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抑制 されな い , い わゆ る難治て ん か ん 5 7 例 に つ

い て その 臨床像と当院で の治療とそ の結果 につ い

て検討した .

【結果】 原因疾患 は頭部外傷3 3 , 脳血管障害 14 ,

脳腫癌摘出術後 5 , 感染症 5 であ っ た . 損傷部位

は前頭葉 2 1 , 側頭葉 1 0 , 頭項葉 2 , 後頭葉 1 , 多葉

性 1 0 , 半球性 1 2 . て ん か ん の 発症 は 1 年以内 が

2 2 ( 3 9 % ) と最 も多か っ た が 3 - 1 0 年の もの も

1 6 ( 2 8 % ) あ っ た . 3 7 例 ( 6 5 % ) で 二次性全般化

発作あり. 当院初診時に使用されて い た抗てん か

ん薬は P H T 2 9 , V P A 2 8 などであ っ た . 初診時血

中濃度測定で有効範囲だ っ た もの は ,
V P A ll/ 15

に対 し P H T は 4/ 1 9 と少な か っ た . 当院で の 薬物

治療で 1 6 例が 1 年以上発作消失 , 2 1 例が発作減

少また は軽減 したが 1 3 例 が不変
,
7 例で手術治療

を行 っ た . 発作 が消失 した 1 6 例中, 投与量を変更

したの み の もの が 6 例, V P A を他剤に変更したも

の が 6 例であ っ た .

【考察】 v P A は比較的良く使用 される抗て ん か

ん薬で あるが, 基本的には全般て ん か んの 第 1 選

択薬で ある. 外傷後 ･ 術後て ん か ん は局在関連性

て んか んで あるの で , P H T また は C B Z を使用す

べ きで あると思われた. また, P H T が使用されて

い て も有効血中濃度 に達して い な い 例 が多か っ

た . 適切 な抗 て ん か ん薬を使用し ,
か つ 血中濃度

を有効範囲に保 つ こと が発作の 抑制に重要である

と思われる.
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1　抗痙攣薬静注テストが治療方針を決定する上

で有効であったA n g e l m a n症候群（A S）の
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国立療養所西新潟中央病院小児科

【は じめ に】 An g el m a n 症候群 は特徴的 な顔貌,

容易に 誘発される笑い , 精神発達遅滞, 疫撃など

を来す疾患 で, 1 9 6 5 年に A n g el m a n により報告さ

れた . 根本的な治療法はなく, それぞれの症状に

応じ対症的に治療を行うの が現状で ある . 痘撃に

対 して はパ ル プロ 酸や エ トサ ク シ ミ ドが有効との

報告があるが
,
本症例で は抗痘撃薬静注テス トを

もと に抗疫撃薬を選択 し良好な経過を辿 っ たの で

報告する .

症例は 1 歳 2 ケ 月女児.

【主訴】 発作を止め た い .

【家族歴】 てん か ん ･ 熱性疫撃なし .

【既 往歴】 新生児 マ ス ス ク リ ー ニ ン グ検査異常

な し. 5 カ 月時に首の すわりが遅く近医受診, 徳

天性甲状腺機能低 下症 の 診断 で チ ラ ー

ヂ ン S を

内服.

【現病歴】9 ヵ月頃より寝入りばな に四肢を振る

え させ首をかくん とさせ る発作が認め られるよう

に な っ た . A 病院を受診 し M R I で は異常 は な い

が脳波異常を指摘 された. その 後 B 医院でて んか

ん の診断
,

パ ル プロ酸 ( V P A) を開始し疫撃は 一

時改善した . 平成 1 5 年 4 月より再び同様の 発作

が 1 日 10 回以上出現 したため 4 月 3 0 日当科に入

醍.
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【入院時身体所見】 身長 77 .O c m , 体重 8 .3 k g , 笑

い顔 は目立 たない . 舌の 突出. 色白な皮膚. 頚定

あり. ずり這い 可. お座り不可. 暗譜不可. 外斜視

あり.

【入院時検査所見】 脳波 : 禰洩性高振幅徐波 が

持続的に出現 . 染色体 : 核型 : 4 6 Ⅹ F I S Ⅲ 法 :

is h d el ( 1 5) ( q l l .2 q l l .2) ( D 1 5 S I O -)

【その 後の経過】A S と診断後脳波同時記録下に

ミ ダ ゾラ ム ( M D Z) を静注 した と こ ろ, 脳波所

見の改善を認 めた ため, ク ロ バ ザム (C L B) を追

加 した . その 後は速や か に発作は消失 し, 脳波所

見も正常化 した. 現在も V P A ＋ C L B の 2 剤 で経

過 は良好である .

【考察】 当科を受診する患者は難治性て ん か ん

が多く, 抗癌撃薬の 選択に苦慮するケ
ー ス が多い .

そ こ で , 発作頻度が多 い か脳波異常が高度なて ん

か ん患者 に対 し脳波同時記録下に抗軽挙薬静注 テ

ス トを行 っ て い る. 本症例でも発作頻度が多く脳

波異常も高度であ っ た た め こ の テ ス トを行 っ た .

M D Z 静注 で脳波所見が改善 したの で M D Z と同

じ ベ ン ゾ ジア ゼ ピ ン系の C L B を追加後, 脳波所

見は改善 し発作は消失 した.

テ ス トを行う際には呼吸抑制や フ ユ ニ トイ ンの

急速静注による心停止などの 副作用 に注意 しなけ

ればならない . また
, 難治性てん か んの 患者 が多

い ため, こ の テス トで い い 結果であ っ たと して も

必ずしも内服薬が有効である, とは限らな い .

しか しなが ら, 簡便か つ リア ル タイ ム に注入薬

剤の効果判定が でき, それをもと に抗疫撃薬を選

択できるため, 難治性てん かん患者に対して抗疫

撃薬静注テ ス トを行う こと はその 治療方針を立て

る上 で有用と思われた.

2　発達障害児に認めた機能性焦点性棘波（？）

に つ い て
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伊藤英子・小澤寛二

長岡療育園小児科

R ol a n di c di s c h a r g e ( R D) , O c cipit al s pik e ,

M id - li n e spik e 等は機能性焦点性頼波とされ,
-

般 的に は神経症状を有さない小児に認め, 特有の

波形や出現様式を示 し
,
年齢依存性が強く , 発達

障害を惹起 しない と されて い る . 今回, 明ら か な

発達障害を有する 3 例 にお い て
,
R D に極 めて 類

似した異常波を認め たの で, その 意義につ い て 報

告 した .

〔症例 1〕8 . 5 歳女児. 品胎第 Ⅲ子, 低出生体重児

で仮死があり人工呼吸管理を受けた. 四肢の疫性

が顕著で, ズ リ這い がどうに か可能 (痘性四肢麻

痩) . M RI で軽度全般性委縮と P u を認め る . 臨

床的に明らか な発作 はな い . 2 歳より両側 C に棟

徐波 があり,
5 歳頃に は典型的な R D に変容した .

現在, 無治療で R I) の 振幅は軽度低下してきて い

る .

〔症例 2〕 l l .8 歳女児 . 幼児期の運動発達 は軽度

遅れた. 2 歳 で 発語あるもその 後の 増加 はなく精

神遅滞と診断された . 10 .3 歳, 当園初診 . IQ 2 6

で , M RI で は中等度全般性萎縮と脳室拡大を認め

た . 臨床発作はない が, 6 歳で E E G 異常を指摘さ

れ, 初診時は典型的な R D が頻発 しており, 現在

は無治療で頻度振幅と も低下 して い る .

〔症例 3〕 6 .8 歳女児. 2 歳頃まで の発達はほぼ正

常 であ っ た. 3 . 5 歳健診で軽度精神遅滞を指摘さ

れる (IQ 6 1 , M RI 正常) . 1 .5 歳で複合型熱性痘

撃発症, D Z P 間欠投与にもか か わらず発作を繰返

して い た . 5 .2 歳と 6 .0 歳に無熱性全身疫撃を起 こ

し, V P A 投与が開始される . 以後, 発作は抑制 さ

れて い る . 6 .8 歳当園初診時の脳波で典型的な R D

を認め る .

今回報告した発達障害3 例 にみ られた突発性異

常波 は, 健常 B E C T 児にみられる R D と波形, 出

現様式さらに は年齢変化も殆ど同じ特徴を有 して

い た
. 臨床症状も 2 例 は発作な し, 1 例は B E C T

類似であり極め て良好な経過をと っ て おり, 機能

性焦点性棟波で ある可能性が高 い と推測 された .

これらの 結果 は, 発達障害児にお い ても脳の 発達

過程の なかで機能性突発波が合併 してもおか しく

ない こ とを示唆して おり
,
今後症例を集積すると

と もに慎重な経過観察が必要と思われる.


