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　 て ん か ん 焦点 の 同定 を 目的 と した 非侵 襲 的 な画像 診断 の

有用 性が 検 討 さ れ て い る が、そ れ ぞ れ の 方法論 に よ り特徴

が あ る 。 我 々 は 、従 来 か ら施行 して きたMRI 、　 SPECT 、

PET と、神 経 細胞 の 活動 自体 を測 定 し てい るMEG に よ る 棘

の magnetic 　source 　irnaging（MSI ）との 関係 を比 較 し た。

匚対 象 と方法 ］対 象は、当科に て経過観察中の 1歳 か ら29

歳の て ん か ん 患者 6人 で あ る c そ れ ぞ れ に 検 査 の 目的 を 説

明 し同意 を得 た。

　MRI は GE製超 伝導1．STの装 置を用い 、ス ライ ス幅5mm 、

ギ ャ ッ プ 1、5mm で 水 平 断、矢状 断 、冠状 断 を 撮 影 し た。

spEcr は
99mTc −EcD （一部 は

］2コ
1−1｝v［P ）を用 い 東芝GcA9300

に よ りス キ ャ ン し た DPET は
1RF −FDG を使 用 し島 津

HeadtomelV に て画 像 を得 た。

　脳 磁場 測定 は、横河 電機 製160 チ ャ ン ネル 全頭 横置 型 の

脳磁計 を用 い 磁 気 シ
ール ド筌内 に て 行な っ た 。 12ch の 頭 皮

上脳波 を同時 に 記録 した。脳 磁 は 、3〜IOOHz の バ ン ドバ ス

フ ィ ル タ ーを通 し，サ ン プ リ ン グ周 波 数250Hz に て 10分 間

連続 で 計 測 し、こ れ を1セ ッ トと し数セ ッ ト繰 り返 した。

［結 果］推 定 さ れ た て ん か ん 焦点の 結 果 を以 下の 表 に ま と

め た。PETは 3例 の み で 施行 し他は全 例 に施行 した。

症 例 診断 MEGSPECTPETMRI

1FLER −FR −FR −FR −F？

2 魚）calmultim 瞭 ｝ m ω tiWNL

3TLEL −TWNLL −TWNL

4TSR −POmulti 山 mulU

5 兪）calL ・FC 蹴 一 WNL

6LGSB −PTWNL 幽 B−PT

症 例4は結 節性硬化症 で、SPECT で 認 め られ た 低灌流 領域

の 中 で 、R・PO はMRI で皮 質下 結節 の 認 め られ な い 部位 で

あ っ た。症例 6は両側皮質異形成を 認 めMSI は その 部 位 に

集積 して い た 。

［結論 ］MEG とPET の 所見 は ほ ぼ
一

致 して い た。発 作間歇

時SPECT は正常例が 多く検出率が 悪か っ た。こ れ らの 方法

を複数組み 合わ せ る こ とで よ り確 実 なて ん か ん焦 点の 同 定

が 可 能 に な る と思 わ れ る 。

　【目的 】し1「］verri じht−Lundborg 　type の progressive　myoclonus

epi ［epsy （1
，ME ） の 責 任 遺 伝 子 と し て 21 番染色 体．L の

c剄 atin　B 遺 伝 子 の 異 常が 明 らか に な っ て き た、臨床的に

本症 を疑 っ て い た 32 歳 の 男性 で こ の 遺伝子 異常を確認す

る．こ とが で き たの で 、臨床的、脳 波学的特徴 を検 討 した e

　【症 例 】妊 娠 ・出 席 に 異常 な く 在胎 40 週 、2800g で 出 生tt

乳幼 児 期 の 発 達 は E 常で あ っ た、、1 歳頃 よ り発熱時 に 全身

強 直 性 け い れ ん を 2 回 、4 歳 で 無 熱性 の 金 身け い れ ん を 2

回 認 め た．8 歳時 に走 っ て い る 時 に 、＝
一

ナ
ー

を 突き抜 け、

胸 部 違和感 を 訴 え た た め 、脳 波検 査 を受 け 光過敏 性 を指摘

され て、て ん か ん の 治療が 開始され た．．IO 歳 頃 よ りボ タ ン

を か けた りす る 時 に 手 先が ふ る え た り、体が ビ クつ くよ う

に な り、早 朝に は 全般性強直問代 発 作が 月 に 1−2 回 起 る よ

うに な っ た．，myocl 〔）nuts の た め 、12 歳 頃 よ り歩 行 障害が 出

現 ・進 行 し た。18歳 の 施設 入 所 時 に は書 字 が 困難 とな り、

食事 もで きな くな っ て い た tt記憶 力 の 低
．
トも徐 々 に 進 行 し

て い る よ うで あ る が 、知 的 退行 は 著 明で は な し・。

【遺伝子 診断｝本人 お よ び 両親 の 血 液 か らの DNA サ ン プ

ル で cystatin 　B 遺伝子 プ ロ モ ーター
部位の サ ザ ン プ ロ ッ ト

解析 （制限酵素 Ps．L ［処理 ） に よ り、本 人 で は 正 常対雕 に

み られ た 2，6kb の バ ン ドの 代 わ り に 3，1−3，5kb に パ ン ドを

認 め た、．父 母に は 正 常の 2．5kb以 外 に 患 者 に み られ た 3．・1−

il．5kbの バ ン ドも認 め、キ ャ リア
ーと確認 され た，．

【本例 の 臨床 ・脳 波 的 特 徴 11）て ん か ん 発 作の 初発 は 早か

っ た が、進行 は緩 徐 で、2）企 図性 myoclonus 、振戦が 著明

で 、そ の た め 運動機 能 に は か な り の 障 害 が あ る が 、知 的退

行 は比 較的軽い ，3）脳 波 上、背 景 脳 波律動 異常の 進行も緩

徐 で 、・1）前頭 、中心 部 よ りの 棘波 の 出現も比 較的少 な く、

5）rnyeclonus に
．
致 した て ん か ん 発射 も不 明 瞭で、非 て ん

か ん 性 の myoclonus が 雫体を なす もの と推測 され た．、6）光

刺激で myoclonus が 著明 に 賦 活 さ れ 、　 Ar，般 性 強 直 間代 発 作

に進 展 す る こ とも あるtt

183

N 工工
一Eleotronio 　Library 　


