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IE − 22　純粋 笑 い 発作 の 一 例 IE − 23　 ミオ ク ロ ニ
ー 欠神 て ん か

ん の 1幼 児例

T−SU大学医学部精神神経科 長 野 県 厚 生連北 信総 含 病 院小 児 科

○古関啓二 則気 児玉　和宏、矢野　徹、柳橋　雅彦、花沢

寿、野 田　慎吾、佐藤　甫夫

○平林 伸
一，原 田　謙，笠井慎治 ，渡 辺 卓 二

　笑い 発作以外の 発作を示さな い、い わ ゆ る 「純粋笑 い 発

作 」は比較的稀とされて い る 。 今回我々 は、そ の
一
ぜ列を経

験し、 発作時脳波、MRI な どを記録した の で 報告す る 。

fyi．例〕 9才。 女児 。 幼児期に 肺炎二 回 。 熱性痙攣な し。

9才時 の 夏、可笑しい 事 もな い の に 、時折 ひ とりで笑うよ

うに な っ た。

”
笑い

”
は明らかな誘因なく丶一一H に lO −

20 回起 こ り、持続 は 20 秒程度 で あ る。患者 は 笑 っ て い

る時の 事を憶えて おり、内容をは っ きり表現 で きない が面

自い 事が浮かんで くる の だと言う。また、あ る程度自分の

意志で 笑 い を我慢する こ とがで きる。笑 っ て い る時に家族

が 話 しか け る と、うなず い て 反応す るカN 笑 っ て い る の で

答えられ な い。

　発作時脳波を記録 して ん かん性で ある こ とを確認 した後 、

パ ル プ m 酸 　400 　 mg 　を 投 与した と こ ろ、こ の 発作 は

完全に 消失 し、 鞘 愛も発作は見られて い な い
。

　なお、初診時の IQ は WISC で 118 で あ っ た 。

　 ミ オ ク ロ ニ ー
欠神て ん か ん は ，独 立 し た て ん かん 症 候群

と考 え られ て い る が ，
」sasで の 症 例報告は 少ない 。 我 々 は ，

本症 候群 と 考 え られ る 1 例を 3 年 間追跡 ［、
， 臨床発 作k・よ

び脳波 ヒの 変 電 に つ い て 若 千 の 知 見 を得 た の で 報告す る。

症 例 ：昭 和 A6 年 10 月生 れ の 男 児。 家 族 歴お よ び 周生期 に 特

記す べ きこ とな し 。 乳 児期 よ り精神運 動 発 達 の著 ［，い 遅 れ

あ り，現 在の 発達 指数 は 30 〜 90 で ，有意 な発語 は 殆 どみ ら

れ て い な い。ま fc骨 成 熟の 遅 れ を伴 う成 長 障 害 もみ られ る。

染色体・内分泌。代謝等検査 ヒの 異常は み られ な G 発 作歴

では，乳児期 より肩 か ら上肢 に か けて の れ ん 縮が み られ て お

り，こ の 時目付 きが きつ くな っ だ と い うが，意 識 の 変 化に は

気づ か れ て い ない 。
3 歳 8 ケ月，意識減損 を伴う ミ オ ク ロ ニ

ー
発作が 観察さ れ k こ の 発作は 好発時間帯や 誘因な く1

日十 数 回 お こ るが t 持 続 は 数 秒 で 倒 れ る こ と は ない 。
VPA

お よ び ETS で や や 頻 度は 減 少 し た か ，抑 制 は 困難 で あ っ ft。

6 歳 6 ケ月，全麻 手術後約 2 週 間発 作 は 全 く消失 しftが ，そ

の 後強 直性要素が つ よ く前屈 を伴 う発 作が 再 発 1，て い るc

　 3 歳 s ケ 月時の 睡眠時脳波で は ，右前頭部 か ら前 側 頭 部

に 焦点性の 棘 波 か み ら れ ， 時に 右半球優位 に 全肢 化 し た。

5 歳 a ケ 月時 の 睡 眠 時脳 波 で も，発作波 は よ り全肢 化群発

化 傾 向 をつ よ め る も焦点 性は 残存 し て い 定 。 覚醒時基 礎律

動 は ほ ぱ 正 常 で あ っ た。発 作 時 ビ デ オ ーボ リ グ ラ フ EEG

で は，両 側対称性同期性の約 3Hz 律 動 性棘徐波 複合が 約10

秒間持続 し ， 棘波に
一

致 して 左 右の 三 角筋 を中 心 に 律動 性

の 筋放電 が み られ ， そ の 最 初 の 約 1 秒 間 主 と L て 肩 か ら上

肢近 位筋の ミ オ ク ロ ニ ー
が 観察さ れ た D 意識 障害 の 程 度 は

比 較 的軽 度 で ，完 全消失 に は 至 らな い と思 わ れ fc。

考察 ： 本 例は ， Ta 囎 inari らの 症例 と較 べ
， 発症年 齢が 早

く，ミオ ク ロ ニ ーの 持 続 時 間 も短 く，成長障 害等 他 の 症 状 を

伴 っ て い る な ど典 型 例 とは い え な い が，臨床 脳 波 相 関 か ら本

症 候群の 範ち ゅ うに 属す る も の と考え ら れ る。発 作が 確認

され る 以前は ， ミオ ク ロ ニ ー
発作や 脳 波、ヒか ら部分発 作 と

誤 認 され る 可 能 性 が あ り，診 断 上 注 意 を要す る と思わ れ る，
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