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Ictal−interictal　 subtrated 　SPECT ｛ndicates 　that

dystonic　posturing　is　nearly 　always 　accompanied 　by

putaminal　hyperperfUsion　on 　the　same 　side 　of 　fbcus．
Hyperactivity　of 　putamen　is　probably　associated 　with

dystonic　postUring ．

発作時 ・発作間欠期サ ブ トラ ク シ ョ ン SPECT を用 い た、
ジス トニ ー様姿勢の発瑰機序の検討

We 　investigated　a 　seven −year−old 　boy　with 　Landau−

Kleffner　syndrome ．　His　seizures 　and 　speech 　problem
began　at 　age 　2　and 　5　years，　respectively ．　Initial　MEG
revealed 　current 　dipoles　of 　spikes 　on 　bilateral　Heschl

gyri．　Even　in　the 　second 　MEG ，　no 　auditory 　response

in　Heschl　areas 　was 　obtaineq 　despite　disappearance
ofspike 　dipeles．

Landau・K 且eff皿er 痘候群 （LKS ）の男児例に お ける鰭磁
図所見の経時的変化
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目的 ：ジ ス トニ ー様 姿勢 は、側 頭 葉 て んか ん に おい て 、て ん

か ん 焦 点の 側 方 性 を示 す 最 も信 頼 で きる発 作症 候 で あ る。し

か し、そ の 発 現 機 序は 充分 解明 され て い な い 。今回 、我 々 は、
側 頭 葉 て ん か ん 症例 に お け る ジス トニ

ー
様姿勢 に つ い て、発

作時
・
発作間歇期サ ブ トラ ク シ ョ ン SPECT を用い て 、そ の

症候の 発現に 関連 して い る領域を検討 した 。

対象と方法 ：1998年か ら2000年 まで 国立 療養所静岡神経 医療
セ ン ター （て ん か ん セ ン ター〉に お い て 側頭 葉切 除術 を行 っ

た 症 例 で、同
一
核種 で 発 作 時 ・発作 間歇 期 SPECT を行 っ た

40例 の うち23例 （99m 　Tc−ECD14例、1231−IMP9 例 ） を無作

為に 選 択 し対象 と した。方法は 、発 作 時脳 波 ビデ オ 同時記録

か ら ジス トニ
ー
様姿勢の 有無 を判定する 。各症 例 の 発作時

SPECT か ら発作間歇期SPECT をAMIR 法 に よ りサ ブ トラ ク

シ ョ ン し （Dr．　View ／Linux，旭化成）、 発作時血 流増加域 を

描 出す る 。 症 候の 有無 と血 流 増加 域 に つ い て 検討す る。
結果 ：23例中ジ ス トニ ー様姿勢を 呈 した 症例 （D群） は 6例、
片側 の 筋緊 張亢進を 認 め た 症 例 （H群） は8例、筋緊 張 の 亢

進 を 認 め な か っ た症 例 （N群 ） は9例 で あ っ た 。 サ ブ トラ ク

シ ョ ン SPECT で て ん か ん焦 点 と同側 の 被 殻 の 血 流 増 加 を 認

め た の は、D 群 6例 （100％ ）、　 H 群 2例 （25％ ）、　 N 群 2例

（22％）で あ り、D 群で 有意 に 多か っ た。
結論 ：ジ ス トニ

ー
様姿勢は、て ん か ん焦点 と同側 の 被殻の 血

流 増加 と関連 し て お り、発現 機序に 被殻の 活動亢進が 関 与 し

て い る と考 え ら れ た 。
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【症例 】7歳 男児 （左 利 き）

【主 訴】て ん か ん発 作 と発語 障害の 原因の 精査加療 目的

【既 往歴 】 1歳 よ り反 復性の 滲出性 中 耳炎 。 2歳 頃嘔吐 に 伴う

痙攣。本疾患 の 発病まで は 言語 に 関 する 問 題 は 特 に な し。

【現病歴】5歳3ヶ 月時 よ り口数が 少 な くな り流 暢 に発語 で き

な くなっ た 。 6歳5ヶ 月、6歳8ヶ 月 時 に 痙攣 を認 め た。7歳 8ヶ

月時 近 医脳 外 科 を受診 しVPA が 開 始 され た が、そ の 数 日後

GTC を認 め た。そ の 後 徐 々 に錯語や ジ ャ ル ゴ ン を 呈 する よ

うに な り、筆談 で しか 意思 疎通 が で き な くな っ た ため 7歳11
ヶ 月 時に 当科 に入 院 した 。

【入 院後経過1 入 院時有意語の 発声 は 認め ず 。 呼 び か け に 対

し全 く反応が ない が 文字や 絵 の 理 解 は 良好。ABR ，　MRI ；正

常 。 EEG ：睡眠時 にび ま ん性の 棘 徐波 を認 め い わ ゆ るCSWS
様 。 MEG ：両側Heschl回 に相当す る 部位 に等価 電流 双 極 子

が 集積。但 し右側 の 方 が集 積 の 度合 い が 高 く、左 側 は右側 に

比べ やや 位 相 が遅 れて い る。聴 覚刺激 に よ る誘 発 磁 場反応 は

得 られず。こ の 検 査 後CZP を追 加 した と こ ろ、簡単な 単語 を

発声 す る よ うに な りEEG 所 見 も正 常化 した。　 MEG 上 で も当
初 み られ た 等価 電 流 双極子 は 消失 し た が、こ の 時点で も聴覚
刺 激 に よ る 誘発 磁 場反応 は 得 られ なか っ た。
【考察1MEG に お い て 聴覚刺激 に よ る誘発磁場反 応が 両側性
に 消失 して い た こ とか ら、 Heschl回 上 の 発作発射が 機能障

害 を引 き起 こ し皮質聾の 状態 を生 じて い る と考 え られ た。鰊

波 双極 子 の 所見 か ら右 側 が よ り優 位 と み られ 左 側 は mirror

imageと思 わ れ た。また、患 児 が左 利 きで あ る こ とか ら右側

に優 位 半 球 が あ る可 能 性 も考え られ る。脳 波 とMEG に お け
る 発 作 発射 の 消 失 に もか か わ らず未 だ に 聴 覚刺激 に よ る 誘発
磁 場 反応 は認 め られ ない が、発 語 に わ ず か に 改 善が 見 られ た

こ とか ら今後誘発反応が 再出現 し機能が 回 復す る こ とが 期待
され る。
【結論】脳磁 図 は LKS に お け る 責任 病 巣の 特定に 有用 で あ る

と 考え ら れ た。し か し そ の 再確 認 に は 今 後 更 に 多症 例 に よ る

検討が 必要 で あ る と考 え られ た 。
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