？の項目があるのみで
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ある。今後、指定難病である遅発性内リンパ
水腫診療ガイドラインを作成する必要がある。
そこで厚生労働省科学研究費補助金（難治性
疾患政策研究事業）難治性めまい疾患に関す
る調査研究班では、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を作成
した。次に、作成したスコープに基づいて遅
発性内リンパ水腫のクリニカルクエッスチョ
ン（Clinical Question; CQ）を設定し、エビ
デンスの収集と評価を行った。 
 
Ｂ．研究方法 
1. これまでに難治性平衡機能障害に関する
調査研究班が行ってきた遅発性内リンパ水腫
（同側型および対側型）の患者調査を踏襲
し、以下の調査項目を設定した。 
（１）同側型遅発性内リンパ水腫 
患側、性別、年齢、初診年、初診時年
齢、平均聴力レベル（高度難聴耳およ
び良聴耳）、一側性高度難聴の原因、難
聴発症時期、難聴発症からめまい発作
までの期間、めまい性状、DHI 点数 

（２）対側型遅発性内リンパ水腫 
患側、性別、年齢、初診年、初診時年
齢、平均聴力レベル（高度難聴耳およ
び良聴耳）、聴力最大変動幅、一側性高
度難聴の原因、難聴発症時期、難聴発
症からめまい発作までの期間、良聴耳
聴力変動時のめまいの有無、めまい性
状、DHI 点数 

さらに今回調査では遅発性内リンパ水腫
が指定難病に追加されたことを受け、上記項
目に加え指定難病の臨床調査個人票の項目に
ついても調査を行った。 
これまでの厚生労働省前庭機能異常に関
す る 調 査 研 究 班 の 班 員 施 設 調 査 で は
Microsoft 社の Excel を用いて作成した症例
登録システムを使用してきた。臨床調査個人
票は「基本情報」、「診断基準に関する事項」、
「重症度分類に関する事項」、「人工呼吸器に
関する事項」の４つのセクションから成り、
調査項目は 50 を超え、自由記載や単一回答、
複数回答など形式も多岐にわたり、従来の症
例登録システムでは入力が煩雑になり、入力
担当者の負担が増加することが予想された。
そのため本研究では FileMaker 社のデータベ
ースソフトウェアである FileMaker Pro を用
いて作成した新たな症例登録システムを班員

施設に配布し、入力を要請した。また返送さ
れたデータのデータベース化にも FileMaker 
Pro を用いた。 
次に、班員と研究協力者による評価に基づ
き、症例登録レジストリとデータベースの改
良を行った。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（表１）。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。 
 
2. 診療ガイドラインの企画書であるスコー
プの作成には、Minds 診療ガイドライン作成
の手引き 2014（医学書院）を参考にした。 
エ ビ デ ン ス の デ ー タ ベ ー ス で あ る
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。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。Minds では、治療法等の決定に
際して複数の選択肢があり、そのいずれがよ
り良いかを推奨として提示することで、患者
アウトカムの改善が期待できる場合、そのポ
イントをクリニカルクエスチョンとして取り
上げることを提案している。そこでスコープ
に基づき、遅発性内リンパ水腫の治療に関す
る CQ を策定した。 
（倫理面への配慮） 
レジストリの作成と文献調査であり、倫理
的な問題は生じない 
 
Ｃ．研究結果 
1. FileMaker Pro はカード型データベースを
もとに多テーブル構造を取り入れ、大きな規
模のデータベースを構築できるデータベース
ソフトフェアである。また簡易 Desktop 
publishing（DTP）機能を備えており、自由度
の高いページデザインが可能である。
FileMaker Pro シリーズのうち、Advanced 版
ではスタンドアロン型ランタイムソリューシ
ョン機能が使用でき、FileMaker Pro が導入
されていない環境下でも運用が可能なアプリ
ケーションソフトウェアの作成が可能である。
本研究では研究班員施設に配布するために、
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症例登録のための入力用アプリケーションソ
フトウェアを FileMaker Pro Advanced のラ
ンタイムソリューソン機能を用いて作成した。 
 タイトル画面から同側型、対側型それぞれ
の症例登録に分岐し、セクションごとに順に
ページを移動しながらデータ入力を進められ
るように設計した。ページの移動に関しては、
「次の事項の入力へ進む」や「戻る」などの
ボタンを画面の上下に配置することで、入力
担当者が直感的にボタンをクリックするだけ
でページの移動を行えるように工夫した。ま
た各調査項目の様式に合わせて、データを入
力するフィールドのコントロールスタイルを
選択、設定することでより簡便で確実な入力
を可能とした。単一回答の項目では、コント
ロールスタイルのラジオボタンセットを選択
し、値一覧で各選択肢の名称を設定すること
により、複数の選択肢から一つしか選択でき
ない設計とした。複数回答の項目では、コン
トロールスタイルのチェックボックスセット
を選択し、値一覧で各選択肢の名称を設定す
ることにより、複数選択が可能な設計とした。
日付を回答する項目では、コントロールスタ
イルのドロップダウンカレンダーを選択する
ことで、カレンダー画面から日付をクリック
で選択できる設計とした。文章や数字を入力
して回答する必要がある項目ではコントロー
ルスタイルを編集ボックスとすることで対応
した。特に平均聴力レベルなどの数字のみの
回答が望ましい項目では、フィールドの動作
設定でインプットメソッドを半角数字に限定
することで、他の文字入力をした時に誤入力
を知らせるポップアップが出現する設計とし
た。 
 FileMaker Pro Advanced で作成した症例登
録システムを、Developer ユーティリティを
用いて FileMaker Pro が導入されていない環
境でも起動できるランタイムソリューソンア
プリケーションに変換することで、研究班員
施設への配布を可能とした。 
 FileMaker Pro はデータベースソフトウェ
アであるため、研究班員施設から回収したデ
ータはそのままデータベースとしても活用す
ることができた。また、FileMaker Pro と
Excel のデータは双方向に変換が可能であり、
過去の Excel を用いて行われてきた疫学調査
の結果と今回調査の結果を統合し、データベ
ース化することができた。 

次に、班員と研究協力者による評価に基づ
き、症例登録レジストリとデータベースの改
良を行った。アプリケーションのシステムと
しては、タイトル画面から同側型、対側型を
選択すると新たに作成したそれぞれのトップ
ページに移動するように変更した(図１)。ト
ップページでは登録した症例数が確認でき、
各研究班員施設においても入力データを利用
できるように《登録データをエクスポート》
ボタンを設置した。このボタンによりExcelフ
ァイル形式での入力データの抽出が可能とな
った。また登録画面ではヘッダーに入力中の
症例№を表示するように変更し、ヘッダーと
フッターに《登録中止》ボタンを設置した(図
２)。このボタンでは入力中の症例レコードを
削除しつつタイトルページに移動することが
可能となり、前回調査でみられた入力を中断
した症例のレコードが残ってしまう問題が解
決された。その他操作性を高めるために、ボ
タンの配置やボタンをクリックした時のアラ
ートの文章などに修正を加えた。 
 
2. スコープには、（1）疾患トピックスの基本
的特徴として疾患トピックスの臨床的特徴、
疾患トピックスの疫学的特徴、疾患トピック
スの診療の全体的な流れを作成した（図３）。
（2）診療ガイドラインがカバーする内容に関
する事項には、1) タイトル、2) 目的、3) ト
ピック、4) 想定される利用者、5) 既存のガ
イドラインとの関係、6) 重要臨床課題、7) 
ガイドラインでカバーする範囲、8) 臨床上
の必要事項を作成した（図３）。 
次に、作成したスコープに基づいて遅発性
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？  
しかし、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
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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。
中耳加圧治療に関する論文が 2 編（2011 年：
Meniett、2011 年: 鼓膜マッサージ器）、副腎
皮質ステロイド鼓室内投与に関する論文が 2
編（2016 年、2015 年）、ゲンタマイシン鼓室
内投与に関する論文が 1 編（2015 年）、高圧
酸素療法に関する論文が 1 編（2007 年）、内
リンパ嚢開放術に関する論文が 1編（2001年）、
cochleosacculotomy と SM infusion による選
択的前庭機能破壊術に関する論文が 1 編
（2001 年）、前庭神経切断術に関する論文が
1 編（1995 年）、内耳破壊に関する論文が 2 編
（1997 年、1996 年）であった（重複あり）。 
 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。 
 
Ｄ．考察 
1. 従来の Excel を用いた症例登録システム
では、入力を簡潔かつ簡便にするためにワー
クシート機能やプルダウン機能を活用するこ
とで一定の効果を得てきた。しかし複数回答
の項目には対応が難しく、さらに調査項目数
が増えるにつれ見づらく、入力に手間がかか
るなどの課題があった。今回、新たな症例登
録システムのソフトウェアとして FileMaker 
Pro を採用した。ページのデザインや入力フ
ィールドの設定を工夫することによって、ス
ムーズかつ確実にデータの入力ができるよう
になり、調査項目数の大幅な増加に対して入
力担当者の負担を軽減できるように努めた。
また入力フィールドの機能を限定することで、
誤入力やデータ入力のばらつきを減らすこと
ができた。これによって、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た。 
 回収したデータのデータベース化にも
FileMaker Pro を用いた。同一のソフトウェ
アで症例登録およびデータベース化を行うた
め、データの変換等の工程を要さずに運用す
ることが可能であった。また FileMaker Pro 
は Excelとの互換性があるため、過去の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。 
 
2. エ ビ デンスのデータベースである
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。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。Minds では、治療法等の決定に
際して複数の選択肢があり、そのいずれがよ
り良いかを推奨として提示することで、患者
アウトカムの改善が期待できる場合、そのポ
イントをクリニカルクエスチョンとして取り
上げることを提案している。この提案に基づ
き、遅発性内リンパ水腫の治療に関する CQ を
策定した。しかし、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く、CQ の
推奨度、推奨文を作成できなかった。そこで
CQ は項目のみとして、遅発性内リンパ水腫診
療ガイドライン（案）を作成した。今後、メ
ニエール病診療ガイドラインの CQ を参考に
して、遅発性内リンパ水腫診療ガイドライン
を完成させていく必要がある。 
 
Ｅ．結論 
1. 指定難病である遅発性内リンパ水腫の症
例登録レジストリおよび分析のためのデータ
ベースを FileMaker Pro で作成した。この症
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。 
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2. 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、診療ガイドラインの企画書
であるスコープを作成した。作成したスコー
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。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。最近では
遅発性内リンパ水腫の治療として中耳加圧治
療や副腎皮質ステロイド鼓室内投与が行われ
るようになってきたため、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。また、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。 
 
Ｆ．研究発表 
・M. Fukushima, K. Yokoi, J. Iga, S. Akahania, 
H. Inohara and N. Takeda: Contralateral type 
of delayed endolymphatic hydrops may consist 
of two phenotypes based on a magnetic resonance 
imaging preliminary study. Acta Otolaryngol 
137: 1153-1157, 2017. 
・M. Fukushima, T. Kitahara, R. Oya, S. Akahani, 
H. Inohara, S. Naganawa and N. Takeda: Longitudinal 
up-regulation of endolymphatic hydrops in patients 
with Meniere's disease during medical treatment. 
Laryngoscope Investig. Otolaryngol. 2: 344-350, 
2017.  
・S. Okazaki, T. Imai, K. Higashi-Shingai, K. 
Matsuda, N. Takeda, T. Kitahara, A. Uno, A. Horii, 
Y. Ohta, T. Morihana, C. Masumura, S. Nishiike, H. 
Inohara: Office-based differential diagnosis of 
transient and persistent geotropic positional 
nystagmus in patients with horizontal canal type 
of benign paroxysmal positional vertigo. Acta 

Otolaryngol 137: 265-269, 2017. 
・T. Okumura Imai T, Takimoto Y, Takeda N, Kitahara 
T, Uno A, Kamakura T, Osaki Y, Watanabe Y, Inohara 
H: Assessment of endolymphatic hydrops and otolith 
function in patients with Ménière's disease. Eur 
Arch Otorhinolaryngol. 2017; 274: 1413-1421.  
・T. Imai, Y. Takimoto, N. Takeda, T. Okumura, H. 
Inohara: Three-dimensional analysis of linear 
vestibulo-ocular reflex in humans during eccentric 
rotation while facing downwards. Exp. Brain Res. 
2018, in press.  
・Y. Takimoto, T. Imai, T. Okumura, N. Takeda and 
H. Inohara, Evaluation of otolith function by 
three-dimensional analysis of vestibulo-ocular 
reflex during eccentric rotation in humans. 
Neurosci Res, 2018, in press.  
 
2.  学会発表 
・メニエール病患者における耳石機能の評価
～偏中心回転検査，VEMP と内耳造影MRI の
比較，ポスター，奥村朋子，今井貴夫，滝本
泰光，武田憲昭，鎌倉武史，大薗芳之，太田
有美，佐藤 崇，岡崎鈴代，花田有紀子，大
畠和也，今井隆介，宇野敦彦，北原 糺，猪
原秀典，第118回日本耳鼻咽喉科学会総会，広
島，平成29年5月17日-20日，国内 
・当科における脊髄小脳変性症の平衡機能検
査所見，口頭，䕃山麻美，三好仁美，松田和
徳，佐藤 豪，武田憲昭，日本耳鼻咽喉科学
会第43回中国四国地方部会，平成29年6月17日，
国内 
・偏中心回転を用いた耳石動眼反射と半規管
動眼反射との同時解析，口頭，今井貴夫，滝
本泰光，奥村朋子，武田憲昭，太田有美，大
﨑康宏，佐藤 崇，猪原秀典，第35回耳鼻咽
喉科ニューロサイエンス研究会，大阪，平成
29年8月26日，国内 
・指定難病の医療費助成と遅発性内リンパ水
腫，ミトコンドリア病，神経線維腫症，口頭，
武田憲昭，日本耳鼻咽喉科学会第31回専門医
講習会，神戸，平成29年11月11日，国内. 
・Video head impulse test におけるHIMPと
SHIMPのVOR gainおよびsaccadeの関係，口頭，
佐藤豪，松田和徳，関根和教，武田憲昭，第
76回日本めまい平衡医学会，軽井沢，平成29
年11月30日～12月1日，国内 
・メニエール病の立場から，口頭，武田憲昭，
第76回日本めまい平衡医学会，軽井沢，平成
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29年11月30日～12月1日，国内 
・メニエール病患者のｖHIT所見と内リンパ
水腫，口頭，福嶋宗久，武田憲昭，第76回日
本めまい平衡医学会，軽井沢，平成29年11月
30日～12月1日，国内 
・同側型遅発性内リンパ水腫の疫学的検討，
ポスター，將積日出夫，高倉大匡，藤坂実千
郎，赤荻勝一，渡辺行雄，鈴木 衛，武田憲
昭，第76回日本めまい平衡医学会，軽井沢，
平成29年11月30日～12月1日，国内 
・ｖHITを施行した脊髄小脳変性症患者の神
経耳科学的所見，ポスター，䕃山麻美，三好
仁美，佐藤 豪，松田和徳，武田憲昭，第76
回日本めまい平衡医学会，軽井沢，平成29年
11月30日～12月1日，国内 
・内耳破壊ラットにおける免疫組織化学的手
法による前庭代償の新しい評価法と前庭代償
の進行過程の可視化，ポスター，松田和徳，
北原 糺，伊藤妙子，佐藤 豪，蔭山麻美，
東 貴弘，関根和教，北村嘉章，阿部晃治，
武田憲昭，第76回日本めまい平衡医学会，軽
井沢，平成29年11月30日～12月1日，国内 
 

・当院へめまい，ふらつきを主訴に救急搬送
された症例の検討，ポスター，松岡百百世，
松田和徳，佐藤 豪，武田憲昭，第76回日本
めまい平衡医学会，軽井沢，平成29年11月30
日～12月1日，国内 
・一側内耳破壊術術後のラットにおける免疫
組織化学的手法を用いた前庭代償の進行過程
の可視化，口頭， 
松田和徳，佐藤 豪，蔭山麻美，金村 亮，
神村盛一郎，遠藤亜紀，武田憲昭，日本耳鼻
咽喉科学会第43回四国四県地方部会連合学会，
徳島，平成29年12月10日，国内 
 
Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 
  （予定を含む。） 
1. 特許取得 
なし 
2. 実用新案登録 
なし 
3. その他 
なし  
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表１ 重症度分類に関する事項 
 
A：平衡障害・日常生活の障害 
〇0点：正常 
〇1点：日常活動が時に制限される（可逆性の平衡障害） 
〇2点：日常活動がしばしば制限される（不可逆性の軽度平衡障害）  
〇3点：日常活動が常に制限される（不可逆性の高度平衡障害） 
注：平衡機能検査で一側の半規管麻痺を認める場合。 
〇4点：日常活動が常に制限され、暗所での起立や歩行が困難（不可逆性の両側性高度平衡障害） 
注：平衡機能検査で両側の半規管麻痺を認める場合。 
 
B：聴覚障害 
〇0点：正常 
〇1点：可逆的（低音部に限局した難聴） 
〇2点：不可逆的（高音部の不可逆性難聴） 
〇3a点：高度進行（中等度以上の不可逆性難聴） 
注：純音聴力検査で平均聴力が一側40dB以上で40dB未満に改善しない場合。 
〇3b点：高度進行（不可逆性の一側性性高度難聴） 
注：純音聴力検査で平均聴力が一側70dB以上で70dB未満に改善しない場合。 
〇4a点：両側性高度進行（中等度以上の両側性不可逆性難聴） 
注：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。 
〇4b点：両側性高度進行（不可逆性の両側性高度難聴） 
注：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。 
 
C：病態の進行度 
〇0点：生活指導のみで経過観察を行う。 
〇1点：可逆性病変に対して保存的治療を必要とする。 
〇2点：保存的治療によっても不可逆性病変が進行する。 
〇3点：保存的治療に抵抗して不可逆性病変が高度に進行し、侵襲性のある治療を検討する。 
〇4点：不可逆性病変が高度に進行して後遺症を認める。 
注：A：平衡障害・日常生活の障害が4点かつB：聴覚障害が4a点または4b点の場合。 
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図１ 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  

遅発性内リンパ水腫病疫学調査 

症例登録システムの修正 

型ごとのトップページ作成 

登録症例数の表示 

Excel形式でのデータ抽出 
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図２ 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  

遅発性内リンパ水腫病疫学調査 
症例登録システムの修正 

登録症例数の表示 

ヘッダー 

フッター 
登録中止ボタンの作成 
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図３ 遅発性内リンパ水腫診療ガイドラインのスコープ 
 
（1）疾患トピックスの基本的特徴 
＜臨床的特徴＞ 
1) 疾患概念  
 遅発性内リンパ水腫とは、陳旧性高度感音難聴の遅発性続発症として内耳に内リンパ水腫が生じ、め
まい発作を反復する内耳性めまい疾患である。片耳または両耳の高度感音難聴が先行し、数年から数十
年の後にめまい発作を反復するが、難聴は変動しない。 
2) 原因  
 原因は不明である。先行した高度感音難聴の病変のため、長い年月を経て高度感音難聴耳の内耳に続
発性内リンパ水腫が生じ、内リンパ水腫によりめまい発作が発症すると推定されている。 
3) 症状  
 先行する高度感音難聴には若年性一側聾が多いが、側頭骨骨折、ウイルス性内耳炎、突発性難聴によ
る難聴のこともある。数年から数十年の後に回転性めまい発作を反復する。めまいの発作期には強い回
転性めまいに嘔吐を伴い、安静臥床を要する。めまいは、初期には軽度の平衡障害にまで回復するが、
めまい発作を繰り返すと平衡障害が進行して重症化し、日常生活を障害する。難聴は、陳旧性高度感音
難聴のため不可逆性である。めまい発作を繰り返すと不可逆性の高度平衡障害が残存する。これが遅発
性内リンパ水腫の後遺症期であり、患者のQOLを大きく障害する。 
4) 治療法  
 根治できる治療方法はない。遅発性内リンパ水腫のめまい発作を予防するためには、利尿薬などの薬
物治療が行われる。発作の誘因となる患者の生活環境上の問題点を明らかにし、生活改善とストレス緩
和策を行わせる。保存的治療でめまい発作が抑制されない難治性の遅発性内リンパ水腫患者には、次第
に侵襲性の高い治療：中耳加圧療法、内リンパ嚢開放術、ゲンタマイシン鼓室内注入術などの選択的前
庭機能破壊術を行う。 
5) 予後 
 治療によってもめまい発作の反復を抑制できない難治性遅発性内リンパ水腫患者では、すでに障害さ
れている蝸牛機能に加えて、前庭機能が次第に障害され重症化する。後遺症期になると永続的な平衡障
害と高度難聴が持続し、患者の QOL も高度に障害される。後遺症期の高齢者は平衡障害のため転倒しや
すく骨折により長期臥床から認知症に至るリスクが高まる。さらに高度難聴によるコミュニケーション
障害も認知症を増悪させる。 
 
＜疫学的特徴＞ 
日本における2001~2008年における厚生労働省前庭機能異常研究班が行った5回の国内多施設共同研究
に基づくと (Shojaku et al. 2010)、本邦における遅発性内リンパ水腫の患者数は同側と対側型合わせ
て、4000～5000人と考えらえている。すなわち、メニエール病の推定患者数は40,000～50,000人であり、
1998年の疫学調査で遅発性内リンパ水腫の患者数はメニエール病の0.098（9.8％）であったため、本邦
における遅発性内リンパ水腫の患者数は4,000～5,000人と推定される。 
研究班で収集された198症例の詳細な検討では、同側型が94名（男性43、女性51）と対側型104名（男
性39、女性64）で両群ほぼ同数であった。また、 対側はやや女性優位であった。 
先行する高度難聴の原因は原因不明（61.6％）が最も多く、突発性難聴（12.56％）、ムンプスによる
難聴（12.5％）が続く結果となった。同側型における難聴からのめまいの発症期間は、原因不明の難聴
が先行した場合、平均26.4年、突発性難聴例では13.7年、ムンプス例では19.9年であった。対側型では、
同様にそれぞれ29.7年、16.8年、17.2年であった。原因不明の難聴例では比較的長い期間を経て発症す
るケースが多かった。 
 
＜診療の全体的な流れ＞ 
 遅発性内リンパ水腫は、日本めまい平衡医学会の遅発性内リンパ水腫の診断基準により診断する。症
状の問診に加えて、純音聴力検査、平衡機能検査、神経学的検査を行う必要がある。さらに、耳鼻咽喉
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科学的検査、純音聴力検査、平衡機能検査、神経学的検査、画像検査、生化学的検査などにより、遅発
性内リンパ水腫と同様の難聴を伴うめまいを呈する中耳炎性内耳炎によるめまい、外リンパ瘻、内耳梅
毒、聴神経腫瘍、神経血管圧迫症候群などの内耳・後迷路性めまい疾患、小脳、脳幹を中心とした中枢
性めまい疾患など、原因既知のめまい疾患を除外する。 
 遅発性内リンパ水腫のめまい発作の治療には、内リンパ水腫の軽減を目的として利尿薬などの薬物治
療が行われる。また、めまい発作の誘因となる患者の生活環境上の問題点を明らかにし、生活改善とス
トレス緩和策を行わせる。保存的治療でめまい発作が抑制されない難治性の遅発性内リンパ水腫患者に
は、次第に侵襲性の高い治療として中耳加圧療法、内リンパ嚢開放術、ゲンタマイシン鼓室内注入術な
どの選択的前庭機能破壊術を行う。 
 
（2）診療ガイドラインがカバーする内容に関する事項 
1) タイトル：遅発性内リンパ水腫診療ガイドライン 
2) 目的：遅発性内リンパ水腫の診療に関する情報のまとめ 
3) トピック：遅発性内リンパ水腫の診断と治療 
4) 想定される利用者：めまい診療に従事する耳鼻咽喉科医、神経内科医、脳神経外科医、救急医など 
5) 既存のガイドラインとの関係：メニエール病診療ガイドライン2011年版に遅発性内リンパ水腫に
関しての記載がある。本診療ガイドラインはこの改訂版である。 
6) 重要臨床課題：遅発性内リンパ水腫の診断と鑑別疾患、遅発性内リンパ水腫の知慮ウアルゴリズム 
7) ガイドラインでカバーする範囲：本邦における遅発性内リンパ水腫の診断と治療 
8) 臨床上の必要事項：遅発性内リンパ水腫の疾患概念、遅発性内リンパ水腫の疫学、遅発性内リンパ
水腫の診断基準、遅発性内リンパ水腫の症状と検査、遅発性内リンパ水腫の治療 
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遅発性内リンパ水腫診療ガイドライン（案） 

 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

難治性めまい疾患に関する調査研究班 

 (2016～2017年度)／編 

 

研究代表者  
武田憲昭  徳島大学・耳鼻咽喉科学・教授 
研究分担者  
宇佐美真一 信州大学・耳鼻咽喉科学・教授 
北原 糺  奈良県立医科大学・耳鼻咽喉科学・教授 
肥塚 泉  聖マリアンナ医科大学・耳鼻咽喉科学・教授 
將積日出夫 富山大学・耳鼻咽喉科学・教授 
鈴木 衞  東京医科大学・学長 
土井勝美  近畿大学・耳鼻咽喉科学・教授 
長縄慎二  名古屋大学・放射線科学・教授 
堀井 新  新潟大学・耳鼻咽喉科学・教授 
室伏利久  帝京大学溝口病院・耳鼻咽喉科学・教授 
山下裕司  山口大学・耳鼻咽喉科学・教授 
研究協力者  
青木光広  岐阜大学・医療情報部・准教授 
池園哲郎  埼玉医科大学・耳鼻咽喉科学・教授 
伊藤壽一  京都大学名誉教授 
伊藤八次  岐阜大学・耳鼻咽喉科学・教授 
稲垣太郎  東京医科大学・耳鼻咽喉科・准教授 
今井貴夫  大阪大学・耳鼻咽喉科学・講師 
岩崎真一  東京大学・耳鼻咽喉科学・准教授 
大森孝一  京都大学・耳鼻咽喉科学・教授 
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1. 遅発性内リンパ水腫の診断基準 

本ガイドラインの遅発性内リンパ水腫の診断基準を以下に示す。 

 

遅発性内リンパ水腫（Delayed endolymphatic hydrops）診断基準 
―――――――――――――――――――――――――――――――――――――――― 
A. 症状 
1. 片耳または両耳が高度難聴ないし全聾。 
2. 難聴発症より数年～数10年経過した後に、発作性の回転性めまい（時に浮動性）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。 
3. めまい発作に伴って聴覚症状が変動しない。 
4. 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片耳または両耳が高度感音難聴ないし全聾を認める。 
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. 遅発性内リンパ水腫と類似した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、原因既知のめまい疾患を除外できる。 
―――――――――――――――――――――――――――――――――――――――― 
診断 
遅発性内リンパ水腫確実例（Definite delayed endolymphatic hydrops） 
A症状の4項目とB検査所見の4項目を満たしたもの 
遅発性内リンパ水腫疑い例（Probable delayed endolymphatic hydrops） 
A症状の4項目を満たしたもの 
 
診断にあたっての注意事項 
遅発性内リンパ水腫は、多くの場合一側耳が先行する高度難聴または全聾で対側耳は正常聴力であり、
難聴耳に遅発性に生じた内リンパ水腫が病態と考えられているため、遅発性内リンパ水腫（同側型）と
も呼ばれる。一方、一側耳が先行する高度難聴または全聾で、難聴発症より数年～数10年経過した後に
対側の良聴耳の聴力が変動するする症例を遅発性内リンパ水腫（対側型）と診断する場合がある。対側
の良聴耳に遅発性に生じた内リンパ水腫が病態と考えられているためである。めまいを伴う場合と、伴
わない場合がある。しかし、遅発性内リンパ水腫（対側型）は、先行する難聴とは関連なく対側の良聴
耳に発症したメニエール病と鑑別できないことが多く、独立した疾患であるかについては異論もある。 
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2. 遅発性内リンパ水腫の疾患概念 

遅発性内リンパ水腫とは、陳旧性高度感音難聴の遅発性続発症として内耳に内リンパ水腫が生じ、め
まい発作を反復する内耳性めまい疾患である。片耳または両耳の高度感音難聴が先行し、数年から数十
年の後にめまい発作を反復するが、難聴は変動しない。 
遅発性内リンパ水腫の概念は、Kamei et al. (1971) により若年の一側聾症例がめまいを発症しやす
いことを報告したことに始まる1)。Nadol et al. (1975)、Wolfson and Lieberman (1975) は、高度感
音難聴発症後、遅発性に前庭水管の閉塞による内リンパ水腫が生じ、めまい発作が発症する可能性があ
ることを報告した2,3)。Schuknecht (1976)はこの病態を遅発性内リンパ水腫（Delayed Endolymphatic 
Hydrops）と呼称した4)。また、高度感音難聴耳の内リンパ水腫によりめまいをきたす遅発性内リンパ水
腫を同側型、対側の良聴耳の内リンパ水腫により良聴耳に聴力変動をきたす遅発性内リンパ水腫を対側
側型に分類した。なお、対側型にはめまい発作を伴う場合と伴わない場合がある。 
遅発性内リンパ水腫の原因は不明である。遅発性内リンパ水腫同側型の病態について、Schuknecht 
(1978)は先行する高度難聴引き起こした内耳の陳旧性病変により内リンパ嚢や前庭水管の2次的変化と
して萎縮、線維性閉塞が生じて内リンパの吸収が障害され、その結果、長期間を経て内リンパ水腫が形
成されると推定している5)。遅発性内リンパ水腫対側型は、先行する高度感音難聴発症時に、良聴耳に
も同じ原因による軽微な潜在的な内耳病変が生じて遺残しており、その結果、長期間を経て良聴耳に内
リンパ水腫が発生すると推定している。 
症候的に考えると遅発性内リンパ水腫同側型は、メニエール病非定型例（前庭型）と類似している。
しかし、メニエール病の病態が特発性内リンパ水腫であるに対して、遅発性内リンパ水腫は続発性内リ
ンパ水腫である点が異なっている。遅発性内リンパ水腫対側型について武田ら (1998)は、遅発性内リン
パ水腫症例の臨床的検討から、先行する難聴とは関連なく対側の良聴耳に発症したメニエール病と鑑別
できないことが多く、遅発性内リンパ水腫対側型が独立した疾患であるかについては今後さらに検討が
必要であると報告している6)。 
 
参考文献 
1) Kamei T, Noro H, Yabe S, Makino S: Statistical observation of unilateral total deafness 
and characteristics of unilateral total deafness among young children with tendency towards 
occurrence of dizziness. Otolaryngology (Tokyo) 1971; 43: 349–358. 
2) Nadol JB、 Weiss AP、 Parker SW. Vertigo of delayed onset after sudden deafness. Ann Otol 
Rhinol Laryngol 1975; 84: 841–846. 
3) Wolfson RJ、 Leiberman A: Unilateral deafness with subsequent vertigo. Laryngoscope 1975; 
85: 1762–1766. 
4) Schuknecht HF. Pathophysiology of endolymphatic hydrops. Arch Otorhinolaryngol 1976; 212: 
253–262.  
5) Schuknecht HF. Delayed endolymphatic hydrops. Ann Otol Rhinol Laryngol 1978; 87: 743–748. 
6) 武田憲昭ら.遅発性内リンパ水腫症例の臨床的検討.日本耳鼻咽喉科学会会報.1998. 
 

3. 遅発性内リンパ水腫の症状 

遅発性内リンパ水腫の症状の特徴は片耳または両耳の高度難聴ないし全聾が先行し、難聴発症より数
年から数十年経過した後に発作性の回転性めまい、時に浮動性めまいを反復することである。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である。嘔気・嘔吐を伴うことが多い。めまい発
作の頻度は週数回の高頻度から年数回程度まで多様であるが、1 日に複数回の場合は遅発性内リンパ水
腫とは診断できない。患側耳が高度難聴のために、聴覚症状は変動せず、まれに耳閉感や耳鳴の増悪を
自覚する。第Ⅷ脳神経以外の神経症状がない。めまい発作の頻度は遅発性内リンパ水腫で月平均発作回
数は1.9～6回で平均2.5回、めまいの持続時間は30分から1日と報告されている1)。 
遅発性内リンパ水腫は発現するめまい症状に関してメニエール病と区別できないが、難聴に関しては
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先行する難聴疾患があること、および少なくとも 1 耳が聾ないし高度難聴であることより、メニエール
病と区別される。 
 
参考文献 
1) 水田啓介ら. 遅発性内リンパ水腫例の検討. Equilibrium Res 57: 328-334. 1998. 
 

4. 遅発性内リンパ水腫の検査 

遅発性内リンパ水腫症例は、標準純音聴力検査において片耳または両耳が高度感音難聴ないし全聾を
認める。遅発性内リンパ水腫のみならず、めまい疾患の診断に対して行う各種平衡機能検査が施行され
る。眼振は発作時に水平回旋性の自発眼振を認めることが多い。温度刺激検査において難聴耳に半規管
麻痺を認めることが多い。 
遅発性内リンパ水腫症例の内リンパ水腫推定検査は、高度感音難聴のためグリセロールテストや蝸電
図検査は行えない。工藤ら(1986)はフロセミドテストにより同側型DEH22例中19例（86%）で陽性を認め
た1)。伊東 (1996)はフロセミドVOR検査によりDEH 21症例中11例（52%）が陽性を認めた。 
遅発性内リンパ水腫の造影内耳MRI検査による内リンパ水腫画像検査では、Kasai et al. (2009)は、
DEH 7症例（同側型2例、対側型5例）の全例に内リンパ水腫をも認めた3)。宇野ら(2013)は、遅発性
内リンパ水腫例において、造影剤の鼓室内投与では88%、 静脈投与では90%に内リンパ水腫を認めた4)。 
 
参考文献 
1) 工藤裕弘ら. 遅発性内リンパ水腫の診断と治療. 耳鼻臨床 補 8. 1986. 
2) 伊東宗治. 内リンパ水腫推定法としてのフロセミド VOR 検査の臨床的意義.日本耳鼻咽喉科学会会
報.1993. 
3) Kasai et al. Endolymphatic space imaging in patients with delayed endolymphatic hydrops. 
Acta Otolaryngol. 2009; 129: 1169-1174. 
4) 宇野敦彦ら.内リンパ水腫診断における内耳造影MRIの有用性.日耳鼻会報.2013 
 

5. 遅発性内リンパ水腫の治療 

遅発性内リンパ水腫の病態が内リンパ水腫であるため、その治療は基本的にメニエール病の治療に準
じる。めまい発作期の治療は、安静に加え、抗めまい薬、制吐薬、電解質バランス補正や脱水に対する
補液が行われる。発作間欠期には、めまい発作を予防するために生活指導や保存的治療から開始する。
発作の誘因となる患者の生活環境上の問題点があれば、これを明らかにし、生活改善を指導する。浸透
圧利尿薬による薬物治療も行われる。有酸素運動も有効とされる。 
保存的治療によりめまい発作が抑制されない難治性の遅発性内リンパ水腫患者には、中耳陽圧器
（Meniett®、鼓膜マッサージ器）を利用した中耳加圧療法、ステロイド鼓室内注入療法の有効性が報告
されている。Shojaku et al. (2011)は、難治性メニエール病および遅発性内リンパ水腫症例に Meniett®
を用いた中耳加圧療法を行った。遅発性内リンパ水腫5例に Meniett®を3か月間使用した結果、全例に
めまい発作が消失し、有害事象は生じなかった1)。Watanabe et al. (2011)は、難治性メニエール病お
よび遅発性内リンパ水腫の鼓膜マッサージ器を用いた中耳加圧治療と Meniett®を用いた中耳加圧治療
を比較した。両群ともめまい発作の頻度が有意に減少し、鼓膜マッサージ器と Meniett®の差を認めなか
った2)。以上から、中耳加圧治療は難治性遅発性内リンパ水腫のめまい発作抑制に有効であると考えら
れる。Liu et al. (2015)は、難治性遅発性内リンパ水腫症例に対して鼓室内ステロイド注入療法とゲン
タマイシン注入療法の抗めまい効果を検討した。遅発性内リンパ水腫症例にゲンタマイシン注入療法を
行い、9症例中 4例でめまい強度、持続時間、頻度の減少に効果があった 3)。他の遅発性内リンパ水腫
症例に鼓室内ステロイド注入療法を行い、5症例中4例でめまいの軽減を認めた。三澤ら（2005）は、難
治性遅発性内リンパ水腫例にゲンタマイシン鼓室内注入療法を施行し、1 年以上の長期にわたり有効で
あったと報告している4)。以上から鼓室内ステロイド注入療法とゲンタマイシン注入療法は難治性遅発
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性内リンパ水腫のめまい発作抑制に有効と考えられる。 
これら治療でもめまい発作が抑制できない場合、内リンパ嚢開放術に加えて、より侵襲性の高い選択
的前庭機能破壊術が考慮される。高度難聴耳がめまいの責任耳と判断できれば、迷路破壊術が選択され
ることもある。 
 
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？ 
 
参考文献 
1) Shojaku et al. Long-term effects of the Meniett device in Japanese patients with Meniere’s 
disease and delayed endolymphatic hydrops reported the Middle Ear Pressure Treatment Research 
Group of Japan. Acta Otolayngol. 131: 277-283, 2011. 
2) Watanabe et al. Intermittent pressure therapy of intractable Meniere’s disease and delayed 
endolymphatic hydrops using the transtympanic membrane massage device: a preliminary report. 
Acta Otolayngol. 131: 1178-1186, 2011. 
3) Liu et al. Intratympanic injection in delayed endolymphatic hydrops. Acta Otolaryngol. 
135: 1016-1021, 2015.  
4) 三澤ら. メニエール病、遅発性内リンパ水腫に対するゲンタマイシン鼓室内注入療法の長期成
績.Equilibrium Res. 64: 465-471, 2005.  
 

6. 遅発性内リンパ水腫の疫学 

日本における2001～2008年における厚生労働省前庭機能異常研究班が行った5回の国内多施設共同研
究に基づくと、本邦における遅発性内リンパ水腫の患者数は同側と対側型合わせて、4000～5000人と考
えらえている1)。研究班で収集された198症例の詳細な検討では、同側型が94名（男性43、女性51）と対
側型104名（男性39、女性64）で両群ほぼ同数であった。また、 対側はやや女性優位であった。 
先行する高度難聴の原因は原因不明（61.6％）が最も多く、突発性難聴（12.6％）、ムンプスによる難
聴（12.5％）が続く結果となった。同側型における難聴からのめまいの発症期間は、原因不明の難聴が
先行した場合、平均26.4年、突発性難聴例では13.7年、ムンプス例では19.9年であった。対側型では、
同様にそれぞれ29.7年、16.8年、17.2年であった。原因不明の難聴例では比較的長い期間を経て発症す
るケースが多かった。 
 
参考文献 
1) Shojaku H, Watanabe Y, Takeda N, et al. Clinical characteristics of delayed endolymphatic 
hydrops in Japan: A nationwide survey by the peripheral vestibular disorder research committee 
of Japan. Acta Otolaryngol 130: 1135-1140, 2010. 
 


