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【目的】てんかん外科治療を行った乳幼児難治性てんかん児に対し,エアハー ト発達学的視覚

評価 (EDVA)をはじめとする視覚認知機能検査が認知機能の評価方法として有用であるかを

検討した.

E方法】重度発達遅滞を伴う難治性てんかん児に対し外科治療を行った月齢3ヵ月から36カ

月の乳幼児8例 (男児4例,女児4例)を対象とした.エアハート発達学的視覚評価 (EDVA),

光点減刺激による追視反応および縞模様による視力評価 (PL法 :PrefererltiaHi)Ok立ng法),視

運動性眼振 (OKN法 :Optokinedcnysも覗muS)による視力評価,物体の移動の認知と視力評

価 ;sTYCAR法 (Sheridan'STestforYoungChildrenandRetarded)を一連の検査として外科

治療の術前および術後 1カ月時に施行した.それぞれの結果と既存の発達評価法による発達年

齢とを比較した.

【結果】全例でEDVA,光点減刺激による追視反応は評価可能であった.PL法,OKN法,

STYCAR法を組み合わせることで,1例を除き視力の推定が可能であった.術前および術後に

EDVAを行った5例を検討すると,EDVAによる発達評点と既存の発達評価法による発達年齢

は同傾向の推移を示したが,発達年齢の変化に放してEDVAの発達評点が大きく改善する症例

もあった.EDVAによる発達評点と視力との関連性は明らかでなかった.

【結論】EDVAを含めた認知機能検査は重度発達遅滞を伴う難治性てんかん児に対して有効な

認知機能評価法であり,外科治療前後で比較を行うことにより術後早期にみられる微細な認知

面での変化を捉えることができる.
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は じめ に

小児のてんかんにおける外科治療の目的は,て

んかん発作の軽減と同時に発達面の改善が挙げら

れる.そのため,術前術後における認知機能の評

価は重要である1ト 5).しかしながら,乳児や重

度精神発達遅滞のある児においてほぞの評価は困

難な場合が多い.エアハ-卜発達学的視覚評価

(以下EDVAと示す)は1983年にErhardtらに
よって作成 され,1989年に改訂 されている.
EDVAは胎児期から生後6カ月時における視覚認

知機能の評価を目的にして重り,とりわけ発達遅

滞のある児や視覚機能に異常のある児において有

用であるとされている6).てんかんを持つ串児の

約半数が知的な問題を抱えているとされており1),

さらに手術適応のある難治性てんかんの乳幼児で

は,しばしば重度精神発達遅滞や視覚機能障害を

伴うことが多い.このような難治性てんかんに対

し外科治療を受ける児において,EDV射 孟術前お
よび術後の認知機能評価法として有用であると考

えられるが,EDVAを開いた評価報告はない.
EDVAは施行するのに約20分程度の時間を必
要し,注意力の持続時間の短い乳幼児においては

十分な検査が行えない状況が予測され,より簡易

な視覚認知機能の評価法について検討する必要が

あると考えられる.EDVAには簡単なスクリーニ
ングを目的とした簡易版のEDVA-Sがあるが,
これは主にEDVAの最上位の発達段階を確認す

る検査項目から構成されており,不完全な得点の

群はEDVAを用いて再検査すべきであるとされ
ている.本研究が対象とする難治性てんかんのあ

る乳幼児の場合,EDVA-Sを用いて簡単な確認
を行っても,結局のところEDVAによる再検査が
必要な場合が少なくないと考えられる.したがっ

てEDVAおよびEDVA-Sとは別の観点から,よ
り簡易な視覚認知機能の評価法について検討する

ことは有用であると考えられる.光刺激に対する

追視反応はEDVAの評価項目の1つであるが,健
常児では生後 10週までに獲得する基本的な視覚

認知機能の1つである7).今回は光点滅刺激を用

いて追視の状態を観察し,この評価法がEDVAで

の視覚認知評価と関連性を示すのか検討を行った.

認知機能の発達に視機能が影響を及ぼすことが

報菖されている8).代表的な視機能は視力である.

乳幼児の視力評価方法としては種々の方法が提唱

されている7)9)10)ll)が,難治性てんかんのある乳

幼児の視力発達について本格的に検討した研究は

報告されていない.今回は,TACIIlを用いたPL

汰.OKNの誘発,およびSn CARballvisiontest

を組み食わせて使紺することにより多方面からの

視力評価を試みた.

今回の研究は,てんかん外科治療を行った重度

発達遅滞を伴う乳幼児難治性てんかんの児に対

し,EDVAをはじめとする視覚認知機能検査が認
知機能の評価方法として有用であるかを検討し,

あわせて視力検査や既存の発達評価法による発達

検査の結果と比較検討することを目的とした.

対象および方法

対象

2006年以降,国立精神 ･神経センタ-病院で難

治性てんかんに対し外科治療を行った月齢3ヵ月

から36ヵ月の乳幼児8例 (男児4例,女児4例)

を対象とした (衰l).食倒が脳形成異常を伴って

おり,3例が皮質形成異常,3例が片側巨脳症,2

例が多小脳回であった.皮質形成異常の3例では,

病変部の離断術が行われた.うち1例では,脳梁

離断術後に病変部の離断術が行われた.片側巨脳

症の3例は,いずれも機能的半球敵断術が行われ

た 多小脳回の2例は,いずれも脳梁離断術が行

われた.うち1例では前頭葉離断術も同時に行わ

れた.手術時の月齢は3ヵ月から37ヵ月で,平均

23カ月だった.また,てんかんを発症した月齢は

0ヵ月から10ヵ月 (平均3カ月)で,てんかん発

症から手術までの期間は平均で20カ月であった.

全症例において,事前に両親から書面で同意を得

た.また,本検査は国立精神 ･神経センター倫理

委員会の承認を得た.

検査方法

エアハート発達学的視覚評価 (EDVA),光点滅
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表 1 患者概要

症例 性別 診断

(銀位)

発症月齢 手術時月齢 抗てんかん薬

1 女 片側巨脳症

(frJ_1

2 女 限局性皮質形成異常

(左側頗熊)

3 女 限属性皮質形成異常

(左頭頂紫､後頭葉)

4 女 限局性皮質形成異常

(左頭頂葉､後頭葉)

5 男 片側巨月鍔疫

(右)

6 男 片側巨脳症

(左)

7 男 多小脳回

脳梁低形成

8 男 多jJ､脳回

(左折頭葉)

半球離断術

頗i頭薬離断衛

多薬離断術

1.脳饗離断術

盟.多策離断術

半球離断術

半球離断術

脳簸離断術

脳梁離断術

前頭葉離断術

発作予後

(EngelclaLqS)

0 3 PB.ZNS.rLB.KBr

lO 30 VPA,ZNS.C'ZP.NZP

3 36 VPA,CBTJ.TINS.CLB

1 I.32 PB.CB'Z.CLB

2.33

3 37 PB.＼1}A.PHT,KBr

O 3 PB.VPA

3 29 PB,ZNS,CLlき

2 10 PB.ZNS.ぐtJB

王

王

王

王

i

Ⅰ王l

lV

TV

Engelela88;Ⅰ発作消失,H90%以上の発作減丸ⅠI180･90%の発作減少,fV発作減少80%兼備

PB:フェノバルビタール,ZNS:ゾニサミド,CLB:クロバザム,KBr:臭化カリウム,VPA:パルプロ酸ナ トリウム,NZP:ニトラゼパム,PHT:フェニ トイン

刺激による追視反応および縞模様による視力評価

(PL法 :preferentialLooking法),視運動性眼振

(OKN法 :Optokineticnystagmus)による視力

評価,物体の移動の認知と視力評価 ;STYCAR法

(Sheridan'sTesuorYoungChildrenandRetarded)

を一連の検査として,外科治療の術前および術後

1カ月時に施行 した.同時に,既存の発達評価検

査として遠戚等式乳幼児分析的発達検査法,およ

びKIDS乳幼児発達スケールを行った.てんかん

焦点精査のため,頭部 MRI検査,99m-TeECD

SPECT検査,FOG-PET検査,および視覚誘発電

位検査を術前に施行した.

1)エアハ- ト発達学的視覚評価 (EDVA)

EDVAはセクション1.初期の不随意的な視覚

パターン (反射的)とセクション2.初期の随意

的な眼球運動 (認識的)の2つのセクションから

構成されている.今回の研究では,セクション2,

を用いて評価を行った.セクション2,は ｢視覚定

位｣｢注視｣｢追視｣｢注意点移行｣の4つの群か
ら構成 されており,各群において胎児期,新生児

期,月齢 ト6カ月の計 8段階の発達段階がある.

各段階には3-9個からなるパターンの構成要素

があり,その各要素に対 し,+ ;統合された正常

なパタ-ン,++ ;より成熟したパターンに取っ

て代わられた過渡的パターン,± ;現れつつある

かまたは一貫性がないパターン,- ;現れていな

いパターンの評価を行う.その上で,各党達段階

が+ ;パタ-ンの構成要素がすべて現れている,

++ ;パターンの構成要素はすべて取って代わら

れている,± ;パタ-ンの構成要素がいくつか現

れているが,全部ではない,- ;パタ-ンの構成

要素が現れていないのいずれに該当するか評価を

行う.本研究では,各党達段階において+,十十 1

良,±0.5点,-O点と客観的に評点化を行い,班

較検討が容易になるよう考慮した (図 1).

2)光点滅刺激による追視反応

赤,育,縁,黄色に点滅 ･回転するLED玩具を

児の眼前 30cmに提示 し,上下,左右方向に移動

させた.各方向に対 して,0点 ;追視はみられな

い,0.5点 ;わずかに追視がみられる,1点 ;追視

はみられるが,不十分である (持続性,範囲が不

十分),2点 ;安定した追視がみられるの4段階に

評価 し,各方向の点数を合算した く8点満点).

3)PL法による視力評価

PL法は乳幼児において模様のある画面と模様

のない画面を提示したときに,模様のある画面を
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視覚定位 注視 追視 注意点移行

図1 EDVAの評価方法

各項目の評価方法については,本文を参照.上記の場合 ｢視覚

定位｣1,5点, ｢注視｣2,5点,追視2点,注意点移行 1点で,合計
7点と評価する.

選択 して見る特性を利用している7).今回は,

TellerAcuityCardlI(TAG-Ⅱ,byStereoOptical

Co.,Ine.)を使用 した.特産の幅 (0.23-38.0

cycle/cm)の縞模様が印刷されたカ-ド (図2)

を眼前38cmに提示し,縞模様を注視するかで縞

模様を認識しているかを判定した.認識できる最

小の縞模様の幅から視力を推定した.

4)OKN法による視力評価

特定の幅 (0.23-38.0cycle/cm)の縞模様が印

刷されたA3サイズの用紙 (自作)を眼前38cm

で左右方向へ動かし,視運動性眼振が誘発される

か観察した.視運動性眼振が誘発された縞模様の

最小の幅から視力を推定した.

5)STYCAR法による視力評価

大きさの異なるボール (1/8-31/2inch,by

N転rNelson)を眼前で移動させて,追視がみられ

るか評価を行った (図3).追視が確認できた最小

のボールの大きさと,眼前からの距離を測定した.

上記 1)-5)の検査は車椅子に乗車もしくは

養育者が抱いた状態で行った.各刺激に対する反

応がよく確認できるよう願音がなく,直射日光の

入らない部屋を検査室として用いた.検査の様子

はビデオカメラで録画を行い,検査後確認を行っ

た.判定は原則として児の治療に関わらない障害

児心理学専門の研究者 1名と,治療に関わってい

る医師1名以上の計2名以上がその場で確認しあ

って行い,客観性を保つよう留意した.

結 果

I.エアハート発達学的視覚評価 (EDVA)

検査を行った全例でEDVAでの評価が可能で

あった (表2).術後検査を施行できなかった3例

は,検査予定時刻に睡眠していたり,検査日程が

あわないなど不可避な事情によるものであった.

発達評点は,2点から26.5点の間に分布した く羨

2).5例で術前および術後に評価を行い,3例で術

後2点以上の点数の改善が確認された (症例 ュ,

4,5).他の1例 (症例2)では,0.5点の改善を認

め,もう1例 (症例 3)では変化がみられなかっ
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図2 TAC-11カーード (byStげtlOOptiLli11Co..lnLt.)

カー ドの-弓fに特定の幅 (0.23138.Ocycle/cm)の

縞模様が印刷されている.

中心部に小孔があいており,検者はそこから被検者

が縞模様を注視しているか観察する.

図3 STVCAR法による視力評価

大きさの異なるポール (l/8-31/2inch,byNferNelson)を眼前で

移動させて,追視がみられるか評価する.
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表2 既存の発達評価法による発達年齢とEDVAによる発達評点,および追視点数

症例 発達年齢 (月齢) EDVAによる発達評点 追視点数

術前 術後 術前 術後 術前 術後

1 1 3

(DQ33) (DQ75)

2 15 15

(DQ50) (DQ48)

3 5 6

(DQ14) (DQ17)

4 1 2

(DQ3) (DQ6)

5 2 4

(DQ6) (DQll)

6 2 2

(DQ100) (DQ67)

7 1 1

(DQ3) (DQ3)

8 1 NP

(DQ14)

2.5 4.5 1 6

26 26.5 8 8

20.5 20.5 7 8

2 4 0 2.5

8.6 23.5 1 7

3 NP 1 1.5

23.6 NP 6 4

2 NP 0.5 2

NP:施行せず

発達年齢の評価は症例3,7,8は遠城寺式発達評価披,その他はKIDS乳幼児発達スケ-ルを使用した.

全例でEDl払,および追視点数の評価が可能であった.

た.

2.光点滅刺激による追視反応

この検査は短時間で簡便に実施可能であったた

め,全例で術前および術後 五カ月で評価を行った

(表れ 7例や6例で術前より術後の点数が高値

であった.1例では術前より術後の点数が低値で

あった (症例 7),なお,術前から満点であった1

例 (症例 2)は術後 も滴点であり,変化はみられ

なかった.

3.PL法,0濫N法,STYCAR法による視力評価

2例で,3種類のいずれの方法でも視力の評価

が可能であった.また,1例を除き,PL法,0KN

汰,sTYCAR法のいずれかで視力の評価が可能で

あった (表 3).

PL法は,術前は5例に施行 し,4例で評価可能
であった.評価できなかった 1例は術後も評価が

27

できなかった.症例5では術後視力の改尊がみら

れた.

OKN法は,術前は7例に施行し,3例で評価可
能であった.術前に評価できなかった例は,全例

で術後も評価ができなかった.術前,術後とも評

価が可能であった 1例 (症例 3)では,変化はみ

られなかった

STYCAR法は,術前は8例全例に施行 し,5例

で評価可能であった.術後は5例 で評価 を行い,

全例で評価可能であった.術前評価ができなかっ

た2例で,術後評価が可能になった.また,1例で

術後追視のできるballsizeが小 さくなり,1例で

追 視 可 能 な 距 離 が 延長 した.

4.EDVAと他の検査および既存の発達評価法
との比較

遠城書式またはKIDS乳幼児発達スケールによ

る発達年齢を表 2に示 した いずれの検査法とも



新潟医学会雑誌 第 123巻 第 1号 平成 21年 (2009)1月

表3 PL法,OKN法,およびSTYCAR法による視力評価

PL法 OKN法 STYCAR法

術後 術前 術後 術前 術後

l

ウ7
3

4
1
5

6

(-

qU

ほ

NA

如

NP

2
･
4

即

納

脚

NP NP

NA NA

2
･
4

肝

4･8

肝

W

W
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本邦で乳幼児の発達検査法として確立されたもの

である.このうち遠城寺式は.もともと各発達JJi

野の発達状況を比較したり,個人の発達状況の経

過を判定する目的で開発されたものであり,発達

年齢の測定法としてはKIDS乳幼児発達スケ-ル

のほうが望ましいと考えられた.このため,KIDS

乳幼児発達スケール導入以前に検査を行った3例

(症例 3,7,8)では遠戚寺式での発達年齢を使用

し,その他の5例ではKIDS乳幼児発達スケール

での発達年齢を使用した.

術前,術後にEDVA,光点減刺激による追視反
応,および既存の発達評価法を施行できた5例に

ついて,EDVAによる発達評点を既存の発達評価

法による発達年齢,および追視点数と比較した

(図4),全体的にはEDVAによる発達評点と発達

年齢,および追視点数は同様に推移する傾向がみ

られた.5例とも術後 1カ月の時点で発傍は抑制

されていたが,症例1,4,5では術後EDVAによ
る発達評点,発達年齢,および追視点数とも改尊

傾向を認めたが,事症例 2,3では術前,術後で変化

はみられなかった.また,症例5のように術後の

発達年齢が0歳4カ月と乳児期早期レベルなのに
対し.EDVAによる発達評点は23.5点と高得点を

示すなど,既存の発達年齢とEDVAによる発達評

点が-▲走の関連件を示さない例もみられた.

EDVAによる発達評点と各種視力評価法による

視力を比較すると,EDVAが改尊した症例1,4,5
では,症例 ュ,4で術前には評価できなかった

STYCAR法による視力測定が術後は可能となり,
症例5ではPL法,およびSTYCAR法で視力の改
善が認められた.一方,EDVAに変化がみられな

かった症例2,3では,症例2はSTYCAR法での
視力の攻寄が認められたが,症例3はいずれの方

法でも視力の変化はみられなかった.

考 察

本研究の結果をまとめると以下のようになる.

1)EDVAを用いることで,重度発達遅滞を伴
う難治性てんかん児における視覚認知機能の評価

が可能であった.

2)光点域刺激による追視反応はより簡便に視

覚認知機能を評価することが可能であった.

3)PL法,OKN法,sTYCAR法を組み合わせ
ることで,視力を推定することが可能であった.

4)上記 日 -3)の検査を組み合わせて難治

性てんかんの術前および術後に評価を行うと,撹

覚認知機能の変化を評価することが可能であっ
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EDVAによる発達評点と発達年齢,および追視

点数は同様に推移する傾向がある.

図4 術前,術後におけるEDVAによる発達評点,追視点数,および発達年齢の推移

た.

視覚障害や重度発達遅滞のある児において,発

達を客観的に評価することは困難な場合が多い.

EDVAは胎生期から生後6カ月時までの各段階に

おける多数の評価項目を含んでおり,重度の発達
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の遅れを認める児においても微細な変化を捉える

ことが可能である6).本研究は,EDVAを重度発

達遅滞を伴う難治性てんかん児に適応した初めて

の報告であるが,このような状態の児においても

全例で評価可能であり,視覚認知機能の評価各行
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うことができた,さらに,評点化を行うことによ

り,術前および術後のEDVAの変化をより客観的

に捉えることができた.また,本研究において

EDVAの評価は複数人からなる同一の判定者が検

査時および検査後vrRを用いて行うことにより,
客観性 を保つ ことがで きた.このことか ら,
EDVAは視覚機能からみた認知機能評価法として
有用であると考えられた.

追視反応は生後7-8過までは認められず,隻

後8遇以降徐々に発達し,生後 10週で完成する

とされている7).光点滅刺激による迫視反応は,

この範囲の視覚発達段階にある児において特に適

していると考えられる.この方法は,EDVAに比

して簡便で,短時間に行えるため,児の状態の良

いときに繰り返し行える利点がある.しかし,て

んかんに対する外科治療として切除手術を受けた

児にこの評価法を適応する場合には,術後出現し

た視野狭窄による影響を無視することはできず,

結果の解釈においては注意が必要である.このよ

うな限界はあるものの,EDVAによる発達評点と

迫視点数の推移は同じ傾向を示しており,有岡な

評価方法であると考えられた.

乳幼児期における視力評価法については,さま

ざまな報告がある6)9日0Hl).PL法は弁別的な手

汰,oKN法は反射的な方法,STYCAR法は認知的

な方法に分類される11).今回これらの方法を組

み合わせることによって,1例を除き視力の評価

が可能であった.評価に適した方法は個々の症例

で異なることから,複数の方法を組み合わせて評

価することが必要である.視機能と認知機能との

関連性については様々な報告がある.Cioniら報

告 8)や Stephensonらの報告 12)では,視機能障

害と認知機能障害との関連性が示 されている-I

方,Stiersらの報告 13)や Mackieらの報告 14)で

は,視機能障害と認知機能障害の関連性は否 定的

とされている.今回,術後にEDVAによる発達評
点が改善した3例では視力の改善が認められた

が,EDVAによる発達評点が不変であった1例で
も視力の改善が認められており,視機能と視覚認

知機能との関連性は明らかではなかった.

既存の発達評価法による発達年齢と祝電認知機

能 との関連 性については,Guzze洗aらによる

west症候群の児を対象にした報告がある15).こ

の報告では,触a琉on-shifttestと発達年齢の推移

が同じ傾向 を示すとされている.最Ⅹation-shift

testと類似の項目は ｢注意点移行｣としてEDVA

に含まれており,今回の研究でも,術前および術

後のEDVAによる発達評点と発達年齢とは同様
に推移する傾向がみられた.術後EDVAによる発

前と変化のみられない症例もあった.いずれも術

後発作が消失している点は変わらなかったが,餐

化のみられなかった2例では術前のEDVAスコ

アが20点以上と高値であった.このことが術後

に変化のみられなかった要図であるかは症例数が

少なく,断定はできない.また,術後発達年齢の

変化に比して,EDVAによる発達評点が大きく改

善した症例 もみられた.Freitagらはてんかんの

外科治療前後における発達年齢を比較し,編後早

期では有意な発達年齢の変化はみられないと報告

している2). ･方で,てんかんの外科治療後早期

から,｢視線を合わせるようになった上 ｢刺激に

対する反応がよくなった｣など認知面の改善を児

の家族が実感することはしばしばである.EDVA

による発達評点を含めた視覚認知機能検査におけ

る変化は,発達年齢に現れない,これらの微細な

認知機能の変化を捉えており,術後早期に変化が

みられる可能性がある.EDVAによる発達評点と

発達年齢とが必ずしも--産の関係を持たないこと

から,既存の発達評価法による発達年齢をEDVA

による発達評点に置換することは困難であるが,

既存の発達評価法と視覚認知機能検査を併用する

ことにより,認知機能の経時的変化をより詳細に

捉えることができると考えられた.

今回行った視覚認知機能検査の問題点として,

術後早期の認知機能の変化が長期的な認知機能の

予後と関連するのか不明であること,および検査

において判定者の主観が入りやすいことが挙げら

れる.前者については,今後長期的な認知機能の

推移を検討する必要がある.また,後者について

は,今後近赤外線スペクトロヌコピ-などの手法

を利用して,客観性を高めていく必要がある,今
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回の検討では,症例数が少なく,統計学的解析が

不 可 能であった,検査法の改善とともに症例の蓄

積が必要と考えられる.

上記のような問題点はあるものの,EDVAを含

めた認知機能検査は発達の遅れのある,難治性て

んかんの児に対 して有効な認知機能評価法であ

り,外科治療前後で比較することにより,術後早

期にみられる微細な認知面での変化を捉えること

できるものと考えられた.
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