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4．急性脳症の分類と画像所見
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CategorizationofAcuteEncephalopathy,andMRImagingFindings
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Acuteencephalopathy,includinginHL1enza-associate〔1encephalopathy）isdividedintoat

leastsixtypes：Reyesyndr()ｍｅ,acutenecrotizingencephalopathy(ANE)；hemorrhagicsh(〕ck
andcncephalopalhysyndrome；clinicallymildencephalitis/encephalopathywithareversible

splelliallesi()、（ＭERS)；encephal()pathywithaculebrainswelling；andarecenUyreported
acuteencephalopathysyndromecharaclerizedbybiphasicseizuresandlatereduceddiIIusion

(AESＤ).ＡＮＥａｎｄＡＥＳＤａ1℃themostcomln()ｎｆｏｒｍｓｏ[encepha]opaU]yinJapaneseinhnts、

MRIisaccepledasamoresensi【ivetechniquethallCT[()rlhediagnosisoIencephalitis／

encephalopathy；diffusi()nweightedimagesarel)articularlyusefUlfordetectingearlychanges

inthebrailLInthisissue,ｗｅｒｅviewtheclinicalandradiol〔)gicalfealuresinpatienlswithANE，
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Ｋｎ１ｗﾌﾊﾞﾙAcuteencephalopathy,Acutenecrotizingencephalopathy（ＡＮＥ),Acute

encephalopathywithbiphasicseizuresandlatereduceddiffusiｏｎ(AESD)，

Clinicallymildencephalitis／encephalopathywithareversiblespleniallesion

（ＭERS）

た免疫1文Ⅲijやサイトカインによって１１１)(iiWll砲の代謝

ｿ蝋をきたしていると推定される．元来がﾙﾏ｣1畔

ｉｌ９Ｉ１Ｕ【念であるため．Miii床的には脳炎とl11Wii;のII1iWi

のＩ１ｌｉい分けには限界がある．そのためIImii床のり11,場

では、髄液|iii穴で細胞激哨多ないし病原体の,i'[Iﾘ１

があれば脳炎、なければlliWI1:として扱っている．

Ili1iｿ,値の組織には１１;|際的に差與がＷｌﾐするよう

である．いずれも２０()6ｲI晶米Ililからの苑fllであ

るFcnichelGM、C1inica]PcdiatricNcuro1ogy5Ⅱi

ed､やSwaillmanKEetal､Pediatl･icNeul･Cl〔)ｇｙ４Ｉｌ’

ed・のencel〕halol〕a[hyの,iLl述仁代,i1il性脳ｌｌｉｉなどと

ともにRevesvlldrome,hemorrhagicshockand

l〕cephal()pathysyn〔1r()ｍｅ(HSES）は,記!|ijiされてい

急性脳症総論

炎Ⅲ1三(-iIis)の,諺IMTは）)iJI11jj::的な炎ｊｉｉｉの３１Ｗ1,,1（グ

リア燗'１１１１(’1,1鰯)/jll)||の'411,1球・マクロファージ波

ilMllqll経細胞変性懐ﾀﾞli）をもってなされる．占ﾘｌｌ

的な細lMil′|;髄脱炎．ヘルペス脳炎，’１本脳炎など

はこれらｿ,>iJ11mrI,Lに｣,§づき診IＩＩＴされてきた'１．．

〃、危(''''１１１iiiﾘiii(encel〕halol〕alhy)はIliii床的に脳炎''１

様，葱ilililliitツバけいれんなどを１，Ｌするが、炎ｿ１面ﾘ「

ﾘﾑを欠くものとされ．小児では感染が契機となる

ものが多い')．感染以外に．低酸素，,i､ilil[|;jli々

の代,ｉｌｉｌ眺常(１１１F/f<全．，rjiアンモニアliilMiii仙尺ﾉ|剣,泥な

ど）などが脳ｿ,rのｌｊ〔Iklとなりうる．｜蝶染を契機とし
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９６１１本小ﾘ,L放射線学:会雅';llj

る．しかしながらインフルエンザI11Wl,ｉｉ，human

herpesvirus(HTIV)６，７IIi1Wl1i，芯(１，１１壊ﾀlj性脳ｿ,1：に

ついての行Ll述は),L]'↑たらないか、わずかに触れら

れる雁庇である．俊行が１１/kを含むアジアに多く，

欧米には少ないことがllM係しているのであろう．

感染が洲|となる危(`Ⅱ:'1111,ｉｉをllihilj<''１１i像119に分)i【ｉ

する試みがＭｆ案されている．」lliI,Lらはインフルエ

ンザ１１１ｶﾞﾘjliを危('''１；｣奥ｸljlｲﾐ'1１１１，iyIl』、IISESﾉﾘ１，鋤'１;Ｉ１ｉＷ

ﾙｌｉ服１m，けいれんl1rlNi1I1に分！〔iしている2１．これら

の1111症分獺はインフルエンザに特;(Iではなく他の

ウイルス、特にIIHV6,７やロタウイルスによって

も'１１１様の芯WIilliWli且が苑ｿiiiしうる小リリ91感染性急

性I1iW症のIIiili床lllii像的分瓶案を衣に,ｋす(Tableｌ)．

脳症忠児に対する9,%ljlI11i像検ｉｆとして．髄液

検iIfに先んじて剛1な11M派１１１mがｌＷｌ;しないこと

を確認する必典もあり，よ1)iN111IなＣＴ検廠が施

行されることが多いと思われる．‐ﾉﾉで近年の

MRIの進歩に''１２い，多くのliIiW1を)i(川'''１に得る

ことが可能になっている．従来のＴｌ、Ｔ２強綱lllIi

像，FLAIRU11i像にllllえて’拡散強ﾙﾘlIlIi像が猟ill洲

(通常の1.5テスラllii1i床機で2()秒IHi1Ini）でＩｉｌ１鵬111能

となっている．拡倣強IiM111lli像はIWi々のけさ11L1で。’11

101からの》)i変検ｌｌ１１が''1能であり，ＡＩ)Ｃ（1,[lかけ'三

の拡散定放)をｉＩＩｌｌ)世することで）I)i態をllti1111しえる．

また，状況がﾊﾟﾉ|:せばMRspcctr()Ｓｃ()pyを''1}像する

ことで、ｌｌｉＭＩﾉﾘ代,iilml態をもMII'だすることが''1能で

ある．

木脇では１１本の小りしに特ｲl.な危(ＩＪＩ;壊ｸﾋﾞｌｖＩｉＩ１ｉ１症

(acutenecro[izing(PI1cephal()pathｙ()[childhood

[ANE])．二111代けいれんと遅発性Ｉ！;散能１１(1〈をＩ,坐

する急性lMi(acuLcencephalopathywithbiphasic

seijzur(Jsandlatereduceddi[Iilsi()、[AESD]）に加

え，’'1逆↑IHlIili梁膨大部》)i変をｲ｢する脳炎・脳症

(clillicallymil(1(､nc(､I)I1alilis／cllcel〕hal()I)athywith

areversibl(〕sl〕leniall(,si()、[ＭERS]）について解,税
する．

急性壊死性脳症(acutenecrotizing

encephalopathyofchildhood[ANE]）

ＡＮＥはMizuguchiらにより提Ⅱ｝:}された小児期の

急性lllM症であ()，ｌｌｌｌｉ像上多発,ljliの汗１１１K性壊ﾀﾋﾟ性病

変が1,11jl11llのＭｉ<を含む特定のIIiMIiii域に/fﾐｲ{対称性

にノヒじる:い')．＃〔アジアの乳幼ﾘとに好発し、殴米に

はごくまれである．ＡＮＥｿﾋﾞﾘ,ｉｉに先ｉｆして発熱を伴

うウイルス感染ｿ,i;が,i8められ．インフルエンザ，

突発１１ﾉ１２発疹(HI-IV6,７感染),i；)，ロタウイルス腸炎

のllilI皮が商いＩ惨|Ｗ,いり;を衣に示す$'(Table２)．

ＡＮＥのl[I1i像(Fig.1）川川のｌＩｌｉ微は，汗Ⅱ､性壊死

Table2急性壊死性脳症(acutenectotizing

encephalopalhyofchildhood[ANE]）
の診断基準

1．発熱を'1;うウイルス|ｲ;り災1,L1に統ｿﾋﾞした芯W|:llliiｿii:：

葱,ilMiレベルの杁激な低Ｉ「，けいれん．

2.髄液検rIf：1i【j液細IM1多なし，タンパクはしばし

ばけ１ｋ

3.頭lIiljCT，MRIによるIlijllIl1対称|`'１，多発性脳内病

変：lIijl11ll視l糊ii変．しばしばﾉ〔|iiMI11llI1lM室l訓'１１白質，

１ﾉﾘ包．被殻，’二部ｌＩｉＭ１ｌｉ卜破総，小脳''1F〔にも洲)j変．

他のI1iMIiIi域にⅢ)i変なし．

4.1m》,!iトランスアミナーゼI:ｻﾄ(アンモニアｌＩｉ常）

5.iliii似ﾘｸﾐ},此の除外

ａ)脇ﾙi〔ｉｎ兄地からの鍬別I諺Illr：１tｿh:の;Ill崎・ウ

イルス感染hii，削り,iiIl1:炎．’'１，砿性ショック、

瀞liiWI;しｉｉＭｊｉ１,i:ｿ１１;雌ＩＩｒなどのﾉ簾紫に超lklする

ﾘｸﾐﾉﾑ１．Rcy(､症候||ﾄﾞ，１１(､1,()I･rllaRicsh()ckEmd
eI1cel〕1,al()1)alhyilIi：||ｼﾐ１１)'1,熱Il1hii．

]))放射線学的},L地からの鍬１１)'１諺lljli:：Lcigh脳ｿ,１２な
どのミトコンドリアｙ１Ｌ１ｉｌｒｌ,値グルタール樅1ﾉI〈

症，メチルマＩノン雌ﾙ|<Ⅲ1;，乳ﾘﾑ1'１lil1Ul線条(,|J蜘
死．Wbrl1icl(clll)iｿ,i;、一雌化炭素'１１，１侭．急性散

イ12性I1iWiﾉｱ{lju炎、危(''１:,'llilillvI;「11'〔脳炎などの脳

炎、脳lil・稲:炎．助脈化，ｉｉｉ脈性IMi躯、低酸業.
,【i(|j外Ijjの'1膠梛．

Tableｌ小児期感染性急性脳症の臨床画像的
分類案

Ｌライルii候'１１:(RcycsyI1dr()ｍｌｌｅ）

2.忽Iﾘﾋ壌ｸﾋﾟ''1:IHi症(aclIlcnccl･()ljzingcnccl)I1al()paIhy
［ANE:）

３出lill''1シーjツクI1iXiｿ,1;(h(､ｍ()rrhagicsb()ckaI1(l
cllccl)llalol)al11ysyn(!r()ｍ(､[HSES1）

4.ニイ|｣''１iけいれんと迷縮|'|鉱放能岻|〈を１，Ｉする危(性

脳)i言(aculcGncephalol〕(llhywiIhbil)hasicscizurGs
alldlatercduce〔1.if｢usi〔)､[AESDlけいれん1m【仙
型急性脳Ⅲi三を含む）

5.急性脳腫M|ﾐｌ11

6.t１J逆性脳梁膨大間'11,斯変をｲ｢するIlii炎・I1lIi症

（clinicaUvmildcnccpha1itiS/eI1ccl)11aloI)alhywilha
reversiblesl)1enial1csi()11[ＭERS]）
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IjlﾆﾘI)i変がi《M床を合む特定の１１１１城（）,囎底核。人111拍

TI〔[56％]・小脳1`llij〔[46％lliiii･111脳純捲[61％]）

にﾉ,三布対称|'|;に''１じることである．危卵|;101には拡

散強調ｌｌｌｌｉ像ではInil,Ｗ･(肱１１（能Ilいく)をＩＩＬし、通ｌｌｙｌ；

散ﾊｾﾞ･Ｉ'１i脳脊髄炎（AI)12Ｍ）との錦別にｲ｢111とされ

る５１．》)i変は点|ﾉ(,'11,111、のうlKll化をきたしやすい．

またＭＲｓｃ(〕Te，すなわち1．lIii1I【fﾘI)i変；2.,1ｌＩ１ｌｌ；

3.のう1Ｍ膳)jlii；４．ノUli脈小１１１M''1)ｉｉｌ,Ｍ２のlUﾙ'ＩｌＭ

ｌ１の激．とIIiiii床ｒ後はI:''111Ｉする薊)．

欧米からのＭｌＩｌｉはD1lllmMではない発熱2411#ｌｌｌ１

以1ﾉﾘに多くはけいれんI1rlY1で発症し、意識障害

はいったん攻}'#IuI1('1となるも．４～６Iliijl｣にけい

れん(多くは＃１j分発作の''１発)が１１}発し，怠識隊Lif

も１W班する61.Ｆ後は'|i池Ｗｉｌ１ｌＩ発進)酬｝（苑,譜の

１１Ｍ〈．Ｉ'|苑111【の11い゛）から，１１m〔庇の|;|iii(111〕１１１助|噸；

まで様々である．花ﾘ,ｉｉにllLllj･するⅡjilH(体としてイ

ンフルエンザウイルス（`|/１７１ｸﾘ)，ＨＨＶ６,７(4/１７

例）のﾉﾄﾞIil堕が,('1iい、Ｗｉｔ液ＭＩＩ胞激，タンパクは[１２常

(17/17W'1)である．

llI1i像この特徴(Fig.3,4)は．１，２ﾘI)jllに施ｉｆされ

た｡VIRI(171列11151ﾀﾞ１１で施↑l:)は拡散強,ilM1Illi像を含め

て１１:常である6】、３～９》>illで肱llik強,淵IIlli像にて皮

ﾋﾞﾉ『「|Ｗ『11.}i(!;>｝（17/17例)、Ｔ２強ilMI111i像，FLAIR

Illli像にてＵ６１〕Ｃｌ･にｉＩｉったI{.i11;>）(13/17例)を認め

二相性けいれんと遅発性拡散能低下を呈す

る急'性脳症(acLIteencephalopathywith

biphasicseizuresandlatereduced

diffusion[AESDlFig2，Table３）

ＡＥＳＤは､’1本(ないし!'〔アジア)の乳児に多く

■

鵜
aｌｂｌｃ
ｄｌｅｌｆ

Fig.１ 9-month-girlwithacutenecrotizingencephalopathyassociatedwithHHV-6infection
MRIonday2(a～c)ｓｈｏｗｓＴ１ａｎｄＴ２ｐ｢olongaljon,andbilateraIreducueddiffusion
inthethalamus，internalcapsuleandcaudateheadnucleusCysticchangesare
seeninthｅｔｈａｌａｍｕｓｏｎｄａｙｌ５(d～｢)．
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９８「１本小ﾘ,L放jll線学会lMtIillj

る．この'｜ｻﾞIUlのnVIRIは211'''１のけいれん後にＩｉｌｉ｝

られる例がほとんどであるが、lWIは2111111のけ

いれん(4病１１）Iiiiに皮''１〔「Ｍ'〔のり1)i変がIill:！;2(3病

１１）されている．】>i変は1iii911部催位(1)i蚊il【、｜iii蚊

頭Ⅱi(|睦)であl〕・’''心11小後'1'|は隙',ｉｆされにくい．

拡散強,淵l[11i像での皮『'〔Ifl'|W〔の,｢｛i１，;)｝は９～25》jii

lIには>ilj失し､l1illll,ilUIに皮'['【のlIj;ｌＩｉＭｉ１,渦１１１１i像での

&.jjlI;)｣．（11/171ﾀﾞ'1）を,過めることがある．２週以降

服装縮が残〈ける．

ＭＲＳＩ〕eclrosc()ｐｙは２例にしか施行しえては

いないが，皮'１〔|《1』ｌＩ１ｒの,１.lil1洲を認めるlMf期に

N-acelhylasparlal(､(NAA)低卜，glutamate(Ｇ１u)／

gIulamin(､(Ｇ１､)ｃ()ｍｌ)](､ｘ((;1x)の崎卜をi認める

(Fig.5)．皮lt1il､．Ｍ１【のljilL1liil,i>川'iｿﾐ10|にはＧ１ｘ

はllHlli$化し，ＮＡＡのみI〔llIl〔がMi$)ける．リ1↓瀞lｲｮ

'１１１経仏述物'【'〔である()llIが花ｿ,i;にllMljしているこ

とを,(唆している．Ｇ１ｕをjIjilｿ|：のりりいＧｌｎに代謝

するGII1syn[helaScは)lL状膠ﾙ''1肥にのみ１Ｗ[し．

(}】,】はﾎI11IIu湿迩111,il緋|捌刎１tでもある．これらのこ

とから，）l;状'１洲'１１１(11に()1,が過刺に併彼し，細胞

|ﾉ､1浸透１１§のけ卜により;111肥I'|:汗ｌｌ１ｆに陥り。拡散強

,渦I1l1i像で,｢５１，;>｝をI,!するとも号えうる'))．

初１１１１けいれんI価1V(の後、２liillには意識が?iIiiﾘ｝

となるｿ,ii例(5/17例)もあり、１，２病'1のMRIが｣1ｉ

常であることとＩＩｌまって、リ,剛期には熱性けいれ

ん'１１職との雛別が１１１；に|ｲＩｉｌｉｔである．そのためrl加

,没では熱性けいれんｊＦｐＷ),珍１Ｍ:のもと人院する乳

児は，５ﾘiiillまで経過をiiiM祭し,できれば3）i>ill

にMRI検在をItj1几ている．

ＡＥＳＤはW1ll1|けいれんが１Ｍiするjiiilﾀﾞ１１が多数を

占めるが，必ずしも|川'１|けいれんが砿IY1せずとも

lril様の'１iiiしＩ<・l1I1i像絲過をたどるⅡiiW11がｲｧｲける

すなわち，初''１|けいれんがIiliめて趣く（1～２分)，

意i識の1M|似もｆＷでｉｉｉ純jl1熱Iｿ|;けいれんと診断さ

Table３二相性けいれんと遅発性拡散能低下を

呈する急性脳症（acuteencephalopalhy
withbiphasicseizuresandla[ereduced
diffusion[AESD]）

臨床像

Ｌ発熱2411#ｌｌＩｌ以|ﾉlに多くはけいれん爪枇で発症．

２.意識隙諜はいったん攻il＃lLIilh１．

３．４～6病'1にけいれん(多くは部分発作のliﾄﾞ苑)の

再発葱,識Wit`,１１:の｣棚悠．

４.原lﾉ（１）I)jlji体としてインフルエンザウイルス、

IIHV6,７の)願幽が,Wiい、

５.軽度i;,ｌｉｉｑｌｌ発進遊洲（苑ii{iの１１（「．「1発性の低下）

から，Htmiの)lfl1l1qI1迎lli11lIiit',I；までその]ﾗ後は様々、

６．１１本からのみWliliされている

画像所見

７．１，２ﾘﾀillに施行されたMRIは11{常．

８．３～9病１１に拡散枕,ilMlI11ilmで皮?｢「1`|r'[１１．６１，;>）

を,ＭＩＩめる．Ｔ２強,IIM111Iilm、FLAIRllllil蝋ではＵ(il〕Ｃｌ・

に#()った,（ｌｉｌ１ｉ)〉をIM1lめうる．ル)j変は|iii蚊H1】催１１k
であり，『''心iiii・後'''1は１$ｒｌＩｆされにくい．

９．２週以降．’１１M鎧縮が残存．

二相性けいれんと遅発性拡散能低下を呈する急性脳症

（ＡＣＵ【ccllccl〕11a1opaIllywiIllbil〕Imsicseizll｢eｓ

Ｆｉｇ２

Ｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ

ｓchemaofacuteencephalopa‐

thywithbiphasicseizuresand
latereduceddiffusion(AESD)．

Thisfigureshowsthetemporal
relalionsbetweentheseizures，

ｔｈｅｌｅｖｅｌｏｆｃｏｎｓｃｉｏｕｓｎｅｓｓ，

andtheMRliindings．

4------6

3--------－－－９－－－－－－－－－－－－－－--2s1--------2

ＤＭ:皮質高信号

TﾕＷｌ:皮質下白質高信号

’4-------------

大脳萎縮

DWl:皮筑下白虹高信号

T2WI:Ulilxw高信号
ＭＲＩ正常

■夢 ⑪● TakKlnnslliJelal,八Ｗ、/rjUL(1,2006

3０



Ⅵ)L２３Ｎ().2.2()()７９９

」Ｌ

Ｆ
ｉ

墓
一

ｺ鴬ﾙｧﾘ塗司
包●’１包●’１

ｊｕ』`－１９１
百■

』､

￣二・￣二・

一一Ｌ－－門

ｂ

心叡颪￣￣可一さ､閂｢｢ エ、
■
菫
烈

１
１
１
‐
Ｉ

ゴゴ ■■

■■

唾唾
」」

Ｉ １１

ＩＩ
ｒ￣島
「

陣営甲・

「=字

ＩＯ

Ｓ

蝿
Ｏ

Ｓ

蝿 「「

■

ＦＦ

■

IIIIlUID■…‐亡一望空‘。
Ⅱ~

■

＝‘。
ユ

:僻Ｆｉｇ３１－ｙｅａｒ－ｏｌｄｂｏｙｗｉｔｈＡＥＳＤ

Ｈｅpresentedwithfebrileseizurestaｔｕｓａｉｔｈｅｏｎｓｅ１，iollowedbyconsciousness
dislurbanceandclustero「ｃｏｍｐｌｅｘｐａｒｔｉａｌｓｅｉｚｕｒｅｓｏｎｄａｙ５，「inallyresulIingin

severepsychomotorretardationandspasticquad｢iplegia・ＭＲ１ｏｎｄａｙ２(a)shows
noabno｢ｍａｌｉｔｙｐｎｄａｙ８,Ｔ２-weighted(b)anddilfusion-weightedimages(c)show
highsignallesionsinlhesubco｢ticalwhitematter・Ｏｎｄａｙｌ５，T2-weightedimage
（d)showshighsignallesionsinthesubcorticalwhitematterwithnodifiusionsignal
abnormality(e).Cerebralatrophyisrecognizedoｎｄａｙ２２([)．

鱗
.T''四LFvUl

hH
Ｉ

■■

■

bｂbｂ ■■

』

ＬＬ
Ｉ

ハ,／|I

ML．’，ｺﾞヲ

，，１
－

ｈ

１ １

ｒ

Ｉ Ｉ

１１
Ｉ

」
11

Ｐ ■■＿■■＿

一望 一一字ＩＵｎ
ｑＱ－ 可■巳■

Fig41-year-oIdboywithmildfo｢mofAESDassociatedwithinfluenzaＡａｌｂｌｃ
Ｈｅｐｒｅｓｅｎｔｅｄｗｉｔｈａｆｅｂ｢ileseizurelastingafewminutesonｄａｙｌ，followedbyatonic
convulsionlastinglessthanlminute1anddistu｢banceofconsciousnessforldayonｄａｙ
５.MR1onday5showsreduceddilfusioninthefrontalsubcorticalwhitematter(arrows,ｂ）
withnoT2signalchange(a).Ｆｏｌｌｏｗ－ｕｐＭＲＩｏｎｄａｙ６０(c)showsnoabnormality．

３１

回■

迫１N

こ・・

ド．、ジ

ブ毎

％．・・・

.■
Ｌ

:Ｉ菫巴

|［、
誰、、
WＰＪ４



l()０１１本小児放射線'､)と会IMtIi,lｊ

でも？）いかにiliifﾘIiiでも、５病111Mi後のけいれんの

１１１発と葱,識レベルのlKi「をきたしうることを小ｌと

「:||災(小ﾘJIql1経科|塊)はjilIっておくべきであろう．

Ｍ１よりＡＥＳＤは，その'１１核はけいれん'鮒（で

発)iiiし二111性のけいれんをIILするけいれんIIIIYiui1

芯(IvIi1IiIiｿii:(塩見)2)であり，一万でごく'|端いけいれ

んで発jIiiする峰症111もｒＭｉする'''１１i広い'１$iLi<・I[IIi像

スペクトラム（Fig.6)をｲ1.していると考えられる．

またYamanouchiらは，Ｌウイルス感染性の発熱

llfに!認められる擁鍍『剛!と遷延する怠洲liit害；２．

れていたインフルエンザ忠ﾘﾑにも，５ﾘIXjlllii後に

2111111のけいれんと'１駒堕のｊ１ｌＫ,識レベル低「をきた

しうる7)．リ[>iII5に1111鵬された肱lIik強illlllllil蝋では．

AESI)に１１１「徴的な1jiinUlﾋﾞﾙ|(PiFlfl質の拡lIij(能１１（l〈

が認められ，1,ｋ終''１ﾜにごくIIiK1史の携縮を残した

(Fig.4)7〉．｜(''1経学的なｒ後は，「|験２例では全く
良好であったＡＥＳＤのｌｌＡＩＩｉﾓﾘliijl1と港えられ，皮

Yr下''11iiの進発性拡散能Um・がけいれんlrmiI1II'1体

によるものではないことを,(唆している．またイ

ンフルエンザにⅡ；う熱１９|:けいれんでは（突発|'|;発疹

ｂ
ら

■

■
■
泪
邑

'１

＝

１
１

■

Ｉ
。 Ｐ

PＵＦｎＤ－４ｎ□＝4.0３m｡８｡▲１ｺ．ｑ召、ェ必２為Ｚ0２田口１DB１DC80＆Ｕ２１口Ｕ,５０

回､罪上qIl81pgThW?'） 因
ロ
ロ

『

;･Ｉ￣ ＩＣ’弓］ 、

Fig.５

１０－month-oldgirlwithAESDassoci‐
atedwithHHV-6infection

Diffusioｎ－ｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｅｏｎｄａｙ３
(a）showsreduceddiflUsioninthe
fron[ａＩｓｕｂｃｏｒｔｉｃａｌｗｈｉｌｅｍａｌｔｅｒ、

ProtonMRspectroscopyonday3(b1
PRESS1TR/TE/NEX=5000/30/128）
reveaIsdecreasedNAA，andelevated

glutamine/glutamatecomplex（GIxl
MRspectroscopy(c)ｏｎｄａｙｌ６ｓｈｏｗｓ
ｒｅｄｕｃｅｄＮＡＡｗｉｔｈｎｏｒｍalGlx．

ＣｌＣｌ

iN(ＡＩＩiN(ＡＩＩ

,ii1mii1,1111

Ｉ
Ｂ
Ｐ
■
■

l1MM1川,1１１１ｉＶＩ １１iＩＪ１１iＩＪ
WＩＴⅣＴＩＹ
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Ｃｈｑｍｃ』IｇｈＮＩｐｐｍｌ
⑪

二峰性けいれんと遅発性拡散能低下を呈する急性脳症
（AES、)スペクトラム

臨床的軍症僅けいれん近輔で発症する

典型的八ESI〕
菫

Iナ れん垂積のない
軽症ＡＥＳＤ

い

Fig.６

Ｃｌｉｎｉｃａｌｓｐｅｃｔｒｕｍｏｆａｃｕｔｅｅｎｃｅ‐
phalopathywithbiphasicseizu｢esand
latereduceddiffusion(AESＤ）

Ｉ (＝けいれん重讃型脳症）

軽
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怠織''11復後の,柵能ﾉjの退行と「1ﾂﾞﾋﾞＩｊｌ;のｸ<１１１１；３．

.極性期でのliiHjIijl1ﾐﾄ111位の刑'剛：変化と|u流｣制||、

'''1復期の1Mi，Iulﾋﾞの１m流低「を特徴とするlIlXl症を、

ｌｊｉｎｊＭ迄艇位のIlliilI；を,認める乳幼児通(`Ijl2lliXi症(acute

infantileencephalol)〔llhyprGd(〕minanIlya[ICcting

lhebilaleralh･(〕nlallo1〕ｅｓ[AIEF]）として報ｌ１ｉして

いるｗ１．ＡESI)とＡＩＥＦは，ＳＣＣ()､(lRcizulでのｲ｢)１１１

など|(１１述)`'､(はあるがｌＭ,iﾙi<・lII1illMrl,Lともに此迦点

も多く（けいれんmililiでの狢hii、liiMIillﾋﾞ優位のｌｉｉ

変，拡llil(能の１１［1,など）１１１襖する疾!L(１１１(念の可能

|､'|：がある．リJ/ｌｉ１Ｌｌ１ｉｌＩＪ１究が巡行'１１である．

イルス１例．ＨＨＶ－６１例)で|ﾘ|らかであった．け

いれんは12/271ﾀﾞ'１のみで,illめられ．’必ずしも伴わ

ない．流療としてステロイドが7/27例に、グロ

ブリン製片11が3/27例に松jj･されていたが．無論

旅で攻沖している洲1:例も多い．髄洲'１１肥数ＷⅢは

検ｲfの施ｉｆされた221ﾀﾞ'１１１１９例でI認められた．

趣'''11U1の脳梁膨人lWIlⅢ)j変は、Ｔ２強iiMIiIlli像ではﾊﾟﾋﾞli

lﾊﾞﾄﾉ，Ｔｌ強,iW11l1i像では聯ＩＩｉ>〉ないしわずかに低傭

1,｝をi,｛し、造形片'１による｣'１強fML1Lは認めない．拡

散強i;IMillIi像ではljlflﾘ|な川ｉｌｊを均一に１，ｌし，ＡＤＣ

は砥1fする．これらの変化は一過I1iであり，多く

は・過ｌｌ１ｌ以|ﾉﾘにii1i失する(Fig.8)．病変のメカニズ

ムとして伽Ｉｌ１ｉ１ｉ・Ililll索の汗'１'【(inlramyelinic,axonal

edema)，炎ﾘ,瀞'１１胞洲MがAM定される１０．１２]．ＭERS

の部位特與性の1'11111はｲ《1ﾘ1である．

２()04年以降の検,;$lで，’'１)ii梁膨大部十対称性皮質

1ｆＭｒ('''心『'''１|Will)'1)にⅢ)i変をｲ｢するﾘ,i;|ﾀﾞﾘ(Fig.9)':')，

脳梁/ir休十対･称性皮?'〔「''1Y'『ｊ,)j変(''１心１，IlIlilIjlllIl)に

病変をｲ１.するIiiilｸ１１M)でも，ｌＩｉｌﾙi(1111i像１１９にMERSと

liil-の特徴を(jすることがW1lIiされた．これらの

部位に均・な拡散能のUいを,惚めた｣跳介は，ＭＥＲＳ

と''１－のスペクトラムと勝えられる．

抗けいれんjl1iWかIllllJrに111って，ないし,１．５

１１１病（highallitu(1ｃｃ(}rcbl･alc(1ema）でii8めうる111Ｍ

壊膨人＃|j》)j変とは|（}｝強1典絲１１ｹ的変化は'１１－と

思われる．これら２片の）)j態として脳派１１１Fが想定

されているこれら２片でし,』られるIlllii梁膨入部病

可逆'性脳梁膨大部病変を有する脳炎・脳症

(clinicallymildencephalitis／

encephalopathywithareversiblesplenial

lesion[MERSlFig､7）

脳梁膨ﾉ（部の１１１逆･''1ﾐﾘ,)j変は，てんかん忠行．抗

けいれん('１投ｊｊ・''１の忠什にけいれんに'11うlllIi像ﾉﾘ↑

兄ないし|ﾌﾟ〔けいれんﾊﾟﾘのＩＨＩ作111として柵I了され

た．その後脳炎脳ｿ!i:1,Ｍ`にも|IilMiのl1li像IilTl,,Lが散

発｢１，に級iliされ，我々は多ｿ,ii例の検,iI1からそのlljWi

床像を|ﾘ1らかにした'0．''１．

ＭERSは臨床的には発熱後１)!』1以lﾉﾘに、葱IiiIilliif

',i;・けいれんなどで花ｿ,i；し，多くはＩＨＩ'経ﾘ,ｉ:状発ｿ,i：

後1()[Ｉ以内に後辿り,1;なく'''１似するM)1．捲り,1:にＵＭ

１Ｊ､する病Ilj〔体は9/271ｹﾞ|Ｉ（インフルエンザ311/１１，ム

ンプス２例、ロタウィルスｌ１ｌｉｌＩＶＺＶ１ＩﾀﾞｌＩＥＢウ

可逆性脳梁膨大部病変を有する脳炎脳症
｢linicnⅡｙＩ】1ildcl】cel)lMl1i【is/cIlccl〕IMlloI)athywillla｢ＣＶＣ応ibIesplcI1ialleIsionIMIﾕI《H】

神経症状１.臨床的には比較的軽症であり後遺症なく回復。
発熱後１週以内で､窓識障害、けいれんなどで発症し、

潟 ●

血

７

，ＷI:脳梁膨大部潟信号~し消失

Ｆｉｇ７

Ｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ

ｓｃhemaofclinicallymild
encephalitis/encephalo‐
pathywithareversible

spleniallesion(ＭERS)．

Takan：lSbiJ､ｃＩａｌ・Ncllrolo呉）２()0-1「「１１’

宙`繩惣
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１０２１ＭＫ小ﾘﾑ放Ｊ１I線'､腰会雑誌

創旦L２
ｄ

Y可
Fig87-yeaﾄoldgirlwithMERSassociatedwitｈｉｎｆｌｕｅｎｚａ

Ｓｈｅｐｒｅｓｅｎｔｅｄｗｉｌｈｃｏｎｓｃｉｏｕｓｎｅｓｓｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅａｎｄ

ｈａｌｌｕｃinationonday2，andrecoveredcompletelyonday4・
T2-weighted(a)anddilYusion-weightedimages(b)showhigh
signallesionsintheIhespleniumofthecorpuscallosumon
ｄａｙ４.ＡＤＣｍａｐ(c)showsreduceddifiusion・Thesplenial
lesionhascompleteIydisappearedondav10(d)．
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Fig.９１１－year-oldboywithMERSassociatedwithinfluenza

MRlonday5(a～c)showsT2prolongaljonandreduced
diffusioninthespleniumofthecorpuscallosum1symmetrical
subcorticalwhitemalter，whichhascompletelydisappeared
oｎｄａｙｌＯ(d)．１
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Ａ１ＮＲＡｍＪＮｃｕ１･()ra(1iol2()０６;２７：1919-1923,

6）TakallHlslliJ,()b(lﾄLBflrk()vicllA1,ｃｌａｌ：I)ｉｆ｢llsi()、

ハノIRIal〕11()】･maliti(､日anerl)r()1()nge(１Ｍ〕rileseizures

wilb〔mncGI)hal(〕])alhy､Ｎｅｕｒ()1(〕ｇｙ２()()６；６６：１３()4‐
1309.

7）Taka11aslliJ､TsujiM､Ａｍ(`mival（.ｅｔａｌ：Mil〔l

illHuGnzaencel〕hal()I)alhywithbiI〕hilsicseizur〔国ｓ
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86-89.

8）YamallouchilLMizugllchiM：Ａｃｕｌｃｉｎ〔alllile

（､nccl)ｈａｌｏｌ)alllyl)re〔1()ｌｎｉｎａｎＩｌｙ（I｢[ectillgIhc

bilaIeral[rontaI1〔)beぢ（ＡIEF）：ａｎ()velclinica］
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mildenccl)halilis/encephal(〕palhywi[harevcrsible

splelliallc息i0,.Ｎ(､lIr()l()ｇｙ２()()４；６３：’854-1858.

11）TakanllshiJ､Bark()vicllA1,YanlaguchiKclal：

Inlluellzaencel)hal()I〕athywilh【ｌｒ(,vcrsibl(､lesi()ｎ

ｉｎｔｈｅ§I)l(塾lliumo｢ｌｈｃｃ()】･I〕ｕＲｃａⅡ()Hum・ＡＪＮＲＡｍ

ＪNeur()ra(1ioI2()()`l；２５：798-802.

12）Takan【lslliJ・Ｍａ(u〔ｌａＭ，IIayasl1iM：ＡＩ】(､()I1alG

s11owing〔lrewl･siblesp1(}niallesi()ILArchNellr()１

２()０５：６２：１４８１‐１４８２．

１３）Takan【lshiLBal･kovicllAJ，ＳｈｉｉｈａｒａＴ１ｅｌａｌ：

Wid(､ningspcclI･'1ｍ(〕「【1ｒ〔､versil)1('ＢＩ)leniallesi〔〕Ｉ１

ｗｉＩｈｌｌ･&ll1sienllyl･(nduc(，(1（1i[iusi()ＬＡＪＮＲＡｌｎＪ

Ｎｅｕｒ()】･fldi()１２()()()；２７：846-848.

1`I）TakaIla§11ｉＪ、IIil･asawal《,Ｔａ(l【ｌｌｌ：Ｒｗ(〕I･筒iblc

１℃stricl(､(1(liffusi(〕ｎｏ[(､I1lirecorl)uscallo5ulll・J
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