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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

Rasmussen脳炎（症候群）診療ガイドライン策定に関する研究：疫学 

 

研究分担者 高橋幸利 国立病院機構静岡てんかん・神経医療センター 副院長 

研究要旨 

目的：Rasmussen症候群の診療ガイドラインを策定するため、疫学データを作成する。 

方法：文献的に調査した。 

結果：欧州での若年者母集団の調査では発病率は2.4 per 10 million people /year（ドイ

ツ） 、1.7 per 10 million people /year（英国)であった。有病率は欧州で0.18 per 100

000 people（英国）、日本で0.31 per 100000 peopleの有病率と推定されていた。 

考察：小児期の発病率は2人/1000万人/年程度、有病率は2.0人/100万人程度と推定され

た。 

 

Ａ．研究目的 

Rasmussen症候群は慢性進行性の疾患で、

健常者に何らかの先行感染症やワクチン接

種があった後に、あるいは先行感染なく限

局性に細胞傷害性T細胞を主役とした自己

免疫性炎症がおこり、てんかん発作で発病

する疾患である。通常の抗てんかん薬治療

のみではてんかん発作が難治に経過し、半

球性脳萎縮、片麻痺・知的障害が次第に出現

する。この症候群の診療ガイドラインを策

定し、早期診断、早期の適切な治療導入を遍

く可能とし、予後不良症例を減少させたい。 

 

Ｂ．研究方法 

 厚生労働省の委託を受けて、公益財団法

人日本医療機能評価機構が運営する事業：E

BM普及推進事業Minds（マインズ）に従って、

診療ガイドラインを策定する。今年度は診

療ガイドラインの中の「Ⅰ.概 説」の内の「2.

疫学」について案を策定する。 

（倫理面への配慮） 

公的に明らかになったデータを調査するた

め、該当しない。 

 

Ｃ．研究結果 

ドイツ、英国、日本の疫学データを収集し

た（表１．疫学データのまとめ）。 

欧州での20例前後の症例をもとにした推

測値としては、ドイツの若年者の母集団で2.

4 per 10 million people /year（Epilepsi

a 2013; 54: 543–50） 、英国若年者の母集

団では1.7 per 10 million people /year 

の発病率とされ、0.18 per 100000 people

（英国）の有病率と推測されていた（Dev M

ed Child Neurol 2013; 55 (suppl 1): 1

4）。 

日本のRasmussen症候群の疫学データは

正確なものはないが、我々の中部7県での調

査では8例が集積され、若年者の母集団で0.

31 per 100000 peopleの有病率と推定して

いる（Takahashi Y, et al., 厚生労働科学

研究費補助金、大槻班2012年度報告書）。 
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静岡てんかん・神経医療センターではグ

ルタミン酸受容体自己抗体などの受託検査

を行っており、全国の施設からRasmussen症

候群を疑って検体を依頼いただいているが、

2008-2017年に発病してRasmussen症候群と

診断された症例は19例あり、日本の14歳以

下の人口を3400万人とすると0.6人/1000万

人/年と推測される。 

静岡てんかん・神経医療センターの52例

の検討では、発病年齢は9.0±10.3歳（平均

±SD）(0.2-57歳)で、11歳までが多数を占め

るが、成人でも発病することがある。男性2

2例、女性27例で、6-11歳では女性が多い。 

 

Ｄ．考察 

Rasmussen症候群は本邦の患者数が250人

程度と考えられてきている希少てんかんで、

RES-R登録でも12例の登録があるのみであ

る。そのため、十分なエビデンスのある疫学

データはない。 

今回の文献検索での発病率は、ドイツの1

8歳以下の母集団で2.4人/1000万人/年と報

告されていて、英国16歳未満の母集団での

調査では1.7人/1000万人/年と報告されて

いる。以上から、小児期の発病率は2人/100

0万人程度と推定された。静岡てんかん神経

医療センターでは0.6人/1000万人/年と推

測された。日本では症例の捕捉率が低いた

め欧州より低い数字となったものと思われ

る。 

有病率は英国16歳未満の母集団での調査

では1.8人/100万人、日本の我々のデータで

は14歳以下の母集団で3.1人/100万人と推

定している。以上より、小児期の有病率は2.

0人/100万人程度と推定された。 

今後成人を含めた疫学調査が必要である。 

 

Ｅ．結論 

小児期の発病率は2人/1000万人/年程度、

有病率は2.0人/100万人程度と推定された。 

 

Ｆ．健康危険情報 

特記すべきことなし。 
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中. 

 

 2.  学会発表 

1. 高橋幸利、てんかんと AMPA 型グルタ

ミン酸受容体、Perampanel Users 

Meeting. 2017 年 5 月 18 日、札幌. 

2. 高橋幸利、てんかんの診断と治療：病

因・病態から、フィコンパ発売 1周年

記念講演会、2017 年 5月 20 日、徳

島. 

3. 高橋幸利、てんかんと AMPA 型グルタ

ミン酸受容体、フィコンパ錠発売 1周

年講演会、2017 年 5 月 25 日、つく

ば. 

4. 高橋幸利、免疫介在性神経疾患とグル

タミン酸受容体自己免疫、第 35 回山

梨神経科学研究会、2017 年 6月 6

日、甲府. 

5. 高橋幸利、今井克美、山口解冬、大星

大観、池田浩子、吉冨晋作、木水友

一、小池敬義、堀野朝子、大松泰生．

ケトン食療法の有効性：てんかん．第

59 回日本小児神経学会学術集会 社

会保険・薬事委員会主催セミナー．平

成 29年 6月 15-17 日．大阪． 

6. 高橋幸利、西村成子、高尾恵美子、笠

井理沙、榎田かおる．Non-herpetic 

acute limbic encephalitis & 

antibodies to NMDA-type glutamate 

receptors.（非ヘルペス性急性辺縁系

脳炎と NMDA 型グルタミン酸受容体に

対する抗体）．第 59回日本小児神経学

会学術集会 第 9回小児免疫性脳炎研

究会．平成 29年 6月 15 日．大阪． 

7. 高橋幸利．AMPA 受容体の新しい話題

～基礎から臨床まで～．第 59回日本

小児神経学会学術集会 スポンサード

セミナー2．平成 29年 6月 15-17 日．

大阪． 
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8. 高橋幸利、小児てんかんと AMPA 型グ

ルタミン酸受容体、Fycompa Expert 

Meeting in 北九州、2017 年 6月 30

日、北九州. 

9. 高橋幸利、ビデオで学ぶてんかん発作

診断・ペランパネル症例、第 2回道北

小児神経エキスパートカンファラン

ス.フィコンパ発売一周年記念- 2017

年 9月 21 日、旭川. 

10. 高橋幸利、てんかんと自己免疫、マラ

ソンレクチャー7、第 51回日本てんか

ん学会、2017 年 11 月 3-5 日、京都. 

11. 高橋幸利、免疫の関係するてんかん、

第17回神奈川けいれん治療研究会、

2017年11月10日、横浜. 

12. 高橋幸利．AMPA 受容体の基本とてん

かんにおける役割．TOYAMA Epilepsy 

Seminar ～AMPA 受容体の新しい話題

～ 2017 年 11 月 28 日、富山. 

13. 高橋幸利、ペランパネルとてんかん治

療：血中濃度・脳炎後てんかん、

Fycompa Internet Live Seminar：フ

ィコンパの至適用量・最適患者を考え

る、2018 年 1月 19 日. 

14. Yukitoshi TAKAHASHI, Tatsuo MORI, 

Roles of antibodies to NMDA-type 

glutamate receptors in altered 

behavior & cognition of patients 

with epileptic encephalopathy, 

14th Asian and Oceanian Congress 

of Child Neurology (AOCCN2017), 

May 11th to 14th, 2017, Fukuoka. 

15. 高橋幸利、遠山潤、藤田浩史、池田ち

づる、高橋純哉、田中茂樹、長尾雅

悦、白神浩史、金子英雄、澤井康子、

West 症候群 NHO-Japan 342 ACTH 

cases study：脳形成異常 27症例の検

討、第 120 回日本小児科学会学術集

会、2017 年 4月 14-16 日、東京. 

16. 高橋幸利、遠山潤、藤田浩史、池田ち

づる、高橋純哉、田中茂樹、長尾雅

悦、白神浩史、金子英雄、澤井康子、

太田晶子、West 症候群 NHO-Japan 342 

ACTH cases study：初回 ACTH 副作

用、第 23回漆山てんかんセミナー、

2017 年 6月 10 日、静岡. 

17. 高橋幸利、遠山潤、藤田浩史、池田ち

づる、高橋純哉、田中茂樹、長尾雅

悦、白神浩史、金子英雄、澤井康子、

太田晶子、West症候群NHO-Japan 342 

ACTH cases study：初回ACTH副作用、

第59回日本小児神経学会、2017年6月

15-17日、大阪. 

18. 高橋幸利、太田晶子、井上有史、遠山

潤、藤田浩史、池田ちづる、高橋純

哉、田中茂樹、長尾雅悦、白神浩史、

金子英雄、澤井康子、West 症候群

NHO-Japan 342 ACTH cases study：脳

炎後 12 症例、第 10回日本てんかん学

会東海・北陸地方会、2017 年 7月 8

日、岐阜. 

19. 高橋幸利、西村成子、高尾恵美子、笠

井理沙、榎田かおる、井上有史、ウサ

ギ抗ヒト NMDA 型 GluR 抗体のマウス

passive transfer 研究：社会的行動

効果、第 29 回 日本神経免疫学術集

会、2017 年 10 月 6-7 日、札幌. 

20. 高橋幸利、西村成子、高尾恵美子、笠

井理沙、榎田かおる、井上有史、非ヘ

ルペス性急性辺縁系脳炎の病態解明：

NMDA 型 GluR 抗体サブクラスと活性化

補体の検討、第 22回 日本神経感染症
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学会総会・学術大会、2017 年 10 月

13-14 日、北九州. 

21. 高橋幸利、太田晶子、井上有史、遠山

潤、藤田浩史、池田ちづる、高橋純

哉、田中茂樹、長尾雅悦、白神浩史、

金子英雄、澤井康子、West 症候群

NHO-Japan 342 ACTH cases study：

ACTH 治療と効果の時代変遷、第 51回

日本てんかん学会、2017 年 11 月 3-5

日、京都. 

22. 高橋幸利、西村成子、高尾恵美子、笠

井理沙、榎田かおる、井上有史、村上

良子、木下タロウ、井上徳光、九鬼一

郎、鈴木保宏、谷河 純平、田中総一

郎、高山留美子、先天性 GPI 欠損症の

病態と診断：葉酸受容体、日本人類遺

伝学会第 62 回大会、2017 年 11 月 15-

18 日、神戸. 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

  （予定を含む。） 

 1. 特許取得 

1. 2017年12月1日、特許第6249712号：非傍

腫瘍性急性脳炎患者の予後診断装置の

作動方法、発明者：高橋幸利、西村成子

⇒特願2013-211813、特許権者：財団法

人ヒューマンサイエンス振興財団. 

 

 2. 実用新案登録 

該当なし 

 3.その他 

該当なし 

 


