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学的をこ比較検討することで結論は出るであろう,今後検

討したい.今回ハ投与で卜伸 L')脳波検査でも sl)ikeLT)

波高L,')減少,頻度(Tl減少,点頭て'しかノい71dilfus(=)ol)･-

sp丘kebuystなどの異常波の抑制が確認できた例が数例

みられた.悪化例では Lemmox症候群で夜間の GTC

の誘発が一例でみられき点頭てんかんで GTC の感化,

DZP滅慶による GTC 翻頻度の減少,程度の軽減がみ

られ,使用上注意が必要であった.

まとめとして DZP就寝前光義療法は極めて歯効で

あ吟,難治の部分発作と hypsayrhy班miaを脱 してい

る点頭てんかんといった難治てんかんに対 し一度は試み

る価値のある治療法であると考えられた｡

51発作時に全般伸輔徐波を示 L上 (~11'S Lyl

l例
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発酵時に全般性麻 や徐波複合を示 し 臨床上も欠神発

作額魁の複雑部分発作を豊した症例を経験したので報告

する.

症例は,損9歳の男鰍 昭和34年 を且9歳)発鼠 昭和36

年 (21歳)に新潟大学脳外科を受診 し てんかんと診断

きれや治療が開始された,Lかじ発作は抑制されず,昭

和(ミ1叶■l1J上氷HIト15歳う.当院受診 し そしりま-:rE人FJ'iLI-_

慮られた他は異常なかった.鹿渡-般検査,血液盤化学

検査,尿検査ともにlL常..丈再起検査は.＼＼号＼lSでバ7LL:

正常下限.頭部 CT では,前頭葉と側頭葉の軽度の萎

縮と軍産半側により強い小脳萎縮が見られた.

Å院級,｢持続時間が短 く,臨床上は欠神発作様の意

識喪失酎′巨 !二[~守手続時間が1'0秒1てLl二で.定型的左複雑

部分発作｣とが確認された.欠神発作榛の意識塵朱発作

では,やや不規則な2-3闘Z全般性蛮波 や徐波複合が

出現し それとほぼ同時をこ,数唱が止蜜巧,発作波型が

消失するとすぐ呼名に返事をした.定型的な複雑部分発

fノ巨こ.は.前Jj部俸位LJ13Hz全般性棟 ･徐波複合が出現

し,その後をこ徐波の群発が続いた.臨床上は,数唱の途

中で同じ数を言い,その後俸をもぞ私ぞと動かすような

自動症に移行した.

入院時.1)Il'r.CBZ.VPA,l･'Ⅰミ,MPTiが授与され

ていた.発作頻度は,欠神発作様の意識喪朱発作が月に

10回前後,定型的な複雑部分発作が月に10-15回であっ

た.VPAと CBZを増量し,概則は漸減中止としたと

ころ,欠神発作様の意識喪衆発作が減少し,昭和61年5

月以降は夢見られなくなった.現在は, 定型的な複雑部

分発作のみが馴 こ1-2回見られるだけである,薬剤は,

VT)̂ ト.lOOmL,.(:'117100mg,PトlT150mL,が投与∴され
ている.

本症例の東神発作様の意識喪失発作は,発症隼酪 脳
波所見などから鼎塾的な欠神発作とは興っている.1954

午に NjL?LlH111'.,ytlr甘 発作時にこ汁･レ全般性棟 ･徐波

を伴う複雑部分発作を皇した愚者について報告した.我

が国で転学鼠 森象 山EE3らが,同様の症例を報告 して

いる和また Bam.C:audらは,前頭葉の内側皮質の電窺刺

激にLい 1.仝根性棟･徐波ろ二･誘酎Ⅵ.臨席_上も欠神発作

に額似 した激減喪失発作を引き起こしたと報告した.以

上のことから,我利豊芦審症例で見られた欠神発作様の

意識喪失発作は前頭葉挺始の複雑部分発作であると考え
た.

離 M民主をこより病変部が明らかにされた部労
てんかんの 3例
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てんかん殿診断に MRⅠが有力であると認められて

きているが,我母は部分てんかんが発症して受診 した患

者に超電導型 1.5rrPSILlにて h:llilfl:行上った.

症例1:31着-fJ3.1)(げで発症. I:.に言語障害発作かl･､､

はじまる複雑部分発作で,時をこ全般後藤直間代けいれん

LGl'(｢ に移行する.抗て人か人薬投射こて発作は滅′レ

していた軌 最近発作が増加したため,精査目的でMR王

を行った.脳波では左前側頭に終点がある.抗､では左

被殻かこ､､外fLliにかけた高吸収域が.あり,hIlltlで左insulこl

および左側頭隼に,同園を低信li3-域で囲まれ 内部に高

信号,低信号が不均 一に:17Li､､.ナトモ:I.海綿状血管腫の特徴

的所見が認められた.

症例L):66才女.50才頃,GTCあり.L･1-5f‖甘服

薬t.てlい断.65れ GTC再発.全身違和感. イく安感

という前兆がある｡脳波では右優位の錬波および左優位

の棟波が独立してみられ,前者の出現率が高い.CTで

poIISに高吸収域が:1人!､'畑 九･･lRlでは ponst/r)勉に,

右頭頂葉の脳褒近 くにも,海綿状血管腫の所見が認めら

れる.

症例3:39才男.31才で発症.胃からこみ上げるよう

な不快感ありナ口唇自動症を伴なう複雑部分発作で,時

にGTCに移行する.脳波では明らかな突発波なし,CT

で側脳室の拡充および右側頭葉に淡い点状の高吸収域あ
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り.M瀦Iで,右側頭葉の内側面に動静脈奇形 撒VM)

が認められた.AVM は nidusが si那alvoidの集合

としてみられ,流出静脈も識別できた.

まとめ:症状性部分てんかんの3例を報告した書 2例

は海綿状血管腫, 1例は AVM で,いずれも MRⅠで

特徴的な所見が得られた.症例 1は手術により発作抑制

を得ている.

71てんか/tを合併 した.(｢eret)rotLlndinous

XanthonlfltOSis(LITX日111例
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Cerebr朗end量mousXam痛omatosis(CTX)は若年性

白内障ヲ膿黄色腫 , 知能低下,小脳失調,錐体路症状を

主徴とする稀な遺伝性の代謝疾患である. 今回,CTX

の一例を経験 しケノデオキシコール酸による治療を試み

たので,その経過に若干の考察を加えて報告した.症例

は26歳,女性.小学校入学時より成績不良 9歳時全身

性療轡が出現.10歳時先天性白内障を指摘.1嶺歳時手足

が療轡 し物を落としたり転倒 したりする発作が出現.ユ5

歳時脳波で 3Hzspikeandwavecomplexを認軌

てんかんと診断,抗てんかん薬を授与され,以後てんか

ん発作は消失,24歳時療性歩行が出現,昭和63年6月当

料初敵 その後右上肢の振戦が出現し 歩行障害は増悪.

血清 コレスタノ--ル 魂,6鵬/m且と高値で CTXと診

断した.治療目的で当科入院,

入院時,南限由内陣,両側アキレス鮭軽度肥厚,知能

低下,痩性麻痔,体幹失調や姿勢反射障害,振戦,寡動

症を認めた.給 コレステロ-ル,中性脂肪,針 リポ蛋

髄液は蛋白49m鍔/mlと軽度上昇,コレスタノ-ル 1,000

Ilgml上野伸二卜札 5-fllÂ .ト1VA は 9.7ngml,

16.5m琵/m王と低下,脳波は金誘導をこ2-7Hzの徐波の

混入多く,過呼吸で buildup陽性.頭部 MRIで軽

度小脳萎縮を認めた.ケノデオキシコール酸 300m宮投

与後,早期に寡動症が軽快 し,脳波では徐波の消失を認

めた.髄液中の 5-HIAA,HVA は 18.1m蛋jml,26.7

m鍔/mlと上昇,血清,髄液中のコレスタノ-ルにも低

下傾向が慮られた.

CrrX は現在までに外国例を含めて 1輔例以上が報告
されているが,白内障,黄色腫,知能低下}錐体路症状,

小脳失調の頻度が高 く,てんかんは約10%に合併 し,寡

動症を望した例は報告されていない.CTXの代謝障害

-1こ17

に-ついては,肝 ミトこけ ドリアにおける胆汁酸合成過程

約26-水酸化酵素の活性低下が示されており,治療に関

しては,ケノデオキシニ1…ル酸や HMG宣二oA 還元酵素

阻害剤の最期投を絹こより,神経症状の改善や黄色瞳の消

過,ニ3レスタノールの低下を認めた例が報奮されている｡

CTX は現在,治療可能な疾患とな-〕てお畑 早期に診

断 し治療を開始することが重要である.本症に特徴的な

臨床症状にてんかんを合併 Lた例においては,本疾患も

念頭におき慣意に診断を進める必要があると考えLt)れた.
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Dysphas主cseizuFCで発症 Lた左側頭葉の eavcr且10uS

angioma(CA)と Venousangioma(VA)の稀有な

合併例に手術を行ない良好な結果を得たので報告iする.

患者は32歳女性.3-4年白銅 らゝ突然相手の話す内容が

理解できなくなるという発作が出現,最近頻度が増すた

め来院.神経学的には異常はなかったが,発作は種々の

抗痩轡剤にて抵抗性であった.CT･MR18血管撮影の

所見は,CA と VA の合併を示唆 L,CA は左 を二側頭

回皮質下で Wermicke領域のやや前方にVAの centra且

medullaTyVeim(CMV)は CA に隣接する形で存在

した.手術:CA 前方の上側頭重より approach した,

CA 周囲の白質は黄色 し,また CA は (MV)に密着

Lて存在 し CA から CMV へ細い drainnerが教本

流出していた.これらを凝固切離,CA を CMV より

劉離 し摘出した. 術中 co摘eogFam では CA 摘出後

spikeは減少した.術後経過は良好で失語症は班i現せず,

anticonvu且santの投与転必要なく,se主zureは完全に

消失Lたも

従来より CA と VA の診断には CT や amgioが

用いられてきた.VA a)診断は血管撮影上,特徴的な

所見を星することから容易であったが,CA の正確な診

断は必ずLも容易ではなかった. しかし 近年,CA

は MR言上特徴的な所見をとることから適確な診断を

行なうことが可能となってきた.そして,てんかん患者

で CT 上異常がなくても,MR王で CA が見い出され

ることはしばしば経験される.また,これにともない,

最近では CA と VA の合併例の報告が散見きれる榛

にな一･､た.

CA に対する手術適応については-走の見解がえられ


