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K − 13　 1psilateral　Eye 　operユing　or 　contralateral

　　　　　 Eye　Cl。 si   を呈 した前 頭葉 てん かん の 1例

K − 14
　　　　　感 染 を 契 機 と し て 部 分 発 作 群 発 を

　　　　　く り返 し た 皮 質形 成 異 常 の 1 小 児 例

柳川 リハ ビ リ テ
ー

シ ョ ン 病院神 経 内科

福 岡大 学 小児科
寧

久富孝敏、音 成龍 司、楠 原 智 彦、宮本 勉、近藤 夕美子 、

市 川 俊夫、日吉俊紀、安元 佐和

大 阪 大 学 小 児科

○ 小 野 次 朗、今 井 克美 、真 野 利 之、松岡太郎、
　寺 岡聡 里、指 原 淳 志 、岡 田 伸 太 郎

症 例 は 27 歳 の 女 性 で 、主訴は 頻発する難治性意識消失

発 作 。病 歴 は 、2 歳 と 6 歳 時 に 熱 性 け い れ ん を き た し 、6

観 の 時 は 、1 晩 に 6 回 と 頻 兄 し た 。3 歳 10 ヵ 月 で 初 め て

無 熱 性 の 全 身 け い れ ん を お こ し た 。そ の 後、抗 て ん か ん 剤

を 内 服 し、全 身 け い れ ん は 消 失 し た が 、意 識 消 失 発 作 が 、

夢 い と き で 日 に 6 回 、少 な い と き で も 目 に 1 回 と い う よ う

に 頻 発 し て い た 。発 作 は 覚 鰹 時 ．睡 眠 巾 に 関 係 な く お き て

い た 。Hg 年 3 月て ん か ん 術 前 評 価 の た め 、昭 介 入 院 と な っ

．
た 。

　 入 院 時 全 身 理 学 的 に 異 席 な か った 。神 経 掌 的 に は 軽 度 の

運 動 能 ヵ の 砥 Fを 認 め る 以 外 異 常 な か っ た 。知 能 レ ベ ル は 、

WAIS 　 TotallQS7 ．▼（83），　 P（95 ） で あ ．丿た 。

脳 放 は 、優 位 律 動 9II 　 T．で ．　 orRa 皿 ization は 正 鴛 範 囲 で

あ った 。発 作 聞 欠 期 の て ん か ん 形 波 型 は 90 ％ が 右 前 頭 謬

（F4 −F6 ．−FS ） に み ら れ 、残 り の 数 96は 多 源 性 で 、　 F 　 3 ．　 F

7 ．FplaFp2 に も 壌 点 が 見 ら れ 、時 に 全 般 匪 も見 ら れ た 。

発 作 時 脳 波 は 筋 電 図 に て 判 説 不 能 で あ ，た 。

頭 ＄ MRI は 右 前 頭 葉 に 異 席 信 号 域 が み ら れ た 。顧 像 か

ら は 、b▼ se ■ bliop ！astic 　 Ne 詛 roepithelia 鑒 Tu 口or と 診 断 し

た 。こ れ が 、発 作 の 原 因 と な って い る と 判 断 し た 。

発 作 は 、腫 眠 中 の も の を 3 回 記 録 で き た 。3 回 と も、覚

醒 し 、右
’
目を 開 き 、同 時 に 左 日 を 閉 じ 、四 肢 を 勤 か し て い

た 。左 眼 幅 筋 の 収 縮 は 明 ら か で あ った が 、口 ．給 筋 の 覗 緕 は

明 ら か で な か っ た 。四 肢 の け い れ ん も 明 ら か で は な っ か た o

そ の 間 ．応 答 は な く、発 作 時 の 記 憧 も な か った 。

前 頭 葉 て ん か ん 発 作 で の ．Ipsilateral 　 Eye　 Opening あ

る い は ContrulHteral 　 Eye 　 Closi 皿 g の 穫 告 は 少 な い b 両 者

の 関係 を 考察 す る 。

　［は じ め に ］右後 頭 葉 か ら 側 頭 葉 に か け て 皮 質 形

成 異 常 を 有 す る 小 児 で 、感 染 を 契 機 と し て 部分発

作 群 発 を 4 回 く り返 し た 症 例 を 経 験 し た 。発 作 時

ビ デ オ 脳 波 同 時 記 録 、発 作 時 SPECT が と ら え ら

れ た の で 報 告 す る 。

　［症 例 ］ 3 歳 男児。．生 徳 32 日 目、眼球左方 偏 位 、
右 上 肢 屈 曲 強 直 、左 上 肢 伸 展 強 直 が 3 〜4 分 間 続

い た の ち 、tGnic 　 spasms が 間 隔 を お い て 約 工 0
分 間 く り 返 す 」一ビ ソ

ー
ドを 1 日 4 − 5 シ リ

ー
ズ 示

した 。脳 波 上 は サ プ レ ッ シ ョ ン バ ース ト様 の 記録
で あ っ た 。 乳 児 期 早 期 の て ん か ん 性 脳 症 を 疑 い 、
ビ タ ミ ン Ba 大 量 療 法 を 試 み た と こ ろ 止 痙 し た 。
精神 運動発達 は 軽 度 の 遅 れ を 示 し た 。6 ヵ 月 、1
歳 、ユ歳 6 ヵ 月時 に 発熱 を 契 機 と し て 部 分 発 作 群

発 を 課 め た が 、ビ タ ミ ン B6 の 増 量 に よ り軽 快 し

た 。画 像 検 査 で 右 後 頭 葉 か ら 側 頭 葉 に か け て 皮 質

形 成 異 常 を 認 め た。発作 間 歇 時 脳 波 で も右後 頭部

に 棘 波 が 多〜頻 発 し て い た 。 平 成 9 年 4 月 中 旬 か

ら 1 日 数 回 の 部分 発作 を認 め て い た 。発 作 は 眼 球

が 左 方偏 位 し た 後 、全 身 の 緊 張 が 高 ま り、全 身強

直 間 代 性 発 作 が 続 き 約 1 分間 の 持続 で あ っ た 。4
月 23 日 ロ タ 感 染 症 と 考 え ら れ る 発 熱 、下 痢症状

と 共 に 、こ の 部分発作 は 頻 度 を 増 し、3 分 毎 に 出

現す る よ う に な っ た 。 発作時 脳 波 で は 、右 後頭 部

の 辣 波 が 律 動 性 に 出 現 し 、 一
旦

desynchronization を 示 し た あ と、O 波 が 出現 し

全 般性 に 広 が り周 波 数 を 減 じ な が ら 終 了 し た 。 抗

け い れ ん 剤 は 、ジ ア ゼ パ ム 、 リ ド カ イ ン 、フ ェ ニ

トイ ン を 試 み る も コ ン トロ
ー

ル で き な か っ た 。チ

オ ペ ン タ
ール の 持 続 静 脈 内 投 与 に よ り発作 は コ ン

ト ロ ール さ れ た が 、自 然 経 過 で あ っ た 可 能 性 も 否

定 で き な い 。発 作 問 歇 時 SPECT で は 、皮 質 形 成
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 t

異 常 に
一

致 し て 血 流 低 下 を 認 め て

．
い た 。発 作 時

SPECT で は 逆 に こ の 病 変 部 が 著 明 な 高 溝 流 を 示

し、て ん か ん 源 性 を 有 す る こ と が 確 認 さ れ た 。
［考 察 ユ 皮 質 形 成 異 常 を 伴 う症 例 に お い て 、発作

持 続 時 間 は 約 1 分 と 短 く て も 、群 発 す る こ と に よ

りSPECT 上 著 明 な 高 湛 流 が 認 め ら れ 、て ん か ん

焦 点 と な っ て い る こ と が 示 さ れ た 。こ の よ う な 症

例 で も、ビ タ ミ ン Bs 大 量 療 法 が 有 効 で あ っ た こ

と は 興 味 深 か っ た 。
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