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【はじめに】

近年の神経画像診断の発達により、難治性て

んかんの症例に様々な異常所見が発見されるよ

うになってきた。中でも大脳の一部に限局した

皮質形成異常（fOcalcorticaldysplasia）は病変

自体に発作のfbcusが存在する可能性が高く、

皮質切除により発作の根治が期待できる。今回

我々はWest症候群で発症し、手術により良好

な結果を得たcorticaldysplasiaの一例を経験し

たので、文献的考察を加え報告する。

【症例Ｉ

症例は７ケ月の男児で３９週５日に正常分娩

で出生し、周産期に特に異常は無かった。生後

１ヶ月頃よりinfantilespasmsが出現した。次第

に頻度が増加してきたため、平成１０年４月、

West症候群の診断で近医より札幌医大小児科

を紹介された。入院後、ビタミンＢ６、ACTＨ

療法、ゾニサミド、フェノバルビタールの投与

を施行された。その後infantilespasmsは消失

したが一点を凝視し、動作も停止する複雑部分

発作が新たに出現した。このときの脳波所見で

はhypsaIThythmiaは消失しており、左側後頭側

頭葉にspike&waveが頻発していた。MRI上左

後頭葉に異常を指摘され、脳波上のspikeと一

致したため、手術適応の検討のため同年７月

２９日に当科に紹介され入院した。

入院時、身長６５ｃｍ、体重83859で明らかな

運動発達の遅延を認めなかった。神経学的には

右同名半盲が疑われる他に異常を認めなかった。

発作は複雑部分発作で、一点を凝視したまま

動かない、時に右方への共同偏視が５秒から、

長いときで４０秒程度出現した。発作頻度は一

日に平均十数回で、覚醒直後に多かった。

頭皮脳波ではlLOccipitalからposter'ortempo‐

ral，midtemporalにspike＆ｗａｖｅが頻発してい

た。EEGdipoleは1t・postenortemporalregion

に計算された（図1)。

MRIでは左側後頭葉から側頭葉後部にかけ

て異常な脳溝が存在し、その周囲を囲むように

肥厚した灰白質を認めた（図2、矢印)。‐

SPECT（99mTc-ECD）では発作間歌時に、左後

頭葉がhypopeIfUsionとなっており、発作時に

はhyperperfUsionを呈していた（図３矢印)。
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