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特異 な画像を示 した 年齢依存性 て ん かん 性脳

症 の 1女児例

（脳 病理 所見 と臨床症状の 検討）
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良 性 家族 性 新生 児 け い れ ん
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　 He血 megalencephaIy は 年齢依存性 て ん か ん性脳症（ADEE）

の 原因の 一
っ とな る希な脳奇形で あ る。今回我 々 はEME 、

West症候群、 自竕 発作と変容し、そ の経時的画像診断で 新

生児期 に は右側の hemimegalencepYiaiyを認 め るも、 そ の 後

同側 の 進行増慈す るhe皿iatrophy と側脳室の 著明な拡大を

認 め た一女児例を経験 し、そ の 脳病 理 所見を検索す る機会

を得た の で検討を加 え 報告する。

〈 症例 〉剖検時 5才 9 ケ月。 生後 3 日目より顔面の ミオク

ロ
ー

ヌ ス、吏 に前腕 の ミオ ク ロ ーヌ ス 、 強直攣縮に 気付か

れ、脳波 で はsuppression 　burstを認めた。 そ の 後hyps−

arrythmiu に移行 し、シ リ
ー
ズ形成性強直攣縮を認め、ユ2

ケ月時 に は脳波はmultifocal 　spikes に変化 し、 部分発作

を 呈 した 。 脳波所見 は い ず れ も著明 な左右差を呈 し、 左側

優位の 不全麻痺と、重度の 精神運動発達遅滞を認 め た。

〈病理所見〉脳重量550g，右側半球の 著明 な萎縮とpachy
−

gyria を認 め
、 髄鞘は索状に不規則 で あ っ た 。 右側側脳室

に接 して 上衣細胞 に よ っ て 覆わ れ る半卵円 形の 空 洞 が あ り、

その 間 に は上衣細胞増生 に よる隔壁形成がみられた 。 こ の

空洞は上衣細胞増生 に よ っ て モ ン m 一
孔が閉塞 されたた め

に起こ っ た側脳室の 嚢状拡大 と考え られる。 また上衣細胞

増生部に は多発性 の 大 小 上衣嚢胞 も認 め られ た
。 右側半球

は全体 に皮質神経細胞 の 脱落は顕著で 、 神経細胞 の 層状配

列は消失 し、軸索減少、髄鞘形成不全 、 グ リオーシス 、
ヘ

テ ロ トピア、石灰化巣 を 認め、右側 の 視床と海馬の 一部に

も神経鸚腕脱溶 と グ リオ
ー

シ ．くを 認 め 〜  左倫半球で は測

脳室周囲白質の グ リオ ーシス の み認 め、中脳以下 で は右側

錐体路に ：次変性の所見を認め た 。

〈 考案〉 本症例の 脳病理 は 、 胎生早期の障害を示す所見 と

出生後の 病変に よ る所見 の 混在 した もの で あ るが JDEE の

発症を考えるうえで 重要と考える。 また出生直後はhemi一

皿egalencephaly で 、その 緩同側半球の hemiatrophyを認 め

た特異な症例で あ り、 検討を加 え 報告する。
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　良性家族性新生 児 け い れ ん （以下 BFIC ）は，新生児期

の け い れ ん が 特徴 と され て い るが，新生 児 期以降の 乳児期

あ る い は 幼児期の け い れ ん もまれ で は な い。今回 わ れ わ れ

は ，BFIC を有 す る女児 に お い て，生後 3 ヵ 月 に み られ た

け い れ ん の 発作時脳波を 記録 す る機会 を得 た の で報告す る。

〈症 例 〉症例 は 2 歳 10ヵ 月 女 児 で あ る。父 が 生 後 2 ヵ 月に

け い れ ん を き た し，その 後，一・
年 に 1 回 の 割 で，人 眠期 に

けい れ ん が あ っ た が，12歳 以 降 は けい れ ん は な く，

一
流大

学 を 卒業 して い る 。 ま た，晃が 生 後 2 日 目か ら日 唇 が 蒼白

とな り，四 肢をび くつ か せ た り，眼 球 を左 上 方 に 偏位 させ

た り，左 ド肢 の 伸展屈曲 を繰 り返 した りす る発作 が み られ，

生 後 6 日 目に 突然死 し て い る。病理 解剖 で は ， 側脳室壁の

一一
部 に 石灰化 を伴 う グ リ ア 結節 が 認 め られ た が，そ れ 以 外

の 脳実質 に は病変が 認 め られ ず，突然死 の 原 因 は不馴で あ

っ た 。 現病 歴 ： 思児 は，在胎週数40週，出生体 重3220g，

ア プ ガ
ー

ル ・ス コ ァ
ー9 点で 【E常 出 生、凵 齢 5 日 に、四 肢

を び くつ か せ ，呼吸 を止 め る，持続 10数秒 の け い れ ん が 認

め られ，他院 に 入 院 した 、 血液 ， 髄液，頭部 CT をふ くむ

種 々 の 検査が 行 わ れ た が け い れ ん の 原因 は不 明 で あ っ た 。

PB が 投与 され ， 以後 ， け い れ ん は 認め られ ず，生後 1 カ

月半 に，当科 に 紹介 さ れ た
。 生後 3 ヵ 月に 患 児 は再 び け い

れ ん を起 こ した 。発 作時脳波 で は，左中心 ・一頭 頂 部に 律動

性鋭波 が 認め られ，こ れ に
一

致 して，患 児 は，目 を 見開 き，

口 の 自動運動 を数回繰 り返 した 。VPA に よっ て 発作 は コ ン

トロ
ール され ， 2 年間経過 を観察 し た が，発作は な く，

VPA を減量中止 した 。現在，投薬 を 中止 して 6 ヵ 月に な

るが ，発作 は み られ て お らず，思 児 の 精神 運動 発達 も順調

で あ る 。

〈結論 ＞BFIC の 乳児期 の け い れ ん は 部分発作で あ る可能

性 が あ る。
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