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多彩な小児てんかんの予後を含む臨床像について
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要旨：本稿の主眼は、てんかん類型（局所関連性／全般性、特発性／症候性）という理論体系に準拠
して、多彩な小児てんかんの予後を含む臨床像に係る教員の知識と理解に貢献する情報を提供するこ
とである。その際、二つの例外的なてんかん（ミオクロニ欠神てんかん、ミオクロニ脱力発作を伴う
てんかん）は特発性全般てんかんの項でなく、症候性全般てんかんの項に述べた。この理由は、これ
らの患者はコントロール不能な発作と認知不全という不良な結果を示すためである（注．「症候性全
般てんかん」と述べたが、これらのてんかんの原因は明らかでない。）また、野外教育（例．遠足）
やスポーツへの積極的な参加はてんかんをもつ子供にとって重要であることについて論述した。

Abstract : Using a conceptual framework of the types of epilepsy（localizationrelated/generalized and idi
opathic/symptomatic epilepsy）, this article aims to provide information that may significantly improve teach
ers’ knowledge and understanding of the clinical features and prognosis of various childhood epilepsies. We
refer to two exceptional cases of symptomatic generalized epilepsy（epilepsy with myoclonic absences and
epilepsy with myoclonicastatic seizures）rather than idiopathic generalized epilepsy because patients of such
symptomatic generalized epilepsy may experience a less favorable outcome of uncontrolled seizures and cog
nitive deterioration. There is, however, no apparent cause of those epilepsies. We also considered that active
participation in sports and outdoor education such as school excursions is important for children with epi
lepsy.
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neonatal epilepsy 良性乳児てんかん benign infantile epilepsy 良性家族性乳児てんかん benign famil
ial infantile epilepsy 乳児ミオクロニてんかん myoclonic epilepsy in infancy 小児欠神てんかん child
hood absence epilepsy 若年欠神てんかん juvenile absence epilepsy 若年ミオクロニてんかん juvenile

myoclonic epilepsy 強直間代発作のみを示すてんかん epilepsy with pure tonicclonic seizures 覚醒時
大発作てんかん epilepsy with mal seizures on awakening 大田原症候群 Ohtahara syndrome 早期ミオ
クロニ脳症 early myoclonic encephalopathy ウェスト症候群 West syndrome レノックス・ガスト症
候群 LenoxGastaut syndrome ミオクロニ欠神てんかん epilepsy with myoclonic absences ミオクロ
ニ脱力発作を伴うてんかん epilepsy with myoclonicastatic seizures 徐波睡眠期に持続性棘徐波を示
すてんかん性脳症 epileptic encephalopathy with continuous spikes and waves during slow sleep ランド
ウ・クレフナ症候群 LaundauKleffner syndrome ドラベ症候群 Dravet syndrome 熱性けいれんプラ
ス febrile convulsion plus
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Ⅰ はじめに

前稿（田巻ら，2017）に述べたように、てんかん学は
変貌しつつある。その変化を端的に述べれば、現象記述
的なアプローチから病因論的アプローチに舵が切られた
ことであり、分子遺伝学の進歩や画像検査の技術革新に
伴って、てんかんの原因に関して機能的・形態学的な理
解が深化したことを反映している。また、てんかんの定
義、国際てんかん連盟（略記．ILAE）によるてんかん
発作分類とてんかん分類の変遷なども前稿に論述した。
たとえば、国際てんかん連盟の分類・用語委員会は、
1964年にてんかん発作分類を発表し、1969年と 1981年
に改訂した（CCTILAE, 1964, 1970, 1981）。てんかん分
類は 1985年に公表され、1989年に改訂された（CCTI-
LAE, 1985, 1989）。てんかん学の近年の進歩を踏まえ
て、2001年にてんかん分類の新たな策定に向けて国際
てんかん連盟は診断要綱の作成に着手し、2006年に改
訂した（Engel, Jr., 2001, 2006）。そして、2010年に新し
いてんかん分類が提案された（Berg et al., 2010）。
新しいてんかん分類の提案により、てんかん類型の四
分法（局所関連性と全般性、特発性と症候性）に基づい
て、パラメディカル・スタッフが多彩な小児てんかんの
臨床特性や精神発達予後などを把握することは部分的に
困難になった。すなわち、後述するように、小児てんか
んの一部を間違って評価する可能性が生じた。それで
も、小児てんかんに関する教師による認識や受容にとっ
て、てんかん類型の四分法が“基本的に”有用であるこ
とに変わりはない（田巻ら，2017）。本稿の目的は、て
んかん分類と改訂版（CCTILAE, 1985, 1989）を参考に
して、特発性局所関連てんかん、特発性全般てんかん、
症候性全般てんかん、未決定てんかんに属する小児てん
かんの予後を含む臨床像について概観することである。
また、てんかん発作に対する緊急処置、てんかんをもつ
子供の学校行事や体育・スポーツなどへの参加に関する
問題についても考察する。
改めて述べる必要もないが、診断と治療は医師の責務
である。だから、パラメディカル・スタッフである教師
にとって、診断などに係る情報は無用で無益であるとみ
なすことは危険である。たとえば、夜間にしばしば嘔吐
して、吐き気や頭痛などを訴える（通常の教育を受けて

いる）小学生のことで相談を受けたことがある。その教
師との種々のやりとりのあと、嘔吐を主訴とする小児て
んかんがあることから、念のために神経内科か内科の受
診を勧めた。嘔吐や吐き気がてんかん発作であることに
その教師は驚いていたが、後日、パナイオトポーロス症
候群と診断されたという連絡があった。また別の教師か
ら、重症乳児ミオクロニてんかんとドラベ症候群の関係
がわからないとか、ドラベ症候群はどのような病気かと
尋ねられたことがある。あるいは、注意欠陥／多動性障
害が疑われた子供に対する助言を依頼された地域の特別
支援教育コーディネータがその子供を見たところ、欠神
発作の発作症状が注意の障害と誤解されていることを指
摘して、てんかんのある子供として処遇されるようにな
ったことを側聞している。ともかく、小児てんかんの予
後を含む臨床像に係る教師の理解はてんかんをもつ子供
に関する教育対応や家族支援などの実践に役立つだろ
う。また、その理解により、無関心や無理解の中に偏見
と差別が潜んでいることを教師自身が察知できるように
なるだろう。

Ⅱ 特発性局所関連てんかん

てんかん分類で認定された小児てんかんに三つの特発
性局所関連てんかんがある。これらは焦点発作をもつ子
供の 25％を占め、年齢依存性に発病して、脳病変を示
唆する既往を欠き、発病前の神経学的発達も発作後の精
神発達予後も正常である。すなわち、ローランドてんか
ん、パナイオトポーロス症候群の発作は自然消褪する。
また、後頭部に突発波を示す小児てんかんも特発性局所
関連てんかんに含まれるが、パナイオトポーロス症候
群、特発性小児後頭部てんかん（ガスト型）に二分され
たという経緯がある。実は、特発性小児後頭部てんかん
（ガスト型）の発作は（自然消褪せずに）存続したり、
他の発作型に変容したりすることがある。発作予後の点
で、パナイオトポーロス症候群と特発性小児後頭部てん
かん（ガスト型）は異なる。なお、突発波の典型例は棘
波である。
次に、主に Dalla Bernardina et al.（2005）、Panay-

iotopoulos et al.（2012）に基づいて、それらの特発性局
所関連てんかんの概論を述べる。

ローランドてんかん（別名．中心側頭部に棘波を示す良性小児てんかん［略記．BECTS］）
発病年齢 3～14歳 好発年齢 5～8歳 男女比 男子：女子＝1.5 : 1
疾病論的特徴 特発性局所関連てんかん（年齢依存性）、良性小児てんかん（自然消褪性）

○ローランドてんかんの問題は、発作が自然消褪することから低い発作頻度や軽い発作症状であれば経過観察とい
う処置が成立するのに抗てんかん薬が投薬され、副作用としての精神症状を招いて、これに苦しんでいる子供が
いることである（細川・久郷，1987）。このことは、てんかん患者であれば、副作用としての精神活動の鈍化
（例．学習遅延、注意の障害、多動）は“当然ありうる”という偏見が根強いことを示している。
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出現率 10～20/100,000（一般小児人口）
既往歴 ローランドてんかんの内、6％の子供は良性家族性新生児てんかんの既往を有することが報告されている（Plouin

& Neubauer, 2012）。
○このことは、局所関連てんかんと全般てんかんの区分が不確かであることを示唆する。

精神発達予後 正常（Panayiotopoulos et al., 2008）
経年的変化 稀に（1％未満）、ローランドてんかんから、徐波睡眠期持続性棘徐波を示すてんかん性脳症、ランドウ・クレフ

ナ症候群などに変容することがある。
○稀に焦点運動発作重積状態に進展することもあるが、神経学的後遺症の報告はない。
両側性けいれん発作への移行率：24～83％

発作消失率 99.8％（通常、ほぼ 9～12歳頃に、最長で 16歳までに自然消褪）
主な発作型 単純性焦点発作（片側顔面と口腔・咽頭の感覚運動発作）
発作症状 主に片側の口角（30％）のしびれ感、片側の口腔・咽頭（53％）の体性感覚発作（例．刺すような痛み、ひりひり

感、冷感）と共に、焦点運動発作（間代性けいれん）が出現し、唾液分泌（30％）が亢進する。焦点運動発作は、
顎と舌の動きを制限して発語停止（40％）、ガラガラ声、流涎などをもたらす。また、焦点（発作起始部位）と同
側の上肢（20％）や下肢（8％）を巻き込むことがある。
○睡眠時の発作症状：たとえば、頭が枕から上がり、目を大きく開いたまま、唾液が滝のように流れることがあ
る。このとき、ブタの鳴き声のような奇妙な声を出すことがある。

○発語停止（2、3語を言ったのちに出現）は、言語障害でなく、口部や顎や舌の単純な運動困難によるものであ
るだろう。

○強直性の収縮の合間に、陰性ミオクローヌスが出現していることがある。
○唾液分泌亢進と貯留による流涎を示すが、自律神経発作は中核症状でない。
○発作間歇期の意識は清明であり、顔面神経麻痺は起こらない。

発作頻度 1回：10～13％、2～6回：66～70％、周期的な群発：約 20％
○てんかんの定義により、生涯に 1回だけの発作はてんかん発作でない。しかし、生涯に 1回だけの発作であるか
否かは誰にも予測できない。発作の反復を示唆する病歴や検査結果などに基づいて、てんかんと診断されたから
には経過観察を含む適切な医療対応が必要となろう。あるいは、てんかんと診断されて適切に治療された結果、
経過中にてんかん発作が起こらなくなったことも考えられる。

発作時間 通常、1～3分間
日内分布 日中：5～25％、夜間（入眠直後、明け方）：50％、日中及び夜間：25～45％
発作時脳波所見 ときに、ローランド領域の棘徐波（片側性）
間歇時脳波所見 主に傾眠時やノンレム睡眠時に、側頭部ローランド領域（通常、両側性）の棘波
付記 別名「中心側頭部に棘波を示す良性小児てんかん」の内、中心側頭部は棘波の記録部位を示しているだけで、この

部位が司る機能局在に該当する発作症状を欠いているという意見がある。しかし、1950年代の外科手術の際に中
心後回の下部に電気刺激を提示したときに誘発された症状と一致することが報告されている（Panayiotopoulos et
al., 2012）。

パナイオトポーロス症候群（別名．早期良性小児後頭部てんかん）
発病年齢 1～14歳 好発年齢 3～6歳 男女比 男子≒女子
疾病論的特徴 特発性局所関連てんかん（年齢依存性）、良性小児てんかん（自然消褪性）

○パナイオトポーロス症候群の場合、突発波（典型例は、棘波）は後頭部で記録されるにも拘わらず、後頭部てん
かんではないと考えられている。この根拠に、①主に嘔吐から発作が始まることを後頭葉が司る機能局在では説
明できないこと、②視覚症状を示す患者は 6％だけであること、③発作間歇期の基本的な脳波所見は多焦点性の
棘波（二つ以上の領域に棘波が出現すること）であること、④発作時脳波所見によれば、棘波の起始部位は後頭
部領域だけに限らないことがある。

○吐き気を訴えて顔面が蒼白になり、嘔吐の頻発や発作性の行動変化を示し、発作中に提示された外部刺激に反応
するので、脳炎、片頭痛、胃腸炎などと誤診されることが多い。

出現率 10～20/100,000（一般小児人口）
発作消失率 100％（嘔吐性の自律神経発作は自然消褪性）
主な発作型 単純性焦点発作（嘔吐性の自律神経発作）、自律神経発作重積状態
発作症状 ［単純性焦点発作］

吐き気を訴えて蒼白になり、1～5分後に嘔吐する（74～82％）。通常、3～5回ほど嘔吐するが、1回だけのこと
も、30分以上も嘔吐して脱水に至ること（発作重積）も起こりうる。
他の自律神経症状に、顔面紅潮、チアノーゼ、散瞳がある。稀に、縮瞳、頻脈、体温の上昇か低下、咳嗽、失禁、
唾液分泌亢進、発汗、頭痛を示す。他の自律神経症状は嘔吐と同時か、嘔吐に先行ないし後続して出現する。ま
た、焦点同側への回旋発作（60～83％）、音声発作（8％）、片側顔面の間代性けいれん（6％）に続いて、視覚発作
（6％：例．幻視、錯視、盲）、片側口角のぴくつきや眼瞼ミオクローヌスがみられる場合もある。
○これらの発作は、ジャクソン・マーチを伴う焦点運動発作（19～30％）ないし両側性けいれん発作（21～36
％：強直間代発作）で終わることが多い。

○発作開始時の意識は清明であるが、ゆっくりか突然に意識が混濁する。一般に、意識障害は軽度か中等度で、外
部刺激に対する発作中の反応性は保持されるが、的外れの応答であることが多い。
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［自律神経発作重積状態］
純粋な自律神経発作重積状態（10％）は嘔吐（吐き気を含む）で始まり、嘔吐で終わる。他の自律神経性てんかん
重積状態（70％）は、嘔吐に続く他の自律神経症状に（ないし、他の自律神経症状に続く嘔吐に）後続して出現す
る。覚醒時に起こる場合（20％）、姿勢保持のための筋緊張を消失して（布製の人形の如く）無反応になる。この
状態の記述用語が、発作性失神（別名．失神様症状）である。
○稀に、心肺停止（0.5％）が起こることに注意を要する。迅速な救命措置が行わなければ生命の危機に陥る。救
命措置により、心肺停止は支障なく回復する。

○自律神経発作重積状態、発作性失神による神経学的後遺症の報告はない。
発作性行動変化 発作開始時に、落ちつきのなさ、興奮、恐怖、あるいは鎮静（落ちついて静かな様子）を示すことがあるといわれ

ている。
発作頻度 1回：27％、2～5回：47％、10回以上：5％

○てんかんの定義により、生涯に 1回だけの発作はてんかん発作でない。しかし、発作の反復を示唆する病歴や検
査結果などにより、てんかんと診断されたからには経過観察を含む医療対応が必要となろう。あるいは、てんか
んと診断されて適切に治療された結果、経過中にてんかん発作が起こらなくなったことも考えられる。

発作時間 1～30分間（平均 9分間）：54％、30分～7時間（平均 2時間）：44％
日内分布 日中：1/3、夜間：2/3（注．夜間の場合、目覚めて嘔吐するか、目覚めずに嘔吐する）
発作時脳波所見 後頭部（50％）、前頭部（44％）、広汎性（6％）起始の棘波
間歇時脳波所見 後頭部の棘波（発病早期）

○その後、前頭部や中心－側頭部に棘波が出現して、多焦点性となる。

特発性小児後頭部てんかん（ガスト型）［略記．ICOE-G：別名．遅発性後頭部てんかん］
発病年齢 15ヵ月～16歳 好発年齢 8～9歳 男女比 男子≒女子
疾病論的特徴 特発性局所関連てんかん（年齢依存性）

○他の発作型に変容することがあるため、たとえば症候性全般てんかんとして扱った方がよいのかも知れないとい
われている（Gastaut & Zifkin, 1987）。

出現率 稀（小児の局所関連てんかんの 2～7％を占める）
経年的変化 視覚発作などは、複雑性焦点発作（14％）、右半身か左半身の間代発作（43％）、強直間代発作（13％）に変容する

ことがある。しかし、内側側頭葉てんかんの発作症状（例．発作性の吐き気や嘔吐：Brown & Holmes, 2004）を示
すことは稀である。
○特発性てんかんであるにも拘わらず、全般発作への変容は脳の器質性病変を示唆する。

発作消失率 70％（理由：このてんかんの病態が明確でないため）
主な発作型 主に、単純性焦点発作（視覚発作）
発作症状 ［視覚性の症状］

突然、要素的な幻視ないし暗黒をひき起こす（注．幻視か暗黒が唯一の症状であることが多い）。要素的な幻視に、
多彩な小さな円が視野の周辺からしばしば出現して大きくなり、その数も増えて、視野の反対側に移動することが
ある。発作の始まる前に、発作が起こること（つまり、視覚の異常）に気づく患者もいる。
○患者ごとに、要素的な幻視を構成する形態（例．小さな円）、色彩、位置、動きなどは同じである。このため、
発作症状が時々刻々変化することを患者の多くは理解している。

○稀に（10％未満）、要素的な幻視にひき続いて、顔や人の姿のような複雑な幻視、錯視（例．小視、反復視、変
形視）を示すこともある。

［眼球性の症状］
要素性幻視に後続して、非視覚性後頭葉症状（例．約 70％の眼球偏位、約 10％の瞬きや閉眼の反復）、眼窩痛な
どをひき起こす。
○幻視が先行せずに、眼球偏位から発作が始まることがある。この場合、発作予後は良好である。稀に、両側性け
いれん発作（強直間代発作）に移行したり、視覚症状に欠神発作が後続したりすることがある。

［発作後の頭痛］
患者の半数は、発作が終わった直後か 5～10分後に拍動性頭痛（ズキンズキンと脈打つような片側性の激しい痛
み）を訴える。拍動性頭痛の 10％は吐き気や嘔吐を伴う。
○頭痛の持続時間や痛みの強さは先行する視覚発作の発作時間や重症度に依存するが、短い視覚発作のあとでも出
現することがある。なお、偏頭痛との鑑別を要する。

発作頻度 視覚発作：頻発（日が単位）か散発（週、月が単位）
欠神発作、強直間代発作：稀発（月、年が単位）

発作時間 視覚発作：通常、数秒から 1～3分（経過中に、10～20分間に変化することもある）
欠神発作、強直間代発作：不明

日内分布 視覚発作：日中のどの時間帯でも（稀に、睡眠時や寝起きに起こることもある）
欠神発作、強直間代発作：不明

発作時脳波所見 後頭部優位の遅棘徐波複合（2～3ヘルツ）
間歇時脳波所見 後頭部の棘波
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Ⅲ 特発性全般てんかん

特発性全般てんかんは、てんかんの発病原因を欠き、
診断に先立った臨床検査で正常な神経心理学的発達を示
す。また、年齢に関連して子供が発病し、抗てんかん薬
が奏効するので発作の予後は一般に良好であり、発病後
の精神運動発達も正常と理解されている。
下記に特発性全般てんかんの概略を述べるが、その前
に気がかりなことがある。それは、全般発作（例．強直
間代発作、ミオクロニ発作、欠神発作：Brown & Hol-

mes, 2004）が点滅光によって誘発されることである。
このことは、一部の特発性全般てんかんは光過敏性発作
と関わっていることを示す（Kasteleijn-Nolst Trenité et
al., 2012）。たとえば、若年ミオクロニてんかんの発作
誘発因子に点滅光があり、反射性（光過敏性）の瞬きと
上肢のミオクローヌスが誘発されることがある。
脳波検査法の多様化と臨床情報の増加に伴って、点滅
光によって誘発される光過敏性発作は通常の特発性全般
てんかんでもみられることが判明した。この併存率は、
乳児ミオクロニてんかんの 10～40％、若年ミオクロニ

てんかんの 30～40％、小児欠神てんかん／若年欠神て
んかんの 13～18％（Kasteleijn-Nolst Trenité et al., 2012）、
覚醒時大発作てんかんの 24.4％（Thomas et al., 2005）
と報告されている。これらの併存率は、一般人口におけ
る古典的な有病率（0.5～7.6％）に比して高率である。
それゆえ、分類不能の特発性全般てんかんとして扱われ
ているが、視覚感受性特発性全般てんかんを新たな疾患
単位とすることが提案されている（Kasteleijn-Nolst
Trenité et al., 2012）。
現在では、自宅や学校、余暇活動でテレビやコンピュ
ータ画面や蛍光灯に曝されることは避けられない。輝度
や光量の変化を抑えた特定のテレビやコンピュータ画面
を使用すれば、光過敏性発作の出現を防ぐことができ
る。しかし、自己誘発の場合も含めて、生活環境内の点
滅光（例．陽射しのもとでの並木道のドライブ、湖面の
反射光、イルミネーション）が光過敏性発作を誘発する
ことに関する実証的な報告はない。これが明確になれ
ば、視覚感受性特発全般てんかんを独立させる機運は高
まることになろう。

良性家族性新生児てんかん（別名．良性家族性新生児けいれん［略記．BFNS］）
発病年齢 生後 1～7日目 好発年齢 生後 3～7日目 男女比 男子＝女子
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）、良性の新生児てんかん（自然消褪性）

家族性という用語は、常染色体優性遺伝病であることを示す。1990年に病原遺伝子が特定され、20番染色体の長
腕（20q13.3）と 8番染色体の長腕（8q24）に局在することが報告された。病原遺伝子の変異は、電位依存性カリ
ウムイオン・チャネルの機能を妨害する。
すなわち、良性家族性新生児てんかんはカリウムチャネルの機能不全に起因すると考えられている（Plouin &
Neubauer, 2012）。
──遺伝病であることが判明したので特発性から症候性に変更されるべきであるが、慣習に従って特発性全般てん

かんに位置づけている。
○良性家族性新生児てんかんの病原遺伝子の変異は、良性家族性新生児てんかんの既往をもたないローランドてん
かんの一部の子供でも観察されている。

○良性家族性新生児てんかんを発病した新生児は正期産児が多く、出生体重も正常域で、新生児仮死を起こさず、
発作を初発するまで臨床的に無症状である。つまり、新生児集中管理室（NICU）で哺育された新生児の発病例
は報告されていない。

出現率 14.4/100,000（カナダ、出生児：Ronen et al., 1999）
家族歴、既往歴 良性家族性新生児てんかんの家族歴が認められれば、診断は確実になる。たとえば、5世代の各世代に発病者のい

る大家族が報告されている（Plouin & Neubauer, 2012）。
熱性けいれんの既往率は 5％と推定され、一般人口における有病率と違いがない。

経年的変化 新生児発作のほとんどは新生児期に自然消褪する。しかし、約 10％は乳児期以降も（熱性けいれんや強直間代発
作として：渡辺，1998）存続することが報告されている。
また、ローランドてんかんに変容することがある（Plouin & Neubauer, 2012）。
○難治性てんかんへの変容は報告されていない。

発作消失率 これまで、おそらく無治療であったと思われるため、治療のガイドラインは未定である。
○バルプロ酸が推奨されている（ただし、生後 3～6ヵ月頃までに終薬すること）。

主な発作型 新生児発作
○新生児発作には乳幼児期以降にもてんかん発作として存続するか否かという問題があり、新生児期だけの非てん
かん発作である可能性を考えておかなければならない。

発作症状 一般に、新生児発作は、小児や成人でみられる発作の一部、てんかん発作として捉えがたい（小児や成人では観察
できない）微妙な発作症状をいう。たとえば、短い無呼吸を伴う強直性収縮（全身性）から始まり、自律神経症状
（例．頻脈、顔面の紅潮）を伴って、あたかもペダルを踏んだり泳いだりするような四肢の間代性けいれん、眼球
の動きや瞬きなどの顔面や頰や口の細かな震えをひき起こす（Volpe, 1981 ; Plouin & Neubauer, 2012）。
──典型的な強直間代発作は起こらない一方、微妙な発作、強直発作、間代発作、ミオクロニ発作が観察される。

ときに、無呼吸だけが短く続くこともある。

田巻義孝・堀田千絵・宮地弘一郎・加藤美朗：多彩な小児てんかんの予後を含む臨床像について
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○強直発作：両側性（上半身か下半身）ないし片側性（右半身か左半身）に、対称性か非対称性に、あるいは四肢
に強直性スパズムが起こること

○間代発作：両側性かつ対称性にピクピクと震えることをいう。片側性に起こったり、右上肢から右下肢に震えが
移ったりすることもある。

○ミオクロニ発作：限られた身体部位が不規則に細かく震える（ひきつる）こと
発作頻度 発病後の 7日間以上は、頻発（日が単位）。その後は単発的に出現する。
発作時間 全経過：1～3分
日内分布 不明
発作時脳波所見 背景律動の全般性の低振幅化から始まり、全般性か焦点性の棘波か徐波
間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②不連続性の焦点性か多焦点性の異常のどちらか

○予後不良を示唆する棘波や多棘波、背景律動の平坦化やサプレッション・バーストの報告はない。
付記 新生児発作の 80～90％は、新生児仮死、脳梗塞、頭蓋内出血、電解質代謝の異常（例．低カルシウム血症）に起

因する。たとえば、新生児発作の 60％は低酸素虚血性脳症によってひき起こされる（Bergman et al., 1983）。
近年では、分娩時外傷による頭蓋内出血や電解質代謝の異常による新生児発作は減少しているが、新生児仮死に伴
う低酸素虚血性脳症や播種性血管内凝固症候群などに起因する新生児発作は増加傾向にある。これらを踏まえて、
包括的な臨床検査（頚動脈エコーや腰椎穿刺などを含む）により、当該の新生児発作が良性家族性新生児てんかん
の発作型であるか否かを主治医は確かめる必要がある。

良性乳児てんかん（別名．良性非家族性乳児てんかん）、良性家族性乳児てんかん
良性乳児てんかん 発病年齢 3～20ヵ月 男女比 不明
良性家族性乳児てんかん 発病年齢 4～7ヵ月 男女比 女子優位
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性：CCTILAE, 1989）、良性乳児てんかん

1960年代初期に、乳児期早期の発病、強直間代発作、既知の原因の欠如、正常な神経心理学的発達と脳波所見、
良好な経過という特徴を示す乳児てんかんが報告された。
○予後良好な乳児てんかんの大部分は非遺伝性であるが、家族歴を示す優性遺伝による発病例もみつかった。すな
わち、良性乳児てんかんは非家族性と家族性の二つの亜型に細分されることになった（Vigevano et al., 2012）。

○良性家族性乳児てんかん（常染色体優性遺伝病）の病原遺伝子は特定されていない。
○非家族性と家族性で発病年齢と男女比は異なるので、それぞれ別記した。
──発作症状と発作時脳波所見に基づけば、良性乳児てんかんは全般てんかんではなく、局所関連てんかんとして

扱うべきであるかも知れない。
出現率 不明
発作消失率 通常、2歳頃に消失する。

○経過中に、または発作が消失してからしばらくして、他の発作型に変容することは報告されていない。
主な発作型 良性乳児てんかんの亜型（非家族性、家族性）と関わりなく、次の三つのタイプに類別されている（Vigevano et

al., 2012）。
タイプ 1：複雑性焦点発作をもつ良性乳児てんかん
タイプ 2：両側性けいれん発作をもつ良性乳児てんかん
タイプ 3：突発性の舞踏アテトーシスを伴う良性乳児てんかん

発作症状 良性乳児てんかんの亜型（非家族性、家族性）と関わりなく、良性乳児てんかんに共通する発作症状は次の通りで
ある（Vigevano et al., 2012）。
○運動停止、意識障害、凝視、けいれん様の動きを示す。また、眼球と頭部の片側へのゆっくりとした偏位、全身
の筋緊張の亢進、チアノーゼ、同期性か非同期性に両側性に変化する片側上下肢の間代発作を呈することがある。

○向反発作（眼球と頭部）における偏位の方向は同じ患者でも発作ごとに異なる。
○発作間歇期の状態は正常であるが、ときに傾眠傾向を示すと報告されたことがある。しかし、この傾眠傾向は抗
てんかん薬の影響である可能性が高い。

［タイプ別の発作症状］
主要な発作型の項に述べたタイプ 1～タイプ 3は、上述の発作症状に加えて、次のような症状をきたすことが報告
されている。
タイプ 1：複雑性焦点発作は、四肢や口・顔面の自動症である。
タイプ 2：速やかに全般化して、両側性けいれん発作（強直間代発作）をひき起こす。
タイプ 3：舞踏アテトーシス様の動き（ジストニック運動）は乳児期、小児期、青年期のいずれかの時期におい

て、ぼんやりしている（あるいは、不安である）ときか、運動によって誘発される。
発作頻度 頻発（日が単位）

○ほぼ全例が、少なくとも 1日に 8～30回の発作を群発することがある。しかし、てんかん重積状態に至らない。
発作時間 通常、2～5分（抗てんかん薬が奏効すれば、短くなる）
日内分布 不明
発作時脳波所見 タイプ 1：さまざまな焦点（片側性）から始まる発作性漸増律動が振幅を増しながら、片側半球から脳全域に広が

る（発作終了時は両半球で非同期性となる）。
タイプ 2：左後頭部から始まることを除いて、タイプ 1に同じである。
タイプ 3：不明（Vigevano et al., 2012）

間歇時脳波所見 異常所見なし
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乳児ミオクロニてんかん（旧称．良性乳児ミオクロニてんかん［略記．BMEI］）
発病年齢 4ヵ月～3歳（注．3～5歳の稀な遅発例を含む） 男女比 男子優位
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性：CCTILAE, 1989）で、3歳までにミオクロニ発作が出現し、これを唯一の発作

型とする稀な病態として理解されていたが（Dravet & Bureau, 2005）、診断当初に経過と予後は良好であると予測
できないことが明らかになった（Guerrini et al., 2012）。このため、乳児良性ミオクロニてんかんという病名は乳児
ミオクロニてんかんに変更された（Engel, Jr., 2006）。
○主に周生期障害（例．低酸素虚血性脳症）により、生後 2～3ヵ月から 3歳頃までにミオクロニ発作が出現しや
すいので、ミオクロニ脱力発作を伴うてんかんの報告に乳児ミオクロニてんかんの症例が紛れ込んでいる可能性
がある（Guerrini et al., 2012）。

有病率 稀（全ての特発性全般てんかん 2％：Dravet & Bureau, 2005）
既往歴 20％に、単純型熱性けいれん（稀発性）の既往
精神発達予後 熱性けいれんの既往を除いて、発作前の神経学的発達は正常であるにも拘わらず、追跡調査（23人［15～28歳］）

の結果を集約して、次の二群に類別できることが報告されている。
群 A（61％［14/23人］）：正常域の IQ を有するが、1人は学習障害と診断された。
群 B（39％［ 9/23人］）：知的障害（軽度～重度）と判定されている。
○罹病期間、薬物療法の有効性、脳波所見、他の発作型の出現に著しい違いはない。
○それゆえ、乳児ミオクロニてんかんの“良性”といえない精神発達予後に未知の危険因子が関与している可能性
があると考えられている（Guerrini et al., 2012）。

経年的変容 未治療の場合を除いて、ミオクロニ発作が消失してからしばらくして（9歳以降に）強直間代発作か間代発作が出
現したり、若年ミオクロニてんかんに変容したりすることがある。
○薬物療法を再開すれば、いずれの発作も消失する。

発作消失率 100％（早期診断と適切な薬物療法により、ほぼ 1年未満でミオクロニ発作は消失する）
主な発作型 ミオクロニ発作（注．ミオクロニ脱力発作ではない）
発作症状 通常、電撃的な攣縮（ミオクロニ発作）は上肢と肩に出現するが、下肢にあらわれにくい。

○この場合、前方へ瞬間的に頭部が前屈するだけか閉眼するだけである。そこで、ミオクロニ発作ではなく、頭部
前屈発作と誤診されることがある（Guerrini et al., 2012）。

また、電撃的な攣縮が体幹と下肢の筋群も巻き込めば、頭の前屈と四肢の揺れを示す。あるいは、眼球が上方へ偏
位して、稀に下肢の伸展を伴うことがある。
さらに激烈なミオクロニ発作が突発的に起こることもあり、転倒や外傷の可能性がある。
○横隔膜や腹筋群が発作に巻き込まれれば、呼気音を生じて、患者は短い叫び声を突然発することがある。
○発作の強さは患者ごとに異なり、また同じ患者であっても発作ごとに異なる。
○光過敏性（点滅光）や他の誘発因子（触覚刺激や音刺激）がミオクロニ発作を誘発することもある。理由はわか
らないが、光過敏性のミオクロニ発作（例．瞬き、上肢のミオクローヌス）は経過中に起こりにくくなるといわ
れている。

○正常に発達しているようにみえることから、我が子の突然の発声や点滅光で誘発される瞬目などを保護者は特別
な出来事と思わない傾向がある。

発作頻度 頻発（日が単位）
発作時間 1～3秒（年長児では、5～10秒）

○年長児の場合、ミオクロニ発作は 2回以上反復していることが考えられる。
日内分布 不規則に出現して予測できないが、覚醒時よりも睡眠時（軽睡眠期）に好発しやすい。
発作時脳波所見 全般性の速い棘徐波か多棘徐波複合
間歇時脳波所見 異常所見なしか、ときに中心部の徐波化

小児欠神てんかん（別名．ピクノレプシ）
発病年齢 4～10歳 好発年齢 5～7歳 男女比 女子優位（60～70％）
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）、良性小児てんかんの基本形

○欠神発作の出現は小児欠神てんかんだけに限らない。若年欠神てんかん、若年ミオクロニてんかん、ミオクロニ
欠神てんかんなども欠神発作を起こす（Agathonikou et al., 1997）。
たとえば、若年欠神てんかんとは発病年齢で異なるが、若年欠神てんかんの欠神（意識喪失の程度）は相対的に
軽度である点でも相違する（Panayiotopoulos et al., 1989）。

○光過敏性（点滅光）や他の誘発因子（触覚刺激、音刺激）が欠神発作を誘発することもある。この場合、分類不
能の特発性全般てんかんとして扱われている。

出現率、有病率 6.3～8.0/100,000（15歳以下の小児人口：Medina et al., 2012）
○小児てんかん（15歳以下）の 10～12％を占める。

発作消失率 95％（注．欠神発作を唯一の発作型とするものに限る）
経年的変化 小児欠神てんかんの 30～60％で、欠神発作の初発から主に 8～15年後に強直間代発作が出現する。強直間代発作

が出現するときには、欠神発作は消失していることが多い。
○若年欠神てんかんよりも強直間代発作の合併頻度が低く、強直間代発作は単独で出現することが多いので薬物療
法が奏効する（Medina et al., 2014；清野・井上，1986）。
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主な発作型 定型欠神発作、特異型欠神発作
発作症状 ［定型欠神発作］

発作は突然始まり、意識を喪失する（反応性と自覚性は完全に失われる）が、倒れない。子供は、発作の直前まで
行っていた発語を含む行動を中断する。動きを止めて、虚ろな目で凝視するか眼球は緩徐に動いて上転する。発作
も突然終わり、意識を回復し、一瞬あたりを見まわして何事もなかったかのように発作前の行動を再開し継続す
る。しかし、正常な行動に復帰するまで数秒を要することもありうる（Hirsch & Panayiotopoulos, 2005）。
○しばしば顔面蒼白となるが、失禁は稀である。
［特異型欠神発作］
発作の始まりから 1秒以内に、顔面（例．目、眉、眼瞼）などに軽度な間代性や強直性の要素がみられることがあ
る。軽度な間代性の要素が随伴する例に、不規則に瞬きをすることがある（注．瞬きが持続すれば眼瞼ミオクロー
ヌスである）。強直性要素の例に後屈欠神発作がある。また、症例の 60％以上が自動症欠神発作を示す。
○これらを除けば、他の発作症状は定型欠神発作と共通する。
後屈欠神発作：短い欠神に姿勢保持筋の筋緊張亢進を伴うことをいう。たとえば、眼球と眼瞼を上向けて頭を後屈
し、上肢を斜め上の方向に挙げながら体幹をそり返らせる。この姿勢では倒れるはずであるが、欠神の持続が短く
バランスを失わないために倒れずに、2～3歩ほどヨタヨタとあとずさりすることが多い。
○強直性の要素が軽度であれば、眼球の上転だけを呈する。
自動症欠神発作：欠神発作が 16秒以上持続すれば、その 95％において自動症の単純な症状（例．舌つづみ、咀
嚼、唇をなめる、上下肢の常同行動、服をまさぐる）が出現する。
［欠神発作重積状態］
10歳までの発病例の 5～16％が欠神発作重積状態を起こしたことが報告されている。
［強直間代発作］
欠神発作の初発から主に 8～15年後に強直間代発作が（ほぼ単独で：清野・井上，1986）出現することもある。こ
れ以外、強直間代発作に関する記述はない。
［欠神発作の発作誘発因子］
発作誘発因子に過呼吸がある（注．初診時に、過呼吸の負荷をかけて欠神発作が誘発されるか否かで、小児欠神て
んかんであることが鑑別できるといわれている）。
○興味や関心を欠いた状態、無為・無気力でぼんやりしている状態、感情（怒り、悲しみ、恐れ、驚き、当惑）、
時間帯（夕方か覚醒時）なども発作誘発因子である。

［欠神発作の発作抑制因子］
身体的や精神的な活動、注意の持続は欠神発作を抑制する（Medina et al., 2014）。
○発作誘発因子に目を奪われがちであるが、発作抑制因子の指摘は貴重である。てんかんをもつ子供の学校生活を
考える際の指針の一つとなるように思われる。

発作頻度 欠神発作：頻発（日が単位：10回程度から数百回以上／日）
○脳波ビデオ記録によらなければ、発作頻度の正確な把握は困難である。
強直間代発作：不明

発作時間 欠神発作：5～15秒（患者の 90％）、30秒以上（患者の 3％：Aicardi, 1994）
強直間代発作：不明

日内分布 欠神発作：特定できず
強直間代発作：不明

発作時脳波所見 両側同期性、対称性の 3ヘルツ棘徐波（棘波成分：1～2発）
間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②後頭部か後頭頭頂部優位の対称的か非対称性（通常、右半球優位）の棘徐波か多棘徐波の内、

①項か②項のどちらか
○これらの内、②項は開眼によって消失し、過呼吸で増強される。

付記 特発性全般てんかんでみられる特異型欠神発作は、眼瞼ミオクローヌス（ミオクローヌスが主で、欠神［意識喪
失］はめだたない）、明らかな口周囲ミオクローヌス、四肢の律動的なミオクローヌス、体幹や頭部や四肢の単発
ないし反復するミオクローヌスが欠神発作に随伴することを意味しない。すなわち、これらのミオクローヌスを示
せば、小児欠神てんかんと診断されない（Hirsch & Panayiotopoulos, 2005）。
○小児欠神てんかんの除外項目に該当する発作症状は、症侯性全般てんかんや未決定てんかんの非定型欠神発作と
して出現するものである。

若年欠神てんかん
発病年齢 7～17歳 好発年齢 10～12歳 男女比 女子優位か、男女同数
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）、小児～青年期の良性てんかん

○主に小児期に発病するが、新しいてんかん分類（Berg et al., 2010）では青年～成人期てんかんに分類されてい
る。

有病率 特発性全般てんかんの 10％を占める（G○lisse et al., 2012）。
○小児欠神てんかんよりも有病率は低い。

発作消失率 ○欠神発作が唯一の発作型であるときの発作消失率は 100％
○欠神発作に 10回未満の強直間代発作が合併するときの発作消失率は 87％
○欠神発作に 10回以上の強直間代発作が合併するときの発作消失率は 76％
○ミオクロニ発作の合併は治療結果に影響を及ぼさない（Wolf & Inoue, 1984）。

主な発作型 欠神発作、強直間代発作、ミオクロニ発作
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発作症状 ［欠神発作］
○小児欠神てんかんよりも、若年欠神てんかんの欠神発作における意識喪失は軽度である。つまり、ときに欠神発
作中に言語や過呼吸活動がみられることもある。

○小児欠神てんかんよりも、欠神発作の発作頻度は低いが、発作時間は長いことが多い。
○小児欠神てんかんに比して、後屈欠神発作は稀である。
○欠神発作が 10秒以上持続すれば、要素的な自動症を伴うことがある。しかし、小児欠神てんかんよりも自動症
欠神発作は起こりにくい。

［強直間代発作］
小児欠神てんかんよりも、強直間代発作が出現しやすい（約 80％）。出現するとすれば、欠神発作に先行すること
が多い。このため、欠神発作が見逃されやすいという問題が生じる。
［ミオクロニ発作］
小児欠神てんかんでは起こらないが、若年欠神てんかんでは 15～20％にみられる。
○強い眼瞼や口周囲のミオクローヌス、四肢や体幹、頭部のミオクロニ発作は若年欠神てんかんらしくない所見で
あるといわれている（Panayiotopoulos, 2010）。

［欠神発作重積状態］
小児欠神てんかんよりも、欠神発作重積状態は起こりやすい。
○欠神発作重積状態の増悪因子に、不適切な抗てんかん薬（特に、カルバマゼピン）の処方や疲労、睡眠不足、生
活習慣の乱れがある（Gélisse et al., 2012）。

発作頻度 欠神発作：通常、散発（週単位以上。ときに、頻発）
強直間代発作：不明
ミオクロニ発作：散発

発作時間 欠神発作：数秒～数十秒
強直間代発作、ミオクロニ発作：不明

日内分布 欠神発作：起床直後に群発することが多い。
強直間代発作：主に昼寝を含む起床直後や夕方に起こりやすい。
ミオクロニ発作：不明

発作時脳波所見 前頭部優位で、対称的な棘徐波（徐波：3.5～4.5ヘルツ）か多棘徐波の単発か群発など
○この脳波所見は、小児欠神てんかんに比して断続的（単発的）であり、若年ミオクロニてんかんに比して不規則
的であることを示す。

間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②前頭部優位の対称的な棘徐波か多棘徐波のどちらか

若年ミオクロニてんかん（別名．衝撃小発作、ヤンツ症候群）
発病年齢 8～26歳 好発年齢 12～18歳 男女比 女子優位か、男女同数
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）、青年～成人期の良性てんかんの基本形

○若年ミオクロニてんかんの知識があれば容易に診断できるが、知識がなければ誤診されやすい。この理由は、朝
のぴくつきで代表される発作症状を 12～18歳の患者が訴えることは困難であり、医師が聴取しなければならな
いためである。

○若年ミオクロニてんかんの発作型は三つの特発性全般発作（ミオクロニ発作、強直間代発作、定型欠神発作：
CCTILAE, 1989）である。すなわち、ミオクロニ発作が優位であり、先行するミオクロニ発作に強直間代発作が
後続するようになることだけが若年ミオクロニてんかんの診断を支持する根拠になる（Thomas et al., 2005）。

有病率 特発性全般てんかんの 20～25％を占める。
経年的変化 ミオクロニ発作を初発してから平均して 1.3～3.3年後に、患者の 80～95％でミオクロニ発作に強直間代発作が後

続する。このため、間代（ミオクローヌス）－強直－間代発作という一連の発作様態を示す（Thomas et al., 2012）。
○抗てんかん薬の中断により、抑制されていた発作が再発することがある。

発作消失率 80～90％（注．強直間代発作に目を奪われれば、ミオクロニ発作は気づきにくい）
主な発作型 ミオクロニ発作、強直間代発作、欠神発作
発作症状 ［ミオクロニ発作］主要な症状で、診断に必須

ミオクローヌスは、随意的に模倣できない攣縮（0.1秒程度）をいう。つまり、速くて小さく、周囲の人々が気づ
きにくい電撃的な筋収縮（ぴくつき）である。関節運動を伴うことも伴わないことも、単発性のこともあれば、同
時に短く反復して、そのリズムは規則的なことも不規則のこともある。また、陰性ミオクローヌス（例．一瞬の筋
収縮の消失に起因する膝崩れ）も含まれる。このように、ミオクロニ発作の様態は変化に富む。
○特発性ミオクロニ発作は、電撃を受けたかのように骨格筋が対称性かつ同期性にリズミカルに細かく震えている
（ピクピクしている）ようにみえることが多い。上腕の近位部に起こりやすいが、前腕は屈曲して上腕に重なる。
上腕の遠位部を巻き込めば、肘関節は屈曲して外旋する。他の筋群（例．腹筋、傍脊柱筋、下腿筋）をも巻き込
めば、子供は手に持っている物を落としたり、投げだしたりする。また、大腿を屈曲して外転したり、膝関節を
少し屈曲させたりする。下腿筋群が巻き込まれた場合、限られた状況で（例．階段を降りているときに）転倒す
ることもある。あるいは、激烈なミオクロニ発作を惹起する場合もある。

○意識喪失を伴うか否かが判断できないほど瞬間的な発作であっても、たいしたことがないと思わないで欲しい。
たとえば、細かな筋収縮が全身の筋群を巻き込めば、横隔膜や腹筋群の筋収縮による呼気音を生じて短い叫び声
をあげて、子供は手に持っている物を乱暴に投げだしたり、身体をすくめるように投げだされて突然転倒する。
この発作様態は激烈なミオクロニ発作と呼ばれている（Thomas et al., 2012）。

○一部の子供ではミオクロニ発作が唯一の発作型であることもある。ともかく、筋収縮に巻き込まれる筋群の範囲
や筋収縮の程度により、上述したように、さまざまなミオクロニ発作がひき起こされる。
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［ミオクロニ発作に後続する強直間代発作］
電撃用のミオクロニ発作が通常よりも長く起こって、徐々に程度と強度が強くなり次第に強直相に（その後、間代
相に）移行する。つまり、ミオクロニ発作に強直間代発作が後続することから、この発作様態は“間代－強直－間
代”となる。
○ミオクロニ発作の出現から 1.3～3.3年後（平均）に、患者の 80～95％でみられる。
［強直間代発作（単独）］
稀に、強直間代発作が単発することもある。この発作誘発因子は睡眠不足である。
○強直間代発作の出現年齢はミオクロニ発作よりもやや遅れ、16歳前後である。
［定型欠神発作］（10～40％）
主要な症状は短い意識消失だけであるので、周囲の人々は気づかないことが多い。脳波所見により、定型欠神発作
をもつことが明らかになる。
○一部の子供では、発病初期に欠神発作だけを示すことがある。この場合、小児欠神てんかんや若年欠神てんかん
と誤診されやすい。

［他の発作型］
特発性てんかんであるにも拘わらず、稀に焦点運動性発作（例．回転発作、向反発作）を起こすことが報告されて
いる。
○一般に脱力発作によって子供が転倒するが、若年ミオクロニてんかんが脱力発作（ミオクロニ脱力発作を含む）
を生じるか否かに関する見解は分かれている（注．脳波ビデオ記録や脳波所見でも判明しないといわれてい
る）。

［ミオクロニ発作の発作誘発因子］
症例の 92％で、次の発作誘発因子が特定されている。すなわち、ストレス（83％）、断眠（77％）、ある種の思
考・精神的集中（23％）、女子における月経周期（33％）、手先の運動や複雑な指の動き（20％）、点滅光やテレビ
ゲーム（15％）、人前で喋ること（11％）、飲酒（11％）、読書（7％）、計算や書字（7％）、楽器の演奏（4％）、描
画（2％）、ある種の音楽（1％）である。
○会話により、原発性読書てんかんでみられるような電撃様の口腔周囲筋のミオクローヌス（口周囲ミオクローヌ
ス）が単発することがある。咀嚼筋や舌筋なども口腔周囲筋に含まれるので、口周囲ミオクローヌスは咀嚼筋群
に生じた下顎ミオクローヌスを伴う場合がある。

しかし、この発作誘発因子が音読や黙読ではないことで原発性読書てんかんと異なる。
○若年ミオクロニてんかんの場合、口周囲ミオクローヌスの持続が短いために、周囲の人々に気づかれにくいとい
う特徴がある。

発作頻度 ミオクロニ発作：散発（週単位以上）
強直間代発作（単独）：稀発（年に 1～2回）
○ただし、思春期の不定の数週間において強直間代発作が群発することがある。
欠神発作：散発的（頻回でない）

発作時間 ミオクロニ発作：通常、覚醒直後に単発か群発（日中の単発は稀）
強直間代発作（単独）、欠神発作：不明

日内分布 ミオクロニ発作：昼寝を含む起床後の 2時間以内（典型的には、30分以内）
○睡眠からの覚醒直後にも、夕方のリラックスしたときにも生じる。
強直間代発作（単独）：昼寝を含む起床直後、夕方
欠神発作：不明

発作時脳波所見 両側性、広汎性の多棘徐波の群発（棘波：10～16ヘルツで 5～20発、徐波：2～5ヘルツ）
間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②前頭部優位の対称的な棘徐波か多棘徐波のどちらか
付記 若年ミオクロニてんかんの場合、何らかの精神医学的疾患（例．境界性人格障害）に成人患者は罹患する可能性が

あるといわれている。精神医学的疾患の発現とてんかんの罹病期間や発作型、抗てんかん薬などとの関係は認めら
れていない（Thomas et al., 2012）。

強直間代発作のみを示すてんかん
疾病論的特徴 従来から、若年ミオクロニてんかんと若年欠神てんかんにおいて強直間代発作が重複することから、覚醒時大発作

てんかん、若年ミオクロニてんかん、若年欠神てんかんのそれぞれを独立した疾患単位として捉えることはむずか
しいという意見があった。
この意見が国際てんかん連盟の作業部会で議論されて、診断要綱（Engel, Jr., 2001）で「強直間代発作のみを示す
てんかん」という疾患単位が提案された。診断要綱の改訂案（Engel, Jr., 2006）において、強直間代発作のみを示
すてんかんは若年ミオクロニてんかんの亜型とみなされたためか、強直間代発作のみを示すてんかんはてんかん症
候群でないという結論に達した。しかし、2006年の見解は新しいてんかん分類（Berg et al., 2010）で否定されて、
遺伝性てんかんの一つとして強直間代発作のみを示すてんかんが復活した。
この疾患単位の重要なポイントは、覚醒時と睡眠時が区別されていないので、覚醒時大発作てんかんだけでなく、
睡眠時大発作てんかん（河合，1998）、混合型大発作てんかん（発作の出現時間帯が定まっていないもの）を包括
していると考えられることである。つまり、強直間代発作のみを示すてんかんと覚醒時大発作てんかんは異なった
疾患カテゴリである。
○強直間代発作のみを示すてんかんが認定されたことは、覚醒時大発作てんかんという（てんかんを代表する）疾
患単位が国際てんかん連盟のてんかん分類から削除されたことを意味する。いいかえれば、覚醒時大発作てんか
んの発作型として強直間代発作を理解してきたことの典拠がなくなったのである。
強直間代発作のみを示すてんかんは新規の疾患単位であり、臨床現場では戸惑いもあるだろうが、このてんかん
について信頼に足る疫学研究は報告されていない。このため、経年的変化や発作消失率などの詳細は不明である。

○念のために、覚醒時大発作てんかんの概要を次に述べることにする。
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覚醒時大発作てんかん（別称．覚醒時強直間代発作てんかん）
発病年齢 6～28歳 好発年齢 10歳代 男女比 やや男子優位
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）で、てんかんの基本形である。

○強直間代発作をひき起こす全ての患者が覚醒時大発作てんかんに罹患しているわけではない。特発性の特徴
（例．正常な発達、良好な経過）がみられたとしても、注意深い観察によって症候性てんかんが疑われる患者を
抽出して、脳の器質的病変や代謝異常などの原因を詳細に検索する必要がある。

○覚醒時大発作てんかんは若年ミオクロニてんかんに類似するという意見がある（Brown & Holmes, 2004）。この
根拠に、若年ミオクロニてんかんの病原候補遺伝子は 6番染色体の短腕（6p11～p12）に局在するが、覚醒時大
発作てんかんの病原候補遺伝子も同じ遺伝子座位を占めていると報告されたことがある。

○なお、混合型大発作てんかんは覚醒時大発作てんかんと共通する特徴（例．10歳代の発病、発作症状）を示す
が、若年ミオクロニてんかんの病原遺伝子候補との関連性はないと報告されている。

有病率 小児てんかん（1,847人）の内、全般発作をもつ子供は 392人（21.2％）で、その中で強直間代発作のみをもつ子
供は 80人（4.3％：Oller-Daurella & Oller, 1992）である。

経年的変化 発作が消失した安定期（5～10年）を経て、強直間代発作が再発することがある。
発作消失率 80～90％

○両側性けいれん発作としての強直間代発作はやや難治性である（Aicardi, 1994）。
主な発作型 強直間代発作、ミオクロニ発作、欠神発作
発作症状 強直相から間代相を経て発作は終わって、発作後相に移る（Brown & Holmes, 2004）。

○強直間代発作の場合、先行発作がしばしばひき起こされる。
先行発作 ①焦点発作、②間代発作、強直発作、欠神発作のいずれか一つの内、①項ないし②項の発作のどちらか、①項と②

項の両者の発作が先行して起こることが多い。
○焦点発作が先行した場合、後続する強直間代発作は両側性けいれん発作と呼ばれている。
○強直間代発作のみを示すてんかんの場合、先行発作は起こらない。

強直相
（10～20秒）

①強直屈曲相（より短時間）：強直相における筋群の筋収縮亢進は（体軸に沿った）顔面や頚部、体幹から始まり、
四肢の筋群に広がる。このため、上肢は外転し、肩の高さまで挙上する。また、肘関節はやや屈曲した状態を保っ
ている。
○強直相屈曲相が始まれば意識喪失、開眼、眼球上転をきたして、咀嚼筋収縮による部分的な開口を示す。
②移行期：背中と頚部の伸展を伴った体軸の筋群から、強直伸展相に変容する。
③強直伸展相（より長時間）：筋緊張がさらに亢進し、頚部、背部、上下肢を伸展する。
○強直伸展相では、口を強く閉じる。
○強直相の開始時や最中に強直叫声を発する。強直叫声は呼吸筋や咽頭筋が収縮し、肺内の空気が押しだされたこ
とによる高いピッチの叫び声である。

変容期 強直（強直性の筋収縮）は次第に微細な震えに変わる。震えの振幅は徐々に大きくなり、そのリズムも約 8回／秒
から約 4回／秒に低下する。
○震えは筋収縮の間歇的な中断によるが、四肢から始まって体軸に及ぶ。

間代相
（30秒程度）

筋収縮が間歇的に中断するため、律動的な筋収縮（収縮→弛緩→収縮→弛緩→ …）を示す。発作終了に向かっ
て、筋収縮の間隔は次第に長くなる。
○間代発作ごとに息漏れ（発声）を示すことがある。

発作の終了 発作が終わっても、意識水準と筋収縮は直ちに回復しない。最後の間代発作から、たとえば約 5秒後に数秒から 4
分ほど持続する強直性の収縮が挿入される。
○発作終了後の筋収縮は頭部筋で最も亢進して、体幹も上肢も伸展する。しかし、強直相でみられるような激しい
ものでない（Brown & Holmes, 2004）。

○最後の間代発作に伴って膀胱括約筋が弛緩し、失禁することがある。
発作後相 強直間代発作後の子供の様子に、次の三つのケースがある。それぞれの対応は、ケースごとに異なる。

［第 1のケース］約 1/3
そのまま睡眠（しばしば、いびきを伴う）に移行すれば、保健室のベッドなどに運んで眠らせる。目覚めたときに
頭痛や腹痛を訴えれば、市販の常備薬を与えればよい。子供が疲労感を訴えれば、落ちつくまで話し相手を努める
ことが望まれる。
［第 2のケース］約 1/3
子供が、清明な意識状態に戻ったようにみえることがある。そして、頭痛や腹痛を訴えたりすることがある。発作
直後の飲水は誤飲の危険を伴うので、発作が終わってから 15分程度は子供を静かに見守ることが望まれる。その
時間が経過すれば、市販の常備薬を与えることができる。また、広汎な領域で生じた神経細胞の興奮により、見当
識（特に、場所の見当識）が一過性に障害されることもある。たとえば、次のような出来事が起こっている。
小学校の下校直前に強直間代発作を起こした子供が、何事もなかったかのように衣服を整えてランドセルを背負っ
て、「先生、さようなら」と言って下校した。しかし夕方に、子供が帰宅していないという保護者からの連絡があ
り、子供が行方不明になったことが判明した。教師らが手分けして近くを探索したが。19時過ぎに少し遠方の警
察から保護しているという連絡が入った。場所の見当識障害により（三好，1994）、校門を出たものの通学路がわ
からないので徘徊したのである。
そこで、子供が普段の様子に戻ったようにみえても、中断された習慣的な動作を発作後に再開しても、簡単な質問
（例．名前は？ 今日は何曜日？ ここはどこ？）によって意識が清明な状態に戻っているか否かを確かめる必要
がある。そのとき、子供に水を飲ませたり、椅子に座ったり歩いたりすることは強制すべきでない。
飲水には誤飲、着席には椅子からころげ落ちる危険が伴う。子供を立たせたまま、教師が静かに見守ることが望ま
れる。発作後から 15分程度が経過すれば、飲水や着席などを含めて子供は自由に行動することができる。
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Ⅳ 症候性全般てんかん

症候性全般てんかんは年齢依存性のてんかん性脳症を
いう。この代表例に大田原症候群、早期ミオクロニ脳
症、ウェスト症候群、レノックス・ガスト症候群があ
る。それぞれに特徴的な脳波異常を示し、行動と認知の
低下を伴う。大田原症候群と早期ミオクロニ脳症はてん
かん性脳症の最早期発病型である。ウェスト症候群は乳
児期に、レノックス・ガスト症候群は小児期早期に罹患
する。
最も重篤なてんかん性脳症は、大田原症候群が先行す
ることもあるが、ウェスト症候群からレノックス・ガス
ト症候群に変容したものである。それにも拘わらず、ウ
ェスト症候群は乳幼児前屈発作がみられても、原因（基
礎疾患）を特定できずに遺伝的脆弱性による発病と考え
られて、ほぼ正常な経過と予後を期待できるものから、
知的障害と痙性型脳性麻痺を合併して、他の難治性てん
かんに変容するものまで広く分布することが報告されて

いる（Fusco et al., 2012）。また、レノックス・ガスト症
候群は最重度のてんかん性脳症であるとみなされてき
た。しかし、てんかん症侯学の進歩により、レノック
ス・ガスト症候群には過剰診断が多いことが判明した
（Durá-Trevè et al., 2007）。過剰診断が多いことは、重篤
なてんかん性脳症の基軸がウェスト症候群からレノック
ス・ガスト症候群に移ったと捉えることに問題があるこ
とを示唆する。
これら以外の症候性全般てんかんにミオクロニ欠神て
んかんがある。これは、脳の画像検査で特異的な脳病変
が認められないので特発性全般てんかんに分類されたが
（Engel, Jr., 2001）、発作予後と精神発達予後は不良であ
る。また、ミオクロニ脱力発作を伴うてんかんは特発性
全般てんかんに属するが、てんかん性脳症でもある。て
んかん性脳症をもたらすものは症候性全般てんかんと判
断することが原則である。本稿の冒頭に述べたように、
てんかん類型の四分法（局所関連性と全般性、特発性と
症候性）に基づいた小児てんかんの評価に誤解の生じる

［第 3のケース］約 1/3
発作後もうろう状態（通常、5～15分程度）に移行することがある。そうすれば、子供が一過性に衝動的になった
り攻撃的になったりすることがある（Betts・町沢訳，1992）。この場合、子供の行動を制止すればますます興奮し
たり反撃されたりするので、一定の距離を置いて子供の行動を注意ぶかく見守ることが望まれる。発作後もうろう
状態から自然に回復するので、不適切な行動も消え去る。
［意識］
発作が始まれば意識を喪失し続け、ときに発作後もうろう状態を経て緩徐に回復する。
［呼吸］
激しい呼気と共に強直相の開始時に呼吸は停止し、強直相と間代相を通じて持続する（注．間代相の間代発作に伴
う強制的な呼気を除く）。発作が終われば、呼吸は直ちに回復する。
○発作終熄により呼吸が回復しても、歯のくいしばり、分泌物の増加により気道は瞬間的に閉塞されて喘鳴呼吸と
なり、呼吸補助筋を賦活した努力呼吸を示す。

［自律神経症状］
強直相の開始と共に自律神経症状の変化は徐々に強まり、強直相の終わりにピークに達したあと、間代相を通じて
漸減する。
○心拍上昇、血圧上昇（各々倍増）、膀胱内圧の上昇（6倍増）、顔面紅潮、チアノーゼ、立毛、発汗、唾液分泌の
促進、気管支粘膜の分泌促進がみられる。

○瞳孔反射も皮膚反射も消失している。深部腱反応はさまざまに修飾される。
○発作が終われば、血圧と皮膚抵抗は正常に回復するが、頻拍は続く。
チアノーゼは回復されずに、顔面などは蒼白に変わる。

［両側性けいれん発作］
強直間代発作は、焦点発作に後続する両側性けいれん発作として出現することがある。
［強直間代発作重積状態］
抗てんかん薬の突然の服薬中止などにより、強直間代発作重積状態（30分以上の重延）が稀に誘発される（Tho-
mas et al., 2012）。
［強直間代発作の発作誘発因子］
発作誘発因子に、睡眠不足（個人差はあるが、ほぼ一昼夜の断眠）、光刺激、過量の飲酒、月経（一般に、月経の
3～4日前）などがある。
○これらの内、点滅光による光過敏性発作が覚醒時大発作てんかんでもみられることは既に述べた（例．24.4％
［10/41人］、男子 3人、女子 7人：Thomas et al., 2005）。

発作頻度 強直間代発作：主に、散発（週、月が単位）か稀発（年が単位）
発作時間 強直間代発作：通常、60秒程度（最短 16秒、最長 108秒）
日内分布 強直間代発作：90％以上は起床後の 2時間以内に出現し、残余は日課や仕事などから解放されて、リラックスし

ている夕方などに起こる。
発作時脳波所見 全般性、両側性で、不規則な棘徐波もしくは多棘徐波（2～4ヘルツ）
間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②基本律動は正常であるが、速棘徐波（4～6ヘルツ）ないし多棘徐波、左右交代性で非対称性

の棘徐波、①項か②項のどちらか。
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リスクは、ミオクロニ欠神てんかん、ミオクロニ脱力発
作を伴うてんかんが共に特発性全般てんかんに位置づけ
られていることに帰結する。しかし、症候論的な観点か
らみれば、どちらも症候性として捉えられるべきであ
る。つまり、ミオクロニ欠神てんかん、ミオクロニ脱力
発作を伴うてんかんの病態が従来のカテゴリから逸脱し

ていることがてんかん類型の四分法に係る信頼性と妥当
性にとって問題となった。
以上のことを断った上で、症候性全般てんかんに属す
る各種てんかん（ミオクロニ欠神てんかん、ミオクロニ
脱力発作を伴うてんかんを含む）の概要を次に述べる。

大田原症候群（別名．早期乳児てんかん性脳症［略記．EIEE］）
発病年齢 生後 2～3ヵ月以内 好発年齢 生後 10日以内 男女比 男子≒女子
疾病論的特徴 症候性全般てんかん（年齢依存性）、てんかん性脳症の最早期発病型

○大田原症候群における最大の特徴は 4～6ヵ月にウェスト症候群に、さらに 1歳以降にレノックス・ガスト症候
群に変容することである。すなわち、それぞれに特定の好発年齢があり、特徴的な脳波異常がみられ、いずれも
発作は頻回であり、知的障害や脳性麻痺（痙性型）を合併し、脳奇形などに関して既知の原因をもつ患者が多い
ことで共通するといわれてきた。

○大田原症候群は、ウェスト症候群の変異型であるという意見がある（Lombroso, 1990）。この根拠は、大田原症
候群の短い強直発作はウェスト症候群の乳幼児前屈発作に類似すること（Kellaway et al., 1979）、サプレッショ
ン・バースト（脳波所見）がヒプスアリスミアに変容することである。
一方、大田原症候群の好発年齢、発作症状、脳波所見は特異的であるので、大田原症候群はウェスト症候群の変
異型ではないとみなされている（Aicardi & Ohtahara, 2005）。

○それでも、大田原症候群と早期ミオクロニ脳症の異同が問題になっている。たとえば、大田原原症候群と早期ミ
オクロニ脳症に共通するサプレッション・バーストの出現パターンに多少の差異がみられる。また、大田原症候
群ではミオクロニ発作は出現しない。

少なくとも脳波所見と発作症状に相違点があるにも拘わらず、注意深く定義された症例を選定して、詳細な分析的
調査研究が行われるまで、大田原症候群を独立した疾患単位と定めることについての結論は保留せざるをえない
（Aicardi & Ohtahara, 2005）。

有病率 稀（ウェスト症候群の約 1/40か、それ以下）
原因（基礎疾患）破壊性の脳奇形（例．アイカルディ症候群、孔脳症、水頭症、片側巨脳症）

○主に MRI の画像検査において、左右非対称で広い範囲の大脳皮質萎縮、脳室拡大、脳梁欠損などが観察されて
いる。

生命予後 不良（8/16例。この内、4例は乳児期に死亡）
精神発達予後 長期生存例の全員は重篤なてんかん性脳症に罹患し、重度の神経学的異常と精神運動発達遅滞を有していたことが

報告されている（Aicardi & Ohtahara, 2005）。
経年的変化 生後 4～6ヵ月にウェスト症候群に、さらに 1歳以降にレノックス・ガスト症候群に変容する。ウェスト症候群に

変容しない場合、多焦点性の焦点発作を含む他の発作型が出現することがある（Mizrahi & Milh, 2012）。
発作消失率 0％（注．大脳半球切除術などが行われたこともある）
主な発作型 短い強直発作（別名．強直性スパズム）
発作症状 短い強直発作が主体であり、単発するか、シリーズ反応を形成する。

○他の発作に、出現部位が変化する焦点発作や片側間代発作がある。焦点発作は、強直発作に先行して、または同
時に起こったり、単独で起こったりする。ときに片側間代発作が起こる。しかし、不規則ミオクローヌスはみら
れない。

発作頻度 短い強直発作：頻発（日が単位）
発作時間 短い強直発作：最長で、10秒

○シリーズ反応の場合、強直発作の出現間隔は 5～15秒である。
日内分布 短い強直発作：覚醒時、睡眠時を問わない。
発作時脳波所見 広汎性の脱同期化（強直発作の出現時）

○ときに、高振幅徐波、速波成分の群発から始まることがある。
間歇時脳波所見 サプレッション・バースト（バースト相とサプレッション相が交互に出現）

○バースト相（棘波、鋭波が混入した高振幅徐波）：2～6秒
○サプレッション相（ほとんど基礎律動がみられない平坦な脳波）：3～5秒
○バースト相－バースト相の発生間隔：5～10秒
○サプレッション・バーストは発病初期に出現し、生後 6ヵ月までに消失する。
○恒常的（ほぼ周期的）に、覚醒時でも睡眠時でも出現する。

付記 サプレッション・バーストという脳波所見は重篤な脳損傷を示唆する。
○たとえば、麻疹ウイルスの感染による脳炎（この病名は亜急性硬化性全脳炎）、低酸素虚血性脳症などでもみら
れる。それゆえ、サプレッション・バーストと精神運動発達遅滞を認めても、短い強直発作を欠けば大田原症候
群と診断されない。
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早期ミオクロニ脳症（略記．EME：別名．新生児ミオクロニ脳症）
発病年齢 生後 28日以内（胎生期に発病の可能性がある） 男女比 男子≒女子
疾病論的特徴 症候性全般てんかん（年齢依存性）、てんかん性脳症の最早期発病型

○出生時から神経学的発達（例．意識水準、脳神経、運動系、感覚系）が障害されており、診断時に異常な神経学
的異常を示す。長期予後に関する報告はないが、生命予後と精神発達予後は不良である。

有病率 稀
原因（基礎疾患）既知の原因の内、先天代謝異常症（例．非ケトン性高グリシン血症：注．マクロ的な脳の構造異常を伴わない）が

重要な位置を占めると考えられている（Lombroso, 1990）。
生命予後 不良（約半数は、重篤な基礎疾患によって生後 1年以内に死亡）
精神発達予後 最終診察のとき、全ての患者は植物状態にあった（Aicardi & Ohtahara, 2005）。

○植物状態：呼吸や循環などの自律神経機能は保たれている一方、運動・知覚機能や認知機能がほとんど欠落した
病態をいう。

経年的変化 不規則ミオクローヌスは数週間～数ヵ月で消失する可能性はあるが、不規則ミオクローヌスよりもやや遅れて出現
する焦点発作は存続して薬物抵抗性に経過する。
○生命予後不良が関わり、他のてんかんへの変容は確認されていない。

発作消失率 0％（注．治療の選択肢として、外科手術は考慮されていない）
主な発作型 不規則ミオクローヌス、焦点発作
発作症状 不規則ミオクローヌス（断片的で、部分的なミオクローヌス）が主体であり、身体の近位部（正中に近い部位）よ

りも遠位部に起こりやすい（Mizrahi & Milh, 2012）。
○不規則ミオクローヌスに関わる筋群は極めて狭い領域に限られることも、顔面や肢全体を巻き込むこともある。
個々の筋収縮は互いに独立し、発作時間も出現部位もバラバラである。短く繊細な筋収縮で気づかれにくいこと
も、強い筋収縮ではっきりとわかることもある。シリーズ反応として群発することもある。また、身体の一部と
他部で同時に発作がみられることよりも、身体各部で非同期性、非対称性に起こることの方が多い。

○不規則ミオクローヌスに混じって、全身性ミオクローヌスが起こることがある。
○経過中に、不規則ミオクローヌスと同時か少し遅れて焦点発作（例．身体各部の焦点性運動発作、意識混濁を伴
う複雑性焦点発作）が出現するようになる。

○生後 3～4ヵ月頃に、日中及び夜間を通じて強直発作があらわれるようになる。
発作頻度 不規則ミオクローヌス：不定（頻発する日もあれば、起こらない日もある）
発作時間 不規則ミオクローヌス：不明
日内分布 不規則ミオクローヌス：不明
発作時脳波所見 発作症状によって異なるが、さまざまな領域に生じる速波成分、徐波、棘波など
間歇時脳波所見 サプレッション・バースト（バースト相とサプレッション相が交互に出現）

○バースト相：1～5秒、サプレッション相：3～10秒
○バースト相－サプレッション相の発生間隔：不明
○サプレッション・バーストは発作と無関係に、生後 1～5ヵ月頃に出現する。
○経過中に非定型的なヒプスアリスミアを一過性に示すこともあるが、再びサプレッション・バーストに戻ること
が多い（乳児期以降も出現し続ける）。

○覚醒時よりも睡眠時に出現しやすい。ときに、睡眠時でしか記録できないこともある。

ウェスト症候群（別名．乳児スパズム症候群）
発病年齢 3～18ヵ月 好発年齢 4～7ヵ月 男女比 男子：女子＝1.1～2.8 : 1
疾病論的特徴 症候性全般てんかん（年齢依存性）で、てんかん性脳症の中核を占める。

○発病時から 20～60％に精神運動発達遅滞がみられるが、この半数は重度である。
○発病から 2～3年後の精神運動発達遅滞の合併率は 75～90％に達する。

三主徴 乳幼児前屈発作、精神発達遅滞、ヒプスアリスミア（脳波異常）
出現率 4.3/10,000（一般小児人口：Riikonen, 2001）

○この 30年間で早期産児、低出生体重児の出生率は増加しているが、ウェスト症候群の出現率は変化していない。
原因（基礎疾患）次に、ウェスト症候群の既知の原因を引用する（Aicardi, 1994）。しかし、これらの因果関係（例．多種多様な原

因が一様にヒプスアリスミアを惹起する理由）は明らかでなく、ウェスト症候群の真の原因は不明である。
○発生異常
神経繊維腫症、スタージ・ウェーバ症候群、色素失調症、線状母斑症候群、片側巨頭症、アィカルディ症候群、
他の脳梁欠損症、全前脳症、皮質異形成を伴う巨頭症、異所性灰白質、ダウン症候群、COFS 症候群（注．肋骨
眼球顔面症候群）

○低酸素虚血性
出生前：妊娠高血圧症候群、糖尿病合併妊娠、子宮内発育遅延、第 1三半期出血、常位胎盤早期剥離、循環障害

による多囊胞性脳軟化症、孔脳症、水頭症
周生期：出生時の無酸素・虚血性脳症（残遺性瘢痕脳回をもたらす）
出生後：溺水、突発性頻脈による心不全と循環虚脱、心停止、急性脱水

○感染症
出生前：サイトメガロウイルス、風疹ウイルス、トキソプラズマ症
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出生後：化膿性髄膜炎、脳炎、脳潰瘍
○出血と外傷
周生期：脳室内出血、クモ膜下出血
出生後：硬膜下血腫と外傷性クモ膜下出血

○代謝性及び中毒性
出生前：酸素欠損、フェニルケトン尿症、非ケトン性高グリシン血症、高オルニチン血症と高アンモニア血症と

ホモシトルリン尿症、ヒスチジン血症、リー脳症、ピリドキシン依存症
原因不明の変性疾患：灰白質ジストロフィ、ズダン好性白質ジストロフィ、PEHO 症候群

（注．浮腫・ヒプスアリスミア・視神経萎縮を伴う進行性脳症症候群）
出生後：新生児低血糖症の後遺症、鉛中毒、リチウム中毒

精神発達予後 てんかんの発病によって認知機能や感覚・運動機能が障害されることは、ウェスト症候群で最も顕著である（Du-
lac & Tuxhorn, 2005）。
○神経学的異常は 33～89％の患者に合併する。運動障害（例．両麻痺、四肢麻痺、運動失調）や小頭症は基礎疾
患に起因するもので、てんかんによるものではない。一方、視覚障害、聴覚障害の原因がてんかんであることも
ある。

○それでも、20～25年間にわたって追跡調査された患者の 11％は正常域の IQ をもつことが報告されている（Ri-
ikonen, 1996）。

経年的変化 患者の 50～60％で強直性スパズムのまま存続するか、他の発作型に変容して持続することがある。その際、数ヵ
月～数年間の発作がみられない時期を経て、新しい発作が出現することもある。他の発作型に変容する場合、局所
関連てんかん（10～32％）よりも全般てんかん（42～90％）の方が多く、40～60％はレノックス・ガスト症候群、
23％は多焦点性てんかん（てんかん原性領域は主にローランド領域、後頭部、側頭部）に変容することが報告さ
れている（Dulac & Tuxhorn, 2005）。
○非定型欠神発作への変容は報告されていない（藤原，1985）。

発作消失率 30～40％（注．自然消褪性であるものがある）
○5歳児の内、72～99％で乳幼児前屈発作は消失している。しかし、乳幼児前屈発作が起こらなくなってもレノッ
クス・ガスト症候群などに変容すれば、極めて難治性てんかんとなる（Dulac & Tuxhorn, 2005）。

○他のてんかんに変容する病態と自然消退性とみなされる病態の違いは明らかでない。
主な発作型 乳幼児前屈発作（別名．乳児スパズム、てんかん性スパズム）
発作症状 乳幼児前屈発作は一般に対称性に起こる頚部、体幹、四肢の急激な筋収縮（強直性スパズム）であり、発作症状

（屈曲スパズム、伸展スパズム、屈曲・伸展混合スパズム）は屈筋か伸筋のどちらが主に収縮するか、どれほど強
く緊張するかに依存する。また、強直性スパズムに巻き込まれる筋群の範囲も変化する。このため、眼球の上転や
僅かな肩の挙上のような繊細な症状しか観察できない場合がある。
○単発の乳幼児前屈発作もあるが、シリーズ反応を形成することが多い。
○発作時には眼球が上転し、叫び、発作が終わる頃に泣くことが多い。
○突然襲ってくる発作の前に乳児は笑うことが多く、今まで機嫌よく遊んでいたが急に静かにして目がすわり、と
きに涙を浮かべたり、不安そうに周囲を見まわしたり、呼吸を止めて身動きもしなかったりすることがある。な
お、笑うことは発作中でも発作後でも観察されている（福山・北原，1985）。

発作頻度 乳幼児前屈発作：頻発（日が単位。シリーズ反応を含む）
○たとえば、30分間に 10秒程度の間隔でシリーズ反応が形成されることが多い。

発作時間 乳幼児前屈発作：10秒程度
日内分布 乳児期前屈発作：覚醒時か、ノンレム睡眠からレム睡眠への移行期に起こりやすい。

○シリーズ反応の場合、入眠間際か覚醒直後に形成されることが多い。
発作時脳波所見 不規則な高振幅の脳波から全般性の平坦化
間歇時脳波所見 ヒプスアリスミア（不規則な高電位棘徐波）

○この脳波異常は、無秩序で非同期の高振幅徐波にさまざまな多焦点性の棘波が混在していることをいう。混沌と
した大脳活動をあらわしている（Fusco et al., 2012）。

用語 シリーズ反応は、5～30秒の間隔で発作を 20～40回（ときに 100回以上）も反復することをいい、典型的にはウ
ェスト症候群でみられる。
シリーズ反応の場合、発作と発作の間において患者は意識を回復して呼吸できる。この点でてんかん重積状態と異
なる（Fusco et al., 2012）。このため、シリーズ発作は重篤な神経学的後遺症を惹起するリスクが低い。なお、シリ
ーズ発作であっても意識水準が十分に回復しないこともある。この場合、てんかん重積状態とシリーズ発作の鑑別
は容易でない。

レノックス・ガスト症候群
発病年齢 1～8歳 好発年齢 3～5歳 男女比 男子：女子＝5 : 1
疾病論的特徴 症候性全般てんかん（年齢依存性）で、てんかん性脳症の中核を占める。

○一般に、レノックス・ガスト症候群の予後は不良で、「ほんの僅かな患者しか独立した生活を送れない」（Ai-
cardi・畠中訳，1992）と報告されている。

○予後不良を示唆する要因に、①ウェスト症候群の既往、②3歳までの発病、③高い発作頻度、④長い増悪期間、
⑤てんかん重積状態の頻発（特に早期に反復すればするほど影響は大きくなる）、⑥脳波検査で背景律動に徐波
が一貫してみられること、⑦多焦点性の局在性異常波、⑧慢性期での多薬投与、⑨多くの医原性合併症（抗てん
かん薬の蓄積による神経毒性：Crespel et al., 2012）などがある。
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呼称の変遷 この疾患単位の呼称に次の三つがあるが、レノックス・ガスト症候群が定着している。
1．小発作異型（Lennox, 1945）
知的障害、三つの発作型（ミオクロニ発作、欠神発作、転倒発作）、脳波所見（広汎性の 2ヘルツ遅棘徐波）を
示す病態として報告された。

2．広汎性遅棘徐波をもつ小児期てんかん性脳症（別称．既知の「小発作異型」）、またはレノックス症候群（Gas-
taut et al., 1966）
この報告で疾患単位として確立した。第一報告者である W. G. Lennox（1884～1960）に敬意を表した（論文題
目中の）レノックス症候群という呼称が広まった。

3．レノックス・ガスト症候群
1968年に、M. Buchtal-Lennox（娘）が H. Gastaut の功績に報いる呼称を提案した。

三主徴 てんかん発作（複数の症候性全般発作）、脳波異常（主に、広汎性の遅棘徐波や速波律動）、精神発達遅滞やパーソ
ナリティ障害（例．崩壊性精神病）

出現率 約 1.2/100,000（一般小児人口：Heiskala, 1997）
○広汎性遅棘徐波と典型的な発作を示せばレノックス・ガスト症候群とみなされ、過剰診断を招いていた。しか
し、睡眠時脳波所見を診断基準に加えることという疾患概念が確立したことにより、レノックス・ガスト症候群
は稀なてんかん性脳症であることが判明した（Durá-Trevè et al., 2007）。たとえば、フランス・てんかん専門セ
ンタの疫学研究で、全ての小児てんかんの内、ウェスト症候群は 4.1％、ドラベ症候群は 1.4％、乳児ミオクロニ
てんかんは 0.8％、レノックス・ガスト症候群は 0.5％と報告されている。

○レノックス・ガスト症候群の場合、ウェスト症候群よりも男子患者が多い。
原因（基礎疾
患）

レノックス・ガスト症候群の病態生理は依然として不明で、病因論的にみて一様でない。
○症例の 31～50％で脳病変は検出されていない。また、てんかんの家族例が高率に認められるという報告もある
が、遺伝の役割は二義的と捉えられている（Aicardi, 1994）。

精神発達予後 長期にわたって追跡調査された患者（200人。10～20年間）の内、44～50％が重度の精神発達遅滞を有していた
（Beaumanoir & Blume, 2005）。

経年的変化 レノックス・ガスト症候群の治療は困難であり、患者の 2/3で慢性の経過をたどって非特異的な全般てんかんか、
多焦点性てんかんに変容して、発作は存続する。
○思春期以降、発作頻度は減少傾向（日単位か週単位）を示す。

発作消失率 0～6％（注．治療抵抗性が最も高いてんかんの一つ）
主な発作型 強直発作、非定型欠神発作、ミオクロニ発作、強直間代発作、焦点発作

○患者の 50～70％は 2種類以上の発作型を併せもつ。
発作症状 ［短い強直発作］（74～95％：最も特徴的で、診断に必須の発作型）

発病時に強直発作は起こらないか、非常に短くて気づかれにくい。数ヵ月後に保護者などが強直発作に気づくよう
になる。強直発作に巻き込まれる筋群の範囲と部位により、次の三つのタイプに区分されている（Crespel et al.,
2012）。
軸性強直発作：頭部と体幹（つまり、軸性）の伸展に限局するもので、無呼吸、開口、眼球の上転を伴う。ときに
啼泣（テイキュウ）が先行する。
軸肢帯性強直発作：頭部と体幹の伸展に肩関節の外転と半屈曲、上肢の挙上を伴う。
全身性強直発作：四肢の遠位部を含むほとんどの筋群が巻き込まれるもので、下肢の伸展や三重屈曲（股関節、膝
関節、足関節の屈曲）を示す。立位であれば前方か側方に転倒する。ときに半身優位のことがあり、自律神経症状
（例．無呼吸、顔面紅潮、心悸亢進、散瞳、失禁）を示すこともある。
○強直発作が 10秒以上続く場合、身体全体の振戦を伴った強直・振戦発作が出現する。強直・振戦発作は夜明け
に起こりやすいが、振戦（身体全体の不随意的な速い震え）を強直間代発作の間代相と混同してはならない。

○強直発作に続いて、数分～数時間持続する自動症（例．身振り自動症、歩行自動症）を起こすことがある。この
発作は、強直・自動症発作と呼ばれている。

○睡眠時に発現する場合、眼球上転、無呼吸か浅呼吸を示すだけで、軽微な運動症状（例．頭部屈曲や僅かな肩の
挙上）さえも伴わないことがある。このため、保護者であっても気づきにくいことは前述した。

○発作誘発因子（例．物音、接触、体動）により、強直発作が突然起こることがある。この現象は、ダウン症候群
をもつ子供で観察されることが多いといわれている。

［非定型欠神発作］（75～100％：強直発作の次に特徴的な発作型）
全身性の筋緊張の消失を伴って姿勢が徐々に崩れたり、あるいは顔面や頚部の筋群に限って緊張が低下して開口し
たり、嚥下障害のために流涎したりする。
○特に、口周囲ミオクローヌスが出現しやすい。
○欠神発作としての意識障害の程度はまちまちで、軽度な意識障害に留まって発作前の行動や動作を継続して行っ
ているように思われることもある。

○強直発作の場合と同じく、非定型欠神発作の発作誘発因子に、物音、接触、体動などがある。この現象は、ダウ
ン症候群をもつ子供で起こりやすいといわれている。

［脱力発作、ミオクロニ発作、ミオクロニ脱力発作］
脱力発作（14～36％）、ミオクロニ発作（4～28％：激烈なミオクロニ発作を含む）、ミオクロニ脱力発作により、
転倒することがある。症状を観察しただけではどの発作で転倒したかがわかりにくことから、これらは転倒発作と
総称されている。
○軽度な転倒発作であれば、倒れないが、頭が前方に垂れて膝が崩れ折れる。
○突然の転倒による頭部外傷を防ぐために、保護用ヘルメットの着用が望まれる。
［その他の発作］
強直間代発作（約 15％）、焦点発作（4％）なども起こりうる。
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［てんかん重積状態］（50～75％）
レノックス・ガスト症候群をもつ子供は、てんかん重積状態を 1回以上経験している。てんかん重積状態に次の三
つがある（Crespel et al., 2012）。
欠神発作重積状態：数日～数週間持続する意識障害状態で、この間に出現する強直発作によって周期的に中断され
る。中断されても、欠神発作重積状態は再発する傾向がある。また、欠神発作重積状態の間歇期の症状は一時的に
悪化する。たとえば、認知機能が低下し、行動障害（例．攻撃性、神経過敏）が出現ないし増悪する。これに加え
て、頰部筋や頚部筋（特に舌筋や口蓋筋）の筋緊張が低下し、言語表出が妨げられることもある。間歇期の症状は
緩やかに元の状態に回復する。
○欠神発作重積状態が遷延すれば、認知機能の予後は不良になることが多い。遷延しない限り、欠神発作重積状態
は永続的な後遺症を起こさない。

○欠神発作重積状態は気づかれにくい。特に、重度知的障害をもつ子供が重積状態にあることを見極めることはむ
ずかしい。

強直発作重積状態：ときに、強直発作重積状態が起こる。覚醒時でも睡眠時で強直発作が持続的に反復するもの
で、発病初期における発作間歇期の意識は保たれており、会話や食事をしたり、歩いたりすることができる。しか
し、意識混濁は進行性に増悪して、嚥下や呼吸が困難になる。
○生命を脅かす自律神経症状（呼吸困難、高体温、頻脈）を稀に伴うことがある。
脱力発作重積状態：脱力発作重積状態は起こりにくい。起こるとすれば、坐位姿勢時に限られる。そして、反復す
る発作や連発する頭部の前屈のために、安定した坐位姿勢を保持できない。発作間歇期の意識混濁はみられない。

発作頻度 強直発作：頻発（日が単位。単発するか、シリーズ反応を形成する）
非定型欠神発作：強直発作に次いで多い。
脱力発作：少ない。
ミオクロニ脱力発作：不明

発作時間 強直発作：最長で 10秒（比較的長く続いても、突然終わる）
非定型欠神発作：通常、5～30秒（開始と終了は緩徐）
脱力発作、ミオクロニ脱力発作：通常、1秒以内

日内分布 強直発作：日中及び夜間
○睡眠時の発作は子供を覚醒させるので、頻発すれば日中に睡魔に襲われる。
○重症例では、夜間（特に、入眠時や起床時）にシリーズ反応として群発する。
非定型欠神発作、脱力発作、ミオクロニ脱力発作：不明

発作時脳波所見 強直発作：前頭部優位の両側性の速波律動（10～20ヘルツ以上、5～15秒持続）
非定型欠神発作：前頭部優位の広汎性遅棘徐波（2～2.5ヘルツ、20秒以上持続）
脱力発作、ミオクロニ脱力発作：多棘徐波、全般性棘徐波

間歇時脳波所見 覚醒時における広汎性遅棘徐波の群発、睡眠時にみられる速い律動波や遅棘徐波の群発、とりわけ特異的な約 10
ヘルツの速波律動

用語 小発作（現．欠神発作）に典型的な 3ヘルツ棘徐波と対比して、この病態に特有な 2ヘルツ遅棘徐波は［小発作異
型］と命名された。

ミオクロニ欠神てんかん
発病年齢 11ヵ月～12歳 6ヵ月（平均 7歳） 男女比 男子優位（70％）
疾病論的特徴 症候性全般てんかんに分類された過去をもつ特発性全般てんかん、小児てんかん

○てんかん分類の改訂版（CCTILAE, 1989）では、発病前に 45％の患者で精神発達遅滞が認められることから、
ミオクロニ欠神発作を主症状とする症候性全般てんかんか潜因性全般てんかんに分類されていた。
──しかし、特異的な脳病変所見（既知の原因）が脳の画像検査で認められないことから、特発性全般てんかん

に区分されることになった（Engel, Jr., 2001）。
○特発性であるにも拘わらず、精神発達予後は不良であり、発作予後に関してタイプ 1（純粋型）とタイプ 2（亜
型：不良）に二分されている（Bureau & Tassinari, 2012）。

出現率 稀（フランスのてんかん専門医療機関におけるてんかん患者集団の 0.5～1％）
○一般のてんかん患者集団における有病率はさらに低いことが推測される。

既往歴 既往歴（病歴上の先行要因）33％（14/42例）：周生期障害 6例、早期産 4例、先天性片麻痺 1例、14番染色体長
腕部分トリソミ 1例、近親婚 2例（注．片麻痺のみ神経学的異常）
○脳の画像検査所見（17％）：瀰漫性の非特異的な病変が僅かにみられる程度で、特徴的な脳の器質的病変は認め
られない（Bureau & Tassinari, 2012）。

家族歴 約 20％：主に、全般てんかん
精神発達予後 精神運動予後の不良（精神発達遅滞）はタイプ 1にもタイプ 2にもみられる。しかし、タイプ 2の方がより重度

で、起こりやすい（Bureau & Tassinari, 2012）。
タイプ 1（38％［16/42例］）：ミオクロニ欠神発作が主な発作型であるもの
○既往歴 47％、てんかんの家族歴 13％、平均発病年齢 7歳
タイプ 2（62％［26/42例］）：ミオクロニ欠神発作に強直間代発作が合併するもの
○既往歴 20％、てんかんの家族歴 33％、平均発病年齢 7歳
○一部の患者では、ミオクロニ欠神発作が消失して、遅棘徐波を伴う非定型欠神発作、速波活動（脳波）を伴う強
直間代発作が出現する。また臨床症状を欠く場合もあるが、レノックス・ガスト症候群近縁の難治性てんかんに
変容する。

田巻義孝・堀田千絵・宮地弘一郎・加藤美朗：多彩な小児てんかんの予後を含む臨床像について
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経年的変化 ミオクロニ欠神発作が消失したあとに、短い強直発作、非定型欠神発作が出現することがある（Tassinari & Bu-
reau, 1985）。

発作消失率 タイプ 1：ミオクロニ欠神発作と合併する発作は消失（平均追跡期間 11年 6ヵ月）
○他の発作合併率：35％（主体は定型欠神発作）
タイプ 2：ミオクロニ欠神発作ないし強直間代発作は存続
○他の発作合併率：80％（主体は強直間代発作、欠神発作重積状態）

主な発作型 ミオクロニ欠神発作（つまり、ミオクローヌスを伴う欠神発作）
○患者の 1/3：全経過を通じて、ミオクロニ欠神発作が唯一の発作型である。
○患者の 2/3：診断前か経過中に、ミオクロニ欠神発作以外の発作型を示す。
○また、患者の 10％は 2種類以上の発作型を有する。

発作症状 ［欠神発作］
意識障害の程度はさまざまで、完全に意識を喪失するものから、意思疎通が軽く途絶する程度のものまで分布する
（Bureau & Tassinari, 2012）。
○自律神経症状として呼吸の変化ないし一時的な停止を示す。ときに失禁する。
［ミオクロニ発作］（診断にとって必須）
欠神発作に、ミオクロニ発作が随伴することも、ミオクロニ強直発作が随伴することもある。ミオクロニ強直発作
の強直性収縮は欠神発作の最中に徐々に増強する。
○ミオクロニ発作は、上肢、肩、下肢の順に起こりやすい。顔面筋を巻き込むことは多くないが、巻き込む場合は
顎や口の周囲で目立つ。

○ミオクロニ強直発作が上肢に起これば、細かく震えながら上肢はぎこちなく挙上する。立位の場合、身体は前後
に揺れるが、倒れることは稀である。

○片側性（明らかに左右非対称性）のミオクロニ強直発作が起こることもある。このため、頚部や体幹が一方向に
向いたり、細かく震えながらぎこちなく回転したりすることがある。しかし、このような偏向に眼球偏位は付随
しない。

○患者の 33％で、激しい転倒が突然みられた（注．ビデオ記録の報告はない）。
○ミオクロニ発作重積状態は稀である。
［経過中にミオクロニ欠神発作に合併する発作型］
患者の 45％に強直間代発作が合併する。患者の 4％に定型欠神発作（ときに、眼瞼ミオクローヌスを伴う特異型
欠神発作）が合併する。
［診断前に出現する発作型］
○ミオクロニ欠神発作に先行して、患者の 38％で欠神発作（注．一部の症例では、気づかない程度のミオクロニ
欠神発作であったかも知れない）、稀に強直間代発作か間代発作（全般性）が出現したこともある。

発作頻度 ミオクロニ欠神発作：頻発（日が単位）
強直間代発作：稀発（年が単位）か、散発（月が単位）
欠神発作：不明

発作時間 ミオクロニ欠神発作：10～60秒（突然始まって突然終わる）
強直間代発作、欠神発作：不明

日内分布 ミオクロニ欠神発作：不明（注．入眠期の発作により、子供が覚醒することも）
強直間代発作：覚醒－睡眠リズムに関係なし
欠神発作：不明

発作時脳波所見 両側同期性、対称性の 3ヘルツ棘徐波（棘波成分：1～2発）
○両側同期性の 3ヘルツ棘徐波（小児欠神てんかんと同じ）は良性を意味しない。

間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②後頭部か後頭頭頂部優位の対称性か非対称性（通常、右半球優位）の棘徐波か多棘徐波の内、
どちらか

付記 点滅光により、患者の 14％でミオクロニ欠神発作が誘発される。

ミオクロニ脱力発作を伴うてんかん（旧称．ミオクロニ失立発作を伴うてんかん）
発病年齢 7ヵ月～6歳 好発年齢 2～6歳 男女比 男子優位
疾病論的特徴 特発性全般てんかん（年齢依存性）であるが、てんかん性脳症でもある。

○ミオクロニ脱力発作を伴うてんかんは、①ミオクロニ発作と脱力発作（旧称．失立発作）を主症状とする小児期
の全般てんかんであり、②脳の器質性病変や代謝異常などがみられず、③棘徐波や多棘徐波の群発と頭頂部優位
の徐波化を示す病態として提唱された（Doose, 1992 a）。これらの内、①項に加えて、ほぼ同じ頃に発病し、治
療抵抗性の発作がみられることはレノックス・ガスト症候群と共通する。一方、②項と③項で、ミオクロニ脱力
発作を伴うてんかんとレノックス・ガスト症候群は相違する。

○てんかん分類の改訂版（CCTILAE, 1989）で、ミオクロニ脱力発作てんかんを伴うてんかんとレノックス・ガス
ト症候群の異同が問題視されたためか、ミオクロニ脱力発作を伴うてんかんは症候性全般てんかんに分類され
た。
──しかし、発病前の精神運動発達は正常であると捉えられたことも関係して、診断要綱の改訂案（Engel, Jr.,

2006）において特発性全般てんかんに変更されたことに加えて、てんかん性脳症でもあるとみなされた。
○ミオクロニ脱力発作を伴うてんかんの精神発達予後や他のてんかん発作への変容とその存続は症例ごとに異な
り、一部の症例は例外的に予後不良となることがわかった。

出現率 稀（10歳までに発病する全ての小児てんかんの内、1.0～2.2％：Doose, 1992 b）
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Ⅴ 未決定てんかん

稀に、発作型は焦点発作か全般発作のどちらであるか
を特定できないてんかんが存在する。てんかん類型の四
分法では整理できないので、そのてんかんは未決定てん
かんと呼ばれている（CCTILAE, 1989）。
通常、てんかん発作は突然起こり、秒か分の単位で経
過して発作前の状態に戻る。しかし、定型的な（教科書
通りの）発作症状を常に示すとは限らない。その都度、
発作症状は僅かに変化する。あるいは、脳波検査を行っ
ても、てんかん脳波を記録できないこともある。また非
てんかん性発作は睡眠時には起こらないが、てんかん発
作とみなされたものが非てんかん性発作であったり、非

てんかん性発作が混在したりしている可能性がある。さ
らに、焦点発作と全般発作がほとんど同時に起これば、
どちらの発作が先行しているのか（つまり、局所関連て
んかんか全般てんかんか）を判断できないことがある。
それでも、脳波ビデオ記録装置を用いて脳波異常と発作
症状の関係を詳細に分析することなどにより、てんかん
の病態などが明らかになれば未決定てんかんは少なくな
ることが考えられる。

既往、家族歴 熱性けいれんプラスの家族歴があり、ミオクロニ脱力発作を伴うてんかんを発病した 10例の内、9例に熱性けい
れんの既往がみられた（Guerrini et al., 2005）。

精神発達予後 患者の 58％は正常域の IQ をもつ一方、20％は軽度、22％は重度の知的障害と診断されて、多動などの問題を伴
うことが報告された（Guerrini et al., 2012）。このため、ミオクロニ脱力発作はてんかん性脳症に区分されるように
なった。
○精神発達予後に影響を及ぼす病理生理学的な要因の解明は不十分であるが、精神発達予後の不良と欠神発作重積
状態の関連性が検討されている。

○このてんかんにおける欠神発作重積状態は少なくとも数時間以上も遷延して、頻発する点で、例外的な欠神発作
重積状態である。

発作消失率 発病から 3年以内に、50～89％は発作の消失に向かう。
経年的変化 発病から 1～2ヵ月で全ての発作型が頻発する。このため、多薬投与か多薬過量投与を招いて発作の増悪や神経学

的異常（例．運動失調）をきたす。それにも拘わらず、50～89％の患者は自然消褪性の発作を有する（Guerrini et
al., 2012）。
○数ヵ月以内にミオクロニ脱力発作や欠神発作は消失する一方、震えを伴う強直発作や強直間代発作は睡眠時や覚
醒時に散発し続けることがある。

主な発作型 ミオクロニ脱力発作、欠神発作、強直発作、強直間代発作
発作症状 ［ミオクロニ脱力発作］（発作型の主体）

体幹、頚部、頭部の対称性の短いミオクロニ発作から始まり、肩や四肢を巻き込み、頭部の前屈、肘関節の外転、
膝関節の伸展をしばしば起こす。ミオクロニ発作に続いて姿勢保持筋の緊張を喪失するために、子供の下肢が下方
にひきよせられるように床か地面に崩れ落ちて、鼻や口唇などの外傷を負うことがある。
○姿勢保持筋の脱力（筋緊張の喪失）が弱ければ、前方か後方への身体が小さく傾くことがある。瞬間的な脱力で
あれば、頭部がガクンと落ちる（前屈する）。

○激烈なミオクロニ発作によっても転倒する。
［欠神発作、強直間代発作、強直発作］
運動要素を伴う特異型欠神発作（75～95％）、強直間代発作（75～90％）、震えを伴う強直発作（30～95％：Guer-
rini et al., 2005）をひき起こす。
○通常、このてんかんを発病したときには強直間代発作だけが出現する。
○予後良好なグループの内、1/3の子供だけが強直発作を示す。
［欠神発作重積状態］（14～95％）
数時間から数日以上、ときに数週間にわたって（増悪と軽快をくり返して）持続し、昏迷、無気力・無関心、流涎
を伴う意識混濁を示す。また、不規則なけいれんと頭部の前屈がみられることもある。
○気づかれない程度の発作重積状態から始まり、進行性に悪化する場合もある。

発作頻度 ミオクロニ脱力発作：頻発（日が単位。ただし、自然消褪性）
欠神発作：不明（ただし、自然消褪性）
脱力発作、強直間代発作：散発（週、月が単位）

発作時間 ミオクロニ脱力発作：通常、2～3秒以下
欠神発作、脱力発作、強直間代発作：不明

日内分布 ミオクロニ脱力発作、欠神発作、脱力発作：不明
強直発作：睡眠時か、夜間睡眠の明け方
強直間代発作：初期は日中に起こるが、経過中に夜間睡眠時に出現するようになる。

発作時脳波所見 ミオクロニ脱力発作：棘徐波（2～4ヘルツ）の群発か多棘徐波複合
間歇時脳波所見 ①異常所見なし、②3ヘルツ棘徐波（睡眠時に顕著に出現）、③頭頂部優位の徐波化、後頭部の 4ヘルツ律動（開

眼により抑制）の内、①項～③項のいずれか
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徐波睡眠期に持続性棘徐波を示すてんかん性脳症（略記．ECSWS）
発病年齢 2～12歳 好発年齢 4～5歳 男女比 男子：女子＝3 : 2
疾病論的特徴 未決定てんかん（CCTILAE, 1989）、てんかん性脳症（Engel. Jr., 2001）

○てんかん重積状態は、てんかん発作が短い間隔で反復するか、遷延する状態を意味する用語である。この概念が
拡大解釈され、徐波睡眠期に持続性棘徐波を示すてんかん性脳症に適用されて、突発波（棘徐波）の出現が何年
もだらだら続くという特異的な脳波所見を示すことという意味が加わった（Tassinari et al., 2012）。

○その特異的な脳波所見は、徐波睡眠期持続性棘徐波（略記．CSWS：別名．徐波睡眠期てんかん放電重積状態、
睡眠期てんかん重積状態）と呼ばれている。

○徐波睡眠期の持続性棘徐波は神経学的退行をもたらす要因と捉えられて、この脳波所見を呈するものはてんかん
性脳症に区分された。

出現率 稀（注．2005年頃までの欧米諸国と日本で数百例の報告）
先行疾患 先天性の脳病変（例．水頭症、皮質形成異常）、周生期障害など（30～61％）

○既往症：知的障害、片麻痺、痙性対麻痺、各種脳症など
神経学的退行 このてんかん性脳症の重要な徴候は、重篤な神経学的退行（言語、認知、行動、運動能力に係る重複障害）をもた

らすことである（Tassinari et al., 2012）。
○言語障害：ランドウ・クレフナ症候群とほぼ同様な言語障害を呈する。徐波睡眠期持続性棘徐波に伴う他の言語
障害に、主に、表出性失語（注．ブローカ失語の別名）、錯語、錯文法がある。しかし、受容性失語（聴きとり
の障害）はあまりみられない。

○認知障害：IQ の低下、言語障害、場所や時間の見当識障害、対人関係の障害（意思疎通の困難）がみられる。
既に能力障害がある場合はさらに低下する（例．IQ の低下は増悪する）。

○行動障害：多動は、ときに注意の障害を伴って約半数の患者にみられる。また、攻撃性と怒りの爆発を伴う感情
発達の障害、精神病的な特徴を伴うパーソナリティ障害も報告されている。

○運動障害：失行、ジストニック運動、運動失調などをひき起こす。これらの内、失行は陰性ミオクローヌスと関
わっている。

○長期の予後調査によれば、主に言語障害をもつ患者と広汎な認知障害をもつ患者を明確に区別することはむずか
しいといわれている。また、ランドウ・クレフナ症候群でみられる音声言語（聴覚性のメッセージ）に対する無
関心に、友だちとの関わりの乏しさ（意思疎通の困難）などが加われば、自閉性障害と誤診される可能性がある
（注．自閉性障害の診断基準に準拠して診断される場合を除く）。

経年的変化 てんかん（脳波所見）や症状の重症度と関わりなく、発作は消失傾向にある（岡，1986）。
○てんかん脳波の終焉と発作の消失時期の関係は、次の三つのタイプに区分できる。
タイプ 1（31％）：徐波睡眠期持続性棘徐波の終焉（シュウエン）と発作の消失は同時
タイプ 2（44％）：徐波睡眠期持続性棘徐波の終焉よりも早く、発作が消失
タイプ 3（25％）：徐波睡眠期持続性棘徐波の終焉後も発作は存続するが、稀発

○存続する発作：欠神発作、強直間代発作、転倒を伴わない強直発作
○てんかん発作の初発から 1～2年後に、徐波睡眠期に持続性棘徐波がみられるようになる。
徐波睡眠期持続性棘徐波の出現年齢は 4～14歳である。

発作消失率 発作は消失傾向にある（発作の持続期間：4年 4ヵ月～14年 11ヵ月。平均：12年）。
○このてんかんの全般的な予後は良好であり、神経細胞の遊走障害を含む器質的病変を伴う患者の場合でもそうで
ある（Tassinari et al., 2012）。

主な発作型 全般発作：間代発作、強直間代発作、非定型欠神発作（定型欠神発作）など
焦点発作：単純性焦点発作（主に焦点運動発作）、複雑性焦点発作など

発作症状 徐波睡眠期持続性棘徐波の確認前に、てんかん発作が初発する（初発年齢 2～12歳）。
○初発発作はしばしば夜間にみられ、患者の約半数では片側性の焦点運動性発作（焦点運動性発作重積状態を含
む：Tassinari et al., 2012）である。

○覚醒時の欠神発作、焦点発作、両側性けいれん発作（強直間代発作）に加えて、聴覚発作、転倒を伴う発作が初
発発作として起こることがある。

［発作パターンによる類別］
発作パターン（発作型、発作頻度など）に基づいて、次の三群に類別できるといわれている（注．発作変容の項で
述べたタイプ 1～タイプ 3との関係はわからない）。
群 A：睡眠時の運動発作だけを示し、その発作頻度は稀発であるもの
群 B：主に睡眠時の焦点性運動発作（片側性）と両側性けいれん発作を有して、徐波睡眠期に持続性棘徐波が確認

された発病期・覚醒時に欠神発作（注．定型欠神発作に類似）が起こりうるもの
群 C：睡眠時に稀発の発作があり、不定の期間が経過したあと、徐波睡眠期持続性棘徐波の出現時に、非定型欠神

発作かつ突然の転倒をもたらす脱力性か強直性の発作を起こすようになるもの。また、陰性ミオクローヌス
が覚醒時に頻発し、運動障害（特に、軽度の失行）をひき起こして患者を苦しめる一因になる。

発作頻度 一般に、徐波睡眠期持続性棘徐波がみられるときに発作型と発作頻度は増加する。その発作像は次の三つのタイプ
に類別されている（Tassinari et al., 2012）。
タイプ A（7％）：発作は稀発で、睡眠時にしか起こらないもの
タイプ B（50％）：非定型欠神発作と焦点運動発作が頻発（日を単位）するもの
タイプ C（43％）：欠神発作が頻発（日を単位）し、転倒や欠神発作重積状態、焦点運動発作を伴うもの
○タイプ B、タイプ C の発作の日内分布は記述されていない。また、発作パターンの類型として提唱された群 A
～群 C との関係も不明である。

○睡眠時に強直発作は生じない。この点で、レノックス・ガスト症候群と異なる。
発作時間 特記事項なし
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日内分布 不明
発作時脳波所見 不明
間歇時脳波所見［覚醒時脳波］

焦点性か多焦点性、ときに広汎性の遅棘徐波（主に、1.5～2.5ヘルツ）の出現に混じって、広汎性棘徐波（2～3ヘ
ルツ）が群発することもある。
［睡眠時脳波］
患者が入眠すれば、両側性、広汎性遅棘徐波（主に、1.5～2.5ヘルツ）が速やかに出現して、ノンレム睡眠の全段
階（睡眠段階 1～睡眠段階 4）にわたって持続する。
○レム睡眠期では広汎性遅棘徐波が断片化（単発的に出現）して、持続性を失う。また、局在性（焦点性か片側
性）で突発性の棘徐波（2～3ヘルツ）が出現する。

［徐波睡眠期持続性棘徐波の終焉後の脳波］
徐波睡眠期持続性棘徐波の終焉から平均 3ヵ月後に、覚醒時脳波も睡眠時脳波も正常化傾向を示す。正常な脳波は
長期にわたって記録できるようである。

用語 徐波睡眠期持続性棘徐波：終夜の脳波記録により、棘徐波指数（［ノンレム睡眠中の棘徐波の総出現時間÷ノンレ
ム睡眠の総時間］×100）が 85～100％である状態が月単位か年単位で持続することをいう。
○徐波睡眠期持続性棘徐波に関する調査研究が進歩した現在、棘徐波指数が 85％以下であっても、徐波睡眠期に
持続性棘徐波を示すてんかん性脳症と診断されることがある。

○徐波睡眠はノンレム睡眠の同義語で、この対義語がレム睡眠である。
付記 徐波睡眠期持続性棘徐波は他の遺伝病でも観察されている。たとえば、レット症候群（X 連鎖優性遺伝）をもつ

約 1/5の患者がてんかん発作と徐波睡眠期持続性棘徐波を示すことが報告されている（Nissenkorn et al., 2010）。

ランドウ・クレフナ症候群（別名．獲得性てんかん失語症）
発病年齢 2～8歳 好発年齢 5～7歳 男女比 不明
疾病論的特徴 ランドウ・クレフナ症候群をもつ患者の多くで徐波睡眠期に“臨床症状を伴わない”棘徐波放電の極端な活性化が

みられることから（Kellerman, 1978）、ランドウ・クレフナ症候群は徐波睡眠期に持続性棘徐波を示すてんかん性
脳症の亜型と捉えるという仮説が提唱されている（Tassinari, 1995）。
○これまで、語音弁別能力の低下とこれによる言語理解の障害は発達性純粋語聾（別名．子供の純粋語聾）として
考えられてきた。

○てんかん発作を示さないランドウ・クレフナ症候群が存在する。そこで、ランドウ・クレフナ症候群を受容性言
語障害に分類できるか否かが検討された。しかし、DSM-Ⅳ（APA, 1994）で受容性言語障害が提唱されていな
いことも関わって結論は保留された。

有病率 不明
先行疾患 ランドウ・クレフナ症候群の場合、先行疾患は患者の 3％にしか認められない。
主な発作型 全般発作：強直間代発作、非定型欠神発作など

焦点発作：単純性焦点発作（例．焦点性運動発作）
○複雑性焦点発作は稀であり、強直発作の報告はない。

症状 ［初発症状］
患者の 60％の初発症状はてんかん発作である。残余は、神経心理学的異常（言語能力の喪失：Tassinari et al.,
2012）で発病する。
○軽い運動症状（例．単発性の間代性眼球偏位、瞬き）や自覚症状（例．ライオンや他の動物の吼え声のような声
が本人に聞こえること）のために耳を覆うといった動作に、保護者が気づいていない可能性があると指摘されて
いる。なお、これらの症状は突発性脳波活動を伴う。

○このような焦点性運動発作は初発症状であることが多い。つまり、発作が出現したあと、言語能力の喪失と徐波
睡眠期持続性棘徐波がしばしば観察されている。

［言語能力の喪失］
通常、亜急性に、話し言葉の理解障害や語音弁別能力の低下により、構音障害、発語量の低下から始まり、意図的
保続、音韻性錯語、新造語を伴う電報文のような常同言語を示して、緘黙や沈黙（電話の着信音やドアのノックの
ような非言語音にも反応しなくなることを含む）に至る。このことは、「感覚失語に始まり、聴覚失語から最終的
に言語聾に至る連続的な言語障害」（Kaga, 1999）と記されている。
○言語性 IQ と動作性 IQ は乖離し、動作性 IQ は正常域である。したがって、言語性 IQ の低下と言語障害に、動
作性 IQ の低下に多動や注意の障害などを伴えば、ランドウ・クレフナ症候群と診断されることはない。

［経過、転帰］
通常、喪失した言語能力は徐々に回復する。稀に、発病後の数週間か数ヵ月以内に自然に寛解することもある
（Tassinari et al., 2012）。
また、言語能力が自然に寛解しない場合、症例によって違いはあるが、一般に成人に達するまでに改善するといわ
れている。すなわち、ランドウ・クレフナ症候群の長期予後に関して次の三群に区分できることが報告されてい
る。
群 A：復唱課題で復唱できないか、意味不明や限られた言葉しか復唱できないもの
群 B：音声言語と文字言語の障害は残存するが、日常生活に支障のないもの
群 C：言語障害が改善された（言語障害を認めない）もの
○群 A～群 C の経過は、ときに変化に富む（軽快 → 増悪 → 軽快 → 増悪 → ‥‥）。このことは、例外もある
が、徐波睡眠期持続性棘徐波の量的変化と関係している。
ただし、群 A の場合、5歳までに発病すれば、1年以上にわたって軽快と憎悪の経過変化を示さずに（より重い
症状が）持続することがある。
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発作頻度 通常、稀発と記されている（Tassinari et al., 2005）。
○患者の 1/3で、発作（てんかん重積状態を含む）は 1回しか起こらない。

発作時間 不明
日内分布 不明（ただし、初発発作は夜間に起こりやすい）
脳波所見 特記事項なし（徐波睡眠期に持続性棘徐波を示すてんかん性脳症の場合と同じ）
付記 自閉性障害をもつ子供（男子 482人、女子 103人）の 30％（176/585人）が 21ヵ月以降（平均）にランドウ・ク

レフナ症候群類似の言語能力の喪失を示し、11％（66/585人）が複数の発作をひき起こした（Tauchman & Rapin,
1997）。終夜睡眠脳波を記録できた症例では、てんかんに罹患している自閉性障害をもつ子供の 59％（39/66人）、
てんかんをもたない自閉性障害をもつ子供の 8％（27/335人）に徐波睡眠期持続性棘徐波がみられた。またてんか
んの診断は受けていないが、言語能力を喪失した自閉性障害をもつ子供の 14％（22/155人）において、言語能力
の喪失は徐波睡眠期持続性棘徐波と関係していた。

ドラベ症候群（旧称．乳児重症ミオクロニてんかん［略記．SMEI］）
発病年齢 不明 好発年齢 5～8ヵ月（平均） 男女比 男：女＝1 : 1～2 : 1
疾病論的特徴 未決定てんかん、てんかん性脳症

ドラベ症候群の特徴は、熱性けいれんが反復・遷延して 1～4歳に全般発作や焦点発作に変容して、成人期まで薬
物抵抗性に持続することである。また、生命予後、精神発達予後の不良は 2歳までに進行性に明らかになる
（Dravet et al., 2012）。
○発作間歇期にもミオクローヌスが出現する。この発作様態はドラベ症候群に特徴的なものである。
○ミオクロニ発作を欠くことを除いて、ドラベ症候群と類似する多くの症例が報告されている。これらは、ドラベ
症候群の周辺型（別名．境界例）と呼ばれている。

○強直発作がみられない点で、ウェスト症候群やレノックス・ガスト症候群と異なる。このことを裏づけるよう
に、経過中に、ウェスト症候群、レノックス・ガスト症候群に変容することは起こらない（今井・大谷，1998）。

○例外的に、強直発作が孤立して起こる場合もある。単発でなく頻発すれば、レノックス・ガスト症候群が疑われ
る。

呼称の変更 ミオクロニ発作は乳幼児期に出現するだけで、その後に消失する傾向があること、周辺型の報告があることから、
ミオクロニ発作を強調しないドラベ症候群に呼称変更された。

出現率 1/40,000（アメリカ：Hurst, 1990）
既往、家族歴 熱性けいれんを含むてんかんの家族歴が、25～77％にみられる。

○ときに既往歴（例．子宮内発育遅延、新生児低酸素血症、早期産児、異常妊娠）を有することが報告されてい
る。しかし、既往歴がみられても、発病前の身体発育と精神運動発達は正常である（Dravet et al., 2005）。

生命予後 推定死亡率は 17.5％（1982～2001年の文献調査：Dravet et al., 2012）
○ドラベ症候群の死亡率はてんかんの中で最も高いと推測されている。おそらく安定期における全般発作重積状態
が関係して、小児期に特に多く死亡する。

○死亡原因は、てんかん重積状態（全死亡の 42.3％）、てんかん突然死（15.4％）、溺水、事故、感染の順で、その
他（不明）を含む。

○ドラベ症候群をもつ子供は感染症に罹患しやすく、気道感染をくり返して肺炎が重症化することがある。しか
し、免疫学的な研究では易感染性を説明できる異常はみつかっていない。

精神発達予後 神経心理学的に正常に発達していたが、熱性けいれんの初発から数ヵ月後に精神運動発達は徐々に遅滞し、小児期
になって神経生理学的な障害が明らかになる。初期の報告では、重症度は重篤であるとされていた。現在では、軽
度～中等度の障害を示すこともあると考えられている（Dravet et al., 2012）。
○神経心理学的な障害は全ての能力・機能に及ぶが、運動、言語と視覚機能が著しく障害されている。視覚構成領
域では、視覚情報を断片的に読みとる能力よりも視覚情報を全体的に統合する能力の方が障害されていると報告
されている。

○正常範囲の月齢（12～18ヵ月）で歩き始めるが、歩行は不安定なままである。約 60％が失調歩行を、20％が軽
度の錐体路症状（例．バビンスキ反応）を示す。ときに、歩き始めたときに発作を起こして転倒した経験から、
歩行を恐れるようになる場合もある。

○正常範囲の月齢で初語はみられるが、言語発達は著しく緩徐で、多くの子供は簡単な文章を自発するような段階
に至らない。また、描画はほとんど不可能で、アルファベットを活字体で何とか書くことができるような段階に
とどまる。

○神経心理学的な障害は、2歳までのてんかんの重症度に依存すると考えられている。すなわち、神経心理学的な
障害は 2歳までの発作の出現回数、発作時間と IQ の低下（約半数は IQ＜50）と対応している。
また、早期にみられる障害は注意集中の低下である。1～2歳頃に、多動を示す。その後に、巧緻運動の障害
（不器用さ）が明らかになる。このため、ぎこちなく、日常生活や遊びで必要となる器用さを獲得できない。ま
た注意の障害と多動に加えて、頑固（妥協できないこと）、横柄などを示す。

○保護者や教師などの指示に従わず、友だちとの関わりに乏しいことなどから、自閉傾向が認められる。しかし、
自閉性障害と診断されることは稀である。

経年的変化 1歳までに反復・遷延する熱性けいれんは、1～4歳に全般発作や焦点発作に変容する。全般発作や焦点発作に変容
した数年間はきわめて薬物抵抗性に経過する。
○それらの全般発作や焦点発作に対する全ての治療は無効であり、入退院を余儀なくされることが多い。
○ウェスト症候群、レノックス・ガスト症候群への変容は報告されていない。

発作消失率 治療には期待がもてない（Dravet et al., 2005）。
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主要な発作型 子供の成長に伴って脳波所見と発作症状が異なるため、ドラベ症候群の病期は次の 3期に分けられている（Dravet
et al., 2012）。
発病期
（1歳まで）

無熱性や有熱性の熱性けいれんが反復し、遷延する時期
○熱性けいれん以外に、全般発作や焦点発作の出現は稀である。

安定期
（1～4歳）

熱性けいれんだけでなく、多様な発作型が出現して精神運動発達遅滞が明らかになる時期
○全般発作：強直間代発作、間代発作、ミオクロニ発作、非定型欠神発作
○焦点発作：単純性焦点発作、複雑性焦点発作、両側性けいれん発作

続発期
（5歳以降）

安定期以後の発作症状が持続する時期
○症例によって異なるが、典型的な強直間代発作は 12～13歳頃から出現することが多い。
○ミオクロニ発作、非定型欠神発作、焦点発作は消失する傾向がある。

発作症状 ドラベ症候群の発作症状について病期別に述べる（Dravet et al., 2012）。
発病期 初発発作は有熱の熱性けいれんで、遷延することが多い。初発発作から 2週間～2ヵ月後に、有熱であれ無熱であ

れ、けいれんが 20分以上遷延し、けいれん重積状態に進展する傾向がみられる。
○熱性けいれん（初発発作）は有熱時の間代発作（全般性か片側性）で、遷延することが多い。熱性けいれんであ
るため。治療も検査もほとんどされない。

○発病期の発作に多様性がある。ときに焦点発作（焦点運動発作）も起こるが、複雑性焦点発作は稀である。な
お、嘔吐を伴わないけいれん重積状態のあとに、嘔吐を伴う焦点発作を反復する症例が報告されている。

○初発発作の数週間前か数日前に、分節的ミオクローヌスが単発することがある。
また初発発作の数時間前に、分節的ミオクローヌスが高熱を伴って反復してあらわれることもある。

安定期 多様な発作型が出現して精神運動発達遅滞に気づかれ、安定期の特徴が顕著になる。
○安定期では、いかなる発作型も極めて薬物抵抗性である。
［けいれん性発作］
強直間代発作が出現するまで、次に述べる分類不能な発作がみられる。それらの発作の内、全般的発作（分類不能
な発作を含む）、片側間代発作はけいれん性発作という用語で表記されることがある。
全般的発作：強直間代発作に類似するが、強直相が短く（強直相と同時に）全身性の間代発作が起こる。自律神経
症状はほとんど伴わない。
偽性全般性発作：両側性であるが非対称性の強直性収縮と間代発作が次々に身体各部を巻き込んで非対称性の多様
な動きや姿勢（例．一肢の伸展、他肢の屈曲）をひき起こす。典型例では、顔面から強直性収縮が始まり、開眼
し、眼球と頭部と口に偏位がみられる。間代発作も顔面から四肢に広がるが、非同期性で非対称性である。たとえ
ば、右手のゆっくりとした震えは止まるが、左手は速く震え続ける。また、自律神経症状は軽度で、チアノーゼ、
無呼吸、流涎、気道閉塞がみられるのは長い発作の終わりだけである。
不安定発作：偽性全般性発作に類似し、非対称性、非同期性の強直性収縮と間代発作が片側優位に出現したり、身
体片側から他側に移動したりする。
片側間代発作：焦点対側の身体片側に間代発作が出現するもの。また、左右交代性の片側間代発作（同じ患者で、
右半身にも左半身にも出現するもの）もひき起こされる。ときに遷延して、片側間代発作重積状態に進展すること
がある。
［けいれん性発作重積状態］
上記のけいれん性発作は、主に最初の数年間において約 75％の患者でけいれん性発作重積状態（30分以上持続）
をひき起こす。けいれん性発作重積状態は難治性で、静脈内薬物投与やしばしば呼吸管理の処置を必要とする。稀
に、死亡することもある。
○けいれん性発作重積状態であっても、多くは神経学的後遺症を残さない。理由は不明であるが、重度の神経学的
退行、片側痙攣・片麻痺症候群が稀に残存する場合もある。

○けいれん性発作重積状態による急性脳症に起因する死亡率は 3.4％（21/623例：Sakauchi et al., 2011 a, 2011 b）
と報告されている。

［ミオクロニ発作］
ミオクロニ発作は、電撃的な筋収縮が単発することも、短い間隔で 2、3回反復することもある。また、発作の強
さはさまざまで、ほとんど認識できないこともある。
激しいミオクロニ発作：全身の筋肉（特に姿勢保持筋）を巻き込むため、乳幼児は持っている物を放り投げたり、
転倒したりする。なお、脱力発作（突然の転倒）も起こるといわれたが、脳波ビデオ記録で脱力発作は確認されて
いない。
弱いミオクロニ発作：頭部や体軸の筋群を巻き込み、頭の前屈や後屈を呈する。
非常に短い間隔で群発するミオクロニ発作：頭部や眼瞼を（ときに腕も）巻き込んで律動的な震えと意識混濁をも
たらす。このとき、欠神発作に特徴的な脳波所見（両側同期性、対称性の 3ヘルツ棘徐波）を示すことから、ミオ
クロニ発作を伴う非定型欠神発作と考えられている。
○ミオクロニ発作は、起床時だけでなく、けいれん性発作の数分から数時間前に出現することがある。
［ミオクロニ発作重積状態］
稀に、発作が反復してミオクロニ発作重積状態に陥ることがある。
○ミオクロニ発作重積状態は 1日以上続くという報告もある。
［非定型欠神発作］
①意識障害を主体とするもの、②運動症状の程度や内容に違いはあるが、明らかなミオクロニ発作を伴うものに分
けられる。①項は、眼瞼ミオクローヌスや頭部前屈を伴うことを意味する。②項は、ミオクローヌス要素が強くな
れば欠神発作とミオクロニ発作を鑑別することが困難になることを示す。このことも関係して、非定型欠神発作の
発作頻度（40～93％）は報告によってばらついている。
○①項と②項の違いは、非定型欠神発作と強さと発作時間が異なっているだけである可能性が高い。
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［非定型欠神発作重積状態］
欠神発作重積状態の意識障害（意識混濁）はさまざまに変動するが、運動症状を伴わない。また、欠神発作重積状
態は長く持続する。覚醒時に持続的に起こっても夜間睡眠によって自然に終熄する。しかし、睡眠時間が短ければ
覚醒時に再発する。
［焦点発作］
患者の 53％（32/60例。内訳：単純性焦点発作 4例、複雑性焦点発作 17例、単純性焦点発作と複雑性焦点発作の
合併 11例）で観察されている。
単純性焦点発作：片側一肢か片側の顔面に限局する間代性スパズム、向反発作（いずれも運動発作）、または双方
が共存するもの
複雑性焦点発作：意識消失に、自律神経症状（チアノーゼ、顔面の紅潮か蒼白、呼吸変化、流涎、発汗）、口部自
動症を伴うものをいう。ときに筋緊張低下（稀に硬直）が加わることもある。
○単純性焦点発作も複雑性焦点発作も両側性けいれん発作に移行することがある。
［自律神経症状］
上記した全般的発作、偽全般性発作、複雑性焦点発作を除いて、他の発作は、四肢の冷感、四肢の発疹や蒼白、発
汗の変化、散瞳、頻脈、原因不明の顔面と胸部の紅潮、胃からの排出遅延などのいずれか（重複：可）を随伴す
る。
○自律神経症状（頻脈）はてんかん突然死のリスクと関連している可能性があるが、詳細に分析されていない。
［意識混濁状態］obtundation status
ドラベ症候群に特徴的な症状で、患者の 40％にみられる。さまざまな程度の意識障害と断片的で不規則なミオク
ローヌスで構成されている。意識が混濁していても反応性はある。強い感覚刺激は意識混濁状態を中断するが、意
識混濁状態にすぐに戻る。
○ミオクローヌスの律動性は低振幅である（小さく震える）。しかし、四肢や顔面の筋群を巻き込み、筋緊張の僅
かな亢進と流涎を伴うことがある。

○大きな振幅の律動がランダムに反復することもある。
○けいれん性発作は、意識混濁状態を惹起したり、意識混濁状態の最中に起こったり、意識混濁状態を終わらせた
りする。

○数時間～数日にわたって意識混濁状態は遷延する。外部刺激、閉眼、模様の凝視により、さらに持続する。
○意識混濁状態の出現年齢：2歳 4ヵ月～19歳 9ヵ月（平均 8歳 8ヵ月）

続発期 強直間代発作（全般性発作、偽性全般性発作、不安定発作を含む）、片側間代発作は残存する一方、ミオクロニ発
作、非定型欠神発作、焦点発作は消失する傾向がある（消失時期は未確定）。

発作間歇期 主に安定期の発作間歇期において、次のような症状がみられるといわれている。
［片側痙攣・片麻痺症候群］
片側間代発作の遷延（片側間代発作重積状態）により、発作後も身体片側の片麻痺がしばしば存続する。この病態
は、片側痙攣・片麻痺症候群（略記．HH 症候群：別名．片側痙攣・片麻痺・てんかん症候群）と呼ばれているも
のに該当する。
［発作間歇期ミオクローヌス］
特に 1～5歳の間の発作間歇期（安静時）において、四肢（遠位優位）や顔面の筋群を巻き込むミオクローヌスが
出現する。この現象を発作間歇期ミオクローヌスといい、ミオクロニ発作を起こす子供にも、起こさない子供にも
みられる。
○発作間歇期であることで、発作間歇期ミオクロニ発作の出現に関係した脳波の変化はみられない。
○発作間歇期ミオクローヌスに気づくことは容易でなく、日常的な巧緻動作（例．積木遊び、スプーンを使った食
事）に伴って増加することから、巧緻動作時の脳波ビデオ記録を要する。

○子供によっては発作間歇期ミオクローヌスの出現は稀で、けいれん性発作の前だけしか出現しないことがある。
○多様なてんかん発作が悪化した時期に、発作間歇期ミオクローヌスはより多く出現する。たとえば年長児の場
合、けいれん性発作を夜間に起こした翌朝の覚醒時に発作間歇期ミオクロニ発作が頻回するといわれている。

○発作間歇期ミオクローヌスの発作頻度：30～100％
［ドラベ症候群の発作誘発因子］
ドラベ症候群の特徴に、体温変化（熱い風呂を含む）、光刺激（例．間歇的な光刺激、強い明暗差）、閉眼、コント
ラストの変化を伴う幾何学的模様（例．壁や網戸、衣服、絵本の文字やデザイン）の凝視により、全般発作や焦点
発作が誘発されることがある。しかし、これらの発作誘発因子はどの発作型を誘発するのかということは判明して
いない（Dravet et al., 2012）。
○閉眼は強い明暗差をもたらすので、光感受性と関係する。
○発熱（38℃以上）よりも低い体温で発作がしばしば誘発されることから、体温変化という用語は体温変化に対
する感受性として捉えるべきである。つまり、環境の温度も発作誘発因子となり、夏や暑い場所で発作を頻発す
る子供が存在する。

○他の発作誘発因子に、身体運動、興奮、感情などがある。
発作頻度
発作時間

下表に、各病期でみられる各種発作の発作頻度や発作時間、転帰を示す。
発作型 発作頻度 発作時間 転帰
強直間代発作† 全例 通常、約 2分（最短 30秒） 存続
片側間代発作 全例 短い 年長では稀発
ミオクロニ発作 不明 通常、1～3秒（最長 10秒） 7歳頃から消失
非定型欠神発作 40～93％ 3～10秒 いずれ消失
焦点発作 43～78.6％ 不明 6歳頃から消失
†．全般的発作（強直相が短い）、偽性全般性発作、不安定発作を含む（以下、同じ）。
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日内分布 強直間代発作† 夜間及び日中の睡眠時（睡眠段階を問わない）
片側間代発作
ミオクロニ発作 日中に数回起こるが、絶え間なく起こる。後者の場合、入眠期までは起こりうるが、軽睡眠期

（睡眠段階 2）以後は消失する。
非定型欠神発作 不明
焦点発作 不明

発作時脳波所見 全般的発作† 発作時脳波は不明であるが、発作後平坦化は一過性で、すぐに広汎性 θ 波に変わる。
不安定発作 片側皮質の限局性突発波が同側皮質や対側皮質に多様に広がる。

○突発波（典型例は棘波）の伝搬は同じ患者でも発作ごとに異なり、脳波所見と発作症状の対応
は必ずしも明確でない。

偽性全般性発作 常に両側性の遅棘徐波か棘徐波
○脳波所見（常に両側性の突発波）は、非対称性である発作症状と乖離している。

片側間代発作 片側半球における限局性の棘波や棘徐波
ミオクロニ発作 全般性の棘徐波複合か多棘徐波（起始：前頭－中心部や頭頂部）
非定型欠神発作 全般性で、不規則な棘徐波複合（2～3.5ヘルツ）
焦点発作 焦点性棘波と鋭波
意識混濁状態 広汎性な徐波律動異常が不規則、連続性に出現

間歇時脳波所見 発病期 ①年齢相応に正常、②棘波を認めず、背景律動の徐波化の内、どちらか
安定期 脳波の悪化が徐々に顕著になり、広汎性棘徐波（3ヘルツ前後）の単発か不規則な群発を示す。

○点滅光や縞模様などの凝視により、広汎性棘徐波が誘発されることもある。
続発期 焦点性ないし多焦点性の棘波が出現するが、次第に発作頻度が低下して、長期的には局在性の棘波が残存

する。
用語 ミオクローヌスは多彩な不随意運動であり、その原因も病態生理も多岐にわたる。病因論的に、次の四つに分類さ

れている（Helms & Shulman・吉野，立澤訳，2010）。
○生理的ミオクローヌス：しゃっくり、入眠時ミオクローヌスなど
○本態性ミオクローヌス：神経病理学的異常を伴わないもの
○症候性ミオクローヌス：感染症（例．ウイルス性脳炎）、低酸素脳症（例．ランス・アダムス症候群）、脊髄障害
などの明らかな疾患によるもの

○てんかん性ミオクローヌス：てんかん発作の 1型として出現するもの。我が国での呼称はミオクロニ発作である
が、特発性と症候性に二分される。

分節的ミオクローヌス：身体各部のまとまった部位（例．顔面、体幹、肢全体のいずれか）に生じた電撃的な筋収
縮をいう。症候性ミオクローヌスに属して、非てんかん性発作とみなされている。

熱性けいれんプラス（別名．遺伝性てんかん熱性けいれんプラス、全般てんかん熱性けいれんプラス）
発病年齢 5歳以降 男女比 不明
疾病論的特徴 熱性けいれんプラスは常染色体優性の熱性けいれんを呈する家系をいい、中核症状は 5歳以降に発症する有熱性の

熱性けいれんである。
○熱性けいれんプラスの家系では、熱性けいれんの発病年齢の上限を超えて（5歳以降も）熱性けいれんだけでな
く、熱性けいれんプラスとしてのてんかん発作（全般発作か焦点発作）をひき起こす。

○稀に、ミオクロニ脱力発作を伴うてんかん、ドラベ症候群に変容することが報告されている（Camfield et al.,
2012）。

○発作型は全般発作に限らない（焦点発作を含む）ことから、全般てんかん熱性けいれんプラスではなく、遺伝性
てんかん熱性けいれんプラスという別名が推薦されている。

○遺伝的にヘテロな症候群（第 1報［常染色体優性遺伝］以外の遺伝様式で発病するものを含むこと）である。ま
た、発病に関して環境要因の影響も考えられている。

有病率 不明
精神発達予後 てんかん性脳症（ミオクロニ脱力発作を伴うてんかん、ドラベ症候群）に変容する稀な場合を除けば、神経心理学

的発達や運動発達は正常である。
発作消失率 原則的に、全般てんかんに有効な抗てんかん薬が奏効する。
経年的変化 6歳以降も熱性けいれんが持続し、無熱性けいれんを併発する。

熱性けいれんプラスとしてのてんかん発作を含めて、小児期中期（中央値は 11歳）までに発作は消失する
（Brown & Holmes, 2004）。

主な発作型 熱性けいれんの発作型：主体は全般発作、例外的に焦点発作
全般発作：強直間代発作で代表され、他に欠神発作、ミオクロニ発作、脱力発作など
焦点発作：側頭葉てんかん、前頭葉てんかんの発作型であるもの（単純性焦点発作［例．自律神経発作、精神発
作］など）
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Ⅵ てんかん発作の緊急処置

てんかん発作の全てに共通する緊急処置の基本は、次
の三点である。
①発作が突然起こったことで驚かず、騒がず、冷静
に、落ちついて行動する。
②発作を起こしている子供を叩いたり、揺すったり、
子供の名前などを呼んだりしても、てんかん発作を
終わらせることはできない。叩くなどの外部刺激を
与えることは発作を長びかせ、てんかん重積状態に
至るリスクがある。
③てんかん重積状態が疑われる場合を除いて、あわて
て救急車を呼ばない。
これらの内、①項に関して強直間代発作に遭遇したと
きの教師の驚きや不安は、同時に目撃した同級生よりも
大きいといわれている。たとえば強直間代発作を目撃し
たときに、同僚の助けを求めて職員室に駆け込んだりす
ることを側聞している。教師が驚き騒げば、同級生も一
緒になって驚き、騒ぎ、発作を起こした子供は奇異な目
でみられることになろう。換言すれば、教師がなすべき
ことは冷静沈着にふるまって、「てんかんを不可解な、
恐ろしいさらには恥ずべきものとみる」（イギリス厚生
省・原田訳，1985）という誤解やスティグマを与えない
ことである。また、学校での出来事として同級生が家庭
で話題にすることで、同級生の保護者が不適切な行動
（例．その子供と遊ばないように我が子に指示すること）
をとらないように配慮する必要もあるだろう。
学校で発作が起こった場合の処置が千葉市において調
査され、適切な処置が行われたのは小学校で 53.3％、中
学校で 54.1％、養護学校で 85.5％と報告されている
（小野・牧野，1983）。我が子が学校で発作を起こしたこ
とで不利益な扱いを受けることを保護者は恐れているの
で（二瓶，1986）、適切に対処することが望まれる。問
題は、保護者を呼んで子供と一緒に帰宅させたり、小児
病院や救急病棟のある病院に運んだりすることである。
てんかん重積状態でなければ、重い受傷などがなけれ
ば、特別な負担を保護者にかけたり病院に連れて行った
りする必要はないはずである。

1 全般発作：強直間代発作の場合
強直間代発作の場合、発作が始まった時刻を確かめて
経過を見届けた上で、唾液の分泌と嘔吐に対応する必要
がある（清野監，1987）。すなわち、発作終熄後にスム
ーズに呼吸ができるように、発作が終わりかけた頃に顔
を横に向けて唾液や嘔吐物を流出させて、気道に逆流し
ないように気道の確保に努めるべきである。発作終了間
近の唾液分泌が過度に多ければ唾液吸引器を利用できる
が、唾液吸引器のある場所で発作が起こるとは限らない
し、唾液吸引器を必要とするような量の唾液は一般に分
泌されないので気道の確保（顔を横に向けること）に専
念すべきだろうと某医師から教示された。また、発作中
の呼吸停止によってチアノーゼをきたすが、酸素吸入や
人工呼吸の必要は特にない。
強直間代発作によって舌を咬むことを恐れ、発作を起
こした子供の口の中に物や指を入れてはいけない。物や
指を無理に入れれば、歯が折れて気道に入って窒息した
り、顎骨を骨折したりする。むしろ、「小児けいれんの
大部分において、咬舌現象を伴うことは著しく少ない」
（長島，1982）のである。実は、奥歯の咬舌に伴った出
血は咀嚼中に頻発している。血液が混じった食塊を嚥下
しているだけでなく、自然に止血するので、私たちは気
づいていないだけである。仮に、唾液や嘔吐物に咬舌に
よる血が混入していて心配であれば、発作終熄後にハン
カチなどで出血部位を押さえて止血することが考えられ
る。失禁していれば、手早く（おおむね 11歳以上の女
児の場合は女性教諭が）処理する。
てんかん発作による不慮の事故を避けるために、たと
えばストーブ上のやかんなどの危険物は取り除けばよ
い。床に固定されたストーブの近くで発作を起こせば、
子供を少しだけ遠ざければよい。その際、子供の腕や足
を掴んで動かせば、肩関節などの脱臼や亜脱臼を起こす
リスクがある。このため、子供の胴や腰を抱えて遠ざけ
るべきである。また、単純性焦点発作の先行による前兆
を子供が自覚できれば、前兆が起きたときに床に座るこ
とを事前に教えておくことができる（清野，1972）。意
識障害と同時に強直発作が起これば、子供の頭と上半身
を支えて寝かせればよい。
ときに水泳の授業中に強直間代発作が起こる場合もあ
るだろう。水中で発作が起これば、子供を仰向けにして

発作症状など ○てんかん性脳症（ミオクロニ脱力発作を伴うてんかん、ドラベ症候群）に変容する稀な場合を除けば、神経学的
発達や精神運動発達は正常である。

○熱性けいれんプラスをもつ患者の一部は焦点発作を惹起するが、この相対的頻度は低く、基本的に全般発作（特
に、強直間代発作）をひき起こす。

○側頭葉てんかんに特徴的な海馬硬化は起こりうるが、一般的ではない。
脳波所見 一般に、正常である。しかし、てんかんが活動期にあれば、全般てんかん類似の脳波所見（例．全般的で不規則な

棘徐波）を記録できることがある。
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頭をしっかり確保し、呼吸再開に備えて鼻と口を水面上
に出すことに専念し、発作が終わってからプールからひ
きあげればよい。てんかんをもつ人々のプールでの溺死
事故は一般人口の 4倍に及ぶという意見もあるが（大田
原・岡，1989）、この根拠が示されていないので真偽の
程はわからない。だからといって、プールでの水泳はリ
スクが高いとも心配がないとも、プールが浅ければ安全
であるとも述べていない。てんかん発作を起こした子供
が、水深と関係なく、水面下に沈めば溺死する恐れがあ
る。同級生とは違う色の水泳帽をかぶらせても、保護者
に付添いを求めても、事故は防げない。ともかく、どの
ように救助するか（救助できるか）を基本に据えて、万
一の事故に備えておかなければならない。その際、発熱
は生理的な発作誘発因子であるといわれているので休憩
中のプールサイドでの甲羅干しによる体温上昇に注意し
つつ、その子供に心理的な負担をかけたり、目立つ監視
であるために差別や中傷を助長したりしないように配慮
することが望まれる（長島，1982；大田原・岡，1989）。
なお発見が遅れることが多いために、川辺や海辺で遊ぶ
ことの方がより危険であることを心に留めていてほし
い。
強直間代発作が終われば、通常は短時間の睡眠をと
り、睡眠から目覚めれば頭痛や腹痛、筋肉痛を訴えるこ
とがある。また、一過性の見当識障害などを示すことが
ある。この状態が発作後もうろう状態であり、5～15分
程度持続する。時間の経過につれて、意識は次第に回復
する。それぞれの対応策は前述した。

2 全般発作：欠神発作の場合
欠神発作の場合、発作が始まった時刻を記録し、経過
を見届けるだけでよい。重要なポイントは、欠神発作と
いう気づきにくい発作があることを認識し、注意散漫で
やる気がないなどのように子供を間違って評価しないこ
とである。

3 全般発作：ミオクロニ脱力発作の場合
ウェスト症候群は乳児期に好発するので、乳幼児前屈
発作を教師が目撃する機会は少ないだろう。レノック
ス・ガスト症候群をもつ子供は、主にミオクロニ脱力発
作によって転倒することがある。このため、保護帽や保
護床といった物理的なサポート・ツールを整備して、不
慮の事故に備える必要がある。また睡眠時に、身体の回
転を伴う発作を起こしたことで、唾液でぬれた枕カバー
が子供の口をふさいで窒息したことが報告されている
（清野，1972）。滅多に起こることではないが、特別支援
学校に併設されている寄宿舎や宿泊を伴う学校行事

（例．修学旅行）などにおいて留意する必要があろう。

4 焦点発作の場合
焦点発作の場合、原則として、発作が始まった時刻を
記録し、経過を見届けるだけでよい。しかし、複雑性焦
点発作であれば、発作後もうろう状態は 1時間ほど続く
ことが多い（田巻ら，2017）。そこで、不慮の事故を避
けるために、子供を見守る必要がある。また、自動症を
起こした場合、無理に制止せず、不適応状態に置かない
ように注意する必要がある。たとえば、離席してフラフ
ラと室外に出て行けば、危険防止のために本人のあとを
つけることが望まれる。両側性けいれん発作（強直間代
発作）を移行したときの処置は、前述した強直間代発作
の場合と同じである。

5 てんかん重積状態の場合
てんかん発作が始まった時刻を確かめ、経過を見届け
る必要があることは前述した。この理由は、てんかん重
積状態であるか否かを見定めるためである。すなわち、
てんかん重積状態が疑われる場合、緊急外来（または主
治医か学校医）での医療処置が必要となる。このため、
その子供の発作時間（特に、強直間代発作が何分間位で
終わるか）を保護者から事前に聞いておくことが望まれ
る。また、てんかん重積状態に陥ったときの対応（緊急
外来の受診方法）を学校医を含めて主治医と相談してお
く必要もある。そして、てんかん発作状態は子供の担任
が近くに居ないときに起こることもあるので、緊急外来
の要請などに関して教職員全員の周知を徹底することが
望まれる。
大地震の起こった時間帯や状況によっては、子供を学
校で保護しなければならないことが起こりうる。この稀
なケースでは、その夜や翌日に服薬すべき抗てんかん薬
を子供が持参していないことが問題になる。抗てんかん
薬の急激な服薬中止によるてんかん重積状態の招来を回
避するために、2、3日分の薬物を保健室で保管してい
る学校がある。子供の教育を担っている学校の責務はこ
のような措置にまで及ぶことに驚いたことがある。

Ⅶ 学校行事などへの参加

てんかんをもつ子供の学校行事や体育やスポーツへの
参加は無条件に許可されるものでなく、慢性小児疾患な
どの場合と同じく一定の限界がある。理念的にはできる
だけ制限を撤廃する一方、ある程度の制約や条件が加え
られることもやむを得ない。たとえば、てんかんをもつ
子供の 63.5％は学校行事などの参加を制限されていな
いが、水泳 21.7％、宿泊訓練（臨海学校など）5.6％、
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修学旅行 4.6％、マラソン大会 4.3％、遠足 3.9％、運動
会 3.6％などの学校行事で参加を制限された経験をもつ
（山本，1986）。これらの経験は、小児期から思春期にか
けて人格発達期に悪影響を及ぼし、子供自身がスポーツ
や遊びを次第に制限するようになり、あまり外出しなく
なり、サッカーや水泳をやろうとしなくなったりするな
ど消極的になることが考えられる（三宅，1982）。
ともかく教師は、発作を起こせば危険であり、疲労は
発作を誘発することを心配して、何かと抑圧的な生活指
導を強制することが多いように思われる。これを改め
て、次のように考えることが望まれる。

てんかんをもつ子供の学校行事や体育・スポーツ
の参加を制限することは疎外感や劣等感を助長し、
性格形成に悪影響を及ぼす一方、スポーツの負荷が
けいれんの閾値を上昇させる（すなわち、けいれん
を起こしにくくする）ことから、発作を恐れること
よりも、積極的に学校行事や体育・スポーツに参加
させ、自信をつけさせることの方が望ましい（長
島，1973）。
同じことを、別の観点から述べれば次のようになる。
てんかんをもつ子供が、可能なかぎり通常の生
活、スポーツ、学校の行事をすごせるように配慮す
る。その方が治療効果をあげることができるし、そ
の子供は生きがいを得ることができる（間中，
1994）。
体育やスポーツの参加に関する問題は、次に述べるア
メリカ小児科学会の勧告（AAP, 1968, 1983, 1984）に明
示されている。
○学校教育における体育やスポーツに参加させようと
するからには、適切な医療的処置を行って発作をコ
ントロールし、十分な監視のもとで許可すべきであ
る。
○てんかんをもつ子供にとって危険であると思われる
運動は平行棒、水泳の高飛びこみ、ロープ登りであ
る。
○水泳は監視が必要であり、潜水競技は禁止すべきで
ある。
○野球、バスケットボール、アメリカンフットボー
ル、レスリングは制限しない。
○格闘技への参加は特別の考慮を要する。たとえば、
X 線 CT によってボクシングは脳障害を起こすこと
が明らかになったので、てんかんをもつか否かに関
係なく、子供のボクシングは制限すべきである。
この背景に、アメリカ医学会（AMA, 1968）が、ボク

シング、アメリカンフットボール、アイスホッケー、ダ
イビング、サッカーなどの頭を強打する機会が多いスポ

ーツへの参加禁止を勧告したことがある。一方、Living-
ston & Berman（1974）は 34年間に 15,000人余のてんか
んをもつ子供と関わってきた経験から、頭部打撲の恐れ
があるスポーツを禁止することに根拠はないと報告して
いる。たとえば、ボクシングやレスリングなどによって
潜在していたてんかん発作が出現したり、発作頻度が増
加したりすることは経験していないし、それらのことを
報告した論文を読んだこともないとも述べている。ま
た、スポーツは脳波を改善させる方向に作用すると考え
られ（高木，1982）、てんかんをもつ子供にとって適度
のスポーツは奨励されるべきであるといわれている
（Tettenborn & Kraemer, 1992）。
子供がてんかん発作を起こしても困ったことは経験し
ていないし、何事も生じていないので、学校行事や体育
やスポーツへの参加をとりあえず許可しておこうと考え
ていれば問題である（小野・牧野，1983）。特に、校長、
担任、養護教諭といった立場の違いが意見の違いを招か
ないように、各自がてんかんを正しく理解し、保護者と
主治医や学校医と密接に協働して適切に対処するという
心構えが求められる。その際、てんかんの病態や治療状
況などは患者ごとに異なるために、てんかんをもつ全て
の子供にあてはまる指針はありえない。主治医や学校医
と相談し、患者ごとに発作型ごとに個別の配慮が必要で
ある。たとえばミオクロニ発作（特発性）の場合、瞬間
的に発作が起こるために突然倒れて頭を強打することが
多いので注意する必要がある（Livingston & Berman,

1974）。同時に、周囲の差別や蔑視を助長させないよう
な教育的配慮も必要である。この場合、守秘義務はある
が、その経過や予後などの情報を欠いた医師による制限
だけが伝えられ、そこに教師の無知や理解不足が加われ
ば、教師の不安と制限が増幅されることも考えられる。
また、医師が医療事故を恐れて保身医療の傾向を強めれ
ば（向井・二宮，1982）、教師の判断は間違うことにな
る。特に、てんかんをもつ 1人の子供についての指導内
容が主治医と学校医で異なる場合、あるいは類似した症
状をもつ 2人以上の子供におけるそれぞれの指導内容が
各人の主治医によって異なる場合、どうすればよいのだ
ろうか。疾患の管理は医師の責務であることから、医師
間の検討に委ねることしか思いつかない。このような検
討を教師が頼むことができるように、医師（特に学校
医）との間に信頼関係を築いているか否かということが
ポイントになろう。
てんかんをもつ子供の健康状態によるが、自転車の 1

人乗り、1人だけの水泳、単独登山、休日の単独ハイキ
ング、トレッキングなどのスポーツに関する制限は少な
ければ少ないほどよい（Linnet・中川訳，1992）。たと
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えば、てんかんをもつ子供が頭を強打する可能性に、自
転車に乗っているときにてんかん発作が起こって転げ落
ちることもあるだろう。しかし Livingston & Berman

（1974）は、てんかん発作のために自転車で大怪我をし
たようなことは聞いたことがないと報告している。それ
でも、我が国の昨今の道路事情を考えれば自転車に乗る
ことに危険を伴う。てんかんをもつ子供でも普通の子供
でも、同じように事故に遭うリスクがある。このポイン
トは、①自転車から落ちて怪我をする可能性、②自転車
を乗る楽しみ（ないし、友人とのつきあい）を奪われた
子供の不満が鬱積し、この感情のはけ口がなく、消極的
となる可能性のどちらを重視するかということである
（長島，1973）。したがって、自転車を許可するか禁止す
るかは、①項と②項のバランスを考慮して子供の保護者
が決めることが望ましい。これを判断するための指針
は、「できるだけ活動範囲を広げ、てんかん患者には何
ができないかを考えるより、何ができるか」（大沼，
1984）を優先して考えることである。一方、参加を許可
しなかったり何らかの制限を加えたりする場合、子供の
よいところを認めて、できないことは“悪いことではな
い”ことを愛情と責任をもって本人に伝える必要があ
る。

1 予防接種の問題
てんかんをもつ子供が予防接種を受けることに関する
アメリカ小児科学会の勧告に基づいて（AAP, 1974）、
関ら（1982）は次のように述べている。

神経疾患を有する乳幼児がルーチンの予防接種を
延期したり中止する確実な根拠はない。脳障害やけ
いれん性疾患（注．てんかん）を有する小児が、健
康児よりもその接種によって重篤な副作用を高率に
おこすという明白な根拠はない。
予防接種による健康被害を受ける子供は稀であるが存
在する（黒川ら，1986）。そこで、集団接種でなく個別
接種で行うことなどに加えて、てんかん発作をもつ子供
に予防接種（例．日本脳炎の場合は小学校 4年と中学校
3年、ジフテリアと破傷風の場合は小学校 6年）を行う
か否かの判断は保護者と学校医に委ねられるべきであ
る。その際、それぞれの予防接種に関係した特異的なア
レルギがある場合、また接種 1ヵ月以内にてんかん発作
を起こした場合、その子供に対する予防接種は無条件に
禁忌となる。
次に述べることは（てんかんと関係がなく）予防接種
に関わる出来事である。知的障害の原因の一つに百日咳
菌がある（WHO, 1985）。1964年にジフテリア・破傷
風・百日咳混合ワクチンが導入され、我が国は百日咳の

罹患率が最も低い国の一つになった。しかし、1975年
に百日咳ワクチン（全菌体）の副作用（急性脳症）によ
り、予防接種は一時中断された。1975年に混合ワクチ
ンの接種開始年齢を 2歳にひきさげて、予防接種が再開
された。1981年に無菌体の百日咳ワクチンが導入され、
1994年にワクチンの接種開始年齢は（生後 2ヵ月頃に
母由来の百日咳の受動免疫は消失することから）生後 3

ヵ月にひきあげられた。反ワクチン・キャンペーン前の
レベルに戻るまでの間に、少なめに見積もっても約 130

人の乳児が犠牲になったと推定されている（谷田，
2009）。すなわち、小児や成人が百日咳菌に感染しても
死亡することはない。一方、乳児が感染すれば、百日咳
肺や低酸素虚血性脳症をしばしば合併して、死に至るこ
ともある。低酸素虚血性脳症は、特に低出生体重児の既
往をもつ乳児、他の呼吸器感染症や胃腸炎を併発してい
る乳児に多発する無呼吸発作に起因すると考えられてい
る（谷田，2009；他）。このような乳児の犠牲は、本来
ならば二者択一を迫られるべきでないことが選択を強い
られた時代の不幸な出来事である。

2 まとめ：指導の原則
上述したことをまとめる意味で、てんかんをもつ子供
と保護者に医師が知らせるべき指導の原則を次に引用す
る（Jabbour et al., 1973）。教師にとっても参考となろ
う。
○てんかんという状態について説明し、誤解を解く。
○てんかんに伴う症状（注．てんかん性格、てんかん
痴呆）は何もないことを強調する。
○知能が正常な子供の場合、てんかんは IQ を低下さ
せないことを強調する。
○処方どおりの服薬によって、てんかん発作の頻度と
程度は完全にまたは著しく抑制できることを強調す
る。
○発作時の処置を保護者に指導する。
○てんかんをもつ子供が入浴中におぼれたり、うつむ
いて寝ていて窒息したり、テレビゲームに熱中した
りすることで死亡することは確率的に絶無でない
が、ごく稀にしか起こらない。このようなことを保
護者に告げて不安をもたせてはならない。
○定期的に検査を受ける必要があることを指導する。
○健康な精神状態にあるように励まし、過保護や過干
渉とならずに、健康な普通の子供として扱うように
指導する。
○子供の能力と社会的活動に適応した学習やスポーツ
に参加するように指導する。
○もし必要ならば、我が子がてんかんをもつことは保
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護者の責任であるという自責の意識をやわらげる。
1993年に、日本製のテレビゲームに熱中した子供が
てんかん発作を起こして死亡したとイギリスのタブロイ
ド紙が報道した。これを受けて、我が国の中学校教師が
「テレビゲームをすれば、てんかんになって死亡する」
と生徒に注意した。その学校に通学するてんかんに罹患
している女子生徒が教師の発言にショックを受け、帰宅
後に「私は、てんかんでいつ死ぬの？」と母親に尋ねた
ことで問題になった。
テレビゲームによって誰でもてんかん発作を起こすこ
とはない。ましてや、てんかん発作で死亡することは考
えられない。テレビ画面のちらつきによる生涯に 1回だ
けの光過敏性発作だけでなく、眼球運動（瞬きを含む）、
手の運動、高次の精神活動、精神的緊張、感情変化が特
異的に発作を誘発するといわれている（高橋，1994,
2002）。ゲームセンタでも発作が起こっているのでゲー
ムセンタの照明や騒音、テレビゲームに熱中するあま
り、生活習慣が乱れて睡眠不足になることも考慮されな
ければならない。万が一、死亡するとしても生活習慣の
乱れ（睡眠不足や不十分な食事、運動不足）や精神的緊
張などが複合的に関与した結果であろう。テレビゲーム
に熱中することを注意したければ、稀なテレビゲームて
んかんを口実とせずに注意すべきである。自明のことで
あるが、子供の事故はてんかん発作を起こした場合に限
らないことを述べておきたい。
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