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A −27　　臨床脳 波学 的に Unverricht−LundbOrg病 と

　　　　　
一
致す る 進行性 ミオ ク ロ ー

ヌ ス て んかん

　 　　 　 　 の
一例。

A − 28　　乳 児複 雑部分発作 と鑑 別 を要 した

　　　　　　hemifacial　spas 皿 （HFS） の 1 乳児例
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臨床脳波学的 に Unverricht−LundbOrg病 に一致す る進行性 ミ紗

ロー双 てんかんの 16歳日本人男児例 を経験した ので 報告す る。

主訴 ：ミ オクロ ー
ヌ ス．全 身け い れん．軽度痴果 ．

寂族歴、既 往歴 ：特記すぺ き事無 し。血 族結婚な し。

瑰病 歴 ：7歳頃 か ら軽度 の 手指 振戦 が出現。11歳頃か ら 足の も

っ れ を 自覚する よ うに な り、数分間 の 意識 消失発作 を認め た

ためVPA 内服を開始 した。14歳時に動作性 ミオ夘
一
ヌスの 出現が顕

著 とな りCZP を開始 した 直後、両親 は 民間 療 法 を 選 択 し断 薬

した。15歳 時にミオ夘一ヌスが頻 回で歩行 も困難 とな り、起 きが け

の 頻 回の ミオクロー双 に 引 き続 く 数分間 の強 直性全 身けい れ ん を週

単位で 繰 り返すた め、薬物療法 の 再開 を希 望 し当 科再診 した 。

現症 ：意識清 明、胸腹 部異 常 無 し。四 肢腱 反射軽度 亢 進。足

間代な し。関節拘縮 な し。振戦 な し。ミオクローヌスを認め、特に起

きが け、動作時、暗算時 に 顕著 に 出現する。歩行時 に もミ枷 一

ヌスに よ っ て 倒れ そ うに なる ため介助 が必要 で ある。

検 査 ：wlsC −R 皿 Q　73 （vlQ　76
，
　PIQ　76｝。血 中乳臨 ピ ルピ ン酸．

尿中有機 酸，一般 髄液 にて 異 常 を認 めず。眼 底正常．頭部 crl

MRIlSPECT 異 常 な し。「）ンA
’
球 ライソヅ ー

ム酵素 活性，DRPLA

CAG 　repeat 数 ミトコンド リアDNA （8334》．筋 生検．皮膚生検 にて い

ず れ も異常 を認め なか っ た。脳波 で は．基礎 波は 9Hz α 活 動

を認める が出現 不良で、レ タ波が 目立 つ 。安静時 に広汎 性棘波

の 対 応 す るて ん か ん 性ミオ知 ニアお よ び脳 波対 応 の な い 非て んか

ん 性ミオ舛ニアを頻 回 に 認 め た。これ らは、起 きがけ、610Hz の

IPS お よび暗算 によ り顕著 に 出現した。誘発電位で はGart

SEP を認 め ．　jerk　locked　back　averaging に ょ り非て んかん性

ミ才夘ニアに 18mSec先行す る 腸 性棘波 を両側中心部 に認 め た。

考案 ：神経症状，著明 なミ紗ロ
ー
双．全身 けい れん の 3 主症状 か ら

進行性ミオ夘一双 て んかん の 範嚊に入 る と考えた が、日本で しば

しば報告 されて い る 5ialidosis，　MERR 耳DRP 　LA ，　Lafora 病 は

否 定 され た。発 症年 齢．緩徐 な経過，臨床 症状．脳 波の 特徴な ど

はUrTverriCh　t−Lum［iborg病（ULD ）に合致 したが、本邦に お いて

ULD が 存在す る か 否か 議論の ある とこ ろで ある。

　 hemifacial　 spasm （HFS）は 、 顔面神経の 過興奮性機能障

害と考え られて い る 。 乳児期 のIIFSの 報告例は少な く、脳

幹部小 脳 腫瘍が 原因と考え られた4 例と、同部位の 動静脈

奇形1 例の 報告があ るの みで あ る。我々 は 、 複雑部分発作

との 鑑 別 が困 難で 、発 作時 ビデオ 脳波記 録で 診断した本 症

女児例を経験したの で報告す る。

　 症 例 は11ヵ 月の 女 児 。 家族歴に け い れん 性疾患 な し。妊

娠、分娩歴に異 常な し。生 後 数 B よ り左 眼 の み の まばた き

が多 い こ とに 気がっ い て い た 。この 発作 は数 秒 間、1 時 間

に 4 、5 回 だ っ たが、6 ヵ 月 ごろ よ り左 眼 の まばた きと左

方 へ の 眼振、同 時に、ウ ッ 、ウ ッ と 声を 上 げな が ら四肢 を

間欠的に 強直 させ、眼 球左 方偏位する よ うに な っ た。そ の

途中は、呼名に 反応せ ず不機嫌に 泣 い た りす るが、発作消

失 とと もに機嫌は よ くな り、 また発作中に ミル クを 飲み 続

ける こ ともあ っ た 。 持続 は約10秒 間で 、1 時 間に 約10同出

現、入 眠 中に も出現 して い た 。 発達良好。9 ヵ 月時 CT 、

MRI にて、第4 脳 室を圧 迫す る左 ．ヒ・中小脳脚から橋に か

けて の ha皿 arto 田a を疑わ れた 。　 llヵ 月時、　 SPECT 、 発作時

の 脳波 にて異常な し。CBZ、ZNS に て 発作 の程度は 軽減し

た が、回数 は変わ ら なか っ た。MR　a  iographyに て、後 下

小脳 動脈枝の 迂 曲を認 め、そ れが顔面神経 と接 して い る と

こ ろ を描出で きた。本女児 例 で は、こ の 腫瘤 と後
．
卜
．
小脳 動

脈枝 が 関与 し、顔面神経 root 　exit 　 zonc を刺激 したHFS と

考え られた。
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