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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

稀少てんかんに関する調査研究 

 

研究分担者 柿田明美 新潟大学脳研究所 教授 

研究要旨 

希少難治性てんかん患者の病態を理解する上で、てんかん原性脳病巣の病理組織学的知見を得る

ことはきわめて重要である。そこで、てんかん焦点切除術により摘出された脳組織を対象に、そ

の病理組織学的診断情報をレジストリ登録する事業：「希少難治性てんかんの臨床病理像に関す

る多施設共同観察研究 (RES-P17」を進めた。全国各地のてんかんセンター等で行われた外科手術

が対象である。これにより、RES-R登録症例の病理中央診断を行う体制が整った。RES-P17 推進に

あたり、本研究班班員が各所属施設において必要な書類：患者等へのインフォームド・コンセン

トや倫理申請書類を作成し各班員に公開した。本研究班員の所属施設から病理組織診断依頼を受

け、RES-P17 データベース上でのレジストリ登録を進めた。本事業病理レジストリは、対象患者

の診療や治療、あるいは医療行政や研究のために重要な情報となる。 

 

A. 目的 

 希少難治性てんかん患者の多くは乳幼児

期あるいは小児期に発症し、重度の発達障害

に至ることから、適切な診療体制の普及と新

規治療法の開発およびその予防が重要な課

題となっている。本調査研究班の目的は、全

国規模の「希少てんかんレジストリ」を推進

し、その成果をもとに、指定難病および類縁

疾患について、診断基準等の策定と関連研究

基盤の整備を進めることにある。 

 本分担研究の目的は、全国各地のてんかん

センター等からの依頼を受け、難治てんかん

原性脳病巣に対する外科的摘出組織に対す

る正確な病理組織診断を行うこと、ならびに

その情報をレジストリ登録し、またその情報

を臨床医に提供し、本研究事業を推進するこ

とにある。そこで、「希少難治性てんかんの

臨床病理像に関する多施設共同観察研究 (R

ES-P17)」を推進した。 

 

B. 研究方法 

 病理組織診断依頼を受けたてんかん外科

症例を対象とした。ホルマリン固定パラフィ

ン包埋切片を作製し、hematoxylin-eosin染

色、Klüver-Barrera染色、GFAP免疫染色、Ne

u-N免疫染色を全例に行い、また症例ごとに

必要な追加染色を行った。 

 分子遺伝学的研究等に使用する目的から、

可能な場合には、摘出された脳組織の一部を

凍結保存した。またその一部を使って、FCD 

type IIの原因遺伝子を検討した。 

 名古屋医療センターの主導で、病理データ

ベース(RES-P17) を開発した。 

（倫理面への配慮） 

 新潟大学倫理審査状況及び利益相反等の

管理について：新潟大学倫理審査委員会に本

事業「希少難治性てんかんの臨床病理像に関

する多施設共同観察研究」を申請し、2018年

2月15日付および2020年1月14日付で承認の

答申を得た。また、新潟大学利益相反マネジ

メント委員会に臨床研究（本研究事業）に係

る利益相反自己申告書を提出し、利益相反回
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避の必要がない旨、答申を得た（学長印：20

19年3月4日付）。 

 

C. 結果 

本研究班班員の所属施設などから、病理組

織診断依頼を受けた。本事業開始後新たに13

5例を診断した。診断対象症例の多くが乳幼

児期あるいは小児期の発症例であった。病理

組織学的に、本研究事業が対象とする疾患

群：限局性皮質異形成、結節性硬化症、異形

成性腫瘍、海馬硬化症、などと診断した。 

 「希少難治性てんかんの臨床病理像に関す

る多施設共同観察研究 (RES-P17)」の研究期

間を2025年2月28日まで延長することとした。

新潟大学倫理審査委員会に関係書類を提出

し、承認の答申を得た。本研究班班員が各所

属施設での倫理申請等に必要な書類を整え、

班会議およびRES-R ホームページで公開し

た。 

 RES-P17に対する倫理承認が得られた施設

の症例については、RES-Rデータベースとの

紐付けが可能となった。病理データベースに

も登録した。 

 

D. 考察 

 病理学的に診断が確定した症例数は順調

に増え、本研究分担者が担当した症例数は本

事業開始後135例を数えた。その多くは、本

研究班が対象疾患としている希少疾患群で

ある。病因論的にも多彩な像を示していた。 

 本研究班レジストリ RES-P に病理診断名

を直接入力することは、患者情報保護とレジ

ストリへのアクセス権、加筆修正権の観点か

ら難しい。そのため、病理情報を入力する独

自のデータベース RES-P17 を構築した。本

研究班員が所属する各施設において、「希少

難治性てんかんの臨床病理像に関する多施

設共同観察研究」についての新たな倫理承認

を取得し、順次、登録を進めた。 

 病理診断は、希少難治性てんかん患者の病

態を理解する上で重要であり、その情報を含

む本事業レジストリは、対象患者の診療や治

療、あるいは医療行政や研究のために重要な

ものになると考える。 

 

E. 結論 

 全国各地のてんかんセンターで行われた

外科手術によって摘出された脳組織を対象

に、病理組織学的診断を行った。また、そ

の情報をレジストリ登録する事業：「希少難

治性てんかんの臨床病理像に関する多施設

共同観察研究 (RES-P17)」を推進した。 
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該当なし 
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