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N   嘸 麟 離 繭 糎 飜 な糠 、

か っ NCSE が初発エ ピソ
ードの 例はさらに稀で ある．我々 は

N（掘 が初発エ ピソードで あっ た7例を経験したの でそ の 臨

床・脳波像を報告する．「対象 と方法」17年間 に経験した 31例

の NCSE の 中で 、NCSE が初回の エ ピソ
ー

ドであっ た 7例 （7

ヶ月一17 歳 ；男3例、女4例 1観察期間1−17 年）の 臨床・脳 波像

の 経過を検討した．「結果」（1）全例が正常画 像 で、1例の 軽

度知的障害を除き正常発達例 であ っ た．（2）NCSE の 自然消

失が 5例にみ られ 、4例 は 鬮 民後 に、1例は 約1週間持続 後に

自然消 失した．2例 は d呻 m の 静注で 消 失した．（3）N （珊

の 持 続は治療開始 まで の 時間にもよるが、最短で4時間、最

長で 1週間で あっ た．（4）NCSE 時の 意識減損の 程 度は年 齢

相 当の 計算が 可能 なもの か ら刺激に 無反応まで 様々 で あり、

臨床症状とNCSE 時脳波との 相関はない ように思 われ た．脳

波で は、局在起始で 二 閃 生全般 化 が 1例 （意識減 損の み ）、多

棘・棘徐波結合優位が 3例 （軽度の 意識減損と運動失調が2 、

異常行動 1）、高振幅徐波群に多焦 点性 棘波が散在し、それ

に 不規則棘徐 波結 合が混 在したの が 3例（運動失調 とミオ クロ

ニ ーが 1、異常行動が 2）で あっ た，（5）最終検討時点で

NCSE が唯
一

の エ ピソ
ー

ドで あっ たの が6例、ミオクロ ニ
ー

発

作合併が 1例で あっ た，（6）NCSE の エ ピソードは 1回の みが

4例、NCSE の 反復は3例にみ られた．（7）治療開始後は 1例

で ミオ クロ ニ
ー

発作を認 め たの み で あり、他の 例で は 全く発

作を認め て い な い ．（8）現時点で は、全例で脳波も正 常化

し、予後良好な例と判断した．「結語」NCSE を示した 31 例中

で 、7例が NCSE が初エ ピソードであっ た．うち6例は NCSE

が唯r の エ ピソ
ー

ドであ り、全例で良好な予後を示した．

【目的】第 42回 日本小児神経学会総会にお い て、多施設共 同

研究により19SO年から 1998年の 10年間に胴 ACrH 療1去

を行っ た Wff9症候群 138例の A   投与量と短期効果お よ

び 副作 用につ い て報 告した。本研 究 で は、発作と矢晴斷）長期

予後にっ い て検詞す る。

【方法】fi〕lkrwxp　pα i（xi、姻 、発 症P胡 齢、  1ag、発

作に対する ACIH の 短期効果、　ACIH の
一

日投与量、総投

与量、副作用および ACIH による脳退縮と発作予後お よび 知

能予後 との 関係を統計学的に検 討 した。West 症｛震群発 症より

2年未1覯 ）症例を含め ると、発作予 後と 亅bnow−up 面 α 1｝こは

有意の 関係が みられたた め、2年以 上経過観察が 出来た症例

99例 を対 象とした。

1結果】発作予 後は 成因（潜因性、症側 生；p−O．0397）、A（コH

の 発f偶こ対する短期効果 Φ
・o．（x）  、酬 乍用 （炉00198）と有

意の 関係がみ られた。知能予 後は 成因 （P〈O．OXXD1）、ACIH

による脳退縮の 程度 （炉0．0312）、発作予後 （p〈 0．  1）と有

意 の 関 係 が み ら れ た 。ACIH の
一

日 投 与 量

（0．005｛〕．（B2rnglcgtday）、総投与量（Q．125−O．e7rngykg＞の 範囲で

は 投与郵 ）i塾 ・で発作予 後お よび 知 能予後に有意の 差はみ

られなカリ た。

【総括】West症候群の 長期予 後は 、成因が最も関連してお

り、A（コH の 投与量とは関連してい ない 。しかし、　A   によ

る脳退縮の程度と知能予後 には有意の 関係が あり、　ACIII療

法を行 う場合、脳 退縮を最小 こする A（JIH の 投与量、方法が

老要 で ある。

一 93 一

N 工工
一Eleotronio 　Library 　


