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研究要旨 

 けいれん重積型二相性脳症(AESD)を発症した 18 トリソミーを基礎

疾患に持つ 1歳男児の剖検脳病理解析を施行した。大脳皮質直下（画

像上の BTAに合致）で HE染色、KB染色、Bodian染色の染色性が深

部白質に比べて低下しており、有髄線維の脱落が示された。GFAP 染

色では、陽性線維（グリア線維）は少なく、胞体の目立つ GFAP陽性

アストロサイト（肥胖型アストロサイト）の増生が認められ、組織障

害に対するアストロサイトの初期変化と考えられた。大脳皮質の細胞

体や層性は保たれていた。有髄線維の脱落は拡散能を亢進させると推

測されることから、皮質下白質の拡散低下（BTA）はアストロサイト

ーシスを反映したものと考えられた。 

 

 

Ａ．研究目的 

 けいれん重積型二相性脳症(AESD)は、二

相性のけいれんと意識障害、 MRI拡散強調

画像での皮質下白質高信号（bright tree 

appearance [BTA]）を特徴とし、興奮毒性が

主たる病態と考えられている。神経後遺症

は高頻度であるが死亡例は少なく、剖検例

の報告は過去にない。脳病理を検討するこ

とで、病態ならびに BTA機序の解明を目指

す。 

 

Ｂ．研究方法 

18トリソミーを基礎疾患に持つ1歳男児

の剖検脳病理解析を施行する。 

（倫理面への配慮） 

病理解剖につき書面での承諾を得た。論

文・学会発表について両親から承諾を得た。 

 

Ｃ．研究結果 

 症例は 18トリソミーを基礎疾患に持つ

1歳男児であり、発熱、複雑部分発作の群

発を認め入院、発症 4日目より傾眠が出現

し、脳波上全般性高振幅徐波を認め、脳症

の診断でステロイドパルス療法を開始し

た。発症 7日目の頭部MRIで bright tree 

appearanceを認め、AESDと診断した。意

識は改善傾向であったが、発症 10日目に

敗血症で蘇生に反応せず死亡した。 
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剖検脳病理所見では、大脳皮質直下（画像

上の BTA に合致）で HE 染色、KB 染色、

Bodian 染色の染色性が深部白質に比べて低

下しており、有髄線維の脱落が示された。

GFAP染色では、陽性線維（グリア線維）は

少なく、胞体の目立つ GFAP 陽性アストロ

サイト（肥胖型アストロサイト）の増生が

認められ、組織障害に対するアストロサイ

トの初期変化と考えられた。大脳皮質の細

胞体や層性は保たれていた。 

 

Ｄ．考察 

有髄線維の脱落は拡散能を亢進させると

推測されることから、皮質下白質の拡散低

下（BTA）はアストロサイトーシスを反映し

たものと考えられた。シナプス前神経から

の過剰なグルタミン酸放出による軸索のミ

トコンドリアおよびオリゴデンドロサイト

障害が軸索変性、髄鞘障害を生じ、過剰な

グルタミン酸をグルタミンに変換させるア

ストロサイトが反応性に増殖している可能

性がある。 

 

Ｅ．結論 

 AESD の脳病理所見を初めて報告した。

画像所見の病理学的裏付けを取得し得た、

病態解明の一助となることが期待される。 
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