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序

耳鼻咽喉科は鼻，口，のどといった身体への入り口の診察を行い，感覚器を含めた頭頸部の
多くの臓器を担当する．これらの器官は呼吸，摂食嚥下，病原微生物への免疫応答といった生
命維持に不可欠な機能をもつとともに，人が人らしく生活するために必要な聴覚・平衡覚・味
覚・嗅覚・音声・発話，すなわち感覚やコミュニケーションに関する働きをもつ．それゆえこ
の領域の学習ならびに知識の整理には他領域にもまして各器官の構造や生理機能の理解が必要
である．一方，近年では耳鼻咽喉科学の進歩にともない診療対象となる疾病が増加し，とくに
頭頸部腫瘍の領域では患者数の増加と治療法の刷新がめざましい．そこで今回発刊する『あた
らしい耳鼻咽喉科・頭頸部外科学』ではタイトルに頭頸部外科の名称を付すとともに，耳，鼻，
口腔・咽頭，喉頭・気管に加えて頭頸部腫瘍に独立した章を割り付けた．おのおのの領域の章
では，総論として解剖や機能，検査に関する基礎知識を，各論として日常診療で遭遇する疾病
の診断と治療について記載し，学生から医師まで広い読者層を対象とした教科書となることを
目指した．
各項目の執筆は，臨床の専門性を確立し今まさに臨床現場で活躍している中堅の医師が中心
となって担当した．編集には私とともに東北大学耳鼻咽喉・頭頸部外科で長らく外来医長を務
めた日高浩史氏（関西医科大学耳鼻咽喉科頭頸部外科）があたり，耳鼻咽喉科・頭頸部外科の
担当する数多くの疾病のなかで頻度が高いもの，患者の機能を考えるうえで重要なもの，なら
びに学習のうえで重要なもの，を網羅した．各項には「Essence」を設けるとともに，それに
続く本文はコンパクトで理解しやすい内容になるように努めた．局所所見や画像ではカラー写
真を多用し，視認性のよいイラストレーションの執筆には二井一則氏（山形県立中央病院頭頸
部・耳鼻咽喉科）のご厚意をいただいた．
本書は，医学生の方々には大学での実習から国家試験対策に，さらに研修医や臨床医の方々
には専門医試験対策や日常臨床の一助となることを，強く意識して編纂を進めた．あるときは
総論から各論を通読していただき，またあるときは鑑別診断や疾病の治療について各論を検索
していただくなど，幅広く用いていただければ幸甚である．
最後に，本書を手にしていただく皆様，執筆者ならびに中山書店の担当者の方々に重ねて感
謝を申し上げる．

2020 年 4 月

香取幸夫
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1．耳および側頭骨の解剖・機能／C．内耳（蝸牛）の聴覚における役割

Ⅰ
耳
科
領
域

C

内耳の発生
内耳は胎生3週ごろに，菱脳側方の外胚葉から耳板が陥凹して発生し，胎生
4週に耳胞となって分化する．胎生 6～7週にかけて球形嚢部から蝸牛管の形
成が始まり，胎生8週ごろまでに 2回転半の形になる 　1（図 1）．その後，蝸
牛管の上下に前庭階，鼓室階が形成され，やがて蝸牛管内にC

コルチ

orti 器が形成さ
れる（図 2） ★1．

内耳の解剖
内耳は側頭骨内に埋没しており，骨迷路とよばれる腔を形成している．内側
は内骨膜で囲まれ，さらに膜迷路とよばれる膜性の間隙を有している．蝸牛で
の膜迷路は蝸牛管であり，これを挟むように前庭階，鼓室階がそれぞれ位置し
ている．前庭階は前庭窓（卵円窓）と，鼓室階は蝸牛窓（正円窓）に通じており，
細胞外液に近い外リンパで満たされる．それに対して蝸牛管の腔を中央階とも
よぶが，内部にはカリウムイオン濃度が高く，ナトリウムイオン濃度が低い内

MEMO 1

蝸牛の発達障害によって，
先天性難聴の原因となる内
耳先天奇形が発生する．
Sennaroglu・Saatci分類
によれば，蝸牛の先天奇形
は，Michel（ミシェル）奇
形，無形成，嚢状奇形，
cochlear hypoplasia（蝸牛
低形成），incomplete par-
titionに分けられる（詳しく
は「耳の発生と疾患との関
連」の項〈p.27〉を参照）．

★1
「中耳・外耳の聴覚における
役割」の図2（p.3）を参照．

1．耳および側頭骨の解剖・機能

内耳（蝸牛）の聴覚における役割
The role of the inner ear（cochlea） in hearing

Essence
▶内耳は外胚葉から耳胞として発生・分化し，胎生 8週ごろまでに 2回転半の蝸牛管が形作られる．
▶蝸牛管を挟み込むように前庭階，鼓室階が位置し外リンパで満たされる．全体は側頭骨に埋まって
いて骨迷路とよばれる．蝸牛管は前庭・三半規管とともに膜迷路とよばれ内リンパを入れている．

▶蝸牛管は血管条，基底板，R
ライスネル

eissner膜に囲まれており，基底板の上に C
コルチ

orti器を有している．
Corti器には音の感覚細胞である有毛細胞があり，基底板の振動を蝸牛神経へと伝達する．

蝸牛管

結合管

胎生8週胎生7週胎生6週胎生4週胎生3週

卵形嚢部

内リンパ嚢

内リンパ管

球形嚢部

球形嚢

球形嚢

球形嚢の
管状伸長連嚢管

図 1　蝸牛管の発生
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耳科領域の基礎知識と疾患　 総論 基礎知識Ⅰ

リンパで満たされている（図 3，4）．
蝸牛管は，前庭階側はR

ライスネル

eissner 膜，鼓室階側は基底板によって隔てられて
いて，外側にラセン靱帯，血管条を有する．血管条は中央階の高カリウムイオ
ン濃度を生成するほか，＋80 mVの内リンパ電位を産生している．中央階で
は基底板上にCorti 器を有し，感覚細胞である有毛細胞を備えている．有毛細
胞は内側に約 3,500 個の 1列の内有毛細胞と，約 12,000 個の 3列の外有毛細
胞が並んでおり，蓋膜に覆われている（図 2，5）．

軟骨包
基底膜

基底板

蝸牛管

鼓室階 蝸牛軸

外側隆起
内側隆起

鼓室階

蝸牛神経線維

ラセン神経節

蝸牛管
（中央階）

ラセン靱帯ラセン靱帯

前庭階

前庭階
前庭膜

胎生11週胎生10週胎生9週ころ

図 2　蝸牛の発生

ツチ骨 キヌタ骨
蝸牛孔

アブミ骨

鼓室階

前庭階
蝸牛管

鼓膜

前庭窓

蝸牛窓

図 3　 蝸牛の構造と内耳
伝音系
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1．耳および側頭骨の解剖・機能／C．内耳（蝸牛）の聴覚における役割

Ⅰ
耳
科
領
域

内耳の聴覚における役割
内耳伝音系（図 3）
耳小骨（アブミ骨）から伝わった音は前庭窓を経由して前庭階の外リンパを
振動させる．外リンパを伝わる音波は蝸牛頂回転で蝸牛孔を経て鼓室階の外リ
ンパへ伝わり蝸牛窓に達する．鼓膜穿孔があると蝸牛窓に同位相の音波が伝わ
るため打ち消されて約12 dBの聴力低下を生じる（相殺作用〈cancel effect〉）．
周波数特定
基底板が振動すると，有毛細胞の頂側にある約 40～120本の感覚毛が機械

蝸牛孔

蝸牛軸

前庭階

蝸牛管

鼓室階

蝸牛神経

図 4　蝸牛の断面図

1
2

3

4

5

2 2

図 5　Corti器の構造
1：内有毛細胞（1列）
2：外有毛細胞（3列）
3：神経線維
4：蓋膜
5：基底板
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耳科領域の基礎知識と疾患　 総論 基礎知識Ⅰ

的刺激される．感覚毛は隣の感覚毛と cadherin-23から成る tip linkで架橋し
ており（図 6），tip linkに張力が加わるとMETチャネル（mechano-electrical 
transduction channel）が開口し，カリウムイオンなどが細胞内に流入して脱
分極する．これによって物理的な音の振動が，蝸牛神経へ電気信号に変換され
伝達される．基底板は基底回転側で高周波，頂回転側で低周波によって振動す
るため（図 7），基底板に配置された有毛細胞は周波数ごとに特定されてい
る 　2 ．

（山内大輔）

MEMO 2

人工内耳は，蝸牛の周波数
特定を利用して電気刺激を
行いマッピングする．ま
た，高音急墜型感音難聴で
は残存聴力活用型人工内耳
（electric-acoustic stimu-
lation：EAS）の適応であ
る．これは短めの電極を挿
入して難聴のある高～中周
波数（基底回転側）を人工
内耳で補い，残聴のある低
音域（頂回転側）は温存し
補聴器によるリハビリを行
う（「難聴のリハビリテー
ション」の項〈p.514〉を参
照）．

感覚毛

核

有毛細胞

tip link

図 6　感覚細胞の構造

低い音

蝸牛頂点

蝸牛頂点

蝸牛入口

蝸牛入口

高い音

横から見た図 上から見た図

図 7　周波数特定
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耳科領域の基礎知識と疾患　 各論 診断と治療Ⅰ

D

病態
真珠腫性中耳炎 　1 は，本来は粘膜（単層立方上皮）で裏打ちされている中
耳腔に，なんらかの要因 　2 によって鼓膜や外耳道の皮膚（角化重層扁平上皮）
が入り込み，落屑物（デブリ〈debris〉）を堆積しながら大きくなり，骨破壊や
感染をきたす疾患である 2）．次のように分類される．
先天性真珠腫（図 1）
先天的に中耳腔に真珠腫が発生した状態で，鼓膜は正常かつ真珠腫と鼓膜に
連続性がない 　3 ．小児に多く，時に成人でも進行した状態で診断されること
もあるが，近年は内視鏡や高分解能CTの進歩によって早期に発見されるよう
になった 3）．Potsic は進展範囲によってStage I～IVに分類している（図 2）．
後天性真珠腫性中耳炎
耳管狭窄や鼻すすり型耳管開放症などで中耳内圧が陰圧に傾くと，滲出性中
耳炎や癒着性中耳炎を呈するようになり，やがて鼓膜陥凹部分にデブリを堆積
して骨破壊や感染が起きて増悪する．鼓膜の陥凹部位により弛緩部型真珠腫
（図 3）と緊張部型真珠腫（図 4）に分類されるが，鼓膜穿孔縁から二次的に鼓
膜やツチ骨柄裏面に角化上皮が進展する場合は二次性真珠腫という（図 5）．
日本耳科学会用語委員会による進展度基本分類を図 6に示す 4）．

MEMO 1

Cruveihierが“真珠のよう
な腫瘍（pearly tumor）”と
して初めて報告し，その後
Mullerが コ レ ス テ リ ン
“chole”と脂質“stea”を含
む良性腫瘍という意味で
“cholesteatoma”と名づけ
た 1）．

MEMO 2

真珠腫の発症メカニズムは
諸説あるが，鼻すすりや炎
症の遷延化に伴う鼓膜陥凹
→局所の慢性炎症の持続→
デブリ蓄積による炎症の悪
循環，などが考えられてい
る 2）．

MEMO 3

欧米では鼓膜前方に由来す
る病変が多いのに対し，ア
ジアでは鼓膜後方に発生す
るものが多いとされてい
る．

5．中耳疾患

真珠腫性中耳炎
Cholesteatoma

Essence
▶皮膚（角化扁平上皮）が落屑物（デブリ）を内部に溜めながら中耳腔で嚢状に増大し，周辺構造を破
壊しながら増悪する中耳炎である．

▶先天性真珠腫と後天性真珠腫とに大別され，後天性はさらに弛緩部型と緊張部型に分類される．
▶鼓室形成術による真珠腫の完全摘出と耳小骨連鎖再建による聴覚改善を目指したさまざまな術式が
工夫されている．

＊

A B

図 1　 先天性真珠腫の
鼓膜所見

A：ファイバースコープ．
B：CT．
＊と矢印で真珠腫を示す．
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5．中耳疾患／D．真珠腫性中耳炎

Ⅰ
耳
科
領
域

A B

図 3　弛緩部型真珠腫の鼓膜所見
A：ファイバースコープ．B：CT．
＊と矢印で真珠腫を示す．

Stage I
真珠腫が鼓膜の1象限
のみに限局するもの

Stage III
耳小骨に影響が及ぶも
の

Stage IV
乳突洞に進展している
もの

Stage II
多象限にまたがるが耳
小骨に影響がないもの

図 2　先天性真珠腫の進展度分類（Potsic）

＊

図 4　 緊張部型真珠腫の
鼓膜所見

＊で真珠腫を示す．

図 5　 二次性真珠腫の鼓膜
所見

図 6　中耳腔の解剖学的区分（PTAM system）および中耳真珠腫進展度の基本分類
（日本耳科学会用語委員会．Otol Jpn 2015 4） ，https：//www.otology.gr.jp/common/pdf/chole2015.pdfより）

中耳真珠腫進展度：基本分類

Stage I ：真珠腫が「初発区分」に限局する
Stage II ：真珠腫が「初発区分」を超えて隣接区分に進展する
Stage III ：側頭骨内合併症・随伴病態を伴う
・顔面神経麻痺（facial palsy〈FP〉）
・ 迷路瘻孔（labyrinthine fistula〈LF〉）：大き窪んだ瘻孔（母膜を内骨膜から容
易に剝離できない状態）

・ 高度内耳障害（labyrinthine disturbance〈LD〉）：500，1,000，2,000 Hz
のうち 2周波数以上の骨導閾値がスケールアウト

・ 外耳道後壁の広汎な破壊（canal wall destruction〈CW〉）：骨破壊の骨部外
耳道前壁長の 1/2 程度を目安とする
・ 鼓膜全面※の癒着病変（adhesive otitis〈AO〉）：※鼓膜緊張部 3/4 象限以上
の器質的な癒着を伴うもの

・錐体部・頭蓋底の広範な破壊（petrous bone/skull base destruction〈PB〉）
Stage IV ：頭蓋内合併症を伴う

化膿性髄膜炎，硬膜外膿瘍，硬膜下膿瘍，脳膿瘍，硬膜静脈洞血栓症など

中耳腔の解剖学的区分
（PTAM system）

P （protympanum）：前鼓室
T （tympanic cavity）：中・後鼓室
A （attic）：上鼓室
M （mastoid）：乳突洞・乳突蜂巣

MA

TP
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耳科領域の基礎知識と疾患　 各論 診断と治療Ⅰ

外耳道真珠腫（図 7）
骨部外耳道の外耳道皮膚が陥凹し，デブリを堆積しながら進展する．しばし
ば乳突蜂巣や下鼓室などに骨破壊病変が拡大するが，顔面神経麻痺など真珠腫
性中耳炎と同様の合併症を呈することがある．とくに前方に進展すると開口障
害を生ずる．耳鏡所見ならびに側頭骨CT所見に基づいた外耳道真珠腫の進展
度分類を表 1に示す 5）．
錐体部真珠腫（図 8）
錐体部に発生または進展したものを，とくに錐体部真珠腫とよぶ．顔面神経
麻痺や内耳瘻孔，頭蓋合併症などの合併症をきたすが，病変が内耳より内側に
位置するため機能を温存する手術アプローチが難しい 6）．

臨床症状
初期には症状を呈さず，検診などで偶発的に発見されることもあるが，進行
すると難聴や急性増悪時に耳痛，耳漏，耳出血などで発症する．また，顔面神
経麻痺や内耳瘻孔によるめまい，時に髄膜炎や脳膿瘍などの重篤な合併症を生
じてから初診することもある．

検査
●耳鏡：鼓膜の陥凹，穿孔，デブリの堆積のほか，耳漏や肉芽形成の有無を観
察する．先天性真珠腫の場合は鼓膜から白色腫瘤が透見される．

●純音聴力検査：初期には難聴は示さないことも多いが，進行すると中耳貯留
液や肉芽病変などの介在，耳小骨破壊によって伝音難聴を呈する．内耳瘻孔
を生じると混合難聴を呈するが，進行した場合は聾であることもある．

●ティンパノメトリー：中耳貯留液の存在や，真珠腫の介在によって鼓膜のコ
ンプライアンスは悪くなる．

●耳小骨筋反射：肉芽や真珠腫によって耳小骨可動性は低下するか，離断を起

表 1　外耳道真珠腫の進展度分類

Stage I 上皮の欠損を認めないもの
Stage II 上皮のびらん・骨面露出を認めるもの
Stage III 骨びらん・腐骨を認めるもの
Stage IVa 隣接構造物の破壊を伴うもの（乳突蜂巣，顎

関節，鼓膜，鼓室）
Stage IVb 顔面神経・骨迷路・頭蓋底の破壊を伴うもの

（奥田　匠ほか． Otol Jpn 2014 5）より）

＊

図 7　 外耳道真珠腫の耳
鏡所見

＊で真珠腫を示す．

＊

＊

A

B

図 8　 錐体部真珠腫の
CT所見

A：冠状断．B：水平断．
＊：真珠腫，矢印：蝸牛瘻孔，
矢頭：外側半規管．
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5．中耳疾患／D．真珠腫性中耳炎

Ⅰ
耳
科
領
域

こしているため，健側に比較し反応は低下することが多い．
●側頭骨CT：耳管の含気の状態，鼓室，乳突蜂巣の発育，含気の有無，軟部
陰影の進展範囲，骨破壊，とくに耳小骨骨破壊の有無，顔面神経管や中頭蓋
窩，後頭蓋窩，S状静脈洞など危険部位への進展を評価する．水平断，冠状
断の2方向での評価が多いが，最近ではコーンビームCTや高分解能CTな
どを再構築した3D画像や術前シミュレーターによって詳細な評価が可能と
なっている．

●MRI：nonEPI拡散強調画像により，真珠腫が高信号で描出される．
●耳管機能検査：耳管狭窄症や鼻すすり型耳管開放症などを評価する．
●電気味覚検査：鼓索神経障害を評価する．
● 誘発筋電図検査（electroneurography：ENoG），神経興奮性検査（nerve 
excitability test：NET）：顔面神経麻痺がある場合に，W

ワーラー

aller 変性の程度
を判定する．

治療
先天性真珠腫の場合，自然消退の報告も散見されることから，経過観察され
ることもあるが 3），多くは鼓室形成術の適応となる．後天性真珠腫や外耳道真
珠腫では，難聴や感染がなくデブリの堆積がない場合や，全身状態が芳しくな
い場合は経過観察されることもあるが，基本的にはまず手術治療を考える．
保存的治療
デブリの除去，抗生物質やステロイドの点耳薬，軟膏を用いる．難聴があれ
ば補聴器の装用を指導する．
鼓室形成術
日本耳科学会用語委員会によってWullstein 分類 7）を基本とする伝音再建法
の分類と名称について報告されている ★1．乳突削開を行う場合は，外耳道後壁
削除鼓室形成術（canal wall down tympanoplasty）と外耳道後壁保存鼓室形
成術（canal wall up tympanoplasty）の 2つに分類される．前者はいわゆる乳
突開放型（open method）とするか，乳突洞障害を防止するため外耳道再建型，
乳突腔充塡型，軟組織再建などが追加されることが多い．また，聴覚の改善が
困難な場合は，人工中耳や埋め込み型骨導補聴器が適応となることがある．

予後
再発率は 5～20％と報告で差がある．聴力改善成績は 70～90％と報告され
ているが，アブミ骨上部構造がないと悪くなり，IV型コルメラ（IVc）再建で
は50％未満となる 2）．

（山内大輔）

★1
「慢性中耳炎」の項の図 4
（p.90）を参照．




