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小児における持続性部分てんかん（epilepsia　partialis　continua）

一15例の臨床的研究一

東京女子医科大学　小児科学教室（主任：福山幸失教授）

　　　　　　　書　由　　マ置

（受付平成5年6月21日）

Epilepsia　Pardalis　Continua（EPC）in　Children：Clinical　Study　of　15　Cases

　　　　　　　　Makoto　YOSHIDA
Department　of　Pediatrics（Director：Prof．　Yukio　FUKUYAMA）

　　　　　　Tokyo　Women’s　Medical　College

　　Fifteen　cases　of　epilepsia　partialis　continua（EPC）in　children　were　comprehensively　studied　in

terms　of　underlying　diseases，　ictal　symptomatology，　electrophysiological　and　neuroradiological

findings，　immunological　abnorma置ities，　and　treatment，　The　known　etiologies　consisted　of　Sturge・

Weber　syndrome，　Tay・Sachs　disease，　MELAS，　acute　encephalitis　and　chronic　localized　encephalitis

（Rasmussen’s　syndrome）．　Most　cases　showed　typical　features　of　EPC，　that　is，　the　combination　of

recurrent　partial　motor　seizures　and　local量zed　myoclonus　persisting　for　several　days　or　more．

Somatosensory　seizures　were　observed　in　4　cases　and　EPC　was　elicited　or　inhibited　by　somatosensory

stimψin　6　cases．　These　results　suggest　that　abnormalities　of　the　primary　sensory　cortex　appear　to

have　an　important　role　in　the　occurrenc60f　EPC．　According　to　Bancaud’s　classification，10　subjects

had　type　I　EPC（non－progressive　classical　Kojewnikow’s　syndrome），　four　type　II　EPC（Rasmussen’s

encephalitis）and　one　was　unclassifiable．　Immunological　abnormalities　were　found　in　the　type　II　EPC

cases：elevated　serum　IgG　and／or　IgM，　the　presence　of　anti－GMI　and　anti・CDH（ceramide　dihexoside）

IgM　antibodies　in　the　serum，　and　increased　interleukin　6　associated　with　an　increased　T　cell／B　cell

ratio　in　the　cerebrospinal　fluid．　With　few　exceptions，　antiepileptic　drugs　and　numerous　therapeutic

trials　failed　to　control　e量ther　seizures・or　EPC　The　diversity　of　symptom　evolution　and　the

neuropsychological　prognoses　of　these　cases　are　discussed．

　　　　　　　　　　緒　　言

　持続性部分てんかん（epilepsia　partialis　con－

tinua：EPC）は，身体の一部分に限局した持続性

運動発作を有する稀なてんかん症候群であり，

種々の基礎疾患によって引き起こされる．小児期

には，慢性限局性脳炎（Rasmussen症候群）によ

るものが多いとされているが1）2），小児のみの多数

例の報告は少なく，診断，経過，治療についての

体系的な研究もない．今回，過去28年間の当科入

院例でEPCを呈した15例の臨床像を詳細に検討

し，若干の知見を得たので報告する．

　　　　　　　　対象および方法

　1．対象

　International　League　Against　Epilepsy

（ILAE）による，てんかんの国際分類案1985年

版3），1989年版4）の記述を参考とし，1965年から

1992年までの28年間の当科入院例全21，852例中，

以下のように定義したEPCの状態を呈した症例

15名を研究対象とした．すなわち，①持続する発

作：身体の一部分に限局した部分運動発作あるい

はミオクローヌスが十数時間以上，多くは数日以

上持続する．「身体の一部分」とは，一側上肢，下
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肢，肩，頸部，顔面などで，これらと同側の半身

痙攣も含め，また，Jackson　marchを示し，移動

しながら持続する例（Jacksonian　status）も含め

た．部分運動発作は，ひとつのエピソードの中に，

強直相を含む場合もあるが，基本的には間代性痙：

攣であり，ミオクρ一ヌスは，てんかん性，非て

んかん性，いずれとも決定できなかったもの，の

いずれをも含めた．原則として意識障害を伴わな

いものとし，半身痙攣の場合のように，多少の意

識減損を伴っても，少なくとも完全な意識消失を

認めなかったもののみとし，複雑部分発作重積状

態は除いた．「持続」という場合，個々の運動要素

（個々の間代あるいはミオクローヌス）の反復間隔

は1秒以内（1Hz以上）として散発性のミナク

ローヌスは除き，10分以内の休止期間をはさんで

も十数時間のほとんどにおいて症状を認める時，

「十数時間以上持続する」と定義した．②反復する

発作：反復する発作は上記の持続する発作（①）

とは異なり，EPCの定義に必須のものとはしな

かったが，一般に①が出現するより前に①と同部

位に，間代性あるいは強直性の痙攣として見られ，

症例選択の際の参考条件とした．①と全く同型で，

持続期間のより短い発作も含まれており，合併発

作の一つとして記載した．

　この基準で選択した15例のうち，男性は7例，

女性は8例，1993年3月現在，死亡が確認された

者3例，生存7例（うち現在なお通院中6例），生

死不明5例であり，最終観察時年齢は11ヵ月から

24歳6カ，月，平均10．51歳，標準偏差6．25歳であっ

た．当科での経過観察；期間は最短5ヵ月から最長

20年3ヵ月まで，全例当科に入院歴があり，入院

回数は1回から最高19回，延べ入院期間は最短20

日，最長17ヵ月19日，平均延べ入院期間は4．18カ

月であった．

　発作（以下，単に発作という場合，種々の原因

による痙攣発作，およびてんかん性の意識減損を

さす）初発時年齢は生後2ヵ月から15歳10ヵ月ま

で，平均4．89歳，EPC初発時年齢は生後11ヵ月か

ら15歳10ヵ月，平均6．00歳であった．死亡が確認

された3例のうち，一人はTay・Sachs病（GM2ガ

ンダリオ’シドーシス）で，急速に退行し2歳で死

亡．二人目はmitochondrial　encephalopathy

with　lactic　acidosis　and　stroke－1ike　episode

（MELAS）の例で，6歳11ヵ月，心不全で死亡．

三人目はRasmussen症候群と思われる例で，約

15週にわたり激しい痙攣重積状態を繰り返し，7

歳4ヵ月，肺と腸管の感染症にて他院で死亡した．

　2．方法

　入院，外来の診療録を後方視的に検討した．電

気生理学的検査として，脳波は発作間欠期脳波延

べ136回，EPC発作時脳波119回（うちポリグラフ

13例，45回，脳波ビデオ同時記録5例，12回），合

併発作時脳波8回の計263回の脳波記録を分析し

た．

　体性感覚誘発電位（somatosensory　evoked

potentia1：SEP）は両側上肢正中神経で9例につ

ぎ計15回，うち4例では両側下肢後脛骨神経でも

施行した．1986年までは日本光電製Neuropack

を，1987年以降は同社Neuropack　4を使用，正中

神経手関節部あるいは後脛骨神経丁丁後縁部を運

動閾値上30～50％の強さのパルス幅0．1～0．2

msec，2Hz矩形波で電気刺激し，周波数帯域10あ

るいは20～3，000Hz，分析時間50～200msec，加算

回数300回以上，目的に応じて種々のモンタージュ

で記録した．

　jerk－locked　averaging（JLA）は5例で施行し，

表面筋電図でとらえたミオクローヌスの筋放電の

立ち上がりをトリガーとして，日本光電製Neur－

opack　4，あるいはStellate　System社製脳波分析

用プログラムIMPULSE（ver　3．0）を用いて最低

50回以上加算平均し，分析した．

　頭部CTは全例で施行し計26回，頭部MRIは

6例で計15回，気門写（pneumoencephalography：

PEG）は3例で計3回撮：影した．

　single　photon　emission　computed　tomography

（SPECT）は5例で計10回施行，2例ではトリク

ロリールシロップ70～80mg／kgで睡眠導入し撮

影，他の3例ではEPCの持続する覚醒時に撮影

した．脳血流トレーサーとし》（は，99mTc標識

Hexamethy1・propylene　amine　oxime
（HMPAO），あるいは1231標識N－isopropyl－p・

iodo－amphetamine（IMP）を使用した．
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　positron　emission　tomography（PET）は国立

中野療養所，Headtome　IV（Shimadzu　Co．）を

使用，2例で各1回施行，11C標識U一グルコース

10mCiを経口投与し，1例は覚醒時，もう1例は

睡眠時，いずれもEPCが持続する状態で撮影し
た．

　脳血管写は12例で計12回施行した．

　ウイルス学的検査としては，血清，髄液の各種

ウイルス抗体価の他，髄液ウイルス培養を5例で，

PCR法による単純ヘルペスおよびサイトメガロ

ウイルスDNAアッセイを3例に，同法による

EBウイルスDNAアッセイは1例で，髄液，血
液，骨髄で施行した．

　薬物の効果判定は，合併発作については単剤投

与，付加的投与にかかわらず，発作消失，あるい

は50％以上の発作減少を有効，25％以上50％未満

の発作減少を部分的有効，ほとんど変化のないも

のを無効とした．EPCについては，薬剤投与によ

り，一回の持続時間の短縮，休止期間の延長，発

作症状の軽減のいずれかが明瞭に観察されたもの

を有効とし，ほとんど変化のないもの，自然経過

と区別できないものは無効とした．合併発作，

EPCのいずれかに効果があれぽ，有効あるいは部

分的有効として総合的に判定し，基礎疾患に対す

る治療の場合は，1～数ヵ月の長期的変化から総

合的に評価した．

　3．症例

　代表的症例を呈示する（症例番号は表1のも
の）．

　1）症例4（24歳6ヵ月，女性）（図1）

　生後数ヵ月時，歩行器ごと階段から落ちたこと

がある．正常発達．4歳0ヵ月，感冒様症状と，

全身の粟粒大の発疹出現，4日間で消失．4歳1

ヵ月，夜間に右足の攣縮に気づいた．最初は母趾

にのみ散発したが，2～3日して急激に下肢全体

に広がり，2～3Hzの不規則なミオクローヌスが

持続して見られるようになった．4歳2ヵ月から

4歳6ヵ月まで初回入院をし，種々の治療を試み

たが，その後20年間，現在まで，右下肢の持続性

ミオクローヌスは反復して出現，同部位の睡眠中

の強直発作も年数回の頻度で続いている．脳波上

は，間欠期に左中心から頭頂部に焦点性棘波，棘

Therapy

εlinical　SJmptoms

Tonic　Sduring　sleep

Localized

myoclonuS　Rt．foot

　　　　Rt，hand

　Rt。hemiparesis

9ge　（yrs）

PB一 NZP
PHT匝醗 VPA団

DZP
Dzp　l皿

CBZ■
CBZ

CZP 囮囮 CZP

fever

　　　　　L－DOPA　　　　　　　　－

@Admisslon　1
黶@　＆exanthema

｢

Vit　B6

黶@　■

T－HTP
@　　圏
k－GABOB

Admission　2

@　　□

ZNS　唖

L

　▼　▼
oEG　1　　2

　▼　　　　▼ 　　　▼

ara巾CT
@　　2

4　　　　　　　　　　5 8　　　　10 15 20

1972 73　　　　　　74 77　　　　　　80 85 90

　　　　　　　　　　　　　図1　症例4の臨床経過
LDOPA：レボドパ，5－HTP：5一ヒドロキシ・トリプトファン，　L－GABOB：L一ガンマ・アミノ・

β・ヒドロキシ酪酸
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　　　　　　　　　　図2　症例6の臨床経過
ST・AVM：左脚側頭動静脈奇形，　Pulse：メチルプレドニゾロン・パルス療法

徐波を認めたが，右下肢の筋攣縮出現時にも変化

なし．頭部CTでは左半球前方に強い萎縮巣を認

めた．軽度の片麻痺はあるが進行はせず，知能障

害はなく就労中である．

　2）症例6（13歳8ヵ月，女性）（図2）

　正常発達．9歳3ヵ月，全般性強直間代性発作

で発症．その後，眼球右方偏位，頸部右回旋の単

純部分発作，歩行時にふらついて倒れてしまう複

雑部分発作が出現した．9歳5ヵ月より左回側頭

動静脈奇形による拍動性皮下腫瘤が出現，有痛性

に増大し径15mmとなったため，10歳2ヵ月時，

全摘出術を施行されている．その頃より，右足の

間代性痙攣，あるいは漏壷趾の持続性限局性ミオ

クローヌスと，同部位より始まり，時に全般化す

るJackson発作，向反発作，右手がジーンとしび

れて力が抜けるという体性感覚発作と身体抑制発

作，失語あるいは構語障害を主徴とする発作，右

口角，前額の攣縮，てんかん性複視等，極めて多

彩な発作型を認め，種々の治療にもかかわらず，

4年間持続している．脳波上は，左前頭，中心，

頭頂，後側頭等に棘波，鋭波，棘徐波を認めるが，

基礎波の徐波化はない．右片麻痺はあるが，知能

障害は全く認めない．

　3）症例8（6歳11ヵ月時死亡，男性）（図3）

　母と本人に，ミトコンドリアDNA　3243の点突

然変異あり．正常発達であったが，3歳3ヵ月，

微熱が1ヵ月続き，立位不可となった．某大学病

院で筋生検施行，ミトコンドリアミオパチーの診

断を受けた，4歳6ヵ月，視覚異常，眼球偏位，

嘔吐を伴う脳卒中様発作が出現　4歳8ヵ月，左

半身痙攣あり，5歳5ヵ月からは，右半身あるい

は左半身のJacksonian　statusを主徴とする

EPCを呈するようになった．画像上は，左右の後

頭葉その他に梗塞巣が交互に出現し，半身痙攣あ

るいはJacksonian　statusも左，右，左，右と交互

に現れた．6歳11ヵ月，心不全で死亡．

　4）症例11（15歳11ヵ月，男性）（図4）

　正常発達．12歳7ヵ月時，急性扁桃炎で39．4℃

に熱発，軟便を伴った．第5病日に一旦回復した

が，第6病日，15分間の全般性強直間代性痙攣が
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図4　症例11の臨床経過

あり，その後意識障害を伴う1日4～5回の無呼

吸発作が第9病日まで続いた．第15病日より右下

肢と右口角に持続性限局性ミオクローヌスが出現

し，第35病日まで持続した．フェニトイン（PHT），

フェノパルビタール（PB）を投与されたが，　EPC

には無効，約2ヵ月半後に右下肢の間代性痙攣を

1度だけ認めた．以降は発作を認めず，2年後に

抗痙攣剤の減量を開始したが，全般性強直間代性

痙攣で再発，現在も他院で治療継続中である．

EPCの再発はない．

　5）症例12（7歳4ヵ月時死亡，女性）（図5）

　正常発達．3歳6ヵ月，伝染性膿痂疹様の皮膚

疾患に罹患，この前後より，右下肢の部分発作出

現，5歳4ヵ月より右上肢の持続性限局性ミオク

ローヌスを認め，種々の治療に反応せず，完全な

右片麻痺と，強い知的退行を示した．7歳1ヵ月

時から，約15週にわたり激しい痙攣重積状態を繰

り返し，7歳4ヵ月，肺と腸管の感染症にて他院

一1126一



39

PB　■團嗣囲團圏團 CZP
Therapy VPA PentobarbitalDIV

■
CBZ ■ CBZ 一 PHT

唖ZNS

vit　B6 ■Vit E

ClinicaI
唐№高垂狽盾高唐

qt　foot

Admissbn 甲

Mexiletine

`mantadine
@　丁RH－tp、o、

@　　　　　　2

Dipyridamole

oulse　PSし

@　押G
ｧ　　　　4

IFN

X

一ACτH　　百聞　　6

Globulin

ﾊ　Died7　壷

　　tonic　S

qt．hemト
モ盾獅魔浮撃唐奄盾

1・2！W

20D－30G／day

〔GTCS）

kocaほzed
高凾盾モ撃盾獅tS

　Rt、hand
@　Rt．face

qt．hemi－

@pareS旧

臼ge　lyrs）3 4 5 6 7

1989 1ggo 1991 1992

　　　　　　　　　　　図5　症例12の臨床経過
Pulse：メチルプレドニゾロン・パルス療法，　G：ガンシクロビル点滴静注，　IFN：イ

ンターフェロンα筋注，髄注

で死亡した．

　　　　　　　　　結　　果

　1．基礎疾患（表1）

　基礎疾患については，固定性病変6例，進行性

疾患2例，外傷後1例，急性あるいは慢性の脳炎

6例の4群に大別された．

　固定性病変の内容としては，周産期の脳梗塞に

よると思われるもの1例（症例2），原因不明の限

局性脳萎縮2例（症例1，4），出生前あるいは周

産期要因の脳障害1例（症例3），Klippel－

Tr6naunay－Weber症候群にSturge・Weber症候

群を合併した1例（以下SWS例と略，症例5），

脳内病変は証明されなかったが，皮下の左門側頭

動静脈奇形を伴った例（症例6）の6例であった．

症例1，3の2例にはそれぞれ痙攣の家族歴があ

り，症例1では父親に笑い発作が，症例3では父

親に6歳以前に3回の痙攣の既往を認めたが，い

ずれの例も詳細は不明であった．

　明らかな進行性の基礎病変としては，Tay・

Sachs病（GM2ガソグリオシドーシス）（症例7）

とMELAS（症例8）の2例であった．

　脳炎群6例の内訳は，急性脳炎2例，慢性脳炎

の疑い4例であった．急性脳炎の症例10は，もと

もと発達の遅れを有した例であるが，急性期の頭

部CTで，限局性の脳浮腫像を呈した．症例11は，

ウイルス性急性脳炎と思われるエピソードの後に

約20日間にわたって右下肢の持続性限局性ミオク

ローヌスを認めた．慢性脳炎が疑われたのは4例

（症例12，13，14，15）で，髄液中ウイルスの検出，

一血清抗体価の上昇等の，脳炎の直接的証拠はない

が，症例12～14の3例では以下の5点から臨床的

に診断した，①発作初発前の発達正常，②多彩な

発作型，③脳波で3ヵ所以上の多焦点性発作波，

半球性のlazy　activity，進行性徐波化，④頭部画

像診断上の一側半球優位の進行性大脳萎縮，⑤長

期観察での知的退行．症例15は，観察期間が発症

後1年3ヵ月まで，当科での観察期間7ヵ月で，

この5点のうち，①～③を満たし，髄液蛋白の一

過性上昇を認めたため，知的退行は確認できな

かったが慢性脳炎の疑いとした．

　2．既往歴

　1）出生前，および周産期の異常

　症例3では妊娠3ヵ月に切迫流産を，症例4で

は妊娠6ヵ月に切迫早産を認めた．てんかん発症

に関する病因的意義は不明であるが，この2例は

いずれも固定性の基礎病変を持つ群に分類したも

のである．何らかの周産期異常は7例に認めた．

症例2は，33週，2，110g（AFD）で出生，仮死の
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報告はないが，黄疸強度で，保育器に1ヵ月収容

された．症例3は，42週，3，100g，微弱陣痛で吸

引分娩であるが仮死はない．症例4は，40週，3，650

g，羊水過多と微弱陣痛あり，仮死はない．以上3

例は固定性の基礎病変を持つ群に分類したもので

あるが，後2者の周産期異常は，脳障害の直接の

原因とするには不十分なものであった．症例10は，

41週，2，550g（SFD），ロ帝泣微弱で無呼吸を認めた

という．この例は15歳10ヵ月で痙攣を初発する以

前から発達の遅れを認めており，出生前あるいは

周産期の異常が脳障害の原因と考えられるが，急

性脳炎に引き続くEPCと直接の関連はないと思

われた．症例5，8，13の周産期異常は偶発的な

ものと思われた．

　2）発作初発までの発達歴

　症例7ではTay－Sachs病に関連した精神運動

発達退行，症例8では運動発達遅延，症例10では

主として知的発達遅延をそれぞれ認めた．他の12

例は，発作初発まで正常な精神運動発達であった．

　3）発作，EPC発症に先行するエピソード

　発作あるいはEPC発症から1～2ヵ月さかの

ぼって，先行する特記すべきエピソードの有無を

検討した．固定性病変を基礎に持つ6例のうち，

4例（症例1，2，3，5）は特記すべきことな

し．症例4では，痙攣発症の1ヵ月前に，1日の

み38℃の発熱，1週間ほど鼻汁，咳漱あり．1～2

週間後に全身に粟粒大の掻痒感を伴った発疹が出

現，4日間で消失した．更にその1週間後に痙攣

が初発しているが，その因果関係は不明であり，

脳炎を思わせる臨床所見はない．症例6ではEPC

の発症に先立って，平浅側頭動静脈奇形（皮下）

の摘出手術を施行しているが，痙攣の初発はその

約9ヵ月前である．脳炎が関与している6・例のう

ち，症例10は頭痛，嘔吐が10日間続いた後に，左

手のミオクローヌスで発症，頭部CTで，限局性

の脳浮腫像を認めた．症例11では6日間の発熱と

軟便が回復した第8病日に，痙攣と意識障害で発

症，第9病日に意識が清明となった後，第15病日

からEPCを認めた．慢性脳炎と思われる4例の

うち症例14では麻疹の発疹が出現した3日目に水

痘の発疹も出現，その約1ヵ月後に痙攣を初発し

ている．また症例12では，時期は不詳であるが痙

攣発症前2ヵ月以内に伝染性膿痂疹様の発疹のエ

ピソードがある．症例13では痙攣発症の約1ヵ月

前に感冒罹患があるのみ，症例15では先行感染の

既往は不明であった．

　3．初回発作

　1）発作初発年齢

　表1に示すように，発作の初発年齢は生後2カ

月から15歳10カ，月までに分布している．平均は

4．89歳，標準偏差4．30歳であった．ほとんどの例

（15例中11例）は4歳代までに発症しており，急性

脳炎例（症例10，11）のみが10代になって発症し

ていた．慢性脳炎と思われる4例の痙攣初発年齢

は1歳6ヵ月から4歳4ヵ月に分布し，平均2，83

歳，標準偏差は1．13歳であった．

　2）初回発作の発作型

　初回発作の発作型が，全般性強直発作（GTS）

あるいは全般性強直間代性発作（GTCS）であった

者が4例あったが，他は全て部分発作で発症して

いた．症例8の初回発作は，MELASのstroke・

like　episodeと考えられた．

　4．EPC
　1）EPC発症年齢と発作初発からの間隔

　EPCの初発年齢は生後11ヵ月から15歳10ヵ月

までに分布し，平均は6．00歳，標準偏差は4．02歳

であった．慢性脳炎と思われる4例のEPC初発

年齢は2歳0カ，月から5歳3カ，月に分布し，平均

4．05歳，標準偏差1．25歳であった．痙攣初発から

EPC出現までの間隔は数日以内のものから最長

7年1ヵ月まで広く分布しているが，15例中14例

は3年以内に出現しており，平均14．14ヵ月であっ

た．

　2）EPCの部位およびその移動

　一続きのEPCのエピソードの中で，　EPC「を呈

する身体の部位が変わらない場合と，部位が拡大

する場合，移動する場合とが見られた．部位が移

動する場合，足から手，顔面へ（症例13），あるい

は同罪の足，腹部，手，顔面（症例8）等のよう

に，通常のJacksonian　marchと何ら変わりのな

いものと，より微細な部位の移動で，栂指から徐々

に第5指に移動するというようなもの（症例2）
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8 一’噛@　層、

　図6　各症例の推定される障害部位の模式図

Pen丘eld　and　Rasmussen（1950）によるヒトの大脳皮

質運動野における身体各部位の運動局在の原図に，各

症例のEPCの部位から推測される大脳皮質の障害部

位を示した（数字は症例番号），病変の拡がりは模式的

なものであり，脳波，画像診断と対応するものではな

いが，どの部位にも病変が存在し得ることがわかる．

矢印（→）で示したように，症例12では，経過ととも

に上方，下方へ病変部位が拡がり，口部Jackson発作

も伴った．

11

まで観察された．

　一方，数ヵ月単位の長期の観察で，EPCの最強

部位が移動する例も見られた（症例12）．身体の右

側に症状のあった者は7例，左側に症状のあった

者は8例であった．EPCの部位から推測される一

次運動野の障害範囲は図6の如くであり，特別な

好発部位はなかった．

　3）EPCの性状とその他の不随意運動

　EPCの性状について，表面筋電図記録あるいは

詳しい記載があるもので検討すると，EPCの個々

のミオクローヌスの頻度は，最も速いもので7～8

Hzであるが，1～3Hzのものが多く，規則性に関

しては，不規則なものから，比較的規則的なもの

まで種々であった．一続きの耳PCはその定義か

らいって，少なくとも十数時間以上は持続してい

たが，同一症例でも他の場合には，1分前後の部

分発作が繰り返し反復する場合も見られた．手指，

足趾に限局していた運動が徐々に大きく強くな

り，同期性，規則性を増して，一側の上肢あるい

は下肢の間代性運動に移行していく場合が多く観

察され，臨床的観察から限局性ミオクローヌスと

間代性部分運動発作を明確に区別するのは困難で

あった．

　その他，手，前腕を捻転させるヒョレア様の運

動が，症例4，12，14で観察された．

　4）EPCあるいは発作の誘発，増悪，抑制要因

　EPCの見られる身体部位を刺激することに

よって，EPC，あるいは発作を誘発，抑制するこ

とができる例が6例あった．すなわち，症例2で

は，右手指から前腕のEPCが，肘関節の伸展で抑

制された．症例3では，左手あるいは左足の触角

刺激（握手等），特定の肢位等で発作が誘発された．

症例4では，右下腿の諸筋群を叩打すると，右足

の痙攣が誘発され，逆に，右足をさすると痙攣が

抑制された．症例6では足の一部を押すと発作が

誘発される時期があり，逆に，足趾の背屈，足背

の圧迫で発作を抑制しうることもあった．EPCの

強度も下肢伸展で軽減し，膝の屈曲で増強した．

症例12ではEPCを起こしている手掌を4～5
回／秒の頻度で軽く叩打することにより，叩打側の

半身痙攣が誘発された．症例15では，左膝蓋腱の

叩打によって，左足から開始するJacksonian

marchが誘発され，左上腕二頭筋腱の叩打で，左

手より始まる発作が誘発された．逆に，発作中に，

足関節を背屈させると発作が抑制されることも

あった．

　5）睡眠によるEPCの変化

　睡眠中のEPCの変化について記載のある11例

中7例で，発作の減少ないしは消失を認めた．ポ

リグラフで検討すると，睡眠深度との関係では，

症例12で深睡眠期に減少ないし消失，症例14では

REM睡眠で減少を認めた．症例6，8では不変，

症例2，4では軽睡眠期に増悪した．

　5．合併発作型

　EPC以外，あるいはEPCと同型ながら，より断

続的な発作以外に合併発作を持たないものは症例

10のみであった．

　他の14例は多彩な合併発作型を有し，二次性全

般化による半身痙攣あるいは全身痙攣は全例に，

Jacksonian　marchは症例2，5，6，8，12，13，

15の7例に，体性感覚発作は症例2，3，6，8，

の4例にそれぞれ認められた．症例2では胸部あ

るいは右手の異常感覚，症例3では左足のみの「し

びれ」，症例6では右手がジーンとしびれて力が抜

ける身体抑制発作（somatic　inhibitory　seizure）
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表2　脳波および体性感覚誘発電位の所見

症例 脳波／基礎波 脳波／間欠期突発波 脳波／EPC発作時
発作波と筋攣縮の時間的関連

体性感覚誘発電位

1 6～7→9Hz 焦点性棘波・大徐波（rt，　F・C・ 焦点性三陸波（rt．　F）ある 士 RMN：正常，　LMN：N20
aT・mT・P） いは JLA一 以降遅延，不明瞭，PTN：

間欠期と同じ 両側正常

2 8～10Hz 焦点性律動性θ・徐波・棘徐波 間欠期と同じ 一 RMN：正常，　LMN：P23
（lt，　C・P） JLA＋ 以降遅延，不明瞭

3 8～9Hz 焦点性棘波・棘徐波（rt．　C） 焦点性棘波（rt．　C） 十 RMN：N2。正常，　LMN：
JLA＋ N20以降遅延著明，　PTN：

左右差なし

4 9～10Hz，左半球lazy 焦点性棘波・棘徐波（lt．　C・P） 間欠期と同じ 一 MN：両側正常

5 5～6Hz，右半球Iazy なし 焦点性高振幅徐波（rt．　pT） 一

DZP　ivで消失するもEPC
は残る，

6 7～9Hz，左半球β波 多焦点性棘波・鋭波・多棘徐 焦点性棘徐波Gt．　F）あるい ± MN：両側正常，　RPTN：
減少 波（lt，　F・C・P，　pT） は JLA一 N31以降平坦，　LPTN：正

間欠期と同じ 常

7 4－6Hz，左半球1azy 焦点性二二（1t．　C・pT）
H漫性高振幅徐波

焦点性二二（1t．　aT・C） 一

8 6～8Hz， 焦点性棘徐波・高振幅徐波 焦点性・半球性高振幅徐 ± MN：両側ほぼ正常
進行性徐二化 （rt，0，1t．　O　etc．） 波・棘徐波・二二（rt．0，　rt．

F，lt．0，1t．　F　etc．）

9 9～10Hz 焦点性棘徐波・高振幅津波 焦点性高振幅鋭波（rt．　P） 『 MN：両側正常
（rt，　P） →10～20Hz二二→焦点性

徐波

10 7－10Hz 焦点性高振幅徐波（rt．　Fp・C・ 焦点性高振幅徐波（rt．　Fp・ 一 MN：両側正常
P・0） C・P・0）

11 軽度律動異常 焦点胚軸波（rt．　Fp・aT・P） 焦点性棘波・棘越波（rt． ｝
P），二二性高振幅徐波

12 8～9Hz，左半球lazy
i行性徐波化

多焦点性棘波・棘難波（rt，　Fp，aT，　pT，　C，　P，　lt．　F） 轡鞭塁壁豊幌期と同じ

　　一
iLA一

RMN：巨大SEP，　LMN：
m20以降遅延，　RPTN：巨
蛯rEP，　LPTN：ほぼ正常

13 4～5Hz，左半球lazy 多焦点性棘波・鋭波Gt，　F， 焦点性棘徐波（rt．　C）ある 　
進行性三略化 aT，　pT，0，　rt．　Fp，　aT，C，　P）， いは

右半球優位禰漫性棘徐波 間欠期と同じ

14 4～5Hz，右半球lazy 多焦点性確論（1t．　aT，　pT，　C・ 焦点性・半球性棘徐波（rt． 十～一
進行性徐波化 P・0，rt．　pT，　C，0） C），焦点性律動性二二・鋭

波（rt，　aT・C）

15 7～8Hz，右半球lazy 多焦点性二二・二二波・高振 焦点性二二・棘二二・高訓 ±

進行性徐波化 幅徐波（rt．　Fp，　F，　pT，　P，0） 副産波（rt．　F，　C）

EPC発作時の脳波はEPCの出現と一致して認められた突発性異常波を記載し，同一症例でも間欠期脳波と変りがない場合にはその

ように記載した。発作波と筋攣縮の時間的関連については，一個一個の突発波と筋攣縮とが時間的に明瞭に一致する場合を＋とし，

一部そのリズムが一致する場合については±と記載した．

JLA：Jerk－locked　averaging

R（L）MN：右（左）正中神経刺激，　R（L）PTN：右（左）後脛骨神経刺激．

と，右足第1趾から5趾へ，更に上行して，帯状

にジーンとしびれ，同時に右足が動きにくくなり

数秒持続，そのうちの半数の発作では運動症状が

引き続くという体性感覚発作が起こった．症例8

では見かけ上，運動症状を認めないのに，左手あ

るいは右手の運動感を訴えた．

　特異な発作型としては，症例8の視覚発作（物

体の歪曲感），症例12の口部Jackson発作，症例14

の軟口蓋ミオクローヌスと記載された発作，症例

13の向反発作から回転発作に至るもの等があげら

れた．症例14の軟口蓋ミオクローヌスとされたも

のは，口部Jac鴫on発作とも考えられた．

　6．検査所見

　1）電気生理学的検査（表2）
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　　　　　図7　症例6のEPC発作時ポリグラフ（1992年3月27日，12歳8ヵ月）

脳半球脳波と右下肢表面筋電図の覚醒時ポリグラフ，上段と下段は連続した記録．右下肢のEPCは

semicontinuousで，それぞれ1～2分の持続で反復しているが，そのうちの1回のエピソードを示

した．右大腿四頭筋に始まった不規則な1～3Hzの攣縮（矢印1）が，徐々に強くなり，右下肢，右

足趾に拡がっていく（矢印2）．上段右端（矢印3）からは約10秒間足先の強直をきたし，その後（矢

印4以降）4～5Hzの規則的な攣縮となり，最後は足先に残って消失している．脳波は主として中心

頭頂部に大徐波，鋭徐波を認めるが，EPCの出現前後で大きな変化はない．

　（1）脳波所見

　基礎波は当科受診前のものも含めて記録に残っ

ている限りで，最も正常に近いものを代表とした．

初診時既に痙攣が頻発している場合も多く，いず

れの例も基礎疾患の急性期，あるいは痙攣頻発時

は基礎波の徐二化を認めた．長期の経過で進行性

の徐硬化を認めたのは，症例8，12，13，14，15

で，症例8はMELAS，他の4例は慢性脳炎と考

えられた．一側半球に低電位化，基礎波の徐波化，

速波成分の減少，睡眠紡錐波の欠如等のlazy

activityを認めたものは，症例4とSWSの症例

5，および慢性脳炎と思われる症例12～15の計6

例であった．

　発作間欠期の突発波は焦点性あるいは領域性の

異常が主体であり，棘波，海波，θ波，棘細波複合，

鋭徐波複合のバーストと，さまざまであった．単

焦点性のものは9例で，1例を除き中心頭頂部を

含む領域に，突発波を認めた．症例8（MELAS

例）では，脳卒中様発作の病巣部位に，引き続き

異常波が見られ，移動性であった．焦点が同時多
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　　　　　　　　図8　症例8（MELAS例）のEPC発作時ポリグラフ①（1992年4月27日，12歳8ヵ月）
覚醒時のEPC発作時ポリグラフ．　Cz～C4に3～4Hzの鋭波バーストを認め，左前腕の不規則なミオクローヌス（矢印1以降）
に引き続く，3Hz前後のミオクローヌス（矢印2以降）を認めるが，鋭波と筋放電は時間的セこは部分的に一致するのみである．

鋭波バーストが大難波に代わっても（矢印3以降），右前腕の不規則な筋攣縮は，徐々に不規則かつ間隔が長くなりながらも
止まらない，

表3　神経放射線学的所見およびその他の異常検査所見

症例 頭部CT
i気脳写） 頭部MRI

SPECT
iPET）

その他の異常検査所見

1 異常なし 右前頭葉灰白質白質境界不
ｾ瞭，左側頭葉萎縮，礪漫
ｫ軽度大脳萎縮

右前頭葉血流増加
i右前頭葉，左側頭葉ブドウ
恆緕ﾓ低下）

抗核抗体，抗DNA抗体陽性

2 番頭頂部深部白質小低吸収域 異常なし

3 濁漫性軽度大脳萎縮 爾漫性軽度大脳萎縮 右半球軽度血流低下

4 左半球萎縮
i左側脳室拡大Evans　rat玉。　G．32）

5 右優位高度脳萎縮，右前頭・頭頂・
､頭石灰化，Dynamic　CT：右半
?圏ｬ増加，クリアランス低下

CAG：深部脳静脈の肥大と閉塞
E牛眼

6 厚歯性軽度大脳萎縮 禰漫性軽度大脳萎縮 左前頭葉血流増加・右小脳血流増加，後に左前頭葉血

ｬ低下

抗核抗体，抗DNA抗体陽性

7 左前頭・側頭・頭頂，右前頭，頭
ｸ低吸収域，正中線の右への偏位

眼底：cherry　red　spot

8 左後頭低吸収域，右後頭低吸収域，
ｶ中心後回低吸収域，瀕磁性中等
x大脳萎縮，基底核石灰化

左後頭，右後頭，左頭頂等
ｽ発性脳梗塞，両側基底核
ﾎ灰化

左頭頂葉血流増加，左後頭
t血流低下

血清CK，血清，髄液，乳酸，ピル
rン酸高値

9 両側前頭部優位中等度大脳萎縮，
ｧ明中隔嚢胞

10 一過性の限局性腫張を伴った右頭
ｸ部白質の低吸収域

血清lgM高値，血清抗ミエリン

w墜購譲灘臨ンデツ
11 異常なし

12 進行性左半球優位高度大脳萎縮 進行性左半球優位高度大脳
ﾞ縮

左前頭側頭血流低下
i左前頭側頭血流，ブドウ糖
緕ﾓ低下）

血清IgM持続的高値，抗核抗体，
RDNA抗体陽性，髄液IgGイン
fックス軽度上昇

13 進行性左大脳半球萎縮 血清IgM一過性高値・

14 右半球優位高度大脳萎縮
i進行性脳萎縮Evans　ratio　O．4）

血清lg6，　IgM高値，　RIシステル

mグラフィー：48時間後も右側脳
ｺにRI残存

15 礪漫性軽度大脳萎縮
i異常なし）

髄液蛋白一過性増加
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　　　　　　　　　　　ザ
　図9　症例8（MELAS例）のEPC発作時ポリグラフ②（1992年4月28日，12歳8ヵ月）
左前腕のEPC発作時ポリグラフ，上段と下段は連続した記録．右前頭部に優位な持続性の高振幅δ

波を認める．EPCは左前腕の7～8Hzの小攣縮として始まり（矢印），徐々に同期性を増して大きく

なり，最終的には1～1．5Hzの攣縮となって終焉した．脳波上は右前頭部の大徐波に棘波成分を混じ

るが，左前腕の攣縮とは時間的に一致しない．

発性であったものは5例で，症例6では左前頭部

から中心頭頂部と，後側頭部に独立した2個の焦

点を認めた．慢性脳炎と思われた症例12～15はい

ずれも3ヵ所以上の多焦点性で，lazyな一側半球

のみならず，反対側半球の前方から後方まで広汎

に複数の焦点が存在した．EPC以外の合併発作の

発作時脳波では，前記の突発波のほかに，焦点性

のattenuation，速波の・ミースト等も観察された．

　EPC時の脳波は，発作間欠期の脳波と変わらな

いもの（図7），限局性の鋭波バースト（図8），

間欠期の限局性大野波の中に，わずかに棘波成分

が重畳して目立つもの（図9），一側の前頭あるい

は中心領野の限局性棘波バーストが出現するが，

EPCはむしろ消失してしまうもの（図10），一側半

球の各回波あるいはθバースト（図11）等種々の

ものがあり，同一症例でも時によって一定しな

かった．

　JLAで，先行する鋭波を観察できたのは，　JLA

を施行した症例1，2，3，6，12の5例中，症

例2と3のみであった．
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　　　　　図10症例14のEPC発作時ポリグラフ（1976年5月20日，4歳0ヵ月）

上段と下段は連続した記録覚醒時，左上腕と口角にEPCを認める．EPCは口角，上腕とも2～3Hz

の不規則な小攣縮で，脳波上，右前頭，中心，前側頭に多数混在する棘波成分とも，左前頭，右中

心部の1，5～2Hz大回波バーストとも対応しない．後半部（下段矢印）では右前頭部に寧波あるいは

鋭波のバーストが明瞭になるが，EPCは上腕に引き続き，口角でも消失する．

　以上のうち，慢性脳炎と考えられた症例12～14

の4例は，類似した脳波所見を呈した．すなわち，

①EPCあるいは合併発作を有する身体部位と対

側大脳半球の1azy　activity．これは治療に対する

反応についても観察され，たとえぽ症例13では

ACTH療法での低電位化は1azy　activityを示し

た半球ではより軽度で，低電位の傾向は左右で逆

転した．②3ヵ所以上の多焦点性の晶晶，鋭波，

棘徐波を認め，これらは時にlazyな半球の対側

で，むしろ明瞭になる．③発作時は，lazyな半球

に発作波が現れるか，Iazyな半球より対側の半球

に明瞭な：禰漫心の発作波を認める．④進行性の基

礎波の丁丁化を認める．

　（2）SEP，　C－response

　上肢正中神経刺激は両側で9例に施行した．下

肢後脛骨神経刺激は両側で4例に施行した．症例

1と12については既に詳しく報告した5）6）．すなわ

ち症例1では，左正中神経刺激で，N2。潜時の遅れ

とそれ以降の成分の平坦化を認め，この所見は1

年11ヵ月の間隔をおいても不変であった5）．症例

12では，5歳9ヵ月，右正中神経刺激でN2。以降の

遅延を認めていたが，6歳3ヵ月の時点では巨大

SEPを認め，　P23－N32頂点間振幅は20～28μVで

あった6＞．更に，右後脛骨神経刺激でも，P35－N、順

点間振幅の増大をみた．症例2では，左正中神経

刺激で，P23以降の潜時の遅れと平坦化を，症例3
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　　　　図11症例14のEPC発作時脳波（1976年7月2日，4歳2ヵ月）
上段と下段は連続した記録覚醒時，左手を中心に，左眼瞼，口角，時に左下肢にEPC

を認あ，チオペンタールナトリウム13mgを静脈注射した直後．発作はまだ抑制され

ず，右中心，頭頂に最大振幅を有する3Hz前後の棘徐波バーストが，右半球全体に観

察され，一部は5Hzのθバーストに移行する．後半部（下段）より薬剤性の速波成分

が増加するが，右半球は左半球に比してlazyであり，突発波も持続している．

では，左正中神経刺激でN2。の遅れとP23以降の

著しい遅れを認めた（図12）．一方症例6では，正

中神経刺激では異常を認めず，右後脛骨神経刺激

でN3、以降の平坦化を認めた（図13）．

　C・responseの明らかな急進を認めたのは症例

12のみであった6）．

　（3）聴性脳幹反応

　慢性中耳炎等の中耳要因による1波の遅延以外

に，症例7（Tay－Sachs例）と症例8（MELAS

例）で著明な末梢性の異常を認めた．

　（4）視覚誘発反応

　巨大VEP等の異常はいずれの例でも認めな

かった．

　（5）運動神経伝導速度，感覚神経伝導速度

　いずれの症例でも異常を認めな：かった．

　2）画像診断（表3）

　（1）頭部CT，　MRI，気唾壷その他

　頭部CT上，一側性ないし明瞭な左右差のある

脳萎縮を認めたものが5例（症例4一図14，5，

12，13，14）．対称性脳萎縮4例（症例3，6，9，

15），白質病変を主体とするもの3例（症例2一図

15，7，10），多発性脳梗塞と基底核石灰化の合併
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　　　　　　　　　　　　　　図12　症例3団体性感覚誘発電位

1991年9月7日（15歳10ヵ月），正中神経刺激（上段）：左正中神経刺激ではN2。潜時の軽度の遅れ（＋

2．1SD）とP23以降の潜時の著明な遅れがあり，振幅も小さい．　C－responseの三三は認めない．

　　　　　　　　　　　　　　　　N20　　　　　　　　　P23

右正中神経刺激（msec）　　　　　17．8　　　　　　　20．9

左正中神経刺激（msec）　　　　　18．7　　　　　　　26．4

正常値（平均±標準偏差）　　（17．24±0．69）　　　（20．06±0．76）

後脛骨神経刺激（下段）：N66まで，潜時，振幅に左右差を認めない．　C・responseの充進は認めない．

　　　　　　　　　　　　　　N31　　P35　　N42　　P53　　N66
右後脛骨神経刺激（msec）　　　3L6　36．6　46．4　58．4　73．5

心後脛骨神経刺激（msec）　　　31．0　36．5　47．2　58．1　72．2

1例（症例8一図16a），異常な：し2例（症例1，

11）であった．左右差の明瞭なもののうち，CT以

外の検査法も含めて，進行性の脳萎縮を確認でき

たものは3例（症例127図17，13，14）であった．

また，症例5（SWS例一図18）ではダイナミック

CTも施行し，萎縮した右半球で血流の増加と造

影剤のクリアランスの低下を認めた．症例10一図

19では，一過性の限局性脳浮腫像を認めた．

　頭部MRIは6例に施行されており，4例では，

CT以上の情報はないが，症例1では右前頭葉の
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　　　　　　　　　　　　　　図13　症例6の体性感覚誘発電位

①1990年6．月16日（10歳11ヵ月），正中神経刺激：波形，潜時に左右差を認めない．

　　　　　　　　　　　　　　Ng　　　　N13　　　　　　　N20　　　　　　　P23

右正中神経刺激（msec）　　　8．0　　　11．5　　　　　　17．0　　　．　　20．0

左正中神経刺激（msec）　　　8。2　　　　11．5　　　　　　16．8　　　　　　20．0

正常値（平均±標準偏差）　　　　　（10．70±0．37）　　（16．53±0．60）　　（19．42±0．59）

②1992年3月（12歳8ヵ月），後脛骨神経刺激：右脛骨神経刺激では，N31以降の皮質成分は不明瞭

である，

　　　　　　　　　　　　　　　N16　　Nlg　　N28　　N31　　P35　　N42
右後脛骨神経刺激（msec）　　　16．1．16．9　26．7　32．8

左回脛骨神経刺激（msec）　　　15．5　16．8　26．1　30．4　36．7　45．0
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　　　　　図14　症例4の頭部CT（1985年3月1日，16歳5ヵ月）
左半球，特に左前頭，側頭に強い大脳萎縮を認めるが，右半球は正常である．

図15　症例2の頭部CT（1988年11月8日，8歳6ヵ月）

　左中心白質深部に小さな低吸収域を認める（矢印）．

灰白質が薄く不明瞭であることと，左側頭葉の萎

縮巣が認められた5）．症例8（MELAS例）ではCT

像で明らかになった脳梗塞巣の他に，プロトン強

調像で，多発性の異常部位が検出された（図16b）．

　勝継写（PEG）は3例（症例4，14，15）に施

行され，症例4では左側脳室拡大，症例14では両

側脳室拡大が認められた．

　99mTCシンチグラフィーは3例（症例4，14，15）

に施行され，特異的な異常なし．

　RIシステルノグラフィーは症例14に施行され，

48時間後にも右側脳室にRIが残存していたが，

右側脳室拡大の所見と合致していた．

　（2）SPECT

　SPECTは5例に施行され，いずれも異常を認
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　　　　　　　図16a　症例8の頭部CT（1992年3月3日，6歳1ヵ月）
左：爾漫性の高度の脳萎縮と両側性の基底核石灰化，および左側脳室後角から後頭葉にかけての広

汎な低吸収域（矢印）を認める．

中央：左後頭葉の低吸収域（矢印）は造影によってより明瞭となる．

右：左中心後回から下頭頂小葉にかけて，限局性の低吸収域（黒矢印）を認める．

めた．症例6では当初，右小脳半球の血流増加を

伴った左前頭葉の血流増加が見られたが，約8カ

月後には左前頭葉の血流低下を認めた（図20）．

　（3）PET

　PETを施行し得たのは2例（症例1，12）で，

症例1ではSPECTで血流増加を示した右前頭
葉でブドウ糖代謝の低下を認め5），症例12では左

前頭葉，側頭葉の血流，および糖代謝低下を認め

た6）．

　（4）脳血管写

　脳血管写は12例に施行され，症例5（SWS例）

では深部大脳静脈の肥大と閉塞の所見を認めた

が，その他の症例では異常を認めなかった．

　3）免疫学的異常

　液性免疫についてはすべての症例で血清免疫グ

ロブリンが測定されており，うち4例で異常を認

めた．すなわち，症例10，12，13，14では血清IgM

（正常値：93～237mg／dl）が，それぞれ288，

330～498，380，242～258mg／dlで，特に症例12で

は，持続的に高値を示したのみならず，病勢の悪

化した末期に最も高値であった．症例14では血清

IgA（正常値：175～318mg／dl）の低値（8～30mg／

dl），血清IgG（正常値：1，055～1，478mg／dl）の

比較的高値（1，910～2，200mg／d1）も認めた．

　細胞性免疫については末梢血リンパ球サブセッ

トが，症例1，6，12，13，15の5例で調べられ

ているが，いずれも正常．ツ反，DNCBの反応性

に異常を認めたものはいない．

　自己抗体については，抗核抗体，抗DNA抗体は

3例で陽性であるが，その抗体価は低かった．症

例10では血清抗ミエリンIgG抗体を認めた．

　症例12では血清抗ガンダリオシド抗体につき検

討し，ELISA法で抗GM1，　GM2，　GD3，　ceramide

dihexoside（CDH）IgM抗体が陽性，薄層クロマ

ト重層法では抗GMI，　CDH　IgM抗体が陽性で

あった．この例の髄液中リンパ球サブセットはT

cell　82．5％，　B　cell　3．1％であり，インターロイ

キン6活性は0．122～0．170U／ml（対照：0．017±

0．027，N＝20）で，明らかに上昇していた。

　4）ウイルス学的検査

　症例10では，発症1ヵ月後の血清と髄液の単純

ヘルペス抗体価（ELISA法，　IgG）陽性から単純

ヘルペス脳炎と診断したが，急性期検査所見では

確診されていない．症例11では脳炎の原因ウイル

スは不明．症例14では，麻疹と水痘重感染後の発

病であるが，血清の麻疹抗体価はCFで8倍以下
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　　　　　　　　　　　　　　図16b　症例8の頭部MRI
左：1992年4月10日（6歳2ヵ月）．右側脳室後角から後頭葉にかけて，T、強調像（上段）で低信号，

T2強調像（下段）で高信号の広汎な病変（矢印）を認める．

中央：1992年9月22日（6歳7ヵ月）．左後頭葉内側部に同様の病変（矢印）が出現している．

右：1992年9月22日（6歳7ヵ月）．プロトン強調像．上段では，左中心後回と左後頭葉に高信号域

を認める．下段では，左中心後回内側端に高信号域を認める．

であった．症例12については，EBウイルス血清抗

体価（FA法）は，　VCA　IgG　160，　IgM　10，　IgA＜

10，EADR　IgG＜10，　EBNA＜10，髄液中のこれ

らの項目は全て1以下，PCR法による髄液中の

EBウイルス，サイトメガロウイルス，単純ヘルペ

スウイルスのDNAアッセイはすべて陰性であっ
た．

　5）髄液所見

　髄液蛋白は症例15で一過性に90mg／d1まで増

加．IgGインデックスは，症例1，6，10，12で測

定し，前2者は正常，後2者は軽度上昇（それぞ

れ0．73，0．67（正常値く0．6））を示したが，いず

れも一過性で，オリゴクローナルIgGバンド，ミ

エリン塩基性蛋白はどの症例でも陰性であった．

　6）眼科学的所見

　眼科学的には，症例5で右牛眼と角膜混濁，症

例7でcherry　red　spot，症例10で脳炎急性期に右

視神経乳頭周囲の点状出血斑を認めたが，ブドウ
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　　　　　　　　　　　　　図17症例12の頭部CTとMRI
左：1989年7月5日（3歳9ヵ月）の頭部CT．痙攣初発後3ヵ月時に撮影された．軽度の脳萎縮を

認めるが，左右差は明瞭ではない．

中央：「1991年7月11日（5歳9ヵ月）の頭部CT．痙攣初発後2年3ヵ月時．左半球優位の著しい大

脳萎縮を認める．

右：1991年7月10日（5歳9ヵ月）の頭部MRI（T1強調像）冠状断．左半球優位の著しい大脳萎縮

を認め，側脳室下角の拡大が顕著である．

膜炎を呈した例はなかった．

　7．治療（表4）

　1）抗痙攣剤

　単剤有効例は2例のみで，症例5（SWS例）で

は，初回の痙攣時PBで発作消失したが，四五後の

再発時，ジアゼパム（DZP），　PHTは部分的に有

効であり，長期投与で発作が消失した．外傷後の

症例9では，PB部分的有効，バルプロ酸ナトリウ

ム（VPA）無効の後，カルバマゼピン（CBZ）単

剤で発作は消失した．一時期に2剤以内の投与に

終始した例は3例で，症例7（Tay－Sachs例）で

はPHT無効，　PB，　CBZの2剤で，発作が減少し

た．症例10（急性脳炎例）では，脳炎急性期にDZP，

PHT使用するもEPCには無効．急性期以後は抗

痙攣剤なしで経過観察し，EPCは自然消退した．

症例11（急性脳炎例）では，PB，　PHTの2剤が

投与されたが，EPCは30日持続した後消退，後遺

症としててんかんを残した．他の例はすべて4剤

以上の多剤を併用しており，それぞれの薬剤は通

常有効量を越える大量まで使用され，充分に効果

を検討されていた．しかし，表4に示すように有

効例はおずかであった、塩酸リドカイン持続点滴

静注が，症例1，6，8，12で試みられ，いずれ

も1～4mg／kg／hrを使用したが，著効したものは

なく，不定の効果であった．最も難治と思われる

症例12では，気管内挿管の上，ベントバルビター

ルの持続点滴療法を施行，最大4．5mg／kg／hrで脳

波上suppression・burst　patternとなったが，痙攣

消失に至らなかった．

　2）特殊療法

　通常の抗痙攣剤以外の薬物で，抗痙攣作用を期

待して投与されたものはビタミンB65例，ビタミ

ンE3例，　Thyrotropin　releasing　hormone

（TRH）2例（静注，経口，各1例）等で，すべて

無効．免疫抑制効果も期待して3例にACTH療

法が施行されたが，2例で無効，1例で増悪，メ

チルプレドニゾロン・パルス療法と経ロステロイ

ド剤の内服は3例に施行され，2例で無効，1例

で増悪を認めた．免疫療法は，ヒスタグロビンの

筋注1例，ガンマグロブリン大量点滴静注療法3

例，天然型インターフェロンαの筋注，髄注1例

で無効．脳代謝賦活剤はLGABOB　2例，シチコ

リン，メクロフェノキサート，ATP各1例で，い

ずれも無効．脳血流改善を期待して，アセチルサ
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　　　　　　　　　　　　　　　図18　症例5の頭部CT
左：1983年3月11日（11ヵ月）．右半球前方優位の大脳萎縮と脳回に添った石灰化陰影．頭蓋腔は非

対称で，右側が小さい．

中央，右：1983年3月24日（11ヵ月）．右半球の著しい萎縮を認め，側脳室も右側で小さい，右前頭

部と後頭部に，低吸収域で囲まれた皮質下の高吸収域があり，造影効果を認める（矢印）．

リチル酸，ジピリダモール，フルナリジン，ペン

トキシフィリソが各1例ずつ投与されたが効果は

明瞭でなかった．EPCを錐体外路症状ととらえ，

L－DOPA　3例，アマンタジン2例，5一ヒドロキシ・

トリプトファン（5－HTP）3例，インデラールが1

例で投与されたが，いずれも無効であった．

MELASに対するユビデカレノソ，コ・’ク酸ナト

リウム，クエン酸ナトリウム，酢酸ナトリウム，

イデベノン，L・カルニチン等も，　EPCには影響を

与えなかった．抗ウイルス剤はイソプリノシン経

口投与1例，ガンシクロビルの点滴静注1例で，

いずれも無効であった．

　8．経過および転帰（表1）

　1）発作およびEPCの経過，転帰

　発作は，年単位で見た場合，消失，抑制された

者が4例（症例5，9，10，11）で，それぞれSWS，

外傷後，および急性脳炎例であった．他の11例は

現在，最終受診時，あるいは死亡時のいずれかま

で，消長を繰り返しながら持続していた．EPCは，

発作の消失した先の4例で消失したのみで，他の

例は全て持続していた．但しその出現時間，頻度

等は，個々の症例でまちまちであった．最も長期

にわたる者では，20年の間に繰り返して出現して

いた．

　2）神経学的欠損症状

　（1）片麻痺

　症例5，7，8，には片麻痺なし．症例9，10，

11では，一過性の片麻痺を認めた．他の例では片
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　　　　　　　　　　　　　図19　症例10の頭部CT

左：1984年6月13日（15歳10ヵ月）．脳炎急性期．嘔吐で発症後13日目，左手のミオク

ローヌス出現後3日目。右頭頂部中心に，圧排効果を伴った低吸収域を認める，側脳

室体部，後角が圧排され，軽度の中心線偏位あり．

右：1984年9月25日（16歳2ヵ月）．3ヵ月半の後，前記の低吸収域は消失し，禰漫性

の大脳萎縮と左中心部，右中心，頭頂，後頭内側面の低吸収域を認める．
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　　図20症例6の99mTc－HMPAO　SPECT像
上段下段とも，左と中央はそれぞれOM　line上14mm，

29mmの水平断．右は前頭部の冠状断．

上段：1990年11月8日（11歳2ヵ月）．左前頭，側頭に

血流増加部位（矢印）を認める．また，右小脳半球に

も血流増加部位（矢印）がある．

下段：1991年8月1日（12歳0ヵ月）．左前頭部のRI

分布はむしろ低下（矢印）している．

麻痺は固定していたが，その程度は単に左右差の

明瞭なclumsiness程度のものから，完全な片麻痺

まであり，種々であった．特に症例12，13では進

行性の片麻痺によって，手の有用な動きは不可能
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図21発作初五時からみた知能指数あるいは発達指数の経過

であった．

　（2）失語，構音障害

　発作性の失語（失語症状みみを主徴とする失語

発作）は，症例2，6，13の3例に見られ，いず

れも身体の右側に発作症状が現れた例であった．

ただし，どの例も病前の効き手は不明である．発

作頻発時の発語不明瞭はいずれの例にも見られた

が，固定性の失語あるいは構語障害は症例12，15

のみで観察された．

　（3）失調

　失調を認めたのは5例であり，全て一過性で

あった．

　3）その他の身体所見

　症例12と15で，経過中持続的に37．0～38．5℃の

発熱を認めた．

　4）知能の推移（図21）

　発作の初発時から見た知能指数あるいは発達指

数の経過を図21に示した．症例4，11は知能指数

を測定していないが，臨床的観察からは知能正常

である．症例10は発症前より精神遅滞を認め，症

例7も発症前より原病による知的退行を認めた．

他の症例は全て発症前の知能は正常であり，症例

6，9，15を除き，発達の停滞あるいは知的退行

を認めた．最も強い知能低下は症例12と14の慢性

脳炎疑い例で認められた．症例6は極めて多彩な

発作型を持ち，治療に抵抗した症例であるが，知

能の低下はなく，Wisconsin　card　sorting　testそ

の他の神経心理学的検査にも異常を認めなかっ
た．

　　　　　　　　　考　　察

　1．EPCの定義と基礎疾患について

　ILAEによるてんかんの国際分類案1981年版7）

は，EPCを，身体の一部門に限局した運動発作の

重積状態，あるいは部分運動発作の持続状態とし

ている．更に言い換えて，マーチを伴わない単純

部分発作で，通常は間代性の攣縮であり，発作の

起始部位に，数時間あるいは数日以上の間，わず

かの休止をはさむのみで残存持続するものとして

いる．しかし，EPCの定義そのものについてはあ

いまいな部分があり，症状としてのEPCを定義

するのか，Kolewnikow症候群（以下KS）と同義

の臨床脳波学的症候群として定義するのかが不明

瞭である．

　症状としてのEPCを定義する場合，部分運動
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発作の重積状態，あるいはJacksonian　statusと

の異同が問題であり，持続時間についても，適切

な長さの定義が必要である。

　症候群としてのEPC（KS）を定義する場合，現

在までEPCとして報告されている状態に伴う発

作は，Jacksonian　marchを伴わない部分運動発

作とその重積，Jackson発作とJacksonian　sta－

tus，限局性のミオクローヌスの3者であるが，こ

れらのうち何を定義上必須のものとするかが問題

である．

　現在まで，EPCを呈したと報告されている疾患

には以下のものがある．

　脳形成異常8）～10），片側巨脳症11）12），原因不明の皮

質下グリオーシス13），内頚動脈の低形成14），脳血管

障害8）15）～18）（脳内出血，硬膜下血腫，クモ膜下出血，

脳梗塞），MELAS19）20）あるいはミトコンドリア脳

症21）22），脳腫瘍15），転移性脳腫瘍17）23）24），頭部外

傷15）17）25）～27＞，二二性ミオクロニーてんかん28），肝

性脳症15），非ケトン性高血糖8）29）～37），アルコール離

脱症候群38），麻疹脳炎39）～42），その他のウイルス性

脳炎15）40）43燭，クリプトコッカス髄膜炎45），Sj6－

gren症候群46），多発性硬化症16｝47），百日咳後48），

Friedreich　ataxiaに伴ったもの49），メトリザマイ

ド・システルノグラフィーの副作用50）．また，動物

実験ではGABA持続点滴の中断，離脱による
EPCモデル51）が知られている．

　以上のうち，脳炎や，非ケトン性高血糖等の代

謝異常状態に関する内科領域の報告は，複雑部分

発作重積状態をEPCとしているものも多く，成

書，あるいはEPCに関する総説においても，定義

上の混乱が認められる15＞52）～55）57）～61）．Gastaut

ら53）54）はEPCを，反復するJackson発作と，その

起始部位の限局性ミオクローヌスの組み合わせと

定義しながら，一方で，体性運動発作を伴わない

慢性のミオクローヌスや，限局性のミオクローヌ

スを伴わない体性運動発作の反復，半球性の虚血

に伴う亜急性の限局性のミオクローヌス等々を含

むとする種々の立場があることを紹介している．

1974年，L6hlerら60）は，3例の自験例と文献上の

159例について，臨床像，病因論，およびEPCの

疾病分類学上の位置付けを試み，EPCの概念には

以下の疾病学的に異なるグループが含まれている

とした，すなわち，①Jacksonてんかんの変異と

してのEPC，②Jacksonian　statusとしての

EPC，③ミオクロニーてんかん，あるいはミオク

・一ヌスてんかんとしてのEPC，④持続する限局

性ミオクロニーとしてのEPC，⑤錐体外路疾患と

してのEPCの5つである．その後も，　Dreifuss

ら55）は，部分運動発作でマーチを伴わないものと，

ミオクローヌスの組み合わせと定義しており，

Niedermeyerら56）は，一ヵ所に限局した持続性の

間代性痙攣重積とのみ述べている．Obesoら57）は，

更に，大脳皮質由来という条件を付記している．

持続時間に関しても，数時間，数日，数週等種々

の立場があり，Thomasら15）は，最低1時間は続

き，その間には10秒以上の休止期間をおかない，

と一見厳密に定義しているが，実際には個々のミ

オクローヌス同士の間隔の変化，睡眠等による消

長によって，正確な持続時間を規定することは難

しい．

　以上をふまえて，今回分析の対象とした15例を

見てみると，リズミカルで比較的大きな間代性痙

攣である単純部分運動発作重積のみの例はなかっ

たが，症例9では約18時間におよぶ左手と左肩の

ミオクローヌスのエピソードが一度見られただけ

で，他の症例でミオクローヌスが少なくとも1週

間以上，長期間にわたって消長を繰り返したのに

比して特異であった，Jackson発作については，

15例中7例で認めたが，これは，反復して挿間さ

れる発作として数日に一回，あるいはもっと少な

い頻度で観察されるものが多く，Jacksonian　sta－

tusを主徴とする症例8（MELAS例）は，異質で

あった．以上の2例を除く13例は，本研究での

EPCの定義「身体の一部分に限局した部分運動発

作あるいはミオクローヌスが十数時間以上，多く

は数日以上持続する．」を満たしたのみでなく，参

考条件とした同部位に反復する発作をも認め，

EPCとして報告されてきた状態像の中でも最も

中核をなす典型例と考えられた．しかし，これら

の中には，Jackson発作を持つものと持たないも

のがあり，Marsden59｝の指摘するように，皮質スパ

イクの頻度と空間的拡がりに対応して，限局性ミ
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オクローヌス，持続性限局性ミオクローヌス，

Jackson発作，二次性全般化，という一連の症状

の移行があり，実際一部の例で，そのような移行

が観察された．以上より，EPCの定義にJackson

発作の有無を含ませることは無意味であると思わ

れた．持続時間については，急性疾患に伴う一過

性の現象を除くためには，数日以上の持続と定義

するのがより適切と思われた．

　2．EPCの亜型分類

　EPC（KS）の亜型分類としては，前記の
Bancaudl）2）の分類が用いられることが多く，

Dulacら62）も，同様の亜型分類を提起している．こ

れらの考えに沿って，ILAEてんかん国際分類案

1985年版3），1989年版4）では，EPCすなわちKSを

2つに分類し，非進行性の古典的KS（Bancaud1）2）

の1型EPC）については以下の特徴をあげてい

る．①限局性の部分運動発作，②しばしぼ，体性

運動発作と同部位に，ミオクローヌスが遅れて出

現する，③正常の背景脳波と局在性の突発性異常

波（棘徐波等），④いずれの年齢にも発症，⑤原因

を同定し得ることが多い，⑥進行性の基礎疾患に

よるもの以外は，臨床的，脳波学的，心理学的な

退行がない．これに対して，Rasmhssen症候群（慢

性限局性脳炎）に当たる慢性進行性のEPC
（Bancaud1）2）のII型EPC）の特徴は，　ILAEてんか

ん国際分類案1985年版3）によると，①ウイルス性

の起源と考えられる，②発症は2歳から10歳で，

ピークは6歳，③しぼしぼ部分運動発作以外の発

作型を伴う，④病初期に限局していた断片的な運

動発作は，後に易動性，，禰漫性となり，睡眠中も

持続するようにな：る，⑤進行性の運動障害と知的

退行を示す，⑥脳波の背景波は非対称と徐波化を

示し，ローランド領野に限定されないような多数

の発作波を認める．以上のように，1型EPCとII

型EPCそれぞれの特徴と両者の相違は明瞭であ

るようにみえる．症例6を除く，症例1～11は，

1型EPCであり，症例12～15はII型EPCと考え

られる．1型10例は，先述の非進行性の古典的KS

の特徴を有しているが，症例3のように，長期経

過中に知的退行を認めるものも含まれた．しかし，

これも言語の喪失に至ることはなかった．一方，

症例6は多彩な発作型を持ち，一見慢性脳炎と思

われたが，4年5ヵ月の経過中，知的退行を全く

認めず，分類に困難を感じた．大谷ら63）は，Ban－

caudの1型，　II型という定義に当てはまらない症

例が存在するのは，発症年齢が予後に影響するた

めとしている．しかし，症例2，4は，それぞれ

2歳2ヵ月，4歳1ヵ月発症，両者とも4歳過ぎ

頃からEPCが出現し，それぞれ約9年，20年，

EPCは持続しているが，知的退行はなく，両例の

知的，神経学的予後が良好であることから，発症

年齢のみで予後を説明するのはむつかしい．むし

ろ，1型EPCそのものが，多彩な発作型を持つな

ど一見II型EPCに類似する・例も含む，異質性の

高い集団であり，基礎病変の差異が予後に影響す

るものと思われた．

　II型EPCとした4町中3例には，先述の慢性

進行性のEPCの特徴②～⑥が当てはまるが，症

例15のみは初回痙攣から1年3ヵ月の観察期間中

に，知的退行を認めなかった．4例とも発作は多

彩，脳波異常は広汎で，一側のIazy　activity，3

ヵ所以上の多焦点性の異常があり，種々の治療に

かかわらず，発作，EPCは全例で持続した．　Ras－

mussenによる最初の3例の症例報告64）以来，慢

性ウイルス感染説を初め，Rasmussen症候群の成

因に関する研究65）～72）が精力的に行われ，近年で

は，EBウイルス73）74），サイトメガロ・ウイル

ス75）～77）をin　situ　hybridizationで，脳内に証明し

たとする報告もあるが，未だに結論は出ていな

い78）．既に報告したように6），症例12では髄液，血

液，骨髄で，EBウイルス，サイトメガロウイルス

その他について詳細な検討を加えたが，陽性所見

は得られず，他の例でも，血清ウイルス抗体価等

の検査はすべて陰性であった．

　一方，Andrewsら79）は，髄液オリゴクローナル

バンド陽性，IgGインデックス上昇を示したRas－

mussen症候群と思われる3歳9ヵ月の女児の大

脳半球亜全摘標本で，IgG，　IgM，　IgA，　C3，　Clqの

免疫蛍光染色陽性の，広汎な血管炎を認めたとし

ている．髄液のガンマ・グロブリン上昇について

は，いくつかの報告80）81）があるが，今回対象とした

15例では，2例でIgGインデックスが一過性に軽
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度上昇したのみで，オリゴクローナルパンド陽性

等の異常を示したものはいなかった．髄液中のリ

ンパ球で，T細胞比率の減少を指摘する報告82）が

あるが，症例12では逆に，T細胞比率の上昇を認

め，全く反対の所見であった．血清中の免疫グロ

ブリンについては，IgG，　IgM等の高値を認めたと

する報告81）83）があるが，今回対象とした中では，慢

性脳炎と考えられた4例中3例で血清IgMの高

値，1例で血清IgGの高値を認め，何らかの持続

性の感染が示唆された．さらに，症例12の血清で，

抗GM、，　CDH・IgMガンダリオシド抗体が証明さ

れ，一部のてんかんにおける免疫学的発症機序を

推測させるものと思おれた84）～86）．近年，片側ブド

ウ膜炎を合併したRasmussen症候群87）の存在が

注目されており，Rasmussen症候群の成人例とし

て報告された例88）で，脈絡膜炎を伴ったとするも

のもあるが，対象例の中には眼異常を呈したもの

は見られなかった．

　3．EPCの臨床像

　1）合併発作型

　合併発作型としては，EPCと定型欠神発作を合

併した例89），periodic　spasmsを伴った例90）の報告

があるが，今回対象とした15例の中には，原発性

の全般発作を認めた症例は見られず，むしろ，初

回の発作の症状から，容易に部分発作と診断され

る例が多かった（15例中9例）．また，てんかん性

の軟口蓋ミオクローヌスを合併したとされる症例

報告91）があるが，口部Jackson発作との異同が問

題であり，症例12，14における，口部，咽喉頭の

運動と同様のものであると推測された．その他，

体性感覚発作を合併したものが4例あり，てんか

ん焦点が一次運動野にのみ限局せず，中心溝の前

後に分布し，一次感覚野の異常も伴っていること

が，EPCの発生に関係する可能性も考えられ，特

記すべきことと思われた．

　2）EPCの睡眠による変化

　EPCの睡眠による変化については，　Ambros－

settoら92），渡辺ら93＞，　Velascoら94）の報告がある．

前2者によれぽ，睡眠と共に筋収縮，発作波とも

に減少し，逆説睡眠ではその頻度は最低であった

という．今回の対象15例中，睡眠による変化につ

いて記載のある11例で，軽睡眠によるEPCの増

悪を認めたものが，1型EPCに分類したものの

中に2例あり，彼らの観察とは異なる所見であっ

た．

　3）EPCにおけるミオクローヌスの責任病巣と

その発生機序

　EPCのミオクローヌスを発生させる責任病巣

としては，皮質起源説95）～97）と，皮質下の関与が重

要であるという説98）～102）があり，後者では，線状

体，尾状核が皮質の興奮性を調節する等の機構が

推測されている．しかし，Ferrerらlo）は，限局性

の皮質の形成異常の症例で，免疫組織化学的手法

を用いて局所の抑制ニューロンが減少しているこ

とにEPC発現の原因を求めており，このような

例では，必ずしも皮質下構造の関与を要しないの

かもしれない．今回の対象15例中，画像診断で皮

質下の異常を認めたのは，症例2，7，8，10の

4例で，特に，症例8（MELAS例）では両側基

底核石灰化を認めた．また，二三性の皮質，皮質

下萎縮を認めた症例12では，両側のジストニー姿

位を認めた．EPCの発作時局所脳血流，ブドウ糖

代謝については，MRIIo3），　SPECTlo4），　PETlo5～107）

による研究があり，その中には同側視床のブドウ

糖代謝の二進等の報告もあるが，局所脳血流，ブ

ドウ糖代謝充進という基本像は，部分発作一般の

所見108）109）と変りがない．今回対象とした症例中，

PETを施行した2例では，皮質下核の異常は認め

なかった．症例6では，脳波上の焦点に一致した

左前頭葉の血流増加をSPECTで認めた他に，右

小脳の血流増加を認め，特異であった．

　一方，JLAを施行した5例について，脳波，

JLA，　SEPの電気生理学的所見からミオクローヌ

スを分類すると，JLA陽性の症例2，3と，　JLA

陰性であるが，巨大SEPを認めた症例12の計3

例は，皮質反射性ミオクローヌスと思われた110》．

文献的にも，EPCに巨大SEP，あるいは長経路反

射（long　loop　reflex）の増強を認めた例の報告が

散見されlo7）111）～113｝，これらのあるものは，　EPC部

位に触れる，あるいは当該部位を伸展する等の刺

激で発作が誘発されるとしている，今回の対象例

の中にも，EPCのある身体部位を刺激して，　EPC
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あるいは他の発作を誘発，抑制できる例が6例あ

り，先述のJLA陽性の症例2，3，12はいずれも

この中に含まれていた．腱の伸展刺激，触覚刺激

その他の入力が発作症状に影響を与えたものと思

われるが，症例2，3には，体性感覚発作も観察

されており，Cowanら107）の症例のように，中心溝

より後方の頭頂葉に過敏性を持った主要な病変が

あり，皮質皮質問の連絡を介して過剰な入力が一

次運動野に達し，EPCを生じている可能性も考え

られた．他の2例，症例1，6はJLA陰性で，皮

質下性のミオクローヌスと考えられた．EPCにお

けるミオクローヌスにはこの両者があり，症例12

のSEPが，ある時期以降に巨大SEPを呈してき

たように，同一症例でも異なったメカニズムでミ

オクローヌスが発生する可能性も考えられた．

　4）治療について

　部分発作に有効な主要抗痙攣剤，PHT，　CBZの

通常量を超える十分な使用によっても発作をコン

トロールできなかった症例は，他の抗痙攣剤も無

効であった．塩酸リドカインの持続点滴静注II4）

も，部分的な効果にとどまった．特殊療法として

先に列記した，ステロイド，ACTH，　TRH，ビタ

ミン剤，脳代謝改善剤，微小循環改善剤，抗ミオ

クローヌス剤115），抗パーキンソン剤，免疫グロブ

リン製剤，抗ウイルス剤，等の薬剤は，挿間する

発作に対しても，局所のミオクローヌスに対して

も無効であり，疾患の自然経過に影響を与えない

と思われた．対象とした15例のうち，外科的治療

の行われたのは症例14回目orel　H－tomyのみであ

り，これは無効であった．予後不良のRasmussenn

症候群については，ほとんど唯一の治療法として，

機能的半球切除術が推奨されており116）～1エ9），早；期

の脳生検と外科的介入が一般に認知され，適切に

施行される環境が必要と思われた．

　5）長期予後

　観察期間中に，発作，EPCが消失したものが15

例中4例あり，観察期間の短いSWSの1例を除

く3例の長期予後は良好であった．他の11例は

EPCが持続し，原病による死亡2名，痙攣重積後

の感染症によるII型EPCの死亡例1名を含んで

いた．しかし，発作，EPCの持続した1型EPCの

5例中4例は，知的退行なく，軽度の運動障害を

認めるのみで，機能的な長期予後は良好であった．

2年以上の観察期間のあるII型EPC　3例は，高

度の知能障害と強い片麻痺を来し，予後不良で

あった．

　　　　　　　　　結・　語

　1．EPCの典型例は，限局性の部分運動発作と

同部位のミオクローヌスを有し，後者が若干の休

止期間をはさみながら数日以上は持続する．Jack－

son発作の有無は，定義に含ませる必要はないと

考えた．

　2．従来の報告どおり，1型EPCは，原病によ

る退行，死亡を除けば，機能的な予後は良好，II

型EPCは予後不良であるが，分類困難な例も存

在し，これは，基礎疾患の多様性に起因すると考

えられた．

　3．II型EPCの一部では，いくつかの免疫学的

異常が見いだされた．

　4．EPCの発症機序として，皮質あるいは皮質

下に原因を求める2説から検討を加え，さらに一

次感覚野の異常の重要性を強調した．

　5．治療と長期予後について，若干の考察を加え

た．

’稿を終えるにあたり，御教授，御校閲を賜りました

福山幸夫教授に深謝申し上げるとともに，本稿を定年
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御助言をいただきました当教室の諸先生方，特に泉

達郎講師（現大分医科大学小児科助教授），小国弘量講

師，平野幸子先生に感謝いたします．
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