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A −31　　日本人若年 ミ オ ク ロ ニ ー
て んかん （Jl（E）恵者

　　　　　の HLAタイ ピ ン グ （第 2報）

A −32　　新 し く開発 された遺伝性て ん か ん ラ ッ ト（IGER）：

　　　　　 発作 症状、系統解析 な らびに脳 坡学 的検索
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　第26回日本て ん かん学会に お い て 日本人J）！Ems者の

HLA−A，　 B，
　 C，　 DR抗原分布 につ い て 報告 した が 、 今 回は

さ らに症 例数 を増 や し、特 に クラ ス 1抗 原 で あ る DR，
DQ抗原につ い て検討 した と こ ろ興味あ る結果が得 られ

た の で報告す る。
　 日本人JMEre者37例 を対象に した。これを対象者全員

（全J甑 群）、そ の う ち 高次精神活動に 対 し反射性 を有す

るJ瓶 15例 （反射群）、有 さな い JllE　22例（非反射群）の

3群 に 分け 、 そ れ ぞれ HL△−DR，　 DQ抗原 に つ き タ イ ピ ン グ

し、 以下の 結果 を得た。
1，全J』E群 ；Dq3を有す る症例 が72．9Xと正常 人 対 照 の

39．2Xに比 して 有意 に多く（Pc〈O．01）、 相対危険率（RR）
は6．　64で あ っ た。また有 意 差 は認 め られ な か っ たが 、

DQ1，
　 DR2が少な く、DRIIが多か っ た 。

2．反射群 ；い ずれも有意差は認 め られなか っ たが、正

常人対照 に比べ DR4，　 DR6が 多か っ た ．

3．非反射群 ；DQ1が 31．8X と正常人対照の 67．5Xに比 し

て 有意 に少な く（Pc〈0．05）、　 RRは0．22で あ っ た 。 ま た

DQ3が86．4Xと正常人対照の 39．2Xに 比 して 有意に 多 く

（PcくO．01）、
　 RRは 9，81で あ っ た 。 その 他有意差は認 め ら

れな か っ た が DR11が 多か っ た。
4．反射群 と非反射群 の 比較検定 ；い ずれ も有意差は認

め られ なか っ た が 、 反射群は非反射群 に比 べ DR4，　DR6，
DQ1が多 く 、 DQ3が少なかっ た。
　 こ れ らの 結果 よ りHLA遺伝子 と強 い 連鎖不平衡 に あ る

他の 遺伝子が 、 」班監の 病因に直接関与 して い る 可能性が

示唆され た が 、 同じJMEで も高次精神活動に 対 し反射性

を有す る症例 と 、 有さ ない 症例とで血 抗原 の分布 に差

が認 め られ た こ とは 非常 に興 味深 い 。こ の 点 を含 め

JHEの病因につ き考察を加える。

　伊原 の遺伝性 白内障 ラッ ト（ICR）は 白内障 を自然発 症する

近交系アル ビノ ラ ッ トで あ る。本系の 中か ら全般化痙 攣発作

を 自然 に発症 す る 新 しい 亜 系 を分 離 し （lhara「s　gene −

tlcally　epileptic 　rat ：　IGER）、て んかん モ デル と して の有 用性

に つ い て第 25 回本学 会で報 告 した。今回我 々 はこ の 遺伝 性

て んかん ミ ュ
ータン トの 壑攣発作の 様態を さ らに群 し く観察

す ると ともに、系統解 析な らび に脳 波 学的検索 を行 っ た の で

綴 告す る。

　こ の 動物は 生 来hyperactiveで あ り．生後 2 ヵ 月ごろよ り

顔面 や、下 顎筋 の ミ才 ク ロ
ー

ヌ ス が 見 られ る よ うにな る。こ

の 煩 よ り＃ にwet 　dog　shaking も観 察される よう に なる。4 ヵ

月 ごろよ リ 1 日ない し2 日に 1回、夕方 よ り夜間 にか けて

reamg ，fallingをと もな う間代強直性痙攣発作を示す よ うに

なる。発 作は 睡眠時、覚醒 時 ともに 出現 し、音や 光等の 外来

刺 激 によ る誘発 は槻察 されて い な い 。発作 は加 齢と ともに そ

の 頻度をま し、ある もの では 20 分 に 1 回の 高頻 度で発 作を

起 こ し摂食 不能 とな り死 に至 るもの もあ る。8 ヵ 月 を超 える

と非発作 時で は む しろ hypoactiveとな り傾 眠 傾向 を示 す。

全 般化 発作 は 雄の 80 ％ 以上 に認め られる の に 対 し雌 で は 2

0 ％以 下 で あ る。マ イク ロサ テ ライ トマ
ー

カーを 用い たゲ ノ

ムの 多型 性 で 系統 起 源 に つ い て 検 索 を 行 っ た。調 べ られ た 7

系統の ラ ッ トとの 間で 少 な くと も 30 ％ 以上 に マ ーカー遺伝

子の相違 が認 め られた。本系 が当初考 え られて い たウ ィ ス タ

ー系 ラ ッ トとは異 り、現在の と こ ろ 由来不明の アル ビノ ラ ッ

トであ る。脳波 は前頭、頭頂皮質、海馬 および扁桃体 よ り記

録 した。全 般 化発 作時 に は 皮質、海馬、扁桃 体 に 刺波 を とも

な う発作波が 出現 した e 全般 化発作の 発症前の 着令ラ ッ トで

は こ れ らの 部位で異 常波の 出現が認 め られた。

　発作症 状、脳波学的な らび に 神経 病理学的所 見よ リ本 ミュ

ータ ン トの 発作は 辺 縁系発作 と推測 さ れ 、側顛葉て ん か ん

の モ デル と して の 有用性が期待 され る。
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