












1966 年 A.Rett は独特な手の常同運動、自閉傾向、高度の精神発達遅延、高アンモニア血

症を主徴とする特異な疾患をcerebral atrophy associated with hyperammonaemia として

報告した。その後 hyper ammonemia は Rett 自身も否定的となったが、特異な臨床像、女性

のみの発症から近年注目を集め、病態解明の動きがある。又 early infantile autism にみ

る男児優位と対照的であり、本症候群にみる自閉傾向の病態についても興味がある。 

我々は、本症の臨床的特徴を検索、又4例に行ったpolysomnography(PSG)の結果を検討、

病態を考察した。 


