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症例報告

嗜女医擁、鎗63巻聖血翻言〕

間欠期脳波上軽度不規則寸寸と焦点丁丁振幅多棘（鋭）波を示した

シリーズ形成性屈曲発作の1乳児例

カツモリ

勝盛
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緒　　言

（受付平成5年7月15日）

　生後2ヵ月頃よりシリーズを形成する全身性左

右対称性瞬間的屈曲発作を連日発現し，WEST症

候群が疑われた一乳児例を経験した．同例では，

発作間欠期脳波上典型的なhypsarrythmiaは認

められず，むしろ睡眠時に不規則な徐波を混在し

た背景脳波と右頭頂部に限局した反復性多棘（鋭）

波を認め，この発作に対してパルプロ酸が著効を

示し，以後正常発達をとった．本営とWEST症候

群との異同に関する文献的考察をあわせ報告す
る．

　　　　　　　　　症　　例

　症例：3カ，月22日，男児．

　家族歴：母親には，幼少時より注視時水平性眼

振を認め，現在も続いている．けいれん疾患の家

族歴はない，

　既往歴：在胎37週で出生，生下時体重2，914g，

頭囲34cmで，仮死はなかった．日齢4に中等度黄

疸を認め，光線療法を24時間施行されたが，その

他異常なく1週で産科退院となった．ガスリー検

査は正常であった．

　現病歴：生後1ヵ月頃，注視時に水平性眼振を

認めることに気づかれたが，特に精査は受けな

かった．生後2ヵ月頃より，入福浜あるいは覚醒

直後に，体幹を瞬間的にピクッと屈曲させる発作

が連日出現した．発作はシリーズを形成し，1シ

リーズ数回から数十回，1日5～10シリーズ位認

めた．生後3ヵ月過ぎに近医を受診，直ちに精査

加療目的にて当科入院となった．

　入院時現症：身体所見・神経学的所見ともに特

記すべき異常なく，発達面では追視は正常，定頸

は不安定で，津守・稲毛式発達検査では，3ヵ月

相当の発達であった．

　入院時検査所見：血算・血液生化学・血液ガス・

TORCH抗体価すべて異常なく，尿中アミノ酸分

析，乳酸・ピルビン酸を含めた髄液検査も正常範

囲内であった．眼底所見，聴性脳幹反応・視覚誘

発電位，頭部CTスキャンともに正常であった．

　発作所見：発作は入眠期あるいは覚醒直後に好

発し，瞬間的にピクッと頭部・体幹を屈曲させる

もので，5～30秒置きに認め，シリーズを形成し

ていた．発作頻度は1シリーズにつき数回から教

十回，1日5～10シリーズであった．発作のシリー

ズの始めは，体幹屈曲と同時に左右対称性に上肢

の前下方内旋伸展と下肢の屈曲を伴い，坐位の姿

勢では，定頸は不安定であるものの，瞬間的に頭

部・体幹を強く前屈させるものであった．また仰

臥位では，瞬間的に頭部・下肢が浮きあがるほど

強いものであった．発作時に，しゃっくりのよう

な声を伴うこともあり，発作直後は目の焦点が定
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　　　　　　　　図2　発作時脳波

まらず，体動も少なめであった．不快な表情，顔

面紅潮・呼吸の乱れなどの自律神経症状は認めな

かったが，これらの臨床発作型の観察のみでは，

WEST症候群との鑑別は困難であった．

　脳波所見：発作問欠期脳波（図1）では，睡眠・

覚醒時ともに典型的hypsarrhythm量aは認めず，

睡眠時の基礎波は1．5～2Hz，100～150μVの不規

則な徐波を混在しており，右頭頂部に限局する0．5

秒未満の持続の短い，50～100μV程度の低振幅性

多棘（鋭）波を，’特に浅睡眠時に10秒に2～5回

位の頻度で認めた．発作時脳波（図2）では，体

動によるアーチファクトと思われる発作に一致し

た基線の変動を認めるのみで，基礎波の変化や突

発性異常波は伴わず，発作後の平坦化も認められ

なかった．

　臨床経過（図3）：発作型および発作時脳波確認
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図3　臨床経過

後，入院3日目よりビタミンB6を経口投与開始

し，40mg／kg／日まで増量したが，発作の頻度は

減ったものの完全消失には至らず，入院10日目よ

りバルプロ酸を併用開始し，16日目に30mg／kg／

日まで増量したところ，発作は完全に消失した．

パルプロ酸は同量にて維持し，血中濃度は，服用

2時間後で93．3μg／mlと有効領域にあった．ま

た，発作消失に伴い，多棘（鋭）波の出現頻度は

著明に減少し，15日目の脳波所見では浅睡眠期で

数分に1回程度になり，また徐波成分も減少した．

その後，生後6ヵ月頃には脳波異常は全く消失し

た．ビタミンB6は発作消失後暫減中止とし，バル

プロ酸単剤としたが，発作の再燃は認めなかった．

一団は，生後4ヵ月半頃に完全となり，以後も発

達ぽ順調で，1歳1ヵ月で独歩が可能となり，1

歳2ヵ月で，DQ＝100であった．

　　　　　　　　　考　　察

患児の特徴は，①WEST症候群と類似した瞬

間的左右対称性の屈曲発作を入眠期あるいは覚醒

直後に，シリーズを形成して認めること，②発作

問欠期脳波では，睡眠時に不規則な徐波を混在し

た背景脳波を示し，さらに右頭頂部に限局した反

復性多棘（鋭）波を認めること，③発作時脳波で

は，てんかん性異常波を認めないこと，④パルプ

ロ酸が著効を示し，投与以後発作の再燃はみられ

ないこと，⑤精神発達遅滞は伴わないことであっ

た．

　鑑別疾患（表）として，DravetらDのbenign

myoclonic　epilepsy　in　infancy（以下BMEI），

Lombrosoら2）のbenign　myoclonus　of　early

infancy（benign　non・epileptic　infant呈le　spasms3））

があげられる．BMEIでは基礎波の異常を認めず

発作肝脳波上常に全般性棘徐波または多棘徐波複

合を認め，またミオクロニー発作がシリーズ形成

しない点で本症例とは異なる．また，benign　myo－

clonus　of　early　infancyとは，臨床発作型は一致

するものの，同症では発作時および発作間欠期脳

波のいずれも正常で，また自然治癒する点で異な

る．

　さらに鑑別上問題となるものは，spasms・

hypsarrhythmia・精神運動発達遅滞のtriasのう

表　鑑別疾患

本症例 benign　myoclonic
?垂奄撃?垂唐凵@in　infancy

benign　myoclonus
盾?@early　infancy WEST症候群

シリーズ
@形成

有 無 有 有

発作間欠
哿]波

　　再認頂部
ｽ棘（鋭）波および
y度不規則徐波

まれに全般性
i多）棘徐波あり 正　常

黙程瑠濃出口

発作時

]波
筋電図混入のみ 全般性（多）棘徐波 筋電図混入のみ 突発性異常波

発作好発
條ﾔ帯

入眠期・覚醒直後 深睡眠期以外 睡眠・覚醒を問わ
ｸ出現 入眠期・覚醒直後

治　療 パルプロ酸にて容
ﾕに発作消失

抗てんかん剤にて
e易に発作消失

治療による影響は
ﾈく，発作は自然に消失

ACTH療法

予　後 良　好 良　好 良　好 精神遅滞合併多い
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ちひとつを欠くタイプの非定型WEST症候
群4）動である．本症例の場合，脳波所見上，軽度不

規則徐波をともなう焦点性異常波を，従来より言

われている非典型的なhypSarrhythmiaに含ある

かどうかが焦点となる．

　hypsarrhythmiaについては，　Gibbs＆Gibbs7）

が，1952年に初めて詳細に記載したが，連続的・

不規則・高電位・多焦点の竹下波・鋭徐波からな

るものであり，その後Druckmanら8）は，両側性に

同期した棘徐波放電パターンを示すものを

modi丘ed　hypsarrhythmiaと記載している．さら

にHrachobyら9＞は，　hypsarrhythmiaのその他の

変種について，両半球で振幅の活動性が異なるも

のをasymmetrical　hypsarrhythmia，一側半球し

か認めないものをunilateral　hypsarrhythmiaと

記載している．しかし，最近のWorkshop　on

Infantile　Spasms（Royaumont，21－23　May，．

1991）5》では，mod面ed　hypsarrhythmiaという用

語を使うべ．きでないとし，．もし存在するならその

非典型的な特徴を詳細に記すべきとしている．さ

らに，Jeavonsら4）は，前記のWorkshop　on　Infan・

tile　spasms5）で採用されたWEST症候群の定義

について，spasmsがありかつ脳波上hypsarr－

hythmiaを示さなくとも突発性異常波を認めれ

ば，不完全型のWEST症候群として含めるとし

ている．つまり，本例もこの定義から言えば

WEST症候群として支障ないのかもしれない．し

かし，むしろ，WEST症候群とLombrosoら2）の

いうbenign　myoclonus　of　early　infancyとの間

にDulacらlo）のbenign　epileptic　infantile

spasmsの症例も含めた，年齢依存性にシリーズ「

形成性前屈発作を示す一連め疾患群の存在がある

と考え，本例もその一つの例としてとらえるべき．

であろう．今後さらに，このてんかんスペクトラ

ムに対する脳波所見・経過・予後等の詳細な検討

が必要である．

　そして，類例は治療開始するま．で約1ヵ月半も

の間，．連日のように数十回と発作を繰り返してい．

ながら，脳波所見は軽度不規則徐波を混在し焦点

性性多棘（鋭）波を示したにすぎず，治療に極め

てよく反応し，予後も良好であった．Jevonsら4）も

言及しているが，本症例を検討するに当たり，．特

発性WEST症候群の存在も考慮すべきであろ
う．

　以上より，本症例は臨床発作型でWEST症候

群に近いにもかかわらず，良性に経過する全般て

んかんであるが，脳波所見上，WEST症候群の

variantとすべきかどうかは類似症例の集積が待

たれ，今後の検討課題である．

　　　　　　　　　結．　語

．．生後2ヵ月頃よりジリーズを形成する全身性左

右対称性瞬間的屈．曲発作が連日発現，．脳波上典型

的hypsarrhythmiaは伴わず，睡眠時に軽度不規

則徐波と右頭頂部に限局した多面（鋭）．波を認め，

この発作に対してバルプロ酸が著効を示し，以後

正常発達をとった一乳児例を経験したので，

WEST症候群との異同に関する文献的考察をあ

わせ報告した．

　この論文を福山幸夫教授定年記念論文として捧げ

ます．

　本論文の要旨は第19回関東小児神経学研究会（1992

年3月28日東京・日本都市センター）にて発表した，
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