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研究要旨  

東海小児神経研究会の症例データベースを用いて、小児の急性劇症脳浮腫（AFCE）を呈す

る急性脳症の臨床像を検討した。2019年から 2023年までに発症した小児急性脳症のうち、

AFCEを呈した症例は 8例であった。AFCEは、神経症状出現 3日以内に頭部 CTまたは MRIに

より確認した高度びまん性脳浮腫と定義した。男児 4例、女児 4例で、年齢は中央値 1歳 7

か月であった。基礎疾患を 2例に認めた。起炎病原体は、SIRS-CoV-2が 4例、インフルエン

ザが 1例、アデノウイルスが 1例、不明が 2例であった。全例に高熱・けいれん・ショッ

ク・貧血・血小板減少・代謝性アシドーシス・肝障害・腎障害・DICを認めたが、下痢は 1

例に認めたのみであった。検査データは発症後早期では異常が顕著でなく、病状の進行とと

もに増悪していた。転帰は急性期死亡 6例、脳機能停止状態で在宅移行 1例、重度知的障

害・痙性四肢麻痺 1例と不良であった。 

 

Ａ．研究目的 

 2020年以降の新型コロナウイルス感染症

（COVID-19）のパンデミック以降、特にオミク

ロン株の流行期になって小児の COVID-19が増

加し、それとともに中枢神経合併症の報告も見

られるようになった。日本国内および海外から

も、小児の急性脳症に関する報告が散見される

ようになった。その過程で、高度なびまん性脳

浮腫を示す急性脳症の一群があることが注目さ

れるようになった。 

現在まで、急性劇症脳浮腫（acute 

fulminant cerebral edema：AFCE）を呈する急

性脳症は、それに着目した検討が少なく、その

臨床像は十分に明らかになっていない。一方、

古くから知られている出血性ショック脳症症候

群（Hemorrhagic shock and encephalopathy 

syndrome：HSES）は高度なびまん性脳浮腫が特

徴であるが、AFCEを呈する急性脳症の症例全

てが HSESを呈するとは限らない。AFCEを呈す

る急性脳症の臨床的特徴を明らかにすること、

および HSESとの類似点や相違点を明らかにす

ることは、小児の急性脳症の適切な診断や治療

法を明らかにするために重要である。 

我々は、AFCEを呈する急性脳症の臨床像を

検討するとともに、HSESの臨床像との比較を

行った。 

 

Ｂ．研究方法 

 東海小児神経研究会は、愛知県の 4大学（名

古屋大学・名古屋市立大学・藤田医科大学・愛

知医科大学）およびその関連病院の小児科が自

発的に参加している小児急性脳症の研究会で、

毎年秋にその前年に発生した急性脳症の症例の

情報を収集している。担当医が臨床的に急性脳

炎・脳症と診断した症例について、質問紙を用

いて患者の背景情報・起炎病原体・神経症状・

急性脳症の型・検査値および頭部 MRI所見・転

帰などの情報を集積してきた。本研究では、

2019年から 2023年までに発症した小児急性脳

症のうち、AFCEを呈した症例の臨床情報を収

集した。AFCEは、神経症状出現 3日以内に頭

部 CTまたは MRIにより確認した高度びまん性

脳浮腫と定義した。診療録を用いて、患者背

景・臨床症状・血液検査データ・神経画像所

見・脳波所見・治療内容・転帰を調査した。 

（倫理面への配慮） 

本研究については、愛知医科大学病院の倫理

委員会の承認を得て施行した。本研究では臨床

情報を収集するのみで、採血などの患者に侵襲

を与える行為は行なわなかった。個人情報につ

いては匿名化を行い、第三者による個人の特定

ができないように配慮した。 

 

Ｃ．研究結果 

 8例の臨床情報を得た。男児 4例、女児 4例

で、年齢は中央値 1歳 7か月であった。基礎疾

患を 2例に認めた。起炎病原体は、SIRS-CoV-2
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が 4例、インフルエンザが 1例、アデノウイル

スが 1例、不明が 2例であった。 

臨床症状では、最高体温は中央値 40℃で、

全例にけいれんとショックを認めた。異常言動

は 1例に認めた。下痢を 1 名に認めたが、出血

症状を認めた症例はなかった。検査データで

は、貧血、血小板減少、代謝性アシドーシス、

肝障害、腎障害、DICを認める症例が多かっ

た。初回の検査データ（中央値（範囲））は、

Hb 12.8 g/dl（10.9-14.1）、血小板数 17.7万

/μl（9.2万-26万）、pH 7.20（7.031-

7.43）、HCO3- 15.2 mmol/l（12.4-22.3）、

AST 198 U/L（40-1275）、ALT 90 U/L（10-

385）、Cr 0.8 mg/dl（0.3-1.2）、PT-INR 

1.32（0.87-2.14）、APTT 36.3秒（24.0-

55.4）で正常範囲の項目を示した症例もあった

が、全項目で経時的に増悪を認めた。 

神経画像では、初回の検査で高度びまん性脳

浮腫を認めたのは 3例で、5例では明らかな脳

浮腫を指摘できなかった。これらの症例では、

神経症状の出現と同日に検査が施行されてい

た。高度びまん性脳浮腫が確認されたのは、神

経症状の出現から中央値 1 日（範囲 0～3日）

であった。初回の脳波所見は、徐波化 2例、バ

ーストサプレッション 2例、平坦 4例であった

が、最終の脳波は全例で平坦であった。 

治療としては、全例で体温管理療法が行われ

た。ステロイドパルス療法は 2例で、免疫グロ

ブリン療法は 1例で施行された。転帰は、急性

期死亡 6例、脳機能停止状態で在宅移行 1例、

重度知的障害・痙性四肢麻痺 1例であった。  

 

Ｄ．考察 

 AFCEを呈する急性脳症は、COVID-19に関連

する小児の神経合併症として急性脳症が注目さ

れ、その一部に AFCEを認める報告によって広

く知られるようになった。AFCE自体は以前か

ら小児の重篤な急性脳症では稀ではない所見で

あるが、これまで AFCEを呈する急性脳症の報

告は限られている。 

 Krishnanらの California Encephalitis 

Projectに集積された小児の急性脳炎の報告で

は、30例の AFCEを呈する急性脳炎の臨床像が

記述されている。症例の年齢の中央値は 8.2歳

とやや高く、Asian-Pacific Islandersが 44%

を占めているのは興味深い。臨床症状として

は、高熱、嘔吐、重篤な頭痛が高頻度である

が、ショックについては記載されていない。

AFCEを呈する急性脳炎の死亡率は 80%であり、

AFCEを呈さない症例の死亡率 13%に比べて有意

に高率であった。この報告では、130mEq/L未

満の低ナトリウム血症を呈した症例や神経疾患

の既往がある症例が除外されており、我々の調

査とはやや対象が異なっていることに注意が必

要であるが、転帰が不良である点は共通してい

る。 

Lanらの台湾からの報告では、25例の AFCE

を呈する急性脳炎の臨床像が記述されている。

症例の平均年齢は 6.6 歳で、男女比は 15：10

であった。76%の症例でけいれんが先行してお

り、そのうち 48%がけいれん性てんかん重積を

呈していた。初期の神経症状としては、意識障

害、嘔吐、頭痛の頻度が高かった。脳ヘルニア

の徴候は発症から平均 2.7日で出現していた。

この報告でも、ショックに関する言及はない。

また、神経疾患の既往がある症例は除外されて

いる。転帰は死亡 64%、植物状態 32%、重度神

経学的後障害 4%で、極めて不良であった。こ

の報告でも転帰が不良である点は共通してい

た。 

HSESはわが国ではインフルエンザ脳症の多

発の際に注目された脳症症候群で、神経画像所

見では AFCEを呈することが知られている。

HSESは 1980年代に提唱された疾患概念であ

り、高体温・ショック・出血傾向・脳浮腫が主

たる特徴であった。その後、疫学調査のために

診断基準が作成されしばしば調査や研究に用い

られているが、中核的な HSES以外も診断基準

を満たし診断基準としては不十分な面がある。

今回の症例では HSESに特徴的な出血傾向が顕

著でない症例が稀でなく、AFCEを呈する急性

脳症は、HSESのみならずより幅広い症例を包

括する疾患概念として有用である可能性が示唆

された。 

    

Ｅ．結論 

 東海小児神経研究会のデータを用いて 8例の

AFCEを呈する急性脳症の臨床像を調査した。

画像所見から推測されるように、予後不良な症

例が多かった。HSESの特徴を満たさない症例

が稀でなく、AFCEを呈する急性脳症は HSESを

含む疾患概念であると考えられた。 
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