
6.重症⼼⾝障がい児のてんかん 
特徴 
・有病率は 60〜70%であり、⼀般⼈⼝のてんかん有病率（0.5〜0.9%）と⽐較して⾼頻度で
ある 
・発作型がわかりにくく、てんかん発作なのか不随意運動なのか鑑別に苦慮する場合がある 
・脳器質病変が原因であることが多く、約 30〜40%では⽉ 1 回以上の発作を認める 
・抗てんかん薬（抗発作薬）に抵抗性を⽰す場合があり、しばしば多剤併⽤となる 
診断の⼿順 
図 1 にてんかん診断の⼿順を⽰す。 
てんかん診療では病歴聴取・⾝体診察後に脳波検査をおこなう。通常の脳波検査（賦活脳波
を含む）で診断される場合もあるが、重症⼼⾝障がい児のてんかんでは前述のとおり鑑別が
困難な場合が多く、ビデオ脳波同時記録により発作時脳波を捕捉して診断することが多い。 

 
図 1：てんかん診断の⼿順 てんかん診断ガイドライン 2010（改変） 

 

診断 
2017 年に国際抗てんかん連盟（ILAE）が発表したてんかん分類体系を⽰す（図 2）。 
病因は以前のような特発性と症候性の 2 つではなく、下記に⽰す 6 つに分類された。脳器
質病変を有する重症⼼⾝障がい児の多くは構造的に分類されると考えられる。 
なお、併存症が枠組みに追加され、併存症を含めたてんかんの包括的な診断と治療をおこな
うべきと提⾔がなされた。脳性⿇痺等の運動障害も併存症の⼀つである。したがって、てん



かんを有する重症⼼⾝障がい児は全て併存症も有している。 
 
図 2：国際抗てんかん連盟（ILAE） てんかん分類体系 2017  
Scheffer IE et al Epilepsia 58: 512-21, 2017 

 
 

てんかん診断は図 2 および 3 に⽰すとおり、3 つの段階でおこなう。 
すなわち、まずてんかん発作型分類では 
1)発作起始が焦点起始なのか全般起始なのか 
2)焦点起始では意識が保持される（意識保持焦点発作）のか意識が減損するのか（意識減損
焦点発作） 
3)運動症状がある（運動発作）のか運動症状がない（⾮運動発作）のかで図 3 に⽰す発作型
分類をおこなう 

 
図 3：国際抗てんかん連盟（ILAE） てんかん発作型分類拡張版 2017  
Scheffer IE et al Epilepsia 58: 512-21, 2017, ⽇本てんかん学会⽤語委員会 てんかん研
究 2019 



次にてんかん病型分類をおこなう 
⼀般的に焦点起始発作は焦点てんかん、全般起始発作は全般てんかんと分類されるが、
2017 年分類では図 2 に⽰すように全般焦点合併てんかんが加わった。重症⼼⾝障がい
児のてんかんでは臨床症状から発作型を分類することが困難な場合があり、全般焦点合
併てんかんとされることが多いと考えられる。 
最後に特徴的な発作症状、脳波所⾒や脳画像所⾒が⼀定のまとまりを⽰す特異的てんか
ん症候群を診断する。 
代表的なてんかん症候群としては West 症候群や Lennox-Gastaut 症候群があるが、ど
ちらも重症⼼⾝障がい児のてんかんでは多く認められる。 
但し、既知のてんかん症候群に当てはまらない場合は第⼆段階のてんかん病型分類まで
でよい。 
 

鑑別診断 
重症⼼⾝障がい児では、四肢を無⽬的に動かす不随意運動や、周囲の⾳や触刺激に反応して
⽣じる驚愕反射などてんかん発作と⾒まがう動きが多い。 
特に重症⼼⾝障がい児で注意しなければならないのは発作性交感神経過活動 Paroxysmal 
Sympathetic Hyperactivity（PSH）である。以下に PSHの特徴を⽰す。 
・重篤な脳損傷後に過度の⾃律神経緊張症状を呈する状態 
・通常は「発作性交感神経興奮状態」を呈する 
・⼼拍数上昇、⾎圧上昇、呼吸数上昇、発汗、体温上昇などの症状が発作性に 1 ⽇ 5 回程度
発⽣し、30 分程度持続する 
・発作時の尿中・⾎中カテコールアミン上昇を認める⽂献もある 



・治療としてガバペンチン（GBP）などのニューロモジュレーター、プロプラノロール（β
ブロッカー）、オピオイドなどが有効 
上記の鑑別診断はビデオ脳波同時記録により発作時脳波を捕捉して診断する。すなわち、⾮
てんかん発作では発作時に異常波を認めない。 
 
治療 
重症⼼⾝障がい児のてんかん治療は⼀般と同様で、 
1) 薬物治療 
2) 外科的治療 
3) 迷⾛神経刺激（VNS）治療 
の中から選択するかあるいは複数の治療法を組み合わせていくことになる。 
2）、3）はてんかんセンターなど専⾨施設での対応となるため、ここでは 1)について要点を
述べる。 
図 4 にてんかん診療における薬剤選択の考え⽅を⽰す。③、④で⽰すてんかん診断がつい
てからアルゴリズムに沿って薬剤選択をおこなう 
 
図 4：てんかん診療における薬剤選択の考え⽅ 
 

 
・薬物治療の仕⽅① 
過去の報告から、新規薬で発作コントロールが可能になった重症⼼⾝障がい児のてんかん
例は多い 
既存薬で発作コントロールできないときは新規薬を積極的にトライする 
てんかん診療ガイドライン（2018）などガイドラインに従って薬剤選択をおこなう 



 
図 5：新規発症の焦点てんかんの選択薬（ガイドラインより） 
 

 
図 6：新規発症の全般てんかんの選択薬（ガイドラインより） 

 

 
図 7：⼩児てんかん症候群の選択薬（ガイドラインより） 

 



 
図 8：図 7 以外の⼩児てんかん症候群の選択薬（NICE ガイドラインより） 
 

 
 
・薬物治療の仕⽅② 
ガイドラインを使⽤した薬剤選択でうまくいかない場合は違う作⽤機序の薬剤を組み合わ
せる 
① 興奮性シナプス抑制薬（図 9−1：右⾚枠）を使⽤して発作コントロールできないときは
抑制性シナプス増強薬（図 9−1：左緑枠）を使⽤する 

② シナプス前（図 9−2：上⻩枠）に作⽤する薬を使⽤して発作コントロールできないとき
はシナプス後（図 9−2：下紫枠）に作⽤する薬を使⽤する 



③ ①、②共に単剤で発作コントロールできないときは両者を併⽤する 
 
図 9-1：興奮性神経系と抑制性神経系から⾒た抗てんかん薬の作⽤部位 
 

 
図 9-2：興奮性神経系と抑制性神経系から⾒た抗てんかん薬の作⽤部位 
 

 
・薬物治療の仕⽅③ 
発達性てんかん性脳症（DEE）では病因遺伝⼦に基づく薬剤選択をおこなう 
病因遺伝⼦が神経発達症のみでなく、てんかん発作にも影響を与える発達性てんかん性脳
症（DEE）では、病因遺伝⼦により使⽤する抗てんかん薬（抗発作薬）の可否が決まるもの



がある。 
図 4 に⽰す通り、DEE ではてんかん診断をするとともに遺伝⼦検査（遺伝⼦パネル検査や
全エキソーム解析など）を提出する。 
遺伝⼦検査の結果は提出から半年以上かかることが多いが、図 10 に⽰すように遺伝⼦異常
により、てんかん発作コントロールのために使うべき薬や逆に使⽤すべきではない薬が判
明することがある。 
 
図 10：遺伝⼦からの治療選択 
⽯井敦⼠ Epilepsy 16 No.2 (2022-11) 25-31メジカルビュー社 

 
 


