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　 W 凱 瘴候群 に 対 t る AGT 甲 療法 は、　 t9SR 年 の 発 表 か ら

ほ ぼ 40 年 に な る。そ の 間 ACTH 療法に関 す る様 々 な 研究

が 行 われ て き た が、未 だ に 作 用機序 は 明 らか に な っ て い な

い h 病態生理 に 基づ い た もの で は な く、経 験 的 に 用 い られ

る 治療 の
一

つ と い え る。ACTH 療法 の 、問題 点、現 在 の 位

置づ け、今後の 展望 に つ い て述べ る．

匚ACTH 療 法 の 問 題 点 ］　   作用 機序 が 明 ら か で な い 。

BRAIN 　 ADRENAL 　AXIS 説 、脳 発 達 促 進説 、　 neuroreRulator

説などが 提唱 され て い るが不 明。  副作 用。− CT 上 の 脳

退縮 は 周 知 の 事実 と な っ た
。 臨床 上最 も問 題 に な るの は感

染 症 の 併発 で あ る が 、最近 で は 心 肥 大 の 報 告 も多い 。ま た

甲状腺 機 能 や 下垂 体 前 葉 機 能 の
一過 性 抑 制が 報 告 され て お

り、発 達脳 に影響 を 与 え る可 能性 が あ る 。   効果 が IOO％

で は な く再発 も多 い。  長 期 予 後。− ACTH が 長 期 予 後

を改 善 しな い との 報告 が 多 い 。

［現 在 の ACTH 療 法 の 位 置 づ け ］　 前 述 の よ うな 問 題 点

は あ る が 、ACTH 療法 は 、初 期 発 作 消失 率 が 高 く、ま た そ

れ を明 らか に 上 回 る 治療 が な い た め に 使用 され 続 け て い

る eWest 症 候 群 に 対す る、第
一選 択 剤の ア ン ケー

ト調 査

を み る と、英 国 （Appleton，1996） で は 、　 vigabatrin に 次ぎ

第 2 位 、米 国 （Bobele 　 et　 al，1994 ＞ で は．第
一

選 択 剤 と し

て 最 も 高 い 頻 度 で 使 用 さ れ て い る 。 日 本 の 報 告

（一
’
atttl］abe ，1995）で は、ビク ミン B6 が 第　選 択 剤 と な る こ

とが 多 い が、第二 、三 選 択 剤 と して は ACTH が 高い 頻度

で 使用 され て い る。ビ タ ミン B6 の 発 作 抑制 率 が le％ 程 度

で ある こ とを考え る と、事実上 は使用され る機会が 多い と

思われ る。し か し、海外も含め る と ACTH 療法 に 代 わ る

治 療 法 の 検 討 も盛 ん で、過 去 2 年 間 の Wes 重症 候群の 治療

を MEDLINE で 検索す る と、ACTH （及 び 併用 療 法 ） 5 件、

vigabanin 　5件、他 の 抗 て ん か ん 薬 （felbamate、　diazepam、

zonisamide 、　 nitrazepam ）　5 件、ケ トン 食療法 1 件 と な っ

て い る。

　［今後 の ACTH 療 法 ］　 本 邦 で は 、有 効 性 を保 ち う る 最

少 投与 量 の 検討が 盛ん で あ る。福山 法 と同程 度の 期 間で 、

ACTH 少 量 を投 与 し た場合 の 初期発 作消失率 を、　Awaya 　et

al（1984）、今 泉 ら （1987）、市場 ら（里987）、　 Ito　et　a1 （1990）、

羽 賀 ら （1993）、瀬島 ら （1994 ）は、それ ぞれ 、6t12例 （50％ 、

O．0125mg ！kg／日 ）、418 例 （50％ 、0．0125mgtlcg1 日 ）、8！8 例

（100 ％ 、平 均 O．014rnglkg〆目 ）、 〃5 例 （20％、0．01 〜

O．015mglkg／日）、童9／21 例 〔95．2％、0．015mglkg〆日 ）、19121

例 （90．5％ 、平均 O．012mglkg ！日）、と報 告 して い る。ま た 筆

者 ら 〔Takuma 　et　al，1996＞は 、　ACTH 　O．01mg ／kg1日＋ ビ タ ミン

B6 大 量 併 用 療 法 に よ り、初期発作消失率 21×25例（84％）、

正 常発 達 予後 10121 例 （48％ ）を報 告 した。本 シ ン ポ ジ ウ ム

で 予 備的 に 行 っ た ア ン ケート調 査 で は 、60／124 施 設 で

ACTH 　O．01 〜0．015mg！kg〆日が使 用 され てお り、半数近く

の 施 設 が 少 量 投 与 に 移 行 し て い る 。　海 外 で も少 量 投 与 の

研 究 が 散 見 され る。米国 （Hrachovy 　et　a］，1994 ）で は、　ACTH

少 量 群 2e−30Ulday（注 ： 副 腎 皮 質刺 激 作用 に 関 し て 、天 然

ACTH −Z　 40U ＝合成 ACTH ・Z　 lmg）と大 量 群 で の 前 方 視 的

コ ン トロ
ー

ル ス タデ ィ が あ る。初期発 作消 失率 は そ れ ぞ れ

S8％、50％ で 有意 差 を認 めな か っ た。し か し 海外 で は
一

般

的に 80−120U／day の 大 量 投 与 が 推 奨 され て い る 。 筆者 は、

ACTH 療法は 顕在的、潜在的問題 を多 く抱え てお り、現 時

点 で は 臨 床 的 有効性 を保 て る 最少 投与 量 に ACTH を 押 さ

え る事 が肝 要 で あ る と考 え る 。
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