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　ll− A − 9　精神遅 帯 を伴 う定型 欠神

　発 作 の 臨 床 脳 波学 的検討　（知能正 常

　例 と比 較検討 ）
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H − A − 10　乳 児 期 に発 症 す る難 治 な

続発 全汎 てん か ん の 特 異 型 に つ い て
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　原発全 汎 て ん か ん の 中核 を成 す 定型 欠 神発 作 は ，

一般 的

に 明 らか な病 因，神 経 学 的症候 を欠 き，そ の 発 作 や 知 的 予

後に 関 して も良好 とさ れ て い る 。 しか しそ の 中 に は，少 数

な が ら発作の 難治な症例 や精神遅帯 を伴な う症例が存在す

る。中 で も後 者 の 頻 度は，定 型 欠 神 発 作全 体 の 数 ％ か ら30

％ 前後 と報告 され て い るが ， そ の 精 神遅 帯 の 原 因 や知 能 正

常群 との 臨床脳 波 学的異 同に つ い て 言及 して い る も の は 少

な い 。今回我 々 は，精神 遅 帯を伴 な う定型 欠 神発 作例につ

い て 知能正 常例と臨床脳波 学的に 比 較検討し若干の 知 見を

得 たの で 報告す る 。 定型欠神発作の 定義として は ， 極 め て

短 時 間 の 意 識 の 「ぐもり」又 は 「消 失 」で あ っ て，両側
一

対

称性　同期性の 3 ％棘徐波 を伴 な う もの と した 。 対象は，

昭和48年か ら59年まで に当科 を受診 した 定型欠神発作症例

中， IQ ＜ go を認 め た 13例 （MR （＋）gr）で あ る。対照 は，同

時 期に受 診 した IQ ≧ go の 症 例 （MB （一）群）23例 と した。方

法 ：そ れ ぞ れ 発症年令，家族歴，発 達，発 作 症状，脳 波，

予 後 な どの 各 項 目に つ い て検討 した。結果 ： MR 田群は，

下 記の 項 目で MRC 一
群 と有意の 差 を認 め た。（P 〈 0．05 ）

1．欠神発 作の 発症年 令が 低 い 。（5 歳 2 カ 月 ： 6 歳10カ 月）

2．他 の 発 作型 を合併 す る率 が 高しa
。 （7796：39％） 3，同胞

の て ん か ん 罹患率が 高い 。（42％ ： 13％） 4．発症 前の 発 達

の 遅れ 。 （69％ ： 0 ％）5．脳波上 経過 中 に focal　 spike が 出

現 しやす い
。 （77％ ：39％ ） 6．39≦棘徐波 が過 呼吸で 誘発

され に く ぐ， 光刺激で誘発 され や す い 。 （31％ ： 0％），

（46％ ： 8．7％ ） 7，発 作 の 予後が 悪 い
。 当 院初 診 後 3年以 内

に 発作が 消失 す る頻度 （69％ ： 100％）　 又 有意差 の な い 項

目は，周 産期異常，CT の 異常，発作 回数
・持 続 時間 な ど

で あ る。（P＞O．05）考 案 ：以 上 よ り， 精神遅 帯の 原 因 には

遺伝的要因が 関与 した 出 生 前 起原 が 多い と考え られ ，

focat　 spike の 存在 や 合併発作型の 多い 事，発作の 抑制 が

困難 な 事な ど も， 共 通 の 脳 機能障害に 起 因す るの で は ない

か と推測 され る。

　小児期 の 続発全汎 て んか ん に 関 し て は な お 未解明の 問

題 が 多 く，特 に 中心 的位置 を 占め る Lennox 及 び West

症候群 以 外の 類型 に つ い て は従来詳細 な 検討 が な され て

い な い 。 我 々 は乳児期 に初発 し頻回の 多彩な難治 発 作 を

示すに も拘 らず早期 に は脳波上 て ん か ん 波の 極め て 検出

し難 い 特殊 な続 発 全 汎 て ん か ん の 1型 に 注 目 し
，

その 臨

床的脳波学的特徴 を明 らか に し よ うと考 え た。

　研究対象 は 男児 6 例 ，女児 5 例 の 11例で ，初診時年齢

は 生後 3 ケ 月〜5 歳 1 ケ 月 であ る。これ らに つ き追跡的研

究 を 含 め 臨床的脳波学的に 検討 を 加え た 。

　臨床発作型 は 多彩 で左右い ずれ か の 片側 よ り始 ま る片

側痙攣又は 2 次性全汎化 を 示す部分発 1乍A ）で 初発 し
，

そ

の 経過 中意識 混 濁 に 眼 球偏 位，脱力や チ ア ノ ーゼ 等の 自

律神経 症状 を伴 う発 ftnB），非定型 欠禰 Q ，図形過 敏 性 の

ミ オ ク ロ ニ
ー

欠神及 び ミ オ ク ロ ニ ー発作P が 認 め られ た。

経 過 型 で は A −＞ A ＋ B4 例 ，　 A −
＞ A ＋ B → A ＋ B 十 C3

例 ，A → A ＋ B → A ＋ B ＋ C → A ＋ B ＋ C ＋ D4 例で あ

っ た 。 A の 発 症 年齢 は 全 例 1歳未満，し か も11例 中 7

例 は 生後 6ケ 月未満 で あ っ た 。 C と D は 1 歳以後出現 し

た。発 作 は 発熱，入 浴で 誘発 され る もの が 多 く，痙攣重

積状態 を発現す る もの も多 か っ た 。 発 症 ま で の 発 達 は 正

常で そ の 後進行性知能障害 の 出現 が注 目 され た 。 追跡時

点 で は軽愚が 多 く，粗大 な運動障害 は 認 め られ な か っ た 。

上 記の 諸発作は 極 め て 難治 で 全 例未抑制 で あ る 。 CT で

は 著変 を 認 め な い か 又は 軽 度 の 広 汎 性脳萎縮 を 認め た。

以 ヒの 如 き激烈 な 臨床経過 に も拘 らず乳児期 に は 脳波 上

て ん か ん 波が 検出 し難い こ とが 特徴的 で あ っ た が ，1〜

2歳過 ぎ よ り全例 広 汎 性棘徐波が 出現 し た 。 こ れ らの 脳

波所見 よ り臨床発作型 は 部分発 作の 様相 が 強 い に も拘 ら

ず，その 病 態 生理 に は 皮質下機序が 強 く関与す る こ とが

示唆され た。以 上か ら こ れ らの 症例群 は小児期の続発全

汎 て ん か ん の 特異 な 1病 型 と 考 え られ た。
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