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　 原 発性読書て ん か ん は、1956 年 に 初め て 報告さ れ た読

書 に よ っ て 誘発 さ れ る 部分発作を主体 と し、1989 年の て

んか ん の 国 際分 類 で は、特 発 性 局在 関 連 て ん かん に 分 類

され て い る。発作 時 SPECT の 報 告 は ま だ ない 。我々 は 、

原発性読書 て ん か ん の 1 男 児例 に つ い て 、発 作 時SPECT

を捉 え、そ の 発 作 焦 点 を推 定 した．治 療 に よ る脳 波 、

SPEcr の 変化 を合 わ せ て 報 告 す る。

　【症 例 】14歳、右利 き男児 。 主 訴 は 全身け い れ ん 発作。

家族歴 に け い れ ん 性疾患 な し。 12歳半頃 か ら 読書 時 あ る

い は 文 章 を考 えて い る時 の み に 下 顎の ミ オ ク ロ ニ ー
が 出

現 し た が、癖 と思 っ て い た 。
こ の ミ オ ク ロ ニ

ー
は、黙 読

よ り音読 の 方が起 こ りや す く、また 英語 では 必ず お こ り、
つ い で 国語 、道徳 が 多 く、理 科 、数学 で は お こ らな か っ

た。13歳 8 ヵ 月時、国語 の 教科 書 を音読 して い る時、数

分 間 の 全 身 間 代 け い れ ん 発 作 を お こ し た が 発 作間欠期脳

波、MRI に 異常 な か っ た 。 14歳0カ 月時 、作 文 を寄 い て い

る時 に 同様 の 発 作 を お こ し、精 査 人 院 し た。入 院 時 現症

は 異常 な く、wlSC −R で は vlQ111 ，　 piQlO2 ，　 HQ107 と 正常

知 能 で あ っ た。読 書 時脳 波 で 、黙 読 開 始後 1 分 よ り下 顎

の ミ オ ク ロ ニ
ー

が 持続 し て 出 現 し、こ れ に
一

致 し て 左前

頭 部優 位 に 2Hz ，150
μ
V の 棘 徐 波 が 出現 した。読 むの

をや め る と す ぐに 発 作 は お さま り発作 波 も消 失 した。5

分間 の 読 書 後 にHMPAO を 静注 し発 作時SPEcr を撮 像 し、

安 静 時 と比 較 した 。正常 コ ン ト ロ
ー

ル と して 25歳 女 性 の

安 静 時 お よ び読 書 時SPECT で は 、読書 時 に左 側 頭 部 に わ

ずか に 集積増 加 が 認 め ら れ た の み で あ っ た。患児の 安静

時SPECT は 正 常 で 、発 作 時 で は左 前頭部 を 中心 と して 両

側 前頭部か ら左側 頭 部 に か け て 集積増 加 が 認 め ら れ た。
VPA 、　CZP 併 用 に よ り、全 身発 作 は な くな り、読 書 時 の

ド顎 ミ オ ク ロ ニ
ーも著 明 に 減少 し た。治療開始 1年後、30

分 間の 読 書 時 脳 波 で 単 発 の 下顎 ミ オ ク ロ ニ ・・一が 3回 出現 し

た の み で 、読 書 時 SPEcr に は 異常 は な か っ た。

【ま と め 】原 発性読書 て ん か ん の 本症例 で は 、発 作 時

SPECT に よ り優 位半球の 左前頭 部が 発 作焦 点 と 考 え ら ft

た 。

　 我々 は ，自記 式 「記憶 の 質 問 紙 lC
’
MQ”，患 者用 132問 ，

家族 用 104問 ） を作 成 し，記 憶 障 害 に 対 す るunawareness

の 研 究 を お こ な っ て い る．

　 今 回，重 度 の 記 銘 力 減退 を 訴 え る が ，記憶検査 成 績 で は

軽 度低
．
Fを示 した 側 頭 葉 て ん か ん の 一症 例 に

「’
MQ
”
を 施 行 し

た と 二 ろ ．10分後 ・1 時 間 後 ・1 日 後 ・1 週 間後 の 時 間 間

隔 で の IO単 語の 想 定再 生 に 関す る質 問で，10分後 の 想 定 再

生 単語 数 が 最少 で そ れ よ り時 間 間 隔が 長 くな る 程想 定 再生

単語 数 が 増 え る こA ・B 施 行 （最 大想 定 再 生数 ；20単語 ）：

IO分 後 8 単語 ，1時 間 後 9 単語 ，1 日 後 le単 語 ，王 週 閭 後

11単 語） とい う
一般 に 認 め られ て い る パ タ

ー
ン と は 逆 の 結

果 を 得 た．さ ら に 記 憶 障 害 が 認 め られ た 他 の 側 頭 葉 て ん か

ん
・脳血 管 障 害，Alzheimer 型 痴 呆 症 例 と も比 較 検 討 し た

の で 報告 す る、

　 症例 は ，51歳．右 利 ，中 卒 の ．女性，家 族 歴 と し て は 長 女

　（2 姉妹 ） もて ん か ん ．12歳頃 よ り認知 発作 〔数分 間，何

時 も同 じ内容 の 夢 （自分 だ けが 線 路 の 辺 りを歩 い て い て 、

後 か ら他 の 人が つ い て くる 〕 を み て い る よ う に 感 じる ｝が

出現．そ の 後意 識 減損 発作，自動 症，二 次 性 全般 化 発 作 も

出現，22歳 よ り近 医 に て 投 薬 を受 け る が発 作抑 制 で きな か

っ た た め、1982年 3 月 （38歳 ） 初 診，sodium 　 va ］proat ，e

1200mg．　phenytoin　300mgを服 用 し，発作 頻度 が 0 〜数 回 、／

年 程 度 に 改善 ．44歳 よ り物 忘 れ の 訴 え 出現．45歳 q988 年

秋 ） に は 重 度 の 記 銘 力 滅 退 と 不 眠 を 訴え る よ うに な っ た．

こ の た め 1989年 5 月 と 1993年 IO月 に 伸 経心 理 学臼り検 査を 施

行 ，そ の 結 果 ，知 的 レベ ル （1「AIS ：FIQ　 79．・
「
胃 Q　73〆PIQ　88．

WA工S　R ： FIQ　71．∫VIQ　6S．，
「
P［Q　80t＞と 言語 性 ：7 対語 記銘検

査 （有 関係 ） 5．7，6 了  （無 閲係 ） O−13 − ．4−5霍〕 ・非 吾
．
語

件 記 銘 力 〔Benton視 覚 保 持検 査 （A 施 行 ）正 確数 ／誤 謬数

5，，6，4．，
・
gt，　 Rey 複 雑 図形 ：模 写 32 ，，36，34，36t，直 後 再 生

19．・
’
36，ユ9，5，

，36‘〕の 軽 度 低下 が 認 め ち れ た 、EEG で は 両 側

側頭 葉 に 棘 波 が 19S7年 頃 迄 出現 ．　 X−CT・SIR］で は 異 常な く、
IMP −SPECT で は 左 側 優 位 の 前頭 葉 〜側 頭葉 の 血 流低 下が 認

め ら れ た ．　 （
’

：1993年 IO月 の 検 査 結 果 ）
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