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研究要旨 

自己免疫介在性脳炎・脳症 (autoimmune encephalitis; AE) は, 急性もしくは亜急性に, 自己免疫学的機

序に関連し, 発症する脳炎・脳症の総称である. 精神・行動異常もしくは認知機能障害, 言語促迫, 言語

障害, けいれん発作, 運動異常, 意識レベルの低下, 自律神経障害もしくは中枢性低換気などの臨床症

状を呈する. 近年, N– methyl– D– aspartate (NMDA) 受容体抗体, leucine-rich, glioma inactivated protein 1 

(LGI1) 抗体をはじめとした新たな神経抗体が続々と発見され, 急速に疾患概念が形成されている疾患

である. 本研究では, AE のうち, 本邦で頻度の多い二大疾患 ①抗 NMDA 受容体脳炎, ②抗 LGI1 脳炎に

焦点を当て, 診断基準を作成し, 全国疫学調査を行った. 一次調査の結果, 推計粗有病率と推計粗罹患

率を推定した. 今後, 二次調査を進め, 本邦における臨床的特徴, 検査所見, 治療反応, 機能および生命

予後を明らかにし, 標準的な診療が提供できる体制を構築・確立する. 

 

 

A. 研究目的 

自己免疫介在性脳炎・脳症 (autoimmune 

encephalitis; AE) は, 急性もしくは亜急性に, 自

己免疫学的機序に関連し, 発症する脳炎・脳症

の総称である. 精神・行動異常もしくは認知機

能障害, 言語促迫, 言語障害, けいれん発作, 運

動異常, 意識レベルの低下, 自律神経障害もし

くは中枢性低換気などの臨床症状を呈する. 近

年, N– methyl– D– aspartate (NMDA) 受容体抗

体, leucine-rich, glioma inactivated protein 1 (LGI1) 

抗体をはじめとした新たな神経抗体が続々と発

見され, 急速に疾患概念が形成されている疾患

である 1, 2. 本研究では, AE のうち, 本邦で頻度

の多い二大疾患 ①抗 NMDA 受容体脳炎, ②抗

LGI1 脳炎に焦点を当て, 全国疫学調査を行い, 

診断基準・重症度分類, 診療ガイドライン策定

を推進することを目的とした. 

 

B. 研究方法 

系統的に, 過去に行われた全国疫学調査・施設

調査等の疫学調査を総括し, 国際的動向を踏ま

えた上で, 抗NMDA受容体脳炎と抗LGI1脳炎の

診断基準と重症度分類を作成する. さらに両疾

患の全国患者数及び重症度分類における軽症者

の割合を明らかにする目的で, ｢難病の患者数と

臨床疫学像把握のための全国疫学調査マニュア

ル 第3版｣に基づき全国疫学調査を行う. 一次調

査は, 日本神経学会専門医, 日本神経小児学会

専門医, 日本総合病院精神医学会評議員が勤務

する施設および全国医学部付属病院精神科施設

に送付し, 2021年4月1日から2022年3月31日の間

に診療した患者数 (総数, 男女別数, 新規患者
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数) を調査した. 二次調査は, 一次調査で患者あ

りと回答した施設に調査票を送付した. 対象施

設を病院の規模や診療科で層別にし, 層ごとに

抽出率を変えて患者数及び標準誤差を推定し, 

層別推計患者数を合計して全体の患者数及びそ

の95%信頼区間を推定した.  

（倫理面への配慮） 

 本研究は新潟大学医学部倫理委員会の審査・

承認を得ている. 研究の対象となる個人の人権

擁護のため, オプトアウトにより拒否の機会を

保障し, 厳重な個人情報管理を行っている. 

 

C. 研究結果 

近年, AEには国際診断アプローチ3と国際診療

ガイドライン4が, 小児の抗NMDA受容体脳炎に

は国際治療ガイドライン5が提案されている. こ

れら国際診断・診療推奨を総括した上で , 抗

NMDA受容体脳炎と抗LGI1脳炎の診断基準と重

症度分類を作成した.  

抗NMDA受容体脳炎と抗LGI1脳炎を対象とし

た2022年度全国疫学調査 (一次調査)(のべ2,791

施設に送付) を行った. のべ1,311施設から回答

を得た (回収率: 47.0%). 重複や施設名の無記載

などを除外したところ, 患者数は, 抗NMDA受

容体脳炎 312人 (うち新規 107人, 抗LGI1脳炎 

97人 (うち新規 37人) であった. 推計患者数は, 

抗NMDA受容体脳炎 603人 (527-679人: 95%信

頼区間: 以下同じ), うち新規 212人 (175-249人), 

抗LGI1脳炎 186人 (153-219人), うち新規 71人 

(52-90人) と推定された. 推計粗有病率は, 人口

10万人あたり , 抗NMDA受容体脳炎  0.48人 

(0.42-0.54人), 抗LGI1脳炎 0.15人 (0.12-0.17人) 

と推定された. 推計粗罹患率は, 人口10万人あ

たり, 抗NMDA受容体脳炎 0.17人 (0.14-0.20人), 

抗LGI1脳炎 0.056人 (0.041-0.071人) と推定され

た. 

 

D. 考察 

全国疫学調査 (一次調査) で推計粗有病率と推

計粗罹患率を推定した. さらに, 二次調査を進

め, 本邦における臨床的特徴, 検査所見, 治療反

応, 機能および生命予後を明らかにする. 今後, 

得られた結果を元に, 診断基準と重症度分類の

妥当性を解析する. 両疾患の診療ガイドライン

作成し , 標準的な診療が提供できる体制を構

築・確立する. 

 

E. 結論 

 全国疫学調査 (一次調査) を行い, 本邦にお

ける抗 NMDA 受容体脳炎と抗 LGI1 脳炎の推計

粗有病率と推計粗罹患率を推定した.  
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