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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患克服研究事業） 

総合研究報告書 
 

重症・難治性急性脳症の病因解明と診療確立に向けた研究 
 

研究代表者 水口 雅（東京大学大学院医学系研究科 発達医科学 教授） 

 
 
研究要旨 

急性脳症はインフルエンザなどの小児期ウイルス感染症を契機に発症し、し

ばしば死亡や後遺症をもたらす。急性脳症は急性壊死性脳症(ANE)、遅発性拡散

低下を呈する急性脳症(AESD)、可逆性脳梁膨大部病変を有する軽症脳炎・脳症

（MERS)など複数の症候群に分類される。急性脳症の研究において、日本は世界

を四半世紀にわたりリードしてきた。しかし ANE、AESD など重症の病型は依然

として難治である。当研究班は、急性脳症の病因・病態を詳細に解明し、より

適切な治療を開発することを目的として、平成 22〜24 年度の３年間にわたり研

究を行った。 

当研究班は、日本小児神経学会の支援を受けた多施設共同研究として、主に

重症・難治性の急性脳症（主として ANE と AESD）を対象とした調査・研究を実

施した。平成 22 年度は、診断基準を作成し、これに基づいて全国アンケート調

査を行い、急性脳症全体および ANE、AESD、MERS の罹病率を把握した。予後を

予測する因子を抽出し、重症度スコアを作る目的で、多施設における症例デー

タを後方視的に集約し、臨床経過や検査・画像所見をデータベース化した。遺

伝学的解析では、ANE、AESD 発症の危険因子として CPT2 遺伝子多型、RANBP2

遺伝子変異の関与を明らかにした。平成 23 年度は、データベースをもとに ANE

重症度スコアを作成し、予後との相関を検討した。また AESD 早期診断スコアを

作成した。遺伝子解析では、急性脳症発症とイオンチャネル遺伝子変異やアデ

ノシン受容体遺伝子多型との関連を解明した。平成 24 年度には AESD の発症早

期の所見にもとづく予後予測スコアを行った。先天性副腎皮質過形成

(congenital adrenal hyperplasia, 以下 CAH)や腸管出血性大腸菌(EHEC)感染

に合併する急性脳症の臨床像を明らかにした。治療の多施設共同研究に着手す

る。急性脳症関連遺伝子の機能解析にゲノムワイド解析を導入した。治療の前

方視的研究に向けて、登録システムを立ち上げる準備を始めた。３年間の成果

を総括・刊行した。 
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研究分担者 

岡  明 （杏林大学医学部教授） 
奥村彰久 （順天堂大学医学部准教授） 
久保田雅也（国立成育医療研究センター 
 病院医長） 

斎藤義朗 （国立精神・神経医療研究 
 センター病院医長） 

高梨潤一 （亀田総合病院部長） 
廣瀬伸一 （福岡大学医学部教授） 
山形崇倫 （自治医科大学医学部教授） 
山内秀雄 （埼玉医科大学医学部教授） 
研究協力者 
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種市尋宙 （富山大学医学部助教） 
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高橋 寛 （東京大学医学部助教） 
岩崎博之 （東京大学医学部助教） 
星野英紀 （国立成育医療研究センター 
  病院医員） 

松尾宗明 （佐賀大学医学部准教授） 
後藤知英（東京都立小児総合医療センター 
 医長） 

 

 

Ａ．研究目的 

急性脳症は各種のウイルス感染症を契機

として発症する。罹病率は年間数百例と稀

少であるが、急激に発症し、しばしば治療

に抵抗して死亡や神経学的後遺症をもたら

すため、医学的・社会的に大きな問題であ

る。急性脳症の分類には病原ウイルスにも

とづく分類と臨床病理学的特徴にもとづく

分類があり、前者によりインフルエンザ脳

症、HHV-6 脳症、ロタウイルス脳症などに、

後 者 に よ り 急 性 壊 死 性 脳 症 (acute 

necrotizing encephalopathy, 以下 ANE)、

遅発性拡散低下を呈する急性脳症(acute 

encephalopathy with prolonged febrile 

seizure and late reduced diffusion, 以

下 AESD)、可逆性脳梁膨大部病変を有する

軽 症 脳 炎 ・ 脳 症 （ clinically mild 

encephalitis/ encephalopathy with a 

reversible splenial lesion, 以下 MERS)

などに分けられる。このうちインフルエン

ザ脳症に関しては 1999 年以来、新興・再興

感染症研究インフルエンザ脳症研究班（森

島班）が研究を進め、2009 年に改訂版イン

フルエンザ脳症ガイドラインを刊行した。

しかし従来、HHV-6 など他のウイルス性急

性脳症に関する研究は乏しい。またインフ

ルエンザ脳症ガイドラインの治療方針は病

型に関わらず画一的であり、軽症例で過剰

な治療となりやすい反面、重症例における

効果はしばしば不十分である。水口（研究

代表者）らは ANE の疾患概念を 1995 年に提

唱・確立し、その後も AESD や近縁概念の分

類・整理を進め、各々の病理・病態を解明

してきた。その成果として近年、急性脳症

の各病型についての研究を全国規模で展開

する機運が高まり、急性脳症（とくに ANE

と AESD）の遺伝学的研究が、日本小児神経

学会共同研究支援委員会に認定された多施

設共同研究として 2009 年春にスタートし

た。2010 年にはこれが疫学・治療研究と結

びつき、当研究班の活動が開始した。これ

は小児神経学の精鋭チームによる急性脳症

に対する取り組みとして、他に類を見ない

ものであった。 

 

Ｂ．研究方法 

研究班全体について 

当研究班の３年間の研究は、発足時に描

いた流れ図（図１, 22 頁）に沿って遂行さ

れた。 

平成 22 年度には ANE、AESD、MERS の診断

基準を作成し、これに基づいて全国アンケ

ート調査を実施し、急性脳症全体および病

型別の罹病率を把握した。また班員所属施

設および協力施設の症例について臨床・検

査・画像所見を集積し、データベース作成

を開始した。 

平成 23 年度はそのデータを解析し、重症

度スコアを作成し、予後との相関を検討し

た。また ANE、AESD の発症に関与する複数
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の遺伝要因解明のため検体を多数収集した

ので、候補遺伝子（イオンチャネル、アデ

ノシン受容体など）の解析を続けた。なお

腸管出血性大腸菌(EHEC)O-111 食中毒によ

る急性脳症の多発という事態を受け、臨床

情報・頭部画像所見の収集を開始した。 

平成 24 年度は、前年度の結果に基づき、

治療の共同研究を本格化した。共通プロト

コー作成と、症例の登録システム整備に着

手し、多施設共同研究を開始した。また急

性脳症発症との関連が判明した遺伝子につ

いて、機能解析を進めた。EHEC 脳症の知見

を分析・総括した。 

当研究班は下記のような分担研究項目を

設定し、班会議（東大）およびインターネ

ットで緊密に連絡を取りつつ、研究を推進

した。 

 

各分担研究項目について 

1. AESD の症例データベース、予後予測因

子、早期診断スコア（高梨、後藤） 

平成 22 年度に調査を開始し、平成 23 年

度の解析で予後に関連する因子を抽出し、

平成 24 年度にはこれら因子に適切な重み

付けをして AESD 早期診断のためのスコア

を作成した。検討した因子は病期（入院時、

極期、退院時、フォローアップ期）ごとの

身体・神経学的所見、検査所見（血液、髄

液、脳波）、頭部画像所見（頭部 CT/ MRI、

MRS、脳血流 SPECT）などである。 

2. ANE の重症度スコア、治療効果（奥村、

水口） 

平成 22 年度に調査を開始し、予後に関連

する因子を抽出し、tentative な ANE 重症

度スコアを作成し、その有用性を平成 23 年

度、別の症例シリーズを用いて検証した。

基本的な流れは研究１（AESD の研究）と同

様であった。ただしANEはAESDと比較して、

データベースの構築は進んでいる反面、症

例数が少なく、予後不良例が大多数という

問題を抱えていた。 

3. 急性脳症と Dravet 症候群、SCN1A 遺伝

子変異の研究 （廣瀬、奥村、水口） 

平成 23 年度に、急性脳症と SCN1A 遺伝子

変異の関連性について研究した。SCN1A 遺

伝子変異を有する症例における遺伝子型と

表現型の関連は複雑であり、症例数をさら

に増やして解明する必要があったため、平

成 24 年度も解析を続けた。SCN2A 遺伝子変

異による急性脳症の症例も見つかったので、

解析を加えた。 

4. 遺伝学的研究（水口、廣瀬、山形） 

従来の研究結果から、急性脳症の多くの

病型は多因子遺伝と推測された。平成 22〜

23 年度の研究では、主たる解析の対象を

ANE、AESD の２疾患に絞り込んだ。平成 24

年度からは、対象を MERS、HSE 症候群、

AERRPS を含む急性脳症一般に拡大し、遺伝

学的に見た急性脳症の普遍性と個別性（症

候群の間の共通点と相違点）についての検

討を開始した。この変更については、研究

開始前に東京大学医学部（研究代表者の所

属機関）の倫理委員会および日本小児神経

学会共同研究支援委員会の承認を得た。今

後、罹病率の高い病型（AESD と MERS）につ

いてはゲノムワイド関連解析、低い病型

（ANE、AERRPS など）については候補遺伝

子解析を行う予定であり、これに向け検体

収集を続けた。 

5. 治療の共同研究の準備（高梨、後藤（研

究協力者）） 

H24 年度、AESD の治療法の前方視的共同

研究に向けたプロトコール案作成と登録シ

ステム立ち上げに着手した。 

6. 腸管出血性大腸菌(EHEC) O111 感染に併

発する急性脳症の研究（水口、高梨、奥村、

種市） 

平成 23 年春に富山県を中心として多発

した EHEC O111 感染に併発する急性脳症に

関する臨床情報、頭部画像所見を解析した。
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ほとんどの症例に見られた視床・大脳基底

核の両側対称性病変の臨床的意義を解明し、

治療プロトコール作成に資することを主眼

に置いた。 

7. その他の急性脳症の研究（水口、斎藤、

廣瀬、山内） 

AERRPS 研究班（佐久間班）と連携しつつ、

AERRPS の遺伝的背景の解明に向け SCN1A・

SCN2A 遺伝子解析を遂行した。 

先天性副腎皮質過形成に併発する急性脳症

やhemorrhagic shock and encephalo- 

pathy (HSE)症候群など、希少な症候群に

関する臨床的研究を継続した。 

(倫理面への配慮) 

急性脳症の研究とくに遺伝子解析に関し

ては、東京大学大学院医学系研究科・医学

部ヒトゲノム・遺伝子解析研究倫理委員会

において平成 20 年 7月 29 日、平成 23 年 7

月 25 日に承認を受けたうえで実施した。患

者または保護者に対し、当該の検査の目的、

不利益、危険性について十分に説明し同意

を得られた場合についてのみ研究を進めた。 

 

Ｃ．研究結果 

研究班全体について 

本研究では、第一に AESD の早期診断

（FS との鑑別）用スコア、ANE の予後予

測を目的とした重症度スコアを作成した。

AESD では早期診断にもとづいて脳低体温

療法などの治療を早期に開始することが、

予後の改善（後遺症の軽減）に寄与すると

期待されている。ANEにおいては従来の研

究により、副腎皮質ステロイド治療の有効

性が示されているが、治療成績いまだ不十

分である。今後、AESD 早期診断スコアや

ANE重症度スコアは、治療法の客観的評価

に際して活用されると期待され、その臨床

的意義は大きい。 

第二にAERRPSの病態とCAH脳症の臨

床像に関する新たな知見が追加された。と

くにAERRPSについてSCN2A変異の関与

を新たに示し、その「てんかん性脳症」と

しての側面を遺伝学的に立証したことの学

術的意義は大きい。 

第三に遺伝子解析の成果として、イオン

チャネル（SCN1A、SCN2A）遺伝子変異

が急性脳症の複数の症候群（AESD、

AERRPS、分類不能例）に関与しているこ

とを解明できた。また CPT-II、ADORA2A、

IL1B、IL1RN遺伝子の多型やHLA型がリ

スクファクターであることも判明した。複

数の遺伝子の変化（多型・変異）が複数の

症候群と複雑に関連している実態を解明で

きた。これらの成果は多数の論文として国

際学術雑誌で発表ないし刊行され、その学

術的意義はきわめて大きい。 

このうち ADORA2A 遺伝子多型につい

ては、機能解析を通じて遺伝子発現とサイ

クリック AMP (cAMP)産生への影響を示す

ことに成功し、アデノシン・cAMP を介し

たシグナル経路の過剰な活性化がAESDの

病態であることを立証した。この知見は、

アデノシン・cAMP 経路をターゲットとし

た薬物による新たな治療法開発の可能性を

切り開き、今後の研究の発展性という点か

らも意義が大きい。 

第四に富山県下で多発した EHEC 脳症

の臨床像、画像所見の特徴をまとめること

ができた。本症については頭部画像、炎症

性サイトカインの関与、治療（副腎皮質ス

テロイド、血液浄化）の効果などについて、

貴重な知見を得て発表するとともに、現在

編纂中の「腸管出血性大腸菌感染にともな

る HUS 診療ガイドライン」にも反映させ

ることができ、学術的にも臨床的にも有意

義な研究となった。近年、EHEC感染患者

（中でもHUS・脳症の合併例）の集団発生

事例は日本のみならず欧米でも散発してい

ることから、本研究成果は国際的・社会的

にも注目されると予想される。 
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各分担研究項目について 

ここには結果の要点のみを箇条書きで示

す。詳細については H22〜24 年度の分担研

究報告書を参照されたい。 

1. AESD の症例データベース、予後予測因

子、早期診断スコア 

 AESDとFSを鑑別する因子を抽出し

た。 

 AESD早期診断スコアを作成した。 

 AESDの発症早期の所見にもとづく

予後の予測を可能とした。 

2. ANE の重症度スコア、治療効果 

 ANEの重症度スコアを作成した。 

 スコアの妥当性を検証した（投稿

中）。 

3. 急性脳症と Dravet 症候群、SCN1A 遺伝

子変異の研究 

 Dravet症候群に合併する急性脳症

を調査した。 

 急性脳症症例の3%にSCN1A遺伝子

変異を見いだした。 

4. 遺伝学的研究 

 急性脳症約150例（うちAESD100例、

ANE25例、MERS10例、AERRPS14例）のゲノム

DNA検体を収集・保存した。 

 AESDとADORA2A遺伝子多型の関連

を発見し、機能解析を加えてその病的意義

を解明した。 

 AESD、ANEに関しては他にも関連す

る遺伝子候補（サイトカイン関連）を複数、

見いだした。 

5. 治療の共同研究の準備 

 AESD症例の登録システムの構築を

開始した。 

 治療法の効果を解析する目的で前

方視的研究をデザインした（現在、検討中）。 

6. EHEC O111 感染に併発する急性脳症の研

究 

 中枢神経症状を呈した21症例の臨

床・画像所見を収集、解析した（投稿中）。 

7. その他の急性脳症の研究 

 AERRPSの１例にSCN2A遺伝子変異

を見いだした。 

先天性副腎皮質過形成に併発する急性脳

症の全国アンケート調査を実施した。 

 

Ｄ．考察 

研究目的の達成度 

AESD、ANE、MERSの診断基準の作成と確立、

それを用いた疫学調査に関しては、目標を

100％達成した。症候群ごとに罹患年齢、病

原ウイルスとの関連性、予後に違いがある

ことを明確に示し論文発表することができ

た。 

急性脳症の遺伝的研究に関しては、目標

をほぼ達成できた。検体の収集に関しては

症候群ごとに差があり、AESD、ANEに関して

は順調であったがMERSは罹病率の高さに比

し検体数が少なかった。MERSが軽症のため、

医師・患者の関心が低いことが原因と推測

される。今後も検体提供を促す広報活動を

継続する。研究成果に関してはAESD、ANE

を中心に目覚ましいものがあり、当初の期

待以上の成果を得られたと考えている。 

いっぽう急性脳症症例を登録する全国的

なシステムは、後藤（研究協力者）らの努

力により構想は固まりつつあるものの、シ

ステムの構築・稼働には至らなかった。そ

の理由は(1)AESDの早期診断が依然として

不可能なこと、(2)当研究班の規模が小さく、

サステナビリティーも乏しく、既存の地域

別ネットワークに対する優越性が不明確。

(3)資金（システムの構築・管理に充当でき

る研究費）の不足の３点である。後二者の

問題を解消するため今後の研究では、感染

症ないし難病の登録システムと連動した形

でのシステム作りを模索すべきと考えられ

る。 

臨床現場等への研究成果の活用 
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AESD、ANE、MERSの診断基準は既に臨床現

場に普及し、広く活用されている。 

急性脳症に関する疫学調査の成果は報告

書、論文、インターネット等を通じて広く

行きわたり、治療に変化をもたらしつつあ

る。とくにAESDは致死率が低いが神経学的

後遺症の多いこと（したがっててんかん治

療やリハビリが重要なこと）、MERSは死亡・

後遺症ともほとんどないこと（したがって

急性期の積極的治療は不要なこと）が理解

され、治療内容に変化をもたらした。 

AESDやAERRPSの遺伝背景の研究を通じて、

急性脳症とてんかんとの異同、急性脳症と

熱性けいれんとの異同が分子レベルで解明

され始めた。これは近い将来、てんかん・

熱性けいれんの研究、またはガイドライン

の改訂（てんかん）ないし作成（熱性けい

れん）に少なからぬ影響を及ぼすと予想さ

れる。 

EHEC感染症に併発する急性脳症について

の当研究班の成果は、厚生労働科学研究（新

興・再興感染症研究）重症EHEC感染症研究

班（大西班）が現在作成中のHUS診療ガイド

ラインに反映されつつある。 

（行政施策への反映） 

当研究班の平成 22 年度研究成果の一部

は厚生労働省の「重篤副作用対応マニュア

ル・小児の急性脳症」（平成 23 年３月刊行）

に反映された。 

 

Ｅ．結論 

本研究の成果により、急性脳症の種々の

症候群における臨床経過が明らかになり、

経過や予後の見通しが良くなった。また発

症の遺伝的背景や病態生理も解明された。

これらの成果は近い将来、急性脳症の診療

に関して、以下のような進歩をもたらすも

のと期待される。 

1) 診断・治療が従来のような画一的なもの

でなくなり、病型・重症度に応じて個別化

されること。 

2) 重症・難治性急性脳症の診療が確立・向

上し、医療経済的にも効率化されること。 

3) 急性期における患者・家族への説明やケ

ア、回復期におけるリハビリテーションが、

より良質のエビデンスに立脚したものとな

ること。 
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 研究の流れ研究の流れ 

 



診断基準
 

I. 急性壊死性脳症

① 発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

② 髄液：細胞増多なし、蛋白しばしば上昇。

③ 頭部

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

④ 血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

⑤ 類似疾患の除外：

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

溶血性尿毒症症候群などの毒素に起因する疾患。

encephalopathy

Ｂ．

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

梗塞、低酸素症・頭部外傷の影響。

 

II.  遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症

[臨床像]

① 発熱

② 意識障害はいったん改善傾向。

③ 4-6

④ 原因病原体としてインフルエンザウイルス、

⑤ 軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

 

[画像所見

⑥ 1, 2

⑦ 3-9

沿った高信号を認めうる。

診断基準 

急性壊死性脳症 

Acute necrotizing encephalopathy (ANE)

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

髄液：細胞増多なし、蛋白しばしば上昇。

頭部CT、MRIによる両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

類似疾患の除外：

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

溶血性尿毒症症候群などの毒素に起因する疾患。

encephalopathy

Ｂ．放射線学的（病理学的）見地からの鑑別診断：

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

梗塞、低酸素症・頭部外傷の影響。

遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusio

] 

発熱24時間以内にけいれん（多くはけいれん重積）で発症。

意識障害はいったん改善傾向。

6病日にけいれん（多くは部分発作の群発）の再発、意識障害の増悪。

原因病原体としてインフルエンザウイルス、

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

画像所見]  

1, 2病日に施行された

9病日に拡散強調画像で皮質下白質高信号を認める。

沿った高信号を認めうる。

  

Acute necrotizing encephalopathy (ANE)

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

髄液：細胞増多なし、蛋白しばしば上昇。

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

 CT 

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

類似疾患の除外： 

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

溶血性尿毒症症候群などの毒素に起因する疾患。

encephalopathy症候群、熱中症。

放射線学的（病理学的）見地からの鑑別診断：

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

梗塞、低酸素症・頭部外傷の影響。

遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusio

時間以内にけいれん（多くはけいれん重積）で発症。

意識障害はいったん改善傾向。

病日にけいれん（多くは部分発作の群発）の再発、意識障害の増悪。

原因病原体としてインフルエンザウイルス、

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

 

病日に施行された MRI 

病日に拡散強調画像で皮質下白質高信号を認める。

沿った高信号を認めうる。

Acute necrotizing encephalopathy (ANE)

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

髄液：細胞増多なし、蛋白しばしば上昇。

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

 

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

溶血性尿毒症症候群などの毒素に起因する疾患。

症候群、熱中症。 

放射線学的（病理学的）見地からの鑑別診断：

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

梗塞、低酸素症・頭部外傷の影響。 

遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusio

時間以内にけいれん（多くはけいれん重積）で発症。

意識障害はいったん改善傾向。 

病日にけいれん（多くは部分発作の群発）の再発、意識障害の増悪。

原因病原体としてインフルエンザウイルス、

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

MRI は正常。 

病日に拡散強調画像で皮質下白質高信号を認める。

沿った高信号を認めうる。 
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Acute necrotizing encephalopathy (ANE) 

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

髄液：細胞増多なし、蛋白しばしば上昇。 

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

溶血性尿毒症症候群などの毒素に起因する疾患。

放射線学的（病理学的）見地からの鑑別診断：

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

 

遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusio

時間以内にけいれん（多くはけいれん重積）で発症。

病日にけいれん（多くは部分発作の群発）の再発、意識障害の増悪。

原因病原体としてインフルエンザウイルス、HHV-

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

 

病日に拡散強調画像で皮質下白質高信号を認める。

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

溶血性尿毒症症候群などの毒素に起因する疾患。Reye症候群、

放射線学的（病理学的）見地からの鑑別診断：Leigh脳症などのミトコンドリア異常症。

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusio

時間以内にけいれん（多くはけいれん重積）で発症。 

病日にけいれん（多くは部分発作の群発）の再発、意識障害の増悪。

HHV-6,7 の頻度が高い。

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

病日に拡散強調画像で皮質下白質高信号を認める。T2強調画像、

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

症候群、hemorrhagic shock and 

脳症などのミトコンドリア異常症。

グルタール酸血症、メチルマロン酸血症、乳児両側線条体壊死。Wernicke

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

遅発性拡散能低下を呈する急性脳症（けいれん重積型急性脳症、二相性脳症

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusio

 

病日にけいれん（多くは部分発作の群発）の再発、意識障害の増悪。 

の頻度が高い。 

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

強調画像、FLAIR

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。

血清トランスアミナーゼの上昇（程度はさまざま）。血中アンモニアの上昇なし。 

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

hemorrhagic shock and 

脳症などのミトコンドリア異常症。

Wernicke脳症、一酸化炭素

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

二相性脳症） 

Acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusion （AESD)

 

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。

FLAIR画像ではU fiber 

発熱をともなうウイルス性疾患に続発した急性脳症：意識レベルの急速な低下、痙攣。 

による両側対称性、多発性脳病変の証明：両側視床病変。しばしば大脳側脳室周

囲白質、内包、被殻、上部脳幹被蓋、小脳髄質にも病変あり。他の脳領域に病変なし。 

Ａ．臨床的見地からの鑑別診断：重症の細菌・ウイルス感染症、劇症肝炎。中毒性ショック、

hemorrhagic shock and 

脳症などのミトコンドリア異常症。

脳症、一酸化炭素

中毒。急性散在性脳脊髄炎、急性出血性白質脳炎などの脳炎、脳血管炎。動脈性・静脈性の

AESD) 

軽度精神発達遅滞（発語の低下、自発性の低下）から重度の精神運動障害まで予後は様々。 

U fiber に



 

III.  可逆性

[臨床像]

① 発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症

② 多くは神経症状発症後

[画像所見

③ 急性期に脳梁膨大部に拡散強調画像で高信号を呈する。

④ 病変は脳梁全体、対称性白質に拡大しうる。

⑤ 病変は

 
 

可逆性脳梁膨大部病変を有する

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion 

] 

発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症

多くは神経症状発症後

画像所見] 

急性期に脳梁膨大部に拡散強調画像で高信号を呈する。

病変は脳梁全体、対称性白質に拡大しうる。

病変は1週間以内に消失し、信号異常、萎縮は残さない。

脳梁膨大部病変を有する

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion 

発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症

多くは神経症状発症後10日以内に後遺症なく回復する。

急性期に脳梁膨大部に拡散強調画像で高信号を呈する。

病変は脳梁全体、対称性白質に拡大しうる。

週間以内に消失し、信号異常、萎縮は残さない。

 

脳梁膨大部病変を有する軽症脳炎

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion 

発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症

日以内に後遺症なく回復する。

急性期に脳梁膨大部に拡散強調画像で高信号を呈する。

病変は脳梁全体、対称性白質に拡大しうる。

週間以内に消失し、信号異常、萎縮は残さない。

 MRI
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  MRI拡散強調画像

脳炎・脳症 

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion 

発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症

日以内に後遺症なく回復する。

急性期に脳梁膨大部に拡散強調画像で高信号を呈する。

病変は脳梁全体、対称性白質に拡大しうる。 

週間以内に消失し、信号異常、萎縮は残さない。

MRI拡散強調画像

拡散強調画像 

 

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion 

発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症

日以内に後遺症なく回復する。 

急性期に脳梁膨大部に拡散強調画像で高信号を呈する。T1, T2

週間以内に消失し、信号異常、萎縮は残さない。 

拡散強調画像 

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion 

発熱後１週以内に異常言動・行動、意識障害、けいれんなどで発症する。

T1, T2信号異常は比較的軽度。

Clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion （MERS)

する。 

信号異常は比較的軽度。

MERS) 

信号異常は比較的軽度。 
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目的 
 急性脳症の分類には先行感染の病原体による分類と、急性脳症の臨床・病理・画像所

見による症候群分類とがある。 
 本研究は、日本全国における急性脳症の実態に関するアンケート調査を、症候群分類

にもとづいて行い、症候群別の罹病率を推定するとともに、発症年齢の分布、病原体と

の関係、予後を症候群別に把握することを目的として行った。 
 
 
方法 
1. 急性脳症の代表的な症候群である下記について診断基準を作り、アンケート用紙に添
付した。 
(1) 急性壊死性脳症（ANE） 
(2) 遅発性拡散低下を呈する急性脳症（AESD） 
(3) 可逆性脳梁膨大部病変をともなう軽症脳炎・脳症（MERS） 
 
2. 2010 年 6 月、小児科入院病床を有する日本全国の小児科専門医研修病院 520 施設を
対象として、簡易なアンケート調査を実施した。アンケート用紙は郵送し、返信は郵送
または faxとした。調査項目は以下のとおりである。 
(1) 2007年４月以降の３年間において診療した急性脳症の症例数。 
(2) 各症例の発症年月、年齢、性別、病型、病原ウイルス、予後 
 



結果 
 
１：急性脳症全体
 265 病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外
した後、集計された急性脳症の患者数は
 調査期間が３
る急性脳症の１年あたり症例数（罹病率）は
 性別は男児
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ
た。平均
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

１：急性脳症全体
病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外

した後、集計された急性脳症の患者数は
調査期間が３年間、アンケート回収率が約
る急性脳症の１年あたり症例数（罹病率）は
性別は男児 497

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ
た。平均 4.0歳、標準偏差

１：急性脳症全体 
病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外

した後、集計された急性脳症の患者数は
年間、アンケート回収率が約

る急性脳症の１年あたり症例数（罹病率）は
497人（51％）、女児

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ
歳、標準偏差 3.7

病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外
した後、集計された急性脳症の患者数は

年間、アンケート回収率が約
る急性脳症の１年あたり症例数（罹病率）は

％）、女児 477

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ
3.7歳、中央値３歳であった。
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病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外
した後、集計された急性脳症の患者数は 983人であった。

年間、アンケート回収率が約 50％であることを考慮
る急性脳症の１年あたり症例数（罹病率）は 400人から

477人（49％）とほぼ同数であった。

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ
歳、中央値３歳であった。

病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外
人であった。 
％であることを考慮
人から 700
％）とほぼ同数であった。

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ
歳、中央値３歳であった。 

病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外

％であることを考慮し、日本国内におけ
700人の範囲内と推定

％）とほぼ同数であった。

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ

病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外

、日本国内におけ
人の範囲内と推定した。

％）とほぼ同数であった。 

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ

病院より回答があった。急性脳症でない症例（急性散在性脳脊髄炎など）を除外

、日本国内におけ
た。 

急性脳症の年齢分布は広く、思春期にまで及んだが、０〜３歳の乳幼児に最も多かっ



 急性脳症の症候群別では、
人、16％）、
（20人、
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

急性脳症の症候群別では、
％）、ANE（39
人、2％）の順であった。

急性脳症の症候群別では、
39人、４％）、

％）の順であった。

急性脳症の症候群別では、AESDが 282
人、４％）、hemorrhagic shock and encephalopathy

％）の順であった。 
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282人（29
hemorrhagic shock and encephalopathy

29％）と最も多く、ついで
hemorrhagic shock and encephalopathy

％）と最も多く、ついで
hemorrhagic shock and encephalopathy

％）と最も多く、ついで MERS
hemorrhagic shock and encephalopathy症候群(HSES)

MERS（153
(HSES)



 急性脳症の先行感染の病原別では、インフルエンザが
いで HHV
ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
人（２％）、マイコプラズマが９人（１％
ロタウイルスとキャンピロバクターなど）が
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

急性脳症の先行感染の病原別では、インフルエンザが
HHV-6（168

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
人（２％）、マイコプラズマが９人（１％
ロタウイルスとキャンピロバクターなど）が

急性脳症の先行感染の病原別では、インフルエンザが
168人、17％）、ロタウイルス（

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
人（２％）、マイコプラズマが９人（１％
ロタウイルスとキャンピロバクターなど）が

急性脳症の先行感染の病原別では、インフルエンザが
％）、ロタウイルス（

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
人（２％）、マイコプラズマが９人（１％
ロタウイルスとキャンピロバクターなど）が
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急性脳症の先行感染の病原別では、インフルエンザが
％）、ロタウイルス（40人、４％）、

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
人（２％）、マイコプラズマが９人（１％）に見られた。また重複感染（
ロタウイルスとキャンピロバクターなど）が 5人に見られた。

急性脳症の先行感染の病原別では、インフルエンザが 263
人、４％）、RS

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
）に見られた。また重複感染（
人に見られた。

263人（27％）と最も多く、つ
RSウイルス（

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
）に見られた。また重複感染（HHV
人に見られた。 

％）と最も多く、つ
ウイルス（17人、２％）、

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が
HHV-6と RSV

％）と最も多く、つ
人、２％）、

ムンプス（９人、１％）の順であった。腸管出血性大腸菌、サルモネラなどの細菌が 16
RSV、



 急性脳症の予後は、治癒が
症（重）が
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

急性脳症の予後は、治癒が
症（重）が 133人（
急性脳症の予後は、治癒が

人（14％）、死亡が
急性脳症の予後は、治癒が 552人（56

％）、死亡が 55人（６％）であった。

30 

56％）、後遺症（軽／中）が
人（６％）であった。
％）、後遺症（軽／中）が
人（６％）であった。
％）、後遺症（軽／中）が 218人（
人（６％）であった。 

人（22％）、後遺％）、後遺



２： AESD
 AESD
 性別は男児
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 AESD
値１歳であった。
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

AESD 
AESDは全病型の中で最も頻度が高かった（
性別は男児 114

AESD の年齢分布は、乳幼児期に集中していた。平均
値１歳であった。

は全病型の中で最も頻度が高かった（
114人（41％）、女児

の年齢分布は、乳幼児期に集中していた。平均
値１歳であった。 

は全病型の中で最も頻度が高かった（
％）、女児 167

の年齢分布は、乳幼児期に集中していた。平均

31 

は全病型の中で最も頻度が高かった（282
167人（59％）であった。

の年齢分布は、乳幼児期に集中していた。平均

282人、29％）。
％）であった。

の年齢分布は、乳幼児期に集中していた。平均 1.7

％）。 
％）であった。 

1.7 歳、標準偏差歳、標準偏差 2.1 歳、中央歳、中央



 AESD
フルエンザ（
イルス（
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

AESD の先行感染の病原別では、
フルエンザ（27 人、
イルス（4人、2％）の順であった。細菌感染症はなかった。

の先行感染の病原別では、
人、10％）、
％）の順であった。細菌感染症はなかった。

の先行感染の病原別では、HHV
％）、HHV-7（５人、２％）、ロタウイルス（

％）の順であった。細菌感染症はなかった。

32 

HHV-6 が 108
（５人、２％）、ロタウイルス（

％）の順であった。細菌感染症はなかった。

108 人（38％）と断然多く、ついでイン
（５人、２％）、ロタウイルス（

％）の順であった。細菌感染症はなかった。

％）と断然多く、ついでイン
（５人、２％）、ロタウイルス（4 人、

％）の順であった。細菌感染症はなかった。 

％）と断然多く、ついでイン
人、2％）、

％）と断然多く、ついでイン
％）、RS ウ



 AESD
（重）が
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

AESD の予後は、治癒が
（重）が 71人（25

の予後は、治癒が 81
25％）、死亡が

81 人（29％）、後遺症（軽／中）が
％）、死亡が 4人（1

33 

％）、後遺症（軽／中）が
1％）と、後遺症が多く死亡が少なかった。
％）、後遺症（軽／中）が
％）と、後遺症が多く死亡が少なかった。
％）、後遺症（軽／中）が 116 人（
％）と、後遺症が多く死亡が少なかった。

人（41％）、後遺症
％）と、後遺症が多く死亡が少なかった。

％）、後遺症
％）と、後遺症が多く死亡が少なかった。 



３：ANE
 ANE
 性別は男児
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 ANE
歳、標準偏差
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ANE 
ANEは全病型の中で第３位の頻度であった（
性別は男児 23人（

ANEの年齢分布は、乳幼児期に多いが、
歳、標準偏差 3.4歳、中央値

は全病型の中で第３位の頻度であった（
人（59％）、女児

の年齢分布は、乳幼児期に多いが、
歳、中央値

は全病型の中で第３位の頻度であった（
％）、女児 16人（

の年齢分布は、乳幼児期に多いが、
歳、中央値 2歳であった。

34 

は全病型の中で第３位の頻度であった（39
人（41％）であった。

の年齢分布は、乳幼児期に多いが、AESD
歳であった。 

39人、4％）。
％）であった。 

AESDより高年齢側にずれていた。平均

％）。 
 

より高年齢側にずれていた。平均より高年齢側にずれていた。平均より高年齢側にずれていた。平均 3.3



 ANE
（8人、
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ANEの先行感染の病原別では、インフルエンザが
人、20％）がこれに次いだ。細菌感染症はなかった。
の先行感染の病原別では、インフルエンザが
％）がこれに次いだ。細菌感染症はなかった。
の先行感染の病原別では、インフルエンザが
％）がこれに次いだ。細菌感染症はなかった。

35 

の先行感染の病原別では、インフルエンザが
％）がこれに次いだ。細菌感染症はなかった。
の先行感染の病原別では、インフルエンザが 16人（41
％）がこれに次いだ。細菌感染症はなかった。 

41％）と断然多く、％）と断然多く、HHVHHV-6



 ANE
が 13 人（
った。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ANEの予後は、治癒が
人（33％）、死亡が
 

の予後は、治癒が 5人（
％）、死亡が 11

人（13％）、後遺症（軽／中）が
11 人（28％）と、死亡と後遺症がともに多く、治癒は少なか

36 

％）、後遺症（軽／中）が
％）と、死亡と後遺症がともに多く、治癒は少なか
％）、後遺症（軽／中）が 9
％）と、死亡と後遺症がともに多く、治癒は少なか

9人（23％）、後遺症（重）
％）と、死亡と後遺症がともに多く、治癒は少なか

％）、後遺症（重）
％）と、死亡と後遺症がともに多く、治癒は少なか

％）、後遺症（重）
％）と、死亡と後遺症がともに多く、治癒は少なか



４：MERS
 MERS
 性別は男児
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 MERS
3.7歳、中央値
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

MERS 
MERSは AESD
性別は男児 80人（

MERS の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
歳、中央値 5歳と、

AESDについで第
人（52％）、女児

の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
歳と、AESD

についで第 2位の頻度であった（
％）、女児 69人（

の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
AESDや ANE

37 

位の頻度であった（
人（45％）であった。

の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
ANEより高年齢であった。

位の頻度であった（153人、
％）であった。 

の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
より高年齢であった。

人、16％）。 
 

の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均 5.6
より高年齢であった。 

 

5.6 歳、標準偏差歳、標準偏差



 MERS
ウイルス（
は少なかった。細菌感染症が５例（
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

MERS の先行感染の病原別では、インフルエンザが
ウイルス（18人、
は少なかった。細菌感染症が５例（

の先行感染の病原別では、インフルエンザが
人、12％）、ムンプス（

は少なかった。細菌感染症が５例（

の先行感染の病原別では、インフルエンザが
％）、ムンプス（6人、４％）がこれに次いだ。

は少なかった。細菌感染症が５例（3％）あった。

38 

の先行感染の病原別では、インフルエンザが
人、４％）がこれに次いだ。
％）あった。

の先行感染の病原別では、インフルエンザが 53 人（
人、４％）がこれに次いだ。
％）あった。 

人（34％）と最も多く、ロタ
人、４％）がこれに次いだ。HHV

％）と最も多く、ロタ
HHV-6（3人、
％）と最も多く、ロタ

人、2％）



 MERS
遺症（重）と死亡はともに零、予後良好であった。
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

MERSの予後は、治癒が
遺症（重）と死亡はともに零、予後良好であった。

の予後は、治癒が 138
遺症（重）と死亡はともに零、予後良好であった。

138人（90
遺症（重）と死亡はともに零、予後良好であった。

39 

90％）、後遺症（軽／中）が
遺症（重）と死亡はともに零、予後良好であった。

％）、後遺症（軽／中）が
遺症（重）と死亡はともに零、予後良好であった。 

％）、後遺症（軽／中）が 11人（人（7％）であり後％）であり後



５：インフルエンザ脳症
 インフルエンザウイルスは全病原中で最も多かった（
 性別は男児
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
標準偏差
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

５：インフルエンザ脳症
インフルエンザウイルスは全病原中で最も多かった（
性別は男児 153

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
標準偏差 3.4歳、中央値

５：インフルエンザ脳症 
インフルエンザウイルスは全病原中で最も多かった（

153人（58％）、女児

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
歳、中央値 6歳と、高年齢であった。

インフルエンザウイルスは全病原中で最も多かった（
％）、女児 109

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
歳と、高年齢であった。

40 

インフルエンザウイルスは全病原中で最も多かった（
109人（42％）であった。

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
歳と、高年齢であった。

インフルエンザウイルスは全病原中で最も多かった（263人、
％）であった。

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均
歳と、高年齢であった。 

人、17％）。
％）であった。 

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均

％）。 

インフルエンザ脳症の年齢分布は広く、学童期•思春期にも多く見られた。平均 6.36.3歳、



 インフルエンザ脳症の病型別では
10％）、
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

インフルエンザ脳症の病型別では
％）、ANE（16
インフルエンザ脳症の病型別では

6人、8％）がこれに次いだ。
インフルエンザ脳症の病型別ではMRES

％）がこれに次いだ。

41 

MRESが 53人（
％）がこれに次いだ。 

人（20％）と最も多く、％）と最も多く、％）と最も多く、AESD（2727人、



 インフルエンザ脳症の予後は、治癒が
後遺症（重）が
り良かった。
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

インフルエンザ脳症の予後は、治癒が
後遺症（重）が 22
り良かった。 

インフルエンザ脳症の予後は、治癒が
22 人（8％）、死亡が

インフルエンザ脳症の予後は、治癒が
％）、死亡が 18

42 

インフルエンザ脳症の予後は、治癒が 199人（78
18 人（7％）と、急性脳症全般と同等か、それよ

78％）、後遺症（軽／中）が
％）と、急性脳症全般と同等か、それよ
％）、後遺症（軽／中）が
％）と、急性脳症全般と同等か、それよ
％）、後遺症（軽／中）が 22人（8
％）と、急性脳症全般と同等か、それよ

8％）、
％）と、急性脳症全般と同等か、それよ



６：HHV
 HHV
性別は男児
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 HHV
中央値
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

HHV-6脳症 
HHV-6脳症は全病原中で
性別は男児 73人（

HHV-6 脳症の年齢分布は
中央値 1歳と低年齢であった。

 
脳症は全病原中で 2
人（43％）、女児

脳症の年齢分布は
歳と低年齢であった。

2番目に多かった（
％）、女児 95人（

0 歳と 1 歳に集中していた。平均
歳と低年齢であった。 

43 

番目に多かった（168
人（57％）であった。

歳に集中していた。平均

168人、27％）。
％）であった。 

歳に集中していた。平均

％）。 

歳に集中していた。平均 0.8 歳、標準偏差歳、標準偏差 1.11.1 歳、



 HHV
MERS（
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

HHV-6脳症の病型別では
（3人、2％）は少なかった。
脳症の病型別では AESD
％）は少なかった。

AESDが 108
％）は少なかった。 

44 

108人（64％）と圧倒的に多く、％）と圧倒的に多く、％）と圧倒的に多く、ANEANE（8人、55％）、



 HHV
遺症（重）が
った。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

HHV-6 脳症の予後は、治癒が
遺症（重）が 28 人（

 

脳症の予後は、治癒が
人（17％）、死亡が

脳症の予後は、治癒が 85 人（
％）、死亡が 3

45 

人（64％）、後遺症（軽／中）が
3 人（2％）と、死亡は少ないものの後遺症が多か
％）、後遺症（軽／中）が
％）と、死亡は少ないものの後遺症が多か
％）、後遺症（軽／中）が 48
％）と、死亡は少ないものの後遺症が多か

48 人（28％）、後
％）と、死亡は少ないものの後遺症が多か

％）、後
％）と、死亡は少ないものの後遺症が多か



46 

考察 
 本研究は急性脳症の実態に関する全国アンケート調査を行った。症候群別分類にもと
づいたアンケートは、本調査が初めてである。 
 アンケート項目を極力絞った簡便なアンケートとし、回収率向上につとめたところ、
50％の施設から回答が得られた。対象施設の多くが多忙を極める小児救急病院であった
ことを考慮すれば、悪くない回収率と思われた。回収率および回答の質（症候群診断が
主治医に委ねられており、100%正しいとは思われない）を考慮すれば、アンケート調査
にもとづく結論に限界があることは否めない。それでも今回の調査から、急性脳症の近
年のおおまかな罹病率（年あたり 400〜700人）を推測することはできた。 
 症候群別の頻度は AESD、MERS、ANEの順であり、それぞれ 100〜200人、50〜100
人、15〜30人と推測された。 
 年齢分布について、症候群別の違いが明らかに示され、ANE と AESD（中央値 1~２
歳）に比し MERS（同 5歳）は高年齢だった。 
 病原体と症候群の相関について、新しく興味ある知見が得られた。すなわちインフル
エンザは ANE および MERS との関連、HHV-6 は AESD との関連が強かった。また
MERSの病原として細菌が 3%を占めることも特徴的であった。 
 予後は症候群ないし病原ウイルスにより著しく異なった。致死率はANEで高く(28%)、
AESD、MERSないし HHV-6脳症で低かった(0~2%)。後遺症は AESDと ANEで多く、
MERSでは稀であった。 
 
 
 
結論 
 急性脳症の好発年齢や予後、病原体との関係は症候群間で著しく異なる。したがって
近い将来、診療指針も症候群ごとに個別化されるべきである。 
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