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コーガ ン症 候群一MRIで 内 耳 に変 化 を認 め た一 例 一
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Cogan's syndrome is primarily diagnosed based on subsequent episodes of an in-
flammatory eye disease and rapidly progressive, usually sequential bilateral loss of au-
diovestibular function. Since there are still no specific tests for the syndrome, it is diffi-
cult to diagnose Cogan's syndrome in the early stage before the emergence of both eye 
and audiovestiubular symptoms. We present a case of a 34-year-old woman who com-

plained of vertigo and bilateral hearing loss. Magnetic resonance imaging (MRI) of 
the inner ear was performed before the emergence of keratitis. MRI on the 23rd day 
after onset of hearing loss revealed a slightly high intensity on TI-weighted images in 
the right vestibule, which showed profound hearing loss. On the 54th day after onset, 
high signal intensity was noted in the right cochlea, the vestibule, and lateral semicir-
cular canal on Tl-weighted images, but no enhancement. The high signal intensity dis-
appeared seven months after onset, but there was no defect of inner ear signs on the 
T2-weighted images. A high signal of the inner ear on T1-weighted images is not a 
specific sign of MRI in Cogan's syndrome, since it is sometimes encountered in the in-
ner ear of labyrinthitis, bleeding in patients with leukemia, and intralabyrinthine 
schwanoma. However, MRI could be a possible method for the early diagnosis of Co-

gan's syndrome because this finding might be recognized before the onset of eye 
symptoms.
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はじめに

コーガン症候群はめまい,難 聴と非梅毒性実質

角膜炎をきたすまれな疾患である。本症は角膜炎

や結膜炎などの眼症状,め まい,進 行する両側感

音難聴などの定型的症状がそろえば診断はそれほ

ど難 しくない。 しかし多 くの場合これら三症状が
一度にそろうことがないため,三 症状が出現する

まではその診断は困難である場合が多い。一方,

本症はステロイド投与が遅れると不可逆的な感音

難聴や前庭機能障害をきたすため,早 期に診断を

つけ治療を開始することが重要である。今回,め

まいで発症 した典型的コーガン症候群の一例を経

験 した。本症例では眼症状出現前にMRIに おい
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て内耳の信号に変化が出現したので,こ れ ら所見

とともに症例を報告 し,本 症の早期診断における

MRIの 意義を中心に考察した。

症 例

症例:34歳,女 性

主訴1め まい,両 難聴

現病歴1平 成11年 ごろよりときどき回転性めま

いがあったが,2,3日 間で自然軽快 していた。

平成16年9月27日,右 耳で 「ピキン」とい う音が

して右難聴,耳 鳴が出現した。10月6日,朝 ベ ッ

ド上で起きあがったところ,回転性めまいがあり,

近医で点滴を受けたが改善しないため10月8日 当

院を紹介された。

既往歴:特 記事項なし

初診時所見:鼓 膜所見を含めて耳鼻咽喉に視診

上異常を認めなかった。標準純音聴力検査では平

均右21.7dB,左28.3dB(3分 法)の 軽度左感

音 難 聴 で(図1),歪 成 分誘 発 耳音 響放 射(DP-

OAE)は 両 耳 と も誘発 された(図2)。 左 向 き水

平 回旋混合性 自発 眼振 と方 向交代性下行性頭位眼

振 を認め た(図1)。 瘻 孔症 状や 小脳症状 を認め

なか った。末梢前庭性 め まい として,抗 め まい剤

を投与 した。

経過:10月15日 再 診 時,眼 振は消失 していたが

両 耳 とも約43dBの 感 音難 聴 とな って お り(図

3),初 診 時 に誘 発 されたDP-OAEも 両 耳 とも誘

発 され な くな って いた。 蝸電 図 を測定 した が,

-SP/APは 右19%,左25%と 上 昇を認め なか った。

入 院 の うえ プ レ ドニ ゾ ロン40mgよ り漸 減 し,

10月27日 ふ らつ きは 残 る もの の 難 聴 は 平 均 右

26.7dB,左30.0dBと 改 善 し退院 した。

11月16日 ご ろよ り再度,両 耳難聴 の増悪 をきた

図1初 診 時(10,月8日)検 査所 見

図2初 診時誘発耳音響放射
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し頭痛が生 じるよ うにな った。11月22日 再 診時,

純 音聴力検査 で平均右66.7dB,左61.7dBと 閾

値上昇 を認めた(図4)た め 再入院 した。右 向 き

水平 回旋混合性 眼振を認 め(図4),温 度 刺 激検

査 では両側 とも氷水20mlの 刺 激で無反応 であ っ

た。血 液検査 で は血 沈1時 間値65mm,2時 間

値92mmと 亢 進 してい た が,血 清 梅 毒反 応,

CRPは 陰 性,抗 核 抗体,RA,C-ANCAな ど も陰

性 であった。入院後 プ レドニ ゾロンの点滴 を開始

した。側頭骨CTで は中耳,内 耳 に異常 を認 めな

かった。本人 が外 リンパ瘻 との鑑別 を希望 したた

め,11月29日 右 試験的鼓室開放術を行 ったが,明

らかな外 リンパの漏出は認め られ なか った。12月

3日,羞 明と左眼の充 血があ り,眼 科診察 で左角

膜上皮下 の混濁 と結膜炎の所見 を認 めた ため,典

型 的 コーガ ン症候群 と診断 された。 プ レ ドニ ゾロ

ンを徐 々に減量 し外来 で経過 観察す ることとして

12月28日 退 院 した。

その後外 来で プレ ドニゾロンを漸減 し聴力は安

定 していたが,平 成17年4月,左 右 とも難聴が増

悪 したため,4,月23日 よ リプレ ドニ ゾロソ40mg

に増 量 し聴 力の改善 を認めた。現在 プ レドニ ゾロ

ンを徐 々に減量 し経過観 察を行 ってい る(図5)。

また,平 成17年12月 以 降回転 性めまいはないが,

jumbling現 象 を呈 している。

MRI所 見:10,月19日(発 症23日 目)のMRIで

はT1強 調 像 で右蝸牛 と前 庭がわず かに高信号を

呈 してい た(図6(1))。11月29日(発 症54日 目)

に はT1強 調像 で右前庭 か ら外側半規管 と蝸牛 基

底 回転 に高 信号が認 め られた が(図6(2)),ガ ド

リニ ウムに よる造影 効果 は明 らかでなか った(図

7(2))。 左 内耳 は外側半規管 と後半規管 の一部 に

図3再 診 時(10,月15日)検 査 所 見

図4再 入院時(11月22日)検 査所見
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Tl強 調 像でわず かに高信号 が認め られ た(図6

(2))。 平成17年5月2日 のMRIで は この 高信 号

は消 失 してお り,造 影 効果 もなか った(図6,7

(3))。 経 過 中,T2強 調 像 では両側 内耳に 異常 は認

められなかった。

考 察

コーガン症候群は内耳 と角膜に対す る何らかの

免疫学的異常で起 こると考えられており,角 膜に

図5聴 力経 過 と プ レ ドニ ゾ ロ ン投 与量

聴 力 は3分 法 に よ る平 均値段。(1)(10月19日),(2)(11月29m,(3)(5月2日)はMRI検 査日 を 示 す 。

図6MRITI強 調 像

平成16年10月19[1(発 症23目)のMRIで はTl強 調 像 で 右蝸 牛 と前 庭 が わ ず か に 高 信号 を呈 して い た

((1))。ll月29日(発 症54H目)に は 右 前庭 か ら外側 半 規 管 と蝸 牛 基 底回転 に 高 信号 が 認 め られ,左 内 耳 は

外 側 半規 管 と後半 規管 の一 部 でわ ず か に 高 信号 が 認 め られ た((2))。平 成17年5月2日 の 聴 力増 悪 時 には,

この 高信号 は 消 失 して いた((3))。

456



Equilibrium Res Vol. 65 (6)

図7MRIガ ド リニ ウ ム造 影 像

平成16年11月29日 の 造 影 前Tl強 調 像(図

6(2))と 比 べ て 造 影 効 果 は 明 ら か で な い

((2))。 平 成17年5/12日 の 造 影MRIで も

造 影 効 果 は な か った((3))。

対する自己抗体 も証明されている 。Haynesら

はコー ガン症候群として報告 された111例 を詳細

に検討 し,非 梅毒性実質角膜炎,前 庭機能障害,

感音難 聴の三主微がそろっている例を典型的コー

ガン症候群,眼 病変が角膜実質以外の強膜や脈絡

膜炎などである場合や眼病変出現後2年 以上経過

して前庭蝸牛症状が出現する例を非典型的コーガ

ン症候群 と分類 した。それによると本症候群の10

～20%に 大動脈炎症候群や結節性多発性動脈炎な

どの全身性血管炎が認められることから,全 身性

血管炎の一つの表現型であるとの考え方 もある。

80%以上 の症例は14か ら47歳 の比較的若年者に発

症 し,男 女比は同じかやや女性に多い 。

本症はめまい,難 聴および眼痛,羞 明,流 涙な

どの眼症状が揃えば診断はさほど難 しくはない。

しかし前庭蝸牛症状は必ずしも眼症状 と同時に発

症するとは限らず,眼 症状が先行すれば眼科を受

診することになる。 前庭蝸牛症状や眼症状以外に

は頭痛,発 熱,関 節痛などの全身症状を伴 うこと

がある2.。本症に特異的 な血液検査所見はない。

CRP上 昇や血沈 の亢進などの炎症所 見が認めら

れ る場合がある3が,全 身性の血管炎合併がなけ

れば γグロブリンの増加,リ ュウマチ因子や抗核

抗体陽性などの自己免疫疾患としての検査所見が

認め られ ることは少ない。 これ らの検 査で異常が

認め られ た場 合は,全 身性血 管 炎の合併 を考えて

精査す る必 要があ る。

本症 の前庭蝸 牛症状 は進 行す る両側感音難聴 と

め まい で,発 症 は比較 的急 であ る場 合が多い 。

難聴 は必 ず しも左右同時に発症す るとは限 らず,

数 週 間か ら数 ヵ月遅れて他側の難聴が 出現す る場

合 もあ る。発症直後の活動期には回転性め まいや

変動す る感音難聴が認め られ,あ たか も メニエー

ル病発作期に似た症状 を呈す る。実際,コ ー ガ ン

症候 群 にお い て-SP/APの1一 昇 を 認め た例 が報

告 され てお り1,側 頭骨 の病 理組織学的 に も内 リ

ンパ水腫 の存在 が報告 され てい る層'1。しか し本症

で内 リンパ水腫 を呈す る メカニズムは明 らかでな

い。 本症 は非活動期 に入る と治療 に反応 す る例で

は難聴 とともに前庭機能 も改善 す る場 合 もあ り,

温 度 刺激検 査の反応が改善 した例 の報告 もあ る 。

しか しい ったん治療 に反応 して も経過 とともに難

聴 が進 行 してい く例が多い。 本報告例では,回 転

性 め まいは発症 直後のみであ ったが,発 症10ヵ 月

後において両側温度眼振は回復 していなか った。

近 年,本 症 の急性期 にMRITI強 調 像で内耳が

高信号を呈 した り,ガ ドリニウムで造影 された り

す る場合があ ることが 明らか になった。1993年,

Majoorら は コーガ ン症 候群5例 の うち1耳 で

蝸牛 と前庭が造影 され,4耳 でT2強 調 像 におい

て半規管や蝸牛 の膜迷路 の欠損像 を認めた と報 告

した。 しか し造影前 のTl強 調像 における内耳の

所 見は記載 され ていない。1994年,Casselmanら

は コーガ ン症候群6例 の うち1耳 でT1強 調 像に

おいて膜迷路 が高信号を呈 し,こ の例を含む5例

でT2強 調 像において膜迷 路の欠損を認めた と述

べ てい る。 そ の後,Helmchenら2.9が 同 様 な報

告を行い,コ ー ガン症 候群の活動期にTl強 彫像

で内耳が高信号を呈 した り,ガ ドリニ ウムに よる

造影効果が認め られた りす るこ とが明 らかにな っ

た。 さらに非活動期 にはT2強 調像 において膜迷

路 の狭窄や閉塞が認め られた と報告 してい る。 本

報告例 においては,発 症23日 目のTl強 調 像で右

内耳 がわず かに高信号 を呈 し,発 症54日 目には 明

らかな高信 号を認めた。 その後発症7ヵ 月 目の増

悪 期に はこの高信号 は消失 して いたが,T2強 調

像 にお いて内 耳膜 迷路 は 欠損 な く描 出 された。

MRITI強 調 像にお ける高信号の本 態 は不 明であ
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るが,迷 路内の血管炎による微少な出血8)や,外

リンパ液のタ ンパク質構成の変化 である10)と推

察されてお り,前 者を支持する意見が多い8)。膜

迷路の造影効果は造影剤の内耳への異常な漏出を

意味するとされ,活 動期の血管炎に起因すると推

測 されている。T2強 調像で膜迷路の欠損がある

場合には迷路内の軟部組織で充填 されていると考

えられ,非 活動期の所見 とされる。 このMRI上

の変化や内耳の石灰化 は,強 い炎症性変化が

内耳に起 こったことを示唆する所見であろ う。実

際 コーガン症候群患者の側頭骨では病理組織学的

に膜迷路に骨組織や軟部組織による閉塞や好酸性

の凝固物の存在が証明されている4)。

コーガン症候群において経時的にMRIが 撮影

された報告はこれまでにないため,発 症後増悪期

に再度MRIT1強 調像で高信号をきたすか否かは

不明であったが,本 報告例での経験か らはT1強

調像における高信号は初回の活動期のみであり,

それを過ぎると難聴が悪化 しても認め られないと

考えられる。しかし本症はまれな疾患であるため,

さらに症例を重ねて検討する必要がる。

コーガン症候群は早期に診断して治療を開始す

ることが重要 とされ るが,眼 症状発症前の診断は

しばしば困難である。しかし本報告例では眼症状

発症前の発症54日 目のMRIT1強 調で内耳の信号

に変化を認めてお り,MRIの 異常所見は本症の

早期診断に有用である可能性が示唆された。 もち

ろんMRIに お ける内耳の異常信号は本症に特異

的な所見ではな く,内 耳内神経鞘腫,内 耳炎や白

血病に合併 した内耳出血などにおいても認められ

る所見であるが]2),頭痛などの随伴症状や聴力変

化や炎症反応 などの検査所見とあわせて考える

と,MRIは 有用な補助診断 となる可能性がある。

最 近,突 発 性難 聴例 の半数 に おい てMRIの

FLAIR像 で患側内耳が描出されるとい う報告が

あった13)。このような撮影方法の進歩により今後

さらに鋭敏でより早期に内耳疾患の診断ができる

ようになると期待される。

本症の治療は副腎皮質ホルモン剤を比較的長期

にわたって投与する。通常は聴力や炎症反応を指

標に副腎皮質ホルモン剤を漸減する。副腎皮質ホ

ルモン剤無効例に対 して,免 疫抑制剤を使用 して

聴力改善を得たとの報告 もある。 しかし長期的に

は聴力予後は不良とされ,人 工内耳埋込み例も報

告されているM)。前述 したようにコーガン症候群

では膜迷路が閉塞す る場合がある。Aschendroff

ら は コーガン症候群6例 に人工内耳埋込み術

を行い,6例 全例に蝸牛膜迷路が軟部組織で部分

的に充填されていた り石灰化が認められた りして

いたと報告している。 うち1例 は発症後8週 間で

蝸牛が軟部組織で充填されていた。本症における

人工内耳埋込み術においては,髄 膜炎や側頭骨骨

折後の症例 と同様に手術直前にも外 リンパ腔が開

存 しているか否かを確認する画像診断が必要であ

る。

ま と め

めまいと難聴で発症 した典型的 コーガン症候群

の1例 を報告 した。発症23日 目のMRIで はT1

強調像で右内耳がわずかに高信号を呈し,眼 症状

発症前の発症54日 目には前庭から外側半規管にか

けて明 らかな高信号を認めた。発症7ヵ 月後の

MRIで はこれ らの高信号は消失 していた。以上

よりMRIは コーガン症候群 の内耳病変を早期に

描出する可能性が示唆された。

本論文 の要旨は第64回 日本めまい平衡医学会

(平成17年11月24日,東 京)に おいて発表した。
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