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症 例 報 告

小児に発症した急性出血性白質脳炎の１例
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ACaseofAcuteHemorrhagicLeukoencephalitisinChildhood

MeiMom()mural)､ToshiyukiHikitaI),NatslleNakam()t()L3),YasushiFUiii1）
SatoshiKoyamal),SuguruWakitali,HiroshiOba2>,YilkishigeYanagawa1）

Ｉ)el)arlnlcnl()IPe〔Iialricsl),Radiolog)課:,Teikyoし111iversilvSch(〕(〕１()｢McdiciI1e
Deparlmenl()[OccupatioI1alThGl･al)y,Mejir()lJI1iwrsitvFaculty〔)fllcal(llSciencGs:Ⅷ

ADSﾉﾉ･(ﾉC／lAcas(､ofacuIchemolThagic1euk()encel)halilis(AHLE)ina5-yeal宅O1dboyisrGI)()r[Gd・

Acutedisseminat()dcllcephalomyeliIiscompriseｓａｇｒ()ul〕ofdemvelinatingdisorders()［ＩｈｅＣＮＳ，

()fwhichahemorrhagicvarianthaslhＧｍｏｓ[severeclinicalc()urse(AHLE).TheearlybrainCTscan

sh()wedmultil)lehighdensilysl〕otssul.r()uI1dedbv［lreas()[lowdensitMMRT2WIshowcdseveral｣R)ｃｉ

(〕fhighintellsitvlcsi()11s，mainlyillv()lvingllwwlliteIl1a[(cr,withmassivellem()rrhag｢ｉｃｅ〔lematous

swellings・Cerebr()sl〕inalHui(lanalysissh()wｅｄｌ６whi[ｅｂｌ()()dcells/111,15.9Ing/(lloII)1.()teil1,ａｎｄ９８

mg/dl()fglucose・Ｈｅｗａｓ(IiagnosedasAHLE､andmelhylprednisol()､ｅ(mPLS)，３０ｍｇ/k9,wasgiven．

A、MRimageobtail1ed3weeksafterh()sl)italizati()ｎｓｈ(〕ｗｅ〔Iincreasingcerebrallesi()ns.ＩI1travel1ous

imnlulloglobuli、(IVIG)wasgivenalad()Ｓｃ()1400ｍｇ/kg/dayl()rl()〔1ays､MRimagesobtainc〔Mmonths

aHeradmissi()ｎｓｈ(〕ｗ(､(]&ldecrease()「111(ｊ１ｎ２ｌｓｓｅ｢fecl､Ｔｈｅl〕atiellt，sclinicalan(1neur()1()gicleaLures

havec()､(inued(oiml)rovewithoutrelal〕ｓｅ(IO11ow岩upperi(〕。()[８１nonU1s).Thiscasesuggeslstha(ⅣＩＧ

ｉｓｅ｢企c[ｉｖｅｉｎＡＨＬＥａｎ〔Imaygivebeuel･Ｉ･esultsthansleroidsalone・ＭＲＩｉｓｖａｌｕａｂｌｅｉｎ〔letecIjngthe

pathoI)hysiologicalchangesoIAHLEIromthGacutetothecllronicphases．

AbsWY/(ソ

Acutehemoﾉ71I7agic/eLﾉkoeﾉ7cep/7a/ｉｌ１Ｓ(ZWLE),Ｈリノstdisease,/､Ｉﾉ1avenoLls/mﾉ77Lﾉﾉ709ﾉobLﾉﾉms
P

0V/GAMer/U"PrednjSo/Ｏｎｅ(mPLS),Magne/iCのsonaﾉﾌCe/magihg(MR〃

Ｋの)11ﾉ(ﾉｍＩＨ

I'rの脱ilIi性のﾘｸﾐﾉ,L(で，ｆＷｌｉ散在ＩＪＩ：IlMi'ﾃﾞ髄炎(Acutc

disMnlinatedencephaI()myelitis:以|､ハI)ＥＭとIllff）

のlillｿ,ｉｉｌ！』として、脇１，i<11,iijIR．llIli像1ﾘT)IL，iill織診ｌｌＪｉ

と合わせて診断されるＬ２)．

今１１１|我々はCT、MRI所lIlよりＡＨＬＥと,診断し、

はじめに

怠''|ＨＩｌ１１１ｍｌ′|ﾐ'二ＩＦ〔l11lii炎（Acutehclll()rrhagic

lcukoenccphalilis：以|〈ＡＨＬＥと111片)は、感染やil

Iｿj接IWiを契磯に充ｿ１膳し、忽巡な経過をたどるI1iIir1

Iji稲受１，１．１１：２()07年５１１７１１，１１と終受１，１.'１：２()07ｲ１２６１１２９１１

別ｌ１ｌＩＩ,i1Ij求拙〒'73-8605Ｍ〔〉l(#|ll1jiliiilxlIl1f1〔２－１１－１’１if>iりく学医学冊ｌｊ小ﾘと科ｉ｢村ﾑ|そ衣
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ステロイドパルスljlIi法およびガンマグロブリン臓

法が奏効した症例を経験したのでiliMiIiする．

１１１１に沿って」,'j状,'１１１mとどえられるi(.i吸収域をii8め

た．MRIではＴｌ強,ilAl像でＣＴとI1il様にl11jl11Iliji頭蝿

r1f'『，後mjIiWiiのIlRl1ﾄﾞﾄﾉﾉ111tと後L川破質下''11'（

にlliW1I1lに沿って,1.ljl,;>｝城を,栂め，Ｔ２強,澗像では

Ｉｎ１Ｎｌｌ位にlX[状のI<､ilIi>｝城と，後蚊~!'破Itlrrl'１１１(に

点状,II1llil､とぎえられるＩｌＲＩ１ｆ>)城をI;&めた(Fig.1)．

髄液川｢1川Lは趣,iiW'１１;,'11,.U,''''１:後にはﾙlllllu数16/３，

蛍、15.9mg/dl，I111i98Ⅱ'9/(ＭＣ１１１３ｍＥｑ/'と1ﾘ|ら

かなY鮒はなかったが，、'11随で３１１後に行った検

虚では，iW1lllu散67/３(Ｍ３４：Ｌ33)，蛍''168mg/〔I11

Wi92mg/〔ＭＣ１１３４ｍＥ〔l/１，ミエリン脇ＷＩ昌蛋1=｜

(MBP)８７８１〕g/1112．フ１－リゴクローナルIgGバンド

(－）と細胞数と鐙|'|のヒサ１１．が,;11められた．

IIL液所ｌ１Ｌは''１Ⅲ1球激，ＣＲＰなどを含め．｜ﾘ1らか

な與常１Ｗﾘ,Lはなかった．

経過（Fig.2）：髄液〃｢1,,Llllli像所｝｡とあわせて

AHLEとぢえiiiil矢にリ|き続きステロイドパルス

療法(30mg/kg/１１，３１１|}Ⅱ)を行った．ステロイド

ハルス療法|)'1始似１１より怠識状態は攻}I；しJCSI-

2となったが、約１週lIl1の経過でlIiび尖ｉｉＡ不穏

などのl1ilml1j,ii状を,iMめた．その後1週|H1征にステ

ロイドパルスlji(法２クールを)Ｍ１した．３クール

終１Ｗのhii)Iﾉ<はlMiのみとなったが．MRIでは脳

症例

症例：５歳のｿ)リム

既往歴：将,iL1すべきことｊ１１(し．苑ﾘ,i§ｌｲﾄﾞ以lﾉﾘに

ワクチン,鵬「l1il1iIiはなし．

現病歴：jEW1:'二文()uj[炎にWil1Llした約２〕山''１１後よ

')頭）１１１とl1Ml1l:が,''１リルた．近'塊に〕１１１１)tしていたが

りIii状は攻'11;せず．苑Wii1()'１機に近'笈に入院した．

入院後に葱iillil1iif'１１;が,''１』,lしたため蚊HljCTを施行

したところ大I1iM､|(球''１W〔に11.mlﾉﾑ収城が散ハル．頚

簡ljMRIのＴ２強,ilM像でl1illWj位に｣ｽ[》|ﾉ(の川;})域が

散ｲﾋﾞし、，Ill11ilを'１２う脱髄ｉ)i変が駐われ，ＡＨＬＥと

診断されたステロイドハルス;ljii法（メチルフレ

ドニゾロン3()mg/l《g/１１）を｛｢ったが怠織状態は攻

酢しなかったため、’１`；１１｜､'1腕iW价人院となった．

入院時現症：体iM371庇．怠iiili状態はJCSI-3・

髄膜ilill激ｿ１t；状なし．｜l11jllI11のバビンスキー)又射'場１４:、

膝綴ＩＭ１１又Ｉ|はI11IjI11ll/〔逃していた．

入院時検査所見：人院l1fCTにて1,1,jI1llI1)Ｍｉ卿１

厩，御【雌''１W【にlIiMil〔iおよび汗ﾙIと貯えられる敬

/i21vl;のllMulX域を,i8め、後V【ill賊jj1rI〈''１１'〔に'１１Ｗ

－１

次全曲

篭
、 シダ

ａｌｂＩｃ

ＦｉｇｌＰｌａｉｎＣＴｓｃａｎ(a),ＭＲＴ１Ｗｌ(b),ａｎｄＭＲＴ２Ｗｌ(c)ofthepatient'sheadtal《enonadmission、
ａ：ＴｈｅｓｃａｎｓｈｏｗｓｍｕｌｌｉｐｌｅｌｏｗａⅡenuationlesionsinthewhitematterandhyperdensityinthe

subcorticalwhitematter．

ｂ：TheimageshowsbilaleralmultipleT1proIongalionlesionswilhpetechialtypehemorrhages
anddiffusebrainswelling．

ｃ：TheimageshowsmultipleT2prolongationlesionswithpetechialtypehemorrhagesanddiけuse
brainswellingThearrowsindicateareasofhemorrhage．
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Fig2Levelofconsciousnessinrelationtotherapy,ａｎｄｔｉｍｅｉｎｄａｙｓ・

ＤａｙｌｉｓｄａｙｏｆａｄｍｉｓｓｉｏｎｅＩｓｅｗｈｅｒｅｌmprovementofconsciousnessbeginsafte「treatment
wiIhhigh-doseintravenousmethvIprednisolone(mPl-S)．lVlG＝intravenousimmunoglobulin．

汗Ⅲｌｉがみられ，lI1jl11ll1iMI集ｌＷＩ，後虹111運''１['〔の珈

状ﾘ,)j変は肱大し，後蚊雄ｆＷ〔「''１厩に脳''1|にｉｎっ

て点状のIlIljlも|､ﾄﾞっていた（Fig.3a,３b)．ステロ

イドハルス療法のみでは効果下１．分と考え，ガン

マグロブリン嫌法(40()mg/kg/11,51111111クール）

を１%|ﾚｲ)した．苑,i｛iは少しずつ｣'i'1Iえてきたものの，

ＭＲＩ｜:はり|)i変の肱人がみられたため(Fig.3c)、さ

らにガンマグロブリン療法を１クール追加した．

その後）,)i変は縮小し、発,Wfは２，iﾉﾄﾞ文がIIJ能となり、

人院921111に退院となった．退院後１力１１のＭＲＩ

でもI11jl11llIii蚊葉Ｍ１『、俊敏蝋'１W(の病変は縮小し、

坪１１'[もiili失していた(Fig.3.)．また,入院4３１１（１１

１齢６０力Ⅱ）に行った!|1`､):.稲但のWilMI1発述'r'iilll蝋

による発進ｲIZiiliは37.2力１１であったが，苑ｿ,1ｉ６力

1]後(１１齢６６力ｌ})では55.2力１１と攻擁していた．

ｲＩＲにIiljめに報i1rされHurstilljiとしても,;Lllli1iされて

いる'１．ＡＤＥＭの1ＭtⅢ1ﾘﾄﾞﾘとして臨床；lii状、lIIli像，

ﾙⅡ縦により諺llji:される2,:'１．ＡＤＥＭはⅢ>i変淵lj位に

より様々なｲii:状をIILし，ときにけいれんやlllzl吸障

'１i;をﾘ|き起こすこともあるが迦術症状は一過性で，

ｒ後の良いﾘｸﾐALIであるのに対し、AIILEは進行が

ill<、１２にけいれん，意織lllit’１１;や呼吸l1lit’１１;などよ

り'1ｔ鱒なりiii状がみられ，１週１１１雁皮で死の'１扇帰を

たどることが多い１．２)．検代ﾉﾘ｢兇では髄液細胞にお

いてＡＤＥＭではリンパ球のj杣１１が~iﾐであるのに対

し，AHLEでは多核球のjwllI1がｉｚである．

MRIはこれらのり災忠の]珍II1rに特にｲj1llである．

水),iilﾀﾞ１１のijlMi別としてＡＤＥＭ以外にも多発性硬化

Ⅲi;,ヘルペスをはじめとする感染性I1iii炎，1,1樒炎，

lliii脈ilIilllll御,i;などがあげられる．ＡＩ)ＥＭはl画像

こもり1埼変がＡＨＬＥに比してより小さく，それに|Ｉく

う刑llrも'|i舷であり'１１，１mは１１２わない．多発性硬化

Ⅲi;は辿fiirは,'１１ＩＩＬなく、」t''1町|ﾘ｣適期の絲過で変化す

る１１Ｔｌ,Lが↑(ＩＬられる．感染性111)ii炎ではＪ１§化llll2Wlﾖのも

考察

AIILEは感染や１，防峻IWi後，激11の絲過を経て

急速に進行する111M''１Y'(の11)i髄''１１のﾙﾐ1,1iとして1941

5０
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Fig.３ａ,ｂ：ＭＲＴ２Ｗｌ（a）ａｎｄＦＬＡＩＲ（b）takenonday24ofhospitalizationafter
methylprednisolonetherapy､Theimagesshowprogressionofbilateralasymmetric
hyperintensilylesionsinihefronialandoccipitallobeswithhemorrhageinthe
subcorticalwhitematterofbothoccipitallobes．

ｃ：ＭＲＴ２ＷＩｔａｋｅｎｏｎｄａｙ４ｇｏｆｈｏｓｐｉｔａｌｉzationafter5daysoflVlGtherapy・The
imageshowsdif1useT2prolongationlesionsinthewhitematterincreasinginsize

d：ＭＲＴ２Ｗ１ｔａｋｅｎｏｎｄａｙｌ４４ｏｆｈｏｓｐｉｔａｌization、Ｔｈｅｉｍａｇｅｓｈｏｗｓｔｈａｔｔｈｅｄｉｆｆｕｓｅ

Ｔ２ｐrolongationlesionsinthewhitematterofbothironlalandoccipitallobeshave
improvedandthatdiffusebrainswellinghasalsoimprovecIaftertreatment．

のでは造形効ＩＩＬのないびまん`ﾄﾞ'1の汗１１１m''１；変化が吃

にM1iﾘ､|（球Ｍ'『にみられ、Ｉｍｊ１:炎はよ()小さい病

変が多発し、皮Tl『にも病変が及び，１剛||そillilInll:ｲｾﾞﾘ１１;

はMRvenographyが鑑別にｲr111である.Ａ'~'ＬＥは

'''１''１１r'〔にＴ２強ilMillli像で１１．i１門))を'Jくす脱髄ｶﾅi変が

ＩＷ１ｚＩ化にみられ，lliij変＃１１の汗''''1の'広人が剛'で、

,人](Ｉｊに,Ｉｌ１ｌｉｌを認める:;－１i】・

今llil，我々のｿ,i蒼例ではＩ１ｉＭﾙiくりlii状は光り１１:１１ﾘﾘ}のＨｌｉ

Ｉ,１１．’11,1{lIl:、迩識|職1i;とその後に火iWiがみられ、ＣＴ、

MRIの)WTIiLからはADIjMでは辿附みられない{'１

１mや派'１１Kの|広人がみられたことからＡＨｌＥと,珍Ｍ１『

した．

ＡＨＬＥはまれな疾AL(でありifMM(法はＩiii:血してい

ないが．その進行の速さと１１１〔）,i:度よ()いくつかの

沿雄を組みあわせて行われることが多い７．s１．多く

のりlii例ではステロイドパルス疲法のみでは無効で

あり、ガンマグロブリン療法ふり)，シクロスポリン

などによる免疫lflliIi'|》ｊｉ１<法胸･'１川．111擬交換'M(１．１１】など
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ず，ガンマグロブリン療法をⅢIＩえることにより．

病変部の縮小が認められ，我々はガンマグロブリ

ン嫌法が効果的であったとｇえた．ＡＤＥＭのよう
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まとめ

イ腿々は危WM11Iil性｢:I質脳炎(AHLp)の小児lﾀﾞ１１を

経験し特徴ilりなiI11i像が得られた．

，|i:症例ではMRIで経時的にiliM察を行うことに

よりＩＭ,i床症状に撲れない111Ｗﾘﾘ,)i変がIiilli認され，よ

りIiili極的な桁）蕊を行うことにより良好な結果が((｜

られた．

本論文の要旨は雛43111111本小児放邸l線学会

(2007ｲ|ﾐ、束Ｊｉ()において発表した．
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