
Ⅰ　は じ め に

　高安動脈炎（TKA）は大型血管に慢性的な炎症を
呈し，血管内腔の狭窄や閉塞もしくは拡張を引き起こ
す炎症性自己免疫疾患である。1908年に高安右人に
よって世界で初めて報告され1），20歳代を発症のピー
クとして１：９の割合で女性に多くみられる。発熱や
倦怠感といった全身症状とともに罹患動脈の虚血障害
にともなう多彩な臨床症状を呈し，時に生命予後に影
響し重篤な後遺症の原因となり得る。2017年に改訂さ
れた血管炎症候群の診療ガイドラインでは，TKA 診

断基準における頭頸部症状の項目に，新たに難聴・耳
鳴が加えられた2）。一方で，TKA 患者に出現する内
耳障害の病態には未だ不明な部分が多い。我々は，難
聴と耳鳴で発症した TKA の男性例を経験した。感音
性難聴を呈する TKA の臨床背景について文献的考察
を含めて報告する。

Ⅱ　症　　　例

　患者は37歳，男性。生来健康。Ｘ年10月，左耳の難
聴と耳鳴が出現。近医耳鼻咽喉科でプレドニゾロン

（PSL）30 mg/日が７日間投与され症状は改善。同年
12月，右耳の難聴と耳鳴が出現。再度，PSL が投与
されるも自覚症状の改善には乏しかった。聴力の低下
は両側で徐々に増悪し耳鳴は残存。Ｘ＋１年８月，当
院耳鼻咽喉科に紹介受診。オージオグラムで両耳に高
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音漸傾型の感音性難聴を認めた（図１Ａ）。血液検査
では血清 CRP の上昇を認め，当科に精査入院。経過
中に発熱や倦怠感の自覚はなかった。
　入院時の身体所見は，身長 170.5 cm，体重 62.8 kg，
血圧 105/57 mmHg（右上腕）および101/57 mmHg

（左上腕），脈拍75回/分・整，体温36.7 ℃。結膜，口
腔内，皮膚や耳介に異常所見は認めず，表在リンパ節
の腫大や関節炎の所見もみられなかった。頚部・胸
部・腹部に特記すべき所見は認めず，血管雑音も聴取
しなかった。橈骨動脈と足背動脈の拍動は，左右差な
く良好に触知された。神経学的所見では，左側優位で
両側の聴力低下を認めたが，Weber 試験では左右差
なく Rinne 試験は両側陽性。その他の脳神経系，四
肢筋力・感覚および協調運動に異常所見は認めなかっ
た。
　入院時検査所見では，検尿，血算，腎機能および肝胆
道系機能検査に特記所見は認めなかった。血清 CRP
値は6.89 mg/dl（正常値：0.1 mg/dl 未満）および赤血球
沈降速度（１時間値）87 mm/hr（正常値：2-10 mm/hr）
と上昇していた。血清 IgG 値は1984 mg/dl（正常値： 
870-1700 mg/dl）と軽度上昇していたが，血清 IgG4
値は52 mg/dl（正常値：134 mg/dl 以下）と正常範囲
内であった。リウマトイド因子，抗核抗体，抗好中球
細胞質抗体（ANCA）および血清アンギオテンシン
変換酵素はすべて陰性であった。感染症関連検査では，
血清梅毒検査（脂質抗原法），Ｂ型肝炎表面抗原，抗

Ｃ型肝炎ウイルス抗体および結核特異的インターフェ
ロン γ 遊離試験は陰性であった。頭頸部から骨盤腔に
かけて造影 CT 検査を施行し，上行大動脈および大動
脈弓部の動脈壁にびまん性の均一な肥厚所見を認めた
（図２）。その他の部位に特記すべき所見は認めなかっ
た。心臓超音波検査では，弁膜症を認めず心機能は正
常。眼科的精査でも，眼病変は認めなかった。以上か
ら TKA と診断。PSL60 mg/日で治療を開始し，聴力
の改善と耳鳴の消失を認めた（図１Ｂ）。PSL 開始７
日目からメトトレキサート（MTX）８mg/週を追加
し，PSL を漸減して退院（図３）。退院後も再燃なく
経過し，外来通院を継続している。

Ⅲ　考　　　察

　本例では，TKA に典型的な発熱や倦怠感といった
全身症状の出現はなく，難聴および耳鳴のみを呈して
の発症であった。
　1979年に McCabe が免疫抑制治療に反応する両側
性の感音性難聴を自己免疫性感音性難聴として報告し
たことに遡り3），感音性難聴を呈する内耳障害の基礎
疾患として様々な自己免疫疾患の関与が報告されてい
る4）。再発性多発軟骨炎，ベーチェット病，Cogan 症
候群，シェーグレン症候群および全身性エリテマトー
デスなどが基礎疾患として知られているが，全身性血
管炎もその背景疾患として考慮される。ANCA 関連
血管炎（AAV）でも難聴は特徴的な臨床症状の１つ

A B 

図１　治療前後の聴力変化
Ａ：治療開始６日前のオージオグラム。Ｂ：治療開始後33日目のオージオグラム。
○：気導聴力（右耳），×：気導聴力（左耳），［：骨導聴力（右耳），］：骨導聴力（左耳）。
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であり5）6），特に多発血管炎性肉芽腫症では40～70 ％
で感音性難聴を合併することが報告されている7）-9）。
一方で，中型血管炎に分類される結節性多発動脈炎
や大型血管炎の巨細胞性動脈炎でも聴力障害の報告
は散見されるが10）11），AAV のように特徴的な臨床症
状としての認識はなされていない。TKA に関しても，
聴力障害に着目した疫学研究は検索した範囲で存在
しなかった。特発性感音性難聴40症例の臨床背景を
分析した Kanzaki らの報告には１例の大動脈炎が含ま
れているが12），医中誌の検索サイトおよび PubMed/
MEDLINE を用いて検索を行った結果，感音性難聴

を呈した TKA の報告は本例を含めてこれまでに27例
が報告されている13）-27）（表１）。日本からの報告が多
く，日本以外からの報告は２例であった17）27）。TKA の疫
学的背景と同様に女性の患者が圧倒的に多く（96.3 
％），診断時の平均年齢は37歳であった。難聴を TKA
の初発症状とした患者は10名（37.0 ％）であったが，
いずれも難聴が出現した時点で TKA の診断には至ら
ず，多くの患者で突発性難聴と初期診断されていた。
本例でも難聴・耳鳴の出現から TKA の診断に至るま
で１年２か月を要したが，TKA 診断までの期間は平
均３年２か月であり，最長で難聴の出現から６年を要

図２　胸部造影 CT
上行大動脈から弓部にかけて動脈壁肥厚と造影効果を認める（白矢印）。

図３　治療前後の経過表
PSL，プレドニゾロン；MTX，メトトレキサート。
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した報告も存在する26）。難聴・耳鳴を主症状とする TKA
の診断の難しさを反映した背景が考慮される。聴力障
害は２例が片側であったが18）26），その他の患者は両側
性に感音性難聴を呈していた。また，難聴や耳鳴のほ
かに，浮動性や回転性眩暈は15例（57.7 ％）で報告
されている。
　治療は１例を除き第１選択薬として副腎皮質ステロ
イド（CS）が投与されている。治療開始後，片側の
みでも聴力が改善した報告は20例（76.9 ％）であっ
たが，CS の漸減や終了で再発・再燃する症例も散見
される17）-19）27）。CS の維持もしくは他の免疫抑制薬併
用の必要性が考慮される。治療導入前，既に高度な聴
力障害を呈した患者では，ステロイド抵抗性もしくは
部分的な改善にとどまる傾向が示されている。難治例
では，MTX，カルシニューリン阻害薬，interleukin-6
受容体阻害薬もしくは tumor necrosis factor-α 阻害
薬が使用されていた26）27）。また，高気圧酸素療法が導
入された報告もあり26）27），聴力障害に対する補助的な
治療として考慮される。しかしながら，ステロイド抵
抗性の高度難聴を呈した患者に対して人工内耳手術が
施行された報告例では，蝸牛内の骨化と瘢痕形成によ
る内腔の狭小化のために人工内耳の電極挿入が不十分
となり，術後も聴力の改善は得られなかった28）。以上
より，TKA の早期診断と迅速かつ適切な治療導入で
寛解を得ることは，聴力予後の改善に重要であると理
解される。
　TKA に出現する難聴の病態機序は，血管炎や異常
な自己免疫反応による内耳有毛細胞の可逆性循環不全，
もしくは血管壁への免疫複合体沈着による内耳機能不

全が考慮されている14）23）。TKA の内耳病変について
病理学的検討を行った剖検の報告では，蝸牛基底回転
に限局した外有毛細胞および内有毛細胞の脱落が報告
されている13）。一方，内耳障害による感音性難聴と間
質性角膜炎による眼症状を特徴とする Cogan 症候群
では，TKA を合併することが知られている29）。動物実
験において，Cogan 症候群患者由来の血清が内耳感覚
上皮や内皮に発現している細胞表在分子や蛋白の抑制
に作用して難聴の誘発に寄与することが報告されてお
り30），TKA に出現する難聴の病態背景としてその類似
性も考慮される。

Ⅳ　結　　　語

　発熱や倦怠感などの全身症状をともなわず，難聴お
よび耳鳴を主症状として発症した TKA の37歳男性例
を経験した。難聴や耳鳴は TKA の頭頸部症状として
診断基準にも掲げられているが，内耳症状のみを呈す
る場合には確定診断の遅れが懸念される。聴力障害の
発症から時間が経過した場合，内耳組織の不可逆的変
化を呈して治療抵抗性となることが過去の報告から示
されている。聴力予後改善のためには早期診断と迅速
かつ適切な治療の導入が必要と判断される。本例を含
めた報告症例の検索において，感音性難聴を合併する
TKA の37 ％は聴力障害を初発症状としていたことが
示された。以上より，若年発症で炎症反応の上昇と感
音性難聴を呈する患者において，TKA を鑑別に上げ
ることは必須であり，画像的血管評価を含めた全身検
索を行うことが考慮される。
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