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―症例報告―

反復する細菌性髄膜炎の管理に難渋したMondini奇形
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Abstract

Delayed diagnosis of bacterial meningitis has a significant impact on prognosis and should
not be overlooked. Cases of recurrent bacterial meningitis in infancy may be associated with
underlying diseases such as immunodeficiencies and congenital deformities, including those of
the inner ear. Streptococcus pneumoniae is a highly invasive causative agent, but the number of
patients with meningitis has decreased dramatically in recent years due to the widespread use
of the 13-valent pneumococcal conjugate vaccine. However, cases of vaccinated patients having
invasive pneumococcal infection have been reported due to serotypes changing. We report a
case of recurrent bacterial meningitis in an infant. The second occurrence was associated with
Mondini deformity, for which surgical treatment was planned. The third was observed while
the patient was awaiting surgery, and the fourth postoperatively. This study presents the
clinical course of the Mondini deformity in this patient, which was difficult to manage due to
the recurrent bacterial meningitis, and draws on epidemiological data concerning invasive
pneumococcal infections occurring between April 2013 and March 2021 in Kawasaki City,
Kanagawa Prefecture, Japan.
（日本医科大学医学会雑誌 2022; 18: 299―303）
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緒 言

細菌性髄膜炎は，生命予後や神経学的後遺症に大き
な影響を与える緊急疾患の一つである1．反復する原
因としては抗体産生異常，補体欠損症，自然免疫系異
常などの免疫異常や髄液漏，そして髄膜周辺化膿巣か
らの波及などの重症感染症があげられる2,3．Klineら
は反復性髄膜炎の基礎疾患を調査しており，47例の
うち，26例が先天性髄液漏，10例が免疫異常で，さ
らに 18歳未満の 33例のうち 23例が先天性髄液漏で
いずれでも最多であったと報告している4．今回，反
復性髄膜炎をきたし経過中にMondini奇形に起因す
る髄液漏と診断され管理に難渋した症例を経験したの
で報告する．

症 例

症例：2歳 5カ月 女児（臨床経過，入院時血液検
査，髄液検査は図 1に示す）
家族歴：特記事項なし
既往歴：内耳奇形（6カ月頃，蝸牛・前庭低形成と
診断），反復性中耳炎（1歳頃から），熱性けいれん（2
歳 2カ月）
出生歴：38週 2,184 gで出生，母体合併症なし，

AABR右 Refer，左 PASS
発達歴：定頸 4カ月，座位 7カ月，始歩 1歳 2カ月

（受診時の歩行は正常）
予防接種：ヒブ④，肺炎球菌④，4種混合④，麻疹

風疹①，水痘②，おたふく①，ロタ②，BCG済
［1回目］
現病歴：2歳 5カ月時に発熱と嘔吐，不機嫌を認め
たため他院を受診し，血液検査で炎症反応マーカー上
昇が認められ，外来で抗菌薬経静脈投与され帰宅と
なっていた．その後も嘔吐が持続するため当院外来を
受診し，髄膜刺激徴候と血液検査で炎症反応マーカー
の上昇とが認められ，緊急入院した．
入院後経過：cefotaxime（CTX）300 mg/kg/日，
meropenem（MEPM）120 mg/kg/日で加療を開始し，
入院 2日目に髄液中細胞数の減少傾向を確認した．入
院 9日目で CRP値の陰性化を認め CTX単剤に変更
した．以後，再発熱，けいれん，意識状態の変化なく
経過し，髄液数正常化が認められた入院 14日目まで
抗菌薬投与を行い退院した．耳鼻科的評価については
前医を受診する方針とした．各種培養検査は陰性で
あった．

［2回目］
現病歴：2歳 9カ月時に発熱と嘔吐，活気不良で救
急外来を受診した．髄膜刺激徴候を認め，血液検査で
炎症反応マーカー高値を認め，緊急入院した．
入院後経過：ceftriaxone（CTRX）120 mg/kg/日，

MEPM 120 mg/kg/日 で 加 療 を 開 始 し，
dexamethasone（DEX）0.60 mg/kg/日（3日 間）投
与と重症感染症に対する免疫グロブリン製剤単回投与
を併用した．翌日に髄液中細胞数の減少傾向を確認
し，入院 5日目の血液検査で改善傾向あり，血液培養・
髄液培養から CTRX［S］の H. influenzaeと判明し
CTRX単剤とした．その後症状増悪認めず，CRP値
陰性化後 1週間程度の入院 19日目まで経静脈的抗菌
薬投与を行い翌日退院した．なお，入院中に実施した
CT検査よりMondini奇形を伴う細菌性髄膜炎と診断
した（図 2）．反復性髄膜炎の原因と推定され，根治
術のため前医へ紹介した．なお，菌株は検体不十分で
検出できなかった．
［3回目］
現病歴：2歳 10カ月時に発熱と頻回の嘔吐，不機
嫌を認め，救急外来を受診した．髄膜刺激徴候と，血
液検査で炎症反応の上昇を認め緊急入院した．
入院後経過：CTRX 120 mg/kg/日で加療を開始
し，DEX 0.60 mg/kg/日（3日間）投与を併用とした．
夜間からの CTRXのみの投与で速やかに解熱が得ら
れ，単剤加療とした．入院 3日目に実施した髄液検査
でも細胞数の減少が認められた．以後，神経学的異常
所見なども認めなかった．髄液所見正常化，CRP値
陰性化 1週以上経過，そして手術予定病院への受診計
画が整った入院 18日目に退院した．2回目の加療・
退院後にMondini奇形の根治術を予定していたが再
燃したため，退院後に即日紹介先へ受診し瘻孔閉鎖術
が施行された．各種培養検査は陰性だった．
［4回目］
現病歴：根治術後 3カ月経過した 3歳 1カ月時に，

再度活気不良・発熱・反復性嘔吐を認めたため受診
し，髄膜刺激徴候，血液検査で炎症反応マーカーの上
昇を認め，緊急入院した．
入院後経過：入院後より CTRX 120 mg/kg/日，
MEPM 120 mg/kg/日で加療を開始し，DEX 0.60 mg/
kg/日（3日間）投与と重症感染症に対する免疫グロ
ブリン製剤単回投与を併用とした．入院 2日目には解
熱が得られ，髄液の細胞数減少傾向が確認されていた
が，血液培養でグラム陽性双球菌が確認されたが，他
のグラム陽性球菌による感染の可能性を考慮し
vancomycin（VCM）80 mg/kg/日を追加投与とした．
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図 1　反復性髄膜炎の臨床経過と治療内容

図 2　細菌性髄膜炎（2回目発症時）の側頭骨CT所見
右蝸牛の低形成を認める

入院 5日目に CRP値陰性化が確認されたが，肝機能
障害の出現のため CTRXから CTXへ変更した．血
液・髄液培養より S. pneumoniaeが同定され，PSSP
（ABPC［S］，CTX［S］）であるためMEPMと VCM
を終了した．菌種は精査の結果，血清型が 24Fと同
定された．その後，症状再燃なく経過し，経静脈的抗
菌薬投与を入院 14日目まで実施し，退院した．なお，
3回目罹患後は聴力維持を狙い補聴器植え込みを併用
した根治術であったが，4回目を発症したため内耳充
填による再手術がなされ，その後 2年間が推移するが
さらなる髄膜炎の発症は認めていない．

考 察

内耳奇形は胎児期の発生異常とされ，Sennaroglu
and Saatciの分類の一つにMondini奇形がある5．本
症例は内耳奇形を出生時より有しており，2歳 5カ月
以後で短期間に 4回の細菌性髄膜炎を繰り返した．反
復性髄膜炎を起こすMondini奇形では多くにアブミ
骨底板の欠損や形成不全，前庭周辺の形成異常を伴
い，これによりクモ膜下腔と内耳腔および中耳腔間に
交通異常を形成して髄液耳漏が生じるとされてい
る6,7．また，奇形からの瘻孔の形成機序については，
発生上の先天的な奇形だけでなく，内耳腔側からの圧
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表 1　 2013 年 4 月～ 2021 年 3 月の期間に報告された侵襲性肺炎球菌感染症の菌種データ一覧（感染症発生動向調査委
員会において川崎市健康安全研究所より提供された候補データに基づいて著者作成）．PCV13 血清型の患者につ
いては網掛けで表記

血清型 年齢 性別 分離検体 血清型 年齢 性別 分離検体 血清型 年齢 性別 分離検体

1 11 女 血液由来菌株 19A  2 男 血液由来菌株 24F 11 カ月 男 血液由来菌株
11A/E 10 カ月 男 血液由来菌株 19A 11 カ月 男 血液由来菌株 24F  3 女 血液由来菌株
12F  3 女 血液由来菌株 19A  1 男 血液由来菌株 24F 10 カ月 女 血液由来菌株
12F 11 カ月 女 血液由来菌株 19A 1 歳 8 カ月 男 血液由来菌株 24F 10 カ月 女 血液由来菌株
12F 10 歳 9 カ月 男 血液由来菌株 19A 2 カ月 男 血液由来菌株 24F  9 カ月 男 血液由来菌株
12F 1 歳 4 カ月 男 血液由来菌株 20 13 女 髄液由来菌株 24F 10 カ月 女 血液由来菌株
12F  2 男 血液由来菌株 22F  3 女 血液由来菌株 24F  3 女 髄液由来菌株
12F  2 男 血液由来菌株 22F 7 カ月 女 血液由来菌株 33F 10 カ月 女 血液由来菌株
12F  1 女 血液由来菌株 22F  2 女 血液由来菌株 33F  3 男 血液由来菌株
12F 10 カ月 男 血液由来菌株 24B  1 男 血液由来菌株 33F  1 女 血液由来菌株
15A  2 男 血液由来菌株 24B  1 女 血液由来菌株 34 10 女 髄液由来菌株
15A  4 女 血液由来菌株 24B 11 カ月 女 血液由来菌株 35B  7 女 血液由来菌株
15A 10 カ月 男 血液由来菌株 24B  1 男 血液由来菌株 35B  4 男 髄液由来菌株
15B  2 女 血液由来菌株 24B  2 男 血液由来菌株 35F 10 女 髄液由来菌株
15C  2 男 血液由来菌株 24B  1 女 血液由来菌株 38  1 女 血液由来菌株
15C  1 男 血液由来菌株 24F 1 歳 10 カ月 男 血液由来菌株
15C 4 カ月 男 血液由来菌株 24F  3 女 血液由来菌株

亢進や炎症による後天的な侵食が考察されており8，
頭部打撲，くしゃみなどを契機に瘻孔形成し，上気道
炎等の感染症に際して中耳より逆行性に髄膜炎を発症
しやすいと考えられている9．Mondini奇形と髄膜炎
の合併については，60%が 4歳以下での発症で，90%
で 2回以上の髄膜炎罹患が認められたという報告があ
る10．本症例では，2歳 5カ月までは髄膜炎の発症は
なく，初回髄膜炎発症時頃にMondini奇形による髄
液耳漏が形成されたと推定される．
奇形を有する例では容易に反復する可能性があり，
確実な予防接種の実施が重要である11とされている．
乳児期の細菌性髄膜炎ではインフルエンザ菌 b型
（Hib）と肺炎球菌が主な起炎菌とされてきた．Hibワ
クチンは 2013年から定期接種化された．また，沈降
7価肺炎球菌結合型ワクチン（PCV7）が 2011年 2月
から公費助成が開始となり，2013年 4月から PCV13
に切り替えられて定期接種化された．その後，ワクチ
ン導入に伴い細菌性髄膜炎の発症率は減少した1．一
方で，近年，肺炎球菌の血清型が多様になり，侵襲性
肺炎球菌感染症（Invasive pneumococcal disease：
IPD）を起こす血清型が変化してきていることも指摘
されている12．東京都感染症情報センターによると，
小児での PCV13のワクチンカバー率（IPDにおける
PCV13血清型の割合）は 2013年で 50%だったが，
2019年は 3.4%であり，ワクチン導入を機にこの 10
年でワクチン型から非ワクチン型への血清型置換が起
こっていることが報告されている13．また検出頻度は

24F，24B，15A，12F，15Cの順であり，いずれも非
PCV13血清型であることも示されている13．神奈川県
川崎市において，PCV13が定期接種化された 2013年
4月から 2021年 3月の期間で提出された IPD（血液・
髄液検体）の届出例（表 1）を参照したところ，非
PCV13の IPDは 49例中 43例であり，血清型置換が
生じていた．また，本症例の 4回目の発症においても，
PCV13を 4回接種行っており，起炎菌が PCV13に含
まれない血清型の 24Fであったことから血清型置換
の現状と矛盾せず，将来的にはワクチンの血清型改良
が必要であると考えられた．

結 語

反復する細菌性髄膜炎では内耳奇形などの基礎疾患
の有無を評価する必要がある．また，PCV13でカバー
されない血清型による侵襲性肺炎球菌感染症の報告が
散見され，血清型置換を考慮した頻度の多い血清型に
対応したワクチンへの改良が期待される．
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