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　 15番染色体の 逆位重 複異常で ある Inv　dup（15）は 、最 も

よ く見られ る 過剰染 色体 の
一つ で あ る。こ の 過剰染 色 体 は

Prader−Willi 症 候 群 及 び、　 Angelman症候群 の 責任領域を

含む こ とが あ り、また、GABA受 容体遺 伝子 領域 を巻き込

む こ とも明 らか と な っ て い る。Battagljaら （1997）は 、　inv

dup（15）を有する 患者 が 特徴 の あ る 顔貌 を呈 し．さ らに

Lennox−Gastaut 症 候群様の 難治性の 症候性全 般て ん か ん

を合 併 した 4 例 を報告 し、inv　dup（15） syndrome な る症

候 群 を提 唱 して い る。また、小 林 ら （1994）は 同様 の 染 色体

異常 を認 めた West症候群 を報告 して い る。

　今 回我々 は、発作 コ ン トロ ール が 良好で あ っ た 症候性全

般て んか ん を合併 した 47，XX，＋inv　dup（15）（q13）の モ ザ イ

ク 例を経験 した の で 報告す る。

［症 例】 患者 は 23 歳 女性 。3歳 時 に精神 ・運 動発 達の遅

れ を指 摘 さ れ た。iO 歳 時 に 夜 間 強 直間 代発 作 が 初発。以

後、他院 にて 治 療され て い たが、発作 コ ン トロ ール は不 良

で あっ た e 非 定型 欠神、脱力、強直発 作を認 め、睡眠 時脳

波で rapid 　 rhythm を認め た。1］才で初潮が見 られ、以後

ほ ぼ 3  日周 期で 月 経が あ っ た。食欲 の 亢進、体幹 を 中心

と した肥 満な どは認 め られ なか っ た。平成 10 年 1月、全

般 けい れ ん発 作重 積 にて 当科 に緊急入 院。発 作後睡 眠 脳波

で は、右前頭 極部 に棘 波群 発 を認 め た。フ ェ ニ トイ ン の 充

分量 の 投与 に よ り、発作 は 抑 制 され た。FISH に て マ
ー

カ

ー
染色体 上に SNRPN（Prader−Willi 症候群領域 DNA マ

ー
カ

→ ．DIsZl （15 番染色体 コ ン トロ
ー

ル プロ
ーブ ），D15S10

（Angelman症候群領域 DNA マ
ーカー）が検出され た。15

番染 色体 の 欠 失 は確認 さ れ なか っ た。片親由来ダイ ソ ミー

につ い て は検索 中で ある。母 親 の 核 型 は正常 で あ っ た。

【考察 】本 邦 にお い て inv　 dup（15）モ ザイ ク例 の報告は ほ

と ん どな い 。jnv　 dup（15） syndrome と は 異な り、本症例

の 発作がコ ン トロ
ー

ル 良好 で あっ たの は、本症例が モ ザイ

クで あ っ たた め と 思 わ れ た。

【目的】著者 ら は 海馬キ ン ドリ ン グ の 形 成 過程 で 発現 す る

発作間欠 期ス パ イ ク（IID）が単純型 と複雑型に大別さ れ、

複雑 型 HD の 発 現頻度が発作症状の 発展 に 相関す る と 報告

した （Epilepsy　Res．，26，139−148，1997）。そ れ は 主と して

IIDの 波形解析 に基づ くも の で あっ た が、複雑型 IIDの 形成

メ カ ニ ズ ム を検討する 段階で 単純型 IID の 同期性 が 問題 と

な り．IID の 振幅に も注目する 必要性が 出て き た 。 今回．

キ ン ド リン グ形 成過程に お ける IIDの 振幅変化 を検討 した

の で 報告す る。

【方法】 17匹の 成熟 ウサ ギを 用 い た。麻 酔 ドで 右 側 海 馬 に

2対 の 双極電極 を埋 め 込み、1−2週間の 回復期間後、キ ン ド

リン グを施 した （SO−200nA，　lmsec　 biphasic　pulses，501iz，1

sec ／day）．キ ン ドリ ン グ刺激前後 の 30分間海馬脳波を記録

し、刺激前の記 録 か ら動物が覚醒 不 動状態の ときの 部分を

延べ 5分間に わ た り選び出 し、そ の と き の 全 IIDを解析対 象

と し た。　［IDの 分類につ い て は従来の 基準 を適用 し、か っ

集合 スパ イク成分 を含 む か 含ま な い か で 分け な が ら、peak

一しo−peakの 振幅を測定 した。

【結果】動物は キン ドリン グ完成群 （K群： n＝10）と未完成群

（iK群； n＝ 7）と に 分か れ た。　 K群 は 平 均18回 の 刺激 で stage5

に到 達 し た。 IIDの 徐波成 分 （SW）と集合ス パ イ ク成分（PS）

別 に振幅測定 を行な い ．次 の 結果 が得 られ た tr   K群で は

単純 型 お よび 複雑型 IfD の SWの 振幅 は減少傾 向を 示 し、　 PS

は 増 加傾向 を示 すとともに多発化す る 傾向 も示 した 。   IK

群で もSWは減少傾向 を示 したが，単純 A型 （頬鰍魏願 性）の

もの は変化 しな か っ た。  IK群の PSの 振幅 も増加傾向を示

したが、多発化す る こ と はな か っ た。

【結論】SWの 成因と して 種 々 の シ ナプ ス 電位．と くに 反回

性の IPSPを想定し、　 PSの それ と して soma お よ び dendritic

spike を考慮 す る と、　K群で は 樹状突起 の ス パ イ ク活動が 加

わ る よ う にな り、そ の 結果の 群発放電が抑制性介在細胞を

不活性化 させ る こ と．【K群 で は そ の
一
連 の 過程が誘発 さ れ

な い こ とが 示唆 され た．
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