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1. はじめに 

小児急性脳症は、小児に突然発症する中枢神経障害の一群であり、発熱や感染症を

契機に急速に進行し、重篤な後遺症や死亡をもたらすことがある。代表的な症候群

には AESD、MERS、HSES、AFCE、AERRPS/FIRES、ANE などがあり、早期診断と適切な

治療が重要である。日本では 2007–2010年、2014–2017 年に全国調査が行われ、各

タイプの分類や要因解明に役立ってきた。本研究は第 3回全国調査であり、発症傾

向、治療状況、予後を明らかにした。今回の調査期間（2020年〜2023 年）は

COVID-19パンデミックを含む時期であり、その影響も解析に含めた。 

 

2. 調査方法 

2020 年 4月 1日～2023年 10月 31日に発症した症例を対象に、全国 430施設へ一次

調査票を送付し 241施設から回答を得た。二次調査は 151施設に送付し 110施設か

ら回答を得、最終解析対象は 622例であった。各症例について症候群分類、病因、

治療、予後を調査し、転帰は PCPCスコアで評価した。 

 

3. 結果 

一次調査では 1,197例を収集。二次調査後の最終解析は 622例。中央値年齢は 2

歳、男児 54.6%であった（図 1）。 

図１ 

 

発症分布では 2022年 8月に COVID-19第 7波、2023年 10月にインフルエンザ流行

でピークを認めた(図 2)。 

 



図 2 

 
 

症候群内訳は、AESD 35.1%、MERS 17.8%、HSES 6.8%、AFCE 2.2%、AERRPS/FIRES 

3.7%、ANE 1.6%、分類不能 32.3%であった(図 3)。 

 

図３ 

 
 



ウイルス別では、突発性発疹と AESDの関連が最多。インフルエンザは HSES、SARS-

CoV-2 は AFCEと関連が目立った。ロタウイルス関連例は著減（前回調査 4%→今回

0.16%）していた(図 4)。 
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治療は症候群ごとに大きく異なっていた(図 5,6)。AESD ではステロイドパルス

（72.0%）、ミトコンドリアカクテル（51.4%）、TTM（36.9%）MERSではステロイド

パルス（37.6%）、IVIG（11.9%）、ミトコンドリアカクテル（9.2%）と比較的軽症

であることを反映 HSESではステロイドパルス（61.8%）、ミトコンドリアカクテル

（47.3%）、TTM（40.0%）と重症例で積極的に使用された。日本では、AESD が疑わ

れる症例に対する早期介入の一環としてミトコンドリアカクテルは広く採用され、

HSES など重症例では TTMが積極的に使用されていた。 
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予後は PCPCスコアにより評価した(図 7)。MERSは最も良好（+0.13）、HSES

（+3.65）、AFCE（+4.21）は最も重度の機能低下。AESD では 36%が無後遺、24%が軽

度、39%が中等度〜重度の後遺症。AESDで 36%は後遺症なしと評価された。これは過去 2

回調査（29.5%、33.8%）よりも数値的に高く、治療介入による影響の可能性はある。ビ

タミン（ミトコンドリアカクテル）療法と TTMの使用が 2016年と比較して 2021 年に有

意に増加したと報告があり、これらを含めた治療管理の向上関与した可能性はあるが、



本研究から因果関係は証明できない。HSES は 90%が中等度〜重度の後遺症、予後が最も

不良で、引き続き病態解明と治療戦略の確立のための研究が必要である。 
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4. 考察 

本調査は、日本における小児急性脳症の第 3回全国疫学調査であり、過去の調査と比較

することで近年の動向を明らかにした。従来は冬季に発症が集中する傾向があったが、

COVID-19流行期やインフルエンザ流行期にピークが認められ、新興感染症が急性脳症の

発症様式に大きく影響を及ぼすことが示唆された。特に SARS-CoV-2 に関連する AFCEや

HSES の存在は、サイトカインストーム型の重症症例との関連を示している。治療に関し

ては、ステロイドパルス療法が最も多く行われ、ミトコンドリアカクテルや体温管理療

法（TTM）も広く使用されていた。AESDにおいてはこれらの早期介入が転帰改善に寄与

している可能性も示唆されたが、HSES や AFCEでは依然として重篤な予後が多く、さら

なる治療法の確立が課題である。 

5.結語 

本調査により、日本における COVID-19流行下の小児急性脳症の全体像が明らかとな

り、HSES/AFCEの増加、治療の多様化、ワクチン導入の影響など新たな知見が得られ

た。今回の全国調査により、COVID-19 流行下の日本における小児急性脳症の疫学的動向

や治療実態が明らかとなり、今後の診療指針や研究の基盤となる重要な知見が提供され

た。 

 


