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研究要旨  

 けいれん重積型（二相性）脳症（AESD）は、二相性のけいれん発作と遅発性拡散能低下を特
徴とする急性脳症のサブタイプである。日本の小児急性脳症の30％と最も頻度が高い。一方で、
急性脳症と診断されたもののいずれのサブタイプにも分類されない症例が全体の40％以上を
しめている。 
既知の脳症症候群に分類不能な15症例の脳代謝を、MR spectroscopyで後方視的に検討した。
7症例で一過性の Glutamine (Gln) の上昇を認めた。NAA, Cr, Cho, mIns はいずれも正常範
囲であり、いずれの症例も後遺症を残さなかった。AESD の診断基準に当てはまらない、より
軽症の興奮毒性型急性脳症をclinically mild infantile encephalopathy associated with 
excitotoxicity(MEEX)として提唱した。 

 
 
Ａ．研究目的 
 けいれん重積型（二相性）脳症（AESD）は、
二相性のけいれん発作と遅発性拡散能低下を特
徴とする急性脳症のサブタイプである。日本の
小児急性脳症の 30％と最も頻度が高い。一方で、
急性脳症と診断されたもののいずれのサブタイ
プにも分類されない症例が全体の 40％以上をし
めている。本研究目的は、分類不能な脳症症例
の脳代謝を MR spectroscopy を用い検討し病態
に迫ることである。 
 
Ｂ．研究方法 
症例；2015年1月から2017年3月にかけて、発熱
に伴うけいれん重積もしくは群発、その後の意
識障害から急性脳症と診断され、既知の脳症症
候群に分類不能な症例を後方視的に検討した。 
方法；MRスペクトルスコピーは、PRESS法; TR/TE= 
5000/30; ROI, frontal WM で施行、代謝物質は
LCModelを用いて定量解析した。 
（倫理面への配慮）本研究は東京女子医科大学
の倫理委員会の承認を得て施行された。 
 

Ｃ．研究結果 
 分類不能 15 症例のうち、7 症例で一過性の 
Glutamine (Gln) の上昇を認めた。NAA, Cr, Cho, 
mIns はいずれも正常範囲であった。すべての症
例で MRI 異常を求めず、神経学的後遺症を残さ
なかった。 
 

 
Ｄ．考察 
 1.5 テスラ MR 装置による MR スペクトルス
コピーの報告（Takanashi J, et al. AJNR 2009）
では、熱性けいれん重積では Glx （病日 2～5）
は正常とされており、Glx上昇はけいれん重積自
体の結果とは考えにくい。 
AESD では、急性期に MR スペクトルスコピーで、
Glx（Glu+Gln）が高値であり、病態として興奮
毒性による遅発性神経細胞障害が想定されてい
る （Takanashi J, et al. AJNR 2009） 。 
3T MR 装置による検討で、Glx 高値は、ES 期か
ら LS 期にかけては Glu 高値が、LS 期以降は 
Gln 高値が主体と推測されている (Takanashi J, 
et al. Neuroradiology 2015)。 
AESD の診断は、臨床像（二相性けいれん）と
画像所見（bright tree appearance）によって
なされる。本７症例はいずれをも認めないが、
AESD 同様に一過性の Gln 高値を呈した。AESD の
診断基準に当てはまらない、より軽症の興奮毒
性型急性脳症(MEEX)を提唱する 。 
 
Ｅ．結論 
 従来の脳症分類で分類不能とされる軽症脳症
例の発症機序として、興奮毒性が関与しており、
興奮毒性型軽症急性脳症(MEEX)を提唱する 。 
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