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A − 23　 前頭葉 病変を有 し、シ リ
ーズ物 気性 の Spasmg

　　　　　　 と類似の 発作を認め た 1幼児例

A − 24　
一
次知覚 野 に 発作起源 を 有 す る 難 治 性

　　　　　て ん か ん の 1 手 術 例
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　 症例 は 3 歳 1 ヵ 月 男児。周産期に 異常なく、既往歴 。

家 族歴 に も牲記 す べ きこ とは ない 。現在 まで 運動 ・
謡
’
語発

達も年齢相当である v2 歳頃 よ り頭 部を前屈 し両 hl伎を挙

Eす るシ リ
ーズ 形成性の 発 作が 出現 し、徐 々 に頻度 を増 し

た、，3 歳 1 ヵ月時、未治療の まま 当科に 人 院 した，

　発作は ほ とん どが 入眠後聞もなく、あ る い は 覚醒前に

集 中 し、覚醒 時 には稀 で ある。　
一
瞬 の頭部前 屈 と両 L肢を

挙 Lす る発作が シ 野
一
ズ を形 成 して 出現する、、左 右の 非対

称性 は 見られ ず、時に 両眼球 が わずカ」に 偏視 した り　jilii側 の

口 角が ドが る こ とが あ る こ とや、ま た両 h肢 末梢部 に ま で

カが 人 り独特 の 指位を とるこ とがあ る、な どの 点 を 除けば

ウエ ス ト癌候 群な どで 見られ る Spasms と極め て 類似 し

て い る、，発 作 と発 作 の intervalに は意識 の 障害は 見 られ

な い が、発作の 終 了を患児 自らが告 げる こ とは あ る。

　発作間 けつ 時の 脳 波所 見1ま前方優位 の 棘 波 成分を含 む

両側岡期性広 汎性商振幡棘徐波あるい は 多棘徐波が間けつ

期に出 現 し、焦点性棘波や ヒ プ ス ア リス ミア は 見 られ な い 。

発 作時脳波で も上二記発作にわずか に先行す る両側広汎性の

高振幅徐波 と それ に 続 く 8uppre 細 on が 見 られ、局在 所

見 に 乏 し い。しか し CT 、MRI で は 左前頭葉底部に 石 灰

化を伴う病変を認 め、発 作間 けつ 1曄脳 1飢流 SPEcr で も同

部位に 低 灌流所見を認め た。

　近年、ウエ ス ト症候群に もspasms が 見 られ るこ とが確

藷 され、また、spasms と部分発作の 関連につ い て も多く

の 議論がなされてい る。本症例の発作は シ リ
ーズ形成性の

前頭葉起 源 の 発 作と考え られ る が、Spa8mB との 類似点が

多く、両者 の 異同 を考え る Lで 興味深 い と考 え られ る の で

鵠示 す 6 ，，

　
一
次 知 覚野 は、口 顔 面領 域 を 除 き、切 除 に よ り重 篤

な 知覚 障 害 を来 す た め 手術 困難 な 領域 と され て い る 。

今 回我 々 は、手 の
一・

次知覚 野 に 起源を有する 難治性 て

ん か ん に 対 し、病 巣 切除 と 周辺 皮 質 の MST を 施行 し、

神経脱 落 症 状 な く 発 作 の 完 全 消 失 を 得 る こ と が で き た

の で 報 告する。

　 症例 は 14才 女性。満 期 産 で 出 生 し発達 は正 常 で あ る．

1 歳 よ り 3 歳 の 間、年 数回 の 有 熱 性 け い れん あ り。6

才 時 よ り 左 上 肢 の ピ ク つ き に 始 ま る二 次 性全 股 発 作 で

発症、CT 上 孔 脳 症 と 診 断 され 服 薬 を開始 す る 。1 且才よ

り連日 の 左上 肢の 知 覚発作 と月 数回 の 二 次性全 般発作

が 続 い て い る 。発作 は、左 手の しびれ 感 に続 く左手 首

の ビクつ きで 始 まり、恐怖 感 を 訴 え両 下 肢を ば た つ か

せ た後．左 上 肢 伸展
・右上 肢 屈 曲挙 上 の 強直 姿位 を と

り全 身 の 間代 け い れ ん に移 行す る e 神 経 学 的に は 運 動

麻痺、知 覚障 書 と も に 無 く 、ア ミ タ
ー

ル テ ス トで は 左

言 語 優 位 で あ っ た。MRI で は 右 頭 頂 葉 中心 後 回 に

1．5cm × 2．OcmY3 ．Ocm の T1 低信 号、　 T2 高信 号病 変 を

認 め、MEG によ り同 病変 が 中心 後 回 の 正 中神経 ・尺骨

神経 誘発磁 界 の 間 に あ る こ とが 示 さ れ た 。SPECT で は

病 変 周 囲 の 皮 質 の 低 潅 流域 が 発 作時 に 高潅流 と な る 所

見 を認 め た。頭 皮上 脳 波 記 録 で は 発 作問 欠期 ・発 作時

と も局 在 所見 は 得 られ ず、硬 膜 下 電極 を 留置 し頭 蓋 内

発作時脳波記録 をお こ なっ た。そ の 結果、発 作 の 起 始

は 病巣 を 上下 に は さむ 中心後回 に あ り、皮質刺激に よ

り同部 位 が 手 よ り上 肢 の 領 域 の
一

次知 覚 野で あ る こ と

が わ か っ たc 手 術で は 病 巣 の 領 域 を正 確 に 切 除 し周 辺

皮 質 にMST を 加 え た。術後 、左 手 指 に
一

過 性の シ ピ レ

感 を訴 え たが 約
．一

週 間 で 消 失 し、発作 に 関 して は，術

後 1年 半 の現 在 まで 、単純 部分 発 作 ・全 般 発 作 とも完

全 に 消失 して い る。病 理 診断 は pHocyUc 　 as　trocytoma

で あ っ た。神 経 心 理 学 的 に は、術 後 に 記 憶 指 数 の 改 善

（術 前WMS −R ：82、術 後WMS −R ：102） を 認 め た e
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