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1 − A − 7　 周 産 期 よ り追 跡 した

West症候群 の 臨床 的 ， 脳 波学的検 討

1 − A − 8　 点 頭 て ん か ん ・ 126例 の

長 期 予 後一 ACTH 療 法 の 再 検 討一
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　 （目的 ）周産期セ ン タ
ー

で 出生，もし くは 周産期セ ン タ

ーに搬送 され た新生 児 に発症 した West 症候群に つ い て，

周産期情報と発症 ま で の 経過 を検討す る こ と。

　 〔対象と方法 ）対象 は 1981 年 1D 月 よ り1986 年 12 月

まで に 当セ ン ター
で 出生 ， もし くは他院で 出生 し新生 児期

に 搬送 され た新生児の うち，
1987 年 5 月まで に West 症

候群 と診 断 し た 13 例 （男 10 例，女 3 例 ）で あ る。こ の 13

例に つ い て ，その 周産期か らWest 症候群発症 まで の 経過

に つ い て 臨床的 ， 脳波学的に 検討 した。

　 （結果）13例の 内訳 は 院内出生児 4 例 （M 群 ），搬送児 9

例 （N 群 ）で あ っ た。在胎 37 週 未満の 早産児は 3例，満期

産児 10 例 で ，発症月齢は 3 ヵ 月か ら17 ヵ 月（平均 6カ 月）

あ っ た 。 発症原因 （誘因 ）は M 群 ；仮死，仮死 ＋ 脳室内出

血 （IVH ）， 生 後 15 日 目よ りの
一
側性間代痙攣が 各 1 例 ，

特 発 tt　1 例，　 N群 ；仮死 4 例 ， 仮死 ＋ IVH 　I例，　IyH ．．1例，

中大脳動脈閉塞症 1例，後頭蓋窩出血 1例，家庭内墜落産

1 例で あ っ た。新生児期に 脳波を検査 し え た 10例 の うち，

その 背景活動 は高度活動低下 5 例（満期仮死 4 例 ， 墜落産

例 ），中等度活動低下 1例，軽度活動低下 4 例 で あ っ た。

Wes も症 候群発症時の 脳波は ， 典型的 hypsurhythmia

（hyps ）3 例（特発例 ， 早産 IV 且 1例 ， 後頭蓋窩出血例 ），

左右差の あ る hyps 　4 例，全般性もし くは 多焦点性棘波，

棘徐波を主体とし ，
hyps の 所見 に 乏 しい もの 6例 で あ っ

た。仮死 の症例に は 典型的 hyps は み られ な か っ た 。 精神

神経学的に は特発性の 1例を除 き，12 例 に 発症前 よ り精

神発達遅滞が あ り，10例（うち搬送新生児 9 例 ）に脳性

麻痺 が合併 して い た 。

　 （結論）周産期セ ン タ
ー

に お い て 発症 し tlWest 症 候群

は ，症候性 の もの が 大多数で あ り，搬送新生 児 ， 仮死児

に 多 くみ られた。脳波所見 で は，新生児期に 高度活動

低下を示す もの は 満期仮死 児 に 多 く，発 症時に 典 型 的

hyps を呈す るもの は少なか っ た 。重篤な 精神神経学的

合併症 を もつ 例 が 多 か っ た 。

目的 点頭てんかんの 第一選択剤として頻用されて

いるACTRfi法に 、 近年訐 の 反省を持 っ て再検討が

なされている 。 我々は 当科を受診した点頭て んかん

の長期予後を検討した。

対象　昭和45年5月よ り60年4月 まで の 15年間に当科

を受診しta　126例 （男73女53）で病因として は特発

性 （20例男7女13） 、 出生前 （29例 ダウ ン 症候群6男

20女9）、周生期 （59例男36女23）、出生後 （7例男

5女2）、 不明 （11例男5女6）であっ た。 AC↑Hfi法を

10童例に 行な っ た 。 福山の方式に従 っ て0．25−0．5ng／

日を 14日以上投与 した症例は70例で あ っ た 。 多 くの

症例が副作用を呈 した （高血圧 35例、肺炎31例、難

治性下痢や電解質異常26例、糖尿7例、そ の他14例）

。 その 滝め31例は中止せざるをえなか っ 距か初期 よ

り少量 で治療 し赴． 初期治療の 効果はB6著効7例、

抗痙攣剤著効 15例、AC田著効61倒、まtaAcrH後再発

例で の AorHi効は lI倒であ っ た。

結果　こ の内3年以上経過観察して いる ll2Slの現況

は、死亡 は 12例 。 知能予後は IQまたはD唖≧ 75の正常

19 （33）例 、 50≧の軽度22 （74）例 、 25≧の中等度

12 （71）例、25く の重度59 （294）例であ っ た 。 合

併障害としては脳性麻痺η （402）例、小頭症52 （21

1）例、重度心身障害妬 （263）例を認め た ． 痙攣

に関 しては発作消失は43 （201）例で、脳波に発作

性異常波を認め るの は 103（43g）例で あっ た 。 学齢

に達して い る71 （33s）例で は普遥学級は 15 （72）

例、特殊学級 14 （63）例、養護学校 42 （204）鯛で

あ っ 距 ． この うち跳C刪 標準用量例47例を 0 内に 、

特発例 12例を 0 内の 添え数字で 示した 。

まとめ　特発例で は予後良好例が多い が、丸c田標準

用量例と低用量例との 問に著明な差を認めなか っ 距。

さ らにA（：1
’
H療法の 初期有効例 と予後に つ い てなど種

々の検討する予定で ある。
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