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難治性疾患等政策研究事業（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包括的研究 

 

研究分担者 青天目 信 大阪大学大学院医学系研究科小児科学 講師 

研究要旨 

 レノックス・ガストー症候群は、多彩なてんかん発作と特徴的な脳波異常で規定される代表的

な難治てんかんの1つである。 

 本レジストリ事業により、縦断的研究のRES-Cは、平成26年11月から27年11月の13か月間の登録

期間に36名の登録がなされた。そしてその後、横断的研究のRES-Rで、令和3年3月の6年4か月間の

登録期間に131名の登録がなされた。 

 登録している病院名と各地域のてんかん専門診療施設を照合することにより、国内の患者の実

数を推定可能であり、登録時に得られるそのほかの情報により、原疾患や発作・障害の状況、治

療内容などが判明することが期待される。 

 

Ａ．研究目的 

 レノックス・ガストー症候群（Lennox-Gast

aut症候群(LGS)）は、代表的な難治てんかん

の1つであり、小児期に発症し、多彩なてんか

ん発作と特徴的な脳波所見で規定される症候

群である。有名な疾患で、症状がそろった段

階では診断することは可能だが、初期には、

時に睡眠時の脳波が必要なこともあり、全例

の正確な診断は困難である。疫学研究では、

各研究での診断基準が異なることもあり、10

歳以下の難治性てんかんの小児では3-10%程

度、一般人口では1000人中0.23人程度の有病

率と考えられているが、日本国内でのLGSの疫

学調査はなされたことがなく、全体像は不明

である。 

 本研究では、稀少難治性てんかんのレジス

トリに登録されたLGSの登録状況についてま

とめた。 

 

Ｂ．研究方法 

 本研究でレジストリに登録されたLGSの患者

について、情報をまとめた。 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究で情報を収集した症例を登録した各

病院では、本研究に関する倫理委員会での承認

を経ている。 

 

Ｃ．研究結果 

 RES-Rに登録されているLGSの患者について

は、平成26年11月から平成27年11月までに、R

ES-Cで登録された患者数は36名であった。その

後、登録された患者数は、平成29年12月時点で

69名、平成31年2月時点で82名、令和1年12月時

点で85名、令和3年3月現在で131名であった。 

 

Ｄ．考察 

 LGSの患者登録は、RES-Rが開始して13か月で

33名が追加され、その後24か月で33名、14か月

で13名、10か月で3名と徐々に追加登録は少な

くなっていた。その後15か月で46名の追加があ

った。これは、令和2年度から本研究の参加協

力施設が、増加したことによると思われる。今

後、RES-Rに登録されたデータを解析すること
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で、これまでの研究で明らかになってきた以上

の精度の高い臨床像研究が得られると思われ

る。 

 

Ｅ．結論 

 LGSの患者は、令和3年3月現在、131名が登録

されていた。 

 

Ｆ．健康危険情報 

なし 
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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 

 

 


