
98 神経心理学　第3巻第2号

■原　著

Diazepamで改善した小児の純粋語聾

永渕正昭＊　飯沼一宇＊＊　山本克哉＊＊　北原　イ吉＊＊＊　細川恵子＊＊＊

要旨：7歳で亜急性に純粋語聾となった女児を3年間追跡した。脳のCT所見は正常だ

が，両方の側頭葉（特に左側）に焦点をもつ脳波異常が確認され，言語音の聴覚的理解の

みが選択的に障害されており，純粋語聾と診断された。発症1年後にDiazepam投与で劇

的に症状は改善したが，脳波異常は軽減したもののなお続いた。会話音の聴覚理解は正常

に回復したが，復唱能力は多少低下した。継時的な両耳分離能検査で左耳優位がみられ
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1　はじめに

　1957年LandauとKleffnerは，それまで正

常に発達した小児が急速に，また進行性に聴覚

理解が悪くなり，発語も障害され（失語），脳

波に異常がみられる症例をSyndrome　of　acquir－

ed　aphasia　with　convulsive　disorders　in　children

として発表した（Landau，1957）。これが後に

Landau－Kleffner症候群といわれるもので，そ

の特徴は，

1）聴覚理解は非常に悪いが，純音聴力は正常

　である。

2）神経学的に異常所見を認めない。

3）脳波では一側あるいは両側の側頭葉を中心

　に棘波が出現する。

　といわれ．ている。

　Bishop（1985）はこれまでに報告された本症

候群の68例（男41，女27）を分析した結果，大

多数が言語障害とてんかん，脳波異常を有し，

動作性知能検査は正常範囲であり，行動異常

（多動，攻撃性）を示した者はわずかであっ

た，と報告している。また発病年齢と予後の関

係は大きく，発病年齢が4歳未満の場合は言語

機能の完全回復は困難であるが，6歳以上であ

れぽ良好だと述べている。

　ところでRapin（1977）は，本症候群では

Wemicke領域は損傷されず，それに至る聴覚

路の障害であり，本症候群をaphasiaという

よりはauditory　verbal　agnosiaとする方がよい

と提案している。しかし，これまでに渉猟した

論文で聴覚的に検討したものは少ない（鈴木

ら，1978；Gascon　et　aL，1973）o

　今回は，7歳3ヵ月で発病しDiazepam投与

で著明に回復した女児を3年間追跡したので，

聴覚的検査を主に報告する。

ll症 例

　症例は女児（1976年5月1日生）で，家族歴に特

記すべきものはない。正常分娩で，その後の発育は

順調であり，運動発達にも問題はないが，小学校入

学直前tC麻疹で39℃の発熱が1週間続いた。同胞は

2人で姉には異常を認めない。

　発病の経過は図1に示すように，小学校1年生の
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図1発病後の経過
7歳3カEから聴覚理解が徐々に悪化し，Diazepam投与で急速に改善した。
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1986（］0歳）

4年

8月末（7歳3ヵ月）から話しことぽの聞き返しが

多くなり難聴を疑われたが，聴力検査では正常で

あった。その後も話しことばの聴覚的理解が徐々に

悪くなり，発病5ヵ月後には筆談を併用しないと日

常会話は不可能になった。

　1984月2月　（7歳10ヵ月），東北大学小児科を受

診し，脳波検査では覚醒時に両側中側頭部に焦点を

形成する汎性疎徐波が認められた（左側に顕著）。

症状は話しことばの理解だけが悪く，純音聴力は正

常で，環境音の理解も良好であった。読み，書き，

発話も正常であり，純粋語襲と診断された。

　その後，抗てんかん剤（バルプロ酸）が投与され

たにもかかわらず，症状は徐々に悪化し，小学校2

年生（8歳）に進学したが，登校拒否となり，さら

に異常行動がみられるようになった。この年の8月

（8歳3ヵ月），脳波検査中Diazepam　10　mgを静

注した直後（約3秒後）に発作波が著明に抑制され

たことから，同剤2mgの就寝前投与を開始したとこ

ろ，数日後には話しことばの理解が急速に回復し，

脳波にも改善がみられた。そして同年9月（8歳4

ヵ月）から普通学級へ復帰できたが，日常会話に支

障はないものの，文章（5文節以上）の復唱や物語

の理解などには誤りが時々みられた。

眼　検査結果

1．医学的一般検査

a）神経学的検査

躯幹，四肢の知覚，運動機能は正常であり，

　　　　　　　図2　脳のCT
検査日　1984．2．28（7歳10ヵ月）特に異常を認めない。

脳神経領域にも異常を認めなかった。

　b）cr

　7歳10ヵ月時の脳のCTで異常を認めなかっ

た（図2）。

　C）】日EG

　発病6ヵ月後（7歳10ヵ月）から検査を開始

したが，覚醒時に汎性棘徐波が出現し，睡眠時

には著しく増強された。発病1年後（8歳3カ

月）の検査中にDiazepam　10mgを投与（静注）

すると，その直後約3秒経過してから棘徐波は
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　　　図3　Diazepam静注前（左〉と後（右）の脳波
注射後約3秒で棘徐波が全般的に消失したが，T，－A，で練波が残った。

全般に消失し，左側頭中部に棘波がわずかに残

るだけとなった（mo　3）。それ以後，　Diazepam

2mgの就寝前内服を毎日続けたところ，1週間

後には脳波異常はかなり改善された。しかし投

与を始めて2年後も左側頭部に焦点をもっ発作

波は軽度ながら持続している。一一方，右側頭部

の発作波出現は非常に少なくなった。

　2．言語検査

　発病6ヵ月後（7歳10ヵ月）では話しことば

の理解が選択的に悪く，単語は2音節，3音節

（例：ねこ，うさぎ）ならぽ2，3回くり返せ

ぽ理解できたが，文章は身振りを伴うもの

（例：手をあげてごらん）は理解できたが，抽

象的なもの（例：雪は何色ですか）は不可能で

あった。しかし，文章の読解力，作文，朗読は

正常であった。

　発病10ヵ月後（8歳2ヵ月）は話しことばの

理解が最も悪い時期で，書取は図4に示すよう

に2音節単語でも誤りが多く，1音節語も2，

3回検者が発音する様子をみて（読唇併用）書
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発旧カ月後（8歳2カ月）の奮取
　　　）のない語は正答したものである。

き取っていたが，誤りが目立った。一方，発話

や朗読では音声が単調になり，抑揚が乏しく，

発音も不明瞭になってきた。だが，文章の読解

力や作文は比較的良好であった。
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図5　言語学習能力診断検査（HPA）

　口頭指示による項目で成績が悪い。

　8歳3ヵ月以後Dlazepam投与を開始してか

ら数日で話しことぽの理解が急速に改善して日

常会話は可能になり，音声の抑揚も元の状態に

戻って発音も明瞭になったo同剤投与1年後

（9歳3ヵ月）には書き取りもかなり改善し，

2文節文（例：学校に／行く）は1回聴取した

だけで書き取ったものの，3文節文（例：友達

と／公園で／遊んだ）以上になると，2，3回

聞き返しながら書き取った。同剤投与2年後

（10歳3ヵ月）に復唱検査をすると，4文節文

まではよいが，5文節文（例：長い／トンネル

を／出ると／海が／見えました）になると，時

時誤ることがあった。また数唱は4桁までは1

回の聴取で正しく復唱できるが，5桁になると

誤りが目立った。

　ITPA（言語学習能力診断検査）を8歳3カ

月～8歳10ヵ月に3回施行したが，言語学習年

齢は5歳0ヵ月から7歳2ヵ月へ回復した。し

かし聴覚理解を必要とする「ことぽの理解」，

「文の構成」，「数の記憶」は低い得点に留まっ

ていた（図5）。

　結局，聴覚・言語機能はかなり回復したが，

全く正常とはいえず，それ以後も同じ状態が長

く続いた。

　3．知能検査

　Diazepam投与を開始して1週間後（8歳3

ヵ月）と1年後（9歳3ヵ月）にWISC－R
を用いて知能検査を行なった。その結果は，8

歳ではIQ　67（言語性52，動作性96），9歳で

はIQ　82（言語性72，動作性100）であり，い

ずれも言語性知能が低く，動作性知能が高く

なっているが，8歳より9歳で得点はよくなっ

ている。

　4．聴覚検査

　a）純音聴力

　純音聴力は図6に示すごとく，発病時から

ずっと～貫して両耳とも正常であった。

　b）語音聴力

　語音テープ67ABを用いて検査したが，その

結果は図7に示す通りである。まず発病6ヵ月

後（7歳10ヵ月）では60dB　HL以上で反応

した。発病10ヵ月後（8歳2ヵ月）では聴覚的
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図6　純音聴力測定

発病6ヵ月後（7歳1Gヵ月）の聴力は正常であり，その後

も変化なし。

な注意集中が極度に悪く，検査成績は信頼性を

欠いていた。Diazepam投与1年後（9歳3カ

月）の反応は良好となり，60dBで両耳とも

90％の明瞭度を示した。同剤投与2年後（10歳

3ヵ月）ではさらに小さい音にも反応するよう

になり，ほぼ正常値を示した。しかも全体的に

みて，左耳の成績が若干良好であった。

　c）両耳分離能検査

　言語音に比較して環境音の聴取は当初から良

好であったので，発病後6ヵ月（7歳10ヵ月），

1）iazepam投与後1年（9歳3ヵ月）と2年（10

歳3ヵ月）の3回にわたって表1のような刺激

音を用いて検査した。その結果は表3に示す通

りである。7歳10ヵ月の検査では左耳：右耳：

3：4で左右差はほとんど認めがたい。しかし9

歳3ヵ月では左耳：右耳＝9：7，10歳3ヵ月

では，10：6と左耳の得点がよくなっている。

　次に単語による検査はDiazepam投与後しか

施行できなかったが，9歳3ヵ月では左耳：右

耳＝7：5，10歳3ヵ月では7：1と左耳の得

点が高く，環境音と同様に9歳より10歳で得点

の左右差が開いていることがわかった。

　d）音楽能力検査

　発病6ヵ月後（7歳10ヵ月）に，音研式幼児
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○一〇右耳，×一×左耳，発病10ヵ月後が最も悪く，その

後改善して発病3年後には正常に反応した。左耳が一貫して

良好である。
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表1　両耳分離能検査に用いた

　環境音（10対）

経
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表2　両耳分離能検査

　　に用いた言語音
　　（10対）
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1

音楽能力テストの楽器音（ピアノ，フルート，

タンバリン，バー一モニカ，バイオリン，ラッ

パ）と絵カードのマッチングを行なったが，す

べて正答した。しかし，リズム，メロディ，音

の高低等の2音比較テストはできなかった。

　Diazepam投与1年後（9歳3ヵ月）にこれ

らのテスFを片耳ごと（60dB呈示，反対耳

に白色雑音50dB）に行なったが，両耳とも20

間中17問正答した（15問以上正答は正常範囲）。

Iv　考

lG3

　　　pa　3　両耳分離能検査の成績

年齢が進むにつれて，環境音，言語音ともに左右耳

の得点差が開いている。

環境　音 言　　≡五　　立
仁コ　　ロロ　　εヨ

検査時期
左耳一右耳 左耳一右耳

7歳10カ月

9歳3ヵ月

10歳3ヵ月

3－4

9－7
10－6

検査不能

7－5

7－1

察

　最近，Landau－Kleffner症候群の報告が増え

てきた。そのうちMantovaniら（1980）は自験

例9人を長期観察して，その経過と予後を明ら

かにしているが，それによると，9例中4例は

完全回復，1例は軽度の言語障害が残り，他の

4例は中等度の言語障害が持続したという。

Cooperら（1978）は45例を検討して，発病は

2～13歳であり，34％は完全回復，24％が中等

度障害，42％が予後不良であり，鑑別すべきも

のとして知能障害と自閉症をあげている。

　Beaumanoir（1984）は本症候群として発表さ

れた124例を検討して，男が女より1．5倍多く，

発病は3～5歳が最も多く，そして左半球が大

きく関与していて，症状は聴覚失認の様相を示

すと述べている。

　1．原因について

　本症候群の原因には化膿性髄膜炎（松本，

1985），亜急性ウイルス性脳炎（Harel　et　a▲．，

1973），左角回領域の血管異常（Cooper　et　aL，

1978），左中大脳動脈領域の血流低下（Rapin

et　al．，1973）等があげられている。　Worster－

Drought（1971）は，高度の脳波異常，てんか

ん発作，失語症状の出現は限局性脳炎が疑われ

ると述べている。また麻疹ワクチン接種後脳炎

（鈴木ら，1971）が考えられる例もある。八島

ら（1982）は2症例を報告しているが，失語症

状出現前に高熱，咳漱などがあり，何らかの炎

症過程が関与しているものと考えている。いず

れにしても現在のところ，まだ十分に解明され

ていない。

　本児は7歳3ヵ月で発病しているが，その6

ヵ月前（小学校入学直前）に麻疹に罹患して1

週間39℃の発熱が続いているので，これが原因

とも考えられるが，確かなことは不明である。

　2．予後について

　八島ら（19S2）は本症候群を次の2型に分類

している。

　a）一過性予後良好群：発病までの言語発達

は正常で，急性に失語およびてんかん発作が出

現し，失語症状は数日から数週で改善する。そ

して完全回復あるいは軽度障害を残す。

　b）慢性予後不良群：急性あるいは亜急性に

発病し，失語およびてんかん発作を主症状とす

る。そして，てんかん発作は抗てんかん剤で抑

制され，脳波異常も改善されるが，失語症状は

重度で持続する。

　純粋語聾の疑われたLandau＆Kleffner
（1957）の症例は言語機能は回復しているが，

Stein（1968）は，聴覚的言語理解の回復は非
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常に悪く，文字言語あるいは季話が必要である

と述べている。一般に，読み，書きが可能に

なった後，本症候群に罹患した場合は，文字言

語の理解と表出はよく保たれている（Dugas　et

al．，　1982）o

　その他の研究（Mantovani　et　al．，1980）も加

味すると，本症候群の経過と予後は個人差が大

きいといえる。

　3．脳波について

　本症候群は多彩な発作を伴うが，全身けいれ

ん発作，小発作，精神運動発作などがある。脳

波は発作性および汎性棘徐波，さらに発作性の

多棘徐波など，一般に高度の脳波異常が両側の

側頭葉を中心にみられることが多い（八島ら，

1982）。しかし脳波異常のみで，臨床発作を認

めない場合もある。Stein（1968）は左側の側

頭葉から後頭葉に焦点をもつ著しい異常波を示

したケース，それから脳波異常は改善されたに

もかかわらず，聴覚理解は回復しなかったケー

スを報告している。

　本児の脳波所見は，覚醒時脳波で両側の中側

頭部（特に左側）に焦点を形成する汎性棘徐波

が認められ，睡眠によって増強された。そして

Diazepam　2　mg投与後は脳波に著明な改善がみ

られたが，左側になお発作波が持続し，右側は

散発する程度となった。治療（Diazepam投

与）を開始して2年経過した時点（10歳）でも

脳波異常は軽度ながら残っていた。

　4．治療について

　本症候群の治療としては種々の抗てんかん剤

が試みられている。八島ら（1982）は，発作の

抑制および脳波異常の改善に対してsodium

valproateが有効であったと述べている。Landau

ら（1957）は，抗てんかん剤の投与と特殊教育

の必要性を強調している。McKinneyら（1974）

はsteroidが有効であったと報告している。高

江洲ら（1984）は8歳児にDiazepam　10mg注腸

を1週間行なって脳波に改善をみている。

　本児は発病1年後で聴覚理解はほとんど不可

能となり，しかも異常行動が現われた時期に

Dlazepam　2　mg連日投与を開始して数日後に

は，異常行動はなくなり，聴覚理解も著しく良

神経心理学　第3巻第2号

好となって日常会話が可能になった。

　5。言語症状について

　Landauら（1957）は本症候群に罹患した子

どもの言語症状を観察して次のようにまとめて

いる。だんだん発話量が少なくなり，唖，ジャ

ルゴン発話，あるいは構音障害，語健忘とな

り，身振りで表現するようになった。そして音

声は正常な抑揚やピッチが乱れ，聾児特有の発

声（deaf　voice）に近くなったという。

　本児の言語症状をみると，当初は言語音の聴

覚的理解のみが悪いため会話に不自由をきたし

たが，発音は正常であった。しかし発病8ヵ月

を過ぎる頃から発音が不明瞭で単調になり始め

た。そして発病1年後Dlazepam投与を契機に

聴覚的理解が回復すると同時に，発音も急速に

正常に戻った。このことは，発病年齢が7歳で

文字言語が定着していた上，語聾の状態が1年

以内だったことによると思われる。

　本児は見かけ上は正常に回復し，日常生活に

不自由を認めていない。しかし，言語学習能力

（ITPA）や知能（WISC－R）を測定すると，聴

覚理解を必要とする言語性項目の成績が悪かっ

た。小学校4年生（10歳）になった時点でも，

少し長い文章（5文節以上）の復唱は困難であ

り，数唱も5桁以上は誤る。また物語の理解

（時間系列）も誤ることが多かった。

　6．聴覚障害について

　中枢性聴覚障害は種々のタイプに分けられる

が，大脳皮質，特に側頭葉が関係しているもの

としては皮質聾，聴覚失認，純粋語聾，感覚性

失音楽症などがあげられる。

　皮質聾（cortical　deafness）1ま日常生活にお

いてどんな音刺激に対しても反応がみられない

状態で，純音聴力も明らかに異常を示す（Hell－

man，　1979）o

　脳損傷のあと，音楽（メロディ）の知覚や記

憶が悪くなったものを感覚性失音楽症（sensory

amusia）という。平野（1982）は，成人の感覚

性失音楽症（メロディの認知障害）は純粋語聾

の75％にみられ，病巣には一定の傾向はないと

述べている。進藤ら（1983）は，小児の語聾で

語音認知は改善したが，メロディ認知はほとん
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ど回復しなかったケースを報告している。

　純粋語聾（pure　word　deafness）とは，難聴

はなく，自発語（発話），文字言語（読み，書

き）も正常でありながら言語音の聴覚的理解が

障害された状態をいうが，「純粋型」は非常に

まれである（大橋，1967）。これは失語症の古

典分類によると皮質下性感覚失語であり，Licht－

helm（1885）のいうisolated　speech－deafness

eこ相当する。またauditory　verbal　agnosiaとも

いわれている。

　純粋語聾の責任病巣は両側の側頭葉損傷が多

い（Ziegler，1952）が，左側のみでも生ずるこ

とがある（Gazzaniga，1973）。　Luria（1966）は，

左大脳半球のWemicke領域は音素の認知と

関係が深く，ここの障害が感覚失語の基礎をな

すと述べている。Olemann（1979）はphonemic

analyserをWemicke領域のみに限定せず，

左側のSylvius溝周辺に広く分布していると考

えている。

　本児の主症状は言語音の聴覚的理解が極度に

悪く，環境音およびメロディの認知はほぼ正常

であった。言語検査（ITPA）と知能検査（WISC－

R）では聴覚理解を必要とする口頭指示の成績

が悪く，文章の復唱能力も正常に回復したとは

いえない。この点，感覚失語との鑑別が問題に

なるが，本児は文章の読解力，作文等は年齢相

応の能力が認められたことから，失語というよ

りも語聾という方が妥当であろうと考えた。

　7．両耳分離能について

　Broadbent（1954）は，人間の脳には二つの

音刺激を同時に与えられると，それを別々に聞

き分ける能力があることを報告した。Kimura

（1961）は側頭葉損傷の患者に両耳別々に異

なった数字を同時に聴取させて，それを答えさ

せるdichotic　listenlng　test（DLT）を行ない，

左側頭葉損傷例の方が右側損傷例よりも正答率

が悪かったことを確かめ，左側頭葉が言語音の

認知において右側より優位であると報告した。

その後，彼女は，聴覚交叉路は非交叉路よりも

優位であり，言語音は右耳一左側頭葉で，非言

語音（メロディ）は左耳一右側頭葉で主として

認知されると述べている。
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　永渕ら（1984）は一側大脳半球障害者120人

（左，右それぞれ60人）に数字と環境音を用い

てDLTを施行し，数字は右耳一左半球，環境

音は左耳一右半球でそれぞれ優位に聴取される

と報告している。Gordon（1978）によると，

メロディを全体のパターンとして認知する時は

左耳（右半球），分析して理解する時は右耳

（左半球）がそれぞれ優位に働くと述べてい

るo

　本児に環境音と言語音（2音節単語）でDLT

を継時的に行なった結果，発病6ヵ月後では環

境音でしか検査できなかったが，左耳：右耳＝

3：4で左右差はほとんど認められなかった。

しかし2年，3年と経過するにつれて，環境音

も言語音も左耳認知が優位になってきた。

　ところで，一側の側頭葉損傷があると，反対

側耳で語音認知（語音聴力）もDLTの成績も

低下する（進藤ら，1985）。本児の語音聴力は

右耳が左耳より多少劣っていたが，発病3年後

には正常値に近くなっている。一方，DLTで

は発病後年月が経つにつれて右耳の成績が低下

している。このことは，左側頭葉の聴覚機能が

1）iazepam投与で少し回復したに留まっている

ため，右側頭葉が言語音の聴取機能を代償する

ようになったと考えられる。しかし，この点に

ついてはさらに追跡検査する必要がある。

（本研究は昭和61年度科学研究費補助金（M6141eoO4）に

よるものである。）
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AuditOry　approa（）h

Masaald　Nagaftichi＊，

Takashi　Kitahara＊＊＊，

to　pure　word　dea血ess桓chHdhood

Kazuie㎞㎜a＊＊，　KatSuya　Yamamoto＊＊

Ke∬丈O　Hosokawa＊＊＊

　　＊Faculty　of　Education，　Tohoku　University

＊＊ Department　of　Pediatrics，　School　of　Medicine，

＊＊＊ Narugo－Branch　Hospital，　Toheku　University

　　A　7　year　ol（l　g三rl　suffered　fro拍　a　gradual　loss　of

her　ability　to　understand　speech．　But　she　had　nor－

ma▲　hearing　and　understood　various　environmental

sounds．　She　was　hospitalized　6　months　later．　Except

for　her　difficulty　in　cornmunication，　a　physical　exa－

mination　showed　no　apParent　abnormality、　Psycholo－

gical　testing　indicate（l　average　intelligence．　Brain

CT　showed　normaE，　but　EEG　revealed　spike　and

wave　activity　from　temporal　leads，　especially　on

the　left　si（le．　She　was　diagnosed　as　having　auditory

verbal　agnosia　and　was　treated　with　some　antico－

nvulsants．　However，　one　year　later，　she　could　not

understand　spoken　words　at　al｝，　and　her　speech　be－

came　monotonous　and　unintelligible、

　　One　year　after　the　onset，　after　a　series　of　unsuc－

cessful　treatments　the　patient　was　given　10mg　of

diazepam　intravenously．　Then　dramatically，　the　EEG

Tohoku　Univers三ty

became　alm◎st　normal　in　3　minutes，　except　for

the　occasional　apPearance　of　a　spike　at　the　left

temporal　lead．　After　that，　she　was　treated　with　2

mg　of　diazepam　every　day　and　her　impaired　audi－

tory　comprehension　improved　and　her　speech　reco－

vered　shortly．

　　The　dichotic　listening　test　was　performed　using

environmental　sounds　and　spoken　words　before　and

after　diazepam　therapy　for　3　years、　The　test　reve－

aled　a　Ieft　ear　advantage　for　both　environmental

sounds　and　spoken　words，　and　the　advantage　became

more　distinctive　as　she　became　elder．　It　was　hypo－

thesized　that　in　this　patient　the　right　hemisphere

has　been　working　as　a　speech　center　instead　of　the

left　one，　because　the　language　function　was　distu－

rl）ed　in　the　left　temporal　reg三〇n．
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