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F−17　　新生児発症の特発性全般 てん かん F ・18　　局在関連てんかん に変容 した West症候群の臨
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て んか んの 国際分類上、新生児に発症する特発性全般て ん

か ん として 、良性家族性新生 児けい れ ん （Benign　thrnilia］

ma 　oonvulSiOns ： BINC ）と良性新生1里けい れ ん 〔Benign

noonatal 　convUlsioms ：BNC
，
　H血h　day　f耐 がある。相 、演者ち

は BrNC 　 3家系とBNC 　3例を経験し、そ の 発個 寺脳 波ビデ

オ 同時記 録をは じめ として、種 々 の 臨 宋的検 討を行 っ たの で

報告する。

【結果】1BFNC の まとめ　　対象：3家系、15例　　発症時

期 ；生後 2 日目〜14 日 目（平均 生 後 2〜3 日 目）　 発 ｛伸寺

脳波：全般陸、焦点性　　予後 ：生後 3 ヶ月時の 再発 6 例

（CO％）　 後に他の て ん かん 症候群を発症 4 例（25％）

乳児期死 亡 3例（20％〉　 精神運動発達遅滞 2例（13％）

ZBNC の まとめ　　対象 ：3 例　　発掴寺期：生後 5 日 目〜6

日 目　　発作時脳波：局在性突発波　　予後 ：熱性けい れ ん

発症 2 例　　て ん か ん の 再発なし、発 達正 常

【考察】BFNC は 現在の 国際分 類上、全般てんか ん に分類さ

れ てい るが、発｛旬寺脳 波所見 から、全般 性の もの も焦 点性 の

もの もあることが証明で き起 今後さらなる症例が 蓄積される

まで は全般 陸か焦点性か 決定で きない て ん かん 症候群の 範

疇に 入れるの が 適当と考える。自験例で は 乳児死 亡 を 2D％

に認め、また文献的にも同様の 報告の あることか ら
”
良陸

”

と

い う冠を付けてい るこ とにも疑問を感 じる。BNC の 発 作瑚 畄

波は焦県性の もの が捕らえられ た 。 従っ て この 疾患も BINC

同様に 現在の ところは全般性か 焦点性か決定で きない て ん

かん 症候群に分類される の が適当と思わ れた。

【目的】局在関連てん か ん （LRE ）に変容した WeSt症候群

（WS ）の 臨床的特徴 にっ い て 後方視的 に 検討した。【対象】

1987年 1月か ら 1〜98 年3月の 間に名古屋大学小児科を受診

し1年以上経過を観察し得たWS 患児56例を女橡 とした。　WS

の 定義は シ リ
ーズを形成する spsms を呈し発 作丁，liUIS寺脳 波

で h）四 nh 画 a が み られ たもの とした。統 計学的検定には

H曲 の 正 確確率検定を用い た。【結果】且3例（男児7例、女児

6 働 が 後 に IRE へ 変容 した。発作型 の 変容の パ ターン は

（a）WS で 発症し後に LRE となっ たもの （7 働 、（b）剖吩発作

で発 症し、経過 中に WS を呈 したもの （5例）、（c）WS で 発症し

症候牲 全般て んか んを経由して LRE となっ たもの （1働 で あ

っ た。部分発侑 D発症月齢 まそれ ぞれ 平均 22（5〜54）ヶ月、

5（1〜13）ヶ月、141 ヶ月で あっ た。WS 発症時の 病因診断 ま

症 候tt　11例（脳汗城 異常4 例、結節性 硬化症 2例、新生児仮

死後遺症 2例、非ケ ト
ー

シス 型高グリシ ン 血症 1例、原因不明

2例 、潜因性 2例であっ た。LRE 群とそ れ 以外（対照群）を比

較すると、男女比お よび症候性と潜因性の 比は有意差がなか

っ た。
一

方、WS に先行する発作（LRE 群 y13例、対唄群 5〆33

｛殉 、spaSTnsと部分発作の 併存（LRE 群 σ13例、対 照群 シ33

伊D、非対勅寸生spaSt皿 s（LRE 群 5／13例、対照轎羊LG3伊D、駢主

性病変（LRE 群 5／13例、対照職i　ss3　g，Dは LRE 群で 有意に

高率で あっ た。PEr を施 行した 34例 での 比較で は 、局在性低

代謝漬域（U ミE群719例、対照群 8Y25　ffsDが H ミE 群で有意に

多か っ た （p＜ O．Q5）。【まとめ 】LRE へ 変容したもの では、　WS

発症 時 に発作症状・脳波所見・神経画像診断で局在性病変を

疑わせ る所見が有意に 多く見られ た。
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