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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
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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
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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


