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研究要旨 亜急性硬化性全脳炎（SSPE）患者に関する疫学調査として、2018 年に全国の神経内

科および小児神経の医療機関を対象に、郵送によるサーベイランス調査を実施した。二次調査と

して患者を現在診療している 55 施設に郵送による調査を実施し、現時点で 21 施設 40 名分の回

答があった。これまでに回答のあった 40 名の患者のうち、一部に病期がⅡ期の比較的安定した

患者がいることが明らかとなったが、残りの患者についてはⅢ期かⅣ期であり、特にⅣ期の進行

した病期の患者が多かった。胃瘻からの経管栄養や気管切開、人工呼吸などの医療的ケアを要す

る要介護の状態の患者が多く、半数を占める在宅の患者では介護負担が大きいことが示唆された。

抗ウイルス治療としては、イノシンプラノベクスの内服治療は継続できている患者がほとんどで

あったが、インターフェロン髄注およびリバビリン脳室内投与については継続している患者は少

なく、今後有効性の高い SSPE ウイルスに特異的な治療法の開発が必要と考えられた。 
 

Ａ.研究目的 
我が国は平成 19 年に国は麻疹排除計画を策

定し、予防接種対策などの予防事業を進めてき

ており、平成 21 年以降は麻疹の総数は激減し、

国内での水平感染による新規発症はほぼ抑制

された状況となっている。現在の発生例は海外

からの持ち込みによる麻疹であり、海外での麻

疹の増加が報告されており、それに対する警戒

が引き続き必要な状況となっている。 
麻疹は急性期の麻疹症状の後に持続感染を

きたし、重篤な神経後遺症として慢性期に亜急

性硬化性全脳炎（SSPE）を発症する。SSPE の

発症は、約 10 年間の潜伏期間の後であり、麻

疹がほぼ撲滅された我が国では、新規発生例は

減少しているものの、今後も当分の間は SSPE
の発症は続くものと想定される。 

現在、我が国の麻疹撲滅対策の一環として麻

疹については全数調査対象となり、発症数が把

握されている。一方で、重症後遺症である SSPE
については報告制度はない。小児慢性特定疾病

事業や特定疾患治療研究事業の対象となって

いる。小児慢性特定疾病事業では、医療費の公

費負担されている年齢では制度の利用がされ

ていない場合もあり、必ずしも現状では実態を

把握するには最適であるとは言えず、全国的な

データを得られる環境にはない。 
本研究班では平成 19 年と平成 24 年に全国の

神経内科および小児神経の医療機関を対象に、

郵送による SSPE 患者の実態調査を実施した。

これは厚生労働行政などに役立てる基礎資料

として、SSPE 患者数の把握と、特に麻疹自体

が減少している現状での新規発生数の把握と、

患者の生活実態の調査を目的とした。 
今回そのフォローアップとして 2018 年 1 月

（平成 29 年度）に全国調査を実施した。 

 
Ｂ.研究方法 

2018 年 1 月（平成 29 年度）に郵送にて質問

紙を送付し、はがきに記入の上回答を求めるサ

ーベイランス調査を実施した。回答率を上げる

ために、患者数と新規発症患者を把握に質問内

容を限定し、一次調査を行った。一次調査では、

診療中の患者数、性別、年齢、前回調査を行っ

た平成 24 年以降の発症者数を調査した。また、

診療中の患者がいた場合については、二次調査

の可否の回答を依頼した。全国の小児科小児神
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経科医療機関および神経内科医療機関の合計

1,595 施設に一次調査票を送付した。 
二次調査として SSPE 患者を診療していると

回答があった全国の小児科・小児神経科医療機

関、神経内科医療機関合計 55 施設のうち二次

調査にご同意した 50 施設（患者数 62 名）に郵

送にて依頼をし、その回答内容を解析した。調

査内容は指定難病の臨床個人調査票に該当す

る内容（ADL、生活状況、検査結果、治療など）

に準じた内容を依頼した。 
 

（倫理面への配慮） 

東京大学医学系研究科研究倫理委員会で承

認を得て実施した。 
 

Ｃ.研究結果 

【回答状況】二次調査を依頼した 55 施設のう

ち、令和 2 年（2020 年）1 月までに 32 施設 40 名

分の回答（回答率 65%）より回答があった。 
【麻疹罹患時年齢】原因となった麻疹の罹患に

ついては 12 か月未満が多く、最高で 4 歳半ま

でに罹患をしていた（図 1）。 
【SSPE 発症時年齢】SSPE の発症は一部に 5 歳

以下の早期発症が含まれていたが、6 歳から 15
歳がほとんどであり、16 歳以降の発症も含まれ

ていた（図 2）。 
【診断】診断方法については、全例、典型的症

状と髄液中麻疹抗体価高値により SSPE と確定

診断されていた。脳波上周期性同期性放電およ

び髄液中 IgG index 高値も記載されていた。 
【病期別分類】4 名が Jabbour 病期分類でⅡ度

と比較的安定していたが、残りの患者はⅢ度以

上の進行した状態で、多くはⅣ期であった（表

１）。 
【身体状態】生活自立度についても 37 名中 32
名が寝たきりの状態であった（図 3）。生活自立

度についても 4 名を除く 33 名が要介助の状態

であった（図 4）。 
【精神状態】痛みに関する質問では、36 名の回

答の中で 13名が痛みありと回答していた（図 5）。
SSPE では筋緊張に伴い痛み等の不快な症状を

呈し患者にとり大きな負担となるが、そうした

状態を反映しているものと考えられる。 
【療養場所】現在の療養場所については約半数

は在宅で療養していた（表 2）。 

【医療的ケアの状態】現在の医療的ケアの必要

度については、約 60％が気管切開後であり、

30％が人工呼吸管理と行っている（図 6）。75％
に経管栄養を行っており、その多くは胃瘻造設

を受けている状態である。 
【抗ウイルス治療内容】抗ウイルス薬としては

多くの患者がイノシンプラノベクスの内服治

療を継続していた（図 7）。効果の評価としては、

症状改善 4 例（10%）、症状不変 19 例（48%）、症

状悪化 9 例（23%）であった。インターフェロン

髄注およびリバビリン脳室内投与については

現在も使用中との回答数は少なく特にリバビ

リンについては 1 名のみとなっている。インター

フェロン髄注については症状改善 6 例（15%）、

症状不変 12 例（30%）、症状悪化 7 例（18%）、リ

バビリンについては症状改 4 例（10%）、症状不

変 7 例（18%）、症状悪化 6 例（15%）と回答され

ており、一部の患者では効果が認められていた。 
【併用治療薬】併用治療薬としては TRH 療法、

免疫グロブリン療法、ドパミン製剤などの特殊

治療、抗てんかん薬、抗痙縮薬などが使用され

ていた（表 3）。 
 
Ｄ.考察 

2018 年 1 月に施行した医療機関を対象とし

たサーベイランス調査の二次調査を行った。患

者を現在診療している 55 施設のうち、現時点

で 21 施設 40 名分の回答があった。 
SSPE の発症に関し、麻疹の罹患年齢および

発症時期については、過去の調査と同様の結果

であり、生後 12 か月未満での麻疹のリスクが

多く、SSPE の発症は多くが 6 歳から 15 歳であ

った。ただし、麻疹の発生状況が抑制されてき

ており、今後、年齢の高い 16 歳以降の発症に

注意が必要と考えられる。 
病期分類では、今回の調査ではⅡ期との回答

が 4 名あり、約 10％の患者が安定した状態で推

移していることが分かった。一方で、残りの患

者についてはⅢ期かⅣ期であり、特にⅣ期の進

行した病期の患者が多かった。それを反映して

身体状態に関する回答でも、寝たきりで介助を

要する患者がほとんどであった。また、精神状

態に関する質問で痛みがあると回答した患者

は約 3 分の 1 であり、本症に特異的な筋緊張に

伴う痛み症状の負担が強いことが示唆された。 
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療養場所としては約半数が在宅であり、進行

した状態で在宅での療養を行っていた。 
必要とする医療的ケアとしては栄養に関す

るものとして 75％が経管栄養を要し、多くは胃

瘻からの栄養法を使用していた。また、約 60％
が気管切開後であり。30％が人工呼吸器管理が

必要となっており、医療的ケアの必要度が高い

状態にあった。 
抗ウイルス治療としては、イノシンプラノベ

クスの内服治療は継続できている患者がほと

んどであったが、インターフェロン髄注および

リバビリン脳室内投与については継続してい

る患者は少なく、特にリバビリン脳室内投与に

ついては 1 名のみであった。リバビリン使用患

者の減少の背景として医療倫理の規則の変更

により、未承認薬の使用が困難になっている背

景が示唆された。なお、治療薬の効果について

も質問をして回答を得たが、あくまでも現在の

主治医の主観的な判断であり、その解釈につい

ては慎重に行う必要がある。しかし今後有効性

の高い SSPE ウイルスに特異的な治療法の開発

が必要と考えられた。その他の治療としては、

てんかん発作に対する抗てんかん薬の治療お

よび抗痙縮薬などが使用されていた。 
 

Ｅ.結論 

SSPE の患者の療養の実態を調べるために全

国調査の二次調査を実施した。これまでに回答

のあった 40 名の患者のうち、一部に病期がⅡ

期の比較的安定した患者がいることが明らか

となったが、全体としてはほとんどの患者がⅣ

期の進行した状態であった。 
胃瘻からの経管栄養や気管切開、人工呼吸な

どの医療的ケアを要する要介護の状態の患者

が多く、半数を占める在宅の患者では介護負担

が大きいことが示唆された。 
 

Ｆ.健康危険情報 

なし 
 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 
 

2.学会発表 

なし 
 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況(予定を含む。) 

1.特許取得 

なし 

 

2.実用新案登録 

なし 

 

3.その他 

なし 
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図 1 麻疹罹患時の年齢 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 2 SSPE 発症時年齢 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 3 身体状態 寝たきり度 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 4 身体状態 要介助 
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図 5 精神状態 痛み 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 6 医療的ケアの状態 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 7 抗ウイルス治療内容 
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表 1 病期別分類 

 

 

 

 

 

表 2 療養場所 

 

 

 

 

 

 

 

表 3 併用薬治療 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
TRH：甲状腺刺激ホルモン放出ホルモン 
IVIｇ：免疫グロブリン療法 
VPA：バルプロ酸 
CZP：クロナゼパム 
CLB：クロバザム 
LTG：ラモトリジン 
PB：フェノバルビタール 
CBZ：カルバマゼピン 
PHT：フェニトイン 
EM：エリスロマイシン 
CAM：クラリスロマイシン 
 


