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D−29　中心 ・側頭部棘波 を伴 う良性小 児て ん か ん

　　　　　（BECCT ）と同様の経過を示 し た 神経学的

　　　　　異常を有する て ん か ん患児 7例の 検討

D −30　遺伝性て ん か ん ラ ッ ト（IGER ）に お け る

　　　　　原因遺伝子の 染色体 マ ッ ピ ン グ
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〔目的〕中心 ・側頭部棘波を伴う良性小児て ん かん （BE

CCT ）は 神経学的異常の な い小 児に み られ る特発性部分

て ん か ん で あるが 、 今回我 々 は神経学的異常 を持 ちな が ら

BECCT と同様の 経 過 を示 したて ん かん 症 例に つ い て 検

討 した。

〔対象 ・方法
・
〕対象は神経学的異常を有す る調査時年齢が

7歳 3 ヵ 月〜13 歳 3 ヵ 月の 7例 （男 6、女1）で、て ん

か ん 発症 年齢 は 3歳〜7歳 4 ヵ 月、発症後の 観察期間は 2

年 7 ヵ 月
〜8年 11 ヵ 月であ る。こ れ ら 7例 の 神経画像所

見お よ び基礎病変、てん かん発作の 性状、脳波所見、治療

内 容、発作 抑 制 状 況等 を後方 視 的 に 検討 した。

〔結果〕 7例の神経学的異常の 内訳は精神遅滞 4 例、脳性

麻痺 2例 、 両者の 合併 1例 で 、 基礎病変は新生 児低酸素性

虚血性脳症 （HIE ）が 4例、原因不明が 3例で あ っ た 。

HIE の 4例 CT 、MRI で 虚血性変化な どが み られ たが 、

他の 3例で は 画像上 異常 は認め なか っ た 。 て ん か ん発作は

睡眠中特 に早朝また は寝入 りば な に 出現 し、 部分運 動発作

ない し二 次性全般化部分発作で 、脳波で は 中心 ・中側頭部

に 蕀波が み られ 、
ロ ーラ ン ド発射と思われ た。全例 CBZ

が 投与 され 、2例 で CZP が 併用 され た が、発作 は良好 に

抑制 され て い た 。 女橡 7例の CT 、MRI 、　 SPECT な

どの 画像所見に おいて 脳波の焦点と対応する明らか な局在

性病変は み られず 、 こ れ らの 症例の 神 経学 的 異 常 と発症 し

たて ん かん との 間に は明白な因果関係は認め られ なか っ た。

〔結論〕今回の 対象 7例 は偶然に BECCT の 遺伝 的素因

を有 し、基礎に 存在す る神経学的異常に 基 づ く症 候性 て ん

か ん と して で は なく、素因性の BECCT として て ん か ん

を発症 したの で は な い か と考え られ た 。 神経学的異常を有

す る小 児 におい て もBECCT を発症する場合が あ り、
　 B

ECCT の 診断基準の うち神経学的異常を有 さな い と い う

項目は削除すべ きかと考える 。

【目的 】遺伝 性て ん か ん ラ ッ ト（tharals　geロetica1 】y　epileptic

rat： IGER）は辺縁 系発作 を自 然発 症す る てんか んミ ュ
ータ

ン トで あ り、ヒ ト側頭 葉 て んか ん の 良 い モ デル 動 物 と 考

え ら れ て い る 。 こ の ミ ュ
ー

タ ン トの て ん か ん 遺伝 子 の 同

定 は ヒ トの て ん か んの 原因並 び に そ の 病態 生理 の 解明 に

重 要 な 役割 を果 す と期 待 さ れ ．て ん か ん の 遺 伝 子 診 断 や

遺 伝 子 治療 に道 を 開 く もの で あ る。我 々 は．て ん か ん遺

伝 子 ク ロ
ー

ニ ン グの 第
一

段階と し て 連鎖解析に て ．原 因

遺 伝子 の 染色 体マ ッ ピ ン グを 行 っ た。

【方法】雄IGER と 雌非て ん か ん ウ ィ ス タ
ー

ラ ッ ト（イ ズモ

亜系 ）を交 配 して 得た雌F1 に対 し 雄IGER を交配 し戻 し交雑

仔 を 作成す る。白動て ん か ん 発 作 モ ニ タ
ー

装t に て 発 作

を モ ニ タ
ー

し、て ん か ん 表現 型 を決 定 す る。戻 し交雑 仔

よ り ゲ ノ ム DNA を抽出 し、ほ ぼ 全て の ゲ ノ ム 領域 を 検索

で き る約 100個 の マ イ ク ロ サ テ ラ イ ト マ ーカ
ー

を用 い て 遺

伝 子型 を 明 らか に す る。コ ン ピ ュ
ー

タ
ー

ソ フ トウ エ ア
ー

GENE −LINK を 用 い 連鎖解析 を 行っ た。

【結果】 123 匹 の 戻 し交 雑仔 の モ ニ タ
ー

に て 何 らか の て ん

か ん 発作 を観察 した の は63匹 （51．2％）で あ っ た e てん か ん

発作は大 き く分 けて 強 直問 代 痙 攣、回 転運 動、疾 走な ど

の 異 常行 動 の 3っ に 分類で き、そ れ ら の発症 率 はそ れ ぞ れ

2．4％、12，2％ ，455 ％ で あ っ た。これ らの て ん か ん発 作 を

観察 し た63匹 にて 連鎖 解析 を行 っ た と こ ろ 15番 染 色 体 上

の マ ーカーD15Rat52とD15Mgh3 の 問 に有意 な連鎖

（P ＜ 0．01）を認 め た。

r結 論｝GENE −LINK に よ る 解 析 に て、て んか ん原 因 遺伝

子 の
一

つ は 、15番 染 色 体 上 にあ ると考 え られ た。しか し、

そ の 遺 伝子 単独 で て ん か んが 発 症 す る に は連鎖 は 弱 く、

他 の 部 位 の 遺伝 子 の 関 与 が示 唆 さ れ た。ま た，て んか ん

発 作 の 表現 型決 定 に は 不確 定 要 素 が 多 い の で 、て んか ん

発 作 と密 接 に関 連 した 表現 型 に つ い て の 連鎖 解析 も試 み

る 必要 が あ る と 考 え られ た。
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