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症例報告

周期性一側てんかん型放電をともない，てんかん性失語重積状態を

くりかえした辺縁系脳炎の 1例

増田 曜章＊ 木村 成志 中村憲一郎
岡崎 敏郎 荒川 竜樹 熊本 俊秀

要旨：症例は 51歳男性例で，痙攣，精神症状，感覚性失語をみとめ，入院した．髄液検査で単核球優位の細胞数
増多，頭部MRI では海馬，扁桃体を中心とした左側頭葉内側部，前頭葉眼窩部に病変をみとめ，辺縁系脳炎と診断
した．脳波では左半球に周期性一側性てんかん型放電（periodic lateralized epileptiform discharges：PLEDs）をみ
とめた．経過中に，感覚性失語とPLEDs が同期して出現し，抗てんかん薬の投与にて両者の消失をみとめ，てんか
ん性失語重積状態と考えられた．辺縁系脳炎の診療をする際，てんかん性失語重積状態も念頭におく必要がある．
（臨床神経 2011;51:135-140）
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はじめに

非けいれん性てんかん重積状態（non-convulsive status epi-
lepticus：NCSE）は，明確な国際的診断基準はないものの，
一般的に運動徴候をともなわない発作症状と発作にともなう
脳波異常をみとめる部分てんかんの重積状態と考えられてい
る１）．NCSE の発作症状は，意識，感情，記憶，性格の変容を
中心とした高次機能障害が多いが，まれながらてんかん性失
語重積状態（aphasic status epilepticus：ASE）を呈すること
があり，その原因として脳血管障害が多いことが報告されて
いる２）～６）．今回，われわれは周期性一側てんかん型放電（peri-
odic lateralized epileptiform discharges：PLEDs）をともな
い，ASE をくりかえした辺縁系脳炎の一例を経験したので報
告する．

症 例

患者：51 歳，男性
主訴：痙攣 言語障害
既往歴：1990 年：急性 B 型肝炎，1996 年：胃癌（胃全摘）．

2000 年：アルコール性肝障害．
家族歴：類症なし．血族結婚なし．
現病歴：2005 年 10 月上旬より，37℃ 台の発熱をみとめて

いた．10 月中旬（第 1 病日），家族との会話が合わず，的はず
れな返答をするようになった．翌日，自宅で倒れているところ
を発見された．近医搬送中に車内で全身性間代性痙攣が出現

した．意識障害，言語障害の改善がみとめられないため，第
4 病日に当科転院となった．

入院時現症：身長 165cm，体重 60kg，血圧 116�60mmHg，
脈拍 70 回�分・整，体温 37.5℃，胸部に異常なし．腹部正中に
手術瘢痕あり．リンパ節腫脹なし．

神経学的所見：意識障害（Grasgow Coma Scale（GCS）：13
点；E3V4M6）を み と め，Mini-Mental State Examination

（MMSE）は 7�30 と低下していた．発話の流暢性・プロソ
ディーは保たれるも，語性および音韻性錯語がめだち復唱は
できず，強い呼称障害をみとめ感覚性失語がうたがわれた．失
認，失行はみとめなかった．また，不安・恐怖感，易怒性を主
体とした精神症状を強くみとめた．脳神経系に異常所見はみ
とめず，髄膜刺激徴候はなかった．運動系では，右上下肢に徒
手筋力検査で 4�5 の筋力低下をみとめ，時折，右下肢にミオク
ローヌス様の不随意運動をみとめた．深部反射は右上下肢で
亢進し，病的反射はみとめなかったが，右足底反射が消失して
いた．感覚系，自律神経系は正常であった．口周囲に不随意運
動はみとめなかった．

入院時検査所見：血算では赤血球数 325 万�mm3，Hb 11.5
g�dl と貧血をみとめた．血液生化学では，GOT 550.5IU�l，
GPT 104.5IU�l，γ-GTP 516IU�l，LDH513IU�l，CK 11,147IU�
l，CRP 16.26mg�dl，可溶性 IL-2 受容体 642U�ml，と上昇をみ
とめた．また，ビタミン B1，B2，B12，葉酸，乳酸，ピルビン酸
は正常値であった．凝固能では，fibrinogen 872mg�dl と上昇
をみとめた．免疫血清では，血中の抗核抗体，リウマトイド因
子，抗 ds-DNA 抗体，抗 SS-A 抗体，抗 SS-B 抗体などの各種
自己抗体は陰性であった．甲状腺機能検査は正常で抗サイロ
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Fig.　1　Axial brain MRI obtained on day 4 (A, D), day 27 (B, E), and day 83 (C, F) after admission. 
(1.5T, TR＝9,602, TE＝157.5)
(A, D) Axial hyperintense on fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) images show abnormal 
lesions in the left medial temporal area and basal frontal area. (B, E) Axial FLAIR images show 
abnormal lesions in the left medial temporal area, basal frontal area, and cortex of superior 
temporal gyrus. (C, F) Axial FLAIR images show resolution of signal abnormalities in the left 
medial temporal area, basal frontal area, and cortex of superior temporal gyrus, and show left 
hippocampal atrophy.
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グロブリン抗体，抗 TPO 抗体は陰性であった．各種腫瘍マー
カーは陰性であり，Hu 抗体も陰性であった．脳脊髄液は無色
透明で，初圧 190mmH2O，細胞数 148�μl（単核球 148），蛋白
15mg�dl，糖 74mg�dl と単核球の細胞数増多をみとめた．IgG
index は 0.26 と正常であった．オリゴクローナルバンドは陰
性でミエリン塩基性蛋白の上昇はなかった．単純ヘルペスウ
イルス（HSV），ヒトヘルペスウイルス 6 の PCR は陰性で
あった．細菌・真菌培養，結核菌塗末・培養および結核菌
PCR はすべて陰性であった．細胞診では腫瘍細胞はみとめな
かった．血清および髄液の HSV，帯状疱疹ウイルス，Epstein-
Barr virus，サイトメガロウイルス，インフルエンザウイル
ス，エンテロウイルス，ムンプスウイルスのペア抗体価の有意
な増加はみとめなかった．血清および髄液の抗グルタミン酸
受容体（GluR）抗体は陰性であった．入院時の頭部 MRI

（Fig. 1A, D）では海馬，扁桃体，島皮質，前頭葉眼窩部，帯状
回，前頭葉皮質に，T1強調像で低～等信号，T2強調像，FLAIR

像で高信号域を呈する病変をみとめ，Gd 造影効果はなかっ
た．99mTc-ECD 脳血流 SPECT では側頭葉内側部から前頭葉
下面の血流低下を示し（Fig. 2），easy Z-score Imaging System

（eZIS）においても同部分の血流低下をみとめた． 頭部 MRI，
脳血流 SPECT ではウェルニッケ領域をふくめた上側頭回に
異常所見はみとめなかった．脳波（Fig. 3A）では，左大脳半
球に 0.5～1Hz の PLEDs をみとめた．胸部 CT スキャンでは
右肺 S2，3，8 中心に肺炎像をみとめた．頸部～骨盤部 CT ス
キャン，消化管内視鏡，超音波検査では悪性腫瘍はみとめな
かった．

入院後経過：発熱，痙攣，意識障害，精神症状をみとめ，臨
床症状と髄液検査，頭部 MRI 所見より急性辺縁系脳炎と診断
した．当院入院日（第 4 病日）よりアシクロビル（10mg�kg�
回×3 回�日）の点滴，バルプロ酸の内服（400mg�日）を開始
し，また，誤嚥性肺炎をうたがい，アンピシリン・スルバクタ
ムの点滴（3g�日）も併用した．治療開始後，第 8 病日には意
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Fig.　2　99mTc-ethylcysteinate dimmer (ECD)-SPECT image 
shows hypoperfusion in the left medial temporal area and 
basal frontal area.

Fig.　3　The Electroencephalogram (EEG) obtained ictal (A) and inter-ictal seizures (B).
(A) The EEG obtained ictal seizure shows periodic lateralized epileptiform discharges; PLEDs over 
the left hemisphere, occurring at intervals of 0.5-1Hz. (B) PLEDs are almost completely disappeared 
at inter-ictal seizure after the administration of antiepileptic drugs.
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識清明（GCS：15 点；E4V5M6）となり，第 15 病日には軽度
の近時記憶と計算力の障害をみとめたが，感覚性失語は改善
し，MMSE は 23�30 となり病棟での日常生活も普通におこな
える状態になった．また，髄液細胞数は 5�μl（単核球 5）と正
常化し，脳波検査では入院時にみとめた左大脳半球の PLEDs

は消失した．しかし，第 26 病日より易怒性をみとめるととも
に自発語は流暢であるが，言語理解が不良となり，物品呼称で

「テレビ」を「タレビ」，「リモコン」を「スリッパ」とした音韻
性錯語や語性錯語が出現した．発話の流暢性・プロソディー
は保たれており，Western Aphasia Battery（日本語 WAB
失語症検査）では，流暢性 9�10，話し言葉の理解 5.3�10，復唱
1.7�10，呼称 0.4�10 であり，感覚性失語と診断した．この時，
食事，排泄などの日常生活は可能であり，意識は保たれている
と考えられた（GCS：15 点；E4V5M6）．翌 27 病日に右下肢
に始まり，右上肢，その後に対側の半身へと進展する Jackson
てんかんをみとめたため，ジアゼパムの点滴をおこない改善
した．同日に施行した髄液検査は正常であったが，頭部 MRI

（27 病日）では側頭葉外側の皮質に拡散強調画像および
FLAIR で高信号を呈する病変を新たにみとめた（Fig. 1B,
E）．また，脳波検査では感覚性失語の出現と一致して左大脳
半球の PLEDs をみとめた．ジアゼパムの点滴をおこなった
ところ，PLEDs が消失するとともに感覚性失語も改善した

（Fig. 3B）．失語と PLEDs が同期して出現し，消失した経過か
ら，NSCE による感覚性失語と考えられた．その後，1 カ月に
1～2 回，数日間の感覚性失語をみとめる発作があった．バル
プロ酸を 1,000mg�日まで増量したが，てんかん性失語をくり
かえすためカルバマゼピンを併用したところ，発作は出現し
なくなった．第 83 病日の頭部 MRI ではてんかん性失語の消
失とともに側頭葉外側部皮質の病変は消失していた．また，入
院時よりみとめた側頭葉内側部や前頭葉眼窩部の病変は改善
したが，同部位の萎縮をみとめた（Fig. 1C, F）．
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Table　1　Summary of previously cases with aphasic status epilepticus.

Author Year Age (ys)/
Sex

Type of
aphasia

Left hemishere
ictal EEG findings

CT/MRI
findings Etiology

Racy et al.16) 1980
Case 1 67/F Wernicke PLEDs (0.5-1Hz) normal Unknown
Case 2 55/M Wernicke PLEDs (0.5-1Hz) Lt parieto-occipital area Glioblastoma

Dinner et al.21) 1981 60/M Global 11-12Hz rhythmic waves normal Unknown
Rosenbaum et al.2) 1986 60/M Broca 12Hz rhythmic waves Lt parieto-temporal area Infarction
Knight et al.22) 1986 62/F Wernicke PLEDs (2-3Hz) normal Unknown
Primavera et al.3) 1988 77/F Global Paroxysmal fast activity Lt temporo-occipital area Hemorrhage
Wells et al.17) 1992 45/M Global PLEDs (3-4Hz) Lt temporal area Glioblastoma
Kirshner et al.23) 1995 50/M Wernicke Ictal discharges Lt basal temporal gyrus Unknown
Primavera et al.18) 1996 44/F Global PLEDs (0.8-1.5Hz) Bilateral periventricular

and subcortical lesions
Multiple sclerosis

Grims et al.4) 1997 49/F Global Spike and sharp waves Lt temporo-parietal area Infaction
Ueki et al.5) 2000 62/F Wernicke PLEDs (1-1.5Hz) Lt parieto-occipital area Infarction
Chung et al.24) 2002 62/M Global 5-7Hz rhytmic waves Lt anterior temporal lesion? Unknown
Cohen et al.19) 2004 26/M Wernicke PLEDs (2Hz) Rt caudate, lentiform nuclei,

and insula
Creutzfeldt-Jakob disease

Hasegawa et al.6) 2005 78/F Global Spike and sharp waves Lt front-temporal area Multiple ischemic lesions
Özkaya et al.20) 2006 53/M Wernicke PLEDs (2Hz) Lt parietal area AIDS-toxoplasmosis complex
Present Case 2010 51/M Wernicke PLEDs (0.5-1Hz) Lt medial temporal area,

Lt basal frontal area
Limbic encephalitis

M: male, F: female, EEG: Electroencephalogram, CT: computed tomography, MRI: magnetic resonance imaging.

考 察

本例は，発熱，痙攣，意識障害，精神症状をみとめ，髄液細
胞数が増多し，頭部 MRI で海馬，扁桃体を中心とした側頭葉
内側部に病変をみとめたことから辺縁系脳炎と診断した７）．辺
縁系脳炎の原因として，単純ヘルペスウイルス脳炎などのウ
イルス感染症，傍腫瘍症候群および橋本病，全身性エリテマ
トーデス，シェーグレン症候群，関節リウマチ，再発性多発軟
骨炎，原田病などの自己免疫性疾患８）～１３）などは，臨床症状や検
査所見からいずれも否定的であり，非ヘルペス性急性辺縁系
脳炎と診断した７）１１）１４）．また，本症例では辺縁系脳炎症例の一
部にみとめられる抗 GluR 抗体は陰性であった１５）．

本例の辺縁系脳炎で特異的な点は，経過中に NCSE の発作
症状として感覚性失語をくりかえしたことである．入院時の
所見として意識障害下ではあったが，発話の流暢性・プロソ
ディーは保たれながら語性および音韻性錯語がめだち復唱は
できず，強い呼称障害をみとめた．その後，脳炎が改善し日常
生活も可能となり意識清明と判断できた経過中にも，失語症
状がくりかえし出現し，失語の形式，および日本語 WAB 失語
症検査より感覚性失語と考えられた．本例の感覚性失語は，①
てんかん発作中に発語がある，②失語症状を呈している，③意
識は保たれている，④脳波と症状が相関した失語発作をみと
める，⑤失語はてんかん発作の治療により改善する，などのて
んかん性失語の定義のすべての項目を満たしていた２）４）．ま
た，失語症状が長時間，持続したことから，NCSE の一症状で
ある ASE と考えられた．Table 1 に示すように，過去に報告
された成人発症の ASE は，脳血管障害がその原因として
もっとも多い２）～６）．その他に脳腫瘍１６）１７），多発性硬化症１８），クロ

イツフェルトヤコブ病１９），トキソプラズマ症２０），原因不明
例２１）～２４）の報告はあるが，われわれの検索したかぎり，辺縁系
脳炎を原因としたものはみとめられなかった．失語の形式は，
感覚性失語，全失語と聴覚的理解障害を特徴とする失語が多
く，運動性失語は 1 例のみであった．脳波検査では，本例をふ
くめた全例で左大脳半球に発作波がみとめられ，16 例中 9
例に PLEDs がみられた．頭部 CT�MRI の画像所見では，病
変は側頭葉を主体として分布することが多く，ブローカ領域
やウェルニッケ領域などの言語野にはみとめない例もみられ
た．本例は，入院時に左側頭葉内側部および前頭葉眼窩部を主
体として病変をみとめたが，ウェルニッケ領域にみとめな
かった．この辺縁系の病巣のみでは，感覚性失語をきたす説明
にはいたらず，辺縁系に隣接する左側頭葉底面の basal tem-
poral language area やウェルニッケ領域に炎症，もしくはて
んかん放電が波及し，感覚性失語を呈していると考えた２５）．そ
の後，ASE をくりかえした時に，FLAIR 像で上側頭回の皮質
の一部に高信号域をみとめ，ASE の消失と同時期に消失した
ことから，上側頭回の皮質の高信号域はてんかん重積による
病変の可能性が考えられた２６）２７）．以上より，辺縁系の病巣から
のてんかん性放電が上側頭回の皮質に波及したか，もしくは
上側頭回にてんかん性放電をおこす焦点の存在のため，ASE
が出現した可能性が考えられた．本例をふくめ，ASE の予後
は良好であった．

NCSE は，てんかんの一般的な概念である痙攣がなく短時
間の発作でないため診断が困難であり，適切な治療がおこな
われないばあいが多い１）．また，脳炎などの意識障害をきたす
疾患では，正確な失語の評価が難しい．

辺縁系脳炎においても，発作によって感覚性失語を呈する
NCSE を念頭に置き診療することが重要であると考えられ
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Abstract

A case of limbic encephalitis repeated aphasic status epilepticus
with periodic lateralized epileptiform discharges

Teruaki Masuda, M.D., Noriyuki Kimura, M.D., Ken-ichiro Nakamura, M.D.,
Toshio Okazaki, M.D., Ryuki Arakawa, M.D. and Toshihide Kumamoto, M.D.
Department of General Internal Medicine III, Faculty of Medicine, Oita University

We report a case of limbic encephalitis repeated aphasic status epilepticus with periodic lateralized epilepti-
form discharges (PLEDs). A 51-year-old man developed convulsions, psychiatric symptoms such as anxiety, phobia
and ease of anger, and Wernicke’s aphasia. Analysis of the cerebrospinal fluid (CSF) showed increase of leukocyte
count (148�μl, mononuclear cells). Brain magnetic resonance imaging (MRI) showed hyperintensity lesions in the
left medial temporal area and basal frontal area on T2-weighted and fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR)
images. The electroencephalography (EEG) showed PLEDs over the left hemisphere, occurring at intervals of 0.5-
1Hz. Although his limbic symptoms improved, Wernicke’s aphasia occurred perioiodically with PLEDs appear-
ance. After the administration of antiepileptic drugs, his language performance improved, and PLEDs were com-
pletely disappeared. We diagnosed him limbic encephalitis with non-convulsive repeated aphasic status epilepti-
cus with periodic lateralized epileptiform discharges. Aphasic status epilepticus should be considered in the pa-
tients with limbic encephalitis, and careful evaluation of aphasia and EEG should be necessary to diagnose of apha-
sic status epilepticus.

(Clin Neurol 2011;51:135-140)
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