
－  64  －

平成 28 年度研究報告書 
 

小児後天性中枢神経脱髄症候群の診断基準（案） 
班   員  酒井�康成 �、野村�芳子 ��

共同研究者  日本小児免疫性脳炎研究グループ�

� 石崎�義人 �、實藤�雅文 �、鳥巣�浩幸 �、吉良�龍太郎 �、原�寿郎 ��

� 大賀�正一 ��

 

研究要旨 

小児の後天性中枢神経脱髄症候群�����は、中枢神経系の炎症性脱髄を特徴とする臨床症候群である。本邦

における小児 ��� の疫学および臨床実態を明らかにするために、����〜�� 年に当研究グループによる全

国調査が実施され、その研究成果が報告された���。本課題では、汎用性の高い小児 ���の診断基準案を作

成する。国際小児多発性硬化症研究グループが発表した診断基準（����������）にもとづき、多発性硬化

症（��）、急性散在性脳脊髄炎（����）、視神経脊髄炎（���）および ����������������������������（���）

の診断基準案を作成した。今回の基準案にもとづいた臨床調査を引き続き縦断的に行い、小児 ���の診療

状況に沿った国内診断基準を確定する必要がある。�

�

研究目的 

 小児の後天性中枢神経脱髄症候群 Acquired Demyelinating Syndromes (ADS)は、中枢神経系の炎症性脱髄を

特徴とする臨床症候群であり、自己免疫が発症に関与する。小児 ���の定義および用語に関する概念の一貫性

を向上させ、本疾患の臨床および疫学的研究を促進させることを目的として、����年国際小児多発性硬化症研

究グループによる疾患定義・����������が初めて提唱され、����年に改訂版である ����������が報告され

た������。今回、���������� にもとづく国内小児 ��� 診断基準案を作成した。本疾患群には、多発性硬化症

�����������������������、急性散在性脳脊髄炎 �������������������������������������������、視神経脊髄炎

��������������������������、および ����������������������������������の病型が含まれる。紙面の都合上、本報告で

はこの内、小児で最も頻度の高い ����の診断基準案をまとめる。�

�

研究方法 

 ����������版の原著���を参照し、本診断基準案を作成した（図 1）。��������および厚生労働省の診断基準

は、それぞれ原著���および公表ガイドライン（����������������������）を参照した。（倫理面）該当事項なし 

 

結果 （小児 ADEM の診断基準） 

 他の疾患を除外した上で、次の全ての基準を満たさなければならない。�

 炎症性脱髄が原因と推定される、最初の多巣性中枢神経イベント。�

 発熱では説明できない脳症。�
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 発症後 �か月以上を経て、新たな臨床的および ���所見が出現しない。�

 脳 ���所見は急性期（�か月以内）に異常を示す。�

 次のような定型的 ���所見を示す。�

  大脳白質優位のびまん性、境界不明瞭な粗大（������より大）病変。�

  大脳白質内の ��低信号病変はまれ。�

  深部灰白質（視床または大脳基底核）病変は起こりえる。�

 大多数の症例で単相性の経過を示すが、初期 ����と診断され、後に再発性の ���と診断される症例が少数

存在する。非単相性の経過を示した ����に対して、次の診断名が適用される。 

  多相性脱髄性脳脊髄炎（������������������������������������������������）：�か月以上を経て �回目の ����

イベントを示した場合。�

  �回目以降の ����様イベントはもはや ����とは言えず、再発性の疾患、すなわち ����後に発症した

視神経炎（�������）、��� スペクトラム症（����������）、または多発性硬化症（�������）の発

症を示唆する。分類上の位置づけをどのように定義するかが今後の課題である。 

 

考察・結論 

複数回再発した ����をどのように定義するかは今後の課題である。���抗体と病因・病態との関連性に関し

ても今後の調査が必要である。今回の基準案にもとづいた臨床調査を引き続き行い、小児 ��� の有用な国内診

断基準を確定していく。�
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健康危険情報 

 なし 

 

知的財産権の出願・登録状況 
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