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　 抗て ん か ん 薬に よ る副反応 と して の lnduced 　 seizures

（IS ）に 関 して は、大 田原 が提唱 した Lennox 症候群患 児

の 治療中に お け るBenz ・diazepine 系薬剤 に よ る Inducea

micro 　 seizures が よ く知 られ て い る。今回、我 々 はWost

症候群に 対 し AC 　TH 治療中に 覚醒時の 本来の 発作は 抑制 さ

れ た が 、相前後 して 睡眠 中 の brief 　 t・ nic 　 seizures （B

TS ）と思 わ れ る発作が 頻発 し、そ の 発作時脳 波で もdes アn−

　 chr 。 nization とは 異 な る所見 を得、　 ACTH に よ る IS と

判断 した 1例を経験 した の で 報告す る。

　 症例 は、周産期重度仮死に よ り、脳性麻痺，W 舶 t 症候群

　，精神遅滞 とな っ た 男児例で あ る 。
West 症候群の 初発発

作 は 生後約 2，5 ヵ 月時で 、Cl ・ nazepan ，Vitamin 　B6 ，

　Valproate の 治療 で は発作の 改善 は 見 られ な か っ た。な お、

　発作時脳波は desynchronizati ・ n で あ っ た。生後 4 ヵ 月

　時に 両側前頭部の 慢性硬膜下血 腫 を認 め、ACTH 治療 に先

　ん じ て 非修飾型静注用 ガ ン マ グ ロ ブ リ ン に よ る治療 を行 っ

　た が無効で あ っ た。生後 7 ヵ 月時、硬膜下血 腫 は ほ ぼ吸収

　され たの で全 て の 抗て ん か ん薬 を中止 し、Cortrosyn 　Z
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で ACTH 治療を開始 した 。 4 日目に は シ リーズ 形成

　は ほ ぼ 消失 し、単発 の tonic 　 spasm も更 に 減少 しつ つ あ

　 っ た が、ACTH 連 日 11 日目よ りこ れ と相前後 して 睡 眠中

　の み に 、下肢を 少 し持 ち上 げ前述 の tonic 　spasm の 動き

　よ りや や ゆ っ く りした ス ピードで 上肢を前胸部 へ 握りこ む

　よ うな BTS （3− 4 秒の 持続）が、不 規則頻 回 に 出現す る よ

　うに な っ た。こ の 時 の 発作時脳波は 筋電図の 出現 と同時に

　 100− 150　uV ，10 − 20c／s の 全汎性速波群発 で あ っ た 。

　以上 よ り、ACTH に よ る IS と考え、　 ACTH を連 日 16 日

　で 中島 その 後 BTS は徐 々 に 減少 し、8 日 目に は 消失 し

　た。覚醒時の tenic 　 spasm は約 2週 間後 か ら再出現 して

　い る。

　　West 症候群に お け る ACTH に よ る IS の 報告 は こ れ ま

　で に無く、本症例は 他の 併用薬剤な く、ACTH 単独使用

　に お い て IS と診断 した症例 と し て 貴重 と思 われ た。

　 Severe　myoclonia 　epilepsy 血 infancy（S1〜皿 ）は，最

近注 凵をひ い て い る 新 し い て ん か ん 症 候群 で あ り，その

症状展開が 極 めて 特 異 的 で あ る。病態 生 理 に 関 して は ，

特 発 性 発 症 と素因の 高率 の 関与 が注 目 され る一方，早期

発症，知的退 行 ，部 分 発 作の 存在な ど，症候性要因を示唆

す る所 見 も多 い 。発症 後 早 期 よ り前方視的 に 追跡 し得 た

2症例 に つ い て 詳 細 な 検討 を加 え上 記 の 諸問 題 の 解明 に

資せ し め た い と考 え た 。

　症 例 1〔F 〕：在胎 3〔週 ，生下時 1
，
6209 ，Al，gar8 点。頸定

6 カ 月。生 後 7 カ月 よ り，交代性片側 痙 攣 や 全身性痙攣

を頻同に 認め ，発熱や 入浴で 誘発 されや す く， 屡 々 痙攣

重 積症 を 来 した 。 2 歳 10カ月 よ りミオ ク ロ ニ ー
発簡 Oが 出

現 し た 。2 歳頃 よ り知的発 達の 遅 れ も明 瞭 と な っ た 。

　 脳波 ： 2歳 0 カ 月 まで に て ん か ん 波 を 認 め な か っ たが，

3歳 0 カ月 以 鍛全 汎 性棘徐波 と多焦点性棘波を認 め ，光

及 び 図形過敏性が 出現 。 この 時 聴 性 脳 幹反 応 （ABR ）及

び光 誘発 眼 険 微 小振動 （MV ）の 潜時の 延 長 を認 め た 。

　症例 2倒 ：兄 が 生後 4 カ 月か ら全 身 性 痙 攣 や 交代 性片

側 痙攣 を頻 回 に認 め ，HVS −GM 症候群が疑 われた 。 4

歳 5 カ 月現在未抑制で あ るが，小型発作の 出現は み られない 。

　妊娠中，分娩 及 び生後 の 発 達 に 異 常 な し 。

　生後 7 カ 月か ら，全身性痙攣 ，交代性片側痙攣が 出現，

発熱時 に 多く屡 々 痙攣重積症 を来 した 。 2歳10カ 月 よ り

M と非定 型 欠神が 出現 した 。 な お ， 1歳過 ぎよ り精神運

動 発 達 退 行 が 明 瞭 とな っ た 。

　脳波 ： 2歳 6 ヵ 月 よ り， 全汎性棘徐波 と多焦点性棘波

を認 め る よ うに な っ た 。3歳 O カ 月 MV 潜時の 延 長 。

　な お 2 例共，い ずれ の 発 作 も極 め て 難 治 で あ っ た。

　成因 と して ，症 例 1で は 症 候性要因の 関与 が ，症例 2

で は素因の 関与が 強 く推測 された 。 これ らの 知 見 は SME

の て ん か ん 圏内で の 位置づ け に 立脚点 を与 え る と共 に そ

の 成因 の 複雑性を示唆す る もの と考 え る 。 HVS −GM 症

候 群 との 関連 も興 味深 い 事 実 と考 え られ た 。
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