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急性壊死性脳症の１例
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クおよび脳症症候群が知られているが，近年，

新しいilIi型として水|」らにより急性壊死性脳症

が提唱されているM1)．今回，急性壊死性脳症

の１例を経験したのでＣ'１，，ＭＲＩの画像を【1ｺ心
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急性脳症の亜型としてはRcyG症候群，溶1ｍ

性尿毒症症候群に伴う急性脳症，出血性ショッ
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に若干の文献的考察を加えて報告する

症例呈示

症例：１０カ月女児．正常分娩にて出生，発達

歴に異常なし

家族歴，既往歴：特記事項なし

主訴：発熱，意識障害．

現病歴：発熱，下痢にて発症，翌日近医にて

抗生剤および解熱鎮痛剤を投与される．２日後

より|嘔吐，強直性痙箪が出現．輸液，抗生剤の

投与を受けるも傾眠，昏睡に移行したため，翌

日当院小児科に紹介入院となる．‐

入院時現症：体温38.9℃，脈拍164/ｍin、血

圧105/65mⅢＨｇ，意識レベル200～300JCS、筋

緊張冗進，腱反射冗進，除脳姿勢がみられた．

また瞳孔は縮瞳し，内下方偏視が見られた．一

般身体所見は異常なく,肝臓は触知しなかった．

入院時検査所見：ＷＢＣ5800/Ⅲｌｉ,ＲＢＣ/138万

/IⅢi，Ｈ１)１２３H1g/dl，Ｐ'し12.2万/Iulil，と、l算は

正常であった．生化学所見ではＧＯＴ２９２３１Ｕ／

２，ＧＰＴ１４２７１Ｕ／‘，ＬＩ)ＩＩ６１５０１Ｕ/‘と高

値を示した．ＣＲＰは3.431119/d(と軽度炎症反応

がみられた．血[|'アンモニアおよび電解質，ア

ミノ酸は正常値を示した.髄液検査では細胞数，

蛋白，糖に異常はなく，乳酸，ピルピン酸値も

正常であった．また血液・髄液中ウイルス抗体

価の有意な上昇は見られなかった．脳波はびま

ん性の徐波を示した．

入院当日の頭部ＣＴ（Fig.1）では，橋から

中脳背側，両'''１視床および側脳室周囲白質に低

吸収域を認めた．造影C『１１では病変部に明らか

な増強効果はみられなかった．また脳底動脈や

内大脳静脈や直静脈洞等の深部静脈系に血栓を

疑わせる造影欠損像は認めなかった．

経過：入院後すぐに呼吸状態が悪化したた

め，挿管，呼吸管理下に降圧剤，ステロイド投

与等の加療が行われた．意識レベルは徐々に改

善し１週間後に抜管可能となり，肝機能も約１

週間後には正常化した．

１０日後の頭部ＭＲＩ（Fig.2）ではＣＴで認め

られた病変部はＴ２強調像で不均一な高信号

を，’１１１強調像にて視床病変の一部高信号域を

除き低信号を呈した．深部静脈系に関しては

llowvoidは良好に保たれていた．また，造影

後のＴｌ強調像では病変部は著明な増強効果を

示し，視床および橋病変はリング状に造影され

た．２カ月後のＭＲＩ（Fig.3）ではＩＩｌｌ脳質周囲

白質の嚢胞状変化，大脳半球および橋i:１１脳の萎

縮がみられたが，橋および視床病変はＴｌおよ

びT2強調像にてほぼ消失し造影効果はみら

れなかった．３ヵ月後傾眠，痙性四肢麻蝉が残

,存し，リハビリＦ１的にて他院にj腫院となった．

考察

従来より，（yl1などの画像上両l1ll視床に左右

対称性低吸収域を呈する急性脳症症例が報告さ

れ新しい亜型である可能性が示唆されてきた

が，Royo症候群との異同等が問題になってい

た3-6'、近年，水|｜らは急性脳症のうち，乳幼

児に好発し，多発‘性の浮腫性壊死１１k病変が視床

を含む特定の領域に左右対称性に生じるタイプ

を急性脳症の新しい１亜型である急性壊死性脳

症と提唱し，確立されつつある'･…)．本疾患

は，発熱を伴う上気道感染を先行病変とし，痙

箪または意識障害にて発症する．多くの症例で

は急速な転帰をたどり予後不良とされる．血清

トランスアミラーゼ，ＬＤＩ１の上昇はほとんど

の症例で見られるが，Ｒ()yc症､候群と異なり高

アンモニアlill症を来すことは稀である．また肝

生検では61％に肝細胞内に脂肪沈着を認める

が，Ｒeye症候群に比してミトコンドリアの形

態異常は軽度であり，明らかに異なるとされ

るMD,

画像所見は特徴的であり，ＣＴやＭＲＩなどで

視床を中心としテント上下にまたがる左右対称

性病変が見られプヒ場合は本症を強く疑う必要が

ある．これらの病変は昏睡後24時間以内に出現

するとされ，造影剤による増強効果は約30％に

見られるとされる!)．自験例においても，入院

時のＣＴにて特徴的な病変分布を示し，また初

期には病変部に造影効果は見られなかったが、

101]後のＭＲｌではリング状の造影効果が見ら

I/O
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病理学的には点状出血を反映するとされている．

画像上の鑑別疾患としては，深部静脈血栓症

や急性散在性脳脊髄炎，ウイルス性脳炎

Loigh脳症，橋中心髄Wi崩壊症，神経膠腫など
があげられる10~i9)．深部i1Mii脈血栓症との鑑別に

は造影ＣＴやＭＲＩが有用であり，本例の如く深

れた．この造影効果の変化は脳梗塞における経

時的変化に類似しており，初期には浮腫性変化

を,10日後では壊死巣の吸収機転に伴い生じる

新生幼若血管からの造影剤の漏出を反映してい

るものと推測される．〕VlRlのＴｌ強洲像におけ

る視床の高信号域は多くの症例でみられ，神経
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部静脈系の増強効果やI1owvoidが見られた場

合には否定できる急性散在性脳脊髄炎では約

17％に視床病変がみられ，時に対称性に視床を

侵す場合があるが，白質病変が主体であること

から通常は容易に鑑別されるu)．ウイルス性脳

炎では通常は病変部に造影効果はみられず’造

影効果の有無が鑑別の＿助となる'2.13).LGigh脳

症の場合にも視床病変を呈することがあるが，

主体は基底核の病変であることから艦別され

る!':．怖':'１心髄Wi崩壊症においても脳幹および

視床に病変がみられることがあるが’橋病変は

橋底部を鷹''心に、視床病変は視床外lMll部を中心

に存在することが一般的で本症とは病変の存在

部位が異なるMi'・ｉｗｌｌ経膠11壇においても稀に両Ｉ１１Ｉｌ

視床に対称的に存在するbiLhalamicg1ioma

の報告がみられる１０:、視床から脳幹部に病変が

限局する場合にはｌ１ｌｉ像上鑑別がnW腿となるが，

急性壊死性111M症では通常小脳やI11lI脳室周Ulil白質

にも病変が存在することが多くそれらが鑑別点

となる．iilji像上の代表的な鑑別疾患を前述した

が，最も植要な点は，乳幼児において先行感染

の後に，比|校的早期に発症し，視床および脳幹

被蓋部の対称ll21Iji変を認めた場合には，まず本

疾患を考えるということである．

本疾患は比較的稀であり，かつ一般的に予後

不良ではあるが，最近では軽症例の報告も見ら

れておりI'．ｍ，出来るだけ早期に診断治療を行

うことが重要である．その点において小児領域

の画像診断の際に念頭に置くべき疾患であると

思われる
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