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C −19 新 生児期早期 に難治性部分発作で 発

症 し、乳 児期 早期 に epileptic 　spasms が

出現 し た 2症例

C −20　 局在関連 性 て んか ん に み られ る ミ オ クロ ニ
ー
発
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　 新生児期発症 の て ん か ん症候群 の 臨床脳波学的

検討 は、臨床像な らび に 脳波所見などが急速 に 変化

す る た め 困難 な こ とが 多い 。 早期 ミオ ク ロ ニ ー
脳症

（EME ）に つ い て も、中核的 発 作 を myoclonic 　selzures

（MS ）を 含 む myocl 。ma と す るか 、部分 発作 とす る か

で 議 論 の あ る と こ ろ で あ る 。我 々 は 難治性部分 発 作

を 主 体 と す る 新 生 児期発症 の 2例 を、以 前 に 我 々 が

報告 した EME と比 較検 討 し た 。 【症 例 1】94年 9月

出生 の 男児 、 母親は 14歳 で、妊娠中に シ ン ナ
ー

の 吸

引歴あ り。 H 齢 3 よ り部分発作（PS）が 出現、頻発 。

生後 1 カ 月 時 の 当科 入 院時 の 発作 間欠 時脳波 は

suppression お よ び burst部 分 と も 短い が supprasslon −

burSlpattem（S−B ）に 近 く、部 分発作 は 脳 波 L焦 点 が

不定。画 像診断 ヒ、奇形 や 遊走 異常な ど を認 め ず 。

経過中MS は な く、non −ep 且lepLic　m ｝
「
ocjonia （NEM ）は

出現 し た が 薬物 で 容 易 に 消 失。生後 4カ 月 時 よ り

epileptlcspagms 〔ES）が 出現 し、　 PS とESの 複合も多か っ

た 。 ES の 消 失 後 も PSは 持続 。生 後8カ 月現在、重度

の 精神 発達遅 滞 。 　【症例 2】95年2月出生 の 女児 。

目齢 1よ り部分発作 が 出現、頻発 。 日齢 18の 当科 入

院 時 の 発 作 間 欠 時 脳 波 は S −B で 、部 分 発 作 は 脳 波 上

焦 点 が 不 定、時 に 発 作 中 に 焦 点 の 移 動 もみ られ た。

画像診断 上、奇形 や 遊 走 異 常 な ど を認 め ず 。 経過中

MS は 出現 せ ず、　 NEM は 出 現 した が 薬 物 で 容 易 に 消

失 。 生後 1カ 月時 に ES が一過 性 に 認め られ た。　 PS は

経過中持続、頻発 し、長期の リ ドカ イ ン 持続点滴 が

有効で あ っ た 。 【考 案 】 こ れ らの 症例は、我 々 が

以 前 に 報告 し た EME の 症例 と比 べ る と、　 PSで 発 症

し、MS を 全 く認 め ず、　 NEM も き わ め て 少 な く、経

過中主要発作 は 常 に PS で あ っ た 。 敢え て 言 うな ら

1ま　、　　neona 囹 　epileptic 　encephalopathy 　“
，ith　intractable

partial　seizures とで も 表現 すべ き病態 と考 え られ た。
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　 小 児期 の 難 治な 局 在関 連性 て ん か ん の なか に は 、経過 中

に ミオ ク ロ ニ ー発 作 （MS）や非 定 型 欠 神 （AA）を合 併す る 症 例

が まれ に 経験 さ れ る 。こ れ ら の 症 例 は 焦 点性 て ん か ん 波 の

全般化 機構 を 考え る 上 で 興味 深 く、ま た 全般 て ん か ん と 局

在関連 性て ん か ん の 関連 に も 、示唆 を与え う る と 考え られ

る。

　経過中に MSやAAを合 併 した 5例 につ い て、　 video −EEG同時

記録 と polygraph を用 い て詳 細 に検 討 した。

　 て ん かん 発作 の 初 発年 齢 は 生 後6カ月 か ら8歳11カ月で あ

っ た。全例 複雑 部 分 発作 が 主要 発作型 で あ っ たが 、 3例で

は 、 時 に 2次性全般化 に よ る全 般性 強 直 間代 発作 を伴 い 、

同発作 の 重積状態も 認め ら れ た 。て ん か ん 分 類は 前頭 葉て

んかん 4例 、側頭 葉 て ん か ん 1例 で あ っ た。

　 MS、　 AAの 出現 年齢 は 1歳 11カ 月 か ら9歳 5カ 月で あ っ た D

MSの み 1例、　 MSと epileptic 　 negative 　myoc ］onus （E刪 ）2例

残 りの 2例 で は ENMと AAの 頻 発 が み られ 、非 痙 攣性 て ん かん

重積 状 態 を呈 し た e

　 発作 間歇 期脳 波で は い ずれ も 多焦点 性 の て ん か ん 波 を認

め 、前 頭葉 て ん か ん で は 前頭 葉 優 位、側頭葉て ん か ん で は

側頭 葉優 位 を示 し、さ らに 全 例広 汎性棘徐彼複合を伴 っ て

い た 。

　発作時脳波 はMSとENMで は広 汎 性 多棘 徐波 を示 し たが 、 1

例 で はMS、
　 ENMと もに Czに 焦点性棘徐波が認 め られ た。非

痙攣性て んか ん 重積 状態 で は、広 汎 性 多 棘徐 波や 遅棘 徐波

を伴 う高振 幅 大徐波 が持続的 に 出現 し た 。こ れ ら の 発作出

現 は、特 定 の 抗 て ん かん 剤に よ る も の と は考 え ら れな か っ

た。

　2例で は VPA大量療 法が、1例 で は ZNS大 量療 法 が有効で あ

っ た 。

　局在 関 連性 て ん か ん に
・一
過 性 に み ら れ るMS、　 ENM、　AAは2

次 性全 般 化機 序 に よ っ て 発 現 す る と 考え られ た。
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