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研究成果の概要（和文）：目的：ウエスト症候群のACTH療法前後で、治療予後予測になりうるマーカーを検討した。対
象と方法：ウエスト症候群は当教室でこれまでの病態研究の報告で登録された26人。ウエスト症候群はスパズムと互換
性を持つ脳波の調査結果によって臨床的に診断された患児とした。対照群は神経予後が正常とされる良性乳児けいれん
などの小児。ACTH療法前後でVILIP-1濃度、MAP2濃度、キノリン酸濃度を測定した。結果：VILIP-1濃度、MAP2濃度、キ
ノリン酸濃度のいずれもウエスト症候群では上昇しなかった。考察：ウエスト症候群における神経障害にはVILIP-1、M
AP2、キノリン酸のいずれもマーカーとはならない。

研究成果の概要（英文）：Aim:In approximately ACTH therapy for West syndrome, we studied the marker for 
the treatment prognostic value.Method:26 infants that West syndrome was registered in the report of the 
past clinical condition study in our group. We did West syndrome with infants diagnosed by findings 
clinically with electroencephalogram with spasm and compatibility. The control group was the infant with 
benign infantile spasms considered that a neurologic prognosis is normal. We measured VILIP-1 
concentrations, MAP2 concentrations, quinolinic acid concentrations in approximately ACTH therapy. 
Results:VILIP-1 concentrations, MAP2 concentrations, quinolinic acid concentrations in West syndrome, did 
not increased. Discussion: For the nervous disorde in West syndrome, it becomes VILIP-1, MAP2, none of 
the quinolinic acid with the marker.

研究分野：小児神経

キーワード： West症候群　VILIP-1
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３．研究の方法 

ウエスト症候群の患者は当教室で報告し

た際に本研究で登録された，1998 年 3月から

2008 年 8 月の間に ACTH 療法のために山口大

学医学部附属病院に入院した患児 26 人（男

児 10人，女児 16人，年齢の中央値 8.7か月）

がメインで，今後，本研究に保護者の同意が

得られた児に限り，髄液および血清中のビジ

ニン様タンパク質-1濃度をELISAキットを用

いて測定した．血液・髄液検体量は各々0.5 ml

程度で解析可能である．研究のために検体採

取は行わず，検査の過程で採取した検体の残

量を用いて測定した．ウエスト症候群は，ス

パズムと互換性を持つ脳波の調査結果によ

って臨床的に診断された患児とした．入院時

に頭部 MRI または頭部 CT，脳波，発達検査，

退院した対象症例の発達予後，脳波，てんか

んのコントロール状況を検討する．小児の対

照群は，良性乳児けいれんなど発作予後，神

経予後が正常とされる患児で当教室の過去

の報告で正常対照群として用いてきた血清

の残量を使用して測定した．疾患コントロー

ルとしては急性脳炎・脳症の患児で当教室の

過去の報告で痙攣重積型急性脳症として登

録されていた 15 例とも比較した．  

各種検査の評価方法は（1）脳波：ヒプス

アリスミアの有無，消失の程度，その他突発

波の有無，基礎波の程度（紡錘波の出現の有

無，背景波の評価）で機能的評価を行った．

（2）頭部 MRI：髄鞘化の程度，皮質形成異常

や脳奇形の有無，萎縮の有無（萎縮の部位も）

などで形態的評価を行った．（3）発達検査：

遠城寺式乳幼児発達検査（運動・社会性・言

語の発達指数を評価，生後～4 歳半程度まで

の発達レベルの患児に施行．），田中ビネー

（知的レベルが 2歳 0か月以上），WISC-Ⅲ（知

的レベルが 5歳 0か月-16 歳 11 か月程度）な

どで知的評価を行った．精神運動の発達評価

は最重度，重度，中等度，軽度，境界域，正

常とする．知的評価は最重度，重度，中等度，

軽度，境界域，正常とした．（4）発作コント

ロール状況：ACTH 療法前に比し，①100%改善，

②75%以上改善，③50-75%改善，④25-50%改

善，⑤改善なし、⑥増悪，⑦その他などで治

療効果・発作コントロール状況を評価した． 

追加で MAP2、キノリン酸も同血清で測定し

た． 
 
 

４．研究成果 
 26例全例でVILIP-1濃度の上昇は認められ
なかった．ACTH 療法前後で比較した検討でも，
全例で測定感度以下だった．対照群も測定感
度以下だった．その後の発作コントロール，
脳波，発達の重症度と相関も認められなかっ
た．疾患対照群である痙攣重積型急性脳症群
で上昇していた．MAP2，キノリン酸も全例で
感度以下だった． 
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