










研究目的 

1.成因不明の急性脳症とは急激に脳浮腫が発生し,意識障害,けいれん,除皮質,除脳硬直肢

位を示し,腫脹した脳がかんとんを起し,脳幹を圧迫し,呼吸,心停止を来す状態で,脳炎や

髄膜炎のような炎症が否定される場合をいう。ウイルス感染とのかかわり合いが多いよう

であるが,予防接種や,抗けいれん剤等の薬物や,農薬などが成因の一因子として関係して

いる場合もある。死亡,後遺症率がきわめて高い。 

2.その代表は Reye(ライ)症候群で 1963 年オーストラリアの小児病理学者 Reye らが,小児

の一疾患単位として報告した。急性脳浮腫とともに急性肝障害(劇症肝炎様であるが黄疸が

ない)と特有な脂肪肝とミトコンドリアの変化を来し,これは全身臓器に起こる。死亡率は

40～50%(日本),生存者の 58%が重度心身障害,精神発達遅滞,てんかん,運動麻痺,行動異常

等を残す。 

3.急性脳症は突然起り,上記のように高死亡,高後遺症率であり,しかも成因,診断,治療が

確定していないため“子どもを持つ親たちの不安をかき立てている。最近ライ症候群と解

熱剤との関係が米国でいわれ,医師間にも対応にとまどいと不安が生じている。また抗てん

かん剤や向精神薬がライまたはライ様症候群を起すとの報告があり,日常臨床上にも重大

な問題となってきた。 

4.このような情況であるため,もういち度新しい目で,a 急性脳症の疫学,症状,病態を検討

し,b 一方実験モデルを用いて,なぜ小児では脳浮腫が起りやすいのか,何がミトコンドリ

アをおかし,どのような機構で,脂肪肝が起り,それらにともなうエネルギーの急激な欠乏

や,アンモニア解毒機構の不活化,各種有機酸(脂肪酸)の発生が生体に及ぼす影響,および,

その発生予防(カルニチンコエンザイムQ,ATP,グルコース,パントテン酸,ビタミンB1など

による)の可能性の検討を行い,c これらを総合して,最終的に「早期発見,診断,治療,予防

システム」の確立(手引き書の作製・普及)を目ざすのが,本研究の目的である。 


