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　 SME （5evere 　 Myoclonic 　 Epilepsy 　 in 工nfancy ，

Dravet ）は 近年注 目 さ れ て い る て ん か ん 症 候群 で あ る が ，

臨床診断基準CCな お 不明な 点 が 多い 。　 SME と小 児 急 性片

麻痺 症 候群 の 続発て ん か ん で あ る HHE 症候群 （Hemicen −

vulsien −Hemiplegia −Epilepsy　 Syndrotne ，　 Gastaut ）

に も熱 性痙 攣と半身痙 攣が しば しばみ られ ，両者の 臨床的

な 相違 を比 較 検討 した
。

　 対象 は SME 　l3名 （男 3 ，女 10），HHE 　7 名 （男 1 ，女

6 ）と い ず れ も 女子 が多 か っ た e 調 査 年 齢は SME が 13歳，

HIIE が 16歳で あ っ た 。 家族歴 は SME に 熱性痙攣 が 5名

（38，5％）と多 く ，HHE で は EPI が 1名 （143 ％） で あ っ

た。出 産 時 の 障害 は SME で は 難産 が 1名 （7．7％）で ，

HHE で は仮 死 を 4名（57．1％）と 高率 に 認 め た、

　初発 年齢 は SME が 8か 月 ，HHE が 9 か月 で あ っ た 。 初

発 発 作型 は SME で は入 浴 と発 熱 時 に 11名 （84．6％ ）が 起 こ

り ，HHE で は 発 熱 時に 起 こ る も の が 5 名 （71．4％ ）と い ず

れ も高率で あ っ た。痙攣 の 重積 は い ず れ の 群 に も多 く ，

SME で は 6名 （46．2％），HHE で は 6 名 （85．7％）に み ら

れ た
。 し か し初発時の 痙攣 で は SME で は数分 で あ っ た が，

HHE で は 3名Ic重積を 認 め た 。ま た 半身痙攣は SME で は

2名（15．4％ ）で ，HHE で は 5 名 （71．4％ ）で あ っ た。

　 SME で は痙攣後 に 非定型欠神発作 ，失立発作 ，ミオ クロ

ニ ー
発作 ，に らむ 発作な どが 平均 2 歳 3 ケ 月 に 続発 した が，

HHE で は 4 例 に 半身痙攣が み ら れ ，3例 （42．9％ ）に 失立

発 作 ，ミオ ク ロ ニ ー発 作が 続発 した 。 SME で は
一

過性の

麻痺を 2例 ，上 肢の 不全麻痺 を 1例 ，半身の 不全麻痺を 1

例 な ど 4例 （30．8％）｝こ 四肢 の 異常を 認 め た 。 HHE で は半

身の 麻痺を 5 例 ，不 全麻痺 を 2例認め た 。

　 い ず れ の 群 に も精 神遅滞を きた し，抗て ん か ん 薬 に 抵抗

す る も の が多か っ た 。

　 乳児 重症 ミオ ク ロ ニ ー
て ん か ん と HHE 症候群 の 臨床所

見 に は か な りの 共通 点 を認 め た 。 し か し推定原因 は異 な り，

前者 は熱性痙攣の 素因 ，後者は 出産時 の 障9 が 大 き な 因子

と考 え ら れ た。

　 1978年Dravet は ，乳児期 に 発症 し，初 期 脳 波 異 常 を 欠

き，極 め て 難治 に 経過す る
一

群 を ，severe 　 myoclonie

epi ］epsy 　in　infancy として報告 した。今 回 こ の 症 候群 に

概当する と思われ る症例 の 経過 を こ こ に 呈 示 す る。

　症例 1 ．6才攵児 。 生後 5 ケ 月入浴 後 ，右 側 よ り始 ま る

全身 け い れ ん で 発 症。発作 は ，入浴 ，発 熱 に よ り誘 発 され ，

その 後，欠神，眼瞼や 上肢の ミオ ク ロ ；
一
発作を 合併 した。

脳波 は初期 に は発作波を認 め なか っ た が ，3 才頃 よ り左前

頭部 優 位 に 棘 徐 波 を認 め る 様 に な る 。 発作 は 各種抗 け い れ

ん剤 に ほ とん ど反応 せ ず ，コ ン ト ロ
ー

ル 不良 で あ る。

　症例 2 ．4才女児 。生後 5 ケ 月入 浴中 に ，左手よ り始ま

る全身痙れ ん で 発 症 。 そ の 後，眼球片側固定 ，顔面向反，

顔面 チ ァ ノ ーゼ 等の 部 分発 作，眼険 の ミオ ク ロ ＝ 一，欠神

発 作等 の 小発 作 を合併 した。脳 波 は，2 才 に 前頭部に 棘波

の 出現をみ て い る。発作 は ，3 才よ り 1回 ／ 月程 に 著減 し

て い る。

　症例 3 ．4 才男児 、4 ケ月 よ り30秒程 の 意識消失発作 が

み られ ，6 ケ月 で 発 熱 を 伴 い 全身 け い れ ん ，8 ケ 月で 右側

優位 の 全身 け い れ ん を認 め る様 に な る 。 そ の 後 ，欠 伸，失

立，ミオ ク ロ ニ ー発 作等 の 小発 作，顔面向反，顔面 チ ァ ノ
ー・

ゼ 等 の 部分発 作を認 め る様 に な る 。 脳波 は，1才すぎよ り，

全般性多棘徐波の 出現をみ て い る 。 発作 は難治で コ ン トロ
ー一

ル 不 良 で あ る 。

　以 上 3 例 と も．頭部CT ス キ ャ ン 止 常 ，生 下 時 よ り発 症

まで 異常なく，部分発作か ら二 次性全般化 す る発作を⊥ 体

とし，小発作を合併す る。徐 々 に精神遅 滞 が 明瞭 と な る 。

初期脳波異常を欠 き，診 断 ，治 療 と も に 苫慮す る一
群 で あ

る。
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