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の臨床経過Cこ/.)いて
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Paro.wsmalkinesigenicchoreoathetosisは急激な

随意運動の開始よって誘発され 5分廿 卜の短い突発性

る.てんかん額縁疾患と考えられているが,その原因は

未解明である.今回本症と考えられる7例を報告 し,文

献的考察を行った.

i. 性別 :男性4例,女性 3例

2. 家族内発症を認めるものは3例,孤発例4例

3. 発症年齢 :5歳-13歳

4.発作の誘因として,随意運動の開始や精神的緊張

が考えLL/)れ 7例中動作開始時の発作が3例,動作中が

4例であった.

5.共通する発作像としては.片側性の上下肢iこふLTつ

れる筋緊張の異常であり,患者は突然,手足が ｢突っ張

る｣,F動かなくなる｣,｢思うようをこならない｣尊と表現

していた.入院後発作が観察された3例では.発作時iこ

ジストニ-あるいは舞踏病性アテ ト-シスが認められた.

発作時脳波同時期録上で発作波は認められなかった.下

肢から始まるのが3例.上下肢ほは同時あるし､は,はっ

きりしないものが4例であった.また,時々,不随意運

動は認められずに,異常な感覚の出現だけで終わる.小

309

さな発作が2例で,筋緊張異常と伴に偏頭痛様の症状が

l例でムF〕Itた.全症例で発作間,意識は清明であった.

6. 持続時間 :数秒一一1分

7. 発作の最大頻度は 1日に10回以上が3例.その他

の 症 例では.治療により症状改善 したため,最大頻度(7)

評価 はできなかった.

8. 前例で発作後は正常に戻り.てんかん発作後の症

状を呈する症例はなかった.

9. 7ェニ ト(ン.7:LノノミJLビターーノし.カ′Lバマゼ

ビンの少量投与が有効であった.

PKCはまれな疾患であるが,多くの報告で示されて

いるように抗てんかん兼が低い血中レベ′Lでも有効であ

り,その臨床特徴を踏まえ.治療に当たる必要がある.

我々の症例の中にも幾一一つかの医頼撒関を受診 した症例も

あり,その疾患単位の存在がもっと多くから認識され,

さrっiこ原関が究明さItることが望まれる.

2ト左側脳室三角部の著明な拡大 を 伴 っ た 左 側
頭葉焦点の 1例

一硬膜下電極による functi()nalmapping
の有岡桂一
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左側脳室三角部の著明な拡大を伴った左側頭葉焦点の

例で,硬膜下電極留置による焦点の同定,皮質刺激によ

る言語野の同定が有用であったので報告する.

症例は36歳男性.5歳よE)全身軽挙,10歳かL.:'は複雑

部分発作も加わるようにな.').他施設で抗けいれん剤の

投与を受けていた.28歳時i.こ一一一･一時発作が消失 し,抗けい

れん剤の減量を行ったが,その後発作が再発し,難治性

となったた溶外科的治療目的にて当科人院となる.発作

は過1回程度で亡いようは ascendinggastricsensation

を伴う単純部分発作,autonlatism を伴う複雑部分発作,

2次性全身けいれんであ･-,た.Cr, MRIで左側脳室三

角部の著明な拡大があり.+i:_側頭葉脳実質は非薄化して

いた.月崩槽シソ手では拡大 した脳室への renuxは認め

i:'かなかった.SPECTでは同部位に RI矢損が認め

ド)わたが,脳実質内の hy･po,hyperperfusionは確認

できなかった.またアミタールテストでは左側が優位半

球であることが確認された.脳波は T5に interictalspike

が相発していた.左側頭部,頭頂部硬膜下に 32Ch,2∝二h

の grid電極と 8Chの strip電極を留置 し,術後ビデ


