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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 川合謙介 自治医科大学脳神経外科教授 

研究要旨 

 異形成性腫瘍に伴う難治性てんかんについて、引き続きレジストリ登録データに対して外科的治

療に注目して解析を加える調査項目を検討した。切除のプランニング、術式洗濯、緩和的治療の

位置付けについて、検討が必要である。 

 

Ａ．研究目的 

 本分担研究は、異形成性腫瘍に伴う難治性

てんかんについて全国規模で症例を集積し、

追跡調査を行って、病態、発達・併存障害、

治療反応、社会生活状態、死亡に関する疫学

的根拠を得ることを目的とする。 

 

Ｂ．研究方法 

  てんかんに関連する異形成性腫瘍として神

経節膠腫(GG)と胚芽異形成性神経上皮腫瘍(D

NT)に注目し、レジストリ登録症例から登録デ

ータを抽出し、画像所見、脳波所見、治療内

容、転帰について検討を加えた。 

（倫理面への配慮）症例登録に関する倫理的

配慮は全体研究に従う。本分担研究に関する

特別な配慮は不要である。 

 

Ｃ．研究結果 

 RES-R登録1527例中、原因が「腫瘍」のもの

が71例で、GGが8例、DNT10例であった。RES-C

登録1316例中、原因が「腫瘍」のものが66例

で、GGが8例、DNTが9例であった。16例（GGの

8例、DNTの8例）でRES-C14登録時データシー

トからデータ抽出できた。診断時年齢は0〜36

歳（中間値9歳）、主たる発作型は複雑部分発

作11例、二次性全般化発作2例、部分運動/感

覚発作2例、自律神経発作1例、主たる発作の

頻度は11例で治療により消失していたが、月

単位で2例、年単位以上・週単位・日単位各々

1例で続いていた。IQ50未満の知的障害は3例

に認められた。脳波所見は、不明の2例以外で

すべて異常があり、Focal/hemispheric spike

s/sharp wavesが8例であった。腫瘍の部位は、

側頭葉が12例、前頭葉が2例、頭頂葉が1例で

あった。全例で薬物治療歴があり、さらに13

例で外科治療歴があった。外科治療の内容は、

全例で病変/脳葉切除・離断であった。 

 

Ｄ．考察 

 本レジストリ登録症例における異形成性腫

瘍の臨床所見は、ほぼ前年度の文献的考察に

おいて得られたものと同等であった。一方、

外科的切除の計画、術式の選択、緩和的治療

の位置付けなどについては、文献上ハイグレ

ードエビデンスが欠如しており、標準化され

ていないことが明らかとなったが、登録デー

タからこれらの情報を得ることはできなかっ

た。各症例に遡った詳細な検討が必要と考え

られた。 

 

Ｅ．結論 

 異形成性腫瘍に伴う難治性てんかんについ

て、レジストリ登録データに対して外科的治

療について解析を加える調査項目を検討した。 
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