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家族性遺伝性腎炎を伴う難聴症例

琉球大学保健学部附属病院耳鼻咽喉科

栗田建一、書友名千佳子、野田　寛

琉球大学保健学部附属病院内科

伊礼基治

はじめに

耳鼻咽喉科領域における遺伝性疾患は数多いが、

これらのうち難聴を伴うものも多く,おおよそ60種

の異なったタイプがあるとされ,その病変の多くは

輸牛の病理変性をひきおこすとされている。最近我

々は家族性遺伝性腎炎に伴う難聴症例を経験し, Al-

port　症候群と思われる-家系に遭遇したので,主

に耳鼻咽喉科的見地より報告する。

症例: 16才男子,高校生

主訴:蛋白麻,両側難聴および両側耳鳴,視力障
垂
ヒこl

現病歴: 8才時の学校健康診断において蛋白尿を

指摘され、某総合病院を受辞し、急性腎炎と珍断さ

れ2カ月間入院加療す。また聴力検査を受け、両側

感音性難聴を指摘された。 14才時耳痛があり、その

加療後難聴が増悪し、同~じ頃より物がぼやけてみえ

るようになったという。その後も某内科医にて経過

観察加療中であったが、蛋白尿、血尿があり、貧血

を伴ってきたので精査目的にて当院内科を受静し、

難聴の検索のため当科へ紹介された。

既往歴: 6才の時、下痢のため入院治療を受けた

ことがあるが、その他とくに異常なことはなかった。

家族歴:図1に示すごとくで、同胞のうち次女、

三女は腎炎と指摘されている。両親は血族結婚では

なく、父親は長男であるが、肺結核の既往の他は特

記すべきことなく、またその家系にもとくに異常な

ことはない。母方については、母親に異常はないが、

その姉達すなわち長女および次女ともに高血圧と腎

疾患のため若くして死亡しており、またことにその

長女の一子(長男)は19才で腎疾患にて死亡している。

入院時所見:身長160.5a恥　体重47kg　体温37

.2℃、体格、中等度、栄養　中等度、顔貌とくに異

常をく、意識　清明、血圧130-74mmH20,脈拍

88/分,呼吸　正
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検査所見:表Iに示すごとくで,腎機能障害が明

らかであった。

耳鼻咽喉科所見:両側外耳道、鼓膜に異常なく、

両側耳管通気慶良好、鼻腔内に軽度の肥厚性鼻炎を

認めるも、咽頭、喉頭では異常は認められなかった。

耳部レ線学的検査では左右の乳突蜂態の発育は良好

で異常陰影は認められず,また内耳部および錐体部

にも異常は認められなかった。

純音聴力検査では,図2に示すごとく左右ほぼ対

称性,平均聴力損失40dBで、とくに2000Hzでの聴力

損失の著明な高音域障害の中等度の感音性難聴を示

し,約半年後の聴力検査でもこれとほぼ同様の聴力

像を示していた。強さの弁別域値試験(DLtest)で

は両耳共に2000Hzで補充現象陽性であった　Short

Increment Sensitivity Index test (SISI test)で

は右は2000Hz, 80dBおよび4,000Hz, 60dBにて,

左では2,000Hz, 80dBにて補充現象陽性であった。

語音聴力検査では,右80dBで85%,左80dBで90 形

と良好であった。自記オージオメトリーでは両側共

にJerger I型で補充現象陰性であった(図3) 0

Impedance AudiometryによるTympanogramでは図

4に示すごとく両側共にA型で,音響インピーダン

スは右耳3,600a.ohm,左耳2,800a.ohmであり,餐

骨筋反射では両側共に交叉性,非交叉性刺激双方に

て80-105dBで反射を認め,右はIOOOHz以上で,左

は全周波数において補充現象陽性であった(図5)0

平衡機能検査成績では,自発限振,頭位性眼振

(図6) ,起立検査,偏侍検査,視運動性眼振検査(図

7),視標追跡検査(図8)などでいずれも特別な異常

所見を認めなかったが,温度限振検査では両側共に

軽度の反応低下が認められた。

また,父親,次女,三女の純音聴力検査ではいず

れも気導骨導聴力共に全くの正常範囲内であった。

眼科所見:右裸眼視力　0.5(0.8),左裸眼視力

0.5 (矯正不能)であり,円錐角膜はないが円錐水晶
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