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IIB − 8　 乳児重症 ミオ ク ロ ニ ー て

ん か ん 児 の て ん か ん 重延 状態 に み ら

れ る 特異 な状 態

IIB − 9　視覚発 作 で発 症 し複雑 部

分発 作 、 非定 型 欠神発作 を来 す よ う

に な っ た 12歳女児例
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　 乳児重症 ミオ ク 卩 二
一

て ん か ん 児の て ん か ん重延状態の

際 に 発作後も うろ う状態 とは 明 らか に 異 な る 意識 混濁 と軽

い 間代要素 を主 徴 とす る特 異 な 状態 を経 験 した 。

　 症例 は 5 歳 か ら 7 歳ま で の 4 例 の 男児 。 全例 、 て ん か ん

の 発病は 1歳未満で あ り、 発病 ま で の 発達 は ［F常 で あ っ た

が経 過中 に 中等度か ら重度 の 精神遅滞が 認め ら れ た
。

い つ

れ の 症例 も汎 ミオ ク 卩 二
一
発作 ときわ め て 難治 な強直間代

発作を頻発 し、乳児重症 ミ オ ク 卩 二 一て ん か ん の 診断基準

を満た して い た Q

　 こ の 特異な 状態は 、 そ れ の み が独立 して 出現す る こ とは

な く、す べ て 反 復する強直間 代発作の 終結 に 短 い 間欠期をお

い て 出現 して い た。す な わ ち て ん かん重延 状態 の 部分症状

と して の み 出現 して い た 。 そ の臨床症状は 軽い 間代要素 を

伴う意識混濁 が 5分 か ら 16 分 と比較的 な が く持続す るも

の で あ っ た 。 脳波像は 、 両側び慢性 の 比 較的律動性 に 富む

遅 い 徐波 ない し棘・徐波 の 連続 を示 してい た 。

　 こ の 状態は 間代要素 を伴 う複雑非定型欠神の て ん かん 重

延状態に 類似 して い た が、いつ れ の 症例 で も周有の 欠神発

作は確認され て い な か っ た 。

　 Dravet らは 乳児重症 ミ オ ク ロ ニ ー
て ん か ん に ミオ ク

卩 ニ ー
攣縮を混 じた 持続す る 意識混濁 が 出現 す る こ とに 注

目 し、 こ れ を 「obtundation 　 status 」と盖己載 し

て い る （1985 ） 。 こ の 「obtundation 　 status 」

の 臨床像は 必 ず し も明確 で は な い が
、 演者 らの 症例 でみ ら

れ た h述 の 状態 も、そ の
一一
部 に 含め られ る もの と思 わ れ る 。

こ の特異 な状態 の 発現機 序は 不明で あ る が 、 自験例 に 関す

る限 D 、
い つ れ も強直間代発作 に ひ きっ つ い て お こ っ てい

る こ とか らけ い れん 直後の 期 畄の 疲へ い 状態が 誘因 と して

関与 して い る こ とは 明 らか で あ る。一
方、こ の 状態を強直

間代発作後の もうろ う状態と区別す る こ と も臨床的に意義

あ る こ と と思わ れ た 。

：嫁 族歴，既往歴 に は特記す べ き こ とは な く，発達 も正常

で あ っ た が ，6 才時て ん か ん発 作 で 発症 し，初期 に は 発作

波 も後頭 部に 限局 し て お り，視覚発 作 及び そ れ に ひ きつ づ

く複雑部分発作 の み で あ っ た が ，後に 発 作 波 の 全 般 化 ic伴

い ，非定 型欠神も来す よ うに な り，種 々 の 抗 て ん か ん薬で

コ ン ト ロ ール が不良 な12才女児に お い て ，現在 ま で に 脳波

一ビ デ オ 同 時記録に よ り4 つ の 発 作型 が促 え られ た
。

  視

覚発作 ： 「あ っ ，見え る。亅とい っ て 眼を押 さえ る。脳 波

は 両側後頭部 に 速 波律動が み られ る。  視覚発作か ら進展

し た複 雑 部分 発 作 ：急に 手で 眼 を押 さ え ，し ば らく し て 眼

球右上方偏位の ま ま体 が 右 へ 倒 れ て い き，頭が 右へ 回転 し

て い く。呼名に は 応 じ な い
。 脳 披 は ，両側後頭部の 速 波に

ひ きつ づ き全 般性鋭波 と な り，し だ い に 徐波化す る。   閉

眼に よ っ て 誘発 され る非定型 欠神発作 ：閉 眼に よ り，不 規

則 な全般性鋭徐波 が誘発 され，その 間眼険が ピク ピ ク し，

呼名 に 応 じない
。   視覚 発 作 か ら進展 し た 非定型欠神発作

：急 に 手で 眼 を押 き え，しば ら く して 眼険をパ チ パ チ させ

呼名に 応 じな くな り，突然回 復す る。脳波は 両側後頭部の

脱 同期後低振幅速 波が 出現 し，5秒の 平坦 化後，突然 3 −

4Hz の 不規則な全 般性鋭徐波が連続す る。こ れ らの 発作 を

呈 示 し ， 4 種 類 の 発 作 の 関係 に つ い て 考察 し た い
。
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