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限局性皮質異形成に伴う難治性てんかんに関する調査研究 

 

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 

 限局性皮質異形成(FCD)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、その臨床的

特徴を解析した。発症年齢の中間値は2歳で、焦点てんかんが79.4％、West症候群が16.7%であっ

た。知的障害がないのは45%、軽度が24%だったが、31%は中等度以上の知的障害を有していた。約

半数の症例で外科治療が行われていた。 

 FCDに伴う難治性てんかんについて、最新の診断法、治療法、治療成績について文献を検索し、

文献を収集した。FCDを含む大脳皮質形成異常の有病率は10万人あたり6.5人、発生率は10万人あ

たり1.2人である。外科治療の約70%は転帰良好であり、FCDの完全切除は転帰良好因子である。 

 

Ａ．研究目的 

 本分担研究は、FCD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。また、FCDについて、

新知見等の情報収集を行い、必要に応じて診

断基準や診療ガイドラインの改訂を行う。日

本脳神経外科学会と協力して、てんかん外科

の内容や治療成績を明らかにする。 

 

Ｂ．研究方法 

 レジストリ登録症例から、FCDを病因とす

るものを抽出し、その臨床的特徴について検

討を加えた。Pubmedによる文献検索を行った。 

（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登録症例中、てんかんの原因疾患が

皮質発達異常による奇形でその分類がFCD

であるものは228例であった。発症年齢は0

〜42歳（中間値2歳）で、登録時年齢は0〜6

7歳（中間値12歳）であった。てんかんの診

断名は、その他の焦点てんかん181例、Wes

t症候群38例、徐波睡眠期持続性棘波を示す

てんかん性脳症3例、大田原症候群2例、新

生児発症難治性てんかん1例であった。すな

わちおよそ79%が焦点性てんかんであり、1

7%がWest症候群であった。その他の焦点て

んかんの細分類では、前頭葉40例、側頭葉1

9例、後部皮質16例、一次運動・感覚野が4

例、多葉が10例、その他が4例であった。知

的障害の程度は、なし88例、軽度48例、中

等度37例、重度17例、最重度7例であった。

主たる発作型は焦点性が132例、スパスムが

44例であった。外科治療は95例で施行され

ていた。また、福祉制度は130例で利用され

ていたが、55例では利用されていなかった。 

 また、この1年間に報告されたFCDに関す

るレビュー・メタ解析研究FCDは以下の2点

であった。大脳皮質形成異常（FCDを含む）

の有病率は10万人あたり6.5人、発生率は1

0万人あたり1.2人であり、てんかん外科手
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術の原因となる病変として小児ではもっと

も多いものである1)。FCDによる薬剤抵抗性

てんかんに対する外科治療は70%が転帰良

好であり、転帰良好因子はFCDの完全切除と

FCDの部位が側頭葉であり、FCDの大きさや

組織分類、頭蓋内脳波の有無は転帰に影響

しなかった2)。なお、単一施設から比較的

多数の外科治療例をまとめた報告ではやは

り転帰良好が約70%で転帰に影響する因子

としては、てんかん罹病期間、FCDの完全切

除、手術時年齢、複数の発作型、FCDタイプ

I、手術直後の急性発作、などこれまで報告

されたものであった3,4)。 
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ter surgery for MRI-diagnosed focal co

rtical dysplasia: A systematic review 

and meta-analysis. Neurology 2022;98:e

236-e248.Doi:10.1212/WNL. 000000000001

3066.Epub 2021 Dec 10. 
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ary epilepsy center. J Neurosurg Pedia
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Ｄ．考察 

 わが国における本レジストリ登録症例に

おけるFCDの臨床所見は、これまで海外から

報告されたものとほぼ同様であった。およそ

8割が焦点性、2割が全般性のてんかんとなり、

後者ではWest症候群で発症、知的障害につな

がると推定される。およそ半数で外科治療が

行われている。FCDに対する切除術のてんか

ん発作消失に対する有効性はほぼ確立され

ており、転帰良好因子も明らかにされつつあ

る。8割の焦点性てんかん症例は根治的外科

治療の対象となる可能性があり、外科治療が

半数である点とは乖離がある。一方、West症

候群で発症した重症性に対する治療にはさ

らなる研究が必要である。 

 

Ｅ．結論 

 FCDに伴う難治性てんかんについて、レジ

ストリ登録データからその臨床的特徴を明

らかにした。 

 約80%の症例が焦点性であり、およそ半数

に外科治療が行われていた。文献検索ではFC

Dを含む大脳皮質形成異常の有病率は10万人

あたり6.5人、発生率は10万人あたり1.2人で

ある。外科治療の約70%は転帰良好であり、F

CDの完全切除は転帰良好因子である。 
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