












緒言 

皮膚病変、癲癇、精神遅滞を三徴とする結節性硬化症は、点頭癲癇を併発しやすいのみな

らず自閉症をも惹起しやすい疾患として知られているが、その病態生理は不明である。 

我々は回転運動発作を呈する結節性硬化症の一連の症例の検討を通して、thalamostriate 

sulcus 上に存在するsubependymal nodule(以下 Nodule)の病態生理を考察し、その臨床像

及び L-Dopa に対する反応パターンが Ungerstedt らの動物実験モデルと類似することより

、この Nodule が dopaminergic system(以下 DA 系)を介して回転運動発作に関与するとい

う示唆を得た。更にこれらの回転運動発作が乳児期に点頭癲癇に罹患した症例のみに認め

られた意義を指摘し、本症に合併する自閉症の病態についても考察した。 


