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発行にあたって 

	 

このたび、厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事

業）・『プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班』では、『亜急性硬化性全脳炎

(subacute sclerosing panencephalitis: SSPE)診療ガイドライン 2017』を発行する運びとなりまし

た。本研究班は、プリオン病、SSPE、進行性多巣性白質脳症の 3 疾患を調査研究し、それらを

克服することを使命としております。研究班は、本症に関する診療水準の向上を通じて社会に

貢献することを求められており、その中の 1 つに最新の診療ガイドラインの作成と提供があり

ます。本ガイドラインは SSPE を専門としない一般医師向けにガイドラインを提供し本症に関

する診療水準の向上をはかることを目的としております。 
本ガイドラインは本研究班の SSPE 分科会のメンバーにより執筆され、研究班全体による討

議を経て、さらに関連学会である日本神経学会、日本小児神経学会、日本神経感染症学会、日

本小児感染症学会、患者支援団体である SSPE 青空の会からご意見、パブリックコメントをい

ただき発行されたものです。関係各位のご尽力に心より感謝いたします。 
	 SSPE の診療ガイドラインにつきましては、2007 年に作成された SSPE 診療ガイドライン（案）

が研究班ホームページ上に掲載されておりましたが、この『SSPE 診療ガイドライン 2017』で

は内容をアップデートしました。「SSPE の重症度分類」の項を新たに設けました。SSPE は先

進国における発生が非常に少ないためエビデンスレベルの高い治療研究に乏しいことが問題

になりますが、「SSPE の治療」の項では、新たに治療推奨グレードを記載しました。また、「SSPE
の患者・家族に対する介護・心理社会的支援」・「診療支援」の項では、患者や家族に対する支

援や、リバビリン脳室内持続投与による臨床試験の案内など、診療を支援する実際的な情報を

掲載しております。 
	 本ガイドラインは一般的な考え方の一例を示すものであり、実際の診療では、患者さん毎の

病状や背景の違い、医師の経験、施設の特性ほかの要素が十分考慮されるべきであり、このガ

イドラインは個々の臨床家の診療にあたっての裁量権を規制するものではないことはいうま

でもありません。 
	 本ガイドラインは本研究班が発行する小冊子として、また研究班ホームページ

（http://prion.umin.jp/index.html）上に公表されます。本ガイドラインを第一線で臨床に携わる諸

先生方のご診療にお役立ていただければ誠に幸いに存じます。 
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Ⅰ．ガイドラインの目的と方法 

1. 本ガイドラインの目的 

subacute sclerosing panencephalitis: SSPE
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2. 本ガイドライン作成の経緯と作成方法 
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(1) 本ガイドラインの構成と原案執筆担当者 

Ⅰ．ガイドラインの目的と方法（山田正仁） 

Ⅱ．亜急性硬化性全脳炎（SSPE）とは？（楠原浩一） 

Ⅲ．SSPE の診断（診断基準を含む）（長谷川俊史） 

Ⅳ．SSPE の重症度分類（岡 明） 

Ⅴ．SSPE の治療（細矢光亮） 

Ⅵ．SSPE の患者・家族に対する介護・心理社会的支援(野村恵子) 

Ⅶ．診療支援（研究班事務局） 

 

（2）作成手順 

1)  
2)  
3)  
4)  

5)  
6)  
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7)  

(3) 文献検索を行った電子的データベースと検索対象期間 

Medline 2015 3 31  

3. 本ガイドラインに使用するエビデンスレベル、推奨グレード 

Minds  Ver. 
1.1 2014.0723 1  

 

 
4. 本ガイドライン作成上の問題点とその対応 

(1) 保険診療外の検査・治療の取扱いについて 

(2) 資金源および利益相反の問題について 

(3) 本疾患に関する文献のエビデンスレベルの問題について 

RCT
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文献/URL 

1.    Minds .Ver.1.1. (2014.0723) 

 EBM . 2014.   

(http://minds4.jcqhc.or.jp/minds/guideline/pdf/manual_all_1.1.pdf) 
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Ⅱ. 亜急性硬化性全脳炎(SSPE)とは 

【サマリー】 
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•  
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Ⅲ．SSPE の診断（診断基準を含む）	
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（2）検査所見	
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d.	その他の検査	
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図 2．SSPE 患者の経時的頭部 MRI 所見（T1 強調像、FLAIR 像）	

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Jabbour  

 

文献 
1. Gutierrez J, Issacson RS, Koppel BS. Subacute sclerosing panencephalitis: an update. Dev Med Child Neurol 2010; 52: 

901-907. 

2. Jabbour JT, Garcia JH, Lemmi H, Ragland J, Duenas DA, Sever JL. Subacute sclerosing panencephalitis. A 

multidisciplinary study of eight cases. JAMA 1969; 207: 2248-2254. 

3. Lakshmi V, Malathy Y, Rao RR. Serodiagnosis of subacute sclerosing panencephalitis by enzyme linked immunosorbent 

assay. Indian J Pediatr 1993; 60: 37-41. 

4. 市山高志. 亜急性硬化性全脳炎 SSPE  症状・徴候と検査. 厚生労働省科学研究費補助金難治性疾患克服研究事

業「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」編．プリオン病と遅発性ウイルス感染症．金

原出版; 2010. pp278-282.  

独立行政法人国立病院機構西新潟中央病院

小児科 遠山 潤先生提供 

A. 発症約 1 か月、Jabbour II 期。異常所見を認

めない。 

B. 発症約 6 か月後、Jabbour III 期。軽度脳萎

縮、左尾状核およびわずかに側脳室周囲白質

の高信号病変を認める。 

C. 発症約 1 年後、Jabbour III 期。脳萎縮の著

明な進行および白質病変の拡大を認める。 

 

（文献 4 より引用改変） 
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Ⅴ．SSPE の治療 
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2 66% 10/15 3 4-10%

98 8 61%

8% SSPE p<0.01 4

 

（2）インターフェロン 

α β 100 300
1 3

Yalaz 5 50% 11/22 22%
5/22 Gascon 6 17% 3/18 28% 5/18

Yalaz 5 5-9 11 8
5 13 7
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50-200 µg/ml
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Ⅵ．SSPE の患者・家族に対する介護・心理社会的支援 
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Ⅶ．診療支援 

1. 研究班による診療支援 

研究班ホームページ 

http://prion.umin.jp/index.html

亜急性硬化性全脳炎（ ）サーベイランス 

SSPE

SSPE SSPE
 

SSPE  
 

960-1295 1 

TEL 024-547-1295 FAX 024-548-6578 

 
リバビリン脳室内投与による臨床試験 

SSPE
 

AMED
SSPE

SSPE
SSPE

SSPE  
 

960-1295 1 
TEL 024-547-1295 FAX 024-548-6578 

 
2. 難病情報センター（公益財団法人難病医学研究財団） 

SSPE http://www.nanbyou.or.jp/entry/42 
SSPE http://www.nanbyou.or.jp/entry/204 

SSPE FAQ http://www.nanbyou.or.jp/ent   
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