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ACTH に対す る反応性か らみ た難治て ん か

ん の 長期 予後
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小児難治て ん か ん に対す る TRH 療法 の 治療

効果に 影響す る諸要因の 検討

　　　（脳波所見を 中心 と して ）
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　 （目的）ACTH療法中の 発作ならびに発作間欠時脳波の

改善の程度とそ の 後 の 発作再発 や再発ま で の 期間 に 関

連 が あ るか 検討 す る こ と 。 （対象と方法）対象は当センター一

に お い て ACTH療法 を施行し、 そ の 後1年以上経過観察 し

得た症例 の うち以下の条件を満た した の べ 34例（2例は

2風 CTH療法を施行 し て い るの で 実症例 は32例）。条件：

  ACTH療法前1ヵ 月に わ た り毎日1回以上必ず明ら か な

て ん か ん 発作を 有 し て い た 。  ACTH投与が少な くとも連

日2週間行 なわ れ た。ACTH療法開始時 の て ん かん分類は

潜 因性 恥 st症候群 1例 、症候性 vrest症候群17例 、Lennox−

Gastaut症候群2例、そ の 他の 症候性全般 て ん か ん 13例、

症 候性部分て んか ん 1例 。ACTH療法開始時の 年齢は3 ヵ 月

か ら9歳 （平均2歳3ヵ 月）。 ACTH投与は福山方式を基本と

し
一

部の 症例は こ れを修正 して施行し た 。発作抑制の 判

定 は少な くとも1週間以上全て の発作が みられな くな っ

た初日と し た 。発作間欠時脳波所見 は ACTH療法11−18日
の 脳波の うち最 も改善度 の良い もの で 検討 した 。 （結果

）（1）ACTH療法開始か ら発作消失 まで の 日数 と再発と の

関連 ：6日以内9例（調査時まで 発作な し3例、1年以後に再

発3例 、 1年以内に 再発3例）、7−13日6例（調査時まで 発作

な し正例」 年以後に再発3例 、 1年以内に 再発 2例）、14−27
日7例（調査時ま で発作 な し3例、1年以後に再発O例 、 1年
以 内に再発4例）、 ACTH中に 発作再出現2例（調査時も発作

あり）、ACTH中発作 の 持続 したもの 10例（調査時も発作あ

り）。（2）発作間欠時脳波の 改善度と再発 との 関連 ：て ん

か ん 性放霓 が 全 て 消失 した もの 5例（調査時まで発作な

し 2例、1年以後の 再発2例、 1年以内の 再発 0例）、焦点性放

電を 1−2カ所に認め る もの 13例（調査時まで発作な し3例
」 年以後の再発3例 、 1年以内 の 再発5例、ACTH中の 再発1

例 、発作持続 1例）、焦点性放電 を3カ所以上 に 認め る もの

4例（調査時ま で 発作な し1例J 年以後の再発0例 、 1年以

内の 再発 1例 、 発作持続 2例）、焦点性お よび広汎性放電が

並存するもの 12例（調査時まで発作な し0例、1年以後の

再発0例 、 1年以内の 再発3例 、ACTH中の再発1例、発作持続

8例）。 （結論）ACTH療法後の 発作再発予後 は ACTH中の 発

作消失まで の 日数よ り発作間欠時脳波の改善度 とより

関連 して い る もの と考 え られ た e

　私達 は 1985 年 か ら 、種 々 の て ん か ん 発作を持つ 難治

てんかん児に対 して、TRH 療法 を行 い 、とくにWest

症候群 で TRH 療法の 有効率の 高 い こ と 、また TRH の 効

果に影響する因子 として、血清基礎プ ロ ラクチ ン （PRL ）

値が重要で ある こ とを発表 して きた。そ こで 今回は脳波所

見を中心 として TRH 効果 の 諸要因につ い て 検討 した。

　対象お よび方法） 1985 年か ら 1990 年まで に愛知

県心身障害者 コ ロ ニ
ー

中央病院小児神経科 に て ん か ん 発作

の抑制を目的と して 入院し、TRH 療法を試行 した、難治

て ん か ん 児 50 例、計 55 回を対象に した 。対象の てんか

ん症候群分類 で はWest 症候群 22 例 （23 回）、

Lennox −Gastaut症候群 14 例 （16 回 〉、他の 続発全般 て

んかん 7 例 （7 回 ）、部分て ん か ん 4 例 （5 回 ｝、乳幼児

重症 ミオ ク ロ ニ
ー

て ん か ん 2 例 （2 回｝、睡眠時持続性棘

波 をともな うてんかん症候群 （CSWS ） 1例 （2 回）で

あ っ た。TRH 療法の 実際は 、　 TRH−tartrate （TRH−t＞O．5
− LO   ／dayを毎 日 1から4 週間連 日筋注投与 した。治療

時平均年齢は 5 ．0 歳、経過観察期間は 3 カ月か ら 5年 で

あ っ た。治療中は原則 として薬剤の 変更は行わなか っ た。

治療効果 の 判定は TRH 療法終 了時 に 1 ）発作 の消失ま た

は 2 ）睡眠時脳波 で 50 ％以上 の 発作波 の 減少 を認めた場

合に有効 とした。発作型の 分類 は原則と して 、発作時脳波

に基づ い て 行 っ た。治療時年齢 、性差、成因 、基礎疾患、

神経学的異常、発作型分類、て ん か ん 症候群分類、発作頻

度、発作時脳波　発作間欠時脳波　血清基礎ホ ル モ ン 値

（GH ，　 TSH ，　 PRL ｝の 項 目に つ い て TRH 療法の効

果 との 関連 につ い て 検討 した 。結果 ） 1 ） 50 例中 17 例

（34 ％ ）、West 症候群 22 例中 10 例 （45 ．5 ％ ）

で TRH 療法が有効であ っ た ．2 ｝TRH 効果との間に 明

か な相関を認め た の は 、発作型分類、て んかん症候群分類、

血清基礎 PRL 値、脳波の 項目で あ っ た 。 3 ＞脳波所見で

は ヒ プ ス ア リス ミア お よび連続 した DSSW で 、有効率が

高く多焦点性棘波 で は 低 か っ た ．4 ）有効例 で は基礎 PR

L 値が有意に高く、治療後 PRL の 著明な低下 を認め た 。
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