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Abstract 

Crania1 compu七ed七omographic (CT) scans obtained from 40 

pedia七ricpa七ien七s wi七h infan七i1e spasms were assessed in re1a-

七ionto 七hepresumed eti010gy， ACTH therapy， and 10ng一七ermmen七a1

outcome. Fifty-five per cent (22/40) of cases had abnorma工

findings on CT scans. The major s七ruc七ura1 changes on CT scans 

were genera1ized brain atrophy (七ype 工 with 5 subtypes) and 

ependyma1 ca工cifica七ions 七ype 工工). A wide diversi七y of eti010g-

ic factors inc1uding s七ructura工 anoma1ies，tuberous sc1erosis， 

and perinata1 and postnata1 brain damage were iden七ified. Six 

patients， in whom seria工 CT-scanningswere performed before and 

after ACTH therapy， had worsening of cerebra1 a七rophywhich was 

reversib1e in a11 but one after stopping the ACTH therapy. No 

c1ear corre1ation was found between findings on CT scans and 

seizure outcome. Ninety一七woper cen七 of cases showed some degree 

of menta1 and deve10pmen七a1 retardation; 67 per cen七 (12/18) of 

七hepatients with severe menta1 retardation had abnorma1 findings 

on CT scans. CT-scanning of the brain was found 七o be a va1uab1e 

to01 for the examination of the underlying struc七ura1 abnorma1i-

ties in chi1dren with infanti1e spasms. The data presented may 

a1so be usefu1 for the design and interpretation of七herapeutic

drug tria1s in pa七ientswith infan七i1e spasms. 



Key words: infantile spasms， cranial computed七omography，cere-

bral atrophy， ACTH， deve工opmentalquotient 

ー



はじめに

t 

点頭てんかんは乳幼児期に発症するてんかん

. 

の特殊型で 臨 床 的 に 次 の 特 徴 を 有 し て い る 1 ) 

1 ) 持 続 時 間の短い前屈発作が数秒間隔で反

復し シリーズを形成する 2 )特異的な脳波所

見と して hypsarrhythmia を呈する 3 )高率に

精神運動発達遅滞を伴う 4 )通常の抗てんかん

期jの効果は少なく ， 主 と して ACTII ま た は 副 腎

皮質ホルモン療法が用いられている 2 ) 

本症は単 な疾患ではなく 種々 の 原 因 に 基

づく年齢特異的な症候群で 従来より臨床脳波

学的研究 3 . 4 ) 神 経病理学的研究 5 . 6)  生化学

的研究 7 - 9 ) なら びに細胞免疫学的研究 1 O. 1 1 )が

あるが 発症機序は不明である 1 2 ) 

点 、頭てんかんの computed tomography (以下

CTと略す の所見についてはいくつかの報告 1 3 

- 2 7 ) があるが， 原因病態、 臨床経過ならびに治

療 (と く ACTH 療法) の CTの変化の及ぼす影

響については意見の一致をみない 2 2 ・ 2 7 ) 
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著者は 1)点頭てんかんの CT 所見の分類， 2) 

点頭てんかんの推定原因と CT 所見の関係， 3 ) 

ACTH療法と CT所見上の変化および 4)予 後と CT所

見の関係について検討した

1 .対象と研究方法

対象は岩手医大小児科において点頭てんかん

と診断され 1 年から 12年間にわたって経過を

観察された小児 40例(男 19 f9l1 ，女 21例)である

ごれらの症例を発症後の臨床経過，とくに

ACTH療法による脳形態の二次的変化を考慮して

次の 2 群に分けた.

I 群は ACTH療法開始前に CTを行った 23例 ( 男

1 0例 ，女 13例)で，発症年齢は 2 カ月から 15カ

月(平均 6. 4 カ月) ，治療開始までの期間は 1

週間から 4 週間(平均 3 週間 CT 検査時年齢

は 3 カ月から 15カ月(平均 7" 1カ月)である.

E 群は ACTH療法開始後に CTを行った 17例(男 9

例 ，女 8 例)で，発症年齢は 2カ月から 36カ月
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平均 14.9カ月 治療開始までの期間は 1 カ

月から 20カ月 平均 3 . 7カ月 であり CT検査 1abhι/ 

時年齢は 10カ月から 14才 (平均 5 才 3 カ月) で

ある 各群の症例の推定原因を Ta b 1 e に示し

た

CT-scanner は I 群の 7 例には E M 1 1 000 

1 6例には EM 1 1 010を使用し E 群の 17 OfJ に対し

ては E M 1 100 0 を使用した 検査前処置と して

2 ~ 3 時間以上経口摂取を禁じ 体tJJを防止す

るため triclofos sodium ト クロ リール

シロ ップ 日本 グ ラ ク ソ ) を 70 ~ 100 mg/kg 経

口投与して睡眠させた 症例によっては d i a z一

e p a m o . 3 mg/kgを静注するか または硫酸ア ト

ロ ピン o. 0 1 mg/kgを皮下注射後， t h i 0 p e n t a 1 

sodium ~ 3 mg/ k gを静注した。 CTは原則!と

して orbito-meatal 1 i n e を基準線と して 仁ーヲー' 

れ と平行に 10 mmのスライス幅で 4 ~ 5 スキャ

ンを 行っ た. 全例に造影剤 meglucamine ioda-

m i d e 1 m 1 / k gを 静 脈 内 注 入 し 造 影 CTも 行 っ た .
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1 1 .研究成績

1. C T 所見

CT所見の分類は Table 2 に 40例の分析結果

は Table 3 に示 した.脳萎縮所見 (type 1)を 18 

例に認めた.これらは萎縮の局在(皮質性，皮

質下性 1 5 ) と付随する所見に基づき(t y p e 1 

A ，.....， E)に細分類 し

F i g. 1) に示した

これらの各型の典型例を

C T上異常所見は 40例中 22例 ( 5 5 % )に認め，推

定原因別にみる と，出生前因子 10例中 8 例 ( 8 0 

克)，周生期因子 7 例中 4 例 (57.1%)， 出 生 後 因

子 4例中 3例 ( 7 5 %) ，特発性(本研究では神経

学的、生化学的、染色体検査によって推定原因

が明らかでなかった症例) 1 9例中 7 例 ( 3 6 . 8 % ) 

に認めた

異常所見の変化についてみると，出生前因子

で は type IC (n=3) type II (n=4)が多く

特発性では type IA (n=4)がみられた.

2 . 推定原因と CT所見の関係
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推定原因と CT所見の関係を 群と 日群に分け fρtle "{. 

て分析した成績を Ta b 1 e 4 に示した

出生前因子 I 群の ty p e E の 3 例はいずれも

結節性硬化症で ごのうちの 1 例は右前頭葉か

ら側頭葉の皮質下に円形の石灰化像を伴ってい

た type 回の 1 例 は 小 頭 症 で あ っ た 日 群 の

type 1 C では 3 例中 2 例は小頭症で， 他の 1 Ofl 

と ty p e 1 E およ び t y p e 皿の各 1 例は家族性因

子を有していた t y p e H の 1 例は結節性硬化

症であった

周生期因子 群の t y p e 1 Cの 2 Oflは新生児

仮死の既往があ り ， t y p e 1 D と ty p e 1 E および

t y p e 皿の各 1 例は低出生体重児でまた H 群の

type 田の 2 例は低出生体重児であった

出生後因子 群の ty p e 1 C の 1 例は急性脳

症 type 1 D の 1 例は脳室内出血の既往症があ

った H 群の t y p e 1 Bの 1 例は急性脳症 type 

田の 1 伊jは脳炎の既往症があった

特発性 群では t y p e 1 A 4例 type 1 B 1 

伊j type 田は 7 例で H 群では ty p e 1 B 1 例
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type IE 1 例 ty p e 田は 5例であった .

各群の異常 CTは 1群では 23例中 14例 ( 6 0 . 9 1 tt blc t; 

% )にみられ、 E 群では 17例中 8 例 ( 4 7・ 1% )にみ 1t .. ~ bIど ι
られた (Tables 5， 6). 

3 . ACTH療法と CT所見の関係

I 群で ACTH療法を行ったのは 15例で，ごのう

ち経時的に CTを 行ったのは 6例であった

(Table 7) 全例に治療直後の CTで脳の容積減 Ta61e 11 
少がみられた.容積減少は前頭葉，個IJ 頭葉を主

とした脳溝抵大，大脳縦裂拡大，シルビウス溝

拡大，脳室拡大傾向などであったが，著明な脳

退縮を示した 1 例は硬膜下穿刺により黄色調の

液体を認め、硬膜下水腫と診断した

治療終了後 4 カ月以降に行った CTでは 6 例中

5 例はほぼ治療前の CT所見に回復していた

(Fig. 2)，しかし，硬膜下水腫をきたした 1 例

は硬膜下水腫が縮小したが著明な脳室抵大を認

めた (Fig. 3) 一方、 H 群で ACTH療法を行つ

たのは 7 例 で、そのうち 4 例は正常 CTを示し

残りの 3 例 に は脳萎縮がみられ，推定原因はそ

7 
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れぞれ家族性，小頭症および特発性であった

4 .予後と CT 所見の関係

精 神 発 達 の 予後と推定原因および CT所 見 の 関ゐb1e g 

係について Table 8 に発作消失群を， Table 9 

に発作継続群を 示 し た

けいれん発作 の予後について 治療により発

作が消失したものは 15例で，出生前因子では 1

例もなく，周生期因子 7 例中 4 fJll ，出生後因子

4 例中 2 例，特発性 19例中 9 fJllであった

CT所見についてみると発作が消失した 15例の

うち 異常 CTは 8 例 周生期因子 3 例

因子 2 例，特発性 3 例，正常 CTは 7 例

因子 1 例 特発性 7 例) にみられた

出 生 後

周 生 期

一 方 発

作が継続している 25例のうち 異常 CTは 14例

出生前因子 8 伊! 周生期因子 1 例 出生後因子

1 例 特発性 4 例) ， 正 常 CT は 11例 (出生前

因子 2 fJll 周生期因子 2 伊j 出生後因子 1 例

特発性 6 例) にみられた 従って CT所見の異

常の有無、とけ い れ ん 発 作 の 予 後 と の 問 に は 明 ら

8 
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かな相関はみられなかった

精神発達の予後 発症時の D(1が 80以上を示した

の は 7 例で これらのうち 3 例(結節性硬化症

2 例、特発性 1 例)が異常 CTを示し 4 例(全

例特発性 が正常 CTを示した ーヲ'
¥..- れらの うち経

過観察後の DQが 80以上のものはすべて特発性の

3 例(発作消失 2 例，発作継続 1 例)で E 常 CT

を示した 経過観察後の DQが 79から 50のものは

1 9伊l 出生前因子 1 例 特発性 8 例 異常 CTは

1 0例 出生前因子 4 例 周産期因子 1 例，出生

後因子 2 例，特発性 3 例)であった 経過観察

後の DQが 49以下のものは 18例で正常 CTは 6 例(

出生前因子 2 例 周生期因子 3 例，特発性 1 例

にみられ，異常 CTは 12例(出生前因子 4 例

周生期因子 3 例，出生後因子 1 例，特発性 4 例

にみられた すなわち、 DQ 4 9以 下 の 症 例 に 異

常 CTが多くみられた

1 1 1 .考察
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点 頭 て ん か んの脳には CT上異常所見が高率に

みられる その頻度は 60.4%カ〉ら 95 % で， 大部

分は広汎性脳萎縮像である 1 2 - 2 3 ) し かし点頭

てんかんに関する報告には その発症後の臨床

経 過 と ACTH療法に伴う脳形態の変化を考慮した

ものは少なく 主要異常 CT所見である脳萎縮像

が果して点頭てんかんの原因病態なのか， ACTH 

療法の結果病態なのか論議が多い 2 7 )本研究で

は CTの異常所見 が ACTH療法開始前に CTスキャン

を行なった I 群では 23例中 14例 (60.9%)に

ACTH療法開始後 の H 群では 17例中 8 伊! ( 4 7 . 1 % ) 

にみられた CT上異常所見の発現の割合が I 群

より E 群 で 低 率であったのは周生期因子の CT異

常率が I 群では B 0克 で あ っ た の に 対 し ， E 群で

は o%であったととが影響している I 群で異常

CTの割合が 60.9% と従来の報告とほぼ一致する

結果であったことは点頭てんかんの病態を考え

る上で重要である 何故ならば 従来報告され

ている異常 CTの発現の割合は， 本研究の I 群の

それとほぼ一致するので， 点頭てんかんの異常

1 0 



点頭 て ん か んの脳には CT上異常所見が高率に

みられる その頻度は 60. 4~~ 均五 ら 95 % で， 大部

分は広汎性脳萎縮像である 1 2 - 2 3 ) しかし点頭

てんかんに関する報告には その発症後の臨床

経 過 と ACTH療法に伴う脳形態の変化を考慮した

ものは少なく 主要異常 CT所見である脳萎縮像

が果して点頭て んかんの原因病態なのか， ACTH 

療法の結果病態なのか論議が多い 2 7 )本研究で

は CTの異常所見が ACTH療法開始前に CTスキャン

を行なった I 群では 23例中 14例 (60.9%)に

ACTH療法開始後 の H 群では 17例中 8 伊l ( 4 7 . 1 % ) 

に み ら れ た CT上異常所見の発現の割合が I群

より H 群 で 低 率であったのは周生期因子の CT異

常率が I 群では 80%であったのに対し E 群で

は o%であったことが影響しでいる I群で異常

CTの割合が 60.9% と従来の報告とほぼ 致する

結果であったことは点頭てんかんの病態を考え

る上で重要である 何故ならば 従来報告され

ている異常 CTの発現の割合は， 本研究の I群の

それとほぼ一致 するので 点頭てんかんの異常

1 0 



所見は本症の原因病態を如実に反映しているも

のと推察される

本 報 で 観 察 した主要異常 CT所見は脳萎縮像と

石灰化像であったが 本報では脳萎縮の局在と

そ れ に 付 随 す る所見に基づいて脳萎縮像 ( t y p e 

をさらに 5つの subtype に分類した 脳萎

縮 像 に 皮 質 下 の低吸収域を認めるものは周生期

因子の l 例と出生後因子の 1 例にみられた 仁ーヲー' 

の 低吸収域はおそらく脳循環障害のために生じ

た梗塞性病変と推測される 脳萎縮に脳幹周囲

の 脳 槽 拡 大 を 伴うものが出生前因子 周生期因

子 および特発性にそれぞれ 1 例ずつみられた.

この prepontine c i s t e r nや qu a d r i g e m i n a 1 C 1 S -

t e r nの拡大は脳槽周囲の大脳萎縮が強いために

生じたのか， あるいは脳幹の萎縮が加わって生

じたのか 何れとも断定することはできないが

， 点頭てんかんの脳病変の中で重要と考えられ

ているのは橋 中脳などの脳幹網様体 6 )などの

病変である ま た， 小脳や大脳白質の神経細胞

の発達異常の所見も重視されている 5 ) 従って

1 1 



， 今後点頭てんかんの CTは脳幹部を重点的に検

討して行く必要があろう

本 研 究 で は 18例に CTの異常がみられなかった

(type 回). 最 近 Chugani ら 2 8 ) は CTで異常

を認めない点頭てんかんについて positron 

e m 1 s S 1 0 n tomography ( P E T ) を用いて 1 3例中

5 例の頭頂後頭側頭部に局所的なグルコ ス代

謝の低下と その部位の脳波異常を認め こ の

部 分の外科的切除によってけいれん発作が消失

す るご とを 見出し さ らに この部分に神経病

理学的に脳形成不全を認めている Chugani ら

2 9 ) は さらに 点頭てんかんの患児 44例につい

て PET を fI・ない その 32例にレンズ核のグルコ

ス代謝の活性化と局所皮質のグルコ ス代謝

の低下を認めた こ と よ り ごれらの部位の異常

が点頭てんかんの発症機序であると結論してい

る 今後 CTに 異常のない症例 t y p e 田)

ついて PET によるアプロ チが必要と思われる

本報で扱った 40例の点頭てんかんにおける

異常 CTの出現率 を 推 定 原 因 別 に み る と 異常 CT

1 2 



出現率は出 生 前因 子 が 80% で最 も 高 く ， つ い で

出生後因子 75% 周生期因 子 57 . 1 % 特 発性 36 

.8% であった また， CT所見の変化についてみ

ると 出生前因子では ty p e 1 C ( n = 3) ， t y p e H 

( n = 4 )が多く ， 特発性では t y p e 1 A ( n = 4 )が多

カ〉った

点頭てんかんに対する ACTH療法の効果は所謂

" a 1 1 o r n 0 n e " 現象を呈し けいれんを完全に

抑制するか あるいは全く無効であるか何れか

である 従って 効果の程度を定 量 化すること

は出来ない 3 0 ) ACTHの作用機序は不明な点が

多かったが， 最近新しい仮説が Baram9
) によっ

て提唱された すなわち 発達途上にある乳児

の脳の特徴と して 神 経 興 奮 作 用 を も っ corti-

cotropin-releasing hormone ( C R H )の receptor

が豊富で， その合成分泌が年長児や成人に比較

して盛んである が， 点頭 てん かん の脳 では ， と

く に CRH の合成 分 泌 が 異 常 に 高 い CRH は神経

興奮性ペプチ ドで けいれん誘発物質の っと

位置づけられており ， ACTHと glucocorticoid療

1 3 



法が本症候群のけ い れ ん 発 作 の 抑 制 に 有 効 で あ

るのは，内因性 CRH の合成分泌を抑制するため

であると推定している.内因性の CRH の濃度は

海馬，オリーブ核，小脳扇桃，脳幹部などに高

いが.これらの部位が選択的に障害を受けるご

とによって CRH 遺伝子の誘導 mRNAを介して

CRH の 合 成 分 泌が促進するものと考えられる

ACTH療法と脳退縮像を示す CT所見 と の 因 果 関

係に関しては論議が多い 2 7 )脳退縮像は可逆性

であるという報告 2 1 ・ 2 3 ) や，不可逆性を強調す

る報告 2 -1 ) あるい は 大 部 分 可 逆 性 で あ る が 一 部

不可逆であるとする報告 25-27) が み ら れ る . 本

研究で ACTH療法を行った症例のうち経時的に CT

を行った 6 例は 治 療 直 後 脳 退 縮 像 を 示 し た . ご

のう ち 1 例は硬膜下水腫を伴っていた 治療

終了後 4 カ月以後に行った CTでは 5 例が治療前

の CT所見にまで回復したが，便膜下水腫をきた

し た 1 例では，硬膜下水腫が軽快したあとに著

明な脳室抵大がみら れ た . し か し ， 頭 囲 の 拡 大

や 脳圧充進症状はなく，この脳室拡大は脳萎縮

1 4 



によるものと忠われた とのケースと同様の症

例が報告されている 25 ， 31-33) 脳萎縮の程度と

回復の遅れは年齢と逆相関し ACTHの使用量と

相関する 3 3 ) 

ACTHによる CT上の脳退縮の機序は血管透過性

の変化や水分 電解質代謝の変化による脳水分

量の減少 2 2 ) や 蛋白の異化作用の完進による

と考えらる 2 5 ， 3 4 ) 

本研究で観察された脳の退縮像は 部に硬

膜下水腫や不完全回復の症例が見られるものの

殆どの症例では ほぼ治療前の CT所見にまで

回復している しかし， ACTHが発達途上におけ

るヒ ト乳児の脳に及ぼす影響については未だ充

分解明されてはいない 発達期のラッ トにステ

ロイ ドホルモンを投与した実験では 脳の神経

細胞の形成障害 3 5 ) や， 神 経 細 胞 樹 状 突 起 の 分

岐 伸展の抑制 3 6 ) などが観察されている

ACTH療法の投与方法 投与量 投与期間 経時

的 CTについての検討がさらに必要とされる

予 後 と CT所見の関係について Gastaut15
) 

1 5 



は CTで脳萎縮を示すケ ス は 発 達 指 数 が 低 か っ

たと報告しているが け い れ ん 発 作 の 予 後 と CT

所見の関係、については触れていない

CT所見はけいれん発作の予後と発達指数との

問に相関がないとする報告がある 2 5 1 CT に異

常がないケ スは精神発達に関する予後が良い

が， 脳 室 砿 大 を示す型 皮質萎縮および脳室拡

大を示す型 および側脳室壁に hi g h density 

s p 0 t s を示す型は予後が悪いとする報告 1 9 1 も

ある 本研究では CT所見を 7 型に分類して検討

したが けいれ ん 発 作 の 予 後 と CT 所見とは ー

定の傾向を認めなかった

本研究においても点頭てんかんの精神発達の

長 期 予 後 は 極 めて不良であるごとが確認された

正常 CTで発症時の D Q が 80以上あり 早期に

治療を開始した特発性の症例は予後良好であっ

たが 乙れらはわずか 8% ( 3/4 0 ) に過ぎずない

これは Singer ら 2 0 1 や Hrachovy3
0 1 の報

告と 致してい る 方 重度の精神発達遅滞

(DQ 4 9以下 をみた症例に異常 CTが高率 ( 6 7 % ) 

1 6 



にみられている

点頭てんかんは種々の原因に基づく 一 つの症

候群とみなされており その予後を CT所見のみ

で評価すること は 無 理 が あ ろ う 従来いわれて

いる予後に影響する因子 3 7 ) 基礎疾患の有無

， 発 症 前 の 発 達障害の有無 発症から治療まで

の期間など) も考慮して検討する必要がある

1 V .結論

点頭てんか んの小児 40例の CT所見を ACTJI療

法 を 行 な う 前 に CTを行った群 ( 1 群) と ACTH療

法 後 に CTを行った群 (日群) に分けて検討した

異常 CTは 40例中 22例 5 5 % ) に 認 め た I 群で

は 60.9%，II 群では 47 . 1 % であった

異常 CT所見は脳萎縮像と仰j脳室壁の石灰化

像であり 脳萎縮は 萎 縮 の 局 在 皮質性 皮質

下性) と付随する所見から 5 型に分類された

なお 脳幹の萎縮を示唆する所見が 3 例に認め

られ 点頭てんかんの発症病理上重要と考えら

1 7 



れる

3 )推定原因別にみると，出生前因子では 10例

中 8 例 ( 8 0克)，周生期因子では 7 例中 4 例 ( 5 7 

. 1克)，出 生後 因子では 4 例中 3 例(7 5 % )に認

めた

4) ACTH療法に より CT上脳退縮像が認められ

6 例中 5 例は可逆性であったが 1 例は不可逆

性であった

5 )けいれん発 作の予後と CT所見とは相関を認

めなかった

精神発達の予後については 正常 CTで発症

時の DQが 80以上あり 早期に治療を開始した特

発性の 3 症例は 良好であった 一方 重度の精

神発達遅滞 (DQ 4 9 以下) になった症例では，

異常 CTが 18例中 12例を占めていたが， 正 常 CTの

症例も 6 例認められた

CTは点頭てんかんの原因病態 治療 (A C T H 

療法) および予後の評価に有用であった

稿を終えるにあたり，御指導と御校関を賜り

1 8 
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Table 1 Presumed etiology of infantile spasms 

Etiology Number of patients 

Group 1 Group II 

Prenatal 

Microcephaly 

Tuberous sclerosis 

Positive family history 

for infantile spasms 

Perinatal 

Asphyxia 

Low birth weight infant 

Postnatal 

Intraventricular hemorrhage 

Acute encephalopathy 

Acute encephalitis 

Idiopathic 

1 

3 

つ山

1

ょ

っ
U

2 

3 

1 

1 

1 1

1

7

 
1 2 

Total 2 3 1 7 



Table 2. 

Type 1 

A 

B 

Classification of CT findings 

brain atrophy 

diffuse corlica.l atrophy 

bilaleral dilatation of lateral 

ventricles (subcortical atrophy) 

C ^ + D 
D ^ + D + subcortical low density 

areas 

E ^ +日+ widening of cisterns 

surrounding brain stem 

Type 2 subependymal calcifications 

Type 3 normal 



Table 3 . CT findings of 40 patients with infantile spasms 

Classification of Presumed etiology 

CT findings Total Prenatal Perinatal Postnatal Idiopathic 

Type Brain atrophy 1 8 

A 4 4 

B 3 2 

C 6 3 2 l 

D 2 1 

E 3 

Type E Subependymal 4 4 

calcifications 

Type 皿 Normal 1 8 2 3 1 2 

Total 40 1 0 7 4 1 9 

克 abnormal CT 55. 0 % 80 % 57. 1 % 75. 0 % 36. 8 % 

Figures in Table indicate the number of patients. 



Table 4. cr F indings in relation to pres1.雌rletiology in Groups 1 宿泊 E 

Classification of pr自 国 配detiology 

CT findings Prenatal Perinatal Postnatal Idiopathic Total 

Group 1 Group II Group 1 Group II Group 1 仕1】upII Group 1 Group II Group 1 Group II 

Type 1 Brain atrophy 

A 4 4 

B l l 1 2 

C 3 2 1 3 3 

D 1 1 2 

E 1 1 1 2 

Type II Sube問】dymal 3 1 3 1 

calcification 

Type m Normal 1 1 l 2 1 7 5 9 9 

Total 4 6 5 2 2 2 12 7 23 17 

Figures in Tab1e indicate the nurr叡~ of patients. 
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Tab1e 7. Resu1ts of ACTH therapy 

Apparent brain atrophy on CT* 

Age Presumed Tota1 doses Before End of After Duration 

Case (months) etio1ogy of ACTR (mg) ACTH therapy ACTH therapy ACTH therapy of ACTH 

(months) 

l 7 Tuberous 5 O ++ O 11 

sc1erosis 

2 10 Tuberous 2.75 O + O 6 

sc1erosis 

3 4 Idiopathic 6 O +++ +++ 10 

4 5 Idiopathic 6 O ++ O 4 

5 12 Idiopathic 3.5 + ++ O 19 

6 11 Idiopathic 3.5 O ++ O 5 

コド Apparent brain atrophy on CT:O， no atrophy; +， slight atrophy; ++， moderate atrophy; +++， marked atrophy. 



Table 8. Relationship between CT findings and developmental outcome in sp出町controlledpatients 

Presumed CT No. of Initial DQ Follow-up ∞ 
etiology findings cases ) 80 79-50 く 49 ) 80 79-50 < 49 

Prenatal Abnormal O 

Normal O 

Perinatal Abnormal 3 1 2 l つ~ 

Normal 1 1 1 

Postnatal Abnormal 2 2 2 

Normal O 

Idiopathic Abnormal 3 2 2 1 

Normal 6 2 4 2 4 

DQ， developmental quotient 



Table 9. Relationship between CT findings and developmental outcome in spasm-uncontrolled patients 

Presumed CT No. of Initial DQ Follow-up DQ 

etiology findings cases > 80 79-50 く 49 > 80 79-50 く 49

Prenatal Abnormal 8 2 3 3 4 4 

Normal 2 2 2 

Perinatal Abnormal 1 1 1 

Normal 2 2 2 

Postnatal Abnormal 1 1 1 

Normal 1 1 1 

Idiopathic Abnor百al 4 1 3 3 

Normal 6 2 4 1 4 1 

DQ， developmental quotient 



Legends 

Fig. 1. l¥epresentative crania1 CT-scans .in inJanti1e spasms: 

Type Î， diffusc cortical atrophy of the anteriol' and lateral 

lobes of the cerebral hemispheres; type Is， bilateral ventri-

ular dilatatioll; type IC， diffuse cortical atrophy wi th dilata-

tion of biluteral cerebral ventr.icles; type ro， diffllse cortical 

atrophy with subcortical low density area associateu with 

dilatation of bilateral cerebra.l ventricles; type IE， diffuse 

cortical atrophy with dilatation of bilateral cerebra1 

ventricles and widening of cistern surrounding tlle brain stem; 

type 11， slIbependymal calcifications. 



Fig.2. Seria1 crania1 CT scans of a girl infant with infanti1e 

spasms who deve10ped norma11y (Case 4): CT on the 1eft 

. 

taken at age 5 months old before ACTH initiation was 

norma1: CT on the center taken at the end of ACTH ther-

apy showed a moderate en1argement of cerebra1 su1ci and 

sy1vian fissures: CT on the right taken 4 months after 

ACTH therapy returned to normal: her seizures were we11 

contro1led and achieved normal development. 

Fig. 3. Seria1 cranial CT scans of a girl infant with infantile 

spasms who developed severe mental retardation (Case 3) : 

Left: CT was normal before ACTH therapy: Center， CT 

showed a marked 10w density area in the front temporal 

subdural spaces; Right: Slight fronto-temporal low 

density area with a marked ventricular dilatation noted 

10 months after ACTH therapy. Her seizure was poorly 

controlled and mental uevelopment was severely impaired. 

， ， 
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