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（目的）我が 国で はWest症候群 の 治療 と して ACTH 療法、

ビ タ ミ ン B6大量療法、抗 て ん か ん剤等が 用 い られ て い

る が、発作が 消失 して も再発す る症 例 は少 な くない 。

わ れ わ れ は 当院 を 受診 した 初発 West症 候 群 にお い て 発

作消失後の 再発 につ い て 検討を行 っ た 。 （方法） 対象は

1981年〜2001年の 期 間 に 当院 を受診 した初発 West症 候

群で 初期治療 （最初の 5剤 まで と定義） に て 発作消失を

認 め た 76例 （潜 因 性 12例、症 候 性64例 ） で あ る。冉 発

群 と非再発群の 2群 に 分けて 臨床的特徴及 び発作消失時

の 脳波所見 を検討 した。ま た 各薬剤別の 再 発率 の 検討

も行 っ た。 （結果） 観察期間は発作消失後平均6年0カ 月　　　　　　　　　　し
で あ る。発 作 の 再 発 は 全 体 と して 76例 中45例 〔59％ ）

に 認め、潜因 性 （25％）に比 べ て症 候性 （66％ ） で高

か っ た u 再発時の 発作型 は て ん か ん性 ス パ ス ム （以 下

ES） 24例 、　 ES以 外21例 （部分発作18例，ミオ ク ロ ニ ー発

作2例、不明1例〉で あっ た 。 再発まで の 期間はES 　5．6カ

月、ES以 外209カ月で あ っ た。再 発群 と非再 発 群 問 で は、

発症月齢、男女比、発作消失 まで の 使用薬剤数 に統計

学 的 な有意差 は な か っ た。発作消失時 の 脳 波 で て んか

ん 波の 残存 した症例 （71％） で は、正常化 した症例

（23％ 〉に 比 べ て 再 発 率が 高 か っ た。薬 剤 別 の 検討で は

ACTH 　 （23，ノ37例 ）、ビ タ ミ ンB6大量療法 （4／7例 ）、抗

て ん か ん剤 （18，

’32例）の 3剤間で 再発率に 差は なか っ

た。（結語）West症候群で は発作消失時にて ん か ん波の

残存 し た症例 に 高率 に 再発 を認 め た 。 今後、West 症候

群 の 治療効果判定に脳 波 の 正常化 も加味すべ き と考え

られ た。

【症例 の 概要】家系H は 12 歳女児 と 9 歳男児、家系Sは

7 歳女児 と弟は生 後 9 ヵ 月に 死 亡 し剖検された 。 家系0

は姉が 1 歳 4 ヵ 月に 他院 に て 死 亡 し妹は現 在生後 4 ヵ

月 で あ る 。こ れ ら 6 例 の 早期 乳児 ミ オ ク ロ ニ
ー

脳症

（EME ）の 同胞 例 につ い て検討 した。い ずれ の 家系と も

に両親 は健康で あり、健常な同胞 は い ない 。 妊娠中の

異 常は な く、分娩時の 特別な 異常もなか っ た。家系Sは

両 児共 に 軽度の 仮死 が み られ た。発 作 の 初 発 は生 後 1．5

ヵ 月以 内 に発 症 し、tonic　spasm 、　 myoClonic 　seiZurv また

はclonic　seiZure が み られ た。ほ ぼ全例 に脳 波検査で sup

pression　burst　pattern （S−Bpattern）が検出され た 。 画

像診断で は 形成異常 な どの 構造 異 常 は な く、高度の 脳

萎縮 を示 した 。 経過中 は 高度の 小頭症 と痙性四 肢麻痺

お よ び 重度精神遅 滞 をみ た。血 液や 髄液 を用 い て 生化

学的諸検索をお こ な っ たが脳障害をきたす原因として

意味 の あ る所見は得られ なか っ た。外表奇形診断お よ

び染色体検査か ら確定的 な奇形症候群に は い ずれ も合

致 しなか っ た 。 ただ し 、 家系0 の 姉 はPEHO 症候群が疑

われて い た。経過中の 合併症と して、家系Hは 両児とも

に尿細管性 ア シ ドーシス を来た し、弟は 高乳酸血症 を

呈 し筋組織でCCO 活性 の 低下 を 見 た。家系Sは肝 硬 変お

よび肝組織 の 線維化を示 した 。

【結果】これ らの 症 例 にみ られ たEME にお い て抗けい れ

ん剤治療 に よ り、tonic　spasm は減少し、　 SBpatternは

改善 し、こ れが 長 くと も乳 児期 を越 えて 持続する こ と

は なか っ た 。 症 例に よ りPB 大量療法や PHT 静注療法が

奏功 した。しか し、発作 の 抑制 はで きず発達 も停滞 し

た 。 特に、身体的合併症の 管理 が 問題とな っ た。

【考察】遺伝的背景 を基 盤 に もつ EME に つ い て、発作症

状 お よ び 脳 波変化、お よ び 合 併 症 そ して EIEE と の 差異

につ い て 考察する 。
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