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分担研究報告書 

 

希少難治性てんかんのレジストリ構築による総合的研究 

 

研究分担者 本田 涼子 国立病院機構 長崎医療センター小児科 

研究要旨 

 希少難治性てんかんを全国規模で集積し、疾患登録と観察研究（横断研究、縦断研究）を行う

目的で、九州沖縄地区の基幹病院である当院における対象疾患の症例登録を行う 

 

Ａ．研究目的 

 平成26年度からの研究継続として、希少難

治てんかんの全国規模のレジストリ構築のた

めに、九州沖縄地区のコーディネーターとし

て登録を進める。 

 

Ｂ．研究方法 

 平成28年1月から12月までに当院てんかん

センターを受診した患者のうち、保護者から

の同意が得られた35名について、研究班（JRE

SG: Japan Rare Epilepsy Sundrome Study G

roup）のプロトコールに従ってレジストリへ

の 登録を行った。 

（倫理面への配慮） 

 JRESGの分担研究者である独立行政法人国

立病院機構静岡てんかん・神経医療センター

において、すでに倫理委員会での厳格な審査

が行われ承認されている結果をふまえ、当院

における倫理委員会の審査は必要ないという

院長の承認を得て研究に参加している。 

 

Ｃ．研究結果 

 平成28年度の長崎医療センターにおける新

規登録症例数は26例（全登録期間で累計60例）

を登録できた。平均登録時年齢は6歳5ヶ月（中

央値6歳3ヶ月）で、0歳児が3例、１〜3歳が7

例、4〜6歳が4例、7歳〜12歳が11例、13歳以

上が1例だった。男女比は男12例、女14例であ

った。 

 てんかん症候群の内訳は大田原症候群1例、

West症候群4例、Lennox-Gastaut症候群5例、R

asmussen脳炎1例、Rett症候群1例、その他の

焦点てんかん15例であった。 

 原因となる疾患としては神経皮膚症候群3

例（結節性硬化症2例、神経線維腫症1型1例）、

皮質発達異常による奇形12例（片側巨脳症2例、

限局性皮質形成異常10例）、ミトコンドリア

病1例、腫瘍2例（Ganglioglioma1例、海綿状

血管腫1例）、低酸素性虚血性脳症1例、感染

症1例（先天性CMV感染症）、遺伝子異常2例（S

TCBP1遺伝子異常1例、CDKL5遺伝子異常1例）、

不明5例であった。 

 治療に関しては、ACTH療法の既往がある症

例が13例（大田原症候群1例、West症候群4例、

Lennox-Gastaut症候群4例、Rett症候群1例、

その他の焦点てんかん4例）であった。27例中

25例で外科治療が行われており、内訳は初回

手術で病変/脳葉切除が9例、多葉離断/切除が

1例、半球離断術が2例、脳梁離断術が13例で

あった。複数回の手術を施行された患者が8例

あり、うち脳梁離断術後に二期的に切除外科

を施行した症例が7例（病変/脳葉切除が3例、

多葉離断術が3例、半球離断術が1例）含まれ

ていた。当院では小児に対する硬膜下電極留

置例も多く、25例中10例で硬膜下電極留置の

既往を認めた。 
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D. 考察と結論 

 小児例、外科症例が多いのが当院の特徴で

あるが、今後予後追跡調査を行うことで稀少

難治性てんかんの治療方針の構築に役立つよ

うなデータが提供できる可能性があると考え

る。 
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2. West症候群に対する脳梁離断術と切除
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達に対する効果.  小野智憲、馬場啓至、戸
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学会発表 

1. AES/ILAE Translational Task Force 

Task 3 Preclinical CDEs for Epilepsy Res

earch: Rodent EEG CDEs/CRF.  Ono T. Amer

ican Epilepsy Society 69th Annual Meetin

g, Houston, TX, USA, 2016/12/3-6. 

2. 長崎医療センターにおける脳梁離断術

の長期予後．戸田啓介、馬場啓至、小野智憲、

本田涼子．第39回日本てんかん外科学会．江

陽グランドホテル（仙台市）．2016年1月22日 

3. 正確で安全な脳梁離断術: keep on th

e midline track. 小野智憲、馬場啓至、戸田

啓介. 第39回日本てんかん外科学会、仙台、2

016年1月21-22日  

4. てんかん外科とdeveloping brain.小

野智憲. 第32回奈良小児てんかん研究会. 20

16年2月25日. 

5. 脳梁離断術後に残存したsubtle parti

al seizuresと一側後方皮質の持続性てんか

ん放電. 小野智憲、本田涼子、小出憲呼、馬

場啓至、戸田啓介. 第23回九州山口てんかん

外科研究会, 2016年3月5日.  

6. Subway map of Epileptogenicity. 小

野智憲. 第23回九州山口てんかん外科研究会,

 2016年3月5日. 

7. 生後より嘔吐発作を繰り返したLhermi

tte-Duclos diseaseの一例. 杣川知香、小野

智憲、本田涼子、馬場啓至、福田雄高、日宇

健、牛島隆二郎、戸田啓介、堤 圭介. 第100

回日本脳神経外科学会九州支  部会、福岡, 2

016年3月12日. 

8. 脳梁離断術後に短い強直発作が群発し

たLennox-Gastaut症候群3例の臨床的特徴. 

本田涼子、小野智憲、戸田啓介、小出憲呼、

安忠輝、田中茂樹、馬場啓至. 第58回日本小

児神経学会学術集会. 東京. 2016年6月3-5

日. 

9. 小児の側頭葉てんかんと海馬硬化、熱

性けいれんに関する検討. 小出憲呼、本田涼

子、安忠輝、田中茂樹、小野智憲、戸田啓介、

馬場啓至. 第58回日本小児神経学会学術集会.

 東京. 2016年6月3-5日. 

10. 生後より嘔吐発作をくり返したLhermi

tte-Duclos diseaseの1例. 杣川知香、本田涼

子、小野智憲、戸田啓介、小出憲呼、安忠輝、
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田中茂樹、馬場啓至. 第58回日本小児神経学

会学術集会. 東京. 2016年6月3-5日. 

11. 小児の難治性てんかんの治療の実際. 

本田涼子. 第58回日本小児神経学会学術集会

 ランチョンセミナー. 東京. 2016年6月3-5

日. 

12. 一側後方皮質の異常によるてんかん性

脳症. 小野智憲、本田涼子、戸田啓介、馬場

啓至. 第11回てんかん学会九州地方会、福岡,

 2016年7月9日.  

13. 長崎医療センターにおける迷走神経刺

激療法の適応と予後. 戸田啓介、小野智憲、

本田涼子、馬場啓至．第24回九州・山口機能

神経外科セミナー（柳川市）．2016 年8月20

日 

14. 部分切除で寛解を維持しているラスム

ッセン脳炎の1例. 小出憲呼、本田涼子、小野

智憲、戸田啓介、馬場啓至. 第50回てんかん

学会学術集会. 静岡. 2016年10月7-9日. 

15. Lennox-Gastaut症候群の脳梁離断術後

の脳波の変化に関する検討. 本田涼子、小野

智憲、戸田啓介、小出憲呼、安忠輝、田中茂

樹、馬場啓至. 第50回てんかん学会学術集会.

 グランシップ（静岡市）. 2016年10月7-9日. 

16. 内側側頭葉腫瘍の手術. 小野智憲、戸

田啓介、佐藤慧、日宇健、牛島隆二郎、堤圭

介. 第31回長崎脳神経疾患治療研究会、長崎,

 2016年10月31日. 

17. 脳疾患急性期における抗てんかん治療.

 小野智憲. 第2回長崎脳神経外科フォーラム,

 長崎, 2016年11月1日.  

18. ムコ多糖症の女性症例に対する酵素補

充療法の長期経過. 本田涼子. 第2回女性医

師による九州先天代謝異常症ネットワークミ

ーティング. 福岡. 2016年11月12日. 

19. 早期から外科治療を検討した方がよか

った症例. 本田涼子. Pediatric Epilepsy T

reatment Seminar. 福岡. 2016年11月19日. 

20. 先天性脳梁欠損に局在関連てんかんを

合併した症例. 尾曲久美、本田涼子、小野智

憲、戸田啓介、安忠輝、田中茂樹、馬場啓至.

 第37回長崎てんかん研究会. 長崎. 2016年1

1月24日. 

21. 側頭葉てんかんの一手術例より発作時

言語症状を考察する．戸田啓介、小野智憲、

本田涼子、馬場啓至、伊東正博、黒濱大和．

第37回長崎てんかん研究会．長崎. 2016年11

月24日 

 

F．知的財産権の出願・登録状況（予定を含む。）

1. 特許取得なし 

2. 実用新案登録なし 

3.その他なし 

 

 

 

  

 


