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特集◇発達障害とその近縁の状態の臨床舎

Landau-Kleffner症候群

加我牧子

歴 史

Landau-Kleffner症候群は1957年 Landauと

Kleffnerによって “Syndromeof acquired apha-

sia with convulsive disorder in children."「けい

れん性異常を伴う小児の後天性失語症候群Jとし
て5歳から 7歳の 6症例が初めて報告された況

これらの子供たちは聴覚障害児のセンターに紹介

されてきたもので，典型的な言語症状は受容性言

語障害であり，病初期には子供は一見聴覚障害に

陥ったように見える。ついで大部分が言葉を話さ

なくなり話しても発音に異常があったり，意味が

分からないことであったりする。これらの子ども

たちは言語を含む発達は発症までは正常であり，

4歳から 8歳の間に言語能力が退行し，多くの症

例でこれと前後しててんかんが出現してくる。脳

波はてんかん性の高度の異常を示し，びまん性の

棘波，棘徐波が見られ，側頭部や中心部の棘波が

目だつ場合があり，局在性の徐波化がみられる場

合もあった。けいれんのコントロールは比較的容

易なものが多いが言語症状はけいれんの程度とは

平行せず，坑てんかん薬への反応は必ずしもよく

ない。 6例のうち 5例は経過中に言語症状の寛解

増悪がみられた。聾学校や特殊学級での教育や，

言語治療が行われた症例が5例あり，全症例とも

Landau-Kleffner Syndrome 

国立精神・神経センター精神保健研究所精神薄弱

部診断研究室

Makiko Kaga : Division of Developmontal Dis-

orders, National Institute of Mental Health 

NCNP, Japan 

ゆっくり改善した。この 6症例を含む 9例につい

てMantovaniとLandau叫ま1980年，この疾患の精

密な長期予後についての報告を行った。（後述）

この症候群について欧米ではその後， Worster-

Drought3)が1971年に， “an unusual form of 

acquired aphasia in children."（まれな形をとっ

た小児の後天性失語症）としてけいれんと脳波異

常を示した14例の報告を行った。この中には言語

症状の改善が完全ではないものも含まれていた。

次いで1973年， Gasconら4)は言語の異常とけいれ

んがあり回復が不完全であった 3症例を “Lan-

guage disorder, convulsive disorder and 

electroencephalographic abnormalities. 

Acquired syndrome in children."（言語障害，痙

攣性異常，および脳波異常，小児の後天性症候詳）

として追加報告した。1974年， Shoumakerら5)は5

歳から 6歳までの，けいれんのない 1例を含む 3

例について “Clinicaland EEG manifestation of 

an unusual aphasic syndrome in children."（ま

れな小児の失語症候群の臨床および脳波所見）と

して，さらに1974年， Mckinney叫まトロント小児

病院から 9症例を “An aphasic syndrome in 

children,','（小児め失語症候詳）なる表題のもとに

報告を行った。その後1977年になるとDeoona叫

Lou0>, Foerester9l, Rapin10>, Deuel11)と報告が急

に増加した。 1978年には Harskampf12>,

Cooper13), Kellerman'4)と報告が続き， 1980年の

Mantovani, Landau2)の長期追跡の報告が決定的

に大きな影響をあたえた。その後も散発的な報告

は続いている15)-23)0 

本邦では1971年，鈴木昌樹ら24)の「後天性感覚性

失語症の一幼児例」の報告が最初でWorster-
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Drought 3)と同じ年代である。鈴木はこの中で言

語を含む神経心理学的症状について詳細な観察を

行った。同年，鈴木は25)「小児の後天性失語症」と

いう表題の総説の中でもう一例を追加報告した。

それに続き1972年西野ら 26)が「脳波異常を伴った

原因不明の小児後天性感覚性失語症」を報告した。

1975年の神尾らの報告27)は「てんかんの幼児に発

症し特徴的な脳波異常を呈する後天性失語症の一

例」で言語症状について言語理解，認知，聴力が

正常で運動性失語症であると評価している。聴覚

的理解の障害についての記載がなく尖足，失調症

状などを伴っている点でやや典型的ではない。

1978年鈴木重忠ら 28)が「小児の純粋語聾の一例」と

して報告した症例ならびに田中ら 29)が「小児の聴

覚失認の 3例」として報告したうちの第三例が本

症候群であると考えられる。 1982年，八島ら30)が

「てんかん。失語症候群」として 2症例を報告し，

言語症状の持続からみて一過性予後良好群，慢性

予後不良群の二型に分類することを試みた。その

後は脳波所見やてんかん発作に注目した報告が続

いている31)-38)0 

本症候群の総説的報告としては，各症例報告を

行った著者がその時点で，学会報告などを含めて

症例のまとめを行っているものが多い 12)。メカニ

ズムを考慮した総説としては1977年に “Verbal

auditory agnosia in children."（小児の言語性聴

覚失認）というタイトルで自験例 5例と共に報告

したRapin10)が詳しい。

その後 Negri23)は1980年の総説の中で

Epilepsy-aphasia syndromeとして異なった原因

によるものが少なくとも 3種類あることを報告し

た。

最近では1985年Bishop15)は自験 5例を含む仏

英独伊語圏の論文の124例について発症年齢と予

後の面から分析を行った。同年， Beaumanoir16)が

自験 1例を含むやはり 131例の中から臨床像の分

析を試みている。

現在までに以上述べたような種々の名称で報告

されてきたが最近ではoriginalの報告者の名前を

冠してLandau-Kleffner症候群と呼ばれることが

多くなってきた。

今回，筆者は，現在までに収集し得た英語およ

び日本語で発表された論文の中から臨床経過が比

較的，詳細に記述された症例を92例確認したので，

これまでの症例報告，総説を含めて検討を加える。

この他自験3症例についても言及する。

1'性比

検討例92症例のうち男児は55例(59.8%），女児

は37例 (40.2%）であった。 Beaumanoir16)によれ

ば124例中女児48例 (38.7%），男児76例 (61.3%)

でやはり男児に多かった。

2.発症年齢

言語症状の発症年齢は 1歳 7カ月から13歳まで

広がっているが10歳以上はWorster-Drought3)の

報告した 2例のみで大部分が3歳から 8歳に発症

し， このあいだに85.5％が集中していた。この区

間を 2歳から 8歳にとると全症例の92.8％が含ま

れる。 Beaumanoir16)は約80％の症例が 3歳から

8歳の間に発症すると報告しこれと一致する。

3.言語症状

本症候群の中核をなす症状で通常聴覚的言語理

解の障害で始まり次第に言語表出の障害が進行す

る。言語症状発症までの言語発達はほとんどが正

常でごく少数例で遅れを示すものがある。単語，

ニ語文がでて，会話はすでに完全に成立している

のが普通で，正常以上に発達していたと記されて

いるものも多い。

初発症状としては周囲の人の言うことが分から

なくなったように見えるとか，分からせるのに何

回も言って聞かせなければならないとか，本人の

間き返しが多くなるといった症状がみられ，子供

の聴力が悪くなったのではないかと思われること

が多い。特た人の声，言語理解への反応が悪くな

るのが特徴であるが，簡単な言語指示は理解でき

るものもある。ジェスチュアに対する理解は保た

れていて自分でもジェスチュアを使用してコミュ

ニケーションに使用するものも多い。症例によっ

ては全ての環境音に対する反応・理解が悪くなる

ものもある。音に対する驚愕反応がなくなったと

記されているものもある。

自発語は幼稚になり，構音の誤りのために周囲

の人が本人の言うことを理解しがたくなって来る
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のが普通で，電文体を示したり，文法構造の異常

を示すものもある。日本語では助詞の省略や拗音

や促音の省略が目だっことがある。イントネー

ションが変化して外国語をしゃべっているようだ

と評される場合もある。うなり声の様な発音のみ

ということもあるが，意味のあることを言ってい

る時でも音の置換がみられたり，語の使用が不適

切であったり，種々の程度の喚語困難がみられた

りする。

極期には完全な鍼黙状態となり言語理解も言語

表出もできない全失語の状態となることも多い。

成人の感覚失語のようにfluentaphsiaの形を示す

ことはまれであるが，ジャーゴンが目だち自発語

の量は変わらないと報告された者もまれにある。

また言語指示による了解がよいので運動性失語症

であると評価されている症例もある。

最初に本症候群が“失語症”として報告された

ように，少なくとも極期に全失語，特に感覚性要

素が強いものが多い反面，聴覚失認，純粋語聾な

るタイトルのもとに報告される症例もある通り内

言語は障害されず聴覚的理解のみの障害あるいは

話声の理解の障害のみということもある。内言語

障害という観点からみると失語症と言うより聴覚

失認という病態を示す症例が多いことも事実で，

Rapinの総説10)以来，本症候群の言語障害は，むし

ろ聴覚失認の観点からとらえようとするものが多

い。症状が聴覚失認，語聾であって，書字，読字

の能力を持っていれば，筆談ができることは大き

な特徴になる。しかし多少なりとも書字，読字の

障害があり害取をさせると聴覚的入力の歪みを感

じさせる場合が多い。（図 1)

これらの言語症状は障害の性質，程度，時期に

よって異なり，言語中枢の障害によることが明ら

かな本来の失語症にみられるように，回復期に発

音の異常が目だちやすくなったりする。自験3症

例の経験では，失語のタイプは各症例の病期によ

る差が大きい。即ち，短期間の間に感覚失語，全

失語，聴覚失認，語聾といった形で進展，回復し

ていく場合がよくあり，言語症状悪化のエピソー

ド毎に重症度の差があることがしばしばみられた。

このことは報告者による症候群の命名の差が疾

患の時期による差をみている可能性を示し，病態

図1 自験症例 3の自発書字と書取
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絵を見せて自発的に書かせた「りんご」は正確。三輪車は

「り」 1音のみで喚語困難の症状ととれるが「りんご」に
引きずられた保続の所見ととれないこともない。書取はい

ずれも聴覚的入力の歪みを感じさせる誤りを示す。

の推移とメカニズムを考える上で興味深い。後に

言語障害が回復した症例で「当時音楽と雑音は聞

こえたが，話声は皆，ブラーブラーというふうに

聞こえていた。」と述べていたものと「当時いわれ

ていることは分かっていたが言いたい言葉を考え

ることができなかった」と述べていたものがあっ

た1)ということで聴覚失認要素の強いものと，運

動失語を考えなければならないものが共に含まれ

ていることになる。

言語症状の寛解増悪に関してはっきりとその存

在がわかるもの今回の文献例の記載の中から20例

確認した。

4.てんかん発作

臨床的な発作型は様々で焦点性運動発作が多く，

いわゆる大発作即ち一時性および二次性全般性全

身強直間代痙攣， ミオクロニーや複雑部分発作，

さらに少数ではあるが欠神発作も報告されている。

Beaumanoir16)がまとめた発作型を示す（表 l)。
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約半数近くの症例がひとりで二種類以上の発作

型を持つ。発作の出現時期は様々で6カ月から13

歳まであるが言語症状の発症よりは多少幅が広い。

60例の発症年齢の平均は4.6歳であった。

言語症状とけいれん発作の発症時期については

症例によって異なっており，発作が1カ月から 8

年先行する者も，言語障害が2カ月から 3年 2カ

月先行するものもある。痙攣の直後からと記載さ

れている症例も比較的多く 10例程度を数える。

Beaumanoirは68例中言語症状が先行するもの

が半数近くの45.5％であり，てんかん発作で発症

した者が16.1%、てんかんと言語発症が殆ど同時

に発症した者が17.6％と報告している。

てんかんの発作頻度はまちまちで一回のみのも

のから頻回のものまであり時にcluster様に発作

が起こっているものがある。てんかん発作のない

表 l てんかんの臨床発作症状

(Beaumanoir16)より）

頻回の発作 (39例）
数種類の発作

記載されている発作

大発作

部分性，良性ローランドてんかん

片側性間代性

複雑部分発作

欠神小発作？

脱力

痙攣性（識別されていない）

運動性 Jackson痙攣

まれな発作 (19例）
大発作

部分性，良性ローランドてんかん

片側性間代性

複雑部分発作

欠神小発作？

脱力

痙攣性（識別されていない）

1回のみの発作 (7例）

大発作

部分性，良性ローランドてんかん

片側性間代性

複雑部分発作

痙攣性（識別されていない）

てんかん重積の特異なエピソード (7例）

経過追跡中のてんかん重積 (3例）

7

9

4

5

3

4

5

3

1

 

l

)

1

 

％
 
5
 
3
 
4
 
（
 

ものは25％にみられ， Beaumanoirはてんかん発

作があったのは70％と報告した。てんかん重積状

態も少なくとも 2例で報告されている。

概して治療に対するてんかん発作の反応はよく，

大部分が服薬により発作の消失ないし著減を見て

いる。例外的に発作が非常に難治性で側頭葉切除

術まで行われた症例が一例のみ報告がある 22)。

5，脳波

本症候群では脳波異常が必発で臨床的なてんか

ん発作がなくとも異常の程度が著しいのが特徴で

ある。大部分の症例で少なくとも初期には全般性

の棘波，棘徐波が連続的にあるいは散発的にみら

れる。発作焦点は多発性であることも限局性であ

ることもあり，約半数の焦点は側頭部に焦点を有

し，約1/3は中心頭頂部から後頭部にかけての焦点

を示す。前頭部焦点の記載は 1例のみにみられた。

両側性の異常が多いが左右どちらの焦点もありま

た病期によって変化する場合もある。脳波異常と

言語症状あるいは臨床てんかん発作が平行する場

合もあるが，症例によってかなり差があって臨床

症状とは殆ど関係なく常に異常脳波であることが

多い。図に自験3症例の脳波を示す。（図2'

4) 

脳波記録中にDiazepam(DZP)を静注すること

によって脳波が改善するものがあることはGas-

conがすでに気づき，その後の報告も多

く5)1,1)17)34)36)これを論文のタイトルに掲げている

ものもある。静注での結果をみて経口的にDZPや

Clonazepam (CZP)が投与されているものも多

い。しかし脳波の改善に兆候を示すほどには言語

症状には改善を示さない症例が多く，言語症状も

同時に改善をみた5)17)34)はそう多くない。

また脳波異常の程度は覚醒時には軽く，睡眠時

は著しくなる特徴を持つものが多いことは初期の

報告から散見されていた。この点について近年，

提唱されるようになったESES即ちelectricalsta-

tus epileptics during slow sleep39)という概念に

結び付けて報告したのはKellerman14)である。こ

れは臨床脳波学的概念であり，徐波睡眠の段階に

至ると脳波上，棘徐波結合が連続的に出現するよ

うになり，睡眠中の脳波記録時間にしめる棘徐波

3' 

3

6

2

1
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4

5
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図3 自験3症例の臨床所見一覧

LANDAU-KLEFFNER症候群

高度の脳波異常を伴う小児感覚性失語症ーーてんかん失語症候群

症 例 ー 症 例 2
 

症 例 3
 

17歳 8ヶ月 男 19歳 6ヶ月 男 18歳6ヶ月 男

発症年齢

観察期間

初発症状

4歳 3ヶ月

13年5ヶ月

言葉の理解が悪くなり全く
話さなくなった

失語のタイプ

語盤の要素

疑われた病態

病識

脳波異常

睡眠時脳波悪化

言語症状と脳波

けいれん発作

寛解増悪

頚動脈撮影

CTスキャン

視運動眼振

聴力検査

IQ (WISC) 

教育

現状

経過中の問題

“感覚失語”発語↓

十

喜喜
ー→十

＋＋ 

＋ 

平行する傾向＋

右片側けいれん
（最終発作 12歳 7ヶ月）

＋ 

異常なし

異常なし

Heller病など

異常なし

異常なし

89 (V65 Pll6) 
8歳10ヶ月

小学校の特殊学級から
中学校は普通学級へ進学

普通高校2年生
日常的には問題なし
数学国語は苦手
習字が得意

一時的情緒不安定
（幼児期）
宿題社会の文章題ができ
なくて頻尿に（高 1)

5歳頃

14年6ヶ月

先生の言うことが
よくわからない
復唱困難発語不明瞭

“感覚失語’'発語↓
聴覚失認語聾

十→＋＋

脳腫揚
難聴ひねくれている

ー→十→＋＋

＋＋ 

＋ 

平行する傾向＋

＋＋ 

異常なし

左側頭葉前方に低吸収域
（くも膜嚢胞？）

異常なし

異常なし

115 (VlOl P124) 
11歳 8ヶ月

普通高校を優秀な成績で
卒業 l浪後大学合格

有名私立大学商学部 1年生
日常的には問題なし
英語が得意
言語理解の“感度”が
鈍い時がある（父親の話）

中学 1年頃まで日常的にも
不自由があった

6歳 4ヶ月

12年2ヶ月

声をかけても反応しない
聞き返しが多い
口がまわらない 話さない

“感覚失語”発語↓
聴覚失認

十

難聴

ー→十

++ 
＋ 

平行する傾向＋

＋＋ 

施行せず

異常なし

異常なし

異常なし

122 (Vl06 P132) 
9歳 7ヶ月
国立大学附属小中学校
父親の転勤に伴い転校

私立高校3年生
日常的には問題なし
学力が思うように伸びない
国語英語が困難
機械が好き

学力不振
本人は多幸的

結合の出現時間が85％以上であるものと定義する。

臨床発作型は問わないが部分運動発作が多くその

後の研究で治療抵抗性の発作がかなり含まれてい

ることもわかってきている。脳波だけから見ると

睡眠中のてんかん重積といった様相を呈しており，

特異な言語症状を別にして考えれば，脳波的には

本症候群はまさしくこの概念に当てはまるものが

多い。また逆にESESの面から言語障害について

言及した研究20)もでてきており，興味深い分野で

ある。

本症候群の本格的睡眠研究は多くはなく，睡眠

パターンの異常があるかどうかは厳密には調べら

れていない。終夜脳波について記載された論文で

は全ての睡眠段階が存在し，著明な異常はなさそ

うに思われる。
I 

脳波記録について長期的な予後を追求し得た症

例で後に脳波が正常化したとはっきり記載された

症例を18例確認したが，正常化しないにしても大

部分の症例で長期的には脳波も改善する傾向にあ

ることはまちがいないようである。

6.病識

本人の病識は病期によってその程度や頻度が変

化し，極期は多幸で病識がなく，疾病失認の一症



30 精神保健研究第 35号 1989年

図2 自験例の脳波（症例 1)
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図4 自験例の脳波（症例 3)
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状ではないかと思われる場合がよくあるものの，

少し回復してきた時点でむしろ自己の障害につい

て思い悩む場面がみられることがある。聾学校に

通学することになった児で「どうして私は聞こえ

ないの？」と聞いた者があったという。

本人に理解されたいとの欲求不満を示すものが

あって，以下に述べるように多動になったり攻撃

的になったりという行動異常がコミュニケーショ

ン障害による二次的なものではないかと推定され

るような症例も散見される。

7.行動異常

Bishop15)は124例中24例 (19.4%）に行動異常あ

りと記載した。 Beaumanoir16)は95例中68例

(71. 4%）に行動異常ありとし，その80％は多動症

候群であったとしている。今回記載を確認した34

例についてみるとひとりでいくつもの症状を示し

たものが多いが，やはり多動を示すものが多く，

注意集中力のなさ，気が散り易い，澗耀を起こす，

飽きっぽい，わがまま，乱暴，よく泣くなどと記

載されている。精神科領域から報告された症例は

行動異常の程度がとりわけ著しいものがある 18)0 

8.家族歴

てんかんや痙攣性異常が 8例で言及されている。

記載のないものは特別な異常がなかった可能性が

高いと思われる。家族内発生はRapinの兄弟例叫

奥野 (Nakano)37l3s)の報告した姉弟例の 2組だけ

である。

ヽ
9.理学的，神経学的検査

一般的には全く異常所見を認めない。神経心理

学的に失行失認を疑わせる所見を示す者は殆んど

なく，視覚認知も大部分が正常である。動作時に

多少のclumsinessを示す者は一部に認められる。

10.臨床検査

一般血液，生化学，血清学的検査，尿検査に異

常はみられない。退行を示すように見えることか

らその時代に登場した新しい検査が年代によって
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症例毎に行われていることがわかる。アミノ酸分

析やライソゾーム酵素などの検討も行われており，

いずれも正常所見であった。

脳脊髄液の検査を行ったものは大部分が正常で

例外的に蛋白の上昇を示した者が 1例報告されて

いる見ただこの症例はRIの集積も指摘されてお

り限局性脳炎の可能性を示唆した症例として興味

深いが，同一のカテゴリーの病気かどうか疑問を

投げかけている者もある。

11.神経放射線学的検査

この領域の検査には時代の変遷が色濃く表われ

る。当初の報告では頭部単純撮影，気脳撮影， RI

による脳スキャン，次いでCTスキャン，最近の報

告ではMRI（核磁気共鳴画像），少数ながらポジト

ロンエミッショントモグラフィーの所見などが記

載されているものもある。

頚動脈撮影が行われている症例も多数にのぼる。

Rapin10)の報告した症例で左角回を含む小さな血

管腫の存在，さらに左中大脳動脈の血流の低下が

記載されている。自験例のCTスキャンで左側頭葉

前方にくも膜嚢胞を思わせる小さな低吸収領域を

示した者が一例あったが本症候群の言語症状に対

する本質的な病変であるとは考えられなかった。

これ以外には基本的には神経放射線学的検査で

大きな異常は認められていない。

12.聴力検査

純音聴力検査は正常であることが基本である。

中耳の機能検査も正常である。語音聴力検査につ

いて直接触れている報告は多くないが検査をする

と著しく低下している。自験例でも極期には全く

回答することができなかった。音の方向定位に関

して調べられている症例では正常であったと記載

されているものが多いが一部にこれも障害されて

いるものがある。環境音の理解は保たれているこ

とが多い。自験例の純音聴力検査を図 5に示す。

（図 5)

13.誘発反応

古い症例では頭頂部緩反応SVRが正常だった

と記載された者があり，最近の報告では聰性脳幹

反応ABRが正常であることを確認しているもの

が多くなってきた。しかしABRは正常であったが

SVRが一貫して出現しなかった22)と報告されて

いる症例もある。自験3例のABRは正常で，検査

図5 自験例 3の純音聴力検査の結果 完全に正常である。
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図6 自験例 3の聴性脳幹反応，頭頂部緩反応ならびに視覚誘発反応いずれも正常の反応である。
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した 1例のSVRさらに視覚誘発反応も正常で

あった。（図 6)

13.知能

知能検査が何回も行われている症例でみると主

として言語症状の重症度に応じて，検査時期によ

るIQに変動のある症例がある。知能は正常ないし

正常以上とのみ記されているものが多く，知能検

査の数値が表記されているものとあわせて見ると

全IQまたは動作性IQが80未満のものは66例中 5

例 (7.6%)のみであった。種類のちがう知能検査

を同時に施行している症例は検査によって微妙に

ちがうデータがでている。しかし一般的には言語

性IQと動作性IQに大きな格差があって言語性IQ

の方が悪いものが目だち，言語性IQは検査不能と

記されているものも多い。 Bishop15)も非言語性IQ

が80以下のものは124例中 9例 (7.5%）であった

としている。
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この症候群では発達途上の小児に，高次大脳機 言語柾状が同時に改善を示す症例5)17)34)は多くは

能の中心である言語に著しい障害が起こるにもか ない。すなわち，言語症状に対する抗痙攣剤の作

かわらず，基本的な知能には大きな問題を起こさ 用は一定せず，直接的効果が明かな症例は訂しろ

ない者の方が圧倒的に多い点が一つの特徴と言え 少ない。本症の治療に関して，単に「抗痙攣剤J
よう。

14.鑑別診断

この疾患が充分知られていなかった頃は， 号弓五にロロ

機能退行ということで脳腫瘍の鑑別のための検査

が積極的に行われてきた。また退行性の変性疾患

で神経学的な異常を伴わないためにRelier病など

も想定された。一般的には末梢聴覚障害を第一に

鑑別する必要がある。時に行動異常などのため心

理的，精神的原因によるものと誤られることがあ

る。本症候群以外の血管障害や腫瘍性病変，外傷

による小児失語症は他に神経学的所見を伴うこと

が多いのでこの鑑別は通常容易である。しかし運

動麻痺，顔面神経麻痺などが軽症で一過性である

ような症例で気づかれにくい場合も有り得る。て

んかんと共に失語症を伴う場合の鑑別診断として

てんかん発作後の一過性の失語症，小児急性片麻

痺などがある。また本症との境界がきわめて難し

いものとしててんかん発作自体が失語症であるも

のすなわち失語発作が鑑別の対象となる。

15.治療

高度のてんかん性脳波異常があるため，臨床的

なてんかん発作の有無や重症度にかかわらず，大

部分の症例で抗痙攣剤が使用されている。発作が

ある場合は発作型に見合った薬剤が使用され，一

部の症例を除いて少なくともてんかん発作に対し

ては有効である。 Hydantoin(DPH)やPhenobar-

bital (PB)，また症例によってはCarbamazepin

(CEZ), Ethosuccimide (ESM)が使用されてい

る。古い症例ではパラジオンなども記載されてい

る。最近の症例ではvalproicacidバルプロ酸

(VPA)やベンゾジアゼピン特にDZP,CZPが用い

られている。静注での脳波への効果をみて経口的

にDZPやCZPが投与されているものも多く，睡眠

時に発作性異常波が著明になるものにDZPを就

寝前投与して有効であったとの報告もある。しか

し一般には，脳波の改善に著効を示すほどには，

という記載のみの報告例がかなりあるのは， この

間の事情を物語っているのかもしれない。ただし

症例によってはDZP以外でも薬剤の投与で直ち

に改善したと報告しているものもあり， Deuel11)

らの報告した症例はESM,PB, PRMは失語症状

のそれぞれのエピソードに対して著効を示した。

なおこの症例ではDZPは脳波の改善効果はあっ

たが言語症状には全く影響を与えなかったと言う

ことである。自験例でもCBZの投与直後から言語

症状が改善してきた者もあった。

もっともこれらの所見は臨床症状に寛解増悪が

ある場合には自然経過なのかどうか判断するのが

難しい場合がある。

また本症候群が慢性の限局性脳炎ではないかと

の推論に立って3)ステロイドホルモン剤8)が使わ

れて，効果があったとの報告がある。 Makinney

は6)3例の患者に下垂体刺激ホルモンACTHが有

効であったと報告した。最近の症例でもACTHが

有効な症例32)が報告されている。実際的には他の

抗痙攣剤に抵抗性で治療のtrialとして使用される

場面も少なくない。

外科的治療としては，言語障害およびてんかん

が重症で内科的治療に反応せず，全く改善傾向が

ないため側頭葉切除術を行った 2症例が報告され

ている 6)22)。言語障害が中心であった児にもそれな

りの効果が見られたが，長期的にはまた再発した

ということである。難治性のてんかんが問題で

あった症例では，発作頻度が10％に減少し，行動

異常も消失，＼コミュニケーション能力も改善して

効果があったという。

古い症例の中に耳科学的検査で中耳炎を発見さ

れ，鼓膜切開を受けているものもかなりの数にの

ぼり，このあと症状が良くなったと記載されてい

るものもあるが偶然の一致と考えるべきであろう。

16.教育

今回の分析で学校教育についての記載を確認し

た32名のうち，経過中のいずれかの時点で聾学校
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に通学していたものが15名あった。公教育のシス

テムが国によりまた時代によって異なるので報告

例から教育内容を分析するのは難しい場合がある

が，特殊学級，障害児学級，言語障害児学級，精

神遅滞児学級に通学したと記載されている者も多

い。学校とは別に言語治療を行ったと記載されて

いる症例も多い。専門的特殊教育のクラスから普

通学級に復帰したと記載されているものも 3例

あった。

17.利き手

Beaumanoirは42例中右利き24例 (57%），左利

き10例 (23.5%），両手利き 8例 (19%）と報告し

た。今回の30症例のうちでは右利き23例 (76%),

左利き 3例 (10%），両手利き 4例 (13%）であ

り，左利きや両手利きの割合はBeaumanoir16)に

比べて低かった。自験例はいずれも右利きであっ

た。

18.病理

病理の報告はLouら8)とColeら22)のふたつのみ

である。

Louは脳腫癌を否定できなかった症例の左側頭

葉皮質生検標本で髄膜の炎症所見すなわち白血球

浸潤と肥厚を認め， slowvirus性の脳脊髄膜炎が

示唆されるとした。

Coleは言語障害，てんかん発作が難治性でやむ

を得ず左側頭葉前部切除術を行った 2症例につい

て詳細な臨床経過とともに切除標本の病理所見に

ついて記載した。一例は 2歳時に発症した高度の

言語障害のため， 7歳で左側頭葉前部 5cmとHes-

chel]横回の切除を行った。神経病理学的には脳の

粗大な変化はみられず、皮質の細胞構築は正常，

皮質，皮質下白質，軟膜下に軽度のグリオーシス

を認めるのみで炎症所見はなく，海馬，上衣も正

常であった。第二例は二次性に全汎化する部分て

んかん， 4回のてんかん重積を含む一次性全汎て

んかん，頻回の複雑部分発作で行動，言語にも進

行性の悪化がみられた。この発作は難治性で内科

的治療に抵抗し，28歳に至って左側頭葉前部5.5cm

の切除が行われた。術中頭部で鈎回が慢性にヘル

ニアを起こしている所見がみられ，扁桃と海馬傍
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回は異常に硬くなっていた。神経病理学的には側

頭葉の脳回が軽度拡大して硬くなっており灰白質

白質の境界はよく保たれていた。皮質の細胞構築

はよく保たれ，軟膜下のグリオーシスとごく僅か

の白質のグリオーシスがみられ、時に線維性の神

経膠細胞が皮質灰白質全体にみられた。

Coleの所見では 2例とも軽いグリオーシスの

みで，炎症を示唆するような所見はみられなかっ

た。

19.予後

LandauとKleffne刊が1957年に報告した 6例に，

その後の 3例を追加してMantovaniとLandau2>

が10年から28年にわたって経過観察した症例を報

告し， 9例中 4例が完全に回復， 1例は軽い言語

障害を残し 4例は中等度の言語障害が持続したと

いう。この中で病型や発症年齢により予後が異な

ることを示唆し， 5歳以下の発症例では言語症状

の回復が悪いのではないかとした。 Bishop15)は12

年以上の経過追跡が行われている文献例45症例に

ついて発症年齢と予後を比較し（表 2)発症年齢

が大きいほど言語障害の予後がよいことを明らか

にした。

全体を通じて，言語障害が殆ど完全に回復した

症例から，長期間観察しても殆ど変化しなかった

症例までいろいろである。しかし大部分の症例は

多少なりとも改善傾向を示している。改善には少

なくとも数週間，場合によると数年間が必要であ

る。言語症状を経過と共に詳細に記した症例は多

表2 てんかんの発症年齢と予後
(Bishop15)より）

発症年齢
ヽ 予 後

ー 2
 
3
 
4
 

3歳以下

4歳

5歳

6歳

7歳

8歳以上

7

7

1

0

1

0

 

3

4

1

0

0

1

 

3

1

4

1

1

1

 

0

0

1

1

0

1

 

l

o

o

o

1

4

 
予後の重症度は障害のないものを 0,最も重いものを 4

としてある。発症年齢が若いほど予後が悪いことがわか

る。
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くはないので評価の難しい面がある。しかし日常

生活は普通にでき学校で適応できるという面まで

は不自由がないとしても，細かい言語的な検査を

すると多少とも障害が残っていて，成人になって

独立の生活をしている人でも，わずかな構音障害

や聴覚失認の要素が残っていることが多いようで

ある。書字や読字に障害を残している場合もある。

自験例 3例はいずれも順調に回復し12年から14

年の経過観察で一人は大学生，一人は高校卒業後

浪人中で大学を目指しており，一人は小学校，中

学校は特殊学級であったが普通高校に進学した。

最初の例は優秀な成績で高校を卒業し有名私立大

学に入学している。いずれも日常生活，学校生活

にさしつかえることはまったくなく暮らしている

が，時に言い回しがおかしいとか，わかりにくい

発音があるということには気づかれている。自験

3症例の臨床症状，検査所見，経過中の問題点を

表3にまとめて示した。

20.病因論，発症のメカニズム

現在まではっきりした病因，病態生理，責任病

巣はいまだに解明されていない。

Landauらの最初の報告Dでは臨床発作と言語

症状の間隔が一定ではなく単なる発作後のTodd

の麻痺とは異なるものであるとした。言語症状は

持続する脳の発作活動のため第一次大脳言語皮質

野の機能的な離断が起こっているのではないかと

考えた。

Worster-Drought3)は言語中枢に限局した選択

的な軽度の進行性脳炎40)を想定したが実証するこ

とはできなかった。この点に関して組織病理学的

検索がなされた 3症例でみると炎症を示唆する所

見がえられているのはLouらの報告した 1例の

み8)である。この症例は脳脊髄液の蛋白の上昇が

みられRIの集積が確認されるなど病因論的に炎

症を一番考え易い唯一の症例である。この他，発

症前に感染を思わせる症状が前駆したり 36)，麻疹

ワクチンを接種した後24)だったりしたため脳炎か

どうかは別にしても，何等かの自己免疫機転を考

慮しているものもある。しかし証明されたものは

ない。事実Cole22)の2症例では軽度のグリオーシ

スのみで炎症を思わせる所見は全くなかったとし

ている。

Gasconら5)は亜急性の炎症過程を考え，病態生

理学的には脳波異常は低位皮質下の求心性流入路

遮断過程の皮質における表現である可能性もある

とした。これは動物実験で皮質を単離すると

burst-suppressionパターンの電気的活動が記録

されることに基づいている。 Shoumaker•)は脳波

異常と言語障害の程度に相関があったため，脳の

持続的な電気的興奮により，第一次皮質言語野の

機能異常がおこるために言語障害が起こるのでは

ないかと考えた。

その後Negriは1980年の総説の中で23lepilepsy-

aphasia syndromeとして異なった原因によるも

のが少なくとも 3種類，即ち失語症はてんかんの

発作症状として不確実で一過性であるもの， もう

少し重大で先天的な言語障害，発達性不全“失語”

とでも言うべきもの，さらには典型的ではなくと

も厳密な意味で後天性に言語崩壊を示す失語症で

あるものに分けて考察した。これはRapinの考え

方を受け継いだものと考えられ，それぞれ重複す

るものがあるとしている。この中で典型的なてん

かん失語症候群は，言語機能の異常な抑制または

除去によるものではないかと考えられるが， この

メカニズムが永続性がありかつ動揺するものであ

るからこの説明としては全般性のてんかん性活動

が最も考えやすいとした。 ， 

疾患との直接の関係は別として言語中枢に関係

すると思われる部位に解剖学的病変の存在を報告

されているのは 3症例8)10)のみであった。

感覚失語の状態は当然大脳皮質Wernicke中枢

の障害を考えさせるが聴覚失認は両側聴覚中枢の

障害でおこることが知られ失語症よりは下位レベ

ルの障害が吟えられており，語聾はさらに下位レ

ベルの概念と考えられている。

失語症状とともに行動異常を呈するものが多く，

視床性失語が存在することが明らかになったこと

もあり，視床。視床下部病変ないしこの部分との

関連を想定する必要もあるかと考える。鈴木昌樹

はその第二例が言語症状発症と前後して肥満が異

常に進んで来たためこの点についても論じている。

その後の報告例では同様の所見が記載されている

ものがないようである。また行動異常も言語症状
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に伴う二次的な面もあり，行動異常のみが初発症 156-162, 1973. 

状であることはなく，少なくとも直接の原因とは 6) McKinney W, McGreal D: An aphasic syn-

考えがたい。

終わりに

Landau-Kleffner症候群では，病変の責任病巣

が解剖学的に証明されていないこと，寛解増悪を

伴う症例があること，高度の脳波異常を伴うこと

から，病変は器質的なものではなく機能的な異常

であることはまず間違いがないようである。

さらにこの機能障害が脳のてんかん性電気活動

と関係していることは確実であるがこれが一次的

な異常なのか，二次的に見られる症状なのかにつ

いてもまだ確定できない部分がある。 Landau-

Kleffner症候群として報告されている症例の中に

病因論の異なった疾患が含まれていることは共通

の認識になりつつある。

本症候群の中核的徴候は，正常に発達してきた

幼児に発症する失語症ないし聴覚失認，高度のて

んかん性脳波異常，高頻度に随伴する臨床的てん

かん発作であり，基本的には非言語性の知能は保

たれる。本症候群は小児の言語発達を考える上で

非常に興味深い疾患群であり，この点を中心に今

後さらに検討を続けていく必要があると考えられ

る。
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