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はじめに

純粋語聾（pure word deafness）とは言語音の聴理解が選択
的に障害される状態であり，聴力障害はなく，非言語音の理
解は良好であり，自発語，書字，視覚による言語理解能力は
保たれる 1）．原因疾患は脳血管障害，脳腫瘍やその手術後，
脳挫傷などが多く 2）～11），てんかん発作で純粋語聾を呈した成
人例の報告は非常に少ない 12）13）．
われわれは，てんかん部分発作により純粋語聾を呈し，そ
のてんかん焦点を神経画像上で確認しえた成人例を経験した
ので報告する．

症　　例

症例：31歳男性，右きき
主訴：人の話す言葉が聞き取れない，右耳が聞こえにく 

い，左側頭部痛
既往歴：18歳時に交通事故で左側頭部打撲．難聴，糖尿 

病，痙攣の既往歴は無い．
家族歴：難聴，低身長，糖尿病，てんかんの家族歴はない．
職業歴：建築士．
現病歴：2011年 10月某日（第 1病日）から右耳の聞こえ
にくさと左側頭部痛が出現した．第 2病日の昼頃から人の話
す言葉が聞き取れなくなり，会話がかみ合わず，何度も同じ

ことを聞き返すようになったため，職場の同僚に連れられて
当院を受診した．診察を待つ間に意識消失をともなう全身性
痙攣をおこした．痙攣はジアゼパム 5.0 mgの静注によりすみ
やかに消失し，その直後から意識が清明となり，話し言葉が
理解できるようになった．てんかん発作が強くうたがわれた
ため，同日当院に入院した．第 4病日からふたたび話し言葉
が理解できなくなり，更に右耳の聞こえにくさと左側頭部痛
が増悪した．
第 4病日の現症：意識は清明であり，やや不安そうな素振
りをみせるものの検査には協力的であった．自発語は少な
かったが，文字言語による質問への返答は流暢であり，プロ
ソディの異常や錯語はみとめられなかった．文字言語による
指示への従命（「眼を閉じて下さい」，「右手の親指を出して下
さい」）や，音読（「あ」，「山」，「川」，「今日は雨が降ってい
ます」）は戸惑うことなく正確におこなうことができた．しか
し，話し言葉の聴理解のみがいちじるしく障害されており，
文字言語の指示と同じ課題を口頭で与えても，首をかしげる
ばかりでまったく従命できなかった．音読課題でもちいた語
や文を通常会話の速さで呈示し，復唱するよう指示した際に
は，「あ」はかろうじて復唱し，「やま」も「や…ま」と単音
節ずつでたどたどしい様子であったが復唱できた．しかし，
「かわ」の復唱は 3回くりかえし呈示してもまったく復唱でき
なかった．「今日は雨が降っています」の復唱は「き…よ… 

う…は……あ……め？」と「やま」の復唱と同様に単音節に
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分離して発音し，「雨」より後方部分の復唱は不可能であっ
た．その一方，非言語音の理解は良好であり，「救急車のサイ
レン」「クラシック音楽」「電話のベル音」の音をスピーカー
から呈示した際，それぞれ「救急車」「音楽」「電話」と口頭
で正答した．書字と計算に明らかな障害はみとめられなかっ
た．その他の神経学的所見として右聴力の軽度低下がみとめ
られた．理学的所見に低身長をふくめ特記すべき異常はみと
められなかった．
検査所見：第 1病日の血液・生化学検査では特記すべき異
常所見はなく，血中乳酸値，ピルビン酸値，プロテイン C，S

の活性と抗原量はすべて正常範囲内であり，血中抗リン脂質
抗体（ループスアンチコアグラント，抗カルジオリピン抗体，
抗 b2-glycoprotein I抗体）はすべて陰性であった．第 1病日
の髄液所見は無色透明，初圧 110 mmH2O，単核球数 3/mm3，
多形核球数 0/mm3，髄液蛋白 29.0 mg/dlであり異常所見は 

みとめられなかった．第 1病日の頭部 MRIでは Diffusion-

weighted imaging（DWI）において左上側頭回後部，左縁上回
の皮質に沿った淡い高信号域をみとめ，同部位の Apparent 

diffusion coefficient（ADC）は低下していた（Fig. 1）．Fluid 

attenuated inversion recovery（FLAIR）では左上側頭回後部，

左縁上回の皮質下白質に高信号域をみとめ，同部位のADCは
高値を示していた（Fig. 1）．MR-Angiographyでは脳血管の狭
窄，閉塞所見はみとめられず，DWIと FLAIRでみとめられ
た病巣に明らかなガドリニウム造影効果はみとめられなかっ
た．第 4病日に施行した標準純音聴力検査による平均聴力レ
ベルは 4分法で右：22.5 dB，左：13.8 dBであり，軽度の右
感音性難聴をみとめた．第 4病日の一般脳波検査中に発作時
脳波所見と思われる律動波が 2回記録された．1回目は 9 Hz

の律動波が左前頭部から始まり，2回目は左中側頭部から
14 Hzの律動波が出現した．後者では 30～40秒かけて左側頭
部全体に広がった後に 4～5 Hzの徐波をともなった棘に変化
し，全経過約 2分で終息した（Fig. 2）．同日に施行した I123-IMP

脳血流シンチグラフィー（SPECT）では左上側頭回後部を中
心とした集積の上昇がみとめられた（Fig. 3）．第 6病日の脳
血管造影検査では閉塞血管や血管奇形などの明らかな異常所
見はみとめられなかった．
第 4病日以降の経過：てんかん部分発作と診断し，脳波を
記録しながらミダゾラム 2.0 mgの静脈内投与をおこなった
ところ，投与数分後には全般性多棘徐波結合の出現頻度が低
下した．それと同時に話し言葉の聴理解が改善し，会話が成

Fig. 1　Brain MRI on admission.

A: Diffusion weighted image (DWI) (Axial view, 1.5 T; TR 5,000 ms, TE 76.1 ms, b value = 1,000 sec/mm2) shows  

hyperintense signal lesions in the cortex of the posterior half of the left superior temporal gyrus and the left supra-

marginal gyrus. B: Apparent diffusion coefficient (ADC) (Axial view, 1.5 T; TR 5,000 ms, TE 76.1 ms) map shows  

hypointense signal lesions in the cerebral cortex and subcortial white matter of the posterior half of the left superior 

temporal gyrus and the left supramarginal gyrus. C–E: Fluid attenuated inversion recovery (FLAIR) (C: axial view,  

D: coronal view, E: sagittal view; TR 8,602 ms, TE 120.2 ms) shows hyperintense signal lesions in the subcortical white 

matter of the posterior half of the left superior temporal gyrus and the left supramarginal gyrus.
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り立つようになった．本人の話によると，発作中は「外国語
で話しかけられているように感じ，右耳が聞こえにくかった」
とのことであった．第 4～5病日はミダゾラム 4.0 mg/時の点
滴静注をおこない，終了直後からカルバマゼピン 300 mg/日
の内服に変更したところ，てんかん発作は以後みとめられな
くなった．第 15病日の脳波では左側頭部を焦点とした 4 Hz

の徐波が散見されるものの，てんかん性放電はほとんど消失し
ていた．第 18病日の標準純音聴力検査では，平均聴力レベル
が 4分法で右：10.0 dB，左：10.0 dBと正常化していた．第 21

病日に自宅へ軽快退院した．第 62病日に頭部MRIを再度施
行したところ，第 1病日にみとめられた DWIと FLAIRにお
ける異常高信号域が消失していた（Fig. 4）．

考　　察

本例はてんかん部分発作の症状として純粋語聾を呈した．
純粋語聾の原因疾患は脳血管障害がもっとも多いが，脳腫 

瘍，脳挫傷，脳炎などが原因で純粋語聾がひきおこされるこ
ともある 2）～11）．てんかん発作が原因で純粋語聾を呈したとい
う報告は，Landau-Kleffner症候群という後天性失語を特徴と
する小児てんかんの一種で多く報告されている 14）15）．一方，
成人例では脳血管障害後やヘルペス脳炎後に発症した症候性
てんかんでの報告が少数散見されるのみである 12）13）．本例で
は左側頭部打撲の既往があるものの，頭部MRIでは脳挫傷を
示唆する異常所見がみとめられず，脳血管障害やミトコンド

Fig. 2　Ictal electroencephalogram (EEG) on the 4th day after onset.

14 Hz rhythmic b activity appears from T3 (mid-temporal) (● ) and spread to left anterior-temporal and left posterior-

temporal with increasing amplitude. After that it changes to 4–5 Hz spike with slow wave and convergence about  

110 seconds.

Fig. 3　Brain SPECT (I123-IMP) on the 4th day after onset.

It shows hyperperfusion in the posterior half of the left superior temporal gyrus.
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リア脳筋症などてんかん発作の原因となる先行疾患の存在を
示唆する病歴，所見もみとめられなかった．本例はてんかん
部分発作のみによって純粋語聾を呈した成人例であり，われ
われの知るかぎり同様の症例は今まで報告されていない．
本例における発作中の脳波所見では，左側頭部を中心に棘
徐波がみとめられ，左側頭葉にてんかん焦点を持つ可能性が
強く示唆された．しかし，その詳細な解剖学的位置を脳波所
見のみで推定するのは困難であったため，本例では脳波に加
え SPECTとMRIを施行した．てんかん発作に関連する脳領
域は，神経画像所見によって同定しえることがある．てんか
ん原性領域は発作時に SPECTで過灌流を示し，発作間欠期
には脳機能低下領域に応じた低灌流を示すことが知られてい
る 16）～18）．また，MRIは脳腫瘍や海馬硬化症，海綿状血管腫
など，てんかん原性病変となりえるような脳の器質的病変を
検索するために有用であるが，他にもてんかん重積状態の際
に DWIや FLAIRにおいててんかん焦点を反映する所見を呈
することがある 16）18）～21）．本例では純粋語聾の症状が出現して
いる期間中に SPECTを撮像しており，左上側頭回後方領域を
中心に高集積がみとめられた．また，ほぼ同時期に撮像した
MRIでは，DWIにて左上側頭回後方と左縁上回の皮質に沿っ
た淡い高信号がみとめられ，FLAIRでは同部位の皮質下白質
に高信号がみとめられており，脳波と SPECT，MRIが示した
異常所見の解剖学的位置は概ね一致していた．左上側頭回後
方から左縁上回にかけての脳領域は，海馬や帯状回，視床枕
などのようにてんかん重積状態における組織脆弱性が指摘さ
れている部位ではなく，本例において同部位のMRI異常信号
がてんかん重積にともなって出現したとは考えにくい 20）21）．
それに加えて，純粋語聾の症状の改善にともなって脳波の所
見が改善し，DWIと FLAIRでみとめられた高信号が徐々に
消退したことを踏まえると，本例におけるてんかん焦点は左
上側頭回後方から縁上回をふくんだ領域内に存在する可能性
が非常に高いと考えられた．

本例における純粋語聾の責任病巣は，てんかん焦点から判
断すると左側頭葉と考えられる．過去の報告によれば，純粋
語聾の責任病巣は両側側頭葉病変と片側側頭葉病変の 2つに
大別される．両側側頭葉病変の報告は片側側頭葉病変にくら
べて多いが，非言語音の認知障害を呈しているばあいが多 

く，純粋語聾より聴覚失認というべき症例が多くふくまれて
いる 4）～6）8）～10）13）．両側側頭葉病変のばあい，両側聴皮質の障
害によって音声弁別に必要な周波数毎の時間分解能，音圧，
音程，音長の同定がいちじるしく障害されるため，純粋語 

聾をふくんだ聴覚失認が生じるのではないかと推察されてい
る 22）23）．その一方，本例のように片側側頭葉病変で純粋語 

聾を生じた報告は少なく，そのほとんどが左側頭葉病変であ
る 2）3）7）8）11）13）14）．左側頭葉病変による純粋語聾は左聴皮質の障
害，もしくは左聴皮質からWernicke野に向かう線維の損傷に
加えて，右聴覚連合野からの情報を連絡する交連線維が損傷
するばあいに生じると考えられている 8）24）．過去の報告例で
は左側頭平面とその皮質下が病巣にふくまれており，本例に
おけるてんかん焦点の解剖学的位置とほぼ一致している．音
声情報からのWernicke野の孤立という解剖学的な見解とは
別に，Stefanatosらは左側頭葉病変のみで純粋語聾を呈した
症例に対し，聴覚に関する詳細な精神物理学的検査を施行し
た 2）．その結果，左側頭葉病変のみのばあい，周波数毎の時
間分解能はほとんど障害されないものの，子音のように 40～
200ミリ秒といった短い時間で周波数が変化する音声を弁別
できなくなることがわかった．この障害によって語音選択的
な同定障害が生じ，純粋語聾としての臨床像を呈するのでは
ないかと彼らは考察した．彼らの報告例の病巣は本例のてん
かん焦点と同様左上側頭回後方に位置するため，本例におい
ても音声の周波数変化を分析する能力が障害されることに
よって純粋語聾が生じたのかもしれない．しかし，本例では
てんかん発作の治療を優先したゆえに発作時に詳細な聴覚検
査を施行しなかったため，本例と過去の報告例の間にある病

Fig. 4　Brain MRI on the 3rd, 17th, and 62nd day.

A: Fluid attenuated inversion recovery (FLAIR) image (Axial, 1.5 T: TR 8,602 ms, TE 120.2 ms) on the day 3 (same to 

Fig. 1C). B: FLAIR image (Axial, 1.5 T: TR 8,602 ms, TE 120.2 ms) on the day 17. Hyperintense signal lesion in  

subcortical white matter of the left superior temporal gyrus remained. C: FLAIR image (Axial, 1.5 T: TR 8,602 ms,  

TE 120.2 ms) on the day 62. The hyperintense signal lesion disappeared.
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態機序の共通性に関して考察することができなかった．した
がって，本例での音声弁別や語音同定に関する精神物理学的
特徴は残念ながら不明である．
本例は，成人においてもてんかん部分発作によって純粋語
聾を呈することがあるということを示した貴重な症例であ
る．また，本例は左半球の機能低下のみによって純粋語聾が
生じえる可能性を支持するものであり，先行報告と同様に言
語音の認知において左上側頭回後方から左縁上回にかけての
脳領域が重要であることを示唆した．
本報告の要旨は，第 89回日本神経学会東北地方会で発表し，会長

推薦演題に選ばれた．

※本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，組織，団体

はいずれも有りません．
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Abstract

Pure word deafness due to a localization-related seizure: a case study

Tomomi Shijo, M.D.1)2), Shigenori Kanno, M.D., Ph.D.1)3), Satoshi Shibuya, M.D., Ph.D.1),  
Takanori Oikawa, M.D., Ph.D.1), Ayumu Ohnuma, M.D., Ph.D.4) and Hiroshi Mochizuki, M.D., Ph.D.1)

1)Department of Neurology, South Miyagi Medical Center  
2)Department of Neurology, Tohoku University Hospital  

3)Department of Behavioral Neurology and Cognitive Neuroscience, Tohoku University Hospital  
4)Department of Neurology, Kohnan Hospital

We describe a 31-year-old, right-handed man who exhibited pure word deafness (PWD) due to a localization-related 
seizure. The patient was suddenly unable to comprehend spoken words, whereas he had no difficulty in speaking,  
comprehending written language, or discriminating non-verbal sounds. Diffusion-weighted imaging and fluid-attenuated 
inversion recovery on brain magnetic resonance imaging revealed hyperintense lesions in the left superior temporal  
gyrus (STG) and left superior marginal gyrus (SMG). Furthermore, brain single-photon emission computed tomography 
showed that these lesions were hyperperfused. An electroencephalogram (EEG) showed multiple spike-and-slow-wave 
complexes spreading to the left temporal regions. Immediately after administering midazolam intravenously, the patient 
was able to comprehend spoken words, and the epileptiform discharges in the left temporal regions disappeared. These 
findings indicate that he suffered from PWD resulting from a dysfunction of the left hemisphere alone. Furthermore, they 
suggest that the left STG and left SMG play an important role in the recognition of spoken words.

(Clin Neurol 2014;54:726-731)
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