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はじめに

　側頭葉てんかんの手術は，成人のてんかん外
科を代表し，およそ60-80%の症例では生活に
支障をきたすdisabling な発作(DA発作）が消
失するとされる1-4)。しかし，これは術後1-2年
頃の成績である。その後は年に１-４％の割合で

再発するので5-8)，術後10年もすると，手術し
た症例の約半数は術前の状態に逆戻りするので
はないかと懸念されるが，実際は，再発して
も，一時的でその後はみられない，全経過を通
して数回のみ，あるいは，多くても年に数回で
あり，著明に改善している症例がほとんどであ
る。最終的な発作転帰を大まかに３つのグルー

切除外科後の長期発作転帰の分類と自験646例の成績

Proposal of revised Engel classification for assessing long-term seizure outcome and 
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要旨：術後の発作転帰の評価には，今日，Engelの分類が世界中で広く用いられている。し
かし，発作転帰の類型化が不十分であり，とくに術後経過が長い症例の評価には適さない。
術後の発作状況が詳しく把握されている646例を対象として，再発した発作の経年的変化を
分析し，得られたデータを基にして，Engel分類を大幅に改変した。追跡期間は8.1〜29.3年

（平均14.6年）であり，側頭葉の手術が482例，半球切除術の６例を含む側頭葉外の手術が164
例であった。
　再発発作の初発時期を術後の２年目で早発性と遅発性に二分すると，遅発性の症例が1/3を
占めていた。この２年目を基準点として，running-down現象の発作消失時期を２年以内とし
た。稀に起こる発作は，誘因の如何に拘らず，孤発発作として一括し，２年後の発作日が全
経過を通して３日以内と規定した。
　分類の基本構成はEngel分類と同様であるが，クラスIではrunning-down現象を示す症例
と孤発発作の症例に特化した亞型を設けた。クラスII，III，IVでは，各クラス一律に早発性
と遅発性の亞型を設けた。さらに，これらのクラスでは，全経過の後半における発作日を評
価の対象とした。
　改変分類による最終的な発作転帰は，発作らしきものが全くない症例が37％，前兆などの
non-disablingな発作のみの症例が10％，running-down現象を示す症例が９％，孤発性の症例
が16％であった。２年後に初発して発作日が4日/年以上の症例は２％にすぎなかった。
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プに分けると，このような改善群が30-40%，
DA発作を一度もきたしたことがない消失群が
40-50%，術前とほとんど変わらない不変群が
10-20%，といった結果になると推測される。
　術後の発作転帰の評価には，今日，Engelの
分類が世界中で広く用いられており9)，その亞
型の中には，表現は曖昧であるが，再発発作の
消失（running-down phenomenon:RD現象），
抗てんかん薬の離脱による一時的な発作，およ
び遅発性の発作再発に関するものが含まれてい
る（Tab. 1)。しかし，一般にはほとんど関心
が持たれていない。これらは改善群の発作転帰
の指標となるものであり，明確に規定し分類の
主要な構成要素として位置づけるならば，改善
群のより詳しい類型化が可能になると考えられ

る。したがって，著者らは，切除手術後８年以
上が追跡された646例の発作転帰を詳しく分析
し，そのデータに基づき，これらの事項を規定
する条件を設定した。この際，まれに起こる発
作は，誘因の如何に拘らず，孤発発作と呼ぶこ
とにし，離脱発作もその中に含めることにし
た。一方，再発した発作が比較的多い症例の発
作転帰は，全経過の後半の発作状況を評価の対
象にして判定することにした。Engel分類をこ
のようにして改変すると，再発発作の経年的変
化が把握されるので，発作予後を予見する因子
の抽出，手術方法の違いによる発作転帰の比
較，あるいは術後の薬物治療のガイドライン作
成などの研究に際しても，有用であると考えら
れる。

Tab. 1　Engel classification of postoperative outcome

Class I: Free of disabling seizuresa 

A: Completely seizure-free since surgery 
B: Nondisabling simple partial seizures only since surgery 
C: Some disabling seizures after surgery, but free of disabling  
  seizures for at least 2 years 
D: Generalized convulsion with antiepileptic drug withdrawal only 
Class II: Rare disabling seizures ("almost seizure-free") 
A: Initially free of disabling seizures, but has rare seizures now 
B: Rare disabling seizures since surgery 
C: More than rare disabling seizures since surgery, but rare seizures  
  for at least 2 years  
D: Nocturnal seizures only 
Class III: Worthwhile improvementb 

A: Worthwhile seizure reduction 
B: Prolonged seizure-free intervals amounting to greater than half  
  the follow-up period, but not less than 2 years 
Class IV: No worthwhile improvement  
A: Significant seizure reduction  
B: No appreciable change 
C: Seizure worse 
 

a 
Excludes early postoperative seizures (first few weeks). 

b
 Determination of “worthwhile improvement” will require quantitative analysis of  

 additional data such as percentage seizure reduction, cognitive function, and  

 quality of life.  
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対象と方法

　静岡てんかんセンターでは，1983年４月から
外科治療が開始され，2006年３月までに，筆頭
著者によって，またはその指導の下に，742例
の切除手術と６例の脳梁離断術が行われた。術
後の追跡は，外来通院，定期的な検査入院，お
よびアンケート調査によって行った。検査入院
は，３ヶ月目と２年目に行い，他院に通っている
症例では，さらに１年目と５年目を追加した。こ
れらの入院では，発作状況を詳しく聴取し，終
夜脳波，必要に応じてMRIと心理テスト（２年
目は必須）を行い，抗てんかん薬の減量・中止
を判断し，発作が抑制されていない症例では再
手術の可能性を検討した。症例によっては心理
的・社会的な支援を行った。アンケートは，２
年後から３〜５年毎に，他院に通っている症例に
限らず全例を対象とし，次のような内容を調査
した。１）発作に関する項目：再発の有無，初
発発作の時期，発作症状（自覚的な前兆，意識
が保たれた部分運動発作，複雑部分発作，二次
性全般化発作など），年単位の発作回数，最終
発作の時期，発作の誘因（抗てんかん薬の減
量・中止，発熱，ストレスなど），中止後に再
発した場合は中止から発作までの期間，２）薬
物治療に関する項目：抗てんかん薬の種類と
量，内服している理由，中止の時期，抗てんか
ん薬以外の内服（向精神薬や睡眠薬など），３）
QOLに関する項目：就労状況，運転免許と運
転の有無，結婚の有無，精神的・身体的な愁
訴，手術を受けたことに対する満足度）。最近
では2013年９月から2014年９月にかけて実施し，
564例から回答を得た。アンケートの回答内容
が不確かな場合は主治医に問い合わせて確認し
た。
　このような外来通院，検査入院，およびアン
ケート調査から，切除外科を行った742例の内，
初回手術または再手術後８年以上が経過し，術
後の発作状況が詳しく把握されている646例を
本研究の対象とした。この内の22例は再手術後
であった。対象から除外された96例の内訳は，
11例が術後８年以内に死亡，６例が再手術後８年
に満たない，４例が精神症状などで発作症状の

把握が困難，75例では音信不通で８年以上の追
跡ができなかった。術後の追跡期間は８.1〜
29.3年(平均14.6年）であり，この内の394例

(61%)は当院の外来に８年以上の期間，通院し
ていた。
　側頭葉の手術が多く482例（全体の75%)で
あり，230例は前部側頭葉切除術，205例は選択
的扁桃体海馬切除術，その他の47例では側頭葉
外側の皮質切除術(18例），限局性病変を含む
側頭葉の脳回切除術（９例），または側頭葉の全
切除術（20例）が行われた。側頭葉以外の脳葉
の手術は，103例が前頭葉の切除，12例が頭頂
葉の切除，17例が後頭葉の切除，26例が複数の
脳葉切除，これらに半球切除術の６例を含める
と，164例であった。術年齢は１〜56歳（平均
26.0歳）であり，18歳以上が対象例の81％を占
めていた。なお，MRIの導入は1986年４月であ
り，３例では限局性病変の診断をCTのみで行っ
た。 SPECTは1988年３月に導入された。慢性
頭蓋内脳波記録は側頭葉の手術で179例（37%)
に，側頭葉外の手術では110例(67%)に行わ
れた。
　術後の発作は，DA発作かそうでない発作

(Non-DA発作)かに二分した。DA発作は意識
が減損する複雑部分発作か二次性全般化発作が
ほとんどであるが，意識が保たれた運動性の発
作であっても，車の運転などに支障をきたすと
推測される場合は，DA発作とみなした。一方
のNon-DA発作は，患者本人が自覚する前兆が
ほとんどであるが，一側の顔面や手指の間代ま
たはミオクローヌス，あるいは眼球や頭部の偏
位などが軽度の場合はNon-DA発作とみなし
た．５例がこのような限局性の運動発作のみで
あった。夜間睡眠中の発作についても，発作症
状から推測し， DA発作かNon-DA発作かに分
けた。睡眠中の発作でNon-DA発作とみなした
ものは，一側優位の軽い姿勢発作であり，２例
がこのような発作のみを持っていた。データ
ベースにはこれらの発作が手術日から起算した
年度毎に登録されているので，ILAE分類の６段
階評価を用いて10)，各年度の発作転帰を判定し
た。 ILAE分類では，クラス１：前兆を含めて
発作らしきものは全くない，クラス２：前兆の
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み，クラス３：発作日(発作があった日)が年
に１〜３日，クラス４：発作日が４日/年〜術前の
50％以下，クラス５：発作日が術前の50％〜
100%，クラス６：発作日が術前より多い，であ
るが，前兆をNon-DA発作，発作をDA発作に
置き換えて使用した。なお，術後１年以内に起
こった発作については，この時期を１〜３ヶ月，
４〜６ヶ月，７〜12ヶ月の三つに分けて登録した。

結果

　本研究では，始めに，自験例を対象として，
再発発作の初発時期，RD現象の発作消失時期，
および２年後の発作頻度（発作日）を分析し，
早発発作と遅発発作の区分，RD現象の定義，
および孤発発作の頻度を規定した。次に，分類
の基本構成はEngel分類と同様であるが，亞型
の内容を大幅に変更し，同時に長期の発作転帰
の評価に適した新たな分類を構築した。その上
で，改変分類による長期発作転帰の成績，
Engel分類による成績との比較，さらには発作
の初発時期と長期発作転帰との関係を調べた。
１.自験例の再発発作の分析
i)発作の初発時期
　646例の最終的な追跡期間は症例によって異
なるが， 342例（53%)がDA発作を一度はきた

していた。したがって，この342例を対象とし
て，発作が最初に始まった時期を調べた（Fig. 
1）。術後の１年以内，ことに３ヶ月以内に初発し
た症例が最も多いが，２年が過ぎると急激に減
少し，全症例が追跡されている８年までは年に
2-3％の割合で徐々に低下していく。その後は
Kaplan-Meier法によると，1-2％以下の割合で
減少すると推測される。20年近くなって始めて
初発した症例もみられた。このデータから，発
作が２年以内に初発した症例を早発性，２年後に
初発した症例を遅発性と規定することにした。
228例が早発性，114例が遅発性であり，再発し
た症例の1/3が遅発性であった。
ii）�Running-down現象を示す症例の発作消失時期
　術後の早い段階に再発した症例は，その後も
発作が繰り返し起こることが多い。しかし，早
期に再発しても，症例によっては，ある時期を
過ぎると発作がみられなくなる。次のような条
件を設けて，RD現象を示す症例を抽出し，再
発した発作の消失時期を調べた：１）発作は術
後２年以内に初発した，２）２年後にも発作があっ
た症例では，発作と次の発作の間隔が２年を超
えてはならない，３）最後の発作は術後６年以内
であった。81例がこれらの条件を満足した。条
件の２を設けた理由は，誘発発作の混入をでき
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Fig. 1　発作の初発時期
対象はDA発作が一度はあった342例
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るだけ避けるためであり，条件の３については，
全例が８年目までは追跡されているので，６年後
の少なくとも２年間は発作がないことを確認で
きるからである。追跡の最終時点までに発作が
再発した症例は含まれていない。
　Fig. 2をみると，ほとんどの症例は発作が３
年以内には消失しているが，発作の消失時期を
２年以内とすると，81例中の59例（73%）がそ
のような症例であった。この59例は，発作が２
年以内に初発し，２年以内には消失したことに
なる。これらの症例の発作回数は，１〜５回が48
例（この内の23例は１回，14例は２回），６〜10回
が７例， 11回以上が４例であり，少ない症例が多

かった。
iii）２年後の発作頻度
　術後の発作頻度は，症例によって様々である
が，全経過を通して発作回数が極めて少ない症
例も多い。早発性の228例中59例は，RD現象を
示し，発作が2年以内には消失していたので，
これを差し引いた169例では発作が2年後にも
あったことになる。一方の２年後に初発した遅
発性の症例は114例であり，したがって，早発
性の169例に遅発性の114例を加えた283例を対
象として，２年後の，この場合は，発作の回数
ではなく，発作日を調べた（Fig. 3）。約半数の
150例は発作日が10日以上であるが，１日のみの

症例数 ２年以内に消失：59例
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Fig. 3　2年後の発作頻度
対象は２年後にも発作があった283例

Fig. 2　再発した発作の消失時期
対象は、術後２年以内に初発し，６年以内には消失した81例
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症例も60例（21％）にみられる。発作日が３日
以内の症例を孤発性とみなすと，104例（36.7%）
がそのような症例であった。なお，これらの発
作では，抗てんかん薬の減量・中止，発熱，過
度のストレスなどの関与が疑われる場合も多い
が，誘因については全く考慮していない。
２．改変分類の構成
　発作転帰を４つのクラスに分けることは
Engel分 類 と 同 じ で あ る が， 亞 型 の 多 く が
Engel分類とはかなり異なった内容になってい
る。早発性と遅発性の区分を術後の２年目とし
たことにより，この２年目を一つの基準点とし
て，RD現象を示す症例の発作消失時期を２年以
内とした。孤発性の症例についても，２年後の
発作日が全経過を通して３日以内と規定した。
クラスII，III，IVでは，各クラス一律に早発性
と遅発性の亞型を設けた。さらに，これらのク

ラスでは，全経過（追跡期間）の中間にもう一
つの基準点を設けて，後半の発作日によって最
終的な発作転帰を判定した。なお，Engel分類
では，発作が夜間睡眠中のみに起こる症例に固
有の亜型を設けているが，改変分類ではそのよ
うなことはしなかった。また，術後１ヶ月以内
の発作は，評価の対象から除外した。
i)クラスI 
　クラスIは６つの亜型からなる（Tab. 2）。I-A
は，自覚的な前兆なども含めて，発作らしきも
のが全経過を通して全くみられない症例であ
る。I-AbとI-Bは，共に前兆などのNon-DA発作
のみの症例であるが，全経過の前半には消失し
たI-Abと後半にもみられたI-Bに分けた。２つに
分けた理由は前兆などもRD現象を示すことが
多いからである。しかし，二分する時期を全経
過の中間点としたのは，次のようなデータに基

Tab. 2　改変分類
       

クラス I                         

A： 発作らしきものは全くみられない。                     

Ab：前兆などの non-disabling(Non-DA)な発作があった。しかし、全経過の後半  

    はみられない。         

B： 前兆などの Non-DA 発作が全経過の後半にもみられる。      

C： ２年以内に DA 発作があった。しかし、その後はみられない。

Cd：２年以内に DA 発作があった。その後もあったが、発作日は１〜３日である。 

D：２年間は DA 発作はなかったが、その後に再発した．しかし、発作日は１〜 

   ３日である。   

クラス II  

A： ２年後に DA 発作が初発し、４日以上の発作日があった。しかし，全経過の 

    後半の年度に発作日が３日/年を超えることがあってはならない。 

B： ２年以内に DA 発作が初発し、その後も４日以上の発作日があった。しかし、 

    全経過の後半の年度に発作日が３日/年を超えることがあってはならない。 

クラス III           

A：２年後に DA 発作が初発し、全経過の後半は年度によっては発作日が４日/年 

   以上で術前の１/２以下のことがある。     

B： ２年以内に DA 発作が初発し、全経過の後半は年度によっては発作日が４日 

  /年以上で術前の１/２以下のことがある。   

クラス IV            

A： ２年後に DA 発作が初発し、全経過の後半は年度によっては発作日が術前の 

    １/２より多いことがある。 

B： ２年以内に DA 発作が初発し、全経過の後半は年度によっては発作日が術前  

    の１/２より多いことがある。 
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づく。 Non-DA発作のみの65例について，前兆
などの消失時期を調べると，12例が２年以内，
14例が２年から５年の間，７例が６年〜17年後で
あった。その他の32例では経過の途中で緩解す
ることもあるが，追跡の最終時点まで残存して
いた。したがって，術後の２年目ではなく，全
経過の中間点を選んだ。
　I-Cは，DA発作が２年以内に初発し２年以内に
は消失したRD現象を示す症例である。I-Cdと
I-Dは，共に孤発性の症例であり，２年後の発作
日が３日以内という点では共通している。しか
し，I-Cdは２年以内にも発作があった症例であ
る。これを設けた理由は，I-Cの症例に，２年後，
発作が孤発性に起こったという場合も考えられ
るからである。なお，I-CおよびI-Cdの２年以内
の発作頻度については条件を設けていない。
ii)クラスII，クラスIII，クラスIV 
　これらのクラスは，全経過の後半の発作頻度

（発作日）によって区分され，ILAE分類を参考
にして，クラスIIは発作日が３日/年以下，クラ
スIIIは４日/年以上で術前の発作日の１/２以下，
クラスIVは術前の発作日の１/２より多いもの，

と規定した。しかも，各年度の発作日を重視
し，例えば，ある年度に発作日が４日のことが
あると，他の年度は３日以下であっても，その
症例はクラスIIIと判定されることにした。亜
型のAとBの違いは，Aが遅発性の症例で，Bが
早発性の症例である。なお，クラスIIについて
は，クラスIのI-CdおよびI-Dと区別するため
に，２年後の発作日が全経過を通して４日以上と
いう条件を追加した。また，クラスII，III，IV
のB（早発性の症例）の２年以内の時期の発作
頻度については，クラスI-CおよびI-Cdの場合
と同じく，条件を設けていない。
　改変分類をシェーマで示すと（Fig. 4），術
後の２年目と全経過の中間に２つの基準点があ
り，クラスI-A以外の各亜型はこれらのどちら
か，または両者によって規定されていることが
わかる。クラスII， III， IVは，術後の２年以内
と全経過の後半の時期の発作状況によって評価
されるので，例えば，術後10年が経った症例で
は，術後の２年目から中間点の５年目までの３年
間は評価の対象になっていないことになる。ま
た，この分類は必然的に術後少なくとも４年が

A

クラス I

Ab
B
C

D
Cd

２年後の発作日が１−３日

A
B

クラス II

２年後の発作日が４日以上で、後半は発作日が３日/年以下

B

A
クラス III

後半は発作日が４日/年以上で術前の１/２以下

B
A

クラス IV

後半は発作日が術前の１/２より多い

手術

全経過の後半

後半は発作日が術前の１/２より多い

２年

Non-DA発作 DA発作
手術

Fig. 4　改変分類のシェーマ
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経過しないと使用できない。
３．自験例の長期発作転帰
i)改変分類による成績
　自験646例の成績をFig. 5の左に示す。いず
れの症例も術後８年以上が経過しているが，追
跡期間は症例によって異なり，発作転帰は最終
の調査時点における評価である。
　クラスIが467例（72.3%）を占めていた。こ
の内，術後に発作らしきものが全くみられない
I-Aは239例（37.0%） で あ っ た。I-AbとI-Bは，
共に前兆などのNon-DA発作のみの症例であ
り，全経過の後半にはみられないI-Ab（29例）
と後半にもみられるI-B（36例）を足すと65例

（10.1%）になった。したがって，全体の47.1%
がDA発作を術後に一度もきたしたことがない
症例ということになる。
　I-Cは２年以内にDA発作があったが，その後
はみられないRD現象を示す症例であり，これ
が59例（9.1%）であった。I-CdとI-Dは共に２年
後の発作日が全経過を通して３日以内という孤
発性の症例であり，２年以内にも発作があった
I-Cd（33例）と２年以内の時期には発作がなかっ

たI-D（71例）を足すと，104例（16.1%）になっ
た。
　クラスII， III， IVについては，クラスIIが71
例（11.0%），クラスIIIが46例（7.1%），クラス
IVが62例（9.6%）であった。これらの亜型のA
は遅発性の症例であるが，クラスIII-AとIV-A
に限ると，13例であり，全体の2.0%にすぎな
かった。
　なお，発作転帰を薬物治療との関係でみる
と，クラスI（467例）では，中止：227例，単
剤：141例，多剤：99例であり，クラスII（7１
例）では，中止：３例，単剤：19例，多剤：49
例であり，クラスIII（46例）では，中止例は
なく，単剤：３例，多剤：43例であり，クラス
IV（62例）では，全例に多剤が投与されてい
た。したがって，中止例は230例で，全症例の
36%であった。なお，この内の152例(全症例
の24%)はてんかんが消退(resolve)したと
みなし得る次の条件を満たしていた：発作らし
きものが10年以上なく，抗てんかん薬が５年以
上中止されている11)。
ii)Engel分類による成績との比較

改変分類 Engel 分類

発作の完全消失

Non-DA発作のみ

クラス I  467 (72.3%)
A 239 (37.0%)
Ab 29 (  4.5%)

クラス I 512 (79.3%)
A 239 (37.0%)
B 65 (10.1%)Non-DA発作のみ

２年以内に消失

２年後の発作日が３日以内

B 36 (  5.6%)
C 59 (  9.1%)
Cd 33 (  5.1%)

クラス II 44 ( 6 8%)

C 184 (28.5%)
D 25 (  3.9%)

２年後の発作日が３日以内
D 71 (11.1%)

クラス II  71(11.0%)
A 30 ( 4 6%)

クラス II 44 (  6.8%)
A 19 (  2.9%)
B 4 (  0.6%)
C 15 ( 2 3%)A 30 ( 4.6%)

B 41(  6.3%)

クラス III 33 ( 5 1%)

C 15 (  2.3%)
D 5 (  0.8%)

クラス III 46 ( 7.1%)
遅発性

クラス III 33 (  5.1%)
A 30 (  4.6%)
B 3 (  0.5%)  

クラス III 46 ( 7.1%)
A 8 (  1.2%)
B 38 (  5.9%) 

クラス IV 62 ( 9.6%)
A 5 (  0.8%)
B 57 (  8.8%) 

クラス IV 57 ( 8.8%)
A 52 (  8.0%) 
B 5 (  0.8%)( ) ( )

9

7

2

48

3

Fig. 5　改変分類とEngel分類による長期発作転帰の成績
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　Fig. 5の右は，Engel分類による成績であり，
対象および追跡期間は改変分類の場合と同じで
ある。Engel分類では，クラスIが79.3%であり，
改変分類より7.0％はよい。これは，改変分類
のクラスIIの48例とクラスIIIの９例がEngel分類
ではクラスI-Cになっていることによる。
　なお，著者らはEngel分類を以下のように変
更して使用してきた。クラスI-Dは，発作が抗
てんかん薬の急激な減量・中止，または計画的
な中止後の１ヶ月以内に起こった症例であり，
発作は，全身痙攣に限らず， DA発作であれば
よいことにした。クラスII-Aは，術後２年以上
が経ってから発作が初発した症例とした。II-D
は，すべての発作が睡眠中に起こった症例に限
定した。クラスII，III，IVについては，調査時
点から遡った最近の２年間の発作日で評価し，
その判定にはILAE分類を流用した。しかし，
クラスIVのAは廃止し，BをAに，CをBに繰り
上げたので，クラスII，III，IV-A，IV-Bに対
しては，ILAE分類のクラス3，4，5，6をそれ
ぞれ当てはめることにした。
iii)発作の初発時期と長期発作転帰の関係
　DA発作を一度はきたした342例を対象とし

て，発作の初発時期と改変分類による最終的な
発作転帰の関係を調べた（Fig. 6）。２年以内の
時期に再発した早発性の228例では，106例が１
〜３ヶ月の時期に初発しており，この内の61例
がクラスIIIまたはクラスIVであった。また，
この時期にはクラスI-Cの症例が若干多い。し
かし，その後の時期には目立った傾向はみられ
ない。一方，２年後に初発した遅発性の114例で
は，クラスI-Dが多く，クラスIII/IVは少ない。
クラスIIも，術後の経過が長くなるにつれて，
減少していた。

考察

　Engel分類では，術後の発作状況がQOLの視
点に立って評価されるので，QOLの改善を目
指しているてんかん外科の目的には適っている
と考えられる。しかし，QOL的な視点をあま
りに重視したために，発作頻度の表現に，まれ

（rare)， 有 意 な 改 善（worthwhile improve
ment)といった曖昧な言葉が用いられている。
したがって，その解釈が施設によって異なって
おり，各施設の成績を比較することができない
状況にある。ILAEは，発作日が１〜３日/年，発

症例数

60

70

Class ICd ・ID  (104例)(33例)

症例数

Class IC  (59例)

60

50

Class II  (71例)
Class III・IV  (108例)

40

30
D早発性（228例） D遅発性（114例）

20

1 - 3 3 - 6 6 12月 1 - 2 2 - 4 4 - 6 6 - 8 > 8 年

10

0
1 - 3 3 - 6 6 - 12月 1 - 2 2 - 4 4 - 6 6 - 8 >  8 年

手術

Fig. 6　発作の初発時期と長期発作転帰の関係



10 てんかん治療研究振興財団　研究年報　第26集　2015年₉月

作日が４日/年以上で術前の１/２以下，といった
ように，発作頻度を厳格に規定し，年度毎に判
定する方法を提唱した9)。しかし，ILAE分類
は発作頻度の区分であり，QOL的な視点は意
図的に排除されているので，前兆以外の発作が
生活に支障をきたすdisablingなものかどうか
は区別されない。
　Engel分類が優れているのは，術後発作の経
年的変化に関する亞型が含まれていることであ
る。すなわち，I-Cは再発発作の消失（RD現
象），I-Dは抗てんかん薬の離脱による一時的な
発作，II-Aは遅発性の発作再発，についてであ
る。しかし，再発発作の消失時期，離脱発作の
定義，遅発発作の出現時期の表現が曖昧であ
り，I-Cでは本来の意図とは異なった解釈がな
されている。したがって，著者らは，これらを
明確に規定し，分類の主要な構成要素とするこ
とによって，発作転帰の詳しい類型化を図り，
同時に長期の発作転帰の評価を可能にする新た
な分類を考案した。以下，改変分類の要点につ
いて言及する。
　Engel分類のクラスII-Aは発作の初発が遅発
性の症例であり，術後の初期（initially)には
DA発作がなかったが，最近（now)になって
まれにみられるものとされる。しかし，手術か
ら発作が初発するまでの期間は明記されていな
い。Goellerらは，発作の再発が早発性か遅発
性かを区分する時期を統計学的に処理して，術
後の半年目とした12)。しかし，対象例の追跡期
間は短く１〜５年（平均３年）である。術後の１年
目以降6,13)，あるいは２年目以降5)に初発した症
例を遅発性とみなして，その臨床特徴を調べて
いる報告がみられる。しかし，このような時期
の設定は，便宜的なものであり，確かな根拠は
ないと思われる。自験例について発作の初発時
期を調べると，術後の２年目を境として，その
後に初発する症例は急速に減少していた。この
データから，著者らは早発性と遅発性の区分を
２年目とすることに決定した。２年目で区分され
た早発性と遅発性の症例の発作転帰を比較する
と，クラスIII・IVだけでなく，クラスIの亜型
についても明らかに異なっていることから

（Fig. 6），この決定は妥当な判断であったと思

われる。
　Engel分類のI-Cは，術後になんらかDA発作
があったが，最近の少なくとも２年間はそのよ
うな発作がないというものであり，これを術後
４〜５年が経った症例に当てはめると，RD現象
として捉えることができる。しかし，発作の消
失時期がいつ頃かは明記されていないので，10
年も経った症例で，長い間発作が頻発していて
も，最近の２年間に発作がなければ， このよう
な症例もI-Cと判定されてしまう。著者らの症
例でも，改変分類のクラスIIとクラスIIIの117
例中，約半数の57例がEngel分類ではI-Cであっ
た（Fig. 5）。これでは，Engel分類のクラスIを
額面通りには信用できないことになるので，
I-CをクラスIからは外して使用している施設も
みられる5)。著者らはI-CをRD現象を示す症例
に特化し，２年以内に再発し２年以内には消失し
た症例と規定した。 Salanovaらによると，術
後８年たってから発作が消失した症例もみられ
たが，発作の消失時期は平均すると２年であっ
たと述べている14)。Jehiらの報告ではその平均
が17.8ヶ月（±3.1ヶ月）であり15)，Goellnerら
によると，発作は７〜15ヶ月で消失し，平均が
11.3ヶ月だったという12)。したがって，著者ら
が発作消失時期を２年以内としたことは，諸家
の報告とほぼ一致しており，この判断も妥当で
あったと思われる。なお，I-Cは9.1%であった
が，Fig. 2では81例がRD現象を示す症例であり，
これは全体の12.5%に相当するので，running-
down現象は実際にはかなり多いことになる。
　Engel分類のI-Dは，抗てんかん薬の減量・中
止によって発作が一時的に起こった症例であ
り，発作は全身痙攣とされている。しかし，一
般には全身痙攣に限らず複雑部分発作なども含
めて報告されているように思われる。離脱発作
の定義として，Paglioliらは抗てんかん薬の減
量・中止後の１週間以内に起こった発作であり，
発作前の投与量に戻すと，その後は抑制されて
いる場合とした16)，McIntoshらは急激な減量
あるいは中止の他に，胃腸障害と血中レベルの
低下を誘因に含めており，発作が誘因の１週以
内に起こった場合とした5)。しかし，離脱発作
の時期を減量・中止後の１週以内とするエビデ
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ンスはないように思われる。発作が抗てんかん
薬の減量中と中止後に起こりやすいことは確か
であるが，他の誘因（発熱，不眠，飲酒，過度
のストレス，頭部外傷，内科的な系統疾患な
ど）によることも多い15,17)。改変分類のI-Dは２
年後の発作日が３日以内の症例であるが，71例
中の38例は発作日が１日のみであった。この内
の20例は抗てんかん薬の内服中であり，残りの
18例では抗てんかん薬がすでに中止されてい
た。まず，内服中の20例について発作の誘因を
調べると，減量中が５例，断薬後の１ヶ月以内が
４例，出産直後，低Na血症，漢方薬の大量内服
よるものが各１例，不明が８例であった。次に，
抗てんかん薬を内服していない19例について，
中止から再発までの期間を調べると，１ヶ月後
から１年以内が５例，１年後から５年以内が７例，５
年後が６例であり，10年後に再発した症例もみ
られた。さらに，５例では再投与されていない
が，２〜15年の追跡でその後に再発した症例は
いない。このようなデータからも，著者らは，
離脱発作に限らず，誘因があってもなくても時
たま起こる発作を一括して，これを孤発発作と
呼ぶことにし，その頻度を，恣意的ではある
が，２年後の発作日が３日以内と規定した。この
ように規定すると，孤発性の症例は 104例

（I-Cdの33例とI-Dの71例）であり，全体の16.1 
%を占めていた。抗てんかん薬の離脱による発
作は，これまで既成事実として強調されてきた
が，孤発発作という広い枠組みの中で捉えて，
改めて抗てんかん薬との関連性を検討した方が
よいように思われる。
　クラスII，III，およびIVは，発作頻度が比較
的多く，発作が繰り返し起こっている症例であ
るが，それでも術後の長い経過中には一時期，
発作がなかったり増悪することがある。した
がって，このような症例の発作転帰を，長期的
な視点からみて，どのように評価するかが大き
な課題である。ILAE分類では発作転帰は年度
毎に評価される。しかし，最終的には，調査時
点から遡った１年間の発作状況によって判定し，
これを直近有効転帰（last available outcome)
と呼んでいる。例えば術後10年が経過した症例
の各年度の評価が4-3-4-3-1-3-1-3-1-1であったと

すると，この症例の直近有効転帰はクラス１と
いうことになる。Engel分類も，クラスI-Cや
II-Cの表現からは，最近の２年間の発作状況で
判定することになると推測される。２年発作が
なければ，車の運転も可能になるので，臨床的
には，これでもよいかもしれないが，長い経過
の一時期を切り出して評価するcross-sectional
な方法がよくないことは明らかである。著者ら
は，術後の全経過を評価の対象とする方法を検
討してみたが，多くの亜型を設ける必要があ
り，その割には有用性はほとんどないことがわ
かった。したがって，次善の策として，全経過
の後半を評価の対象とし，しかも，その期間の
中で発作日が最も多い年度の評価を採択するこ
とにした。このようにすると，術後の経過年数
の1/2以上が評価の対象になるので，再発発作
の経年的変化が把握され，患者がどのような状
況にあるか，QOLについてもかなり推測でき
るのではないかと考えられる。

終わりに

　Engel分類は1980年代前半に作成されたが18)，
その基本的な考え方は優れており，今日でも世
界中で広く用いられている。しかし，本論文で
指摘したような様々な問題が含まれており，と
くに，再発したが，著明に改善している症例の
抽出が不十分であり，また，長期の発作転帰が
正しく評価できないという欠点を有する。した
がって，著者らが試みたようなEngel分類の大
幅な改変か，異なった視点に立った新たな分類
が求められていると思われ，本論文がそのよう
な分類の構築に役立つことを期待する。
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Summary
Proposal of revised Engel classification for assessing long-term seizure outcome and 

analyses of 646 patients followed for more than 8 years after resective epilepsy surgery

Tadahiro Mihara, Kazumi Matsuda, Naotaka Usui, Takayasu Tottori, Akihiko Kondo, 
Yumi Kasida, Kiyohito Terada, Keiko Usui, Akira Hirahara, Yushi Inoue

　For assessing postoperative seizure outcome, Engel classification is now used worldwide, but 
is not enough for categorizing the outcome into several patterns, and especially not suitable for 
assessment of patients in whom many years have elapsed since surgery. We drastically 
modified the Engel classification based on data obtained from analyzing temporal changes of 
recurring disabling seizures in 646 patients followed for more than 8 years postsurgery. The 
follow-up period was 8.1-29.3 years (median 14.6 yrs.). Of 646 patients, 482 had temporal lobe 
resections, and the remaining 164 had extra-temporal lobe resections including 6 patients with 
hemispherectomy. 
　Adopting the second year as cut-off time to divide whether onset of initially recurred seizure 
was early or late, one-third of patients with disabling seizures belonged to the type of late onset. 
Referring to this cut-off time, we defined running-down phenomenon arbitrarily as recurring 
seizures disappeared within the second year, and also designated the name of “occasional” to 
1-3 seizure days in the entire follow-up period after the second year of surgery, without 
considering any precipitating factors.
　The construction of our revised classification is similar to Engel's. However, in our class I, 
some subcategories are specialized for patients with running-down phenomenon and patients 
with occasional seizures and, in the class II, III, and IV, two subcategories for patients with 
early or late seizure onset. In addition, the assessment of class II, III, and IV was decided 
according to the number of seizure days/year in the later half of the entire follow-up.
　The final seizure outcome in the revised classification was the following: completely seizure 
free patients; 37%, patients with non-disabling seizure only; 10%, patients with seizures running 
down; 9%, or patients with occasional seizures; 16%. The patients of late onset with more than 4 
seizure days/year were only 2%.
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