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　胎生期復半 か ら乳児期は中枢神経系の発達が最も急速な

時期で ある。 新生児期や乳児期のて んかん は 、 脳の 未熟性

を反映して 、 発作像は 非定型的であり、臨床発作像の み で

発作型を分類する こ とは容易で はな い 。 さ らに脳の 急連な

発達を反 映 して発作型が 刻々 と変容 して い くためて ん かん

症候群の 分類も容易では な い 。 こ こ で は 、 現在の て んか ん

症候群の 国際分類を中心 と して 乳幼児の てんかん分類の 問

題点につ い て 述べ る 。

1．新生児痙擧

　新生児痙攣は、特発性全般て んか ん と して 良性家族性新

生児痙攣と良性新生児痙攣が、全般発作と焦点発作を併有

するて んかんとして新生児発作が分類されてい る。 新生児

痙攣の 原 因は 様 々で あ るが、大部分は低酸素性虚血性脳

症 x 頭藍内出血 、 髄膿炎など急性の 脳侵襲によるもので あ

り、後遺症によっ て てんかんの 発症をみ るこ とがあっ て も

それ自体が慢性反復性の 発作を示すてんかんの 範賜に入る

もので はな い 。 ま して これらの 脳侵襲に よる脳浮腫や神経

細胞障害なとの 急性脳障害の 結果生じてい る発作の発作型

を分類し、 て んかん症候群に組み入れようとするとするこ

とは意味のあ る こ ととは思われない 。 したがっ て大部分は

状況関連性発作に含まれ る。 またたとえすぺ て の原因によ

る新生児痙 撃 を発作時脳波に よ っ て発作型を分類 して もほ

とんとが部分発作であ り、さらに器質的脳障害の ない低カ

ル シ ウム 血症による痙撃は全例部分発作である 。 良性家族

性新生児痙攣に っ いて は発作時脳波 に関する記載は極め て

少なく、全般発作 2例と部分発作 2例の報告があるの みで

あ り、全般て んかんに位置づ けて しまうの には 問題 が あ

る。 また全般発作の 発作時脳波も典型的では ない 。良性新

生児痙 攣につ い て も発作時脳波の 記載に 乏 し く、臨床発作

型から全般発作とする根拠に乏しい 。 われわれの 経験か ら

も部分発作の ほ うが多い と考えられ、全般て んか ん に位置

づ けるの は問題で ある。 これらの ほかに新生児期発症の て

ん かん とい えるの は、早期 ミオ ク ロ ニ ー
臓症、早期乳児て

んかん性脳症、脳形成異常 によるて ん かん なと症候性の て
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んかん が大部分で ある 。 脳形成異常に よるて んかん として

は、結節性硬化症、律動的θ／a を伴 うて ん かん な どが あ

り、 後者は全 前脳胞症に特徴的で ある 。

2 ．乳児期の てんかん

　乳児期の て ん かん につ い て は 、 全般て んか んの 中にい く

つ かの 症候群が分類されて い るが、部分てんかんは含まれ

て ない 。 しか し実際には 部分て ん かんの ほ うが多い と考え

られる。 単純部分発作は自覚症状を言葉で表わすこ とが で

きないため焦点運動発作しか と らえに くく、複雑部分発作

も複雑な 自動症 を示 す こ とは な く、 動作の 停止、表情の 変

化、口部自動症 、 自律神経徴候が主体で、VTR／EEG同時記

録に よらない と発作像を正 確に と らえに くい。乳児期発 症

の てんか んは難治とする報告が多いが、良性乳児痙攣、 複

雑部分発作を示 す良性乳児て んか んが明らかに されて い

る。 良性乳児痙攣は全般性強直間代発作を呈するとされて

い るが、発作時脳波か らは 二 次性全般化発作で あ り、 また

両者の閥には関連がある と考え られ 、 あわせ て良性乳児部

分て んかん とい える e

　全般て んか んの 中で 、 West症候群にっ い て は、発作像と

脳波の定義にはあい まい な点が 残されてい る。 年畏児でも

観察され るい わゆるtonic　spaems 、 時に見られるミオクロ

ニ
ー
発作、 軽微な発作徴候、modified 　hypserrhythmiaと

い うあい まい な用語、spaStUBと部分発作の 合併する症例の

位置づ けなどで ある 。 乳児良性ミオク ロニ ー
て んか んは、

生後 1〜2年 に発症 し、 他 の 発作型を伴わない とされ る

が、われ わ れは これ よ りや や発症が遅 く、時に強直間代発

作を合併 し、 比較的大 量の VPA に反応 す る 1群を経験 して

い る 。

　全般発作と焦点発作を併有するて んかんの うち、 乳児重

症 ミオクロ ニ ー
て んかんにおい て ミオクロ ニ ー発作は診断

に 必須であるが、 ミオ クロー発作を示す時期が極めて短

く、また年長の
一群があり、 こ れ を見逃すと、 本症候群の

診断が困難で ある。 しかし、 本発作型 がない 難治て ん かん

の
一
群があ るこ とも確か な よ うで であ る。
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