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シリーズ形成を伴う強直発作（periodic　spasms）を

呈した症候性全般てんかんの1例
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Video・Po藍ygraphic　Analysis　of　Case　Presenting　as　a　Series　of　Tonic

　　　　　　　　　　　　　Spasms（Periodic　Spasms）

Chinatsu　SEKI，　Hirokazu　OGUNI，　Yuko　AmOKA，　Makoto　FUNATSUKA，

　　　Makoto　YOSHIDA，　Takaslli　UEHARA，　Kyoko　MUKAmRA　and

　　　　　　　　　　　　　　　　Yukio　FUKUYAMA

　　　　　　　　Department　of　Pediatrics，　Tokyo　Women’s　Medical　College

　　We　report　here　3　child　wlth　symptomatlc　generalized　epilepsy，　exhibitlng　a　peculiar　serie§of　tonic

spasms．　We　closely　analyzed　the　periodicity　and　clinilo・electrical　correlation　using　video－polygraphy

and　discuss　s童milarit量es　with　the　so　called‘‘periodic　spasms”described　by　Gobbi　et　al．　The　patient　was

a4－year・5－month　old　boy．　His　language　evelopment　was　slow　as　compared．　with　that　of　motor　skills．　An、

EEG　recorded　at　3・year・7・month　of　age　showed　generalized．polyspikes．　Two　months　later，　he　developed

isolated　generalized　tonic　seizures　of　brief　duration．　He　was　moderately　retarded　without　gross

neurological　signs（TK－Binet　IQ＝55）．　Inter1ctal　EEG　showed　frequent　generalized　polyspikes　and

waves　at　1．5－3　Hz　with　moderate　slowing　of　background　activity．　Ictal　video－polygraphic　record量ngs

revealed　that　brief　tonic　spasms　involving　the　neck　and　both　soulders　occurred　period三caUy，　at　7～13

second　intervals，　repeating　up　to　50　times　in　6ne　episode．　Each　spasm　correlated　with　a　single

generalized　h呈gh　amplitude　slow　wave　discharge　superimposed　by　30　Hz　fast　activity　on　EEG．　This

characteristic　periodic　EEG　abnormality　was　also　seen　during　sleep，　but　without　cl童nical　manifesta－

t孟ons．　He　was　successfully　treated　with　ACTH．　Gobbi　et　al．first　reported‘‘periodic　spasms”，apecu1三ar

type　of　seizure　phenomenon，　characterized　by　the　periodic　appearance　of　brief　spasms，　similar　to　those

of　the　West　syndrome，　in　elderly　epileptics，　Our　case　had　typical　clinical　and　EEG　man孟festations　of

periodic　spasms．　As　with　infantile　spasms，　the　mechanism　of　this　period量city　remains　unknown．　The

favorable　response　to　ACTH　suggests　similar　underlying　mechanism　in　those　two　seizure　types．

　　　　　　　　　　　緒　　言

　GobbiらDは，従来記載のない特異な周期的脳

波発射と．それに同期して比較的一定の間隔で反復

襲来する短い体幹の強直発作をperiodic　spasms

と提唱し，これは同様にシリーズ形成を伴う

infantile　spasms（West症候群）とは異なる独立

した発作型であるとした．我々は，こ．の特異な

periodic　spasmsの特徴を備えた症候性全般てん

かんの1例を経験し，その発作時ビデオ脳波同時

記録を含め詳細に検討し得たので報告する．
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図1　発作間欠期脳波（覚醒時）

　　　　　　　　　症　　例

　4歳5ヵ月，男児．周産期，家族歴，既往歴に

特記すべきことなし．運動発達に遅れは認められ

なかったが，単語1歳半，二語文3歳と言語発達

の遅れを認めた．近医を受診し，CTに著変なく，

多動を伴う原因不明の精神運動発達遅延（TKビ

ネー式Ig＝55）の診断で，言語訓練が開始された．

3歳7ヵ月時の脳波検査にて，散発性の20～25Hz

全般性多棘波群発を認めたが，臨床発作はなく経

過観察された．3歳9ヵ月時，覚醒時に眼球上冷

し，両肩を挙上させる短い強直発作が出現，次第

に10数回反復してシリーズを形成するようになっ

た．発作間欠期脳波では，やや左半球優位の1．5～3

Hzの全般性棘徐波を認めた．　Nitrazepam
（NZP），　valproic　acid（VPA）投与で効果なく，

当科に転院となった．

　入院時現症：身体所見では，外表奇形なく，神

経学的所見にも異常なし．眼底を含めた眼科的所

見に異常なし．IQはTKビネー法により49と中等

度精神遅滞を認めた．

　画像診断；CTおよびMRIで軽度脳萎縮を認
めた．

　血液生化学，その他の検査；アシドーシス，電

解質異常等なく，染色体核型正常．髄液一般所見，

髄液IgG　indexとも正常範囲．

　誘発電位；ABR，　VEP，　SSEPはいずれも振幅，

潜時とも正常範囲域．

　発作は覚醒時，早朝，午睡後，就寝前に好発し，

眼球上転両肩挙上，時に上肢半国上する約1秒

間の短い強直発作が，5～20秒おきに最大50回程

度反復出現した．シリーズ内でも発作と発作の間

では意識が保たれており，座位，立位にて転倒す

ることなく，また，発語も可能でありた．発作は

1日3～8シリーズ認められた．このシリーズに
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図2　発作間欠期脳波（睡眠時）

先行して，5秒前後続く比較的長い単発の全般性

強直発作が認められることもあった．発作の種類

として，前記シリーズ形成性の全般性強直発作の

みであり，他に欠伸発作等は，観察されていない．

　発作間欠期脳波所見：

　覚醒時；基礎律動は3～5Hzと遅く，1．5～3Hz

の全般性両側同期性棘徐波が散在性に認められた

（図1）．

　睡眠時；全般性凝望波の出現は顕著となり，時

に群発した．rapid　rhythmは認められなかった．

睡眠第3～4相に，次に述べる周期性発作性発射

が，臨床発作を伴わずに出現した（図2）．この記

録では，5分30秒間に，計30回認められた．その

間隔は発作シリーズの開始初期と終了頃にやや延

長する傾向はあるが，最短5秒，最長25秒，平均

11秒間隔で反復した．

　周期性異常波の間の背景脳波は，患児の覚醒背

景脳波と明らかに異なり，・不規則なθ～δ帯域の

徐波が認められた．

　発作時ビデオ脳波所見：

　シリーズ形成性強直発作；2Hzの単発性謝状

に約30Hzの速波の重なる発作性異常波に一致し

て強直発作が認められた．ビデオでよく観察する

と，口をへの字に曲げ（図3b，　bノ；B），一瞬表情

が硬くなった後，坐位では体幹前屈と眼球上転（図

3b’：C，　D），仰臥位では上肢挙上，股関節の軽度

屈曲を認める全持続時間80～100msecの臨床発

作を認めた（図3b，　bつ．またこの発作は，平均

15～20秒間隔で認められ（図3c），その発作間には

発作前の脳波と比較し，棘徐波が明らかに減少し

た．筋電図上は僧帽筋，胸鎖乳突筋，上腕三頭筋

の筋放電が見られた．

　先行する比較的長い強直発作；入院中2回認め

られた全般性強直発作時の脳波は，約7秒間続く

全般性両側対称性の16～18Hzの突発律動波（漸

増律動）であり，その後36秒後より前述のtonic
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spasmが続いた（図3a）．

　臨床治療経過：NZPを中止し，　VPAを次第に

増量し，35mg／kg（内服2時間後の血中濃度で111

μg／ml）としたが，発作の改善は認められなかっ

た．そこでACTH極少量（0．005mg／kg）療法施

行を試みたところ，ACTH連日投与12本目に臨床

上の発作が消失した．脳波上は，棘徐波の消失が

先行し，次第に不規則なα波帯域の基礎波の出現

を認めた．前述した睡眠時のシリーズ形成性の発

作性異常波は，ACTH開始後20日目の脳波検査で

消失した．ACTH　3週間連日筋注で終了し，以後，

現在まで6ヵ月間，VPA単剤（25mg／kg，血中濃

度内服前で63μg／ml）内服でコントロールされて

いる．発作消失および脳波改善後の知能検査（鈴

木ビネー式）ではIQ＝62とやや改善がみられた．

　　　　　　　　　考　　案

　我々の1例は，West症候群の臨床発作と同様，

シリーズ形成性強直発作を主徴とするが，West

症候群と比較し，発症年齢は高く，また発作間欠

期脳波もHypsarrhythmiaではなく，単調な全般

性徐波を呈した．てんかん分類上，強直発作を主

とした発作型，3歳9ヵ月という発症年齢，脳波

上1．5～3Hzの遅い全般性同期性棘徐波複合の存

在から考えると，Lennox－Gastaut症候群に類似

する2）．しかし，強直発作の特異性，すなわちその

発作持続時間の短さや，関与身体部位より軸性攣

縮と呼ぶ方がふさわしく，その点でinfantile

spasmsと酷似すること，臨床発作の多様性に欠

けること，脳波上典型的な全般性遅牛徐波複合

バーストやrapid　rhythmを認めないことなどよ

り，Lennox－Gastaut症候群には合致しない症候

性全般てんかんと考えた．

　Gobbiら1）は，未だ国際てんかん分類に記載の

ない特異な発作型としてinfantile　spasmsに類似

した，周期的に出現する特異な発作性脳波発射と，

それに伴う短い強直発作群の存在を報告し，peri－

odic　spasmsという名称を提唱した．　Gobbiら1）に

よれぽ，これは，臨床上，覚醒時にみられるシリー

ズ形成を示す軸性攣縮であり，しかめ顔，眼球偏

位，頭部偏位，両側非対称性の四肢の伸展，両肩

挙上，喉頭発音等を伴い，脳波上は高電位の徐波

に15～25Hzの速波の重畳をみる．また，臨床発作

を伴わない脳波のみの発作性異常波を周期的に認

めることもあるという．しかし，発作間欠期脳波

についての詳細な記述はない．Gobbiら1》により

報告された7例の発症年齢は5ヵ月～11歳半と幅

広く，その病因は共通項がなく，水頭症，重症仮

死，脳梁欠損等多彩で，治療に対する反応はビタ

ミンB6により発作が消失した1例を除き，難治で

あった．彼らは，この特異な発作型は明らかな部

分発作に続いて起こること，臨床発作が非対称性，

あるいは局在性があること，発作間の背景脳波に

左右差があること等より，部分発作ではないかと

している．

　一方，Donatら3）は，　Lennox－Gastaut症候群に

も非典型的なシリーズ形成を伴う発作が存在する

ことを挙げ，更に，West症候群のinfantile

spasmsと比較し，発作間欠期脳波（全般黒闇導

波）および発作時脳波（発作性脳波発射間に全般

性の脱同期化）に共通性があることを指摘してい

る．この臨床発作はGobbiらの提示したperiodic

spasmsとは，①発作が対称性のaxial　spasmで
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あること，②特徴的なLennox－Gastaut症候群の

遅棘徐波複合の存在が異なるとしている．このよ

うに，periodic　spasmsは，　West症候群および

Lennox－Gastaut症候群と共通性があり，これら

3病型は共通のてんかん源性基盤により生じ，脳

の成熟の違いから，異なった臨床症状を示すとい

う仮説を支持する所見としている．

　他方，脳波上periodicityを示す病態は，一般的

予後不良の場合が多いとされており，実際peri・

odic　spasmsもinfantile　spasmsも難治性のこと

が多い．

　　　　　　　　　結　　語

　我々の1例は，臨床発作像および脳波像ともに，

Gobbiらのperiodic　spasmsと酷似していた．自

験例の分析によれば，①infatile　spasmsにおける

シリーズ形成性屈曲発作と酷似すること（自験例

ではfocal　featureがはっきりしない），②ACTH

療法が著効したことから，periodic　spasmsの病

態生理はWest症候のそれと共通性があるという

説を支持する．
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