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　 （目的） NSE は 神経細胞に 存在 し．急性脳炎、髄膜

炎、低酸 素性脳 症．脳 硬塞 な どの疾 思におけ る中枢神 経

障害の マ ーカーと考え られ て い る。近年．成人 の て ん か

ん 発作重 積 患者 に お い て 血 清あ るい は 髄液 NSE の 上 昇

が報告され、てんかん重積状態が神経細胞に 損傷を与 え

て い る可 能 性が示 唆 され て い る eWEST 症 候 群、FM

E をは じめ とす る 小児 年齢 依存性 て んかん性 脳 症は 　持

続す る脳 波 異常、頻発す る発 作 を特 徴 とす る 発 作重積 状

態に加 え、発達の退 行 を伴 う
”

脳症
’
と考え られ てい る。

今 回．我 々 は小児 年齢 依存 性 て ん か ん性脳症 患 者を対 象

に血清 お よび髄 液の NSE を測定 したの で報 告す る。

　 （対象
・
方法） 1996 年 7 月か ら 1998 年4 月 ま

で 当院 を 受診 した 小児年 齢 依 存性 て んかん仕 脳症 16 例

（潜因性WEST 症候群 2 、症候性WEST 症候群 且 2 ．
EME1 ．Migr 山   P 閣 t例 SCi・nms 　in　lnfancy　 1 ）を対 象

とした。2 例を除 きすべ て 初発例で 、発症年齢は生後 3

日〜11 ヶ 月 〔
’F均 6 ．1 ヶ 月1 で あ っ た．初回の血 清 ・

髄 液 NSE 測 定 時 に は 全 例 特 徴 的 な 脳 波 異 常

（hypsgTythmia ，　S−B　pattun，移動 性 の 多焦点 】お よび頻 回

の発作 〔て んかん性ス パ ス ム ．ミオ クロ ニ ー発作．運動

柱部 分発作 ） を認め た。採 血、髄液採 取はT一前 中に行 い ．

酵素免 疫 法 で即 日 測定 した 。血 清 NSE 値は　 て ん か ん

重積群 （10 例）、脳症
・
脳炎群 （10 例） お よびコ ン

トロ ・一ル 群 〔発作 コ ン トロ ール 良好 なてんか ん患者 15

例）と比較 した。

　 （結 果 ） 小児年 齢 依存 性 て んかん脳 症 では血 清 NSE

値の 平均 （⊥ SD ）は 11．6 暑 1．3　 ngtrn1 で あり．脳症
・
脳

炎群 （85．6・．L・137．2　ngtrn1）に 比 べ 有 意 に低 か っ た 。小児

年齢依存性て ん か ん性脳症群、て ん かん重 積群 （123 卜

S．O　nglmt ）、コ ン トロ ール 群 “o．4 ± 3．4　ngJml ） の 3 群

問 では 有 意差 は認 め な か っ た。小児年齢依存性 て んか ん

性脳症 の 髄 液 NSE 値 は、平均 7．7 ± 3．5　ng！mt であ っ た。

　 （結論）小児年齢依存性て んかん性脳症で は 血清 NS

E 値は脳症
・
脳炎群 と比 較 して明 らかに低値 であ り．髄

液 NSE も明 らか な上昇を示 してい る症例は 認め なか っ

た。小 児年齢 依存 性 て んか ん患 者に おい て　 持統す る 脳

波 異常 と発作 が神 経 細胞 に 損傷を与 えて い る 可能性は N

SE 値か らは示唆され なか っ た。

　なお．発 表 では脳波および発作の変容、治療 （ACT

H ）に伴 う血清NSE の 変化に つ い て も検討す る予定で

あ る、

【目的 】 皮質形 成 異 常は しば しば難治性 て ん かん を合併

し 、 て ん か ん 外科 の 主 要な 対象 とな っ て い る 。 本研 究 は

多数 例 の 皮質形 成異 常症 例 をもとに、皮質形成異常の 種

類別 て ん か ん 頻 度、て ん か ん の 分 類別 頻 度 、発 作 頻 度 な

と
’
を 明 らか に しよ う とす る もの で ある。

【対 象 な らび に 方 法 】厚生 省 精 神 ・神 経 疾 患研 究 委託 事

業 「脳形成異常 の 発 4磯 序 に 関す る臨 床的 ・基 礎 的研 究 」

の 環 と して 、 「皮質形成異常調査 用 紙 」 を作成 し 、 小

児科 を 有 す る 3〔〕〔｝ 床以 上 の 病院 、小 児 病院 ・医療セ ン タ

ー、療 育施 設、国立 療 養 所 な ど 12〔｝0施 設 に対 し平 成 8 年

11 月 よ り平 成 9 年 3月 ま で の 間 に 、ア ン ケート調査 を 行

っ た 。

【結 果 】 IU「収 率 は 26．6％で 、総 計 676　例 の 症 例 が 得 ら れ

た 。皮質形成異常の 種 類別症 例数 は 滑 脳症 （無 脳 回症 ・

厚 脳 回症 ）277 例丶丸 石 様 滑脳 症 15〔〕例、多小 脳 回症 13〔〕

例 （両 側 シ ル ビ ウス 裂周 囲性 13 例、裂脳 症 38例 を 含 む ）、

広汎
．
「生異所 性灰 白質 （皮質下 帯状 及 び 脳 室周 囲結節状 ）40

例、局 所 性 異 所 性 灰 自質 37 例、片 側 巨脳 症 44例 で あ る。

て ん か ん の 有無 に つ い て 記 載の あ る もの は 667 例 で 、て

ん か ん の 合併率 は 74％で あ っ た 。 て ん か ん 分類 が 可能 で

あ っ た 症 例は 462 例で 、全 般 て ん かん が 54 ．1％ （内 West

及 び Lcmll〔〕x 症 候 群が 16．〔｝％ ）、局 在関連 て ん か ん 44．1％、

その 他 1．7efrで ある。発作頻度の 記 載の ある もの 455 例で

は、毎 日発作ありが 36、oqs、毎週が 11、4％、毎月が 13．6％、

年単位が 23，7％、現 在消失 して い る もの が 15．2％ で あ り、

こ れま で の 多 くの 報告 と 同様、難治性の もの が多 か っ た 。

脳 形 成 異 常 の 種 類 別 て ん か ん 合 併 率 は、滑 1悩 症 全 体 で

86．9％ （うち、広 汎性 滑 脳 症 て 88 ．3・f． 、部 分 的 滑 ・
厚脳 症

で 86．4％ ）、丸 石様滑 脳 症 で 50．0％ （FCMD 　 47．15、　 WWS

90．〔〕）、 多小脳 回症 で 71．1％ （うち、rrl・j側 シ ル ビ ウ ス 裂周

囲 性 9L7 ％．裂 脳 症 67．491。 ）、広 汎性異所
．
「生灰白質 77．5％ （皮

質 ド91，7％ 、脳 室 周 囲 56．3％ ）、局所性異所性灰白質 74．4 「1。

（皮質 ド 81．8％ 、脳室 周 囲 60．0％ ）、片 側 巨 脳症 g3．2％ 等

で あ っ た 。

【結 論 】 皮質形 成異常 の 種類に よ りて ん か ん 合 併 率 に か

な りの 差 異が 存在 す る こ と が 明 ら か と な っ た。ま た、脳

深部、と くに 脳室 周 囲 の 形 成異
’
常 で は て ん か ん の 合併が

少な い こ とが 示 さ れ た 。
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