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　先 天性脳奇形児に み る て ん か ん の 焦 点 と そ の 難治性 に つ

い て 検 討 し た。

【対象 ・方法】　 当科で follow中 の てん か ん 発作を有す 先

天性 脳奇形 児 7 例 （片側巨脳症 2例 （HMI 、HM2 ）、裂脳

症 1例 、septooptic 　dysplasia〔SO）） 1 例、ス タージ ・ウ

ェ
ーバ ー症 候 群 （SWS）1例、結節 性 硬 化 症 2 例 （TSI 、TS

21） で 、臨床像、脳波、頭部画像 の 関連 につ い て 調査 した

o

【結 果 】　 1｝頭 部画 像で は、片側巨脳症 で
一側 半球 の 容 積

増大 と 広範 な形成異 常 を認 め、刪 ユ で は脳梁膨大部 の 低形

成 と 対側側脳室 の 拡 大 も認 め た。裂 脳 症 の 例 で は 片側の 大

きな 裂孔を認め、同側半球の 広範 な低 形 成 を認め た。SOD

の 例 で は 透 明中隔 欠損が 主 な 所 見で あ っ た。SWS で は片 側

半 球 の 広範な石 灰 化 と 萎縮を認め た。結節性硬化症 で は多

発性の 結 節 を認 め たが、TS1 に お い て 皮質結節の 数 が 多か

っ た。2）脳波 で は、片 側 巨脳 症 で 病側半 球の 広範な 高振幅

徐波を、HMI で は 後 に 鋭徐波に 移行 した。裂脳症で は病側

半球の 広範 な低 振 幅 化 と対 側 半球 の ヒ プサ リズ ミ ア →棘徐

波を 認め た eSOD で は一
側後頭部 の 棘徐 波、　 SWS で は病側

半 球の 広範な低振幅化 をみ た。TSI で は
一

側 後頭部 の 棘波

、TS2 で は
一

側前頭前側頭 部 の 棘 波 を認め た a　 3）発作型で

は．HMI で焦点性運動発作、　 infantile 　 spasms →強直発 作

、刪 2 で 複雑 部 分 発作 をみ た。裂脳症 の 例 で は infantile

spasms → 複雑部分発作 を、　 SOD で は 強直けい れ ん を、SWSで

は
一

側けい れ ん をみ た、結 節 性硬 化症 で は焦点性運動発作

を認め た。発作 は 病初期HM2 、SOD の 例 を除 き頻発す る傾

向に あ っ た が、長期 に わ た り頻 発 した の はHMI と 裂脳 症 の

例 の み で あ っ た。て ん か ん 発 作の 出現 年 齢 は生後 3 か 月以

内 が 4 例、1−2 歳が 2 例、TS2 で は 6 歳 で あ っ た。

【結 論 】　 先天 性脳奇形児 で は、脳 奇 形 とて ん か ん 発作 、

脳 波 と の 関連が一
致す る 例が 多 い が、不 明 確 な もの も存 在

した。また、てん か ん 発 作 は 脳奇形 の 種類、程度、部 位 に

よ っ て 様 々 で あ るが 、細胞移動障害 を示す 例で 、神経 皮膚

症 候 群 の 例 よ り難治の 傾向に あっ た。

〔は じめ に 〕　 裂 脳 症に は て ん かんが 高率 に 合併 し、臨床

発作型は 部分発作 が 多く、epileptic　 spasm の 報告は少 な

い 。家族 性裂 脳 症 に spasm を 発 症 した と の 報告 や 、
spasm の 発作 時脳 波を 検討 した 報告は 手元の 文献で は 見あ

た らな い。今回 演者らは裂脳 症の 兄弟例 を経 験 し、2例 と

もに点 頭 発作を発 症 し、弟で 発作 時脳波 を検 討 した の で 報

告する。

〔症例 1〕 5歳10カ月．男児。満期正常分娩、仮死無 し 。

生後 3 カ 月、左 上肢 の 痲痺に 気づ かれ、生後 4 カ月、小頭

症 と左片 麻痺 と診 断、CT に て 右裂 脳症 と診 断 した。7 カ

月 に 点頭発作を発症、発作間歇時脳 波で は焦点性発作波

（右 中心 ・頭頂 部） を示 した。抗 て んか ん剤 で
一旦消 失 し

た が 再 発 し、5歳 現 在．璽度精神遅 滞、左片 麻痺．難治性

て ん かん で ある。5歳 9 カ月 に施 行 したMRIで は、右裂 麟

症 と 両側の cortical　dysplasiaを認 めた。家族歴では 両親

に 特記 すべ きこ とな く、妹 は正常 に 発 達 し て い る。

〔症例 2 〕 1歳 2 カ 月、男児 （症例 1の 弟）。胎児 工 ： 一

に て 裂 脳 症 を疑 われ て い た。満 期 正常 分 娩。生後 20日、
MRIに て 両側 性 裂 脳 症 と診 断、染色 体 に 異常 はなか っ た。
生 後 3カ月、小 頭症、精神 運 動発 達 遅滞、脳性 麻痺 と して

療 育を開始 した。4 カ月 に点 頭発作 を発症、次第に シ リー

ズを形 成する よ うに な り脳波 を施行 した 。 ビデオ ・
脳波同

時記録に て発作時 脳波 を記録 したが，発作開始前は焦点 性

発 作 波 （後頭 部、前 頭極 部 ） を示 レ、発 作時 は い わ ゆる

decremental 　 activity を示 し、発作徳 は焦点性 （後頭

部、前頭極部） に 徐波を認め た 。 ゾニ サ ミ ドを投与し、発

作 は消 失 し，脳 波 の 発作 波 も消失 した。1 歳 2 カ月現在 座

位は不 能だが、臥 位で お もち ゃ に手 を出 し、目が合 うと微

笑みか け る状態で ある。
〔結語〕Epileptlc　spasm を発症 した裂 脳症 兄弟例 を 綴

告 し た。発作 は 点 頭発 作 で、生 後 7カ 月と 4 カ 月 に発症、

頻 回の シ リーズ を 形成 した。発作 問歇 時脳 波記録 で は2例

と も焦点性発作波 を示 し、1例 で の 発作時記録で は

decremental　 activityを示 した。
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