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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　腫母膜（matrix）による嚢胞で，中にケラチソを主体
　　　　　　　　1　はじめに
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　とした角化物（落屑debris）を入れている3）。真珠腫

　中耳真珠腫は上皮組織が中耳腔内で増殖し，周囲の　　は内容の増大に従い，周囲の骨を破壊しながら，腫瘍

骨を破壊する傾向があり，これによる中耳炎は適切な　　のように側頭骨のなかを拡大していく特徴がある。

治療が行われないと頭蓋内合併症など重篤な合併症を　　　B　真珠腫の成因

おこす場合もある。　　　　　　　　　　　　　　　　真珠腫は後天性に発生するものが大多数であるが，

　抗生物質などの化学療法剤が進歩した現在では，一一一　　中には中耳疾患の既往がないのに発生する先天性真珠

般の慢性化膿性中耳炎患脅で耳漏が持続するものは激　　腫とされるものもときに認められる。

減し，乾燥耳に鼓膜形成術を行う症例が増えている。　　　先天性轟珠腫の成因については；胎生期（10～33

一方，真珠腫性中耳炎では病巣除去のための耳手術を　　週）に鼓室前方に真珠腫epidermal　pearlが存在し，

必要とする場合が多い。しかしその成因についてもま　　その後吸収され消滅するが，何らかの原因で遺残する

だ完全に解明されておらず，手術術式にも様々な方法　　と生後真珠腫を形成するとする説4｝，あるいは胎生期

があるなど興味ある疾患である。　　　　　　　　　　　の外耳道の形成過程において，外耳道皮騰が鼓室峡部

　今回は中耳真珠腫について成因，診断，治療などに　　tyinpanic　isthmusへ迷入するためとする説5）がある。

ついて述べてみたい。　　　　・　　　　　　　　　　　　先天性真珠腫はDerlackiとClemisi｝の定義では，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　①鼓膜が正常なこと，②過去に申耳炎の既往がないこ
　　　　　　　II　中耳真珠腫とは
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　と，③胎生期に迷入した表皮細胞由来と考えられる，

A　中耳真珠腫の名称および分類　　　　　　　　　　　とされている。しかし小児期に急性申耳炎に罹患する

　中耳に発生する真珠腫は仮性真珠腫に分類され，頭　　ことは稀でないteめ，感染の有無は間わずに，後天的

蓋底にでぎる真性真珠腫と区別されている。真珠腫は　　に表皮の鼓室内侵入の機会がなく，真珠腫上皮と鼓膜

語尾に腫があるため腫瘍と間違えやすいが，病理組織　　との連続性がないものを先天性とする意見が多い6）。

学的にはepidermoid　cyst，あるいはepider　nal　cyst　　　後天的にみられる多くの真珠腫では，鼓膜が中耳腔

である1）2｝。上皮を内張りとした結合組織からなる真珠　　の陰圧により内陥し，ポケット状になった部分がさら

別刷譜求先：石山　哲也　　〒390－8621　　　　　　　　に増大するため・あるいは鼓膜穿孔部から外耳道皮囎

松本市旭3－1－1　信州大学医学部耳轟ll因喉科　　　　　が中耳に進展するためという侵入説が有力であるが，
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　進による悪循環を申心に，複雑なサイトカインネット

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ワークが形成されており，ひとたびその引き金がひか

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　れるとIL－1α産生促進の方向へと進み，崖生された

　　　　　　　　　　　上鼓室吼突虫繰　　　IL－1ev力滑破壊を欄与することがわかってきた17’・

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　一一方，形態学的には摘出した真珠腫標本の観察から，

　　　　　　　　　　　　耳小骨　　　　　　　　　　真珠腫マトリックスの断裂により酸性の内容物が肉芽

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　の中へ放出される22），あるいは上鼓室真珠腫の側頭骨

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　の観察で，真珠腫マトリックスの断裂部に特異的な骨

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　破壊があることから，断裂部から放出された内因性物

　　　　N　　　鰹峡部　　　　質によりwnv壊が生じると齪された23㌔炎症により
　　　　耳管　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　角化上皮の刺激がおこり，ケラチン産生・堆積がすす

　　　　　　　図1　中耳腔の模式図　　　　　　　　　み，それが骨を破壊して炎症をおこしやすくすると考

　　　鼓室，上鼓室・乳突腔を瓢箪型と単純化　　　　えられる。

　　し・括れの部分が鼓室峡部である。この部位　　　　　D　中耳の換気能

　　購議鑑蟻謄響噸　 中願纈の繍・おい鱒耳の・つ特殊性・一
　　　　　　　　　　　　文献8）より引用改変　　　　つである中耳の換気能について考えておかねばならな

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　い。中耳は耳管により上咽頭と交通をもつが，普段は

真の原因はまだ解明されていない7）。　　　　　　　　　耳管が閉じているため，外界に対して閉鎖腔となって

　中耳腔は顔面神経管などにより，鼓室と上鼓室の境　　いる。しかし嚥下運動などで耳管が開くと中耳腔と外

界部分で狭くなっており，さらに耳小骨や靱帯などの　　耳道の圧力が等しくなり，鼓膜の可動性がよくなるわ

構造物により，この部分の内腔は狭くなる（図1）。　　けである。しかし耳管が常に開いていると呼吸により

そのため耳管からの換気が上鼓室では悪くなりやす　　中耳腔圧が変化してしまい，呼吸による雑音と聴力低

いS）9）。この部分の空間が狭い人は上鼓室が陰圧になる　　下をきたす耳管開放症となってしまう。つまり嚥下運

傾向があり，鼓膜は内陥しポケット状となって真珠腫　　動などによって一時的に耳管が開く半閉鎖腔が中耳と

形成の準備状態ができる。中耳に炎症がおぎると，耳　　して理想で，聴覚にとって都合のよい状態となる。

小骨周囲の肉芽や搬痕により境界部分は閉塞され，鼓　　　この耳管による中耳の換気と圧調節機能は古くから

膜の陥凹がすすみ真珠腫が形成されるt°）。　　　　　　　知られていたことだが，近年では中耳腔粘膜を介する

　真珠腫の上鼓室への侵入経路は大きく分けて二通り　　ガス交換によっても，換気が行われることが注目され

あり，一つはツチ骨の頸部の所すなわち鼓膜弛緩部か　　ている24｝－28）。経耳管的換気が行われない状態で申耳

ら陥凹していくもの，もう一つはキヌタ骨長脚やアブ　　圧を測定すると次第に陰性化することが示され，これ

ミ骨の部分から上鼓室へ侵入するものである1°）。　　　　　は中耳粘膜からのガスの吸収によるものと考えられ

C　骨破壊機序　　　　　　　　　　　　　　　　　　た2°）3°）。また全身麻酔下に笑気を吸入すると中耳圧が

　真珠腫における骨破壊機序は，嚢胞の圧迫，酵素に　　上昇することから，中耳粘膜を介して血液中に溶解し

よる骨融解によるものとされてきた11）”13）。その後乳　　た笑気が中耳腔へ移動することがわかった31）。これら

突腔骨壊死に炎症性肉芽が関与していることがわかっ　　中耳の換気能と中耳真珠腫をはじめとする中耳疾患と

た14）。さらに多くの研究者により炎症性肉芽から産生　　のあいだの関連については今後重要な問題になると思

される内因性物質が骨破壊に関与しているとの報告が　　われる。　　　　　　　　　　　　　　、

なされてきte15）”19｝。近年，嚢胞内に堆積したケラチ
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　III中耳真珠腫の臨床
ン，嚢胞内に存在する嫌気性菌，それらの産生する不

飽和脂肪酸などにより引き起こされる強い炎症がもた　　A　中耳真珠腫の診断

らす破骨細胞の活性化が真珠腫における骨破壊の主た　　　症状は一般の慢性中耳炎と同様に耳漏，難聴，耳閉

る原因であることが判明した2°）。さらにこの破骨細胞　　感などであることが多いので真珠腫の存在を疑い鼓膜

活性化因子としてinterleukin　1α（IL－1α）の役割が　　所見を正確にとることが重要である。鼓膜所見におい

注目され21），tumor　necrosis　factorαとの相互産生促　　て，弛緩部穿孔あるいは辺縁部穿孔（これらは正確に
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は深い陥凹である）と白色の上皮落屑物の穿孔部から　　与えてくれる手段となった33）－35）。手術では骨を削開

の排出があれば診断はほぼ確実である。この落屑物を　　することからCTが有用であり，耳小骨などの微細構

検鏡するとコレステリン結晶が観察される。鼓膜の浅　　造の変化を知るうえからも術前検査として必須である。

い陥凹のみの場合槙纈に進行する可能性があるの　CTではスライス幅1～3㎜，スライ燗隔1～3

で十分な経過観察を行う。　　　　　　㎜で行うと恥骨の細によい34｝。乳郷の含気化
　顔面神経麻痺あるいはめまいを主訴とする患者の中　　の程度，真珠腫の拡大範囲，耳小骨の残存と連鎖状態，

にも，真珠腫による合併症のための場合もあることを　　半規管痩孔の有無，中頭蓋底の高さなどを検討する。

注意する。また先天性真珠腫の錐体型では，中年期以　　顔面神経管の破壊状態はわかりにくいが，小さい先天

降に徐々に進行する顔面神経麻痺で発症し，鼓膜所見　　性真珠腫も描出が可能である（図2）。一般の慢性中

には異常が見られない場合もある6）。外耳道にゴム球　　耳炎に比べて，頭蓋底の骨破壊，耳小骨の吸収消失，

で圧力を加えて眼振解発の有無をみることにより，半　　外耳道後壁の骨破壊，外側半規管の骨痩孔などの所見

規管の骨破壊の状態を推測する。耳漏については細菌　　　が得られる場合が多い（図3）。

学的検査が必要である。　　　　　　　　　　　　　　　　しかしCTでは真珠腫と他の軟部組織との鑑別がむ

B　中耳真珠腫の聴力　　　　　　　　　　　　　　　ずかしい。これに対しMRIでは，肉芽や搬痕などか

　中耳内の病変は聴力型にも影響があり，進行状態を　　ら真珠腫を鑑別できる場合がある。MRIでは真珠腫

知るうえからも聴力検査は重要である。耳小骨と周囲　　が，T1強調像で脳灰白質と比較して等信号，　T2強調

骨との癒着で代表される剛性stiffnessの増加の場合　　像で高信号，　Gd造影にて増強されない信号領域とし

は低音に障害が強く，オージオグラムでは低音障害型　　て描出される。肉芽組織はGd造影で信号増強される

（stiffness　curve）をとり，肉芽増生や中耳腔内の液　　のに対して，真珠腫は信号増強されない丸い形状の領

体貯留のある場合には重量massの増加として，オー　　域となることが多い35）。最近の性能の向上したMRI

ジオグラムは高音鷲型（mass　curve）をとる。慢性　でも5㎜以下の小さいものe：まだ描出縢である

化膿性中耳炎では低音障害型の聴力像が多いのに対し，　が，肉芽組織に埋り込む再発性の真珠腫の診断には特

中耳真珠腫では水平型が多くなる。　　　　　　　　　　　に有用となる（図4）。

　中耳の病変は長い間に少しずつ内耳に影響を及ぼし，

二次的な内耳障害をおこすと考えられる。そのため初

期には伝音性難聴であるが進行すると混合性難聴を呈

する。気導および骨導域値も真珠腫では経過が長くな

ると上昇する傾向があり，気導骨導差も一般の中耳炎

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Lに比べるとやや大きくなる傾向がある。平均骨導域値

が40dBより大きい値を示した例は真珠腫が中鼓室に

進展した例に多い32）。

C　画像診断

　中耳の形態は複雑であり，中耳腔は骨に囲まれてい

るために，病変部の診断は容易でない。外耳道側から

のみの視診には自ずから限界があり，蜂巣内での真珠

腫の範囲を確認することは困難である。画像診断は一

般的には，単純X線検査により行われる。シューラー

法は中耳の蜂巣発育などを診るのに適しており，最も

用いられる方法である。真珠腫の上皮落屑物がある程

度排出されている場合には，その部分が透亮像となり

診断の助けとなる。S状静脈洞の前縁も描出されるた
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　図2　先天性真珠腫のCT
め・手術時の損傷を避ける目安にもなる。　　　　　　　　　　　耳小骨に接して径6mmの真珠腫が認

　単純X線検査のほか，以前は多軌道断層撮影法が行　　　　　　められる（矢印）。この例では真珠腫と

われていたが，近年ではCTとMRIが有用な情報を　　　　　鼓膜は接していなかった。
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　　図3　真珠腫による頭蓋底の骨破壊

S状静脈洞の前壁の骨破壊（矢印）を認める。　　　　　　　　　　図5　Closed法とopen法

　I　closed法：外耳道後壁を保存して真珠

腫を摘出する。外耳道は本来の形態を保つた

め，術後創部の治癒，聴力改善の点からは有

利である。

　II　open法：外耳道後壁骨を除去して削開

乳突腔と中耳腔を外耳道に開放して真珠腫を

摘出する。視野が広く真珠腫の遺残がおこり

にくい利点がある。　　　文献37）より引用

蜂巣を削開して鼓室形成術を行うことは少なくなった。

つまり，現在では乳突蜂巣まで感染性粘膜あるいは肉

芽が充満しているような例は稀になったからである。

また，化学療法剤である程度感染をおさえた後に鼓膜

を形成することにより，粘膜の正常化が図られるため，

病巣の完全な除去を必要としない場合が多い。もし乳

突蜂巣を開放する場合でも病巣の除去が目的でなく，

上鼓室などの観察をして肉芽の発生がないかを調べる

　　　　　　図4　再発性真珠腫のMRI　　　　　　　　ために観察孔をあけるにすぎない。

　　　　T2強調で肉芽の中の真珠腫（矢印）　　　　　　　これに対して中耳真珠腫での鼓室形成術の術式にっ

　　　が高信号として描出される。　　　　　　　　　　いては，耳鼻咽喉科医の意見が分かれるところである。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　それは真珠腫の再発の問題のためである。術式を大別

D　治療方針　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　すると次の二つになる。真珠腫の除去を第一の目的と

　一般的には全身状態，年齢などを考えた上で手術の　　すれば，十分な視野を得て真珠腫を摘出したいという

対象となることが多い。局所の清掃をすることにより　　考えからradical／conservative　radical　mastoidectolny

進行せず，乳突蜂巣の含気化がよいものでは外来での　　　（open法あるいはcanal　down法）と呼ばれる術式が

保存的治療とする場合があるが，定期的な診察が必要　　ある。他の一つの術式はintact　canal　wall　mastoidectomy

である。また副鼻腔や耳管疾患が合併することも多い　　　（closed法あるいはcanal　up法）と呼ぼれるもので

ので，これらに対する適切な治療を行う。鼻すすりが　　ある9）37）（図5）。

習慣になっている人は中耳腔の陰圧化から真珠腫が発　　　Open法は鼓室，上鼓室および乳突蜂巣を一つの空

生することがあるので注意を要する36｝。　　　　　　　　洞として外耳道に開放し，外耳道皮膚弁を削開した乳

E　手術術式の選択　　　　　　　　　　　　　　　　　　突腔に倒して，外耳道側から腔内が直視できるように

　一般の慢性化膿性中耳炎に対しては，今日では乳突　　する方法である。これにより，真珠腫の摘出はやりや
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の分聴力の損失がおこる。もう一つは乳突腔を削開し　　　　　　。㌍　　　g　．・1筋膜　　3ひ

上皮化して乾燥するまでに時間がかかり，長期間の創　　　　　　　一　°°．　・盛0　　。、．。．“　「y，・

処置、、必要、な。。　　　　　　アパタイト騨僻融醗．㌦
　これに対しclosed法は外耳道の骨壁と皮膚を保存　　　　　　　　　図6　乳突腔充填術

して・削開乳惣外聴・対して閉鎖・禰… @粛勝鱒総を聯望購
しておく手術である・外聴髄をち・うど橋のよう　　る．真糊の彫灘なくし，創部の治癒を

に薄く残して・乳突側と外耳道側の両方から見る形で　　　　早める工夫である。Palvaの筋骨膜弁は外耳

真珠腫の除去を行う。削開乳突骨面には肉芽が生じ周　　　　　道の欠損が大きいとぎに使用する。

囲の残存粘膜が伸展して治癒する。粘膜の伸展が十分　　　　　　　　　　　　　　　　　文献40）より引用

でないときは肉芽の増殖が進み，削開腔は疲痕組織が

充満する9｝。この術式は伝音機構を再建したいという　　open法で真珠腫を除去しておいて，自家骨や軟骨な

鼓室形成術の本来の目的からすれぽすぐれた方法であ　　どを用いて外耳道を再建する方法，あるいは削開した

り，真珠腫除去後の乳突腔の創面が外耳道に開放され　　乳突腔を側頭筋弁や骨あるいはハイドロキシアパタイ

ないため術創は早期に乾燥するという長所がある。し　　トなどで充填する充塀術が選択される場合もあ

かしclosed法で手術を行ったときには外耳道骨壁内　　る39》一一41｝（図6）。　Closed法でも第1回目の手術で真珠

側の中耳腔の観察がopen法に比べて容易でないため　　腫摘出を行い，第2回目でもし遺残があればこれを除

に，真珠腫の取り残しができる可能性があり，これが　　去した後に伝音機構を再建するという，計画的に二段

真珠腫の再発率を高くするという欠点がある。　　　　　階に分けて手術を行うこともある41）一一43）。

　またclosed法では再建された中耳腔の換気状態が　　　従来より真珠腫再発の予防的処置として，上鼓室側

十分でないと再建鼓膜が内陥して真珠腫の再発をおこ　　壁の骨欠損に対する再建が行われている。その材料と

す。これが再形成性真珠腫とよばれるものである。そ　　しては骨，軟骨あるいは硬膜などが使われていた。し

の成因として，中耳腔の陰圧化のほか，外耳道の骨欠　　かし骨あるいは軟骨では周囲に生じた間隙から上皮が

損，鼓膜と近接する外耳道上皮の増殖力の差などが挙　　侵入することがある。乳突腔を充填すると上鼓室側壁

げられている。Closed法では上鼓室と削開した乳突　　が補強され，上皮の乳突腔への侵入が防止できる。し

腔へ換気が十分行われるように鼓室を再建しなければ　　かも耳管は小さい鼓室腔のみを換気すれぽよいので鼓

ならない理由はこのためである。上鼓室今の換気を図　　膜の再陥凹をつくりにくい利点がある44）。

るために種々の方法がとられる。キヌタ骨の除去，耳　　F　真珠腫の摘出

小骨周囲の粘膜ひだを破ること，ことに鼓膜張筋ひだ　　　全身麻酔下に耳介後部の皮慮切開につづいて側頭骨

を破るとサジ状突起から前方に耳管に通ずる間隙が形　　外側の骨をドリルで削開して乳突蜂巣を開放する。顔

成できる。ツチ骨頭の前方で，上鼓室前壁の骨板とこ　　面神経を損傷しないよう注葱しながら，真珠腫母膜を

れに続くひだを破ると，耳管上部の鼓室に通路が作れ　　破らないよう｝e－一塊にして摘出するe．母膜が耳小骨，

る。これがanterior　tympanotomyB）と呼ばれるもの　　特にキヌタ骨に密着することも多いので，取り残しを

である。この他にposteriQr　tympanotomy38〕があり，　　なくすために多くの場合にキヌタ骨を犠牲にする。頭

これはキヌタ骨短脚の外側から下方に，外耳道後壁と　　蓋底の骨欠損で硬膜が露出したものでは適当な大きさ

顔面神経垂直部の間の骨を削り，乳突腔から顔面神経　　の耳珠軟骨や骨片を置いた上に筋膜をのせて接着して，

窩を開く方法である。これらの上鼓室と耳管を結ぶル　　硬膜の下垂を防止する。硬膜の下垂がおこると，再手

一トを沢山つくり，閉鎖しないようにつとめる。　　　　術の時に硬膜を損傷しやすくなるために，乳突部の削

　真珠腫の再発を防ぐために外耳道骨を削開して　　開がやりにくくなり問題となる。外側半規管の骨欠損

て外耳道に開放するため骨が露出した創面が広くなり，　　　　　：・1　　rv　　・・－v成、

鯵
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があり真珠腫の除去後に外リンパが漏れてくる場合に　　ないよう一塊にして摘出することを心がけるわけであ

は，薄い骨あるいは軟骨を圧定してから筋膜を被せて　　るが，必ずしも全例に完全摘出が行われるわけではな

フィブリソ糊で閉鎖する。この処蹟がうまくできてい　　い。現段階では完金摘出に自信がない場合には計画的

ないと術後の処置で患者がめまいを訴えることになる。　に点検手術を行うのが理想であるが，全例に対して点

G　伝音系の再建　　　　　　　　　　　　　　　　　検手術を行うことほ無理である。しかし一般的に遺残

　真珠腫性中耳炎の伝音系の異常は，伝音構造物の圓　　性の真珠腫は初期では丸い形となる場合が多く，2圓

着と離断による場合がある。固着物としての真珠腫あ　　闘の手術では摘出が容易とされている。そこで初回手

るいは肉芽を除去しても耳小骨は破壊欠損あるいは消　　術で取り残しが疑われる場合には，術後一定の時期に

失している例がほとんどで耳小骨連鎖は離断している。　MRIなどの画像診断を行うのも有用であろう。

一般的にキヌタ骨は真珠腫とともに除玄せざるをえな　　　一方，再形成性真珠煙では中耳腔の換気が十分でな

いことが多いので，アブミ骨の上に細工した軟骨や骨　　いとぎに，再建鼓膜が陥凹して，比較的急速に真珠腫

を支柱（コルメラ）として置くWullstein分類III型変　　が増大してくる。　Opel1法にしてできるだけ手術は1

法あるいはアブミ骨底にコルメラを置くIV型変法とす　　回で終わらせたいとする葱見と，再発耳に対しては再

るか，セラミックの人工耳小骨を用いる。コルメラの　　手術で対処してできるだけ外耳道を本来の形で残そう

上に側頭筋膜を移植する。筋膜を残存鼓膜の皮腐層と　　とするcl（）sed法の意見が対立するところである。

粘膜層の間に入れるsandwich法か，鼓膜の鼓室側に
儲するund，，1、y灘する場合力・多、，。　　　　　　Nおわりに

H　遺残性真珠腫と再形成性真珠腫　　　　　　　　　　　中耳真珠腫に対する関心は国内外において高まり，

　真珠腫には常に再発の問題がつきまとう。牧野ら45）　　国際真珠腫学会も開催されるようになった。骨破壊機

は真珠腫性中耳炎138耳を全例closed法で前鼓室開放　　序においてもケラチソの重要性が指摘され，基礎的な

術（anterior　tympanotomy）を行い，半年から5年　　分野の新知見も発表されてぎている。さらに中耳の換

の観察期間で，遺残8耳（6％），再形成5耳（4％）　　気の面からも検討がされ始めている。手術においては

という成績である。しかし暁と柳卿4｝はclosed法で　　外耳道後壁を保存するか削除するかという論争が続い

段階手術を行った116耳中37耳（32％）に遺残真珠腫　　ているが，現時点ではopen法とするか，　closed法の

が認められたとし，遺残は成人よりも小児に多く，15　　適応となるかは，術者の考えにまかせられている。将

歳以下の小児では35耳中17耳（49％）であったとして　　来的には真珠腫が保存的治療法で治癒し，摘出手術が

いる。初回手術の際には真珠腫母膜をでぎるだけ破ら　　必要でなくなるようにしたいものである。
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