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　 自発的閉眼 に よ り脳波上 の て ん か ん 発射 及 び臨床発作

が 誘発 さ れ る 特殊なて ん か んの 1幼児例を報告す る。

　症例 は 1歳 3カ 月 の 女児。生後4カ 月で も 頚定を 認めず．

運 動発 達 の 遅 れ に気付か れ て い た。生後 6カ 月 よ り，覚

醒時 に，眼球 上 転，頭 部前屈 す る発 作 が 出 現。生後 11カ

月時の 脳波 で広汎性棘徐波 を 認め，PB 投与開始 された

が，発作頻度，脳波所見 と もに 次第 に増悪 し，VPA も追

加 され た が 無効 の た め，1歳 2カ 月時 入 院 した。

　入院時，軽度精神運動発達遅滞，両下肢の 軽度筋緊張

低下と腱反射亢進を認めた。脳波上，広 汎 性に 不 規則徐

波 の 出現が 多 く，広汎性 に不規則棘徐波，多棘徐波を多

く認 め る 他．種 々 の 部位 か ら棘 波 が 出 現 した．また，閃

光刺激に より，後頭部優位 に不 規則棘徐波が出現 し．光

過敏性が認められた。入院後，患児が右手を目 の 辺 り に

持 っ て い く と と も に，閉眼，頭部前屈 した 後，わず か に

瞬 目す る エ ピ ソ
ードが 主体にな り，頻回 に 出現 した p こ

の 時 の発作時脳波で は，閉眼時及 び閉眼以 前に は明 らか

な変化 は 認め られず，閉眼 よ り約 1秒間 遅れ て，後頭部

優位な が ら広 汎 性 に 約3c／s不 規則棘徐波が 出現 し た。こ

れ に ：致 し て ，一眼瞼 の ミ注 ク ロ ニ ア が観察 され た。こ の

よ う に，閉眼自体は 発 作現象 で は な く自発的な もの で あ

り，そ の 自発的な閉眼に よ り，脳 波上 の て ん か ん 発射 と

ミオ ク ロ ニ ア が 同 時 に 誘発 され た。し た がっ て，本例 は

自己誘発閉眼過敏て ん か ん と考 え られ た。治療で は，

VPA ，　 ESM ，　 CZP の 3剤併用 が 有効で，上 記臨床発作 は

消失 した。

　閉 眼 過 敏て ん か ん に つ い て の 従来の 報告は い ずれ も学

童期以降で あっ たの に対 し，本例 は 幼児期で あ っ た こ と

に 加え，自己誘発性で あっ た 点 が 注目され た。．一
般 に．

乳幼児で は 開閉眼の 指示 に 従 え ず再現が 困難な た め，閉

眼過敏て ん か ん の 診断 は難し く，自然発作の 慎重な 観察

に 加え，ビデオー
脳波同時記録 に よ る 検討 が 有用 で あ る t

【目的】 Tonic　postuml　seizu 了e （TPS ）は 両上 肢 を伸展

挙上 し 全身を硬直させ る部分発作で あ り、て んかん発射

が 前頭葉内側面 の 補足運動野 に 及んだ際 に 出現す る と考

え られ て い る。 全般性強 直発作 と混同さ れ 易 く．頭皮

脳 波 に よ る 発 作波起始部位 の 特定 が 困難 な こ と も 多 い 。

今回 我 々 は、TPS と 考 え ら れ た 症 例 の 臨床 的 特徴 を 検 討

し報告す る。

【方法】発作症状が TPS に合致す る こ と を ビデオ脳波

で 確 認 し得た 11症例の 発作症状、脳波所見を検討 した e

【結果】対象 ：現 在 の 年齢 は 3−9y8 名、15−25y3 名。

TPS 発症年齢は lm −10y （平均 3y　5m ）。精神発這 は遅

滞 6例 （2例は重度）．境界域 4例、正 常 1例で あ っ た。

発作型 ：TPS は 3−20秒間 の 両上 肢優位 の 全身硬直か ら

な り．群発傾向を 4例 に 認め た。　 全例、日単位 の 発作 を

認 め ．起 床 時 に 好 発 す る 3例 を除 き、主 に 口中 に 出 現 し

た。 4例で は 短 い硬直が数回連続して 繰 り返 して 出現 し

た。 発作前 の 過呼吸出現 1例、発作初期 の 動作停 止 3例、

間代発作へ の 進展 4例、舞 踏様運動へ の 移行 1例 を 認 め

た。　 合併発作は欠神様発作．部分運動発作が各 】例で

あ っ た。

脳波 ： 発作間歇時棘波 の 出現部位 は、F−Fz　4例、　 C−Cz　3

例、P−Pz　2例、　 multi −focal　1例 、　 Bi−aT 　1例 で あ っ た 。

発作時脳波は 、起始部位が発作間歇時とほぼ
一
致 した

も の は 6例 で 、 1例 で は 対側前頭 部起始、残 り 3例 で は

頭皮脳波 上 の 起始部位 は 判定不能で あっ た。

治療経過 ； 全例難治 で あっ た が 、2例 は 各 々 PHT 高濃

度単剤、PHT ＋ロ7ラセ
’
プ 酸 で 発作 は 消失 した 。脳腫 瘍 の

1例 は 腫瘍摘出に よ り発作 は消失 した。

【ま と め 】（1）前頭 葉 て ん か ん は、睡 眠 中 に好 発 す る 傾

向が強調 され て い る が 、今 回 の検討で は 日中覚醒 で好発

す る も の も多か っ た。　 （2）短 い 硬直 が と ぎれ と ぎれ に

連続 して 繰 り返 し出現す る こ と が しば しばみ られた。

（3）両 側対 称性で 意識減損 を 伴 う場 合 には 、全般性強直

発作 と の 鑑 別 に 注 意が 必 要で あ る。
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