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要 約 

国際抗てんかん連盟（ILAE）は，1989 年の前回分類以降の大きな科学的進歩によってて
んかんやその発症機序に関する理解が深まったことをうけ，今回てんかん分類を改訂する
に至った。てんかん分類は臨床医に不可欠なツールとして，考え方の変化に関連し変動す
るものでなければならないが，同時に確固たるものでかつ全世界で翻訳可能なものでなけ
ればならない。てんかん分類の第一の目的は患者の診断であるが，てんかんの研究，治療
法の開発，世界中のコミュニケーションにおいても重要である。今回の新たな分類は，パ
ブリック・コメントを募集するために 2013 年に提出した初案に端を発しており，数回に
わたる協議を経ててんかんに関わる世界各国の人々からの幅広い意見を組み込んで改訂
されたものである。この分類には 3 つのレベルがある。最初のレベルは「発作型」診断で
あり，2017 年 ILAE 発作分類の定義に基づいて患者がてんかん発作を有していることを
前提としている。発作型診断の次のステップは「てんかん病型」診断であり，焦点てんか
ん，全般てんかん，全般焦点合併てんかん，病型不明てんかんのいずれかに分類される。
3 つ目のレベルは「てんかん症候群」診断であり，特定の症候群への診断が可能である。
新分類では各段階に「病因」診断を組み入れており，しばしば治療に重要な示唆をもたら

すという理由から，診断の各ステップで病因を検討する必要性を強調している。病因は，治療に及ぼし得る影響に
基づいて選択された 6 つのサブグループに分けられている。「発達性てんかん性脳症」などの新たな用語も導入さ
れている。「良性」という用語は，「自然終息性」と「薬剤反応性」という用語に置き換え，状況に応じてどちらか
を使用する。この新たな枠組みが 21 世紀のてんかん診療と研究の向上に役立つことを願っている。 
 
キーワード ■ 分類 ■ てんかん症候群 ■ 用語 ■ 病因 
 
編 集 日本てんかん学会分類・用語委員会              監 修 中川栄二，日暮憲道，加藤昌明 
 



 

 

 2 / 9 

 

Operational Classification of Seizure Types 

要 点 

• ILAE は，発作型分類の改訂にあわせ，てんかん分類
の枠組みを改訂した。 

• 診断は，「発作型」，「てんかん病型」（焦点てんかん，
全般てんかん，全般焦点合併てんかん，病型不明てん
かん），「てんかん症候群」の 3 つのレベルで行う。 

• 病因診断に関する検討は初診時から開始するが，診
断過程の各段階においても行うべきである。1 人の患
者のてんかんが複数の病因カテゴリーに分類される
場合もある。 

•「良性」という用語は「自然終息性」と「薬剤反応性」
という用語に置き換え，状況に応じて使用する。 

•「発達性てんかん性脳症」という用語は，そのまま，
あるいは「発達性脳症」「てんかん性脳症」という形
で適宜使用することができる。 

 
てんかん分類を改良する取り組みは，1909 年の国際

抗てんかん連盟（ILAE）設立とほぼ同時期から継続的
に行われてきたが，Henri Gastaut によって分類の新し
い概念が提唱された 1960 年代初頭にとりわけ機運が
高まった 1–3。その後 20 年間に及ぶ活発な議論と新知
見の集積によって，歴史的な 1985 年の ILAE「てんか
ん・てんかん症候群分類」が作成され 4，まもなくその
改訂版が 1989 年の ILAE 総会で承認された 5。1989
年分類の世界的影響力は大きく，てんかんの診療と研
究に強い影響を与えてきた。本稿で発表する分類は1 世
紀以上に及ぶ多くの人々の努力の上に成り立つもので
あり，てんかん分類の作成に対する多大な貢献に感謝
する。 

1989 年 ILAE 分類の骨子となっている多くの概念は
今もなお有効であるが，その後数十年間の科学的発見
が，てんかんに対する我々の理解や，てんかんを有する
人々の診断・治療アプローチを根底から変えてしまっ
たことを考慮すると，分類改訂の必要性は次第に明ら
かとなっている。 

てんかん分類は，発作を起こしている人を評価する
際の重要な臨床ツールである。てんかん分類はあらゆ
る診療場面に影響するが，その影響力は臨床のみなら
ずてんかんの臨床研究や基礎研究，さらには新たな治
療法の開発にまで及ぶ。てんかん分類は様々な目的に
有用で，患者が起こした発作型のみならず，その患者が
起こす可能性の高い別の発作型や考えられる発作の誘
因，そしてしばしばそれらの予後をも理解するための
枠組みを提供する。さらに分類は，学習障害，知的障害，
自閉スペクトラム症のような精神障害などの併存症の
リスクや，てんかん患者の突然死（SUDEP）などの死
亡リスクをも示してくれる。分類がしばしばてんかん
の治療選択に役立つことも注目に値する。 

てんかん分類は 1960 年代に発案されてから劇的に
進歩した 6–9。分類が多くの版を重ねているのは，世界
中からの臨床研究や基礎研究による多大な貢献に基づ
き，表現型のパターンや発症機序に関する理解が進歩
していることを反映している。これらの見識は患者診
療の多くの側面に組み込まれており，薬物療法や食事
療法，外科治療や医療機器の開発など，革新的治療の開
発に進歩をもたらしている。分類とは常に動的なプロ
セスであり，研究によって得られた新たな洞察とこの
多様な疾患群の理解の進歩の過程に繰り返し影響を受
けるものである。分類が将来も継続的に進化し続ける
ことは患者診療のさらなる進歩につながっていく。 

分類は白熱した議論を生む。これは，ひとつは分類が
てんかん診断の基盤となる複雑な臨床的構成概念の上
に成り立っているためであり，もうひとつは分類が
我々の日常診療にとって非常に重要であるためである。

てんかん分類は，世界中のてんかん専門医および関連
する専門家から得られた専門的見解に基づいている。
最終的には科学的根拠に基づく分類を完成させること
が望ましいのは確かであるが，厳密な科学的根拠に基
づいて分類を構築できるほど我々の理解は深まってい
ない 9。従って，今回の提言は最新の科学的知識ととも
に，世界中のてんかん専門家やそれ以外のてんかんに
関わる様々な人々との広範囲な協議を含めた高度な専
門的見解とに基づいて作成している。 

患者が発作を起こした場合，臨床医は診断を下すの
にいくつかの重要なステップを経る。臨床医は発作を
分類する前に，その発作様の事象が無数の鑑別診断が
ある中で本当にてんかん発作なのかを判断しなければ
ならない。鑑別診断としては，けいれん性失神，睡眠
時随伴症，運動異常症，その他の非てんかん性事象が
挙げられる
（https://www.epilepsydiagnosis.org/epilepsy-
imitators.html）。患者のてんかん分類を開始する時点
で，すでにこの診断ステップは踏まれているものとみ
なされる。 

てんかんを分類する際，臨床医は発作型分類から始
める。これについては，本稿と同時発表した新たな発作
型分類に関する論文で述べられている 10。次に患者の
てんかん病型を分類する必要があり，多くの場合は特
定のてんかん症候群を診断することができる。同様に
重要なことは，診断過程の各段階で患者のてんかん病
因の特定を精力的に試みることである。発作型，てんか
ん病型のいずれの分類においても，脳波（EEG），神経
画像およびてんかんの基礎病因を探るための他の検査
の結果を考慮する。ここに，前回の 1989 年 ILAE 分類
以降初となる重要なてんかん分類を提示する。 
 

方 法 
 

用語，定義，発作型やてんかんの分類などの基本的事
項に関する ILAE の公式声明には，これまでは世界各国
の ILAE 支部代表者による投票に基づき総会で承認を
得る必要があった 5。しかし，これでは世界各国のてん
かん専門家が広く選挙権を持って十分な関与をするこ
とができず，またコミュニケーションツールの目覚ま
しい進歩によりもたらされる機会を活用できないとい
う理由から，この手法はもはや適切ではない。 
 その結果，ILAE は 2013 年に声明文，すなわち共通言
語や一連の定義（例：てんかんの定義，分類）の採択に
関するテーマに対する ILAE の立場を反映した文書に
ついて，最終決定と承認のための新たなプロセスを導
入した 11。このプロセスは非常に繰り返しの多い作業
であり，ILAE により選出された専門家グループが最初
に文書を作成し，その文書を ILAE のウェブサイトに掲
載し，全ての関係者から意見と批判を募り，別の専門家
委員会を指名した上で寄せられたパブリック・コメン
トを検討しまとめるというものである。このプロセス
は，その文書の投稿先の雑誌による査読と並行して行
われる（http://www.ilae.org/Visitors/Documents/ 
Guideline-PublPolicy-2013Aug.pdf）。 

改訂版分類については，上記手順の実施に先立ち，
2010 年に初案が ILAE 分類・用語委員会により発表さ
れた 9。この初案では，単語が文字通りの意味を表すよ
うに，わかりやすい用語を採用することに重点が置か
れた。2010 年分類案が契機となり，広範な議論と批評
が行われた 12–29。その後，ILAE 執行部により新しい分
類・用語委員会が設置され，ILAE 声明文書に関する手
順に従って改訂版分類が作成されることになった。同
委員会は 2013 年に初版を提出し，その文書をインタ
ーネット上に投稿して議論を求めた（Scheffer ら 30 の
補足情報）。多くの人が参加し熱心に議論され，43 ヵ国

https://www.epilepsy/
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から 128 件の意見が寄せられた。反響が非常に大きく，
重要な概念に対して相反する意見も多く寄せられたた
め，パブリック・コメントの検討を担当する委員会は，
最大限の同意を得るにはさらに広く意見を募る必要が
あると判断した。2016 年の Epilepsia Open に発表し
た論文に，追加の意見募集と関係者からの意見への対
応について，同委員会のロードマップを掲載し，再度世
界各国から意見を募った 30。その後，新たに寄せられた
意見と見解について議論と検討を行い，2017 年てんか
ん分類を規定する本声明文をまとめた。 
 

てんかん分類 
 

新たなてんかん分類は，診療環境が異なってもてん
かんを分類できるよう，複数のレベルで構成されてい
る（図 1）。これは世界各国における診療資源の大きな
格差に対応させたものであり，診断を行う臨床医が利
用可能な資源の状況によって異なるレベルでの分類を
可能としたものである。ただし可能な場合には，3 つの
レベルすべてにおける診断を追求すべきであり、同時
に個々のてんかんの病因検索を行う。 
 
発作型（Seizure type） 
 

てんかん分類の枠組みの出発点は「発作型」である。
発作型分類は臨床医がすでにてんかん発作と確定診断
していることを前提としており，てんかん性事象と非
てんかん性事象とを鑑別するための診断アルゴリズム
ではない。発作型分類は本稿と同時発表の論文 10 に記
載されている新規の命名法に従って決定する。発作は，
焦点起始発作，全般起始発作，起始不明発作のいずれか
に分類される。 

状況によっては脳波やビデオ記録，画像検査が困難
なため，発作型による分類が可能な範囲での最高レベ
ルの診断となる場合もある。また，患者が 1 回しか発
作を起こしていないなど，単に得られる情報が少ない
ために高いレベルの診断が下せない場合もある。 
 
てんかん病型（Epilepsy type） 
 

2 番目のレベルは「てんかん病型」診断であり，ここ
では 2014 年のてんかんの定義に基づいて患者がてん
かんと診断されていることを前提とする 31。てんかん
病型のレベルには，すでに定着している「全般てんかん
（Generalized Epilepsy）」「焦点てんかん（Focal 
Epilepsy）」に加え，「全般てんかんと焦点てんかんの合
併（全般焦点合併てんかん）（Combined Generalized 
and Focal Epilepsy）」というカテゴリーが新設されて
いる。また，「病型不明てんかん（Unknown Epilepsy）」
というカテゴリーも作られている。多くのてんかんで

複数の発作型がみられる。 
全般てんかんの診断の場合，通常は脳波で全般性棘

徐波がみられる。全般てんかんを有する人にみられる
発作型には，欠神発作，ミオクロニー発作，脱力発作，
強直発作，強直間代発作などがある。全般てんかんは臨
床的根拠に基づいて診断され，発作間欠期脳波の典型
的てんかん発射所見が裏付けとなる。全般強直間代発
作を起こしたが脳波が正常な患者では注意を要する。
この場合，全般てんかんと診断するには，ミオクロニー
や関連する家族歴の存在など，裏付けとなる根拠が示
されなければならない。 

焦点てんかんには単焦点性発作や多焦点性発作，さ
らには一側大脳半球を広く巻き込む発作もある。焦点
意識保持発作，焦点意識減損発作，焦点運動発作，焦点
非運動発作，焦点起始両側強直間代発作など様々な発
作型がみられる。通常，発作間欠期脳波では焦点性てん
かん性異常波がみられるが，診断は臨床的根拠に基づ
いて行い，脳波所見は裏付けとなる。 

全般発作と焦点発作の両方をもつ患者がいることか
ら，「全般てんかんと焦点てんかんの合併（全般焦点合
併てんかん）」というカテゴリーを新設した。診断は臨
床的根拠に基づいて行い，脳波所見は裏付けとなる。発
作時脳波記録は有用ではあるが，必須ではない。発作間
欠期脳波では全般性棘徐波と焦点性てんかん発射の両
方がみられる可能性があるが，てんかん性異常波は診
断に必須ではない。両方の発作型が出現する代表例は
Dravet 症候群や Lennox-Gastaut 症候群である。 

てんかん症候群の診断ができない場合，てんかん病
型が実施可能な最終レベルの診断となることもある。
具体例として次のようなものがある。よくみられる状
況としては，MRI 病変のない側頭葉てんかんの小児や
成人が病因不明の焦点てんかんと診断される例，全般
強直間代発作と脳波で全般性棘徐波を認めた 5 歳児が，
既知のてんかん症候群には分類できないが，全般てん
かんと明確に診断される例，これらよりは稀であるが，
意識障害を伴う焦点発作と欠神発作を呈し，脳波で焦
点性発射と全般性棘徐波の両方が認められ，MRI 所見
は正常な 20 歳女性が全般てんかんと焦点てんかんの
合併（全般焦点合併てんかん）と診断される例，などで
ある。 

「病型不明」という用語は，患者がてんかんであるこ
とはわかっているが，十分な情報が得られないためて
んかん病型が焦点か全般かを判断できない場合に用い
る。これには様々な理由が考えうる。脳波検査ができな
い場合もあれば，所見が正常など脳波検査が診断に有
用でない場合もある。必ずしも一致するとは限らない
が，発作型が不明な場合にはてんかん病型も同様の理
由で不明となることが多い。例えば，患者が焦点症状を
伴わず脳波も正常だが対称性の強直間代発作を数回起
こしている場合である。この例では発作起始は不明で
あり，従って患者のてんかん病型も不明となる。 
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図 1 てんかん分類の枠組み

てんかん症候群（Epilepsy syndrome） 
 

3 番目のレベルは「てんかん症候群」診断である。て
んかん症候群とは，同時にみられる傾向のある発作型，
脳波所見および画像所見を包含する特徴の集合体を指
す。しばしば発症年齢，（該当する場合は）寛解年齢，
発作の誘因，日内変動，時に予後など年齢依存性の特徴
を持つ 4,5。また，脳波および画像検査での特異的な所
見とともに，知的障害や精神障害などの明確な併存症
を伴う場合もある。病因や予後，治療に関する示唆を含
むこともある。てんかん症候群と病因診断とは 1 対 1
対応せず，医学的管理の指標とするなど異なる目的に
用いられることに留意する必要がある。小児欠神てん
かん，West 症候群，Dravet 症候群などよく知られて
いる症候群は数多く存在するが，これまで ILAE による
正式な症候群分類は存在しなかった 9。最近立ち上げら
れ た ILAE の 教 育 用 ウ ェ ブ サ イ ト
（epilepsydiagnosis.org）は，すでに確立されている
多くの症候群に関する診断のパラメータ，発作型のビ
デオ，および脳波特徴を理解するための優れた情報源
であり，教育用ツールとして考案されたものである。 
 
特発性全般てんかん（Idiopathic Generalized 
Epilepsies） 
 

特発性全般てんかん（IGE）は，全般てんかんの中で
もよく認識された高頻度なサブグループである。IGE に
は，小児欠神てんかん，若年欠神てんかん，若年ミオク
ロニーてんかん，全般強直間代発作のみを示すてんか
ん（以前は覚醒時大発作てんかんとされていたが，発作
が 1 日のうちいつでも起こり得るため修正）という 4
つの確立したてんかん症候群が含まれる。てんかん分
類の用語体系から「特発性（idiopathic）」という用語を
削除する意向が示されたが，それはこの用語が「遺伝素
因が推定される以外には既知の，あるいは疑わしい病
因がない状態」と定義されるためである 4。ギリシャ語
の「idios」は「自己の」，「自分自身の」，「個人的な」と
いう意味であり，はっきりそうとは言わなくても素因
性病因を反映した用語であることを意味している。そ
のため，「特発性」は，単一遺伝子遺伝（遺伝性または
de novo 病的変異を伴うもの）または複合遺伝（多因

子遺伝であり，環境要因の有無を問わない）を示すてん
かんを含め，多くのてんかんに関与する遺伝子が発見
され認識が高まっている中では不正確な用語と考えら
れる。さらに，「素因性（genetic）」という用語は「遺
伝性（inherited）」と同義であると誤って解釈される場
合がある。 

従って，これらの症候群は素因性全般てんかん
（Genetic Generalized Epilepsies; GGE）と呼ぶほう
が意味があり，そのほうが臨床医はこの分類に十分な
エビデンスがあると感じる。そのようなエビデンスは，
双子研究や家族研究など，これらの症候群の遺伝性に
関する綿密な臨床研究から得られたものであり，特定
の遺伝子変異が同定されているわけではない。実際の
ところ現時点では，多くの患者で de novo 病的変異が
見つかっている乳児期発症の発達性てんかん性脳症を
除くと，患者のてんかんの原因となる遺伝子変異が明
らかになっていることはまれである 32。 
 ただし，IGE という用語を残すことがかなり強く望ま
れている。そこで本作業部会は，小児欠神てんかん，若
年欠神てんかん，若年ミオクロニーてんかん，全般強直
間代発作のみを示すてんかんの 4 つのてんかん症候群
に限り IGE という用語を用いてよいこととした。個別
の症例においては，臨床医が素因性病因を想起するこ
とに違和感がない場合には「素因性全般てんかん」を用
いてもよい。 
 
自然終息性焦点てんかん（Self-limited focal 
epilepsies） 
 

自然終息性焦点てんかんはいくつかあるが，通常は
小児期に発症する。最もよくみられるのは中心側頭部
に棘波を示す自然終息性てんかん（旧称「中心・側頭部
に棘波を示す良性てんかん」）である。この大きなグル
ープに属するその他のてんかんには自然終息性小児後
頭葉てんかんがあり， Panayiotopoulos（パナエトポ
ラス）によって報告された早発型と Gastaut によって
報告された遅発型がある 33。その他に自然終息性の前
頭葉 てんかん 34，側頭葉てんかん 35，頭頂葉てんかん
36 が報告されており，青年期や成人期に発症するもの
もある。 
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病因（Etiology）  
 

患者が初めててんかん発作を起こした時点から，臨
床医はてんかんの病因を明らかにするよう努めるべき
である。病因分類には様々なものが認識されているが，
特に治療に影響を及ぼすものに重点が置かれている。
最初に行う検査で多いものに神経画像検査があるが，
可能であれば MRI が理想的である。これにより臨床医
は患者のてんかんに構造的病因があるか否かを判断す
ることができる。この他には，素因性，感染性，代謝性，
免疫性，および病因不明の 5 つの病因グループがある
（図 1）。患者のてんかんが 2 つ以上の病因カテゴリー
に分類される場合もあるが，これらの病因は階層的な
ものではなく，どの病因に重点が置かれるかは状況に
よって異なる。例えば，結節性硬化症の患者は構造的病
因と素因性病因の両方を持つが，構造的病因はてんか
ん外科にとって重要であり，素因性病因は遺伝カウン
セリングや mTOR 阻害剤などの新規治療薬の検討の際
に重要となる。 
 
構造的病因（Structural etiology） 
 

構造的病因の概念は，適切にデザインされた研究で
明らかにされた，構造的異常があるとてんかん発症リ
スクが大幅に高まるという事実に基づいている 9。構造
的病因とは，神経画像検査で構造異常があり，脳波・臨
床的評価と画像検査所見を合わせ，画像検査の異常所
見が患者の発作の原因である可能性が高いと合理的に
推測される場合をいう。構造的病因には，脳卒中，外傷，
感染のように後天的なものもあれば，多くの大脳皮質
形成異常のように遺伝学的なものもある。このように
形成異常には遺伝学的機序が存在するが，患者のてん
かんの根底にあるのは構造的要因である。微細な構造
的病変の検出には，特別なてんかん用プロトコールを
用いた適切な MRI 検査が必要である 37。  

てんかんと構造的病因との関連はよく知られている。
例えば，内側側頭葉発作では海馬硬化が比較的高頻度
に認められる。その他の重要な関連には，笑い発作と視
床下部過誤腫，Rasmussen 症候群，片側けいれん・片
麻痺・てんかん症候群などがある。これらの関連を認識
しておくことは，特異的な構造異常について患者の画
像を慎重に検証するために重要である。さらに，このこ
とは内科的治療が無効である場合にてんかん外科を考
慮する必要性を強調している。 

構造的異常の背景基盤として，素因性，後天性（獲得
性）あるいはその両方が考えられる。例えば，多小脳回
は GPR56 のような遺伝子変異による場合もあれば，子
宮内サイトメガロウイルス感染による獲得性の場合も
ある 38。後天性の構造的原因には，低酸素性虚血性脳
症，外傷，感染，脳卒中などがある。結節性硬化症
（Hamartin をコードする TSC1 遺伝子，Tuberin をコ
ードする TSC2 遺伝子の変異に起因する）のように，構
造的病因が明らかな遺伝学的基盤を持つ場合，構造的
病因と素因性病因の両方の用語を使用することができ
る。 
 
素因性病因（Genetic etiology） 
 

素因性てんかんとは，既知の，あるいは推定される遺
伝子異常が直接てんかんの原因となり，発作が疾患の
中核症状となるものである。遺伝学的病因の関与が示
唆されるてんかんは非常に多様であるが，そのほとん
どでは原因遺伝子が未だ明らかになっていない。 

第一に，素因性病因は常染色体優性疾患の家族歴の
みに基づいて推定される場合がある。例えば，良性家族
性新生児てんかんという症候群においては大部分の家

系でカリウムチャネル遺伝子 KCNQ2 または KCNQ3 
のいずれかの変異が認められる 39。一方，常染色体優性
夜間前頭葉てんかんという症候群では，原因となる変
異は現時点で少数例でしか確認されていない 40。 

第二に，小児欠神てんかんや若年ミオクロニーてん
かんなどの同じ症候群を有する集団を対象とした臨床
研究によって素因性病因が示唆される場合がある。遺
伝学的基盤に関するエビデンスは，Lennox による
1950 年代の双子研究や家族集積性研究などの優れた
研究から得られている 41,42。 

第三に，分子基盤が解明されることで，それに大きく
影響する単一遺伝子またはコピー数多型が示唆される
場合がある。重症てんかんと軽症てんかん両者を引き
起こすことが知られる遺伝子異常をもつ患者数は増加
している。分子遺伝学によって，重症の発達性てんかん
性脳症をもつ乳幼児の 30～50%で，多数のてんかん関
連遺伝子における原因変異（de novo 変異が最も高頻
度）が同定されている 32。 

最もよく知られている例は Dravet 症候群であり，患
者の80%以上にSCN1A の病的変異が認められている。
SCN1A 変異が Dravet 症候群と素因性てんかん熱性け
いれんプラス（GEFS+）と関連するように，単一遺伝
子病因が軽症から重症までの一連のてんかんを引き起
こし，治療的示唆を与えうることは重要である 43,44。特
定の遺伝子に変異が認められてもそれだけでは転帰の
予測は不可能であるため，特定の遺伝子の変異に起因
する表現型スペクトラムを理解することは重要な情報
となる。遺伝子変異の意義は，脳波・臨床的特徴との関
連を踏まえて解釈する必要がある。このように，これま
でのところ大半の遺伝子では表現型の多様性を認め，
大半の症候群では遺伝学的多様性が認められている。 

てんかんが複合遺伝形式をとる，つまり環境要因の
有無を問わず複数の遺伝子の関与が示唆される場合，
原因に関与してもそれ単独ではてんかんを引き起こす
のに不十分な感受性変異が同定されうる 45,46。こうし
た状況では，他の家族員が発症に十分なてんかん遺伝
子変異を有しておらず，発作の家族歴はないことがあ
る。 

「 素 因 性 （ genetic ）」 と い う 用 語 は 「 遺 伝 性
（inherited）」 と同義ではないことに留意する必要が
ある。重症てんかんでも軽症てんかんでもますます多
くの de novo 変異が同定されている 47–52。これは患者
が自身の中で新たに発生した変異を有していることで
あるため，発作の家族歴は考えにくく，両親から受け継
いだ遺伝子変異ではない。しかし，この患者は今や遺伝
しうるてんかんを有していることになるかもしれない。
例えば患者が de novo 優性変異を有している場合，患
者の子孫がその変異を受け継ぐリスクは 50%である。
ただし変異を引き継いでもてんかんを発症するかはそ
の変異の浸透率によるため，必ずしもその子どもがて
んかんに罹患することを意味しているわけでない。 

さらに掘り下げていくと，患者にモザイク変異が存
在する場合がある。つまり，その患者は 2 種類の細胞
集団を持ち，一方の細胞集団は変異を有し，他方の細胞
集団は野生型の（正常な）対立遺伝子を有している状態
である。モザイクはてんかんの重症度に影響を及ぼす
可能性があり，SCN1A に関する研究 53 で認められたよ
うに，モザイク率が低いほどてんかんの重症度も低く
なる。 

素因性病因の存在は環境要因の関与を否定するもの
ではない。環境要因が発作性疾患に関与することは広
く認識されている。例えば，多くのてんかん患者では，
睡眠不足，ストレス，疾病により発作を起こしやすい。
素因性病因とは，患者個人のてんかん発症に大きく影
響する病的バリアント（変異）のことを言う。 
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Operational Classification of Seizure Types 

感染性病因（Infectious etiology） 
 

世界で最も多い病因は，感染の結果としててんかん
を発症する場合である 54。感染性病因とは，既知の感染
症が直接てんかんの原因となり，発作が疾患の中核症
状となる場合である。感染性病因は，髄膜炎や脳炎のよ
うに急性感染症の状況で起こる発作ではなく，てんか
ん患者について言及するものである。世界の特定の地
域 で よ く み ら れ る 例 と し て は ， 神 経 嚢 虫 症
（neurocysticercosis），結核，HIV，脳マラリア，亜急
性硬化性全脳炎，脳トキソプラズマ症，さらにジカウイ
ルスやサイトメガロウイルスなどの先天性感染などが
挙げられる。これらの感染には構造的病変を伴う場合
もある。感染性病因は特異的治療への示唆を含む。感染
性病因は，急性感染後遺症として発作を呈するウイル
ス性脳炎のように，感染後にてんかんを発症する場合
にも用いてよい。 
 
代謝性病因（Metabolic etiology） 
 

様々な代謝異常症がてんかんと関連している。この
分野は広がっており，表現型スペクトラムの理解も進
んできている。代謝性てんかんとは，既知の，あるいは
推定される代謝異常症が直接てんかんの原因となり，
発作が疾患の中核症状となるものである。代謝性の原
因とは，ポルフィリン症，尿毒症，アミノ酸代謝異常症，
ピリドキシン依存症のように，全身の症状や生化学的
変化を伴う明確な代謝障害を指す。多くの場合，代謝性
疾患は遺伝子異常を伴う。多くの代謝性てんかんでは
遺伝学的基盤が存在するであろうが，大脳葉酸欠乏症
のように後天性の場合もある。特異的治療を示唆し知
的障害を予防できる可能性があるため，てんかんの特
異的な代謝性病因を同定することは極めて重要である。 
 
免疫性病因（Immune etiology） 
 

免疫性てんかんとは，免疫性疾患が直接てんかんの
原因となり，発作が疾患の中核症状となるものである。
近年，特徴的な症状を示す様々な免疫性てんかんが成
人でも小児でも認められている 54。免疫性病因の概念
は，自己免疫が介在した中枢神経系炎症を示す証拠が
ある状況と考えられる。このような自己免疫性脳炎の
診断は，特に抗体検査の普及に伴って急速に増加しつ
つある。抗 NMDA（N-メチル-D-アスパラギン酸）受容
体脳炎や抗 LGI1 抗体脳炎 55 などがその例である。こ
のような疾患単位の出現により，特に標的免疫療法と
いう治療的示唆を与えることから，この病因分類を1 つ
の特別なカテゴリーとして設定する意義はある。 
 
病因不明（Unknown etiology） 
 

「病因不明」とは，てんかんの原因がまだ明らかにな
っていないことを意味する。原因が明らかになってい
ないてんかん患者は数多く存在する。このカテゴリー
では，前頭葉てんかんなどの基本的な脳波・臨床的症候
以外には，特異的な診断を下すことはできない。原因を
どの程度明らかにできるかは，患者が受けられる医学
的評価の程度によって異なる。この点は医療環境や国
によって異なるが，資源が乏しい国でも今後改善され
ていくことが期待される。 
 
併存症（Comorbidities） 
 

多くのてんかんで学習や精神・心理、行動の問題とい
った併存症を伴うことがますます認識されるようにな
っている（図 1，左側の縦長の楕円）。併存症は，軽微

な限局性学習症から知的障害，自閉スペクトラム症や
うつ病などの精神症状，心理社会的問題まで，その種類
や重症度は様々である。重症度の高いてんかんでは，脳
性麻痺や歩行障害などの運動障害や運動異常症，脊柱
側弯症，睡眠障害，胃腸障害などの複雑な併存症がみら
れる場合がある。病因の場合と同様，早期に発見，診断，
および適切な治療ができるよう，全てのてんかん患者
に対して分類の各段階で併存症の存在を考慮すること
が重要である。 
 

新たな用語と定義 
 
発達性てんかん性脳症（Developmental and 
epileptic encephalopathies） 
 

「てんかん性脳症（epileptic encephalopathy）」と
いう用語は Berg らの報告 9 で，「てんかん性活動その
ものが基礎病態（例：皮質形成異常）単独で予想される
状態よりも重度の認知・行動障害を引き起こす状態」と
再定義された。全般的あるいは部分的障害が時間とと
もに悪化しうる。これらの障害は重症度も様々で，あら
ゆるてんかんで，年齢によらず生じうるものである。 

てんかん性脳症の概念はあらゆる年齢のてんかんに
適用可能であり，乳児期や小児期に発症する重症てん
かんだけでなく，より幅広く用いるべきである。顕著な
遺伝学的多様性を示す West 症候群や，最初の遺伝子群
が明らかになりつつある睡眠期持続性棘徐波（CSWS）
を示すてんかん性脳症のように，てんかん性脳症を伴
う多くのてんかん症候群で素因性病因が関与する 32。
同様に，低酸素性虚血性脳症や脳卒中のような後天的
原因や，素因性あるいは獲得性病因でもありうる皮質
形成異常が原因となる場合もある。 

てんかん性脳症の概念は，CDKL5 脳症や CHD2 脳症
などの単一遺伝子疾患にも適用が可能である。しかし，
単一遺伝子はある人にはてんかん性脳症を引き起こし，
それ以外には自然終息性てんかんを引き起こす場合が
ある。例として SCN1A，SCN2A，SLC2A1，KCNQ2，
KCNA2，CHD2 などが挙げられる。てんかん性脳症で
は頻発するてんかん性放電が発達を妨げ，認知機能の
遅れやしばしば退行を引き起こし，時に精神面や行動
面に影響する。てんかん性放電は発達が正常であった
人にもすでに発達に遅れのあった人にも退行を引き起
こす可能性があり，それらの人は発達の停滞や退行を
呈するようになる。この概念の重要な要素は，てんかん
性放電が軽減するとその疾患に伴う発達面の障害が改
善する可能性があるということである。このことは臨
床的見地から重要な問題であり，家族や臨床医の観察
においてしばしば指摘されている。 

このような重度の素因性疾患の多くは，頻発するて
んかん性放電の発達への影響に加えて，遺伝子変異に
よる直接的な発達面への影響もみられ，その現れ方に
はいくつかのパターンがある。すでに発達遅滞が認め
られていて，発作発症や遷延性発作に伴いさらに停滞
や退行を示す場合がある。他の疾患では、正常発達を背
景に発達の遅れが生じ，脳波上てんかん性放電が頻発
するようになる前に発達の遅れがみられる場合がある。
有名な例として Dravet 症候群という比較的よくみら
れる脳症があるが，脳波上てんかん性放電が通常まだ
それほど頻発しない時期である 1～2 歳で発達の遅れ
や退行が始まる。このことから Dravet 症候群には，て
んかん性要素とは別に発達性の要素も存在し，どちら
も症例の 80％以上にみられるナトリウムチャネルサブ
ユニットの遺伝子（SCN1A）変異に起因するものと考
えられる。3 つ目のグループとして，KCNQ2 脳症や
STXBP1 脳症の一部の患者でみられるように，てんか
んは児の病歴の比較的早期に落ち着くが発達面の影響
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が顕著なまま残る場合がある。多くの遺伝子変異によ
る脳症に観察されるこれらの特徴から，該当する場合
には臨床症状にこれら両側面が関与していることを示
すため，用語を拡張して「発達性（developmental）」
ということばを含めることが勧められる。これらの概
念は，家族にとっても臨床医にとっても疾患のプロセ
スを理解する上で極めて重要である。 

そこで，該当する場合には「発達性てんかん性脳症
（developmental and epileptic encephalopathy）」
という用語を使用し，年齢によらず適用可能とするこ
とが提案される。これは，いずれか一方または両方の記
述用語の使用を可能とする。すなわち，発達の異常のみ
で，発達の退行やさらなる遅れを伴う高頻度なてんか
ん 性 発 射 が 認 め ら れ な い 場 合 に は 発 達 性 脳 症
（developmental encephalopathy），既存の発達の遅
れがなく，遺伝子変異自体が発達の遅れの原因とは考
えられない場合をてんかん性脳症，両方の要因が関与
する場合を発達性てんかん性脳症とする。患者の症状
に対して，てんかん性要素と発達性要素のどちらの関
与がより重要なのか区別することが不可能な場合もし
ばしばある。 

このような疾患を有する患者の多くはこれまで「症
候性全般てんかん」と分類されてきた。しかし，非常に
多様な患者群に適用されてきたため，この用語はこれ
以上使用されることはなくなるだろう。この用語が使
用されてきた患者には発達性脳症とてんかん（例：非進
行性の知的障害と軽度のてんかん），てんかん性脳症，
発達性てんかん性脳症，さらには全般てんかんや全般
焦点合併てんかんの一部の患者が含まれる。新たな分
類では，これらの個々のてんかんをより正確に分類す
ることが可能となる。 

顕著な影響を持つ遺伝子変異が同定される多くの例
では，基礎病態の名称を用いて「発達性てんかん性脳症」
という用語を包含してよい。例えば，よく知られている
発達性てんかん性脳症の多くは，「STXBP1 脳症」や
「KCNQ2 脳症」などのように，原因遺伝子名に「脳症」
という単語を加えて呼ぶことができる。このことは，
KCNQ2 や SCN2A のように，重症なてんかんと自然終
息性ないし薬剤反応性てんかんの両方に関連する遺伝
子に起因する素因性疾患について言及する場合に特に
重要である。その場合，「脳症（encephalopathy）」と
いう用語は発達の異常を伴う重症な病型を表すのに用
いることができる。 
 
自然終息性および薬剤反応性 （Self-limited and 
pharmacoresponsive） 
 

これら併存症の患者個人の生活への影響について認
識が高まる中，「良性（benign）」という用語は，特に中
心・側頭部に棘波を示す良性てんかん（BECTS）や小児
欠神てんかん（CAE）など，軽症のてんかん症候群にお
ける疾患の負担を過小評価しているのではないかとの
懸念が強まっている。良性の症候群という形でありな
がら，BECTS では一過性または長期に持続する認知機
能への影響を伴うことがあり 56,57，CAE では若年妊娠
リスクの上昇など重大な心理社会的影響を生じること
がある 58。 

Berg ら 9 は，「良性」という用語に含意される要素を
抽出した新たな用語を提案している。てんかんの記述
用語としての「良性」は，「自然終息性（self-limited）」
および「薬剤反応性（pharmacoresponsive）」に置き
換えられ，それぞれ「良性」の意味における異なる要素
を代用したものである。「自然終息性」とは，症候群が
自然寛解する可能性が高いことをいう。「薬剤反応性」
は，てんかん症候群が適切な抗てんかん薬でコントロ
ールできる可能性が高いことを意味する。ただし，こう

した症候群を有する人でも薬剤反応性でない場合があ
ることを理解しておくことは重要である。前述したと
おり，ILAE による正式な症候群分類はない。しかし，
我々は具体的な症候群名において，「良性」という言葉
はそのうち置換されるものと期待している。「悪性
（malignant）」や「破局（catastrophic）」という用語
も，これ以上使われなくなるであろう。これらの用語は，
重篤かつ壊滅的な意味を含むため，てんかん辞書から
削除されるものと思われる。 

この新しいてんかん分類がてんかんに関わる人々の
役に立つものとなり，診断，病因の理解，患者の疾患に
対する治療の向上につながれば幸いである。たとえ病
因がはっきりしていても，発作を繰り返していく機序
について未だ解明の必要があることは理解しておくべ
きである。発作やてんかん性疾患に関する神経生物学
的理解の飛躍的進歩によって，分類の基盤となる概念
に大きなパラダイムシフトが起きている。本分類は現
在の理解を反映し，臨床と研究の両領域における卓越
したコミュニケーションツールとして診療に適切なも
のとなるよう考案されている。 
 

利益相反の開示 
 

Ingrid Scheffer は ， UCB ， Eisai ， Athena Diagnostics ，
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り，これら各組織の有償顧問を務めている。同著者は，Neurology 誌
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National Health and Medical Research Council ， Australian 

Research Council，National Institutes of Health（NIH），Human 
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成金を受けた。Samuel Berkovic は，UCB Pharma，Novartis 
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研究支援を受け，National Institute of Neurological Disorders and 

Stroke ， Epilepsy Therapy Project Epilepsy Research  

Foundation，Epilepsy Study Consortium から助成金を受領した。
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Disorders 誌の編集委員を務め，Epilepsia 誌の共同編集者（これに
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国際抗てんかん連盟によるてんかん発作型の操作的分類： 
ILAE 分類・用語委員会の公式声明 

Operational classification of seizure types by the International 
League Against Epilepsy: Position Paper of the ILAE Commission for 

Classification and Terminology 
*Robert S. Fisher, †J. Helen Cross, ‡Jacqueline A. French, §Norimichi Higurashi, ¶Edouard 

Hirsch, #Floor E. Jansen, **Lieven Lagae, ††Solomon L. Moshé, ‡‡Jukka Peltola, §§Eliane 
Roulet Perez, ¶¶Ingrid E. Scheffer, and ##***Sameer M. Zuberi 

 
Epilepsia, 58(4):522–530, 2017 

doi: 10.1111/epi.13670 
 

要 約 

国際抗てんかん連盟（ILAE）は，てんかん発作型に関する操作的分類の改訂版を発表す
る。この改訂の目的は，一部の発作型が焦点起始あるいは全般起始どちらにも起こりうる
ことについて承認すること，起始が観察されなかった場合でも分類を可能とすること，こ
れまで不足していた発作型を盛り込むこと，より明快な名称を採用することである。現在
の知見は科学的根拠に基づいた分類を作成するには不十分であるため，2017 年分類は操
作的（実際的）な分類となっており，1981 年分類を基に 2010 年案を経て作成されたも
のである。変更点は以下の通りである。（1）「部分（発作）」という用語を「焦点（発作）」
に変更，（2）意識（awareness）を焦点発作の分類要素として採用，（3）「認知障害（発
作）」，「単純部分（発作）」，「複雑部分（発作）」，「精神（発作）」，「二次性全般化（発作）」
の用語を廃止，（4）焦点発作型として「自動症発作」，「動作停止発作」，「運動亢進発作」，
「自律神経発作」，「認知発作」，「情動発作」，「感覚発作」を新設，（5）「脱力発作」，「間
代発作」，「てんかん性スパズム」，「ミオクロニー発作」，「強直発作」を焦点起始と全般起
始双方へ設定，（6）「二次性全般化発作」を「焦点起始両側強直間代発作」に変更，（7）
全般発作型に「眼瞼ミオクロニーを伴う欠神発作」，「ミオクロニー欠神発作」，「ミオクロ
ニー脱力発作」，「ミオクロニー強直間代発作」を新設，（8）「起始不明発作」でも分類し
うる特徴を設定。新分類では基本構造の変更は行っていないが，発作型命名についてより

柔軟でわかりやすいものとなっている。 
 
キーワード  ■分類 ■発作 ■焦点性 ■全般性 ■てんかん ■分類学 
 
編 集 日本てんかん学会分類・用語委員会     監 修 中川栄二、日暮憲道、加藤昌明 

要 点 

• ILAEは，てんかん発作型分類の改訂版を作成した。 
この分類は操作的分類であり，発作の根本機序に 
基づいたものではない。 

• 改訂の理由には，命名法を明確にするため，一部 
の発作型を焦点発作と全般発作のどちらでも分類 
できるようにするため，起始不明の場合でも分類 
できるようにするため，などがある。 

• 発作は焦点起始発作，全般起始発作，起始不明発作に 
分類され，その下のカテゴリーに運動発作と非運動 
発作があり，焦点発作については意識（awareness） 
が保持されるものと障害されるものとがある。 

 
国際抗てんかん連盟（ILAE）は，分類・用語委員会に

より，てんかん発作およびてんかんの実用的な分類を
作成してきた。2010年の分類見直し案に引き続いて1,2，
さらなる明確化について議論がなされ，広く意見が求
められてきた。さらに明確にする必要がある領域の1つ
が発作型分類体系であった。てんかん発作型分類に関
する推奨事項を作成するため，2015年に発作型分類作
業部会が設置され，本稿は，そこで検討された推奨事項
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をまとめている。本稿と同時発表したもう一つの論文
は本分類を正しく使用するための指針となるものであ
る。 

発作型についての記述は少なくともヒポクラテスの
時代にまで遡り，1964年にGastaut3,4 が現代的な分類
を提唱した。発作分類には様々な基本的枠組みが考え
られる。ある発作症状は年齢特異的に脳の成熟に依存
して起こる。以前の分類には側頭葉発作，前頭葉発作，
頭頂葉発作，後頭葉発作，間脳発作，脳幹発作といった，
解剖学的構造に基づいたものがあった。しかし近年の
研究によって発作に関与する病態生理学的機序に関す
る考え方は変わり，てんかんは脳内ネットワークの疾
患であり，単に脳の局所的異常に伴う症候ではないこ
とが示されている5。ネットワークという観点から見る
と，発作は大脳新皮質，視床皮質，辺縁系，脳幹のネッ
トワークに発生しうる。発作のネットワークに関する
理解は急速に進歩しているが6，まだ発作分類の根拠と
して利用できるほど十分ではない。1981年，Dreifuss
とPenryが率いるILAE委員会7は何百もの発作時ビデオ
脳波（EEG）記録を評価し，発作を部分起始の発作と全
般起始の発作，単純部分発作と複雑部分発作，様々な具
体的な全般発作型に分類する推奨事項を作成した。こ
の分類は，ILAEによって発作やてんかんに関する用語
や分類の改訂がなされたり2,8–14，他からも様々な見解
や修正，批判的意見が提案されたりしながら、現在も広
く用いられている15–24。我々は2017年分類を，単に観
察された行動のみに基づいた分類とはせず，実地臨床
を反映し，発作型分類のために追加データの活用を容
認した，解釈的な分類とした。 

2001 年 12 と 2006 年 13 の再分類に関する報告の意
図は，病因，治療，予後を示唆するような固有の診断単
位を同定し，症候群診断がつかない場合でも発作型に
基づいて治療と予後を推定できるようにすることであ
った。このような分類は，素因性要因を含む病因の発見，
根本機序に関する研究，発作に関与するネットワーク
の研究，臨床試験などを目的として，ある程度均一な患
者集団をグループ化することを可能にするだろう。
ILAE の発作型分類作業部会（以後，「本作業部会」）は，
現時点ではてんかんの科学のみに基づいて分類を作成
することは不可能であるため，「操作的分類」という表
現を用いることにした。完全に科学的な分類が存在し
ないため，本作業部会は，1981 年に発案されてその後
修正が加えられた基本体系 1, 2をこの操作的分類改訂版
の出発点とすることにした。 
 

方 法 

発作型とは何か 

てんかん発作とは「脳における過剰かつ、あるいは同
期する異常なニューロンの活動によって一過性に起こ
る徴候または症状」と定義されている25。臨床医が最初
にやるべきことは，事象が発作としての特徴を示し，多
くの発作類似症状の一つではないと判定することであ
る26。次に発作型の分類を行う。 

本作業部会は発作型について、診療，教育，研究現場
でのコミュニケーションの目的において有用な発作特
徴に関するグループ、と操作的に定義している。ある発
作型について言及すれば，特定の疾患単位（時に下位分
類やバリエーションを伴うこともあるが）が想起され
るものでなくてはならない。特定の目的で有用なグル
ープ分けのために着目すべき発作特徴については，そ
れを利用する利害関係者が選択しなくてはならない。
このような利害関係者には，患者，家族，医療専門家，
研究者，疫学関係者，医学教育者，臨床試験関係者，保
険支払機関，規制当局，擁護団体，医療情報記者などが

含まれる。操作的（実際的）なグループ分けは特定の関
心を持つこれらの人々によって生み出される。例えば，
薬理学者の場合は薬剤の有効性による発作分類を選択
するかもしれない。臨床試験を実施する研究者には発
作が生活に支障を来すか否かが大切かもしれない。外
科医は外科治療の適応や成功の可能性を予測するため
に解剖構造によってグループ分けするかもしれない。
意識のない患者が主体の集中治療室の医師であれば，
一部は脳波パターンによって発作を分類するかもしれ
ない27。本分類の主な目的は，臨床現場で用いるコミュ
ニケーションの枠組みを提供することである。ヒトに
おいて発作型は実地臨床に関係したものである。一方、
実験動物でも自然界の動物でも、他の動物種の発作型
は本分類案には反映されていない。目標の一つに、この
分類を患者や家族にも理解可能なものとし，かつ新生
児を含めたあらゆる年齢に広く適用しうるものにする
ことがあった。ILAE分類・用語委員会は，新生児の発作
は運動症状を呈しうる一方で，行動症状がわずか、ある
いは全く伴わないこともあることは認識している。新
生児発作の分類作成については現在，別で新生児発作
作業部会が取り組んでいる。2017年発作分類は，脳波
上の発作パターンや非臨床的発作パターンに関する分
類ではない。発作型作業部会は，アルベルト・アインシ
ュタインのことば「物事は可能な限り単純に，しかし単
純 す ぎ な い よ う に （ make things as simple as 
possible, but no simpler）」を行動指針とした。 
 
変更の動機 
 

専門用語の変更に順応することは容易なことではな
いため，変更を実行するには論理的根拠による動機付
けが必要となる。発作型分類はいくつかの理由で重要
である。第一に，てんかんをもつ人々を診療している臨
床医同士のコミュニケーションにおいて，分類は世界
的に用いられる簡潔表現となる。第二に，分類は患者を
治療目的で分類することを可能とする。一部の規制当
局は特定の発作型に対してのみ医薬品や医療機器の適
応を承認している。新しい分類は，医薬品や医療機器の
使用に関する既存の適応にもうまく対応させる必要が
ある。第三に，例えば笑い発作と視床下部過誤腫、ある
いはてんかん性スパズムと結節性硬化症のような関連
について留意しておくことで，発作型を分類すること
が特定の症候群や病因と結び付けるのにも役立つもの
となる。第四に，分類によって研究者は，様々な発作型
の機序に研究の焦点を当てやすくなる。第五に，分類に
よって患者は自らの病気を説明するための言葉を得る
ことができる。1981年発作分類を改訂するに至った動
機を以下に示す。 

 
1 一部の発作型（例：強直発作，てんかん性スパズム）

は焦点起始あるいは全般起始のいずれでも起こりう
る。 

2 1981年分類では起始がわからないとその発作は分類
不能となり，議論が困難となる。 

3 後方視的な発作説明では意識レベルの特定が困難な
ことが多く、さらに意識の変化は、多くの発作で重要
であるにも関わらず，概念が複雑である。 

4 「精神（発作）（psychic）」，「部分（発作）（partial）」，
「単純部分（発作）（simple partial）」，「複雑部
分（発作）（complex partial）」，「認知障害（発
作）（dyscognitive）」など，現在用いられている用
語の中にはてんかん学のコミュニティで高い支持を
得ていないものや一般市民に十分に理解されていな
いものがある。 

5 いくつか重要な発作型が含まれていない。 
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結 果 

発作型分類 

2017年発作分類の基本版を図1，拡張版を図2に示す。
基本版で下位のカテゴリーが省略されている以外，2つ
は同じ分類である。どちらの分類を使用するかは必要
な情報の詳細度によって決定する。焦点発作では発作
個々について，意識（awareness）の状態に応じた分類
を加えることができる。 
 
分類の構造 
 

分類図は柱状に描かれているが，階層的意味合いは
ない（すなわち分類段階を適宜飛ばしてよい）ため，あ
えて矢印は記載していない。発作分類は，起始症状が焦
点性か全般性かを判定するところから始まる。発作起
始が見逃されていたり曖昧な場合、発作は起始不明と
する。発作名の最初にある「焦点（focal）」，「全般
（generalized）」という単語は，焦点起始，全般起始を
意味すると考えてよい。 

焦点起始発作では，任意で意識（awareness）状態を
含めることができる。意識（awareness）は重要となり
うる発作特徴の1つに過ぎないが，発作の分類要素とし
て使用するのに実際的な重要性は十分に高いものであ
る。意識（awareness）が保たれている状態とは，たと
え動けない状態であったとしても、発作中に自己と周
囲の状況を自覚していることを意味する。「焦点意識保
持発作（focal aware seizure）」（さらなる分類要素
が追記されることあり）は旧用語の「単純部分発作
（simple partial seizure）」に相当し，「焦点意識減
損発作（focal impaired awareness seizure）」（さら
なる分類要素が追記されることあり）は旧用語の「複雑
部分発作（complex partial seizure）」に相当する（※1）。
発作のどの時点であっても意識障害が認められた場合
には「焦点意識減損発作」となる。焦点発作はさらに，
起始時に運動徴候・症状を呈するか非運動徴候・症状を
呈するかによっても分類される。発作起始時に運動・非
運動徴候両方を呈する場合は，非運動症状・徴候（例：
感覚症状）が顕著でない限り、通常は運動徴候を優先す
る。 
 
※1訳注：英語版では語順の柔軟性を許容していることと、日
本語の場合での言いやすさを考慮し、焦点意識保持発作、焦
点意識減損発作は、それぞれ意識保持焦点発作、意識減損焦
点発作と呼称してもよい。 
 

「焦点意識保持発作」または「焦点意識減損発作」は
任意でさらに，発作の最初に出現した顕著な徴候・症状
について、図2に記載されている運動起始症状または非
運動起始症状のいずれかによって分類することができ
る［例：焦点意識減損自動症発作（focal impaired 
awareness automatism seizure）］。発作は最も早期
に出現した顕著な運動性または非運動性の特徴によっ
て分類するが、焦点動作停止発作のみ例外で、これは発
作の全経過を通じて動作停止が主要症状となるもので
ある。また，発作経過中に明らかな意識障害が認められ
た場合，その焦点発作は「焦点意識減損発作」と分類す
る。発作起始症候によって分類するのは解剖学的理由
からであるが，一方で意識レベルによる分類は行動面
での理由からであり，意識障害の実際的な重要性から
も妥当な分類要素といえる。どちらの分類要素も適用
可能であり，同時に適用することもできる。発作起始時
の短い動作停止は気付かれないことが多いため，動作
停止は発作を通じて主要症状とならない限りは分類要

素として使用されない。最も早期の症状による（解剖学
的）分類要素は必ずしも発作の最も顕著な行動的特徴
であるとは限らない。例えば，発作が恐怖で始まり，激
しい焦点性間代運動へと進展し，転倒に至ったとする。
その場合でもこの発作は（意識障害があってもなくて
も）焦点情動発作ではあるが，引き続いてみられた症状
を自由記載することは大変有用であると思われる。 

焦点発作名において，意識について評価が適当でな
い場合や不明な場合は、それに関する言及を省略する
ことができ，この場合は最も早期に出現した運動性ま
たは非運動性症状によって直接発作を分類することに
なる。「運動起始（Motor Onset）」や「非運動起始
（Nonmotor Onset）」という用語は，引き続く用語に
よってそれが明白な場合には省いてもよい。 

個々の発作において分類はどの段階で止めてもよい。
「焦点起始発作」や「全般起始発作」のみでもよいし，
「焦点感覚発作（focal sensory seizure）」，「焦点運動
発作（focal motor seizure）」，「焦点強直発作（focal 
tonic seizure）」，「焦点自動症発作（focal automatism 
seizure）」なども可能である。追加の分類要素は奨励さ
れるが，それを用いるかは発作を分類する人の経験や
目的によって異なる。「焦点起始発作」と「全般起始発
作」はグループ分類のための用語である。種々の発作型
それぞれが両方のグループに存在することを示唆して
いるわけではない。例えば「全般起始発作」のカテゴリ
ーに欠神発作が含まれているからといって「焦点欠神」
発作の存在を示唆しているわけではない。 

重要な症状や徴候が複数あるが、どれが最も重要か
不明な場合には，個々の発作に関連した発作症候に関
して記述用語を付け加えた上で，発作名として適用す
べきか悩ましい用語より一段階上のレベルで発作分類
すればよい。発作の徴候や症状，同時発表論文に記載さ
れている推奨記述用語や自由記載による発作説明を、
任意で発作型名に追け加えることができる。ただし，こ
れによって発作型が変わることはない。 

「焦点起始両側強直間代発作（ focal to bilateral 
tonic–clonic）」という発作型は，1981年分類の「二次
性全般化を伴う部分起始発作（partial onset with 
secondary generalization）」に相当する特殊な発作型
である。「焦点起始両側強直間代発作」は単一の発作型
というより発作の伝播形式を表したものであるが，よ
くみられる重要な症状であるため，独立したカテゴリ
ーとして残した。この焦点起始発作を全般起始発作と
明瞭に区別するために，「二次性全般化」でなく「両側
（へ進展）」という用語を使用した。「両側（bilateral）」
という用語は伝播形式を，「全般（generalized）」と
いう用語は起始時から両側大脳半球のネットワークを
巻き込む発作を表すために使用する。 

発作活動は脳内ネットワークを経由して伝播するが，
時に生じた事象が単一の発作なのか，異なるネットワ
ークに起始した一連の複数の発作なのか（「多焦点性」）
不明確な場合がある。単一の単焦点発作が，伝播の結果
として複数の臨床症状を呈することがある。臨床医は，
（症状進展の連続性や発作間での常同性を観察するこ
とにより）生じた事象が単一の発作なのか，それとも
別々の発作が連続したものなのかを判断する必要があ
る。一つの焦点発作が一連の徴候・症状を呈する場合，
最初に出現する顕著な徴候・症状に基づいて発作名を
つけるが，このことは日常診療において発作起始焦点
やネットワークを同定することに反映される。例えば，
突然言語が理解できなくなることから始まって、意識
障害と左上肢の間代運動が引き続く発作は，（左上肢の
間代運動へ進展する）「焦点意識減損（非運動起始）認
知 発 作 ［ focal impaired awareness (nonmotor 
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onset) cognitive seizure］」に分類される。括弧内の
用語を付け足すかどうかは任意である。この例の正式
な発作型は，認知障害による非運動起始と発作中のあ

る時点での意識変化に基づいて決定されることになる。 
 

ILAE2017年発作型分類 –基本版-1 

 
図１. ILAE2017 年発作型操作的分類基本版。¹定義、他の発作型，記述用語は同時発表の論文および用語集に記載してい
る。²情報不十分，あるいは他のカテゴリーへの分類が不可能なため。 
 

ILAE2017 年発作型分類 –拡張版-1 

  

図2. ILAE2017年発作型操作的分類拡張版。以下に発作型選択の指針を記載する。焦点発作の場合，意識状態の特定は任意で
ある。意識保持とは，たとえ動けない状態であったとしても、発作中に自己と周囲の状況を自覚していることを意味する。焦点
意識保持発作は，旧用語の单純部分発作に相当する。焦点意識減損発作は，旧用語の複雑部分発作に相当し、発作中のいずれか
の時点で意識障害が認められた場合には焦点意識減損発作とする。焦点意識保持発作または焦点意識減損発作は任意でさらに，
発作の最初に出現した顕著な徴候・症状について、運動起始発作または非運動起始発作に記載されている症状のいずれかによっ
て分類することが可能である。発作の全経過を通じて動作停止が主要な特徴となる焦点動作停止発作を除き，発作は最も早期に
出現した顕著な症状によって分類すベきである。さらに焦点発作の場合は，意識について分類することが適当でない場合や不明
な場合は、それに関しては言及せず，直接、運動起始または非運動起始症候によって発作を分類してよい。脱力発作とてんかん
性スパズムでは，通常は意識の特定が困難である。認知発作は，言語や他の認知機能が障害される場合や，既視感，幻覚，錯覚，
知覚変容などの陽性症状がみられる場合を示唆する。情動発作では，不安，恐怖，喜びなどの感情あるいは主観的な感情変化を
伴わない情動表出が認められる。欠神発作では，起始終了が緩慢であったり筋緊張の顕著な変化があり、脳波で非定型的な緩徐
全般性棘徐波が認められた場合は非定型欠神発作である。情報が不十分，あるいは何らかの理由で他のカテゴリーに分類するこ
とが不可能な場合，分類不能発作とされることがある。¹定義、他の発作型，記述用語は同時発表の論文および用語集に記載し
ている。²通常，意識状態の特定はなされない。³情報不十分，あるいは他のカテゴリーへの分類が不可能なため。 



 

 5 / 9 

 

R. S. Fisher et al. 

全般起始発作は運動発作と非運動発作（欠神発作）に
分けられる。さらに下位の分類は1981年分類に類似す
るが，ミオクロニー脱力発作を伴うてんかん（Doose症
候群28）でよくみられるミオクロニー脱力発作，若年ミ
オクロニーてんかんでよくみられるミオクロニー強直
間代発作29，ミオクロニー欠神発作30，Jeavonsなどか
ら報告された症候群でみられる眼瞼ミオクロニーを伴
う欠神発作31が追加されている。全般発作症状は非対称
となることもあり，その場合は焦点起始発作との区別
が難しくなる。「absent stare（一点凝視）」とabsence 
seizure（欠神発作）は共通して「absence（欠如）」
という単語が使われているが，動作停止は他の発作型
でもみられる現象なので，両者は同義ではない。 

2017 年分類では，起始不明発作でもよりその特性を
示せるようにするため、いくつかの修飾語句を加えら
れるようにしている。起始不明発作は，単に「起始不明
発作」のみで用いる場合もあれば，運動，非運動，強直
間代，てんかん性スパズム，動作停止といった特徴を付
け加えて用いる場合もある。起始不明の発作型は後に
焦点起始発作または全般起始発作のいずれかに分類さ
れうるが，それまでの起始不明発作で用いられている
随伴症状（強直間代など）はそのまま適用される。この
点では，「起始不明」という用語は発作特徴の一つでは
なく，（起始に関して）無知であることを示す代用的な
用語である。 
 
決定の理由 
 

発作型に用いる用語は，発作の重要な特徴について
の情報伝達に役立つとともに，別のILAE分類作業部会
が作成中のてんかんに関するより大きな分類における
重要な構成要素の1つとしても機能するよう考案され
ている。1981年から使用されてきた発作分類の基本的
構成は維持した。 

 
焦点（focal）と部分（partial） 
 

1981年，本委員会は大脳半球全体を巻き込む可能性
のある発作について「焦点（focal）」発作と呼ぶことを
否決し，「部分（partial）」発作という用語を選択した。
1981年分類の用語はある意味ではネットワークを重
視する昨今の状況を予見するものであったが，「部分」
では，部位や解剖学的な系統ではなく，発作の一部とい
った印象を与えてしまう。発作起始の部位という観点
からすれば，「焦点」という用語のほうが理解しやすい。 

 
焦点（focal）と全般（generalized） 
 

2010年1，ILAEは焦点発作について，「一側大脳半球
内に限局したネットワーク内に起始する発作を指す。
このネットワークは明確に限局していることもあれば，
より広く分布していることもある。焦点発作は皮質下
構造に由来する場合もある」と定義した。起始時より全
般性の発作は，「両側大脳半球に分布するネットワーク
内のある部分に発生し，それを急速に巻き込む」発作と
定義した。ある発作を全般起始であろうと分類したと
しても，現在の臨床的手法の限界が理由で明瞭に検出
できない焦点起始が否定されるわけではない。しかし
これは分類の問題というより正確な診断の問題である。
さらに，両側大脳半球のネットワークを急速に巻き込
む焦点発作もあるが，その分類は一側起始であること
に基づいている。例えば，てんかん性スパズムなど一部
の発作型では焦点起始か全般起始かを区別するために
ビデオ脳波記録の慎重な検討が必要であったり，やは
り起始が不明な場合もある。焦点起始と全般起始の区

別は実務的な問題であり，発作起始の特性を評価する
能力が向上すれば変わっていく可能性がある。 

発作起始が焦点性かどうかについては，たとえ観察
可能な行動から焦点性が厳密に明らかでなくとも，既
知の焦点起始発作と一致するパターンかどうかによっ
て推測することができる。例えば，発作が既視感で始ま
り，その後短時間で意識と反応性が消失し，口をペチャ
ペチャさせ，手をこするような動きへ進展すれば，それ
は焦点発作である。この記述には本質的に「焦点性」と
言えるものはないが，無数の似たような発作のビデオ
脳波記録から焦点発作であることが示されている。て
んかん病型がわかっている場合には，発作起始が目撃
されていなくてもそれを推定できる。例えば若年欠神
てんかんとわかっている患者における欠神発作がそう
である。 

臨床医は長い間，例えば脳波で全般性棘徐波を伴う
欠神発作のように、いわゆる全般発作は脳の全領域で
均等に現れるわけではないということを認識している。
本作業部会は，全般ではなくむしろ両側（への進展）と
いう概念を強調したが，これは発作が脳のネットワー
ク全体を巻き込まなくとも両側性となる場合があるた
めである。両側性の症状は対称的である必要はない。
「焦点起始両側強直間代発作」という用語を「二次性全
般化発作」の代わりに用いた。起始から全般性である発
作に対しては「全般」という用語を残した。 

 
起始不明（unknown onset） 
 

臨床医にとって，起始が観察されなかった強直間代
発作について問診することは多い。おそらく患者は眠
っていたか，一人だったか，観察者が発作症状に気を取
られ過ぎて焦点症状の存在に気付かなかったものと思
われる。たとえ発作起始に関する情報がなくとも，発作
を暫定的にでも分類できる機会がなくてはならない。
そこで本作業部会は，起始不明発作についても、発作の
経過中に強直間代運動や動作停止などの重要な特徴が
観察された場合には、さらなる分類を認めた。本作業部
会は，判断の正確性について高い確実性［例えば通常許
容されるβエラー（偽陰性）と同程度にするため恣意的
に80％以上と設定］がある場合に限って、発作を焦点
起始発作または全般起始発作に分類することを推奨し
ている。そうでない場合には，追加情報が得られるまで
は発作は起始不明のままとすべきである。 

情報が不完全であったり、通常みられないような特
徴の発作では，発作が全く分類できない可能性があり，
そのような場合は分類不能発作（unclassified）と呼ぶ。
「分類不能」というカテゴリーは，臨床医がその事象を
発作であると確信できてもそれ以上分類できないとい
う例外的な状況に限って使用すべきである。 

 
意識（consciousnessとawareness）（※2） 
 

1981年分類と2010年改訂案1,10,32では，意識消失／
障害を伴う発作と意識障害を伴わない発作とを基本的
に区別することが提案された。分類で意識（またはそれ
に関連する機能のいずれか）を基準とするのは，例えば
成人の自動車運転の許可や，学習の妨げとなりうると
いった点から，意識障害を伴う発作と意識障害を伴わ
ない発作とでしばしば異なる対応が求められる，とい
う診療上の選択を反映させるためである。ILAEは焦点
発作の分類における重要な概念として意識障害を残す
ことを選択した。しかし，意識は主観的要素と客観的要
素を併せ持つ複雑な現象であり33，発作では複数の異な
る意識の種類が報告されている34。Consciousnessの代
用 指 標 35–37 は 通 常 ， awareness 、 反 応 性
（responsiveness），記憶，他者と異なるという自己
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意識、に関する評価から構成される。1981年分類では
具体的にawarenessと反応性について言及されたが，
発作に関する記憶については言及されなかった。 

後方視的に意識状態を判定することは難しいことが
ある。分類を行う人が十分な訓練を受けていない場合，
意識障害を呈する発作では地面に横たわって動かず，
周囲を認識せず，反応がない状態（例えば「気絶してい
る」）であるはず、と思い込んでいるかもしれない。本
作業部会はconsciousnessの比較的簡便な代用指標と
してawarenessを採用した。「意識保持（retained 
awareness）」とは，「事象中に意識障害がみられない
発作」の省略とみなされる。我々は，意識（awareness）
について「自己と周囲の状況について理解できている
状態」という操作的な定義を採用している。この定義に
基づくと，awarenessとは発作中に起きた出来事につ
いて認知または理解している状態を指し，発作が起こ
ったか否かのみを理解している状態を指すわけではな
い。いくつかの言語では，unawareは意識がない
（unconscious）と翻訳されるが，その場合は発作名を
「複雑部分発作」から「焦点意識減損（ impaired 
awareness）発作」に変更し，発作名に意識の代用語を
直接入れることによってconsciousnessの重要性が強
調されるだろう。英語の場合，「焦点意識保持発作（focal 
aware seizure）」のほうが「意識障害を伴わない焦点
発 作 (focal seizure without impairment of 
consciousness）」より短く，患者も理解しやすいと思
われる。実際問題として，awarenessが保たれている状
態は，通常，発作を起こした人がawarenessが保たれて
いたことを後になってから思い出して確認できること
を前提としている。そうでない場合にはawarenessの
障害があると考えてよい。例外的にawarenessが保た
れていても孤発性一過性てんかん性健忘を呈する発作
があるが38，健忘発作を「焦点意識保持発作」と分類す
るには注意深い観察者による鮮明な記録が必要になる。
awarenessの程度が確認できない場合にはawareness
を特定しないままでよい。 

 
※2訳注：ILAEはconsciousnessの簡便な代用指標として
awarenessを採用している。しかし日本語ではawarenessに
対応する適切な用語がなく、無理に翻訳することでむしろ混
乱が生ずることが危惧される。このため，邦訳版では
awarenessもconsciousnessも「意識」と訳すこととした。 
 

反応性は焦点発作中に低下する場合としない場合が
あ る 39 。 反 応 性 は 意 識 （ awareness あ る い は
consciousness）とは同一に扱わない。それは動けない
状態になったため発作中に無反応となっても，自分の
いる環境を観察し思い出すことができる場合もあるた
めである。また，反応性については発作中に確認されて
いないことがよくある。以上の理由から反応性を発作
分類のための主要な特性とはしなかったが，確認でき
るなら反応性は発作を分類するうえで有用であり，反
応性の程度は発作の影響の大きさに関係する場合もあ
る。「認知障害（発作）（dyscognitive）」という用語
は明確さに欠け，一般の人や専門家から否定的な意見
が寄せられたため，「複雑部分（発作）（complex partial）」
の同義語として本分類には取り入れなかった。 

全般発作の大多数は意識障害または完全な意識消失
を伴うため，意識は全般起始発作の分類要素とはしな
い。しかし，眼瞼ミオクロニーを伴う欠神発作やミオク
ロニー欠神発作のように、短い欠神40を伴う一部の全般
発作においては意識と反応性が少なくとも部分的には
保たれうることが知られている。 
 
病因（Etiology） 
 

発作型分類は様々な病因の発作に適用される。外傷
後発作や反射性発作は意識障害を伴う，あるいは伴わ
ない焦点発作となる可能性がある。たとえば限局性皮
質異形成があるなど，病因がわかれば，発作型分類に役
立つ。どのタイプの発作も遷延し，その発作型のてんか
ん重積状態に至る可能性がある。 

 
補足情報 
 

診断プロセスの一環として，臨床医は通常、たとえ分
類の一部でなくとも，発作分類に有用な補助的証拠を
用いる。そのような証拠には，家族持参のビデオ，脳波
パターン，神経画像検査で検出された病変，抗神経抗体
の検出といった臨床検査結果，遺伝子変異，てんかん症
候群診断（焦点発作か全般発作のいずれか、あるいは
Dravet症候群のようにそれら両方を伴う，といったこ
とがわかっている）などがある。発作は通常，良質な主
観的説明と客観的説明が得られていれば症状と行動に
基づいて分類することができる。発作を分類するため
に利用可能な補足情報はすべて使用してよい。世界の
資源に貧しい地域では補足情報が入手できない場合も
あり，その場合は特異性には乏しくなるが，なお正しく
分類することは可能である。 

 
ICD-9，ICD-10，ICD-11，ICD-12 
 

世界保健機関の国際疾病分類（ICD）は，入院・外来
患者の診断，支払請求，研究その他多くの目的に用いら
れている41,42。明確さと一貫性を担保するには，ICDの
てんかん診断とILAEの発作型とが一致していることが
望ましい。すでにICD-9，ICD-10，ICD-11は策定され
ていることから，これら既存のICD用語についてできる
ことは限定的である。ILAE案は常にICD基準を先行し
ている。ICD-9とICD-10では，小発作や大発作など，
旧来の発作用語が使用されている。ICD-11は発作型名
称については全く挙げていないが，ILAEてんかん分類
と同様、てんかんの病因と症候群に重点を置いている1。
このため，我々の提案した発作型分類とICD-11の間で
矛盾は生じない。ICD-12の作成にあたり発作型および
症候群の新分類を組み込んでいく努力は可能である。 

 

考 察 

廃止した用語 
 
単純／複雑部分（発作）（Simple/complex partial） 
 

約35年間にわたって使用されてきた「単純部分（発
作）」と「複雑部分（発作）」という用語が廃止される
ことを寂しく思う臨床医もいるかもしれない。変更に
はいくつかの理由がある。第一に，「部分」から「焦点」
への世界的な変更はすでに決定されたことである1。第
二に，「複雑部分」（発作）という用語は一般の人にと
ってそれ自体何の意味も持たないが，「焦点意識減損」
（発作）という表現にすれば発作分類についての知識
がない人にも意味を伝えることができる。第三に，「複
雑（complex）」や「単純（simple）」という単語は文
脈によっては誤解を招きかねない。「複雑」は，その発
作型が他の発作型よりも複雑または理解しにくいこと
を意味していると解される。発作を「単純発作」と呼ん
でしまうと，発作の症状や影響について全く単純では
ないと感じている患者にとって，その影響を矮小化し
てしまうおそれがある。 

 
けいれん（convulsion） 
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「けいれん」という用語は発作中の顕著な運動症状を

表すための用語としてよく用いられるが，その意味は
曖昧で正式なものではない。そのような運動症状には，
強直，間代，ミオクロニー，強直間代がある。一部の言
語では「けいれん」と「発作（seizure）」は同義とみ
なされ，運動要素の意は明確でない。「けいれん」とい
う用語は2017年発作分類には含まれていないが，今後
も一般に定着し続けていくことは間違いないであろう。 

追加した用語 
 
意識保持／意識減損（aware/impaired awareness） 

 
前述のとおり，これらの用語は発作中に自己と周囲の

状況について理解できているかどうかを表すものであ
る。 

 
運動亢進（発作）（hyperkinetic） 
 

焦点発作のカテゴリーに運動亢進発作を追加した。
運動亢進症状とは，のたうち回るような動きや，ペダル
をこぐような足の動きである。「hypermotor」は
Lüdersらが1993年に別の分類案の一部として導入し
た初期の用語である43。「hypermotor」という用語は
ギリシャ語とローマ語の両方に語源を持つが，2001年
ILAE用語集44と2006年報告2で「hyperkinetic」に置き
換えられ，さらに語源学的，歴史的に一貫性を確保する
ために，2017年分類では「hyperkinetic」を選択した。 

 
認知（発作）（cognitive） 
 

この用語は「精神（発作）（psychic）」に代わるも
のであり，失語，失行，無視など発作中の特定の認知機
能の障害を指す。発作によって認知機能が高まること
は決してないため，認知発作には「障害（impairment）」
ということばが含意されている。認知発作は，既視感，
未視感，錯覚，幻覚などの陽性認知現象からなる場合も
ある。 

 
情動（発作）（emotional） 
 

焦点非運動発作では恐怖や歓喜などの情動症状を伴
うことがある。この用語は，一部の笑い発作や泣き発作
でみられるように，主観的な感情変化を伴わない外観
上の情動症状のみのものも含む。 

 
新たな焦点発作型 
 

これまでは全般発作のみに記載されていた一部の発
作型が、本分類では焦点起始発作，全般起始発作，起始
不明発作のカテゴリーに記載された。てんかん性スパ
ズム，強直発作，間代発作，脱力発作，ミオクロニー発
作などがそれである。焦点運動発作では、分類に記載さ
れた発作型を構成する運動症状が最もよくみられるが，
焦点強直間代など，その他のより稀な発作型に遭遇す
る場合もある。自動症発作，自律神経発作，動作停止発
作，認知発作，情動発作，運動亢進発作，感覚発作は新
たな発作型である。焦点起始両側強直間代発作は，二次
性全般化発作を名称変更した新たな発作型である。 

 
新たな全般発作型 
 

1981年分類にはなかった新たな全般発作型として
は，眼瞼ミオクロニーを伴う欠神発作，ミオクロニー欠
神発作、ミオクロニー脱力発作，ミオクロニー強直間代

発作がある（ただし，間代から始まる強直間代発作につ
いては1981年の発表で言及されてはいた）。眼瞼ミオ
クロニーを伴う発作は論理的に考えれば運動発作のカ
テゴリーに入るのかもしれないが，眼瞼ミオクロニー
は欠神発作の特徴としてみられることが最も重要であ
り，眼瞼ミオクロニーを伴う発作を非運動発作（欠神発
作）のカテゴリーに入れた。眼瞼ミオクロニーを伴う発
作はごく稀に焦点発作の特徴を呈することがある45。同
様に，ミオクロニー欠神発作は欠神発作と運動発作の
両方の特徴を示すものであり，どちらのグループにも
入りうる。てんかん性スパズムは焦点起始発作，全般起
始発作，起始不明発作のいずれのカテゴリーにもある
発作であり，その鑑別にはビデオ脳波記録が必要にな
ることがある。「てんかん性」はあらゆる発作型に含意
される用語であるが，てんかん性スパズムに対しての
み明記しているのは，神経学領域では単に「スパズム」
のみではその意味が曖昧となるためである。 

 
1981年分類との違いは何か 
 

ILAEの1981年分類から2017年発作型分類への変更
点を表1にまとめた。これらの変更点のいくつかは，
2010年の用語改訂とその後の改訂ですでに反映され
たものである1,32。 

1981年分類と比較して，いくつかの発作型が複数の
カテゴリーに記載されるようになった。てんかん性ス
パズムは，焦点起始発作，全般起始発作，起始不明発作
のいずれにも分類されうる。脱力発作，間代発作，ミオ
クロニー発作，強直発作は焦点起始発作と全般起始発
作の両列に記載されたが，これらの発作型の病態生理
は後半の発作名が同じでも焦点起始発作と全般起始発
作では異なる可能性がある。 

本稿の同時発表論文は，2017 年分類をどのように適
用すべきかを示した指針である。2017 年分類も現場で
数年間使用されていけば，軽微な改訂や明確化の機運
が出てくるであろう。 

 
 

表 1. 1981 年から 2017 年発作型分類への変更点 
 
1. 「部分（発作）」から「焦点（発作）」へ変更 
2. 一部の発作型は、焦点起始発作、全般起始発作、起

始不明発作のいずれにも分類されうる。 
3. 起始不明発作でもさらに分類しうる特徴を示す場

合がある。 
4. 意識（awareness）を焦点発作の分類要素として使

用する。 
5. 認知障害（発作）、単純部分（発作）、複雑部分（発

作）、精神（発作）、二次性全般化（発作）という用
語を廃止した。 

6. 焦点発作型に、自動症発作、自律神経発作、動作停
止発作、認知発作、情動発作、運動亢進発作、感覚
発作、焦点起始両側強直間代発作を新設した。脱力
発作、間代発作、てんかん性スパズム、ミオクロニ
ー発作、強直発作は、焦点起始と全般起始のどちら
にも起こりうる 

7. 全般発作型に、眼瞼ミオクロニーを伴う欠神発作 、
ミオクロニー欠神発作、ミオクロ二一強直間代発作、
ミオクロニー脱力発作、てんかん性スパズムを新設
した。 
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Epilepsia, 58(4):531–542, 2017 
doi: 10.1111/epi.13671 

要 約 

国際抗てんかん連盟（ILAE）2017 年てんかん発作型分類の発表論文と同時発表の続編と
なる本稿では，当該分類を使用する際の指針を提示する。この分類について，表，関連用
語集，新旧用語対応表，推奨される略語，具体的な症例を用いて解説する。本分類では，
現場で求められる分類の詳細度に応じて基本版か拡張版かを選択できる。てんかん発作
は，発作の主要な徴候および症状（発作症候）に基づいて焦点起始発作，全般起始発作，
起始不明発作の各カテゴリーに分類される。焦点発作はいずれも任意で，意識
（awareness）が保たれているか障害されているかによって、さらなる分類が可能であ
る。発作経過中いずれかの時点で意識障害がみられる場合，その発作は焦点意識減損発作
となる。焦点発作はさらに任意で起始時の運動徴候および症状によって，脱力発作，自動
症発作，間代発作，てんかん性スパズム，運動亢進発作，ミオクロニー発作，強直発作に
分類することができる。非運動起始発作では，自律神経発作，動作停止発作，認知発作，
情動発作，感覚発作を呈する。発作型は最も早期に出現した顕著な症状によって規定され
るが，その後は他の徴候および症状に進展してもよい。焦点発作は両側強直間代発作に進
展することがある。全般発作では起始時から両側大脳半球ネットワークが巻き込まれる。
全般運動発作には脱力発作，間代発作，てんかん性スパズム，ミオクロニー発作，ミオク
ロニー脱力発作，ミオクロニー強直間代発作，強直発作，強直間代発作がある。全般非運
動発作（欠神発作）には定型欠神発作，非定型欠神発作，あるいは顕著なミオクロニー運
動や眼瞼ミオクロニーを呈する発作がある。起始不明発作であっても臨床的特徴が明ら

かであれば、運動発作，非運動発作，強直間代発作，てんかん性スパズム，動作停止発作への分類が可能である。
ILAE2017 年てんかん発作型分類に関する本「使用指針」は，新たな分類体系の導入に役立つものと期待される。 

 

キーワード ■分類 ■発作 ■焦点性 ■全般性 ■てんかん（分類学) 
 
編 集 日本てんかん学会分類・用語委員会   監 修 中川栄二、日暮憲道、加藤昌明 
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ILAE 2017 Seizure Classification Manual 

要 点 
 
• ILAE はてんかん発作型分類を改訂し，基本版と拡張

版を発表した。この分類では，最初に焦点起始発作か
全般起始発作，あるいは起始不明発作に分類する。 

• 焦点発作は，任意で焦点意識減損発作か焦点意識保
持発作に細分類することができる。具体的に運動症状
および非運動症状に関する分類要素を追加してもよ
い。 

• 全般起始発作は運動発作（強直間代発作，間代発作，
強直発作，ミオクロニー発作，ミオクロニー強直間代
発作，ミオクロニー脱力発作，脱力発作，てんかん性
スパズム）を呈することがある。 

• 全般起始発作は非運動発作（欠神発作）（定型欠神発
作，非定型欠神発作，ミオクロニー欠神発作，眼瞼ミ
オクロニーを伴う欠神発作）を呈することもある。 

• 発作の特徴を示すため，記述用語や自由記載による
追記が推奨される。新たな用語の導入を促進するため、
新旧用語対応を示した。 

 
国際抗てんかん連盟（ILAE）は 2017 年てんかん発

作型分類を発表した。修正を加えつつ用いられてきた
1981 年分類 1を改訂するに至った動機はいくつかある。
例えば，強直発作やてんかん性スパズムのように，焦点
起始と全般起始のどちらにも起こりうる発作型がある。
発作起始が不明な場合，分類が不可能となる。「認知障
害（発作）（dyscognitive）」，「精神（発作）（psychic）」，
「部分（発作）（partial）」，「単純部分（発作）（simple 
partial）」，「複雑部分（発作）（complex partial）」など，
発作分類に用いられている用語の中にはてんかん学の
コミュニティで支持されていないものや一般市民が理
解しづらいものがある。患者が発作中に意識障害を呈
したかどうかの判定は，臨床医以外では困難である。
1981 年分類にはいくつかの重要な発作型が含まれて
いない。新たな分類では，これらの関連する問題点に対
処している。2017 年発作型分類の適用方法について，
以下の項目で説明する。 
 
 

方 法 
 

発作分類は，共通した発作型を示唆する特定の症状
および徴候（発作症候）を聞き出す、あるいは観察する
ことから始まる。複数の発作型でみられる症状もある
ため，主要な症状および徴候と発作型とは 1 対 1 対応
しないことがある。例えば，動作停止は焦点意識減損発
作と欠神発作のいずれにもみられる。強直間代運動は，
全般発作で起始から認められる場合もあれば，焦点発
作の経過中に出現する場合もある。逆に 1 つの発作型
が複数の症状を伴うこともよくある。ある発作型を「自
動症発作（automatism seizure）」と呼んでも，焦点意
識減損発作と欠神発作とを区別するものではない。こ
れら 2 つの発作型は治療法も予後も異なるため，発作
分類に直接的観察を超えた解釈が必要となるにしても，
異なる発作型として維持することが有用である。発作
型は通常，症状の特徴的な流れや他の臨床所見を認識
することによって区別することができる。例えば，定型
欠神発作は焦点意識減損発作に比べて機能の回復が速
い。発作を適切に分類するために，脳波検査（EEG），
画像検査，臨床検査などの補足情報が必要となる場合
もある。このような場合，発作型分類が自然とてんかん
症候群診断にもつながってくることになる 2,3。発作症
状の多様性の根底にある病態生理学的理解が不十分で
あるため，症状や徴候をある発作型としてグループ分
けするには、そのグループが特定して呼称するに見合
うだけ十分明確な特徴をもち，かつ一般的なものであ
るという実際的見解に基づいている必要がある 4。本分
類は医療現場での使用を目的としているが，研究者や
特定の目的をもつ他のグループが使用することも可能
である。 
 

結 果 
 

ILAE2017 年発作分類には基本版と拡張版があり，必
要となる情報の詳細度合いによって使い分ける。基本
版は，下位のカテゴリーが省略されている以外は拡張
版と同じである。 

ILAE2017年発作型分類 –基本版-1 

 
図１. ILAE2017 年発作型操作的分類基本版。¹定義、他の発作型，記述用語は同時発表論文および用語集に記載している。²
情報不十分，あるいは他のカテゴリーへの分類が不可能なため。 
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ILAE2017 年発作型分類 –拡張版-1 

 

 

図2. ILAE2017年発作型操作的分類拡張版。以下に発作型選択の指針を記載する。焦点発作の場合，意識状態の特定は任意
である。意識保持とは，たとえ動けない状態であったとしても、発作中に自己と周囲の状況を自覚していることを意味する。
焦点意識保持発作は，旧用語の单純部分発作に相当する。焦点意識減損発作は，旧用語の複雑部分発作に相当し、発作中のい
ずれかの時点で意識障害が認められた場合には焦点意識減損発作とする。焦点意識保持発作または焦点意識減損発作は任意で
さらに，発作の最初に出現した顕著な徴候・症状について、運動起始発作または非運動起始発作に記載されている症状のいず
れかによって分類することが可能である。発作の全経過を通して動作停止が主要な特徴となる焦点動作停止発作を除き，発作
は最も早期に出現した顕著な症状によって分類すベきである。さらに焦点発作の場合は，意識について分類することが適当で
ない場合や不明な場合は、それに関しては言及せず，直接，運動起始または非運動起始症候によって発作を分類してよい。脱
力発作とてんかん性スパズムでは，通常は意識の特定が困難である。認知発作は，言語や他の認知機能が障害される場合や，
既視感，幻覚，錯覚，知覚変容などの陽性症状がみられる場合を示唆する。情動発作では，不安，恐怖，喜びなどの感情ある
いは主観的な感情変化を伴わない情動表出が認められる。欠神発作では，起始終了が緩徐であったり筋緊張の顕著な変化があ
り、脳波で非定型的な緩徐全般性棘徐波が認められた場合は非定型欠神発作である。情報が不十分，あるいは何らかの理由で
他のカテゴリーに分類することが不可能な場合，分類不能発作とされることがある。¹定義、他の発作型，記述用語は同時発表
論文および用語集に記載している。²通常，意識状態の特定はなされない。³情報不十分，あるいは他のカテゴリーへの分類が
不可能なため。

基本版分類 
 

基本版分類を図 1 に示す。最初に発作を起始の種類で
分類する。焦点起始発作は，「一側大脳半球内に限局した
ネットワーク内に起始する発作を指す。このネットワー
クは明確に限局していることもあれば，より広く分布し
ていることもある。焦点発作は皮質下構造に由来する場
合もある」と定義した。起始時より全般性の発作は，「両
側大脳半球に分布するネットワーク内のある部分に発生
し，それを急速に巻き込む」発作と定義した 5。たとえ起
始不明の発作であっても，ある種の運動性（強直間代な
ど）または非運動性（動作停止など）症状を認める場合
がある。さらなる情報集積あるいは将来的に観察が可能
となった発作によって，起始不明発作を焦点起始発作ま
たは全般起始発作のいずれかのカテゴリーへの再分類が
可能となる場合もある。したがって，「起始不明」とは発
作特性の一つではなく，未知であることを示す代用的な
用語である。ある発作型が「焦点（focal）」，「全般
（generalized）」または「欠神（absence）」という単語

で始まる場合，「起始（onset）」という単語が含まれてい
ると考えてよい。 

さらに詳細な分類をするかは任意である。焦点発作分
類の次の段階は意識（awareness）の状態に基づく分類
である（※1）。awareness とは，自己と周囲の状況を理
解できていることと操作的に定義される。awareness の
評価は，意識（consciousness）の状態が障害されている
か否かを判断するために用いられる実用的な代用指標で
ある。焦点意識保持発作（focal aware seizure）におい
て意識（consciousness）は正常である。Awareness と
は，厳密には発作中の awareness の状態のことを指し，
発作が起こったかどうかに関する awareness（単に「発
作があった」ということを認識しているか）を指すわけ
ではない。発作のどの時点であっても，その間の出来事
に関する認識が障害されている場合，その発作は焦点意
識減損発作と分類される（※2）。実際的には焦点意識保
持発作とは，発作を起こした人が発作中 awareness を
保っていたことを発作後に実証できることを意味する。
時に awareness が保たれていても一過性てんかん性健
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忘 6 を呈する発作があるが，このような発作の分類には
観察者による極めて明確な記録が必要となる。「焦点意識
減損発作」について focal unaware と簡潔に表現するこ
ともある。その場合，awareness が完全消失ではなく減
損の可能性がある点に留意することは重要である。語順
は重要ではなく，「焦点意識保持発作（focal aware 
seizure）」は「意識が保持された焦点発作（focal seizure 
with retained awareness）」と同じ意味である。 
 
※1 訳注：ILAE は consciousness の簡便な代用指標として
awareness を採用している。しかし日本語では awareness に
対応する適切な用語がなく、無理に翻訳することでむしろ混乱
が生ずることが危惧される。このため，邦語版では awareness
も consciousness も「意識」と訳すこととした。 
 
※2訳注：英語版では語順の柔軟性を許容していることと、日本
語の場合での言いやすさを考慮し、焦点意識保持発作、焦点意
識減損発作は、それぞれ意識保持焦点発作、意識減損焦点発作
と呼称してもよい。 
 

反応性（responsiveness）は意識の異なる臨床特性で
あり，発作中の意識（awareness）保持の有無を問わず，
正常もしくは低下する可能性がある。反応性は発作を記
述する際の重要な要素ではあるが，ILAE2017 年分類で
は特定の発作型を指し示すためには使用しない。基本版
分類では，さらに運動症状で起始するものと非運動症状
で起始するもの（感覚症状など）とに分類される。さら
に詳細な分類には後述の拡張版分類を使用する。 

「焦点起始両側強直間代発作（focal to bilateral 
tonic–clonic）」という発作型は，単一の発作型というよ
り発作の伝播形式を表したものであるが，よく見られる
重要な発作であるため，特別なカテゴリーに分類した。
「焦点起始両側強直間代発作」という表現は，「二次性全
般化強直間代発作（secondarily generalized tonic–
clonic）」という従来の表現に取って代わるものである。
新たな分類では，「両側（bilateral）」は発作の伝播形式，
「全般（generalized）」は全般起始の発作を示すために
用いる。 

全般発作は運動発作と非運動発作（欠神発作）に分け
られる。全般発作の大部分（ただし，全てではない）は意
識障害を伴うので，意識状態は全般発作の分類要素とし
ては用いない。本分類における全般発作の定義からは，
運動症状は発作の起始時から両側性でなければならない
が，基本版分類では運動症状の種類を明記する必要はな
い。両側性に起始した運動症状が非対称な場合，発作が
焦点起始か全般起始か判定することは実臨床では難しい
可能性がある。 

欠神発作［「全般起始（generalized onset）」という接
頭辞が存在すると考えてよい］は突然の動作停止と意識
消失を示す。焦点意識減損発作に比べて，欠神発作はよ
り低年齢で起こる傾向があり，起始と終了が速やかで，
通常、自動症は焦点意識減損発作でみられるものより複
雑ではないが，この区別は絶対的なものではない。正確
な分類には脳波の情報が必要と思われる。焦点発作では
焦点性のてんかん性異常波が，欠神発作では両側同期性
棘徐波がみられるであろう。 

起始不明発作は，運動発作（強直間代発作を含む），非
運動発作，分類不能発作に分類できる。「分類不能発作
（unclassified）」には，他のカテゴリーには該当しない
パターンの発作と，分類に必要な情報が得られていない
発作の両方が含まれる。 

 
拡張版分類 
 

拡張版分類（図 2）では，基本版分類の枠組みの中でさ
らに下位のレベルの発作名が提示されている。焦点起始

発作のカテゴリーは縦列に記載されてはいるが、階層的
意味合いはない。これは意識状態に関して言及するかは
任意であるためである。焦点発作は，焦点意識保持発作
（1981 年版の「単純部分発作」に対応）または焦点意識
減損発作（1981 年版の「複雑部分発作」に対応）に分類
することができる。焦点意識保持発作または焦点意識減
損発作はさらに任意で、最も早期に出現した意識以外の
顕著な徴候および症状に基づいて、後述の「運動起始
（motor onset）」または「非運動起始（nonmotor onset）」
のいずれかの用語を加えて分類することが可能である。
また，意識について分類することが不適切な場合や意識
状態が不明な場合には、焦点発作名で意識についての記
載を省き，最も早期に出現した運動または非運動症状に
よって直接、焦点発作を分類することができる。 

焦点起始発作では，基本版分類でも述べたように，臨
床医は意識状態を評価する。発作中に無反応であったり、
言葉を理解できなかった場合でも，発作中の出来事に対
する意識が保たれていたか障害されていたかについて患
者に質問する。発作中に誰かが部屋に入ってきたとした
ら，発作後にその人がいたことを思い出せるか？目撃者
に質問することで，発作中の行動内容が明らかになるか
もしれない。発作後には意識は回復するため、評価する
状況が発作中か発作後であったかを区別することは重要
である。例えば脱力発作やてんかん性スパズムでは通常
言えることであるが，意識状態が不明確な場合は，焦点
発作と診断しても，意識については特定しない。意識状
態について記述するかは任意であり，明らかな場合にの
み適用する。他の特性による分類の有無を問わず，「焦点
意識保持発作（focal aware seizure）」は旧用語の「単純
部分発作（simple partial seizure）」に相当し，「焦点意
識減損発作（focal impaired awareness seizure）」は旧
用語の「複雑部分発作（complex partial seizure）」に相
当する。焦点意識保持発作と焦点意識減損発作は、拡張
版分類の焦点発作欄に記載された用語によって，さらに
発作型を特定することができる。あるいは，意識状態を
明記せずに、図 2 に記載された運動起始または非運動起
始症状のいずれかによって、焦点発作を分類することも
可能である。 

焦点運動起始発作には以下の発作が含まれる。脱力発
作（局在性の筋緊張消失），強直発作（持続的な局在性筋
硬直），間代発作（局在性の律動的びくつき），ミオクロ
ニー発作（不規則で短時間の局在性びくつき），てんかん
性スパズム（局在性の上肢の屈曲・伸展および体幹の屈
曲）などである。間代とミオクロニーの区別については
やや恣意的ではあるが，間代発作は規則的な間隔で持続
的に生じる常同的なびくつきを意味し，ミオクローヌス
はそれに比べて規則性に乏しく持続も短い現象である。
これらの現象よりは焦点症状ということが分かりにくい
が，他の焦点運動症状として運動亢進症状（ペダルをこ
ぐような動き，のたうち回るような動き）と自動症があ
る。自動症とは，協調性は概ね保たれてはいるが無目的
な反復性の運動である。発作でない状況では正常にも見
えうるような動きを無目的かつ断片的に反復していたか
観察者に質問する。自動症の中にはペダルこぎ運動や運
動亢進症状など、他の運動症状と重複するものもあり分
類を曖昧にしている。ILAE2017 年分類では意図的に，
ペダルこぎ運動を自動症発作ではなく運動亢進発作に分
類している。自動症は焦点発作でも欠神発作でもみられ
ることがある。 

動作停止を伴う焦点運動発作では，動きが止まり無反
応になる。起始時に短い動作停止を呈することは多くの
発作でよく見られるが，それを認識することは難しい。
このため，焦点動作停止発作（focal behavioral arrest 
seizure）は，発作の全経過にわたって動作停止が優勢な
症状となる場合をいう。焦点自律神経発作（focal 
autonomic seizure）は，胃腸感覚症状，温冷感，紅潮，
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立毛（鳥肌），動悸，性的興奮，呼吸変化などの自律神経
症状を呈する。焦点認知発作（focal cognitive seizure）
は、発作中に言語，思考または関連した高次皮質機能の
障害を患者自身が訴えるか呈するかし，これらが他の症
状より優勢な場合にそう判断する。発作で生ずる異常な
認知現象の例としては，既視感，未視感，幻覚，錯覚，強
制思考などがある。この発作については、やや冗長であ
るが、「焦点認知障害発作（focal impaired cognition 
seizure）」と呼ぶほうが正確であると思われる。しかし
発作で認知機能が改善することはないため，認知障害は
当然存在するものと考えられる。焦点情動発作は，恐怖，
不安，興奮，怒り，偏執，快楽，喜び，恍惚，笑い，泣き
などの情動変化を呈する。これらの現象の一部は主観的
なものであり，患者や介護者が自ら想起し申告してもら
わなければわからない。感情（emotional）症状には主観
的な要素が含まれているが，情動（affective）徴候には
主観的な感情変化を伴う場合も伴わない場合もある。意
識障害（impairment of awareness）はあらゆる焦点発
作に適用される分類要素であるため、発作中の出来事に
関する意識（awareness）が障害されていたとしても、
その発作を焦点認知発作と分類することはできない。焦
点感覚発作では，体性感覚や嗅覚，視覚，聴覚，味覚，温
冷感，前庭感覚などの症状を生じる。  

発作の伝播に伴い臨床症状も進展するため、臨床医は
生じた事象が単一の発作なのか，2 つの別個の発作なの
かを判断する必要がある。この区別は時に困難である。
徴候や症状，（評価可能な場合は）脳波パターンが切れ目
なく連続的に進展した場合，その事象は単一の発作と考
えられる。一定の流れをもつ徴候，症状，脳波変化が、異
なる時期に繰り返しみられる場合は，単一の発作型であ
ることが示唆される。単一の焦点発作は，起始症状と発
作中のどこかの時点での意識変化の有無に基づいて命名
される。一方，不連続，断続的，定型的でない事象がみら
れる場合は，複数の発作型への分類が示唆される。既視
感，反復して無目的に口をピチャピチャさせる症状，意
識消失，右方への強制的な偏向および右上肢の硬直で始
まる事象を考えてみたい。このような一定した症状の進
展は単一発作であることを示唆しており，意識障害焦点
認知発作と分類される。自動症および強直性偏向へ進展
したという情報を（発作型としてではなく任意の記述と
して）追記すると有用と思われる。他のシナリオとして
は，恐怖と意識消失を伴う発作に臨床医が遭遇したとす
る。患者は回復し，30 分後に意識は清明だが右上肢のチ
クチク感を伴う事象を示したとする。このような流れは
2 つの別々な発作によるものであり，最初の発作が焦点
意識減損情動発作，2 つめの発作が焦点意識保持感覚発
作である。  

焦点強直間代発作など，分類にはない焦点発作型に時
に遭遇する場合もあるが，それらは特定の発作型として
命名するほど高頻度なものではない。そこで，より詳細
なレベルで細分類するための情報が不明な場合や、特定
の発作型として記載されていない発作の場合には，各カ
テゴリーに「その他」という用語を含めるのでなく，「運
動起始（motor onset）」や「非運動起始（nonmotor 
onset）」など、非特異的ではあるが、より上位のカテゴ
リーに戻って分類することとした。  

全般起始発作の分類は，いくつか新たな発作型が追加
された以外は、1981 年分類と同様である。全般発作では
意識は通常障害されるため，意識状態は全般発作の分類
要素として用いない。全般発作は運動発作型と非運動発
作（欠神発作）型に大別される。「運動発作（motor）」と
「非運動発作（欠神発作）［nonmotor (absence)］」は，
それ以上に発作の特徴として何も言えない場合に、全般
起始運動発作または全般起始非運動発作と分類するため
にある用語であるが，「全般強直発作（generalized tonic 
seizure）」など発作名からそれらが明白である場合には

「運動（motor）」や「非運動（欠神）［nonmotor
（absence）］」は省略してよい。欠神発作のように全般
起始でしか起こらない発作では「全般（generalized）」
という用語は省略できる。  

強直間代発作（tonic–clonic）は、「大発作（grand mal）」
という発作型に置き換わる用語であるが，この古いフラ
ンス語表現が今後も一般に使用されていくことは明らか
である。新たな発作型に、強直（硬直）と間代（持続性の
律動的びくつき）運動に先行してミオクロニー運動を呈
する発作（ミオクロニー強直間代発作）があるため，強
直間代発作とする場合、始めの動きが強直であることを
確認することが重要である。強直間代発作の間代相では
通常，びくつきの頻度は経過と共に規則的に減少してい
く。強直間代発作中，硬直やびくつきが出現する前ある
いは出現と同時に意識は消失する。一部の強直間代発作
では、今にも発作が起こりそうな何とも言えない感覚や、
短時間、頭部や四肢の偏向を伴うことがあるが，生物学
的プロセスとしては（発作活動が脳全体で）完全に同期
して起こることはないため，どちらも全般起始を否定す
るものではない。臨床医は，真に焦点起始が存在するか
否かを判断しなければならない。 

全般間代発作は，両側四肢、さらにはしばしば頭部，
頸部，顔面，体幹にも出現する持続的で律動的なびくつ
きで始まり、進展，終了する。全般間代発作は強直間代
発作に比べてはるかに少なく，通常は乳幼児に起こるた
め，びくつき（jitteriness）や身震い発作との鑑別が重要
である 7。 

全般強直発作では，両側四肢の硬直または挙上が，し
ばしば頸部の硬直を伴って出現する。この分類では，強
直運動に引き続く間代運動がみられないことを前提とし
ている。強直運動は，伸展または屈曲する持続性の異常
姿勢を呈し，時に四肢の振戦を伴う。強直運動は，ジス
トニアとの鑑別が困難な場合がある。ジストニアは主動
筋と拮抗筋両者の持続的収縮によるアテトーゼ様運動ま
たは捻転運動と定義され，遷延すると異常姿勢を呈する
ことがある。 

全般ミオクロニー発作は，単独で出現することもあれ
ば，強直または脱力症状と合併して出現することもある。
ミオクローヌスは，持続時間が短く，規則的な反復を呈
さない点で間代と異なる。症状としてのミオクローヌス
には，病因としててんかん性のことも非てんかん性のこ
ともありうる。 

全般ミオクロニー強直間代発作は，数回のミオクロニ
ーで始まり，その後強直間代運動が起こる。この発作は，
若年ミオクロニーてんかん患者にみられることが多いが
8，他の全般てんかんでも時に認められる。最初のびくつ
きがミオクロニーか間代かについては議論があるが，間
代と判断するほど十分な持続を示すことはまれである。 

ミオクロニー脱力発作では，四肢または体幹の短いび
くつきに引き続いて，だらんと崩れ落ちる。これらの発
作は 以前はミオクロニー失立発作と呼ばれ，Doose 症
候群で最もよくみられるが 9，Lennox-Gastaut 症候群や
その他の症候群でみられることもある。 

「脱力（atonic）」は緊張を伴わないことを意味する。
全般脱力発作中に下肢の緊張が失われると，患者は尻餅
をついたり，場合によっては前方に転倒して膝や顔面を
打ったりする。通常は数秒以内に回復する。それに対し，
強直発作や強直間代発作では，患者は後方に転倒するこ
とが多い。 

てんかん性スパズムはこれまで乳児スパズムと呼ばれ
ていたが，「乳児スパズム」は乳児期に発生するてんかん
性スパズムについては今でも適した用語である。てんか
ん性スパズムは，主に近位筋および体幹筋の突然の屈曲
または伸展，もしくは伸展と屈曲の混合を示す。通常は
群発して出現し，特に乳児期に最もよくみられる。 

全般非運動発作型には様々な欠神発作が含まれる。定
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型欠神発作と非定型欠神発作は，通常，脳波所見，てん
かん症候群，治療，予後が異なるため，作業部会ではこ
れら 2 種類の発作型に関する区別を保持することとした。
多数のビデオ脳波記録の解析に基づいて作成された
1981 年分類によると 1，欠神発作において，定型欠神発
作に比べて顕著な筋緊張の変化を伴ったり，起始または
終了が速やかでない場合に非定型欠神発作と判断される。
定型欠神発作と非定型欠神発作を確実に鑑別するために
は脳波が必要であろう。 

ミオクロニー欠神発作 10 とは，欠神発作のうち 3Hz の
律動的ミオクロニー運動を伴い，上肢が段階的にかくか
くと外転しながら挙上していき，3Hz の全般性棘徐波放
電を伴うものを指す。持続時間は通常 10～60 秒である。
意識障害が不明瞭な場合もある。ミオクロニー欠神発作
は様々な遺伝性疾患で生ずるが，関連病態が明らかでな
いこともある。 

眼瞼ミオクロニーは，眼瞼のミオクロニーと眼球上転
を伴い，しばしば閉眼や光で誘発される。眼瞼ミオクロ
ニーは欠神を伴う場合もあるが，対応する欠神を伴わず
運動発作となる場合もあり，（運動発作か非運動発作かの）
カテゴリー分類を困難にしている。直感的には逆にも思
えるが、2017 年分類ではこれらを非運動発作（欠神発
作）のカテゴリーに入れており，この場合のミオクロニ
ーは非運動よりむしろ欠神との関連性を意図している。
眼瞼ミオクロニーを伴う欠神発作，閉眼により誘発され
る発作や突発性脳波異常，光過敏性は，Jeavons 症候群
の 3 徴をなす 11。 

起始不明発作では運動発作あるいは非運動発作を呈す
る。この分類で最も重要なのは，起始が確認できていな
い強直間代発作に使用する場合である。さらなる情報集
積によって焦点起始発作か全般起始発作への再分類が可
能となる。他にもてんかん性スパズムや動作停止発作が
起始不明発作になりうる。てんかん性スパズムにおいて，
起始の性状を明らかにするために詳細なビデオ脳波モニ
タリングが必要となることがあるが，これは焦点起始発
作であった場合、治療可能な局在性病変に対応している
ことがあるため重要である。起始不明動作停止発作の場
合，焦点意識減損動作停止発作または欠神発作の可能性
がある。分類するための情報が不十分，あるいは他のカ
テゴリーに分類することができない発作は，分類不能発
作となる。ただし、事象がてんかん発作であるか明確で
ない場合は分類不能発作とするべきではない。より正確
には、この分類は、おそらく発作ではあるが、それ以外
に何ら詳細がわからない特殊な状況に限り用いられる。 

どんな発作分類でもある程度の不確実さは残る。本作
業部会は，起始が焦点であったか全般であったかの判定
に必要な確実性のレベルに関して、80％を一般指針とし
て採用した。それを満たさなければ、起始不明発作と記
載すべきである。80％基準は、統計解析で偽陰性のカッ
トオフとして一般に適用されている 80％に適合させる
ため、恣意的に選択した。 
 
共通記述用語 
 

焦点発作でみられる感覚や行動症状は極めて多彩であ
り，ひとつの分類に組み入れることは困難である。発作
に関して共通用語の使用を促進するため，本作業部会は
焦点発作中の行動症状に関する共通の記述用語をいくつ
か列記したが（表 1），これらは分類の一部ではない。す
なわち，これら共通の記述用語は，個々の発作症状を明
確にするために発作分類に追記することはできるが，記
述用語が分類における特定の発作型を規定することはな
い。したがって，記述用語は「強直（tonic）」などの発作
型を規定する徴候よりも「低いレベル」にある。側方性
は特殊な記述用語であるが，臨床診療では重要な用語で
ある。本作業部会では，発作分類に加え，個々に自由記

載により発作について詳述することの重要性を確認した。 
 
表 1 発作中，発作後の行動を表す共通記述用語 

（アルファベット順） 
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表 1（つづき） 

 
 
用語集 
 

本稿および同時発表論文で使用されている用語の一覧
を表 2 に示す。表中の定義は普遍的なものではなく，発
作に関する言語として使用することに焦点を絞ったもの
である。例えば「感覚（sensory）」は，感覚全般につい
てではなく、感覚発作（sensory seizures）の観点から
定義したものである。慣用語については継続して使用で
きるよう，ILAE2001 年用語集で既に普及した定義につ
いては可能な限り保持しているが 12，一部の用語につい
ては本用語集で改訂している。旧用語の定義については
過去の文献を参照されたい。継続使用が推奨されない用
語は削除している。 
 
新旧用語の対応 
 

一般的によく用いられている旧分類の公式用語と
2017 年発作型分類との対応関係を表 3 に示す。 
 
略語 
 
主要な発作型について、推奨される略語を表 4 に示す。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
発作を分類する際の規則の要約 
 
1 起始：発作起始が焦点性か全般性かを判断する（80％

の確実性）。そうでない場合には起始は不明とする。  
 
2 意識：焦点発作の場合，意識状態により分類するか，

あるいは分類要素としての意識を省くかを判断する。
焦点意識保持発作は旧分類の単純部分発作，焦点意識
減損発作は旧分類の複雑部分発作に相当する。  

 
3 意識障害（発生時点を問わず）：焦点発作が、発作中の

どの時点であっても意識障害が認められた場合には、
焦点意識減損発作とする。  

 
4 起始症状の優位性：最初の顕著な徴候および症状によ

り焦点発作を分類する。一過性の動作停止は考慮しな
い。 

 
5 動作停止：焦点動作停止発作では，発作全体にわたっ

て動作停止が顕著な特徴としてみられる。  
 
6 運動／非運動症状：焦点意識保持発作または焦点意識

減損発作は，特徴的な運動／非運動症状に基づいてさ
らに下位分類してもよい。あるいは，焦点発作は，意
識状態を特定せずに特徴的な運動／非運動症状によっ
て分類することができる（例：焦点強直発作）。  

 
7 任意の選択用語：その他の点で発作型が明白な場合に

は「運動（motor）」や「非運動（nonmotor）」などの
用語は省いてもよい。  

 
8 記述の追加：初発症状に基づいて発作型を分類した後

は，その他の徴候および症状に関する説明，推奨され
る記述用語，自由記載を追記することが勧められる。
これによって発作型が変わることはない（例：右上腕
の強直運動および過換気を伴う焦点情動発作）。  

 
9 両側性か全般性か：両側大脳半球に伝播して生じた強

直間代発作には「両側」という用語を使用し，両側大
脳半球から同時に起始することが明白な発作には「全
般」という用語を使用する。  

 
10 非定型欠神発作：発作の始まりまたは終わりが緩徐

である，筋緊張の著しい変化を伴う，あるいは脳波で
3Hz 未満の棘徐波が認められる場合，欠神発作は非定
型である。  

 
11 間代かミオクロニーか：間代発作とは持続する律動

的なびくつきであり，ミオクロニー発作とは規則的だ
が非持続性のびくつきである。  

 
12 眼瞼ミオクロニー：眼瞼ミオクロニーを伴う欠神発

作とは，欠神発作中に強制的眼球上転に眼瞼のびくつ
きを伴う場合を指している。 
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具体的な症例 
 
1 強直間代発作：女性が目覚めると，夫がベッドの中で

発作を起こしているのに気付いた。女性は発作の開始
時は目撃していないが，両側性の硬直に続いて両側性
の震えが起こったことは説明できた。脳波と MRI に異
常はみられなかった。この発作は起始不明強直間代発
作と分類される。起始が焦点性か全般性かを判断でき
る補足情報はない。旧分類ではこの発作は分類不能と
され，他の修飾語句が付くこともなかった。 

 
2 焦点起始両側強直間代発作：症例 1 において脳波で右

頭頂葉に明らかな徐波焦点が認められたという状況を
設定してみよう。MRI では右頭頂部に皮質異形成が認
められた。この場合，発作の開始は目撃されていないが，
局在性病因が確認されており焦点起始発作である可能
性が圧倒的に高いため，焦点起始両側強直間代発作と
分類することができる。旧分類では部分起始二次性全
般化発作に分類されていたであろう。 

 
3 欠神発作：症例は小児で，病因不明の Lennox-Gastaut

症候群と診断されていた。脳波では緩徐な棘徐波の短
いバーストが認められた。発作型としては欠神発作，強
直発作，焦点運動発作があった。欠神発作は持続時間が
長く，発作の始まりと終わりが不明瞭であり，時に倒れ
てしまうこともあった。この症例では，発作の特徴，脳
波パターン，症候群診断から非定型欠神発作と分類さ
れる。欠神発作は旧分類体系でも同じ分類であった。 

 
4 強直発作：症例は小児で，右上下肢の硬直を伴う短時

間の発作があり、その間，反応性と意識は保たれる。こ
の発作は焦点意識保持強直発作［「運動起始（motor 
onset）」という単語が存在すると考えてよい］である。
旧分類でこの発作を強直発作とした場合，おそらく全
般起始という誤解が生じたであろう。 

 
5 焦点意識減損発作：症例は 25 歳女性で，「聞き慣れた

音楽が流れている」という 30 秒ほどの強い感覚で始ま
る発作が起こると訴える。女性には他人が話している
のは聞こえるが，後にその人たちが何を言っていたの
かはわからない。発作後に女性は軽い混乱状態となり，
「自身を再認識」する必要がある。この発作は焦点意識
減損発作と分類される。この患者が周囲とやりとりで
きたとしても，その状況を説明することはできず，軽い
混乱状態にある。旧分類では複雑部分発作であった。 

 
6 自律神経発作：症例は 22 歳男性で，意識は完全に保

持されるが、「腕に鳥肌が立ち」、紅潮する感覚を伴う発
作がある。この発作は，焦点意識保持非運動自律神経発
作，より簡潔には焦点意識保持自律神経発作である。旧
分類では単純部分自律神経発作と呼んでいた。 

 
7 焦点間代発作：症例は生後 1 か月の男児で，左上肢に

律動的なびくつきが起こるが，腕の位置を変えても減
弱しない。この間の脳波では右前頭部に発作活動を認

める。この発作は，焦点運動起始間代発作，より簡潔に
は焦点間代発作である。意識の状態は確認できないた
め，この発作の分類では意識については言及しない。旧
分類では，この発作には呼び名がなかった。  

 
8 連続する発作症状：症例は 75 歳の男性で，右上肢のピ

リピリ感で始まる発作があった。患者の訴えでは，発作
はその後右上肢の律動的なびくつきへと進展し，約 30
秒間持続した。この事象について彼の意識と記憶は保
持されていた。この発作は焦点（非運動起始）感覚発作
である。体性感覚症状から右上肢の間代運動に進展す
る焦点感覚発作，と追加説明があると有用である。感覚
事象と運動事象が不連続に生じる場合や，これらの事
象を別々の（二焦点性または多焦点性）発作であると判
断するだけの根拠が臨床医にある場合は，各事象を
別々の発作として分類する。旧分類では，これを単純部
分感覚運動発作と呼んでいた。2017 年分類の利点は感
覚症状で発症することについて明記できる点であり，
臨床的に重要と考えられる。  

 
9 ミオクロニー脱力発作：症例は Doose 症候群の 4 歳

男児で，上肢のびくつきを数回起こした後に筋緊張が
消失して急激に倒れる発作がある。これはミオクロニ
ー脱力発作と分類される。以前は非公式な使用法でミ
オクロニー失立発作と呼ばれていた。 

 
10 ミオクロニー強直間代発作：症例は若年ミオクロニ

ーてんかんの 13 歳の患者で，数回のびくつきから始ま
った後、四肢の硬直，次いで律動的なびくつきを呈する
発作がある。これはミオクロニー強直間代発作と分類
される。旧分類ではこれに合致する単一の発作型はな
く，ミオクロニー発作または間代発作、引き続いて起こ
る強直間代発作と呼ばれていた。 

 
11 焦点てんかん性スパズム：症例は生後 14 か月の女児

で，突然の約２秒続く両腕の伸展と体幹の屈曲があっ
た。この発作は群発して繰り返した。脳波では，左頭頂
部優位に両側性の棘波を伴うヒプスアリスミアが認め
られた。MRI では左頭頂領域に異形成が認められた。
異形成の切除により発作は消失した。この補足情報か
ら，発作型は焦点てんかん性スパズム［「運動起始
（motor onset）」という用語が存在すると考えてよい］
と判断される。旧分類では乳児スパズムと呼ばれ、焦点
に関する情報は含まれなかった。「乳児（infantile）」と
いう用語はスパズムが乳児期に出現した場合には今で
も使用できる。 

 
12 分類不能発作：症例はてんかんを持つ 75 歳男性で，

身体がふるえるような内部感覚と混乱した感覚を訴え
る。それ以外の情報は得られない。脳波と MRI に異常
は認めない。この事象は分類不能発作である。 
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表 2 用語集① 
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表 2 用語集② 
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表 3 新旧の発作分類用語の対応表  
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表 4 特に重要な発作型の略語 
 

 
考 察 

 
ILAE2017 年発作分類の論理的解釈と構造について

発表した論文の続編となる本稿では，当該分類の使用法
に関する指針を示した。ただし，どれだけ説明しても実
際の臨床現場での使用において分類特有の曖昧さをな
くすことはできない。例えば全般起始強直間代発作は、
起始時に頭部の偏向を伴いやや非対称となる場合があ
る。どの程度非対称であれば焦点起始と言えるのであろ
うか？その答えは個々の発作に対する各臨床医の判断
に委ねられる。また，臨床医は発作起始の状況がどの程
度不確かであれば起始不明発作と分類すべきであろう
か？作業部会は発作を焦点起始または全般起始と判定
する際の指針として「80％」の確実性が必要と設定した
が，実際にはこの明確な境界線は間違いなく曖昧になる
だろう。 

出現早期に複数の徴候および症状（強直性の腕の硬直
と自動症など）を呈する発作では曖昧さが生じる。発作
を分類するには最も早期に出現した顕著な症状を選択
すべきであるが，観察者によって，報告あるいは観察さ
れた症状および徴候の解釈次第で異なる発作名となり
うる。このような曖昧さは，よくみられる発作の典型的
なパターンを知ることによってある程度は軽減するこ
とができる。動作停止後に瞬目と頭部前屈が 5 秒間持続
し，その後速やかに回復した場合，各々の症状は複数の
発作型で生じうるとしても，定型欠神発作である可能性
が高い。「焦点意識減損情動発作（focal impaired 
awareness emotional seizure）」の後に「笑いを伴う
（with laughing）」を付けるなど，発作型に任意の記述
用語を追記することによって発作の内容がより適切に
伝わるものと思われる。 

いくつかの運動徴候は焦点起始，全般起始のいずれの
発作型でも生じるが，これらの発作型の病態生理が同じ
とは考えられない。焦点強直発作と全般強直発作とは同
一の発生機序を有するとは限らず，それぞれの発作型で、
予後，治療に対する反応性，患者背景，てんかん症候群
との関連性に違いを示すであろう。焦点発作のカテゴリ
ー内であっても，焦点意識減損発作の一部としての焦点
性強直運動（複雑部分発作中によくみられる捻れるよう
な動きを思い出されたい）は Lennox-Gastaut 症候群の
小児にみられる焦点強直発作とは異なる。これら新たな
発作型を認識することによって，それらの発作型や関連
する症候群に関する知識は深まっていくであろう。 
 2017 年分類を使用するてんかん関係者の間で，この
分類はさらに学習され普及していくものと思われる。
種々の重要な症状および徴候について、それを最もよく
反映しているのはどの発作型かということに関するコ
ンセンサスは，時間をかけて形成されていくと思われる。
これまでの経験からは，過去数世代の分類で用いられて
きた用語を一時的には使用しつつも，新たな分類が徐々
に普及していくものと予測される。2017 年分類が実臨

床で使用されていけば，改訂の気運も生まれてくると思
われる。ILAE2017 年分類に求められる成果は，臨床医，
非医療者，研究者間での発作型に関する情報伝達を容易
にすることである。様々な発作型が存在することに関す
る基礎的（科学的）根拠に基づいて分類を構築するのに
十分な知識が得られるまでは，今後も経験的分類が作成
されていくものと予測される。 
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