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1C −1　 焦点性発 作で初発 した後複雑部分発作 と tonic

　　　　　spasm を同 時期に併発 したWest 症 候 群 の 1例

1C −2　　ACTH 療法が有効で あっ た早期 ミオ ク ロ ニ ー

　　　　　脳症の
一

例
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　【目的 】て ん か ん 症候 群分類 の全般 て んか ん に 位置付 け

られ て い る West 症 候 群 lcお い て．焦点 性要 素 を持つ 症例

の 報 告 が近 年相次 いで い る。我 々 は 焦点性発作で 初 発 し，

後に種々 の 部分発 作を 示 し，
また 同 時 期 に 複雑 部分発作 と

シ リ
ー

ズ形 成性 tonic 　 8pasm を併発 した West 症 候 群 の

1例を経 験 した の で 報告す る。

【症 例 】女児．出生歴 ：在 胎39週，出生 体重 3，230g 。 胎 児

仮死徴候の ため 母体に酸素投与，新生 児 仮死 な し 。

症 例の 経 過 ：生後 2か 月，哺乳中に 眼 球上転か ら右偏 し、

右上下肢の 間代 性けい れ ん が 出現 した との こ とで 来院，入

院 とな る。神経学的異 常 は な く，血 液 検査，ア ミ ノ 酸分析

異常な し。 発作間 欠時 の 睡 眠時脳波 で は 後頭 葉 の 徐波 の 混

入 およ び右後頭葉 に 棘波 を認 め た。入 院中West 症候群 発

症 まで   眼 球上 転 か ら右 偏，時に右 手間 代 性け い れんおよ び

舌の 自動症  眼 球 右偏，右 上下肢 間代性 け い れ ん  眼球 右

偏，強 直姿位 を伴 う （右優位 ） けい れん，時に 右 下肢 の
一

過性麻痺  強 直 性発作 に 眼球結膜充 血，眼 の 周 囲 の 発 赤 な

どの 自律神経症 状 を主 体 とす る もの   左 眼 険 お よ び左手の

間代 性けいれ ん な ど種々 の 部 分発作 が 1日 5 〜10回確認 さ

れた 。 発作に 対し，フ ェノ バ ル ビタール ，カ ル バ マ ゼ ピ ン，

ビ タ ミン BG は無効で あ っ た 。
バ ル プ ロ 酸 で 約10日間発 作の

消失の 後，生 後 4 か 月時 に眼球 右 偏，右上肢強直性 発作 に

引き続 い て，両上肢伸展．下肢屈 曲 す る シ リ
ー

ズ 形成性の

tonic 　 spasm が出現 した。　ACTH 療法 （0．015mg ／kg

／ day）で 発作消失 したが．隔日 に減 量 した と こ ろ部分発作

の み 再 発 した。現 在バ ル プ ロ 酸，ロ ラ ゼ パ ム の 併 用で 部分

発作 はほ ぼ抑制 され，精 神運動機能の catch 　up が み られ

て い る e

【結 語 】部分発作に 引き続 い て tonic　 spasm が 出現 する

West 症 候 群 の て ん か ん 分類の 位 置 付 け が問 題 とな る と こ

ろ で あ る．また従 来 の 報告例 で は 予俵不 良例が 多 く，今後

は 同様 の 症 例 の 集 積 が 必 要 で あ る 。

　早期ミオ ク ロニ
ー
脳症 〔EME ）は生後 3カ 月以内に発症

する原因不 明の 年齢依存 性て ん か ん性脳症の
一
種で ある。

非て んかん性myocionia ，　 tonic　spas 田s ，
　 partial　seiZUre

を認め脳波上は睡眠時の suppression −burstを特徹とする 。

有効な治療法の 報告は な く 、 予後は極めて 不良とされ る。

　我々は特徴的な 発作型、脳波所見か らEME と診断 し、

ACTH 療法に よっ て発作消失と脳波及び発達の改善を認

め た
一
例 を経験 したの で 、文献的考察も含め て 報告する。

【症例】6ケ月、男児。 家族歴 に特記すぺ きこ となし。 正常

分娩 にて 出生 し身体発 育は順 調で あ っ た。生後2ケ月時IC秒

前後持続す る左半身の 間代痙撃が数目間反復 して 出現し、

某病院に入院 した 。 抗痙撃剤投与にて も発作は消失せ ず、

脳波上suppression −burstを認めたため当科転院となっ た 。

　入院時左優位の 痙性四肢麻庫の状態で 自発運動に乏 しく、

著明なerratlc 　myoclonia を認めた。
　 Horo反射認めず固視、

笑顔もなく発達遅滞を認めた。ア ミ ノ酸分析を含めて 血液、

尿、髄液に異常なく、 CT 、　 MRI 、 SPECT 及び眼底

も正 常で あっ た 。 ABR 正常、　 VEP 出現不良、　 SEP は

低振幅であっ た 。 脳波上左右非対称なSllppression −burstを

認め発作時 ビデオ脳波同時記録にて 以下の 発作を確認 した。

1．覚醒時に著明な、脳波対応 の 不明なerratic 　myoclonia

2．desynchronizationに対応す る非対称性tonic　sPastes

3．bi−o の fast　wave に対応す る開眼を伴う両上肢強直発作

　入院後、clonazepa 皿の 投与 に て myoclonia は 消失 したが、

tonic　spasms は著明に増加しシ リーズを形成して頻発した。

valproa 匕eは 無効で あっ た 。 4ケ月時には suppression
−burst

patternが 不明瞭となりhypsarhythmiaを呈して きた ため、

ACTH 療法 を導入 した。　 ACTH 開始後7日目にはtonic

spasms が消失 し、脳波上suppression −burst　patternの 消失

及び基礎波の出現を認めた。21日目の VEP は左側で 正常

反応となっ た。 ACTH 療法後、運動面では痙直の軽減と

とも に自発運動が増加 し、発達面で も笑顔の 出現、視線が

合うな どの 改善を認め た 。 6ケ月現在発作の 再発を認め ず、

追視 寝返りは 不可能だがわ ずかな発達を認めて い る 。
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