
Japan Epilepsy Society

NII-Electronic Library Service

Japan 　Epilepsy 　Sooiety

E．19　　て ん か ん 発作 に て 発見 され た裂脳 症の 2例 E−20　Band　heLerlJtopiaを伴 っ た hemimegatencephalyの

1例
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側性裂脳痒 に て ん かん を 合 併 した 2瘋 例 を経験 した

の で、頭部 MR 【・SPECT ・電気生理 学的 検討 を含

め て 報告する 。

　 防匡例亅］発症時11歳11ヶ 月、男児 。 両 ド肢 の 震え と

と もに 意識 減損す る発作を認 め 当科受診。右上下肢不全

麻痺 と右上下肢長の 短縮、右手の 立 体 認知 ・ 書 画知 覚の

障害、2点同時刺激識別感覚で は右側で の 消去を認め た 。

脳波で 左頭頂部に 棘波を認め て ん かん と診断。 頭部 CT

で左 中 心溝後方部に 白質深部まで達す る裂孔と灰白質の

肥厚が 認め られ た 。 頭部 MRl で は同部の 厚脳症を認め

た。SPECT で は 同部を 中心 に 前 頭 部後 方 か ら頭 頂 部

にかけて広範なtiTlth低下を 認め た 。 正 巾神経刺激に よ る

SEP で は左頭 頂部 （Shagass　point ）に お い て N20以 降

の 低電位あ るい は 消失を認 め た
。

VPA80emg で 発作は

消失 して い る。

　 ［症例 2］発症時13歳 8 ヶ 月、男児 。 突然の 四肢 の け

い れ ん 発作 と左手足の しびれ感 に引き続く意識消失 。け

い れ ん 発作を認 め、近医受診。 脳波で は 明 らかなて ん か

ん性突発波 は認 め な か っ たが、頭部 CT で右頭頂部の 白

質深部に お よぶ 裂孔、頭部MRI で 同部の灰白質の 肥厚

と表面の
くF坦 化を認 め 、 裂脳症 と診 断 した。

P　B　100mg，

CBZ250mg を投与する も突発的 な左手の しびれ感が 現

在も時折認 め られ て い る。

　 ［考案］裂脳症 は広義 に は孔脳症の 範扇に分類 され る

が、両者は病理組織学的 に 鑑別されて い る。本症例で は

2例 と も
一一側榛で は あるが巾心溝付近に 見 られ、さらに

裂孔部が厚い 灰白質で 覆わ れ て お り 、 神経細胞遊走の 異

常 と して の 裂脳 症 と診断 した。症例 1 で は 複合感覚の 低

下の 原因として SPECT で 裂孔部を 巾心 に した広範な

血流低 Fが 、 さ らに SEP で も N20以 下の 電 位低下が 確

認 された 。 症例 2は 間歇期脳波 で はて ん かん 性突発波を

と らえ て い な い が 、 左手の しびれ感を伴うGTC が反復

した こ とと、画像診断上裂脳症が存在するこ と とを考え

合わせ る と、て ん か んが診断と して 妥当と思われる。
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【目的】henimega董encePt 　aiy は ・側 刈 畄半球の 僻駄 および

脳室拡大を特徴 と し．難治 性け い れ ん を き た す先 天性 奇形

で ある 。 本症は胎生期 3か 月頃の 異常 で、神経綿飽移動の

隙害に よる 種 々 の 奇形 を合併す るこ とが報告されて い る 。

今回我 々 は、複雑部分発作 を呈 す るhenimeFfnlencephalyt，！

片側性band　heterotopiaを合併した稀 な 1例を経 験したの

で 若干 の 文献的考察 を加え報告する 。

【症 例 】症 例 は 7 才
’
女児。正常出産で あ っ た が、頭開が38

  と拡大して い た 。頚定 3か 月、寝返 り8か 月、歩行 1才

3 か 月であ っ た。2才時 2同の けい れ ん発作を認めた 。 そ

の 後発作は なか っ たが、6才時よ り少 しずっ 精神発達遅延

が 見られ る よ うに な り、7 才
．
時 よ りけ い れん 発作が月5 −

10 回 と頻発す る ように なっ た 。 某小児科に て 種 々 の 抗け

い れん 剤の 投薬を受けたが けい れ んは 持続、また CT にて

脳室拡大を認め る ため 当科紹介入院とな っ た。神軽学的に

は軽い 右不全 片麻痺を呈 し、知能年令は 5才 6 か 月で あっ

た。発作間欠期脳波では左半球 に辣徐波複合が出現、時折

全般性に認められたe また左前頭部及び 左側頭頭頂部に焦

点を勵 ） せ る 所見が あっ た。ビ デオ脳 波 同時記 録 では、て

んか ん発作は右 卜肢 を屈曲、眼球、頚 部の 右 方偏位及び意

識減捐を呈 し、脳泣 L発作起始側は左 半球で あ っ た。MR

I所 見は左半球 の 肥 大、左 側脳 室 の 拡大を認 め hanimegal−

enceptraly と診断 ．さ らに MR1 プロ ト ン密度強調画像で

左側脳室に 沿 っ た帯状の 灰白質 と同 じ信号強度を呈す る領

域を認め、baTid　bet．erotpoia と診断 した。

【考察 Jhemimegn！encec ぬaly お よびband　hetervtopiaは と

もにけ い れ んが 難治性で予後不 良とされて お り、外科的治

療を含めた 治療法の 選択が問題 と考え られる 。 本症の 診断

にはMRI がと くに 有用であ っ た。
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