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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

稀少てんかんに関する調査研究 

 

分担研究者 今井克美 国立病院機構静岡てんかん・神経医療センター 臨床研究部長 

研究要旨 

 稀少てんかん症候群あるいはてんかんの稀少原因疾患を有する患者の臨床データレジストリを
継続し、国立病院機構静岡てんかん・神経医療センターからの登録数は 1194 名であった。ドラベ
症候群の登録は当院からは 53 名で、レジストリ全体からの登録 93 名のうち 5 割強を占めていた。
ドラベ症候群疑いの症例の中には最終的にドラベ症候群ではないと考えられた症例が 2 例あり、
ドラベ症候群の鑑別診断・診断基準の再検討が必要であると考えられた。稀少てんかんレジスト
リ研究の登録作業は順調に進んでおり、今後も登録作業を継続するとともに、各てんかん症候群・

原因疾患ごとの詳細な検討や二次調査への利用につなげていく予定である。 

A. 研究目的 

 てんかんの稀少原因疾患もしくは稀少て
んかん症候群を有する患者の臨床情報を集
積し、稀少てんかんの実態を把握する。ド
ラベ症候群については、その診断基準の妥
当性を再検討するために、ドラベ症候群疑
いで当院を受診したものの、最終的にドラ
ベ症候群ではないと考えられた症例を検討
する。 

 

B. 研究方法 

 21 の稀少てんかん症候群を含む 24 のて
んかん症候群と、てんかんの原因となる 23
疾患について、国立病院機構名古屋医療セ
ンター内の臨床研究センターに設置された
データベースへのデータ入力を継続した。 
（倫理面への配慮）本研究はヘルシンキ宣
言を遵守して行った。患者本人または代諾

者に対して、研究者が承認された文書を用

いて理解と同意を文書で確認するとともに、

研究への協力取り消しについてもその手続

きを説明した。個人を直ちに特定できる情
報は除いたうえで臨床情報を収集し、セキ

ュリティが厳重に守られている国立病院機

構名古屋医療センターのデータベースにお

いてデータ管理した。 

 

C. 研究結果 

2019 年 3 月 31 日現在で登録されている
2288 人のうち、当院からの登録は 1194 名
であった。ドラベ症候群は、当院からの登
録は 53 名で、当班全施設からの登録 93 名

の 5割強を占めていた。 

ドラベ症候群の疑いで当院を受診し、最

終的にドラベ症候群ではないと考えられた

症例の中に、モヤモヤ病、睡眠時持続性棘

徐波を伴うてんかん（CSWS）の患者がいた。

これらの症例では、発熱もしくは入浴によ

る発作誘発が顕著ではなかった。 

2017年度に本研究班で調査したドラベ症候

群の各種てんかん発作の経年的変化と各種

福祉制度の利用状況について2018年11月30

日-12月3日に米国ニューオリンズで行われ

たアメリカてんかん学会総会において発表

した。 

 

 

 



102 
 

D. 考察 

 稀少てんかん登録システムへの登録は研
究班全体としては増えつつあるが、当院か

らの登録は減ってきている。これは、通院

中の患者については概ね登録を終えてきて

いるためと考えられた。今後も新規症例の

登録を継続するが、今後は本研究の登録情

報を生かして各てんかん症候群・原因疾患

ごとに掘り下げた２次調査などの研究への

発展が必要である。 

ドラベ症候群の鑑別診断として、複雑型熱

性けいれん、全般てんかん熱性発作プラス、

焦点性てんかん、乳児両性ミオクロニーて

んかん、レノックス・ガストー症候群、ミ

オクロニー脱力発作を伴うてんかん、

PCDH19 関連症候群を挙げてきたが、モヤモ

ヤ病、睡眠時持続性棘徐波を伴うてんかん

（CSWS）なども追加する必要がある。 

 

E. 結論 

稀少てんかんレジストリ研究の登録作業
は順調に進んでおり、今後も登録作業を継
続するとともに、各てんかん症候群・原因

疾患ごとの詳細な検討や二次調査への利用
が必要である。ドラベ症候群でも鑑別診断
と診断基準の再検討が必要であり、そのた
めに稀少てんかんレジストリ研究の登録症
例の検討が有用である。 

 

F. 健康危険情報 

 本研究は介入研究ではないので、健康に

危険が及ぶことはなかった。 
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紀、大星大観、向田壮一、木村暢佑、植
田佑樹、山口解冬、大谷英之、今井克美、
重松秀夫、井上有史、加藤光広、山本俊
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12. 今井克美．てんかん症候群・関連疾患
とケトン食療法．第 52 回日本てんかん
学会学術集会 シンポジウム 3．2018
年 10 月 25-27 日．横浜 

 

H. 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 

 

 


