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小児てんかんの特徴

　小児期はてんかんの発症率が高いばかりではなく，
年齢依存性の病型が多く存在し，それぞれが特徴的な
臨床像を示す1）．例えば新生児・乳児期には脳形成異
常などに伴う症候性てんかん特に大田原症候群と
West 症候群や遺伝素因を背景にした Dravet 症候群
などが認められる．一方で家族歴が濃厚な良性新生児
てんかんも存在する．幼児期には良性部分てんかんや
小児欠神てんかん，そして Lennox-Gastaut 症候群など
を認める．思春期には若年ミオクロニーてんかん等の
特発性全般てんかんの発症が多くなる．正確な診断と
治療を行うためには各病型の病像を理解する必要があ
る．
　てんかんの正確な診断にあたって小児患者では成人
に比較して特別の配慮や注意が必要である．例えば診
察や検査のときに泣きわめいたりするのは小児では普
通のことであり，成人のように指示に従ってくれると
は限らない．前兆や自覚症状に関する情報が診断のた

めに重要であるが，幼児ではこのような情報を得るこ
とは難しい．発作中の意識レベルの評価でさえ成人に
比較すれば容易でない．
　てんかん以外の症候性あるいは機会性発作が多いの
も小児の特徴である．例えば新生児期の発作の主体は
低酸素性脳症などの急性脳障害による．乳幼児期には
熱性けいれんが多い．またてんかん発作に類似した発
作様症状もしばしば認められ，泣き入りひきつけ（憤
怒けいれん），睡眠障害（夜驚症，睡眠時遊行症，睡眠
時無呼吸症候群，ナルコレプシー），ケトン性低血糖
症，失神，心因反応など多彩である．これらを鑑別し
正しい診断に至らなければならない．
　脳波はてんかんの診断に欠かせない検査である．脳
波像も背景基礎活動とてんかん性異常が共に年齢依存
性に変化し成人とは異なる様相を呈するため，小児脳
波の判読にあたっては年齢別の正常と代表的異常のパ
ターンを把握すべきである2）．特徴的な臨床像と脳波
像の総合によりてんかん症候群が構成される．小児期
にあっては特にてんかん症候群の種類が多く，また年
齢依存性に寛解する良性てんかんから極めて難治な病
型まで両極端にわたる．中でも West 症候群を始めと
する激しいてんかん性脳活動のために認知・行動など
の高次脳機能が阻害され発達遅滞・障害を来す一連の
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病態，すなわちてんかん性脳症は，乳幼児において重
要な問題である3）．
　脳波は従来の用紙記録が現在はコンピュータ化され
デジタル信号として記録されるようになっている4，5）．
この変化は単なる記録手段に関わるものではない．臨
床脳波データが直接信号解析に応用できるようになっ
たことは重要であり，脳機能に関わる抽出可能な情報
が飛躍的に増大した．脳波の基本が波形の視察的判読
であり，そのために特別の長期間のトレーニングが必
要なことには変わりはないが，信号解析という手段を
得たことで脳波は21世紀において新しい検査法となっ
たのである．この点につき新たな知見の得られた小児
てんかんの病型を取り上げて概説する．

小児期の代表的なてんかん症候群と脳波の関係

1．West 症候群
　小児ならではのてんかんとして，まず West 症候群
すなわち点頭てんかんが上げられる1，6）．これは乳児期
に epileptic spasms（てんかん性スパズム，infantile 
spasms）すなわち点頭発作を示すてんかん性脳症の代
表である．発症は乳児期で特に生後 3 ～ 7 ヵ月の間に
多い．Epileptic spasms は 1 秒前後の短い強直がシリ
ーズ（クラスター）形成性すなわち一定の時間間隔で
繰り返す特徴的発作である7）．また焦点性発作が
epileptic spasms のシリーズと複合して出現すること
がある．基礎疾患は多様であるが，基盤に脳障害が存
在する症例が多い．West 症候群の発症に伴い発達が
停滞したり，退行して頸定や追視が失われ笑わなくな
ったりすることが，てんかん性脳症の症状発現である．
　その West 症候群の典型的な発作間欠時脳波像は
hypsarrhythmia であり，広汎性高振幅徐波と多焦点性
棘波が無規律に混在し混沌としたパターンである8）．
Epileptic spasms の発作時には徐波のみまたは徐波に
続き平坦化するパターンを認める．この病型の脳波デ
ータでは分析により特に顕著な特徴が下記のように明
らかになる．
　West 症候群は基本的には年齢依存性のてんかん症
候群であり，合成 ACTH（Cortrosyn-Z）療法等を行
っても発作が抑制できない或いは再発する場合は年齢
が進むとともに単発の強直発作を主症状とする
Lennox-Gastaut 症候群に変容したり，焦点性発作が主
症状になる症例が多い．これに伴い脳波像にも特徴的
な変化が認められる．

2．大田原症候群
　大田原症候群は，新生児期～乳児期早期に発症する
年齢依存性てんかん性脳症の最早発型である1，9）．発症
は生後 3 ヵ月以内で特に新生児期に多い．脳形成異常
をはじめとする種々の脳障害を基礎疾患とするが，
ARX や STXBP 1 などの遺伝子の変異が報告されて
いる10）．
　West 症候群と同様に epileptic spasms が主要発作
型であり，シリーズ形成性あるいは単発で出現し，焦
点性発作を合併する症例もある．極めて難治なてんか
んであり，発達は重度の精神発達遅滞を示し運動障害
を伴う．
　脳波は特徴的であり，発作間欠時において覚醒時と
睡眠時で持続する suppression-burst（SB）パターンが
認められ，診断に必須である．SB は高振幅徐波に棘波
を混在した 1 ～ 3 秒の群発部分と， 3 ～ 4 秒のほとん
ど平坦な抑制部分が交互に出現するパターンである．
3．Lennox-Gastaut 症候群
　Lennox-Gastaut 症候群は小児期の難治てんかんの
代表であり，症候性全般てんかんの代名詞でもある1，11）．
発症は 3 ～ 8 歳が主体であり，West 症候群など他の
てんかん症候群が先行する症例が多い．発症前から発
達遅滞があるなど基盤に脳障害が存在する症例が多
く，多様な基礎疾患を背景とし，脳奇形・皮質形成異
常，結節性硬化症や神経線維腫症などの神経皮膚症候
群，染色体異常や，各種脳障害 （周産期脳障害，脳炎・
脳症，頭部外傷など） の後遺症などがある．
　主要発作型は強直発作であり，覚醒時・睡眠時とも
に出現する．合併発作型として多いのは非定型欠神発
作であり，非けいれん性てんかん重積状態に発展する
ことも多い．ミオクローニー発作や脱力発作（失立発
作）を認める症例もあり，強直間代発作や複雑部分発
作が合併することもありうる．
　脳波はこの病型においても特徴的であり，覚醒時の
背景基礎活動は徐波化している．発作間欠時異常とし
て 2 -2.5Hz slow spike-wave bursts を認め特に入眠
期で強い．前頭部などの焦点性棘波・棘徐波も混在す
ることが多い．睡眠では rapid rhythm（generalized 
paroxysmal fast activity）が出現する．
4．中心・側頭部脳波焦点を伴う良性小児てんかん
（benign childhood epilepsy with centro-temporal 
spikes, BECTS）
　小児期の良性てんかんの代表であり，特発性小児て
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んかんの中で最も多い1,12）．脳障害のない小児において
年齢依存性に発症し，発症年齢は 3 から14歳にわたる．
神経学的障害はなく，発達は発症前においても経過中
も正常である．最も特徴的で典型的な発作は，シルビ
ウス発作と呼ばれる睡眠中の短い片側顔面間代発作で
ある．発作症状が限局しているときは意識は保たれる
が，しばしば同側上肢そして全身のけいれんに発展す
る．発作予後はよく，殆どの症例では発作頻度は少な
いままで思春期以降に自然消失する．
　典型的な脳波異常はローランド棘波（rolandic spike）
と呼ばれる中心・側頭部優位の比較的高振幅の鋭徐波
であり，特に睡眠中に増加し周囲に波及あるいは全般
化する13）．ローランド溝付近を発生源とすると考えら
れるためこの名称がつけられている．両側性に出現す
る症例も多い．記録時期により一過性に消退したり出
現側が変化することもあり，脳病変によるものではな
いため機能性棘波と考えられる．ローランド棘波も思
春期以降は自然消失する．
5．Panayiotopoulos 症候群
　幼児期に好発する良性局在関連性てんかんの一型
で，殆どの症例は 3 ～ 6 歳で発症する1，14）．基礎に神経
疾患がなく発達正常の小児に発症する．神経画像も正
常である．
　発作症状は自律神経症状が特徴的であり，中でも悪
心・嘔気・嘔吐が多い．典型例では，始め意識を保っ
たまま悪心を訴えそして嘔吐する．発作症状が発展し，
意識障害，眼球偏位を示したり半身けいれんや全身け
いれんに移行することもしばしば認める．意識消失と
脱力を示す失神のような発作を認めることもある．発
作は睡眠中に好発する．また発作は遷延して重積状態
に発展することが多い．
　脳波像に関しては，後頭部棘波を認める症例が約
2 / 3 と最も多いが，様々な脳部位の焦点性棘波も認め
られ，多焦点性の例やてんかん発射のない症例も存在
する．
6．小児欠神てんかん
　正常発達の小児で学童前期から学童期（ 4 ～10歳）
にかけて定型欠神が出現する1）．基礎疾患はなく，け
いれん性疾患の家族歴を効率に認め，女児優位である．
基礎疾患は認めない．頻度の高い症候群である．
　定型欠神発作は持続 4 ～20秒の完全な意識消失をお
こす．患児は発作により活動を突然中止し，虚空を凝
視し，終了とともに突然に活動を再開する．眼瞼など

にかすかな間代性運動を認めることもある．発作で倒
れることはない．発作回数は多く通常毎日起こる．強
直間代発作が出現する症例もある．
　脳波異常は特徴的で，両側同期性のやや前頭部優位
の 3Hz 棘徐波群発が発作性意識消失に一致して出現
する．棘徐波群発は過呼吸賦活で顕著に誘発される．
睡眠中は短く不規則で細切れのような棘徐波群発が認
められる．背景基礎活動は正常であるが，後頭部に
2 - 3Hz 律動的徐波を認める症例も多い．

脳波のてんかん性異常の分析の新たな展開

　従来の臨床脳波で主として観察されていたのはβ帯
域（20～40Hz）以下の活動であるが，デジタル脳波技
術の進歩により，用紙記録では検出できないγ帯域（40
～80Hz）および高周波数帯域（ripple：80～200/250Hz，
fast ripple：200/250～500Hz）の活動を観察すること
ができるようになった15）．それに加えてデジタル脳波
データは周波数分析に直接応用できるため，脳波活動
のスペクトル分析も容易になった．
　脳波の高周波活動，特に明瞭な振動性を示す高周波
振動（high-frequency oscillations，HFOs）はてんかん
原性および発作原性と深く結びついていることが知ら
れている16-19）．生理的高周波と病的高周波がどのよう
に異なり，またどのように影響・関連しているのかは
今後解明して行かなければならない問題である．高周
波の分析には方法論な難しさがあり，特に非侵襲的頭
皮上脳波記録は高周波の減衰とノイズの除外という課
題を克服しつつ進めなければならない．
　てんかん性脳症は小児期の難治てんかんの中核をな
し，これにおいてはてんかん性異常活動そのものが神
経発達に影響し認知などの高次脳機能を障害すること
が危惧される．この小児期てんかん性脳症において脳
波からγ・高周波帯域の異常活動が検出されている．
また生理的γ・高周波帯域活動は高次脳機能に関与す
ることが知られている20-22）．同一の脳組織において生
理的高周波と病的高周波が無干渉に共存することは考
え難いのではないか，そしてその干渉こそがてんかん
性脳症において高次脳機能障害をきたす病態生理的機
序に関わるのではないかと推測される23，24）．
　このような視点から，これまでのてんかん性脳症に
おける頭皮上脳波のγ・高周波分析の知見をまとめ，
てんかん外科手術にいかに応用するかについて展望し
たい．

　 小児てんかんにおける脳波の新しい意義：小林勝弘 　
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1．てんかん性γ・高周波活動の分析方法
　てんかん性γ・高周波活動を脳波から検出するため
には，周波数フィルター処理と時間・周波数分析が重
要である．
　通常の脳波の時定数0.3秒は低域遮断フィルター

（low-cut filter，LCF）では約0.5Hz に相当するが，こ
れでは高周波は徐波に隠れてしまい検出しがたい．そ
こで LCF を40～80Hz に上げると高周波成分が明瞭
に認められるようになる（図）．
　さらに脳波データから短い区間を選び短時間フーリ
エ（Fourier）変換（別名 Gabor 変換）やウエーブレ
ット（wavelet）変換などの周波数分析を施して，パワ
ースペクトルすなわち信号の強弱の周波数に関する分
布を求める．得られたパワースペクトルをもとに時
間・周波数分析のパネルの 1 点 1 点を描画する．強い
パワーは白や赤で，弱いパワーは黒や青で示している

（図）．
　フィルター処理した脳波データでγ・高周波活動が
目視確認でき，時間・周波数分析パネルで対応する信
号強度の強い斑（blob）が検出できた場合に，はじめ
てγ・高周波が出現していると証明できる25）．真の高
周波活動ではない信号をそれと誤認する危険があるた
め，高周波活動の出現を確実に証明するためにはこの
ような手順が必要である26）．
2．West 症候群とその類縁病型におけるてんかん性
γ・高周波活動
　West 症候群の発作間欠時 hypsarrhythmia で嵐の
ように多数のてんかん性速波振動（fast oscillation，
FO）すなわちγ振動や ripple 振動が検出されている 
（図Ａ，Ｂ）24，27，28）．頭皮上脳波で最も明瞭なてんかん
性 FO が観察されるのは epileptic spasms の発作時脳
波である（図Ｃ）．Epileptic spasms の発作時 FO は多

Ａ Ｂ

Ｃ Ｄ

Ｅ

図　West 症候群の脳波の速波振動（fast oscillation，FO）
脳波は双極導出で低域遮断フィルタ（LCF）はそれぞれ緑線が0.5Hz，青線が40Hz，赤線が80Hz である．Ａ：hypsarrhythmia（電極
は P4-O2）の中の棘波成分に伴う FO．波形として認められる FO を青矢印で示し，対応する時間・周波数スペクトラム中の blob を黄
色い矢印で示す．Ｂ：hypsarrhythmia の中の棘波成分に伴わない FO．Ｃ：epileptic spasms の発作時脳波から検出した FO．Ｄ：発
作のない乳児から記録したコントロール脳波で認めた FO．Ｅ：アーチファクトであり分析から除外した．（文献24，Figure 1を許可を
得て転載）



187

くの West 症候群の症例では左右対称性であるが，時
には左右差があり，また脳梁欠損を伴う Aicardi 症候
群や脳梁離断術後の症例などでは左右独立性に出現す
ることから皮質がその発生源と考えられる29，30）．頭皮
上発作時脳波から ripple 帯域高周波も検出されてい
る．頭皮上発作時γ律動は皮質脳波での発作時 HFOs
を反映していると推測され31，32），直接的検証は頭皮・
皮質同時脳波記録によりなされている33）．発作時 FO
は通常の spasms の発作時脳波の陽性徐波に一致して
出現し，皮質錐体細胞の特に強い発火を反映している
と推測される34）．非てんかん性 FO は頭皮では殆ど観
察されず，わずかに検出される波形も50Hz 以下であ
り背景活動の一過性増強のように思われる（図Ｄ）．こ
のような分析にあってはノイズは波形ならびにスペク
トルパターンの両面から吟味し除外する必要がある
（図Ｅ）．
　発作時γ律動を認めるのは West 症候群の epileptic 
spasms のみではない．大田原症候群や早期ミオクロ
ニ ー 脳 症 の epileptic spams で も 35），ま た 一 部 の
Lennox-Gastaut 症候群の強直発作においてもこれは
検出される36）．以上の知見から，これら一連の発作が
共通の発作発生機序を有していることが示唆される．
3．良性小児部分てんかんにおける FO
　小児期の良性局在関連性てんかん即ち BECTS と
Panayiotopoulos 症候群においても，頭皮脳波から微弱
ながら FO が検出される．これらの病型で発作が出現
している時期の棘波に伴い特異的に FO が認められ
る．発作が終息した後に延々と棘波が出現する症例が
あるがそのような後続する棘波は FO を伴わない．こ
の現象から良性小児部分てんかんでは，FO は棘波以
上にてんかん原性と深い関係を有することが示唆され
た12）．
　また良性小児部分てんかんのように見えて非定型的
に悪化する症例がある．その代表は徐波睡眠時持続性
棘徐波（continuous spike-waves during slow wave 
sleep，CSWS）を示すてんかんであるが，その CSWS
に伴い強い FO を認めることから，FO は病態や予後
と関係があると推測される23）．
4．てんかん外科手術等への将来展望
　頭皮上脳波でγ・高周波活動を検出する部位と発作
発生部位が一致する例が多いことが報告されてお 
り37，38），外科手術の切除部位決定のためのバイオマー
カになりうると期待されている．その感度や特異度は

今後の検討課題であるが，従来の用紙記録脳波ではと
うてい得られなかった情報であり，探求する意義があ
ると考える．特に小児のてんかん性脳症では，頭皮上
脳波でもγ・高周波活動を検出し易いこと，外科手術
の実施が可能な症例がまだ多く存在すると思われるこ
とから，この病態は今後の研究のフロンティアになる
と予想される．
　今後の展望として，FO や HFO を視察的に検出する
ことは時間がかかり主観的判断にも左右されるという
問題があるため，自動化することが求められる39，40）．
その技術が完成すれば脳波は全く新しい検査技術とな
ると期待される．

結　　　語

　難治小児てんかん特にてんかん性脳症において，FO すなわ
ちγ・高周波帯域異常活動が病態に関係する可能性が高く，ま
た外科手術のための切除部位決定の手がかりになる可能性があ
る．今後一層の探求が必要な分野である．

　開示すべき利益相反はない．研究の一部は文部科学省科研費
（15H05874「オシロロジー」および24591513）の助成を受けて
いる．
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