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　 目 的 ：年 齢依存 性 て んかん 性脳症 におい ては 終夜 睡 眠

ボ リグ ラ 7 を 用 い た 研 究 に よ り，呼 吸 数 ， 脈拍 ， 体動 など

の 自律神経系 の 異常 が 認 め られてい る。 今 回 ，私 達 は

Respi 七ratory 　indUO 七ive 　ple 七hysmQgraphy

を 用 い て 終夜睡 眠 に おける 種々 の 呼 吸 パ ラ メ ーターの 変

動 を 検討 した ので 報 告 する。

　対 象 ：正 常小 児 ア各 West 症 候 群 、5 名， エ・θ nnox 症

候群 6 名 ，計 16 名 。

　 方法 ： R θ spitrace 　 500SC を 用 い ，終夜睡 眠 中 の

呼吸数 侭却 ，一回 換気 量 （V
エ
），胸 腹 比 （％RO ／7T ），

吸 気 時間比 （工工／T），位相 の ずれを 反 映 する MCA ／V

を 1 分 間 ごとに マ イ ク ロ コ ン ピ ューターを 用 い て 計 測 し，

各睡 眠段階 に おける 変 動 につ い て 検討 した o

　結果 ：1E常 小 児 で は 呼 吸 数 は 覚 醒 か ら NREM 睡 眠 に

移行 す る と減少 し ，REM 睡眠 で 再 び 増加 する 傾向か 認

め られた 。 ％R σ／ VT は 覚醒 か ら NREM 睡 眠 に 移行 する

と増 加 し ，REM 睡 眠で は 著 し く減少 した っ
丁 工／ 工 は

NREM 睡 眠 で 減少 し，REM 睡 眠で 全例有意 に 増加 し

た oMGA ／VT は NREM 睡 眠 で は ，ほ ぼ 1．0 と 安 定 し ，
REM 睡眠 で 増加 した ．　 VT につ いて は 一

定 の 傾向 は 認

め られ な かっ た 。

　年 齢依存性て んかん 性脳 症で は，RZM 期 に 呼 吸数 が 低

下 した者 が 4例，丁工／ T の 増加 の み られ ない もの が 5例 あ り，

9例 中 7 例 に 異 常 が 認 められ た D

　結 論 ： 年 齢 依存性て ん かん 性脳 症は大脳皮質から皮質下

に及ぶ 広汎 な 異常 ， 特 に 脳幹 部 の 障 害 が 考え られて い る 。

呼 吸 リズ ム発 現の 神経 調節機構 につ い ては ， 僑 お よび 延髄

網様 体 の 呼 吸 性 ニ ューロ ン の相互作 用 によるもの とされて お

り，本症 に 認 められた終 夜 睡 眠 中の 呼 吸 パ ラメ ータ ー
の 異

常 は 脳幹部 の 機能障害を示唆する所見と考え られ た 。

　 REM 睡眠 に おい て は 肋間筋活 動 の 低下 に よ り％RG ／

V エ は著明 に 減少するが，本 症 において も，この 機構 は 保

たれて お り，睡 眠 段 階 判 定 の 有 用 な 指標 と考え られた 。

　 今回 我 々 は CSWS の 2 症例 を 経験 した 。 臨床脳波学的

検討 を加 え 報告 す る 。

　症例 ユ ： 9 歳女 児。叔 父 に MR 。 胎生 ・周 産期 に異常は

な い 。 20 ケ 月独歩。5 歳 2 語 文 。 IQ54 。 現 病 歴 ： 6 ケ 月

時突 然 ボ ン ヤ リ と し数10秒間動 作 を止 め る 症状 が 反復 した。

某病 院に て PB 十 VPA 開始，，再 発 な く睡眠脳波正 常 に よ

り 3 歳 で 投 薬 中止。9 歳 時左 回 向発 作 に 続 い て 意識消失 1

分間 。 精査 目的で 当 科 入 院。 多幸的で 落 ち着 ぎ が な い が ，

理 学的 ， 神経学的所 見 に異常 は な い 。 頭部 CT で 脳 室，両

側 シ ル ビ ウ ス 裂 の 拡大 を認 め た
。 終夜脳波 に て 両側後頭 部

優位 の 3．5 〜4 ％全 汎 性 不 規則 棘徐 波が NREM 期 に 連 続

的に 出現 し，覚醒 ・BEM 期 で は著明に 抑制 され た。DZP

静注 ， PIIT 急速飽和，　 AZA 静注 ，　 VB
，
大量静注 を試 み，

DZP 静 注 で 汎 性 異常 波 は 一
時的 に消失 し後頭部限局化

が み られ，PHT で は 全 汎化 は残存 したが 持 続 は窺 縮 した 。

AZA ，　 VB6 は 無効 。 現在 PHT 及び DZP 就寝前服薬 の

併用 に て 異常 波 の 減少 を認 めた 。

　症例 2 ： 4 歳男 児。両 親 共 に軽 度 MR 。30週 14309 で 出

生 。 NICU 収容中に 壊死 性腸炎併 発。 3 ケ 月時強 直攣縮

及び ミオ ク ロ ー
ヌ ス 発作 を頻発。 4 歳 時 VPA ＋ NZP ＋

AZA に て 発作消失す る も体 動減少 ，喘鳴増 強 。 精査 目的

で 紹 介入 ％ 追視 ， 有意語 な ぐ，頸定未，DQ7 。 指眼徴

候 ，水 平性眼 振 外斜視 を認 め ，側 頭 部陥 凹，両足 内反 尖

足位 を認 め る。筋力 ・筋緊張は 正常 。 CT で 脳回 肥厚，側

脳 室 著 明 拡 大 ， 小 脳形成不全 を認 め る 。 終夜脳波で は 覚醒・

REM 期 に 多焦点 性 棘 波 が 出現，　 NREM 期 に 1．5〜2 ％汎

性棘徐波 を連 続的 に認 め た。REM 密度 はso ％。

　過去の 報告で は CSWS は 全 脅惆 波 数は， 1 〜3 ％棘徐

波 で 前 頭 部優位が 多く，Lennox症候群 近 縁 との 説 が 多い
。

しか し症例 1 は後頭 部優位の 3，5 〜4 ％ 棘 徐 波で あ り ，

CSWS に 独 特 の 病 態 生 理 が 存 在 す る こ とを 示 唆 して い る。

治 療効 果 と共 に検討 を加 え 報告す る。
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