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　てん か んの国際分類案では若年発症の 特発てんかんに，

若年ミオクロ ニーてんか ん ， 若年欠神てんかん ， 覚醒型大

発作てんかんが挙げられてい る．昨年の本学会では若年ミ

オクロ ニ
ー

て んか んの 特徴に つ い て報告したが，その なか

で若年ミオクロ ニーてんか んでは欠神発作 ， 強直間代発作

を合併してい る例が多く， 若年欠神てん か ん ， 覚醒型大発

作て んか んとの異同が問題となっ た．そ こで今回は ，
これ

ら3 つ の 症候群の臨床的および脳波的特徴につ い て比較を

行い ， これらの 差異に つ いて論じる．

　対象は燃 険査に加えて特殊脳波賦活を施行し得た

てんかん鰤 例で ， この うち臨床発作として 8歳以降

発症の 欠神発作 ， ミオクロ ニ
ー発作 ， 覚醒型大発作の何れ

か を示すもの で ， 痴呆や小脳症状を示さないもの とした．

特殊脳波賦活には， 縣 O鯉賦活と光図形賦活が含まれる．

これらの脳波賦活を施行しだ意義は ， 若年発症の特発てん

か んではかなり高率に特殊脳波賦活で突発波が誘発され ，

てん か んの病態生理を考える上で重要と思われたか らで あ

る．上述の 条件を満たす若郊発症の特発て ん かん群はさら

に ， ミオクロ ニ
・一
発作 ， 欠神発作 ， 覚醒型大発作の何れカM

−・種類だけをもつ 群 ， 二種類をもつ 群， 全てをもっ 群の 7

群に分類し ， それら各群の男女比 ， 遺伝負因 ， 外因 ， 発作

発症年齢 ， 発作頻度 ， 治療反応性 ， 予後 ， 脳波所見などに

つ いて比較を行っ た．

　その結果 ， 若年ミオ ク ロ ニ
ーて ん か ん ， 著年欠神てんか

ん，覚醒型大発作てんかんの 3群はお互い に重複しうる症

候群ではあるが ， 特殊脳波賦活所見などから病態生理がそ

れぞれ異なっ てい るこ とが示された．

　 欠神発作 96 例を臨床病型別 に 分析 し，全般強直
一

間代

発作が 先行する 型 の 臨床特異性 を 検討 した 。 【対象 ・方法】

対象 ｝t1964 −−86 年 に 慶 大 お よ び 関 連病院小 児科に 受診 し

た 欠神発作 96 例 （男子 37 例 ，女 子 59 例 ：初発年 齢 3−

16 歳 ）で ある 。 初発の 発作型 に よ り臨床病型別に 分類 し ，

種 々 の 臨床 因 子 ，お よ び 発作間歇期 に お け るて ん か ん 発射，

後 頭部間 歇 律 動 性 デル タ 波を 検 討 した 。また ，対 象例 中 5

年 以 上 追跡 した 50 例 に つ い て 臨床病 型別 の 予 後を 検討 し

た 。 なお 対象例 に は ミ オ ク ロ ＝一欠 神は 含 まれ て い ない
。

【結 果 】（D欠神発作 の 臨床病型別分類 ： 1型 （け い れん の

既往 な く発症 ： 59 例 ： 62％ ），皿型 （熱性け い れ ん の既往

が あ る 例 ： 30 例 ： 31％ ），皿型 （全 般強直一間 代発作 の 既

往が あ る例 ： 7例 ： 7％ ）で あっ た D （2）1型 と皿型の 間で は ，

以 下 の   一  の 相違点 が 認め られ た 。   初発年齢が 1型 の

平均 6．7歳 に 比 べ 田型 で 8 歳 と高 い 。   男 女 比 は ，1型 で

1 ：2、0，皿型 で 2，5 ： 1と逆 転 して い る 。   て んか ん ，熱

性けい れ ん を含む け い れ ん の 家族歴は ，i型，皿型それぞ

れ 24％，29％ とい ずれ も高率 に 認 め られ た が ，て ん か ん

の 家族歴 は m 型が 若干 高 い 傾向を 示 した 。   軽度知能障害

の 率が 1型 2％ に 比 べ
， 皿型 29％と高い 。   初 診時近 辺 の

後頭部間歇律動性 デル タ 波は ，1型 25％ の 出現 率で あ るが

田型 で は 0 で あ っ た 。   i型 と H型 の 間 で は ，1型 と 皿型

の 間に 認め られ た よ うな 大 きな相違点 は み られなか っ た 。

（4）5年以上追跡 した 50 例 （ 1型 34 例，叮型 13 例，皿型

3例 ）に お ける 臨 床 病 型 別 分類 で は ，発 作予 後，精神発達，

て ん か ん 発 射 の 変容 な どに 明 らか な差 異 を認め なか っ た 。

以上 の成績か ら， 全般強直
一
間代発作 が 先行す る 欠神発作

は ，欠神発作 で 発症 ， また は 熱性け い れ ん が 先行す る欠神

発作 と は 異 な る病態生理 学的 背景 を持つ こ とが 推 測 され ，

別 に 分類す べ きもの と考 え られ る 。
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