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緒 言

て ん か ん の 分 類 は， 夏９８５年 て ん か ん お よ びて ん

か ん 症 候 群 国 際 分 類〕が 提 喝 さ れ， さ らに 修 正， 追

補 の 後， １９８９ 年 改 訂 案 “Ｉｎｔｅｒれａｔｉｏｎａｌ
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” （以 下

ＩＣＥ） が 成 立 し 現 在 に 至 っ て い る２）
． こ の ＩＣＥ は 現

代 の 知 識 と 技 術 の 粋 を 尽 く し て 構 成 さ れ た も の で

あ る た め， 逆 に 日 常 診 療 の 中 で こ の 分 類 体 系 を 適

切 に 活 用 可 能 で あ る か 否 か が 大 き な 問題 で あ る．

蒙 た， あ ら ゆ る て ん か ん 症 例 が 本 分 類 の い ず れ か

に 分 類 可 能 か 否 か， 本 分 類 の 中 の い ず れ の 項 目 に

も 該 当 し な い 症 例 淋 な い か どう か に つ い て の 問 題

が 残 る
．

ＩＣＥ 発 表 後・ こ の 分 類 を 実 地 の て ん か ん 診 療 の

場 に 適 用 し て， あ る て ん か ん 患 者 母 集 団 の 申 の 各

分 類 単 位 問 の 相 対 頻 度 を 求 め た り， 適 用 に 当 た っ

て の 問 題 点 や 分 類 困 難 な 症 例 を 検 討 し た 研 究カミ

徐 々 に 発 表 さ れ始 め た が， そ の 数 は ま だ ごく 少 数

に 止 ま っ て い る． 特 に 小 児 期 て ん か ん に つ い て の

研 究 は さ ら に 少 な い
．

王９９４年 ７ 月 末， 日 本 て ん か

ん学 会 分 類 委 員 会カ 洞 学 会 評 議 員 を 対 象 に 実 施 し

た ア ン ケ ー ト 調 査茗〕に よ る と， ＩＣＥ を 用 い て 臨 床

統 計 な ど の 学 会 発 表， 論 文 発 表 を し た こ とカミあ る

と の 回 答 は１４．１兆 で あ り， 中 で も 前 記 の よ う な 意

味 で の 分 類 自 身 に つ い て の 研 究 は， 学 会 発 表 １

件４）
， 論 文 ５ 編５ト９）に 止 ま っ て い た． 同 委 員 会 は，

こ れ ら の 調 査 結 果 に 基 づ き，「同 分 類 を 使 っ て の 臨

床 統 計 は こ れ か ら 少 し ず つ 行 わ れ て い く も の と 思

わ れ る」 と し て い る．

こ の 趨 勢 は， 日 本 に 限 ら ず 世 界 的 な も の で あ る．

表 玉 大 脳 皮 質病 巣 の 局在 診 断 上価 値 の 高 い臨 床 て ん

か ん発 作 症 状非

側頭葉

前頭葉

ω 自 律 神 経 お よ び／も し く は 精 神 症 状
，

な ら び に 嘆 覚

と 聴 覚 を は じめ と する 特定 の 感 覚 現 象， 特 に 上 綾

部 の 感 覚
， し ぱ し ぽ上 行 性

（２） 動 作 停 止 に弓１き 続 く 食 機 能 誉 動 症

（１） 発 作 は 一 般 に 短 い

（２） 複 雑 部 分 発 作 の 発 作後 もう ろ う 状 態 は ご く 軽 い か

あ る い は 全 く な い

（３） 急 速 な 二 次 性 全 般 絶

（近） 顕 著 な 運 動 表 出， 強直 性 あ る い は 姿 勢 憧

（５〕 発 作 起 始 部カ・ら 複 雑 な 身 振 り 自 動 症

（６） 発射カ柄 側性の 湯合は転 濁

頭頂葉 多様な体性感覚発 作（感覚マーチを示す）

後 頭 葉 一 過 栓 の 要 素 性 視 覚 発 作 と し て 陰 削 暗魚， 半 盲肯 黒 内

障）ま た は 陽 性 症 状（ス パ ー ク， あ る い は 閃 光， 輝 点〕

｝て ん か ん 症 候 群 分 類 国 並 療 養 所着綱 東 病 院（て ん が ん セ ン

タ ー）医 局 訳
，

大 日 本 製 薬 ＫＫ
， 大 阪（玉９９０）ヨ引よ り 一 部 改

変
．

Ｒｏｇｅｒ ら Ｍａｒｓ 釧 ｅ 学 派 は
，

特 に 小 児 に 限 り，
ＩＣＥ

に よ る 分 類 単 位 聞 の 相 対 頻 度 調 査， お よ びＩＣＥ で

分 類 困 難 な 症 例 の 検 討 を 目 的 と し て， 国 際 協 カ 研

究 を 行う こ と を提 案，東 京 女 子 医 科 大 学 小 捉 科（以

下 当 科） に も 協 カ 参 加 要 請 が あ っ た． 我 々 は こ の

要 請 を 受 理 し， １９９２年 ７ 月 Ｍａｒｓｅｉ１ｌｅ で 行 わ れ た

国 際 ワ ー ク シ ョ ッ プ でＩＣＥ を 適 用 し た 当 科 患 者

の 臨 床 統 計 を 発 表 し だ ω
．

今 回， さ ら に こ の 研 究 を 進 め， 各 分 類 該 当 例 の

割 合
，

各 症 候 群 の 相 対 頻 度 を算 出 し， 症 候 性 局 在

関 遵 性 て ん か ん （ｓｙｍｐｔｏｍａ辻ｉｃ １ｏｃａｌｉｚａｔｉｏｎ・

ｒｅｌａｔｅｄｅｐ１ｌｅｐｓｉｅｓ， 症 候 性 ＬＲＥ） に つ い て は 詳 細

な 解 剖 学 的 局 在 を 同 定 し， 局 在 同 定 が 不 可 能 な 症

例 に つ い て は そ の 臨 床 ・ 脳 波学 的 特 徴 を 分 析 し，

若 干 の 知 見 を 得 た の で 報 告 す る．
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対’象 お よ び 方 法

対 象 は， ヱ鯛７年 か ら 燃 陣 ⑳ ５ 年 融こ けい れ ん

およ秒非 帆 蝋 ん縫の腿陸発僚縫症状奮主訴に当

科 を 初 診 し 淀 患 着３
，

螂 鰯 の ラ ち，鰻 儀 準 牢 闘 経 過

観 察 慈 松 恕 蒔 歳， す な 勅 彩 脇 婁律 ５ 則ζ受 診 し，

が つ 隻 後 １ 吻 潟 秘 射 §歳亙肋 潟 嚢 で に て んか ん
，

て ん渉 ん 症 候 欝 お 淡 び 発 作 性 関 遵挨 患 奮 発 症 し 泥

６ｎ例（努 搬 鰍 女鑓§棚 である． その 楓 入院

精 査 例 は夏９！鰯 （３夏一３％） で あ っ 淀
．

ご の 串 に は，

状混関連僅発作 （鍬下機会発作） である熟性はい

れ ん， 孤 発 蝋 蝋 ん，
孤 発萎れ・れ ん 重 積 を 含 み，

新 生 児 竿 期 の 障 害１こ関 違 し て 出 現 し 淀 新 生 児 け い

れ ん， 種々 の 急 控 代 謝 障 害 や 急 牲 申 毒 の 際 に み ら

れ る 発 作， 失 神 発 作， 無 酸 素 発 作 は 除 外 した
．

経

遇 観 察 期 聞１ま６ ヵ 月 ～ § 年 であ っ 淀．

全 例， 外 兼 診 療 録 お よ び 脳 波 記 録 に 基 づき， ま

た 入 院 検 査， 紳 経 函 像 検 査 施 行 の 場 倉 は そ れ ら を

参 考 と し て， 主 治 医 を 含 滋 ９ 名 の 小 捉 紳 経 導 門 医

に よ り 検 討 し 淀．

肌 軌 ん篠挨患の家族麓憾， 第３度逝親以内の

てんかん， 熱 幽批 耽 んラ その他の 蝋 蝋 んの衛

無 を 聴 敢 じ 花． 燭 笠 鰯 婆 鰯 患 し て， 新 隻 兇 仮 死 の

有 無 新 隻 兇 率枢 紳 経 狭 懲 の霜 簸 を 調 べた
，

慈 ら

に 基 礎 疾 患 を し て 鎧 塗 敵 諮 淡 沙 後 茨 駒 襲 顕 の 衛

無， 慈 引こ繕 櫛 遅 滞， 脳 牲 麻 簿， 禽 闘 症 等 禽 併 症

の 有 簸 を 調 べ 淀．

て ん 淋 ん 発 作 型１こつ彰 派 は王鰯 隼 国 際 て ん か ん

発作型秀 禦…３ 似 下 慨発作型倉類） を用いて検討

した． 都 分 発 作 の 局 在 診 断１こ関 し て は脳 波 お よ び

頭 部 神 経 函 像 検 査 砺 見 の ほ 捌 こ， 局 在 性 を 強 く 示

唆する敵施 勧 叱 発作症状 ζ表至） の有無を， 詳

細 な 悶 診１こよ り 検 討 し，
一 部 の 例 で は 賞 然 に 発 生

し 花 発 作 の 蜜 鞍 観 察 （蝸 例）１こよ り 情 報 を 補 充 し

花． こ れ ら を 忍 こ， 夏ｃ 酬 こ よ る 労 類 を 行 っ た カミ，

現 荏 のＩＣ 酬こは 未 操 癩 漆 秘 ら 新 し い 独 立 症 候 群

と み な 慈 椛 る べ 警 と 著 者 套 鎌 考 吏 て い る ２ 型 （表

３…２．！， ２．２の ＊ 鋤 お よ び そ の 夏 襲 型 懐 ３－２．１＊

印） を 遺 独 し淀
．

な滋脳波断箆は金例鴬 酪 鰹眠鰭の闇欠期脳波

髪
， 記 録 斑 誰 で 蕩 っ 淀 発 作 鰭 ど デオ ・ 脳 波 同 時 記

録 所 箆 （ 蛾 ㈱ ， コ ン 浅狐 一 列 は る 豚 丁 （麦鼠Ｓｔ

ＦＯｕｒｉｅｒ ｔｒａｎＳ麦⑪ｒ醐） 差奏 毫き 罵 も｝ ＣＯｈｅｒｅｎＣｅ・

ＳｐｅＣｔｒ砥㎜ 解 析 法１砧 る 崖 着 大 纏 ＊ 球 閲 ⑳ 微 砂 騎

闇 差 濁 定 法 ｛４ 例） も 参 考 と し 淀．

漢 松 紳 経 蘭 像 検 藍 と し て は，ＣＴ（３１８例｝， Ｍ艮玉

（蝸 例）， 銀 醐丁（遂粥 篶 跳３’（３例）壷施行し

淀
．

知 能 ・ 発 逮 検 奮 （欄 例） 絃 棚 ｓｃ収
， 鰯 噺

一獅ｎ⑧ｔ武， 鈴 木一激 漱 式， 大 鰯 式， 簿 箭 絹 籍 武

各 検 査 を 療 例１は り 随 鰭 選 ん で 実 施 し於． 紳 経 心

理 学 的 検 査 と し て は 榊ｓむｏ滅 ㈱ 欲謡ｓｏｒを云囎 憾ｔ

を１２伽 こ施 行 し， 達 成 分 類 劣 テ ゴ ジ ー 数 淋 当 科 健

常 児 平 均 値 よ り１ＳＤ 猟 圭 劣 る 癒 例 を 陽 性 と し

た 王皇〕
．

症 候 性 ＬＲＥ に つ い て は， 解 割 学 的 都 位 同 定 に

有 用 な 局 在 所 見 と し て， ③ 犬 瀦 皮 質 病 巣 の 局 在 診

断上価値の高ｂ滞 異蓉前薬 勧 叱 発僚症状 （表

１）， ② 聞 欠 期 脳 波 砺 見盲 ③ 発 停 時 脳 波 所 夏， ④ 画

像 所 昆， ⑤ 神 経 心 理 検 査 所 昆 の § 項 員 の う 葛， い

ず れ か 王 項 目 で も 陽 獲 所 見 を 認 め る 髭 綴 欝 てＡ

群） と， ど の碩 融こも 陽 憧 所 箆 を認 め な い 症 例 欝

（葛 騨） １こ分 は て 検討 し 花
．

療 候 性 ＬＲ 的 淡 欝 の 串 で ２ 頚 灘 蝋、．虹の 陽 惟 所

箆め 洞 一 都 位 を 添 唆 し淀 療 鰯 壷、 本 研 究 で は 解 割

寧 的 燭 荏 閥 定 可 能 療 例 詮 し， こ 批 蔭 登 さ ち に 離 顕

薬（前 頭 都， 中 心 灘 焦 煮）， 働 顕 繋ヨ 顕 煩 葉， 後 顕

葉 て ん か ん に 分 類 し淀． 蒙 怒， 各 項 貿 闘 で 属 荏 都

位 淋 異 な っ た 場 禽， 攻 り 多 く ⑳ 項 醜 鴻 燈 を 添 し

だ 部 位 を採 湧 し， 同 数 の場 禽 は 発 作 症 状， 紳 経 画

像 検 査， 脳 波 所 見（発 作 時， 閤 焚 期）， 神 経 心 理 学

的 検 査 の 煩 に 優 先 採 用 した
．

豪 淀， あ る 項 目 に よ

る 陽 性 所 見 淡 ２ 葉 以 圭 の 複 数 大 脳 皮 質 領 野 に 各 々

独 立 し た 局 在 性 異 常 を 認 め る も の を 多 焦 点 控 て ん

か ん と し た．

疲 候 性 見Ｒ黎；思 群 は，
前 述 ⑳ ５ 項 副こつ い て い

ず れ も 陰性 で あ 納童
ヨ そ ⑳ 飽 の 紳 経 症 状 （例 ： 片

麻 癖 な ど）， 発 作 症 状（鰯 ： 陶 反 運 動， 榊 沌 ん の

左 着 差 な 陰） の 存 荏 か 惑， 灘 分 発 作 あ 銚 工は 二 次

牲 金 般 化 発 作 （ｓｅｃ⑪湿 雛 蚊 駿 鮒 劔 淡ｄ 艶…郷「ｅ，

ｓＧｓ） と判 断 し 淀 療 例 で 潜 る。
著讃 祭 は

，
慈 引こ

ごれ蔭症例を慨 発作型分類登参考１ζレ 発作症状

の臨床約祷徴ぽ纂 訊 双 綴分類する新 い 峨 みを

行 っ 花
．

こ の よ 引 こ綴 分 類 し 淀 各 欝１こ つ い て， 籍
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症 年 齢， 聞 欠 期 脳 波 所 見， て ん か ん 発 症 前 脳 障 害

の 有 無 を 検 討 し， 各々 の 特 徴 を 比 較 した．

結 果

１
．

症 例 背 景

対 象 症 例６１１例 の う ち， 熱 性 けい れ んユ３９例 （単

純 型７０例， 複 雑 型６９例）， 孤 発 けい れ ん２９例， 計ユ６８

例 が 機 会 発 作 例 で あ り， 狭 義 の て ん か ん お よ び て

ん か ん 症 候 群 は 鰯 例 で あ っ た
．

成 因 捌 分 類 で は 症 候 性２２７例 （５１．２％）， 特 発 性

王０３例 （２３．３％）， 潜 因 性４３例 （９，７％）， そ の 他７０

例 （１５
．
８％） で あ っ た

．
症 候 性 て ん か ん を 成 因 別

に み る と 表 ２ の ご と く で あ っ た． 症 候 性 Ｌ 鵬 で

は
， 周 生 期 およ び 出 生 後 要 因カミ最 も 多 く， 次 い で

出 生 前 要 因， て ん か ん 発 症 前 よ り の 原 困 不 明 の 精

神 遅 滞 の 頗 で あ っ た． ま た 個 々 の 疾 患 別 で は， 急

性 脳 症／脳 炎 後 遺 症， 神 経 皮 膚 症 候 群， 脳 血 管 障 害

の 碩 に 多 か っ た
．

症 候 性 全 般 て ん か ん （ＳｙｒＱｐｔｏ－

ｍ ａｔｉｃ ｇｅｎｅｒａ１ｉｚｅｄ ｅｐｉｌｅｐｓｉｅｓ，
症 候 性 Ｇ 亙） で は

，

原 因 不 明 の 精 神 遅 滞 が 最 も 多 か っ た
．

疾 患 別 で は

染 色 体 異 常， 急 性 脳 症／脳 炎 後 遺 症 の 願 で あ っ た．

２
．

て ん か ん お よ び て ん か ん 症 候 群 昇 類 （表 ３）

ＬＲＥ は２毛３例， ＧＥ は１尋８例 （う ち ＊ 印１８例 は 現

ＩＣＥ 未 採 用 の 新 病 型 に 属 す）， 全 般 性 か 焦 点 性 か

決 定 で き な い て ん か んお よ び 症 候 群 （未 決 定 て ん

か ん） は５２例 で あ っ た． 性 別 を み る と， 大 分 類 で

は 周 在，
全 般 両 群 に は男 女 差 な く， 宋 決 定 て んか

表 ２ 症 候 性て ん が んの 成 因

局 在 関 連 て ん か ん 全 般 て んか ん 合 計

１． 出 生 前 要 因 ２３（１４．０％） １５｛２３．１％） ３８（２７．９％）

大脳奇形

孔 脳 症 ２ ｏ ２

無 脳 回 症 Ｏ ２ ２

神経皮膚症候群

結 節 性硬 化 療 ５ ２ ７

餅 藤 母 斑 １ Ｏ １

Ｓｔｕｒｇｅ・Ｗ ｅｂｅｒ 症 候 群 ２ ０ ２

染色体異鴬

Ｄｏｗｎ 症 候 群 Ｏ ４ 皇

そ の 他 １ ４ ５

そ の 微

Ａｉｃａｒ養ｉ症 候 群 ｃ １ １

Ａｎｇｅ１伽 ｍ 症 候 群 ｏ １ １

Ａ ｍｏ１ｄ・Ｃｈ１ａｒｉ症 候 群 １ ０ 工

脈 Ｇｅｏｒｇｅ 症 候 群 １ ｏ 玉

多 発 奇 形 症 候 群 ４ １ ５

ミ ト コ ン ドリ ア 脳 筋 症 ２ ｏ ２

福 山 型 先 天 性筋 ジス ト ロ フィ ー ３ ｏ ３

先 天 陸サ イ トメ ガ ロ ウイ ル ス 感 染 淀 １ Ｏ １

２
．

周 生 期 お よ び 出 生 後 要 因 ２７（１６
．
５％） 且０（ユ５

．
｛％） ３７（２７

．
２％〕

新 生 児 仮 苑 ２ １ ３

痙 撃 重 穫 型 Ｏ ４

髄 膜 炎 ３ Ｏ ３

急性脳 傲 脳炎 後遺症 ８ ５ １３

脳 斑 管 障 害 ６ Ｏ ６

外 傷 ３ １ ４

脳 腫 瘍 １ 玉 ２

そ の 他 ｏ ２ ２

３．
そ の 俺

て ん か ん発 症 前よ り の 原 困 不 明 の 精 紳 遅 滞 ２１（１２．８％〕 些０｛６１．５
％） ６１（在４

．９％）

４． 成 因 不 明 ９３｛５６．７％〕 ０（Ｏ％） ９３（郷．６％）

合 計 玉秘 ６５ ２２９
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表３ 当 科に お け る国 際 て んか ん およ びて ん か ん症 候 群 分類 に よる 分 類（㌍ 螂）

愚者数 割合 牲 刷 発症年齢 家 族 歴

て％〕 男 女 勇女比 幟：月）
乎勧 てん 熱倭 その他
歳〕 が ん 痙 壌 の痙壌

合計 ％

１．
局在 関 遵牲（蕉点 性二 局 所 佳， 部 分性）てん か んお よ ぴて ん か

ん症 候 欝
蝸 ５垂．９ 別 １１ 工 ：王

１．王 特発 錘 峰 齢 に 関連 して 発 痛す る） ５３ Ｉ２ ２７ ２ 正 ：１ ２ ： 筥～王２：｛ 窩．６ ｛ ８ ２ 王４ ６．４

申 心・ 側頭 都 に械 波 を籍 つ 良性 小 堀て ん かん 蝸 王ｏ．｛ ２３ ２ １ ：１ ２ ： 邊～王２：｛ 竈，葛 ３ 昌 ２ １３ ８．３

後 頭部 に 突発 波 を持 つ小 捉 てん が ん ｏ

膜 発姓 読蓄 て ん かん ｏ

そ の 催 ７ １
．
６ ４ １

．
３ ： １ ｛ ： ２ ～ ６ ： ２ ５

．
君 １ ｏ ｏ １ μ

、
３

１
．
２ 疲 候 群 １６伍 ３７

．
｛ ８３ 畠 １ １ 王 ３ 日 ～ 工｛ ： ９ ５

．
昌 １１ ２７ Ｉ ３９ ３

，
５

側 頭葉 て んか ん ８ １．８ １ １ ：７

前 頭 葉 て ん か ん 王２ ２
．
７ ５ ７ ユ ： １

．
｛

頭 預葉 て んか ん １ ｏ．２ ｏ ｏ ：１

後 頭 葉 て ん か ん ７ １
．
５ ３ １ ： １

．
３

小 蝿の 慢 燈進 行軽 持 続牲 都 分て ん かん

（Ｋｏｊ服 搬 ｏｖ 症 候群〕 里 ｏ．９ １ １ ：３

特 纂な 発 作誘 発 機態 を携 つ て んか ん ｏ ｏ ｏ

そ の 勉 １３ ２９
．
８ ７３ 箇 １

．
２ １ １

王
、
３ 潜 因 性 ２４ ５

．
｛ 互４ １ 、名 ： １ Ｏ ： ５ ～ １１ １ ｛ ５

．
３ ６ ５ ｏ １１ 蝸

．
９

２
．

全 般 て ん か ん 蝸 ３３
．
壬 ７１ ７ １ １ １

．
工

２
．
１ 猪 発 性 ６４ 且４

．
３ ２４ 垂 １ ： １

．
？ １ ： ６ ～ １６ １ ｏ ９

．
３ ９ ユＯ ｛ ２３ ３５

．
９

良 鑑家 族 性新 生 児け い れん ｏ ｏ ｏ

良 盤新 生 郷テい れん ｏ Ｏ ｏ

乳 児良 姓 ミオ クロ ニ ーて ん か ん １ ｏ．２ ユ Ｏ ２：０４ ２ ｏ Ｏ ｏ ｏ ｏ

’ヨ・ 兇 欠 掬 て ん か ん １７ ３
，
８ 壬 １３ １ １ ３

．
３ １ ： ｌＯ ～ ９ ： ３ ５

．
８ ２ ２ ２ 崎 ３５

．
３

蓋 隼欠 補 てん か ん ｛ ｏ．９ ｏ Ｏ ：垂 ９１１０～１３１３ ８．３ １ ２ Ｏ ３ ７５

若 年 ミ オ ク ロ ニ ー て ん か ん １２ ２
．
７ ５ １ ： １

、
｛ １２ ： ３ ～ １６ ： Ｏ １３

．
２ ２ ２ ユ ５ 卓１

．
？

覚 醒 時 大 発 作 て ん か ん ３ ｏ
，
７ ３ ⑪ ヨ ： ｏ １２ １ ３ ～ １３ ： ８ １２

．
３ １ ｏ Ｏ １ ３３．３

上書 醐 外 の欝 発１生全 般て ん か ん １２ ２．？ 華 ９ １ ：２ １： 伍～１１：５ ６．島 ３ ｛ １ 君 ６６．７

特 殊 な賦 潜法 で 誘発 さ れる 発 作を 祷つ て んか ん １ Ｏ，２ ｏ 軸 ：Ｉ ＩＯ：ＯＯ １ｏ Ｏ 皿 Ｏ ｏ ｏ

勲 牲 けい れん に 孤立 性無 熱 性 けい れ んを 持つ も の． １０． ２．３ ６ 王．５：王 ⑪：１１～ ２ ：６ １．６ ｏ ２ ｏ ２ ２０

艮 姓 乳 蝿 け い れ ん ’ 炉 ｏ
．
９ 王 Ｉ ： ３ ⑪ １ ５ ～ ３ ＝ １１ １

，
３ ⑪ 王 ｏ Ｉ ２５

２
，
２ 潜 襲 鑑 あ る い は 症 候 催 犯 １１

．
工 ２８ ２ １

．
３ ： 王 田 ＝ 邊 ～ 君 ； ４ １

，
９ ２ ５ ｏ ？ 王里

．
３

潜 因 怪 Ｗ ｅ冒ｔ 症 候 群 島 １
．
８ ｛ 王 ： １ ｏ ： ４ ～ ｏ ： ６ Ｏ

．
４ Ｏ ｏ ｏ ｏ ｏ

症 候 憧≡ Ｗ 巴ｓｔ 症 候 群 工９ ４．３ １司 ２．昔 ： １ ｏ ： ２ ～ ⑭ ： ６ Ｏ．３ Ｏ ｏ Ｏ ｏ ｏ

潜 因惨 此ｎｎｏｘ－Ｇ舶ｔ囲ｕｔ 症 候群 ｏ ｏ ｏ

症 候 僅 Ｌ巴 ｍ ｏ ｘ－Ｇ 呂ｓｔ昌ｕｔ 症 候 群 ？ １．５ ３ 王 １ １．３ Ｏ ： ２ ～ 君 ： ｛ ３．３ Ｏ ｏ ｏ ｏ Ｏ

潜 因 鑑 ミ オ ク ロ ニ ー 失 立 発 作 て ん か ん ｕ ２
．
５ ５ 王 ： １

．
２ １ ： １工 ～ ４ 二 ４ ３

．
４ ２ ５ ｏ ７ 箇３

．
６

症 候鑑 ミ オク ロ ニー 失並 発 作 てん か ん ｏ ｏ ｏ

潜 題鑑 ミ オク ｏ 二一 欠榔 て ん か ん ｏ ｏ ｏ

症 候控 ミ オク ロ ニー 欠補 て ん かん ｏ ｏ ｏ

既 凋期 の 犬発 作 を主 徴 とす る 小蝿 の 難治 て んか ん‡ ψ ｏ．９ ２ ２ １ ： １ ｏ＝１ｏ～ユ ニ昌 １ ｏ ２ ｏ ２ ５皿

２
．
３ 痘 候 性 ３５ ７

．
蓼 １９ １６ １

．
２ １ ユ Ｏ ： １ ～ １３ ： Ｏ ２

．
窃 ２ ⑪ ｏ ２ ５

．
７

２．３．Ｉ 非 特異 僅 病因

早 期ミ オ クロ ニ ー脳 症 ｏ Ｏ 佃

ｓ叩ｒ鵬１㎝ 拙ｒ筍ｔを 伴う 早 期乾 凋て ん か ん繊 症 ｏ ｏ 邊 ｏ

そ の 姻 の 症 媛 性 全 般 て ん か ん ３２ ７
．
２ １９ １３ １

．
５ ： １ Ｏ １ １ ～ １３ ＝ ⑪ ２

，
Ｉ ２ Ｉ ２ ５ １５

．
３

２
．

乱 ２ 特 異 性 症 候 群 ３ ｏ．？ ⑰ ｏ ： ３ ｏ ： 岳 ～ ７ ： ｏ ３．１ １ ｏ ｏ １ ３３．３

３． 焦 点瞥か 全 般牲 か決定 でき ない てん がん およ ぴて んかん髭 候群 ５２ １１．７ 王８ ３ １：Ｉ．９ １４ヨ ～１２．２ ２．２ ３ ５ ２ １ｏ １９．２

３
．
ユ 全 般発 傍 と焦 点 発作 を 併有 す るて ん がん ２０ ４．５ ７ １ ユ：王、９ １４日 ～５ ：１０ １，畠 ２ ４ ２ 君 皿．４

新 生 児け い れん １ Ｏ．２ ｏ ｏ ： 王 １｛目 １＃日 Ｏ ｏ ｏ ｏ ｏ

乳 兇 重 症 ミ オ ク ロ ニ ー て ん か ん １２ ２
、
？ ２ 王皿 工 ： ５ ｏ

．
｛ ～ ｏ．

７ Ｏ．
５ ｏ ２ １ ３ ２５

徐 波 睡眠 期 に持 綾憧 鮫 ・徐 波 を示 す てん か ん １ Ｏ．２ ｏ ｏ ： １ ４ ：０４ ＃ ｏ ｏ ｏ ｏ Ｏ

獲 得 性て ん かん 性失 語 ユ Ｏ．２ ｏ ｏ ： 王 ２ ：ｕ ２ ｏ ｏ ｏ ｏ Ｏ

上言芭以於 の 未決 定て ん かん ５ １．工 ５ ５ ： ｏ 王 ：ｎ ～５ ：王 ２．７ ２ ２ 王 ５ ｌｏｏ

３
．
２ 金 般性 あ るい 臆 蕉 煮性 のい ず れの 特徴 を も欠 く てん か ん ３２ ７，２ １１ ２ Ｉ：１． ３ ～１２： ２ 豊．４ １ １ ｏ ２ ６．３

不 十 分 な 橋 報 に よ る ２碕 ５
．
９ １ｏ ｌ 王 ： １

．
伍 ｏ ： 畠 ～ １５ ： 王 ５

．
８ １ １ ｏ ２ ７

，
７

分 類 躍 難 ６ ユ．４ ３ １ １ １ Ｏ ： ２ ～ １２ １ ２ 車．７ １ １ ｏ ２ 葛３
．３

．本 国 際 て ん か ん 分 類 に は採 絹 さ れ て い な い 拭 著 着 ら が １ 独 立 単 位 と 考 え， 遺 加 し た．

ん は 女 児 に 多 か っ た （男 女 比 １ ：１．９）．
申 分 類 で

は， 潜 因 性 ＬＲＥ
， 潜 因・症 候 性 ＧＥ に お いて 男 児

カ 移 く， 特 発性 ＧＥ およ び 未 決 定 て ん か ん の ２ 亜

群 に お い て 女 児 淋 多 く，そ の 他 で は 差 が な か っ た．

一至５７ 一



症 例 数 ３６

１００％

８０

６０

埠０

２０

１８ ｉ７ ２３ ２１ ２６ １５ 壬７ ２０ 玉ｉ ｉ３ ９ ７ ７ ３ ２４３ （例｝

０ １ ２ ３ ４ ５ ６ ７ ８

年鯖 （歳）

９ １０ １１ ｉ２ １３ １４ 全 年 鶴

■■１： 特 発 性 口： 症 侯 性 ■ ： 潜 因 性 Ｌ 魎 ㎏ 漉 垂薗㎝一ｒｅ賊ｅｄｅＰｉ－ｅＰｓｉｅｓ

図 １ ＬＲＥ に お ける て ん かん 発 症 年齢 別 に みた 成 因 分類 比 率 （ｏ＝２瑚

小 分 類 で は， 例 数 が 少 な く 明 確 で は な い が
， 痘 候

性 ＬＲＥ の 側 頭 葉 て ん が ん， 乳 児 重 症 ミ オ ク ロ

ニ ー て ん か ん， 若 年 お よ び 小 児 欠 神 て ん か ん， 艮

性 乳 児 け い れ ん は 女 児 に多 く， 覚 醒 時 大 発 作 て ん

か ん， 症 候 性 Ｗｅｓも症 候 群， 全 般・焦 点 両 発 作 併 有

群 中 の そ の 他 の 未 決 定 て ん か ん の 各 型 は 男 児 に 多

か っ た
． 発 症 年 齢 は， 乳 児， 幼 児 が 多 く， ＧＥ の 一

都 が 思 春 期 早 期 で あ っ た． 家 族 歴 で は 潜 因 性 ＬＲＥ

（蝸．８％）， 特 発 性 ＧＥ の 若 年 ミ オ ク ロ ニ ー て ん が

ん （些１．７兇）， 特 発 性 全 般 て ん か ん （３５．９％）， 潜

因 性 ミ オ ク ロ ニ ー 失 立 発 作 て ん か ん（６３．６路）， 乳

児 期 の 犬 発 作 を 主 徴 と す る 小 児 の 難 治 て ん か ん

（５０％） で 陽 性 率カミ高 か っ た．

１
．

局 在 関 遵 性 て ん か ん （ＬＲＥ）

て んか ん 発 症 年 齢 （図 １） は 至 歳 未 満 が 最 も 多

く， ２ 歳 未 満 と 堪， ５ 歳 を ピ ー ク と し た 二 峰 性 に

分 布 し， １２歳 以 土 は 少 な か っ た
．

成 因 馳 で は 特 発 性５３例 （２１，８％）， 症 候 性１６６例

（６８．３路）， 潜 因 性２遂例 （９．９％） で あ っ た． ２ 歳 未

満 お よ び１２歳 以 上 発 症 例 で は８９％ 以１上 が 症 候 性 で

あ り， 低 年 齢 お よ び
， 年 長 発 症 例 で は 症 候 性 の 割

合 が 多 か っ た
．

潜 因 性 は ほ ぽ 至 歳 か ら１１歳 未 満 に，

特 発 性 は２ 歳 か ら１２歳 に み ら れ， 潜 因 性 は 特 発 性

に 比 べ 若 年 に 分 布 して いた．

１
．
１ 特 発 性 ＬＲＥ

中 心 ・ 側 頭 都 に 棟 波 を 持 つ 良 性 小 児 て ん が ん

（ｂｅ貝三ｇｎ ｃ厳至浸ｈｏｏｄ ｅｐ三董ｅｐｓｙ ｗｉｔｈ ｃｅｎｔｒｏ－

ｔｅ㎜ｐｏｒａ妻 ｓｐ 鮎 麦ｏｃｉ， ＢＥＣＣＴ） 沸 ６例 と 最 も 多

か っ た． 発 作 型 は 睡 眠 時 Ｓｙｌｖｉｕｓ 発 作 を３９例 に，

ＳＧＳ を１０例 に 認 め た
．

２ 例 で は 境 界 知 能 を 示 し

た
．

後 頭 都 に 発 作 波 を祷 つ 小 児 て んか ん と 原 発 性 読

書 て ん か ん の 該 当 症 例 は な か っ た．

そ の 他 の 特 発 性 ＬＲＥ の 該 当 症 例 は ７ 例 で， 発

作 型 は 単 純 部 分 発 作 （ｓｉｍｐ１ｅ ｐａｒ ぬｌ ｓｅ三ｚｕｒｅ，

ＳＰＳ）１ 例 と 二 次 性 全 般 化 を 伴 う ＳＰＳ ６ 例 で あっ

た
．

発 達 は 全 例 正 常 で あ っ た
．

こ の う ち， １ 例 に

お い て ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ－ｓｐｅｃｔｒｕｍ 解 析 法 を 隔 い て 左 右

大 脳 半 球 問 の 微 少 時 悶 差 を 測 定 し， 焦 点 性 と 全 般

性 発 作 と を 合 わ 世 持 つ て ん か ん と 鑑 別 し た１３〕
．

１．２ 症 候 群 ＬＲＥ

後 述 す る
．

１．３ 潜 因 性 ＬＲＥ

該 当 症 例 は２遂例
． 発 達， 神 経 学 的 所 見，

頭 部 画

一 王５８一



痘例数

１００％

９０

８０

７０

６０

５０

４０

３０

２０

１０

０

４２ ８ １５ ４ １０ ６ ５ ７ ４ ５ １ ７ ７ ２ １３０ （哲里）

』
ｏ

０ １ ２ ３ 尊 ５ ６ ７ ８ ９ １０ Ｉ１ １２ 玉３ １４ 全隼齢
焦熾 礒）

竈 ： 特 発 性 口 ： 症 候 性 ■ ： 潜 因 性 Ｇ£＝Ｇ。 附。１ｉ。。 “ ｐｉｌ．ｐ．ｉ。昌 担 し、 表３ 洲１に 鎚 する 症例 は 除い た。

図 ２ ＧＥ にお け る て んか ん 発症 年 齢 別に み た 成因 分 類 比率 （ｎ＝ユ３０）

像 診 断， 閥 欠 期 脳 波 の 基 礎 波 の い ず れ に も 全 例 異

常 を 認 め な か っ た． 特 徴 融 内 訳 は， 閉 眼 に よ り 抑

制 さ れ る 練 徐 波 複 合 を 後 頭 都 に 持 つ 述
， 良 性 後 頭

葉 て ん が ん と 異 な り， 要 素 視 覚 前 兆 を 示 さ な か っ

た ２ 例， 渡 辺 ら の 提 娼 す る 良 性 乳 児 複 雑 都 分 発 作

て ん か んユ４〕と 一 致 し た ３ 例， ＢＥＣＣＴ に 臨 床 発 作

徴 候 が 類 似 す る が， 聞欠 期 脳 波 で 申 心 側 頭 部 以 外

に 優 位 な局 在 焦 点 を 有 す る ５ 例， 遡 こ中 心 側 頭 都

に ロ ー ラ ン ド 発 射 を 認 め る が， 発 作 型 が 典 型 的 な

Ｓｙｌｖｉｕｓ 発 作 で は な く， 覚 醒 時 の 複 雑 都 分 発 作

（ｃｏｍｐｌｅｘ ｐａｒｔｉａｌｓｅｉｚｕｒｅ， ＣＰＳ） で あ っ た ９ 例，

ＣＰＳ を 呈 す る が， 間 欠期 脳 波 異 常 は 全 般 性て んか

ん 発 窮 を 示 し た ５ 例 で あ っ た． い ず れ も 諸 検 査 上

器 質 的 異 常 を 認 め な い が， 特 発 性 に は 該 当 し な い

症 例 で あ っ た．

２
．

全 般 て ん か ん （ＧＥ）

特 発 性６ 蝸 （４３，２％），
“潜 因 性 あ る い は症 侯 性”

逐９例， 症 候 性３５例， 後 ２ 者 合 計８４例 （５６．８％） で

あ っ た
．

て ん か ん 発 症 年 齢 別 （図 ２） で は， 症 候

性 は３ 歳 宋 満 で５３，３％ 以 上 と 多 く， 特 発 性 は ５ 歳

以 上 で 半 数 を 越 乏， と り わ け，至２歳 以 上 で は８５，７％

以 上 を 占 め た． 潜 因 性 は 全 て ８ 歳 未 満 で あ り， ３

歳 鉢 最 も多 か っ た
．

２
．
１ 特 発 性 ＧＥ

小 児 欠 神 て ん か ん， 若 年 ミ オ ク ロ ニ ー て ん か ん

の 順 に 多 が っ た． 小 児 欠 神 て ん か ん を 発 作 型 別 に

み る と， 単 純 欠 神 発 作王２例（７１％）， 複 雑 欠 神 発 作

５ 例 （２９％） で あ っ た
．

４ 例 （２４％） に 軽 度 の 精

神 遅 滞 を 認 め た．

良 牲 家 族 性 あ る い は 良 性 新 生 児 げ い れ ん の 該 当

症 例 は な か っ た．

・ 上 記 以 外 の 特 発 性 ＧＥ

ユ２例カミ該 当 し， 全 例 に 覚 醒 時 の 全 般 性 強 直 間 代

発 作， ある い は 全 般 性 強 直 発 作， また ２ 例（王７％）

に 非 典 型 欠 紳 発 作 が 認 め ら れ た． 発 達 は 全 例 正 常

で あ っ た． 熱 性 けい れ ん の 先 行 を ５ 例 （４２％） に

認 め た
． 問 欠 期 脳 波 所 見 で は３～３．５

Ｈｚ 不 規 則 性

ま た は 規貝目性 全 般 性 辣 徐 波 複 合 を１０例 （８３％） に

認 め， ２ 例（１７％）で は 全 く 異 常 所 見 を 認 め な か っ

た
．

・ 特 異 な 発 作 誘 発 様 態 を 持 つ て ん か ん

精 神 遅 滞 を 伴 い， １０歳 時 よ り 閉 鰍 こよ り 容 易 に

誘 発 さ れる 特 異 な 非 定 型 欠 神 発 作 を 持 つ １ 女 児 例

が 該 当 し た １５｝
．

２
．
２ 潜 因 性 あ る い は 特 発 性

潜 因 性 Ｗｅｓｔ 症 候 群

一 １５９一



１０

経 遇 観 察 申 ８ 例 中 ４ 例 （５０％） に精 神 遅 滞， １

例 （１２．５％） に 壊 界 知 能 を 認 め た
． ３ 例 （３７，５％）

で は 発 症 後 の 知 能カミ正 常 （王Ｑ＝８９～１１３） で あ っ

た
．

・ 症 候 性 Ｗｅｓｔ 症 候 群

１９例 中 ２ 例 に お い て， 他 の 発 作 型 の 先 符 を 認 め

た （ｓｕｐｐｒｅｓｓ１ｏ鐵一ｂｕｒｓｔ を 伴 う 早 期 乳 児 て ん か ん 性

脳 症 の 先 行 王 例，ＣＰＳ お よ び ＳＧＳ の 先 行 王 例）．

墓 礎 疾 患 と し て ３ 例 （！６％） に Ｄｏｗｎ 症 候 群 を，

また ヘ ル ペ ス 脳 炎 後 遺 症， 新 生 児 仮 死， 孔 脳 症 を

各 夏 例 に 認 め た．
・ 潜 因 性 Ｌｅ㎜ ｏｘ－Ｇａｓｔａ磁 症 候 群

該 当 症 例 な し．
・ 症 候 性 Ｌｅ ｍ ｏｘ－Ｇａｓｔａｕｔ 症 候 群

７ 例 中 ５ 例（７１％）が Ｗｅｓｔ症 候 群 か ら の 移 行 例

で あ った．全例 に て ん か ん 発 症 前 よ り 精 神 遅 滞（原

因 不 明 ５ 例，Ｓｏｔｏｓ 症 候 群 １ 例，化 膿 性 髄 膜 炎 後 遺

症 王 例） を 認 め た
．

・ 潜 因 性 ミ オ ク ロ ニ ー 失 立 発 作 て ん か ん

１１例 中 ５ 例 （５０路） で 熱 性 け い れんカミ先 行 し た．

・ 症 候 性 ミ オ ク ロ ニ ー 失 立 発 作 て ん が ん， 潜 困

性 お よ び 症 候 性 ミ オ ク ロ ニ ー 欠 神 発 作 て ん か ん，

早 期 ミ オ ク ロ ニ ー 脳 症
， 早 期 乳 児 て ん か ん 性 脳 症

の ５ 群 は 該 当 症 例 を認 め な か っ た
．

２
．
３ 上 記 以 外 の 症 候 性 ＧＥ

て ん か ん 発 症 前 の 発 達 は３２例 申２７例 （８５％） で

遅 延 して いた
．

出 生 前 要 因 を１２例（２９％） （染 色 体

異 常 ６ 例， 同 定 不 能 の 奇 形 症 候 群 ３ 例， 結 節 性 硬

化 症， 孔 脳 症， 非 典 型 Ａ１ｃａｒｄｉ 症 候 群 を 各 １ 例），

後 天 的 要 因 を ３ 例 （７ ％） （ヘ ル ペス 脳 炎 後 遺 症，

原因不明の脳症後遺症， 心臓季術後低酸素性虚血

性 脳 症 後 遺 症 を 各 １ 例）
，

原 因 不 明 の 精 神 遅 滞 を１７

例 （５６％） に 認 め た．

・ 特 異 症 候 群

進 行 性 ミ オ ク ロ ーヌ ス て ん か ん （型 不 明） ３ 例，

メ チ ル マ ロ ン 酸 尿 症 １ 例 で あっ た
．

３
．

焦 点 性 か 全 般 性 が 決 定 で き な い て ん か ん お

よび症候群

３
．１

全般 発 作 と 焦 点 発 作 を 併 有 す る て ん か ん

・ 新 生 児 け い れ ん

１ 女 児 跡 該 当 し， 日 齢夏４日 と２０日 に 無 熱 性 の 分

類 不 能 発 作 が あ っ 花．
・ 乳 児 重 症 ミ オ ク ロ ニ ー て ん が ん

症 例 は１２例 で あ っ だ．

・ 徐 波 睡 眠 蜘 こ祷 続 性 嫌 徐 波 を 示 す て ん か ん

王 女 児 が 該 当 し， 発 作 型 は 非 定 型 欠 神 発 作 で

あ っ た
．

精 神 遅 滞 （ＩＱ＝６５） を 認 め， 睡 眠 時 脳 波

でほぼ持続的な３服 全般性棟徐波複合を認めた

（ｓｐｉｋｅ ａｎｄ ｗａｖｅ：ｎｄｅｘ＝９８％）．

・ 獲 得 性 て んか ん 性 失 語 （Ｌａ紬ａ止 Ｋ１ｅ飾ｅｒ 症

候群）

１ 女 据 が 誇 当 し， て ん か ん 発 症 年 齢 は２ 歳至夏カ

月， 聴 覚 失 認 鉢 ３ 歳１０ヵ 月 頃 よ り 出 現 した． 間 欠

期 脳 波 で は， 爾 働 側 頭 頭 頂 部 に 頻 回 の 局 在 性て ん

が ん 波 を 認 め た
．

・ 上 記 以 外 の 未 決 定 て ん か ん

間 欠 期 脳 波 で は ５ 例 全 例 に局 在 性 て ん か ん 波 と

全 般 性 棟 徐 波 複 合 の 混 在 を 認 め た．

３．２ 明 確 な 全 般 性 あ る い は 焦 点 性 の い ず れ の

特 徴 を も 欠 く て ん か ん

十 分 な 病 歴 聴 取 と 検 査 を 実 施 した に も か か わ ら

ず， て ん か ん 症 候 群 分 類カ 酒 難 な６ 症 例 と， 不 千

分 な 情 報 の た め に 分 類 困 難 で あ っ た２６例 の 合 計３２

例 で あ っ た．

以 上 分 類 可 能 症 例 は４２５例 （９５．９％） で あ っ た
．

４
．

そ の 他 （表 ３ の ＊ 印）

ＩＣＥ に は 該 当 項 目 が な い 病 型 に 属 す る１８例

（遂．１％） の 内 訳 は
， 良 性 乳 児 け い れ ん （福 凶１６）

，

互９６３） ３ 例， 軽 症 下 痢 に 伴 う 良 佳 け い れ ん （諸 岡’７〕

至９８１）１ 例
，

“大 発 作 を 主 徴 と す る 小 児 の 難 治 て ん

か ん ‘‘（Ｈｉｇａｓｈｉ らＩ畠〕１９８逐） ４ 例 で あ っ た． こ れ ら

は い ず れ も 臨 床 ・ 脳 波 所 昆 が 均 一 で あり， 本 邦 で

新 た に 提 囑 さ れた 特 異 症 候 群 で あ る． さ ら に 熱 性

け い れ ん が 複 数 回 あ り， 経 過 刺こ無 熱 性 け い れ ん

を ユ 回 合 併 した 例 を王Ｏ例 認 め た、

３． 症 候 性 ＬＲ氾 の 解 劃 学 的 局 在 に つ い て

発 作 型 別 で は ＳＰＳ の み ７ 例， ＳＰＳ・ＣＰＳ 併 有１唾

例， ＳＰＳ・ＣＰＳ・ＳＧＳ 併 有 ４ 例， ＣＰＳ の み６７例 （意

識 減 損 の み１４例， 自 動 症 を 伴う も の１６例， 残 り３７

例 は 意 識 減 損 を伴 う 種々 の 発 作 群）， ＣＰＳ・ＳＧＳ４７

例， ＳＰＳ・ＳＧＳ 併 有 ９ 例， 発作 起 始 の 詳 細 は 不 明

な が ら， 発 作 症 状 よ り ＳＧＳ と 判 断 し た１８例 で

一 王６０ 一
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６４ て一〕 （一〕 Ｏ ｛一） （一） Ｏ１

６５ （一） （一〕 Ｏ ｛一） （一〕 Ｏ１

陽 催 剃 ％） ７パ３（５３．８） ○ノ１３（７６．９） ５／１３（３８．５ １μ（２５．Ｏ） ○ノ１（Ｏ．Ｏ〕 ０／１（０．Ｏ〕 ○ 舳 Ｏ．０） 小 計 ６ ４ ３ ｏ

実 施率（％〕 ３ 畑（１００） ３ノエ３（１００） ３／１３（１㏄〕 伽 ３（３０
．
８〕 ユ／工３（７－７） １／１３（７

．
７） ０／１３｛Ｏ

．
Ｏ） ％ 杢６

．
２ ３０．８ ２３．１ ０

Ｍ群 ６直 Ｆ Ｍ 泌 Ｆ ｛一） Ｍ乱

６７ ｛一） Ｔ Ｌｔ、 Ｆ ＋ Ｔ Ｌｔ． （一） Ｍ３

６８ （一） Ｒｔ． Ｒｔ． 頁ｔ． Ｍ３

６９ （一） Ｆ＋Ｔ Ｆ＋Ｔ （一） ｛一） Ｍ２

７０ （一） Ｆ＋Ｔ （一） Ｆ Ｍ２

７王 （一〕 Ｔ ｛一） （一） Ｐ＋ Ｏ Ｆ Ｍ３

７２ （一〕 Ｔ （一） ｛一） Ｍ１

陽憧率｛％） １〃（ユ屯．２） ７〃｛１ｏｏ〕 ４／７（５７，１〕 ４／７（５７．１） ２／３（６６．７） ヱ／３｛３３．３〕 Ｏ〃ｌＯ．Ｏ） 小言寺 １ ２ ３ 王

実 施 率｛％） ７〃（１００） ７〃（ユＯＯ〕 ７〃 ＱＯＯ〕 〃７（１００〕 ３〃（４２．９） ３〃 （４２．９〕 ○ 例 ｏ．ｏ） ％ １４．豊 ２８．６ 垂２．９ １４．３

計 陽 性 率（％ ２９〃２（４０．３ ５２〃２１７２．２ ２８κ８（垂ユ．２ ７／３３（５１．５ １／２０（５５，５ ３／！２（２５〕 １／３（３３．３） 合 計 ３４ ２３ ９ ６

計 実 施 率｛％ ７２／７２｛１００） ７２〃２｛１００） ６Ｂ／７２｛９垂．｛ ３茗〃２（杢５，９ ２０〃２｛２７．畠 ２〃２（１６．７ ３〃２（４．２） ％ 垂７．２ ３王．９ １２．５ ８．３

Ｆ ： 前 頭 都 焦 点， Ｃ １ 中 心 部 焦 煮， 父 １ 鰯 頭 部 焦 点， Ｐ １ 頭 頂 部 焦 点， Ｏ ： 後 頭 部 焦 点， Ｍ ： 多 葉 焦 点， Ｒｔ． 右 葉， Ｌｔ． 左 鶏 ‡ｉｃｔ註１

ＳＰＥＣＴ，
帖 不 一 致 例， （一〕非 陽 惟， 空 欄 未 検 査．

あ っ た
．

症候性ＬＲＥで大脳皮質病巣の解剖学的都位同

定 に 有 用 な 局 在 所 見 淡 １ 項 目 以 上 陽 性 の Ａ 群 は

７２例（４３．星％），
全 項 目 陰 性 の Ｂ 群 は９４例 （５６．６％）

で あ っ た
． 両 群 の 結 果 を 分 け て 述 べ る．

発 作 症 状 （項 目 １） お よ び 問 欠 期 脳 波 （項 目 ２）

は 全 例 で 検 討 し た． そ の 他 各 検 査 施 行 率 は， Ａ 群，

Ｂ 群 の 順 に， 発 作 時 脳 波（項 目 ３）｛４４．４％（３２例），

２２．３％ （２１例）｝， 神 経 画 像 検 査 （項 目 ４） ｛ＣＴ／

Ｍ ＲＩ：９４，４％ （６８例）・８ヱ．９％ （７７例）， ＳＰＥＣＴ １

２２．２％ （１６例）・１６．垂％ （６ 例）， ＰＥＴ ：４．２％ （３

例）・ ０ ％ （０ 例）｝， 神 経 心 理 学 的 検 査 （項 目 ５）

｛１６．７％ （１２例）， ４．３％ （雀 例）｝ で あ っ た
．

１） Ａ群の病巣部位別分類 （表４）

Ａ 群７２例 を 病 巣 都 位 別 に み る と，
前 頭 都 （Ｆ）群

２８例 （３８．９％）， 側 頭 都 （Ｔ） 群１３例 （１８．１％）， 後

頭 部 （Ｏ） 群１３例 （１８、 跳 ） で， こ の ３ 者 で７５．１％

を 占 め た
．

検査別陽性率（病巣局在所見陽性例数／検査施行

例 数） を み る と， 発 作 症 状 は 丁 群， Ｏ 群 に 高 く，

Ｆ 群， Ｐ 群， Ｍ 群 は 低 率 で あ っ た
．

問 欠 期 脳 波 は

Ｍ 群， Ｃ 群， Ｏ 群， Ｆ 群， ＣＴ／Ｍ ＲＩ は 丁 群，
Ｐ 群，

Ｍ 群， 発 作 時脳 波 は Ｆ 群， Ｍ 群， 丁 群， ＳＰＥＣＴ

は Ｆ 群， 丁 群， Ｍ 群 に 葛 が っ た
．

な お， 症 例 ３， ５０， ５９で は 検 査 項 目 間 で 局 在 部

位 の 不 一 致 を 認 め た
．
’す な わ ち， 症 例 ３ で は 発 作
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１３

型， 問 欠 期 お よ び発 作 時 脳 波，ＳＰＥＣＴ で 前 頭 葉 焦

点 を 示 し た が， ＭＲＩ で は 後 頭 葉 の 一 部 に 低 吸 収 域

を示 し た
．

症 例５９で は， 問 欠 期 お よ び 発 作 時脳 波

は後 頭 葉 焦 点 を 示 唆 し たカミ発 作 型 は 側 頭 葉 起 源 を

示 唆 した
．

症 例５０で は ＣＴ で 頭 頂 葉 病 変 を 示 唆 し

た が
， 間 欠 期 脳 波 は 前 頭 葉 起 源 を 示 唆 した

．
前 ２

者 で は， よ り 陽 性 所 見 数 の 多 い 部 位 を 採 用 し， 後

者 で は 画 像 所 見 の 局 在 を 優 先 採 用 し た
．

（１） Ｆ 群（２８例）：１４例 に ユ 所 見， １０例 に ２ 所 昆

を 認 めた
．

小 児 の 慢 性 進 行 性 持 続 性 部 分 て ん か ん

３ 例 と， Ｍ ＥＬＡＳ （ｍｉｔｏｃｈｏｎｄｒｉａｌ ｍｙｏｐａｔｈｙ，

ｅｎｃｅｐｈａ１ｏｐａｔｈｙ，
ｌａｃｔｉｃ ａｃｉｄｏｓｉｓ， ａｎｄ ｓｔｒｏｋｅ－１炊 ｅ

ｅｐ１ｓｏｄｅ） ４ 例 で は， 画 像 所 昆， 発 作 症 状， 問 欠 期

脳 波
， 発 作 時 脳 波 の 全 て が 前 頭 部 焦 点 を 示 した．

局 在 所 見 が 発 作 症 状 で は 認 め ら れ ず， 間 欠 期 脳 波

で 陽 性 で あ っ た も の が１３／１８例 （７２．２％）， 前 ２ 者

の い ず れ も 陽 性 で なく
，

ＣＴ／ＭＲＩ で 陽 性 で あ っ た

も の が３／５例 （６０％） で あっ た
．

結 果 的 に こ の ３ 所

見 の い ず れ か が 陽 性 で あ っ た も の は２６例

（９２，９％｝， い ず れ も 陰 性 例 は ２ 例 （７．１％） で あ っ

た 都， 後 者 は 発 作 時 脳 波， ＳＰＥＣＴ， 神 経 心 理 の い

ず れ か で 陽 性 所 見 を示 し た． 問 欠 期 脳 波 が 最 も 陽

性 率 沸 高 か っ た
．

（２） Ｃ 群（６ 例）： ４ 例 に １ 所 見， ２ 例 に ２ 所 昆

を 認 め た
．

全 例 で 発 作 症 状， 間 欠 期 脳 波 の い ず れ

か が 陽 性 で あ っ た が，ＣＴ／Ｍ Ｒ玉で は １ 例 の み 陽 性

で あ り， 問 欠 期 脳 波 の 陽 性 率 が８３．３％ と 最 も 高

が っ た
．

（３） 丁 群 （１３例）： １ 所 見， ２ 所 見 を 共 に ５ 例

に， ３ 所 見 を ２ 例， ４ 所 見 を １ 例 に 認 め た． 全 例

発 作 症 状， 問 欠 期 脳 波， ＣＴ／ＭＲＩ い ず れ か が 陽 性

で あ り， そ の 陽 性 率 は ほ ぼ 同 率 で あっ た．

（４） Ｐ 群（５ 例）： ４ 例 に １ 所 見， １ 例 に ２ 所 見

を 認 め た．発 作 症 状 は １ 例 の み で 陽 性 で あ っ た が，

全 例 で 間 欠 期 脳 波 あ る い は ＣＴ／ＭＲＩ が 陽 性 で

あ っ た． ３ 者 の う ち ＣＴ／ＭＲＩ の 陽 性 率カミ最 も 高

が つ た
．

（５） Ｏ 群（１３例）： ６ 例 に １ 所 見，４ 例 に ２ 所 見，

３ 例 に ３ 所 見 を 認 め た． 全 例 で 発 作 症 状， 間 欠 期

脳 波， ＣＴ／ＭＲＩ の い ず れ かカミ陽 性 で あ っ た． 問 欠

期 脳 波 の 陽 性 率 が 最 も 高 か っ た
．

（６） Ｍ 群 （７ 例）： ２ 葉 以 上 の 大 脳 皮 質 に 複 数

の 独 立 焦 点 の 存 在 が 示 唆 さ れた
．

１ 例 に １ 所 見，

２ 例 に ２ 所 見， 唾 例 に ３ 所 昆 を 認 め た． 多 発局 在

性 を 示 し た の は 間 欠 期 脳 波 は全 例 で あ っ たカ§， 発

作 症 状 は １ 例 に す ぎ な が っ た
．

以 上 の 検 討 の 結 果， 症 候 性 ＬＲＥ の う ち ２ つ 以

上 の 所 見カ 洞 一 解普口学 的 局 在 を 示 唆 し た 症 例 は，

Ｆ 群１逐例， Ｃ 群 ２ 例，
丁 群 ８ 例， Ｐ 群 １ 例， Ｏ 群 ７

例， Ｍ 群 ６ 例， 計３８／１６６例 （２２．９％） の み で あ っ

た． こ れ ら を 前 頭 葉 て ん が ん（Ｆ 群 と Ｃ 群）， 側 頭

葉 て ん か ん， 頭 頂 葉 て ん が ん， 後 頭 葉 て ん か ん と

し て 分 類 し た （表 ３）
．

２） Ｂ群の臨床的分類

Ｂ 群９在例 は 表 互 の局 在 特 異 的 な 部 分 発 作 症 状 を

示 さ な か っ た が，全 て 何 ら か の 部 分 症 状 を 呈 し た
．

こ れ ら の 都 分 症 状 を 下 記 の ５ 種 類 に 分 類 し た と こ

ろ， 以 下 の ごと く 該当 症 例 錬 み ら れ た
．

ｉ 群 ： 向 反 ・ 姿 勢 発 作 １５例 （１６．０％）

２ 群 ： 部 分 運 動 発 作 を 伴 う 意 識 減 損 ３３例

（３５．１％）

３ 群 ： 嘔 吐
， 顔 面 蒼 白 等 の 自 律 神 経 症 状 を 伴 う

意 識 減 損 か， 意 識 障 害 だ け を 伴 う ３１例（３３，Ｏ％）

４ 群 ： 自 動 症 を 伴う 減 損 ８ 例 （８．５路）

５ 群 １ 感 情 徴 候 や 単 純 都 分 発 作 ７ 例 （７．４％）

こ れ ら ５ 群 に つ い て 諸 臨 床 特 徴 の 分 析 比 較 を

行 つ た
．

発 作 型 群 と 発 症 年齢 の 関 係（図 ３）： ３ 歳 未 満 で

は ２ 群 カ 糠 も 多 く， ３ 群 や ４ 群 は 少 な か っ た
．

５

欝 ほ ３ 歳 以 圭 に 分 布 し， １ 群 は 満 遍 な く 分 布 して

い た
．

（王） 各 発 作 型 群 と問 欠 期 脳 波 の 関 係 （図 ４）

各 群 と も に 局 在 不 定 （年 齢 に よ り 局 所 性 異 常 波

が 移 動 し一 定 し な い） あ る い は て ん か ん 波 を 全 く

認 め な い 例 を５０％ 以 上 に 認 め た． １ 群 で は 全 般 性

疎 徐 波 複 合 ３ 例， 二 次 性 全 般 化 ！ 例， 計 ４ 例

（２６．７％）と 他 群 に 比 し 多 か っ た． ２ 群 で は 局 在 不

定１６例， 多 焦 点 性 ９ 例， 計２５例 （７５．８％） で，
多

源 性 焦 点 を 示 す 症 例 が 多 い 傾 向 が あっ た． ３ 群，

４ 群 で は 反 復 検 査 に か か わ ら ず
， 順 に， １皇例

（唾５，２％）， ５ 例 （６３％） で 脳 波 上 て ん か ん 波 が 検

出 さ れ な かっ た三 ５ 群 は例 数 が 少 な く 種々 の 脳 波
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ｉ４

症 例 数 １８ ｉ１ ９ １Ｃ ７ ７ ２ ３ ６ ５ ３ ３ 玉 ３ ６ ９４ 綱）

…ｏｏ％

８０

６０

４０

２０

Ｂ 群：

１ ２ ３ ４ ５ ６ ７ ８ ９ １０ １１ 亘２ １３ 童４ 全 隼歯奇

年鏡 （歳１

図 ３ Ｂ 群 の 発 作型 別 て ん がん 発症 年齢 （ｎ＝９些）

各 解 翻学 的 部 位 同定 に 有 用な 局 在所 冤 を 認 めな い 症 候縫 局 在 関連 て ん かん

翻 癬 ：陶反・姿勢発作 ８ ２群：部 分運動 登作を伴う 意識 滅損

圏 ３群： 白律補 経症状を伴う 意識滅損 か、 慧 識障害 だけを 伴う

口 ４群： 自動症 を伴う蓋識 滅損 ８ ５群：感 惰徴侯や 単純 部分発作

痘倒数

］ｏｏ鴨

９０

８０

７０

６０

５０

ω

３０

２０

１０

０

１５ ３３ ３１ 君 ７ ９４ （例）

１群 ２群 ３群 ４群 ５群 全管彗

図 ４ Ｂ 群 の発 作 型 分類男欄 欠期 脳 波 （ｎ＝９ζ）

３ 群 １ 各 解剖 学 的翻 位 同 定に 有 用 な局 荏 所 見 を認 め な い症 候 性 局在 関 遵て んか ん

騒 癖 ：向反・姿勢発惟 ■■２群 ： 部 分 運動 発 作 を 伴う 意 識減 損

囲 ３群 ： 自 律 補 経症 状を 伴 う 薫識 減 損か、 薫 識 障 害 だけ を 伴う

口 鱗 １弩動療を伴う窟識滅損 ■ ５群：感憎徴候や単純部分発作

所 昆 を 呈 し た
． 例， ３２．３％） や ５ 群 （２ 例， ２８．６％） で は 少 な か っ

（２） 各 発 作 型 群 と て ん か ん 発 症 前 脳 障 害 の 有 無 た
．

と の 関 係 （図 ５） 考 案

脳 障 害 を持 つ 例 淡 １ 群（ｎ 例，７３，３％）， ２ 群（２至 て ん が ん は 慢 性 疾 患 で， 臨 床 徴 候 は 年 齢 に よ り

例， ６３．６％）， ４ 群 （６ 例， ７５％） で 多 く， ３ 群 （１０ 変 化 す る た め， よ り
」
長 期 に わ た っ た 情 報カミ必 要 と

一 且６４ 一



１５

症 例 数 １５ ３３

亘ＯＯ％

９０

８０

７０

６０

５０

４０

３０

２０

１０

０

３１ ８ ７ （例〕

１群 ２群 ３群 ４群 ５群

図 ５ Ｂ 群 の 発作 型 分 類別 の て ん か ん発 症前 脳 障 審 の有 無 （ｒ ９迂〕

Ｂ 群 ：各 解音Ｏ学 的部 位 同 定 に有 周 な局 在 所 見 を認 め な い籏 候 性 局在 関 連 てん か ん

１ 群 １ 筒坂 ・ 姿 勢発 作， ２ 群 １ 部分 運 動 発 作を 伴 う 意識 減 損

３ 群 ： 自偉 紳 経 症状 を 伴う 意 識 減損 が， 意 識 障害 だ げ を伴う

杢 群 ： 自動 症 を 伴う 意 識減 損， ５群 ： 感 牲徴 候 や 単 純部 分 発 作

考 え， 塞た， 必 要 な情 報 を 新 た に 入 手 す る と いう

目 的 か ら も， 本 研 究 で は 研 究 時 点１こ招 い て 当 科 受

診 中 の 患 者 を 対 象 と し た．

今 回 の 検 討 で は， 研 究 対 象 の９５．９％ の 例 が ＩＣＥ

に よ っ て 分 類 可 能 で あ り， ま た ＬＲＥ ５４．９％， ＧＥ

３４．！％ と至．６： １ の 比 率 で ＬＲＥ が ＧＥ よ り 多 数

で あ っ た．
小 児 に お け る ＬＲＥ と ＧＥ の 比 率 に 関

し て， Ｅｓｉａｖａ－Ｃｏｂｏｓ ら三９）は８５年 ＩＣＥ を 肌 ・た 外

来 患 者 で３．２： ！， Ｌｏｉｓｅａｕ ら２。）は 外 来 患 者 と 入 院

患 者 を 筑 較 し， 前 者 で ！ ： １， 後 者 で２．２： ！ と し

て い る
．

ま た， 岡 ら２’）は あ る 地 域 の！０歳 未 満 て ん か

ん 児 を 調 査 し， 王、４： 亙 と し て い る． す な わ ち， こ

の 比 率 は 対 象 の 選 択 の 仕 方 に よ っ て も 異 な り 得

る
．

Ｍ 蜘ｆｏぬ ら２２）は， 特 定 地 域 で ３ 年 問 に 受 診 し た

全 年 齢 に 亘 る 新 患 総 数５９９例 に つ い て 前 方 視 的１こ

検 討 し， ６６、遂％ は 特定 の て ん か ん 症 候 群 に あ て は

ま ら な い 非 特 異 的 な て ん か ん で あ っ た と し て い

る． ま た 彼 ら は 五ＣＥ （細） 分 類 項 は３３あ る が， そ

の う ち１６項 し が 該 当 症 例 は な く， て ん か ん諸 型 の

中 で， 特 異 な 祷 徴 を持 つ て ん が ん症 候 群 患 者 の 実

数 は極 め て 変 数 に 止 ま る で あ ろ う と 推 察 した． 彼

ら の 研 究 は 疫 学 的 研 究 で あ り， 各 て ん か ん 症 候 群

の 実 際 の 発 生 頻 度 を 表 し て い る と い え よ う． 本 研

究 で は２２項 に 該 当 症 例 を 認 め た 批 こ れ は 当 科カミ

小 児 神 経 専 門 施 設 で あ り， よ り 多 種 類 の て ん が ん

症 例カミ集 積 さ れ た 結 果 と 考 え ら れ る．

本 研 究 で ＬＲＥ（２４３例）は 研 究 斌 象 の５４．９％ を 占

め， 成 因 的 に は そ の６８，３％ が 症 侯 性 で あ り， 満 １

歳 未 満 の 乳 児 期 発 症 カミ最 も 多 く （１４，８％）， ま た，

幼 児 期 （３ ～ ５ 歳 代） 発 症 が２８，８％ を 占 め， １０歳

以 降 発 症 例 は 少 な か っ た（１６．王％）
．

］ 般 に 乳 児 期

発 症 の 症 候 性 ＬＲＥ は 器 質 的 脳 障 害 に 起 困 す る も

の が 多 く， 本 研 究 の 結 果 も こ れ を 裏 付 け る も の で

あ っ た． 特 発 性 ＬＲＥ は ２ ～１２歳， 特 に 学 童 期 発 症

が 多 く， 従 来 の 報 告 と 一 致 した２舳
．

潜 因 性 ＬＲＥ

の 発 症 年 齢 分 布 は 特 発 性 ＬＲＥ よ り 若 年 で あっ

た．
Ｌ 肥 の 成 困 別 （特 発 性， 症 候 性， 潜 因 性） 症

例 分 布 に 関 し て は， 文 献 酬 岬 に よ り ば ら つ き が

み ら れ る． 本 研 究 で は 他 の 研 究 に 比 し 症 候 性 症 例

が 多 い 傾 向 に あ っ た
．

こ の 比 は 母 集 団 の 敢 り 方 や
，

対 象 年 齢 に よ り 異 な る が， 本 研 究 で 症 候 性 の書團合

が 多 かっ た の は，当 科 が 小 児 神 経 専 門 施 設 で あ り，

対 象 に 乳 児 ～ 幼 児 を 多 く 含 み， 難 治 例 の 受 診カミ多

く， さ ら に 各 種 精 密 検 査カ は り 徹底 し て 行 わ れた

た め で は な い か と 恩 わ れ る
．
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１６

潜 因 性 ＬＲＥ は， 問 欠 期 脳 波 で 申 心 側 頭 部 以 外

に 鋭 波 を 認 め， 睡 眠 時 都 分 発 作 を 合 併 す る 例 帯，

後 頭 部 鋭 波 を 持 ち 特 発 性 後 頭 葉 て ん か ん に 合 致 し

な い 例，中 心 頭 頂 部 に 鋭 波 を 持 つ 例 な どで あ っ た
．

い ず れ も 発 達 は 正 常 で あり， 発 作 予 後 良 妖 の 良 性

小 児 部 分 て ん か ん と い う 概 念 の て ん か ん症 候 群 と

考 乏 ら れ た２５）
．

我々 は 今 回，
症 候 性 ＬＲ亙 の 解畜口学 的 局 在 に 関

し二て， 大 脳 皮 質 の 解 剖 学 的 局 在 診 断 圭 有 意 義 と さ

れ る 発 作 症 状 や 前 兆， 聞 欠 期 お よ び発 作 時 脳 波，

神 経 画 像
，

神 経 心 理 学 的 検 査 の 各 結 果 を 総 括 的 に

判 定 材 料 と し て， 局 在 性 て ん か ん 病 巣 の 有 無 を 王

症 例 毎 に 検 討 し た
．

一 般 に， て ん か ん 診 療 で 発 作

症 状 の 聴 取， 問 欠 期 脳 波， ＣＴ／ＭＲＩ は 日 常 的 に 実

施 さ れ る． し か し， 医 師 が 発 作 を 目 撃 し， 発 作 時

の 脳 波 活 動 を 記 録 す る た め に は， 入 院 観 察 が 必 要

で あ り， さ ら に 発 作 頻 度 が 稀 な 場 合 は， 入 院 期 間

の 延 長 や 担 当 医 の 物 理 的 拘 束 等 の 負 担 淋 大 き い．

ま た，ＳＰＥＣＴ は 実 施 に 際 し 被 爆 の 間 題 カ§あ り， 厳

重 な 適 応 設 定 が 要 求 さ れ る．

本 研 究 で， Ｃ，
Ｔ
，

Ｐ
， Ｏ，

Ｍ 群 に お け る 局 在 は

発 作 症 状， 問 欠 期 脳 波， ＣＴ／ＭＲＩ の い ず れ か に

よ っ て 示 唆 さ れ た． 一 方 Ｆ 群 に 関 し て は， 前 ３ 者

の い ず れ で も 局 在カミ示 唆 さ れ な く て も
， 発 作 時 脳

波， ＳＰＥＣＴ や 神 経 心 理 学 的 検 査 に よ り 局 在 を 明

確 化 で き た． 以 上 よ り， ＬＲＥ の 診 断 に お い て Ｃ，

Ｔ
，

Ｐ
，

０
，

Ｍ 群 は 前 ３ 者 の い ず れ か で 局 在 所 見 が

得 ら れ る で あ ろ う が，Ｆ 群 で は，こ れ ら の 他 に 発 作

時脳 波，
ＳＰＥＣＴ

，
神 経 心 理 学 的 検 査カ奇不 可 欠 な 検

査 と し） え よ う
．

現 在 のＩＣＥ で は，
症 候 性 ＬＲＥ を 明 確 な 解 剖 学

的 見 地 が ら 分 類 し て い る． 著 者 ら は 前 述 の ５ 項 目

の 所 見 に 墓 づ い て 症 候 性 ＬＲＥ に お け る 解 剖 学 的

局 在 を 検 討 した と こ ろ， ５ 項 目 中 １ 項 目 以 上 陽 性

で あ る て ん か ん 群 （Ａ 群） は７２例 （迅４，５％） で あ っ

た． こ の う ち ２項 目 以 土 陽 性 で あ っ た３８例 申 ３ 例

（８ ％） に 解 剖 学 的 局 在 の 不 一 致 を 認 め た
．

次 に， ２ 項 目以 上 陽 性 例 を 犬 脳 皮 質 病 巣 局 在 同

定 可 能 例 と し， 各 局 在 都 位 別 例 数 刺こ 占 め る 割 合

を み た と こ ろ， Ｍ 群６／７例 （８５．７％）， 丁 群８／１３例

（６亙．５％），
Ｏ 群７／１３例 （５３．８％），

Ｆ 群１遂／２８例

（５０，ｏ％）， Ｃ 群２／６例 （３３．３％）， Ｐ 群１／５例 （２０％）

の 順 に 多 が っ た． こ の 割 合 は 合 計 で は３８／１６６例

（２２．９％） で，
Ｍａｎｆｏｒｄ ら の 結 果 （２４％）２２）と ほ ぼ

同 率 で あ っ た
．

彼 ら は ＬＲ狙 を３１％ 認 め た が， 解音竈

学 的 局 在 を明 確 に し 得 た の は そ の２４％ の み で あ っ

た と い う２２〕
．

こ れ ら の 結 果 は ＬＲＥ に お け る 解 剖

学 的 局 在 分 類 の 困 難 性 を 示 す も の で ある．

ＩＣＥ 申 の 症 候 性 ＬＲＥ の 解 割 学 的 局 在 別 分 類

は， 主 に 深部 脳 波 や 外 科手 術 に よ る 知 見 に 基 づ き

作 成 さ れ て い る． 小 児 て ん 卸 ん 対 象 の 診 療 の 場 で

は， 現 状 で は 深 部 電 極 の 留 置 に よ る 脳 波 記 録 の 機

会 は 極 め て 稀 で あ る．
一 般 に， 小 児 の て ん か ん 発

作 は 成 人 の そ れ と 比 べ 表 現 型 が 多 様 で あ り， か つ

発 作 起 始 部 に 関 し て 有 カ な 手 が か り と な る 前 兆 に

つ い て の 十 分 な 情 報 を 得 に く い． ま た， 問 欠 期 脳

波 異 常 の 記 録 範 囲 は広 汎 に 亘 り， か つ 焦 点 移 動 俊

の こ と も 多 い
．

従 っ て， て ん か ん の 大 都 分 は 小 児

期 に 発 症 す る に も が か わ ら ず， 小 幌 期， 特 に 幼 小

児 に お い て は， て ん か ん 発 作 型 す ら 正 確 な 分 類 が

困 難 な こ と も 多 い． ま た， 画 像 診 断 で 局 在 性 異 常

を 認 め る 症 例 も 少 な い２２閉
． こ の よ う に 小 児 の

ＬＲＥ で は 解 剖 学 的 局 在 を 正 確 に 同 定 し 得 る 症 例

は 少 なく， こ の 点 でＩＣＥ は， 革 新 的 な 脳 機 能 検 査

法 の 開 発 を 待 ち つ つ，
当 面 はよ り 実 爾 的 な 臨 床 的

分 類 を 模 索 す る 必 要 鉢 あ ろ う
．

こ の 一 つ の 試 み と し て 本 研 究 で は， 症 候 性 ＬＲＥ

の 中 で， 解 剖 学 的 局 在 同 定 に有 湧 な 所 見 が 一 っ も

副 ・ださ れ な か っ た て ん か ん群 （Ｂ 群） に つ い て，

そ の 臨 床 脳 波 学 的 特 徴 を 検 討 じ た
．

ま ず’８１発 作 型

分 類 を 参 考 に， 手カミか り と なる 各 発 作 症 状 の 類 似

性 に 基 づ き １ ～ ５ 群 に 大 別 して 検 討 し た
．

そ の 中

で は 第 ３ 群 （魑 吐， 顔 面 蒼 白 等 の 禽 律 神 経 症 状 を

伴 う 意 識 減 損 か， 意 識 障 審 だ け を 伴 う 群， ３１例）

と第 ２ 群 （部 分 運 動 発 作 を 伴う， ３３例） が 最 も 多

く， 合 計６４例 （６８．１％） を 占 め た．

第 ３ 群 は 幼 児 期 以 降 の 発 症例 が 多 く， 脳 波 土 て

ん か ん 波カミ認 め ら れ な い 例， 脳 障 害 を 伴 わ な い 例

淡 多 か っ た． 第 ３ 群 の 発 作 症 状 を， 表 王 に 示 し た

局 在 症 状 と 比 較 す る と， 自 篠 神 経 症 状， 特 に 魑 気

や 腹 痛 は狽 願 葉 て ん が ん に お け る 扇 桃 核 症 状 と 類

似 す る． 成 人 で は ＬＲＥ の７０％ 鉢 側 頭 葉 て ん か ん
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互７

で あ り 酬
， そ の 大 判 鋤 槻 鰍こ発 症 す る

．
裳 た 一

方， 小 児 の鰯 頭 葉 て ん 秘 ん の 一 都 で は て ん か ん 波

淡 摘 創こくも・酬
。

従 っ て 錦 ３ 欝 の 一 都 は 将 来 側 頭

繋 て ん か ん と な る 可 能 獲 渉 務 る 註 推 渕 慈 祝 る
．

篤 ２ 欝 は 歎 幼 蝿 鰯 発 滋 例皇 脳 波、紋燭 荏 不 定 お よ

び 多 焦 煮 健 の 例， 慈 島 絡て ん 妙 ん 発 療 前 よ り 燭 生

期 以 敵 に 趨 因 す 惑 鱗 簿 審 登 持 つ 例 秘 多 池り 花．

Ｃｈｅｗｉｅ お Ａ｛徽 滅 套 縁 夏 歳 兼 溝 発 症 の吾加）れ ん

憧 湊 患３夏３例 を 分 析 し、都 分 発 作 登 涛 つ 騨 で は 神 経

学 的 異 常 帯 璽 度 の 繕 紳 遅 滞 を 高 率 に 認 め， こ れ ら

の 症 例 で は 塞 盤１こ脳 障 害鳶 涛 在 し， そ の 結 果 部 分

発 作カ書生 じる と し て い る 醐
． 本 群 も 粗 大 な 脳 障 害

の 緒 果 生 じる て ん か ん 群 と 考 吏 ら れ 花
．

第 互 群 と 第 近 欝１こぱ 弱 ら 秘 な 籍 徴 は 昆 い だ せ な

がっ 花． 第 ５ 群 は ＳＰＳ 雫 笑 い 発 僚， 感 構 発 作 を 主

と し， 脳 波 所 昆 も 多 様 であ っ 淀 沸， 脳 障 審 を 伴 わ

な い 例 秘 多 か っ 淀． 笑も・発 作１こ つ い て は 施 頭 葉 起

源 螂鋤の， 感 情 発 倒こ つ い て は “恐 怖 を 主 症 状 と

し， 鰯 頭 綱 こ焦 歳 を 漆 す 都 分 て ん か ん”
の 報 告㈹カ§

ある
． そ の 燭 在 鰯 篠 は 兼 翻 で 海 り， 旗 箔 療 例 の 集

穫 を 検 討勤 泌 襲 で あ る．
小 堀 て ん 淋 ん の 療 候 性

Ｌ 鵬 の 綴 紛 類 紀 海 淀 乃 て 績，て ん 秘 ん 源 性 焦 庶 を

劉 ζ し 淀 純 粋 な 鱗 翻 掌 的 燭 在 分 類 も 璽 襲 で 茄 る

淋， 成 園 帯 予 後 な 淫も 考 慮 貧 る ＆ 肋 漉 床 的 に 宥

燭 ＆ 考 吏 ら 批 淀．

ＧＥ は工遂８例， ３３．遂％ を 歯 め 淀 秘， そ の う ち 持 発

僅 で は 小 蝿 焚 紳 て ん 鉢 ん 淋 最 も 多 く，
次 い で 若 年

ミ オ ク ロ ニ ー て ん か 松 お よ 拶 籔 知 の 症 候 群 分 類

に 合 致 し な い も の で あ っ た． 症 候 燈 ま た は 潜 因 性

ＧＥ で は 症 候 栓 珊 敏 症 候 群 秘 最 も 多 く， 次 に ミ

オ ク ロ ニ ー 失 立 発 作 て ん か ん の 頼 で あ っ た． Ｍａｎ・

ｆｏｒｄ ら吻 は 特 発 性 で 分 類 可 能 で あ っ 淀 の は， 小 児

欠 紳 て ん か ん２．２篤， 若 年 ミ オ ク ロ ニ ー て ん 秘 ん

１．５％， 分 類 不 能 な 簿 発 控 全 綴 て ん 淋 ん５．６％， 症

候 憧 全 般 て ん 秘 ん至． 跳 ⑳ み と 報 告 し 淀 淋，そ の 頻

度 は本 研 究 で も ほ ぽ 属 様 で 鳶 っ 淀．

次 随 全 般 発 僚 鼓 部 分 発 作 登傍 ぜ 祷 つ て ん か ん の

律 荏 で あ る 淋， 適 泰 の 灘 翁 て ん 妙 ん を 金 般 て ん か

ん を い 多 二 犬 分 類 漆 で 縁 鱗 釈 鰯 難 な 痘 例 辮 で 劾

る， そ の 病 態 生 趨 登 考 灸 る お， 一 つ は 都 分 て ん か

ん に 二 次 栓 爾復 胴 鰯 秘 倉 餅 し淀 も の， 俺 は 部 分 て

ん か ん 塗 真 の 全 般 発 作 を 鉢 合 餅 し 淀 も の 鎌 含 漢

れ， こ れ ら の 鑑握肋 欄 懸 と な る．
二 次 燈 爾 側 同 期

１こつ い て， 畑§夢敬 は泳 コ の 繭 頭 葉 鵜 激壱こよ り 縄 床

に 篠 勤 波 淡 生 じ怒 実 験 繕 築 か 答， 全 般 波 は ｝ 都 の

皮 質 焦 点 か 易 二 次 牲１ζ綴 隊 秘 勲 激慈 扱 花 繕 築 生 じ

る 可 能 憧 淋 海 る 塗 遼 べ 花醐
． 嚢 稔，Ｇ 漱 郷を 給 鋤 は

ク ㎜ バ 妙ム 投 専 で は全 般 発 敏勤 潮 翻 慈 托， 燦 発 焦

点 淋 顕 在 化 賛 る の で鑑 融 こ有 溺 で 彪 る 澄 述 べ な
．

ＧＯｔ獅 狐３幻は 爾優 胴 簸 の 全 艦 艦 鯨 徐 波 複 禽 を 承 す

例 で 大 脳 半 球 聞 の 微 妙 縛 闘 蓬 を 解 析 し， 二 次 憧 両

側 同 期 を 簡 便１こ鑑 劉 す る 方 漆 を 熟 竣 し 花
．

本 研

究でも全般僅韓徐波複舎を祷つ至疲 徽こおいて同

様 の 方 法 に て 大 脳 半 球 闘 時 聞 差 を 証 明 し， ＧＥ で

な く 特 発 栓 Ｌ 鯉 と 診 蕨 し 得 定． 今 後 は コ ン

ピ ュ ー タ 解 析 で， 葬 侵 襲 鰍こ分 類 可 能 と な る 症 例

が 増 え る と推 溺 さ 花る．

ＩＣＥ に は 採 用 さ れ て い 勧 ・病 型尋こ属 す る と 考

乏 ら れ る 症 例 は， 憶 報 不 昆 ⑳ 捷 鰯 を 除 く と雀
．
１％

（表 ３ ＊ 馴 で あ っ 淀． 業 な わ ち， 幾 科 受 診 て ん か

ん 症 例 の 鍋．９路 壷 亘Ｃ思萎こ蕩 て 憾 め る こ と 淋 可 能

で 蹟 り， この 翻 禽 は 勉 の轍 奮 と ほ ぽ 鰯 じ で あ っ だ

（９７．１～ユ⑪⑪賭）一 螂 洲
． こ 忍 で 分 類 不 能 例 の 繁 態 淋

閥 題 虻 な 納§
， 飽 の 綴 奮 で の 分 類 不 能 鰯 の 陶 容 は

各災 異 な り， 詳 綴 な 検 討 は 齢 ・
．

泰 研 鏡 で の 分 類

不能症例には， 檎 雌豊）洲 鰯 靭ζ擬糧し淀良惟貌

児 け い れ ん， １ 鰍 年 議 彫芋吻 報 筈 し淀 軽 症 不 痢 に

伴 う 奥 佳 は い れ ん 秘 含 蒙 派 る
．

こ れ ら の 帆 沌 ん

群はＩＣ酬こは記載秘 勧 嚇，奉邦では数多く報告

さ れ て お り， 今 後 の 分 類 改 諏 こあ た っ て そ の 採 鰯

を 主 張 し て いく 必 要 秘 ある．

ま た， 乳 児 重 症 ミ 沫 ク 遺 二 一 て ん か ん と 臨 床 経

過 が 極 め て 類 似 す る 淡， ミ オ ク ロ ニ ー 発 惟 を 持 花

ず， 光 過 敏 憧 を 示 し１こく奪 現 蝿 期 の 犬 発 作 を 圭 徴

と す る 難 治 縫 の て ん 秘 ん 群 秘 翻ｇ鑓厳 ら王豊｝に よ

り “犬 発 作 を 主 徴 と す る 小 蝿 の 難 治 て ん 秘 ん” と

し て 報 奮 慈 れて い る． 奉 騎 究 で 亀 本 猿 舎 致 例 を 遂

例 認 め 花． 乾 据 嚢 療 ミ 津 ク 滋 二 ㎞ て ん 秘 ん と の 翼

岡 を 含 め箏 本 療 の 新 癒 篠 欝 を し て の 認 識 鳶 今 後 の

璽 襲 課 題 で 蹟 る
．

ごの次 引 Ｏ 砥 は， 症篠栓篶鯉 ⑳鱗翻寧駒燭

在 分 類め 堀 難 で あ る ご を 登 除１夕 ぱ
，そ の 予 後 縫 定，

一 １６７ 一
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治 療 法 の 選 択 に も 有 用 な 日 常 臨 床 上 役 立 つ 分 類 体

系 と 考 え ら れ た．

結 論

て ん か ん お よ びて ん か ん 症 候 群 患 者６１１例（状 況

関 連 発 作！６８例 を 含 む）に つ い て 国 際 て ん か ん およ

び て ん が ん 症 候 群 分 類 （１９８９１ （ＩＣＥ） に 墓 づ い て

分 類 し た．

状 況 関 遵 発 作 （熱 性 け い れ ん， 孤 発 け い れ ん）

は王６８例 で あ っ た
．

他 の４４３例カミ狭 義 の て ん か ん に

あ た り， そ の９５．９％ の 症 例 で は ＩＣＥ に よ る 分 類カミ

可 能 で あ っ た
．

症 候 性 ＬＲＥ に つ い て は， 解 剖 学 的

部 位 同 定 に 有 用 な 局 在 所 見 を 認 める て ん か ん 群 は

７２例 （刎
．５

％）， 認 め な い て ん か ん 群 は９４例

（５５．５銘）， 前 者 の う ち２３．１％ の み で そ の 局 在 診 断

カミ２ 所 昆 で 支 持 さ れ， 小 児 の ＬＲＥ の 解 剖 学 的 局

在 分 類 は 困 難 で あっ た
．

特 発 性 Ｇ亘 で は 小 児 欠 神

て ん か んカミ最 も 多 く， 症 候 性 蒙 た は 潜 因 性 ＧＥ で

は， 麗 知 の 症 候 群 に 合 致 し な い 症 候 性 ＧＥ が 最 も

多 かっ た
．

分 類 不 能 例 は， 本 邦 に 報 告 の 多 い 大 発

作 を主 徴 と す る 小 児 の 難 治 て ん か ん， 良 性 乳 児 け

い れ ん（福 山）， 無 熱 性 け い れ ん １ 回 と 複 数 回 の 熱

性 け い れ ん を 合 わ せ 持 つ 症 例 で あ っ た
．

こ れ ら 分

類 困難 例 は 今 後 薪 て ん が ん 症 候 群 と して 国 際 的 評

価 を 確 立 す る 必 要 が あ る．
一 方， 症 候 性 ＬＲＥ の 現

分 類 の 局 在 診 断 可 能 例 は 約２３％ と 低 率 で あり， 実

用 健 の 点 で さ ら に 改 善 さ れ る べ き で あ る．

以 上 ＩＣＥ は， 多 少 の 問 題 点 を 抱 え て い るカミ
， 予

後 推 定， 治 療 法 選 定 に も 役 並 つ 日 常 臨 床 圭 有 用 な

体 系 と 考 え ら れた
．
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Ｅｐｉｌｅｐｓｉａ

２２：里５３－４６６
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