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B−29　　複 雑 部分 発 作 重 積症 を呈 し た 新生 児期 発 症 の 難

　　　　　治 性 特発性部分 て ん か ん

B −30　　 補足運動領野起源 と思われる抑制容易な 頻回の

　　　　　睡眠発作を呈 した小児て んかん例

横浜市立 大 学 医 学 部 附属 浦 舟 病 院 小 児 科
田附興風会医学研究所北野病院　小児科

○ 小 林拓 也、木 村 清次、小 坂 仁 、 上 原 さ お り、大槻則 行
○金澤　治、艮藤　洋

【序 言 】　 小 児 の 複 雑 部分 発 作 重 積症 は 近 年症例 が 集積 し、

非 痙 攣性 て ん か ん発 作 重 積 症 の 中で は、け っ して 少な くな

い 病 態 で あ る こ と が 明 ら か に な っ て き た 。しか し、乳 幼 児

以 下 の 症 例 の 報 告 は 殆 ど見 られ ない 。我 々 は 今 回、出 生 直

後 に て ん かん を 発症 し、6 か 月 間持 続 した複 雑 部 分 発 作 重

積 症の
一

例 を経験 した の で 発作 時 EEG − VTR 同時 記 録

の 供 覧 を 中心 に 報 告す る 。

【症 例 】　 症 例 は 37 避 、2710g 、切迫 早 産 の た め 帝

王 切 開 で 出生 した 女 児。仮 死 は なか っ た。母 親 に 数 回 の 熱

牲壑攣の 既往が あ る 。

　 日齢 0 よ り無呼 吸 発作が 見 ら れ、日齢 1で 左 側 の 間代 発

作 が 出現 し、フ ェ ノ バ ル ビタール の 投 与 が 開始 され た 。日

齢 15 に 片側 優 位 の 強 直 性 発 作 が 頻 発 す る た め 紹 介 入 院 と

な っ た 。入 院時、筋 緊 張が 軽 度 低 下 して い る 以 外、理 学 的、

神 経 学的 異常 は な か った。入 院 時検 査 所 見 で も、画 像 診 断

を 含 め 異 常 を認 め な か っ た 。入 院後 も意 識障害を伴う片側

優 位 の 強 直性 痙 攣、一
点 凝 視 発 作、手 の 自動 症 様 の 動 き な

ど 複雑部分発作 と考 え られ る 発作 が 持 続 し、重 積 状 態 を 呈

した 。 発 作 間歇期脳 波で は、多焦 点性 棘 波が 頻発 して い た。

発作 時 脳 波 で は律 動 波 が 両 側後 頭 葉 に 起 始 し、こ れ と同時

に 複 雑部分発 作 が 始 ま り、脳 波上 律 動 波 が 同側 半 球 に 広 が

る に つ れ て 臨床 発作 も片側 性 強 直 発作 へ と移 行 して い っ た。

発 作は 各種抗けい れ ん 剤 に 抵 抗性 で 、重 積状 態 は i90 日

間持 続 し、最 終 的 に 大 量 フ ェ ノバ ル ビ タ
ー

ル 、 フ ェ ニ トイ

ン 、カ ル バ マ ゼ ピ ン 投 与 に よ り終 焉 した。

【考 案 】　 新 生 児、乳 児 期 に 見 られ る 鍵 攣 は、脳 の 未 熟 性

の た め 、年 長児 に 見 られ る 発 作 型 とは 大 き く異な る 。 ま た 、

発 作 間 歇 期脳 波 か ら発 作 時 脳 波 を推 定す る こ と が 困 難な 場

合が 多い 。本 例 は 新 生 児 期 に は よ く見 られ る無 呼吸 発 作 で

発 症 し、複雑部分 発作 に 変容 し 璽積 を来 た した ため 発 作 時

脳 波 が 確 認 され た が、発 作 時 脳 波が 得 られ な けれ ば 、複 雑

部 分 発 作 と確 定 しが た い 発 作 型 も多 か っ た。乳 幼 児 期 に は

稀 とされ る複 雑 部 分 発 作 重 積 症 を経 験 す る と と も に 、 小 児

期 の て ん か ん の 発作型 分類の 困難 さ を痛 感 させ られ た。

　補足運動領野起 源 のて ん か ん 発作として 姿勢発作が有 る

が、こ れ は意 識混 濁を 伴わ ず に起 き る部分性の 強直発作で 、

フ ェ ン シ ン グに似た体位を取 る こ とが多 い。9歳女児 の 頻

回の 睡眠時異常行動を脳波 ・ビデオ 同時記録 で 捕 え た所、

補足運動発作と思わ れたの で、小児て ん か ん の 見地か ら若

干の 文献的考察を加えて 報告する。

〔症例〕右利きの 9歳女児 。 満期安産、 乳児期発達正常、

家族 に痙攣無 し。 平成 5年 2月、 ス キーで衝突し頭部打撲

時、頭部  、EEG共正常。 同年12月ユ2日か ら毎夜頻尿 にな

っ た。17日よ り毎夜頻回に ベ ッ トが軋む発作がみられた。

発作 は 就寝 1時間後か ら出現し、 両上肢挙上を伴 う全身の

律動的運動 だ っ た 。 12月20日 、 精査の 為入院。入院時、理

学的神経学的異常無 く、血液
一
般 、生化学検査等総て 正常。

発作問欠期脳波は、睡眠時に 中心部右側優位の 低振幅鋭波

を認め た。頭部er、）［RI、
　SPECT全て 正常。 知能正常だが 絵

画語彙発達検査の み 6歳 7カ月と低値。終夜脳波 で 17回の

完全 な発作を捕え 、 6回の不全型発作 も含め計23回の 発作

を確認 t。 右前頭部起始と思われ、全般性不規則徐波か ら律

動性 δ波に移行 して 終結 。 発作は 、 睡眠中突然両上肢が左

側優位 に挙上 し両眼を強 く閉 じ同時 に両下肢伸展し背伸び

をす る よ うな肢位 に な り、続い て 四肢を含め全身の 律動的

運動が見 られた。カル バ マ ゼ ピ ン、ゾニ サ マ イ ドの 併用開

始以後発作 は 消失 し、以 前は 無 口 で 陰気だ っ たが 発作消失

と共 に 快活で 人懐 こ くお しゃ べ りに な っ た 。

〔考察〕本例 の 発作は、精神運動発達正常で発作間欠期全

般性遅棘徐波結合や、強直相で の 全般性脱同期や漸増律動

を欠 くこ とか ら、Le皿 ox 症候群の強直発作で は ない。本例

の 発作症状 は典型的で は ない が 、 発作間欠期棘波は右側補

足運動領野に ほぼ一致 し、僅かに左半身優位 で 身体両側に

ほ ぼ同時に 出現 した補足運動発作と考えられる 。

一
般 に 本

発作 は機質的病変 に 因 り抑制困難な 場合が 多い と され、小

児の 報告は少ない が、本例で は 機質的病変は無 く発作抑制

は容易だ っ た。本型の よ うな て ん か ん で は、頻回の 発作に

よる精神的 、 神経心 理学的な影響も充分に 考慮す る必要が

有る と思わ れ る。
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