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E．5 ACTH 療法 に 短期的 に 反応 した Lenn 〔｝x

症候群 9歳 男児 の MEG
，
PET

，
SPECT に ょ

る病態解析

E −6 ’
H −MRS に よ り局 在性 の 代 謝 異 常 を認め た

前頭 葉 て ん か ん （補足 運 動野発作）の
一

例
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【は じめ に 】 Le冂 nOx 症 候 群 は年齢依存性全般性 て ん

か ん で あ る が そ の 病態 は 不明 な 部分 が 多 い 。今 回 我

々 は 多剤 に 反 応 しな い 同症 候 群 9歳 男 児 に AcTH 療

法 を試み 、 前後 で MEG ，PET ，SPECT を施行 した の で

報 告 す る。
【症例】9歳男児。38W ，27509，骨盤1立帝切 に て 出

生。臍帯巻絡があ り、出性後チ ア ノ
ーゼ があるもす

ぐに 回 復。発 達 に 問題 は な か っ た が堕 且 よ り頭部

前 屈 、上 肢 を 伸 展 さ せ る発 作 が シ リーズ を な し た。
脳 波 hhypsaエrhythmia （左 優 位 ）を認 め 点 頭 て ん か ん の

診断 の も と に 亠亠岨 よ りACTH 療法（コ
ートロ シ ン

ーZ
〔〕．〔〕125mg 〆k捗 2週 間 連 日、以 後 漸 減 ）施 行 。

2週 め よ り

発 作 消失、脳 波正 常 化 。以 後 の 脳 波foUowで は4歳
ま で は異常 な し。 精神 運 動発 達 正 常．三歳よ り左 半

球 か らpolyspike，　slow 　spike 　and 　wave 　c〔〕mplex が 頻

発 、睡 眠 時 に は 左半球 の み に rapid 　rhythm を 認 め 、
α 波は 左 側 で 欠如 した が臨床的に 発作な し。蠍

且 よ り atypical 　Hbscnee ，眼 球右 方 偏 位 、頭 部を右 に 向

ける tenic 　spasm ，発声 の み の 発作等多彩な 発作 が 出

現。VPA ，CBZ ，PHT ，CZP に て も抑制 で きず そ れ まで

問題 の な か っ た 書字 もや や 拙劣 に な っ た た め 入 院。
頭部 MRI 　L異常 な し 。 入院後 ZN　S

，
NZP を加 え た が 変

化 な くACTH 療 法 （〔〕．Smg ，／day　l週 間 連 日以 後 漸 減 ）施

行。1週 後 に は 発 作消失。発 作 ［r寺PET （
iVFDG

）で は左
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脳 に FDG の 集 積 低 下 、両 側 rD ［andic 訛 試，　prem〔｝tor・uren

に 集積増加 を認 め、こ の 増加部 位 は MEG で の spike

電 流 源 の 分 布 とほ ぼ 致 しfiringに よ る グル コ ース 代

謝亢進 と思 わ れ た 。発 作 が 消 失 した 後 の SPECT

（
LZ31MP

）で は PET で の 集積低下部位 は 正 常化、脳波 1．：
突 発 性 異 常 消 失 、左 側 α 波 も出 現 した。しか し

ACTH の 効 果 は 1か 月 しか 続 か ず で 発 作 頻 度 は 元 に

戻 っ た。
【考察 】 Lcnnox症 候群 の 病態成立 に は 本例 の PET で

示 さ れた 様 な 片側 側頭頭 頂葉、及 び 小脳 の 局所的機

能低下が あ り、 短 期 と は い え ACTH で 発作消失 、 脳

波正 常 化 を み た こ と は nidi 性 で あ る こ とを 示 す。縁

上 回を中心 と す る 機能低 ドは 学習能力低下 に も関与

して い る 可 能 性 が あ る。又、片 側 の 脳 波 異 常 に と ど

ま っ て い た 時 に は 発作が起きな か った こ とは 左右 同

期 化 の 機 序 が 病 態 成 立 に 必 要 で あ る こ とを 示 して い

る。
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　 1は じめ に1 近年 側 頭葉 て ん か んの 発作焦点の 決定 に

’
H．MRS が用 い られ る様 に な っ て きた 。 しか し前頭 葉 て ん

か ん に お ける 報告は 少な い 。 今同我 々 は 前 頭 葉 て ん か ん

　（補足運動野 発作）の 症例 に 対 し
iH ．MRS を施行 し、局在

性の 代 謝 異 常 を 認め た の で 報 告す る 。

　 1方法 】
iH ．MRS の 測定 はSiemens社製 Magnetom、1．5　T

を用 い 、Single　voxd 、　 voxel 　size は 8　ml 、　 STEAM 法 （TR

1500ms 、　TE 　270ms ）、加算 回数 128〜256回 で行 っ た 。

両 側前 頭 葉 の 3 ヵ所 と、後 頭葉 の 1ヵ 所 に 関心領域を設 定

し、N ・acetylaspartate （NAA ）、　 creatinine ｛CreX 　 choline （Cho＞

の ピ
ー

ク 値 を算出 し、NAA ／Cre 、　 NAA ／Cho、　 Chv！Cre値
に つ い て 検討 を加 えた。

　1症 例 112歳 女児。11歳 時、眼 球左 方 偏 位 の み の 発作 で 発

症、2ヵ 月後全身性 強直 間代 性 けい れ ん に な っ た 。 各種抗

て ん か ん 薬 に て 改 善せ ず、当 科を受診 した。けい れ ん は

言語 停 止 で 始 ま り、顔面強 直、眼球 の 左 方偏 位、右 方へ

の 強直性頭 部 回転 、左 上下 肢 の 伸 展、右 ヒ肢の 屈 曲挙 ヒ

及 び眼 前 で の 指 な ら し様の 自動 症 を認 め 、発 作 中意識 障

害 はな く、体 が 熱 く感 じる前 兆が あ り、10− 30秒 の 比 較

的短い 発作が 1 日に 数回 あ っ た。以上 よ り前頭 葉 て ん か ん

　（補足 運動 野 発作 ） と診断 し た。発作時 脳 波 で は前 頭 葉

で 棘徐 波 が左 側 にや や 強く、発作 間欠 時脳 波 で はtheta波

が 前頭葉に 認 め られ た が 左 右 差 は なか っ た。頭 部 MRI で

は 異常所 見は なか ッ た 。

1H
　MRS で は左前頭 葉で NAA ピー

クの 朋 らかな低 下 が あり、左前頭葉で の 代謝異 常 が認 め

られ た 。 こ の こ とか ら焦 点部 位 は左補足 運動野 と思わ れ

た 。

　現 在 フ ェ ニ トイ ン、フ ェ ノ バ ル ビ タール 、ゾニ サ ミ ド

の 併用 に よ りけい れ ん は消 失 して い る。

1結論1
【H．MRS は 今後、て ん か ん の 焦点部位 の 決定 に有

用 な補助的 診断法に な る と思 われ る 。
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