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1．小児交互性片麻痺で発症し ATP1A3 遺伝子変異が
同定された 21 歳女性

（東京女子医科大学小児科）
西川愛子・伊藤　進・小国弘量・永田　智　

　〔はじめに〕小児交互性片麻痺（alternating hemiplegia 
of childhood：AHC）は 1971 年に症例提示をされ，2012
年に病因としてATP1A3遺伝子の変異が報告された希少
難治疾患である．今回，C927Y 変異を持つ症例について
臨床経過を報告する．〔症例〕21 歳女性．生後 2 か月時
に異常眼球運動，6 か月時から眼球偏位を伴う片側強直
発作を反復し重度精神遅滞を認めた．1 歳 2 か月時に当
科を初診し，AHC と診断した．有効治療薬とされた塩酸
フルナリジンは無効で，アマンタジン塩酸塩，抗てんか
ん薬の調整を行った．発作型は片側麻痺から全身麻痺も
伴うようになり，発作頻度は 2 週間に 1 回，数分から 4
日間持続している．16 歳の時に遺伝子変異解析で
ATP1A3 遺伝子において C927Y 変異が同定された．〔考
察〕同変異の報告は少なく，臨床型の多様性については
引き続き症例の蓄積が必要である．

2．パーキンソン病に対する新規手術療法：淡蒼球視
床路手術の可能性

（東京女子医科大学脳神経外科）
堀澤士朗・平　孝臣・川俣貴一　

　淡蒼球視床路破壊術（pallidothalamic tractotomy：
PTT）は，従来パーキンソン病に対して行われてきた視
床下核（STN）または淡蒼球内節（GPi）への脳深部刺
激術（DBS）のそれぞれの利点（レボドパ減薬が可能，
かつ直接的なジスキネジアを抑制する効果がある）を持
つ可能性が，スイスの Jeanmonod らによって報告され
た．我々は，パーキンソン病患者に対して，同様に PTT
を一側に行い，レボドパ減薬，かつジスキネジアの抑制
が得られた症例を経験したので報告する．
　症例は 68 歳女性で，小刻み歩行で発症し，内服治療開
始後14年が経過していた．Peak dose dyskinesiaとwear-
ing off が顕著となり，手術を行うこととした．ジスキネ
ジアは右半身に優位であった．術前レボドパ 1 日投与量
は 300 mg であった．OFF 時の UPDRS part 2：21，part 
3：36 であった．左 PTT を行い，翌日より著明なジスキ
ネジアの改善と，OFF 時の運動症状の改善を認めた．
OFF 時の UPDRS では part 2：75％改善，part 3：82％
改善を示した．特に合併症は認めなかった．PTT は，
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