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1CTAL 　 STUPOR を呈 する症候性部分

て ん か んの一女児例

∬ B − 6

MRi にて High　intensity　area を認め

ブ ドウ膜炎を有 した部分 てんか んの 1例

D 千 歳 篠 田病 院　2）秋野病院　3）山形大学 精神神経科

4）国 立療養所山形病院南 東 北 て んか ん セ ン ター

01 ） 芳賀　幹雄　　2＞ 篠原　正夫　　3） 十束　支 朗

　4） 大堀　守
一
　　阿部　好 文　　曽 我　孝志

神 奈 川 県 立 こ ど も 医 療 セ ン タ ー神 経 内科

○ 松井 　潔 、三 宅 　捷 太 、田 中 　 文 雅 、

　宮 川 　 田 鶴 子 、山 田　 美 智 子 　岩 本 　弘 子

　　 1crAL　 STUPOR は て ん か ん に お け る特異 な 臨床状態 と

して 知られ、特に 　SPIKE−WAVE　 STUPOR　に つ い て は鞭告

も少 な くな い。今 回、我 々は極 期 の 昏迷時 に は く ずれ た 両

側 性汎性の 　sp −W−C の 持続的出現 を み る もの の 、よ り軽

症 の昏迷 時 に は　spike 　や　sharp 　の 出現が 少 な い 不規

則 な汎性高振幅徐波の 形態 に とどまる症候性部分 て ん か ん

の
一

症 例 を経験 した の で 、報告 す る。

　 症 例 は 10 才 の 女児。家族歴、発達歴 に 特 記 な し。5才

時に 髄膜炎を患 い、全身 の 強 直 ある い は 間代 け い れ ん を頻

発 さ せ た。髄膜炎回復後 も発作抑制 み られ ず、半年後に は

ク ラ ス ターを形 成 す る に い た り、9 才時の 入院時 に は瞬時

の 動作中断 や右偏向 を伴 う転 倒 性 け い れ ん 発作 が 月十 数回

以上の 頻度 で 出現 して い た。

　 ヴ ィ デ オ脳波同時記録や無線 テ レ メ トリー長時 間記録に

より確認 され た 発 作は、意味 不 明 の 発語 に 続き、表情 ・動

作 停止 、左偏向直後右側 へ 間 代 性 に 頭部、上 体 が 回転 し、

全 身間代 け い れ ん に 進 展 す る も の が典 型 で あ っ た。こ の 発

作 は好発時刻を持 た ず、ま た単発で もクラ ス ター
で も出 現

す る。こ の ク ラ ス タ
ー

形成時に特徴的に．発 作 1 − 7 日前

か ら患 児 の 反 応 が 鈍 く な り、放置す れ ば登校 も しな い、ま

た 誘わ れ て 登校 して も ぼ ん や り座 っ て い る だ け の 状態が 持

続 す る こ と も知 られ た。稀 に、英語の 発音 を思 わ せ る奇 妙

な 言葉を
一

日中 し ゃ べ り続 け るな どの 異常行動 を も 示す 。

　発作 問 欠時脳 波 所見は、左側頭中部 と左後頭部 に 独立 し

た　sharp の 出現 を見 る。発 作 時脳 波 は 左 側頭中部 に 起 始

す るもの で、右偏向 に一
致 して 左後頭部に も 発 作 放 電 が出

現 す る。

一
方、昏迷状態の 軽症時 に は、上 記焦点異常 に不

規 則 な 前方優位 の ほ ぼ 左 右 対 称 性汎性の 高振幅徐波活動が

加 わ り、ま た 昏迷の 重症 化 に つ れ 、spike の 出現量 が 増 加

し、極 期に は非典型的で は あ るが、お よ そ 2 ヘ ル ツ の 汎 性

sh −v −c が 持続性 に 出現 す る。

　な お、昏迷状態 の 起始な らび に 終了の 日 時 を 脳 波 所 見 か

ら 明確 に す る こ とは 困難 で あ っ た。

症 例 は 13才 女 児 。　 【主 訴 】右 半 身 の 部 分 発 作

と 左 眼 が か す む 。　 【家 族歴 】 妹 の 熱 性 け い れ

ん の 他 に 神 経 、免 疫 疾 患 は な い 。在 胎 39週 24
75g に て 出 生 。仮 死 な く 発 達 歴 及 び 既 往 歴 に

特 記 す べ き こ と は な い 。　【現 病 歴 】 H 才 時 、

全 身 性 間 代 性 け い れ ん の 初 発 作 あ り。近 医受

診 し脳 波 上 左 前 頭 前 側 頭 部 に spike を 認 め た

。そ の 後 の 発 作 は 右 上 肢 か ら 右 下 肢 へ と 広 が

る 運 動 性 部 分 発 作 で 意 識 は あ り 、持 続 は 1 分

程度 、 Todd の 麻 痺 を 伴 っ て い た 。 12才 時 当院

紹 介 さ れ 入 院 と な る 。入 院 時 頭 蓋 内 圧 亢 進 症

状 や 膠 原 病 様 症 状 は 認 め な か っ た 。眼 科 的 に

左 ブ ド ウ 膜 炎 を 認 め た 。頭 部 CTで は 左 前頭 葉

皮質 下 に び ま ん 性 の 低 吸 収 域 を 、蘭RI で は T2

強調 画 像 に て 上 記 の 部 位 と左 頭 頂 後 頭 部 に 高

信 号 域 を 認 め た 。髄 液 は 細 胞 数 の 増 多 な く悪

性 細 胞 を 認 め ず 、 IgG　 6．3ng／dl と 上 昇 01igoc

lonal　 IgG　 band は 陽 性 で 、髄 液 の 結 核 菌 培 養

は 陰 性 。抗 核 抗 体 は 160 倍 と 陽 性 だ っ た が 、

他 の 検 査 所 見 は 異 常 を 認 め な か っ た 。け い れ

ん に 対 し て VPA 及 び CBZ を 投 与 し た が 、そ の

後 も 発 作 が 20回 ／ 日 と 頻 回 と な り、学 校 の 成

績 も 低 下 、 MRI に て 病 変 の 拡 大 を 認 め た た め

2 回 目 の 入 院 と な っ た 。　【入 院 時 現 症 】 一般

理 学 所 見 に 異 常 な く 、神 経 学 的 に は 右 手 の Ho

ffman 及 び Tro 齟 er 反 射 陽 性 で 軽 度 の 構 音 障

害 を 認 め た が 、運 動 麻 痺 、知 覚 障 害 、膀 胱 直

腸 障 害 、小 脳 症 状 な ど は 認 め な か っ た 。

　 【検 査 】抗核 抗 体 160 倍 i 抗 ミ エ リ ン 抗 体

IgG が 陽 性 、ウ イ ル ス 抗 体 価 異 常 な く 、髄 液

は TP 　 33 ．2 面 g ／dLIgG 　 7．5旧 g／d1 と 上 昇 ．　 olig

oclonal 　 IgG　 band は 陽 性 だ っ た 。　 SEP に て N3
3 以 降 の 左 右 差 を 認 め た が 、EMG ，NCV ，ABR ．bri

nk 　 reflex 等 は 正 常 だ っ た 。各 種 腎 機 能 検 査

は 異 常 な か っ た 。

　本 症 例 は て ん か ん を 主 症 状 と し た 自 己 免 疫

機 序 に よ る 脱髄 性 疾 患 〔鬧Sな ど ） を 疑 い パ ル

ス 療 法 を 含 め 治 療 法 を 検 討 し た い 。
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