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定義と分類（definition ＆ classification）

定　義

ILAE（International League Against Epilepsy）は過去の治験と近年の臨床場面での議論を踏
まえ，2015年に status epilepticus （SE）の新たな定義を公表した1）．

SE is a condition resulting either from the failure of the mechanisms responsible for seizure termi-

nation or from the initiation of mechanisms which lead to abnormally prolonged seizures （after 

time point t1）. It is a condition that can have long-term consequences （after time point t2）, includ-

ing neuronal death, neuronal injury, and alteration of neuronal networks, depending on the type and 

duration of seizures1）.

てんかん重積状態は，発作停止機構の機能不全，または異常に遷延する発作（時点 t1以降）
を引き起こすような機構の発生によってもたらされる状態である．発作の型と持続時間に
依存して，神経細胞死，損傷および神経回路網の異常を含む長期的な後遺症をきたす（時
点 t2以降）．

（本ガイドライン策定ワーキンググループ訳）

従来，多くの定義は全身性けいれん発作を対象としていたが，新たな定義では意識障害
を伴う焦点性 SE（focal SE with impaired consciousness）と欠神発作 SE（absence SE）を含めた
ものとなっている．発作持続時間に関する議論の要点は，①何分以上持続すると自然停止
しがたくなるか（time point t1），②何分以上持続すると脳に長期的な影響を残すか（time 

point t2），である．強直間代発作 SE（tonic-clonic SE）では time point t1を 5分，time point t2

を 30分としている．
SEの定義に関する議論は長い経緯がある．ILAE（1981）では「発作がある程度の長さ以
上に続くか，または短い発作でも反復しその間意識の回復がないもの」と定義した2）が，
発作の持続時間を明確に定義していなかった．その後，baboonを用いた，けいれん発作
による神経障害が不可逆性に至る実験の結果を踏まえ，ILAE（1993）では「30分以上持続
する発作，または反復する発作で 30分以上にわたって発作間欠期に意識回復しないもの」
と変更した3）．疫学研究では 30分とする定義が一般的である．しかし，近年，早期治療
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5総論2　定義と分類

介入，治療予後など臨床的立場からはより短い持続時間で定義する考え方が多くなった．
成人の全身性けいれんの平均持続時間は 1分前後であり，2分以上持続することはなかっ
たとする報告をもとに，Wasterlain4）らは，①診断と治療判断を行う臨床家の立場から，
impending SEとして 5分以上持続する全身性けいれん発作か，15分以上持続する非けい
れん性発作か焦点性発作，または間欠期に意識が十分に回復しない 2回の発作，②疫学ま
たは臨床研究の立場から，SEとして発作型を問わず 30分以上持続する場合，または発作
間欠期に意識の十分に回復しない発作反復が 30分以上持続する場合，とすることを提唱
している．根拠として，10分以上，29分以下の発作の 40%は自然停止しており，死亡率
が 2.6%と 30分以上の SEにおける 19%と比較して低いことをあげている．新生児と幼
小児では事情が異なるため，この定義を適用しないとしている．
成人のけいれん発作持続時間をビデオ脳波同時記録によって検討し，二次性全般化発作
の持続時間中央値は 130秒であり，11分以上続く場合に SEとなる可能性が高い5）．また，
2分以上を遷延性発作とする6），という報告がある．

Shinnar7）は小児 407例の誘因のない初回けいれん発作における発作持続時間を検討し，
30分以上が 12%であった．持続時間は症例の 76%を占める平均 3.6分の群と，24%を占
める平均 31分の群との二峰性の分布を示した．発作は 10～15分を経過すると収束しが
たくなることを示し，治療介入が必要であるとした．SEの時間定義としては従来の 30分を
支持している．また，Hesdorffer8）は初回有熱時けいれん発作（febrile seizures：FSs）158例
について発作持続時間を分析し，全体の 82.3%を占める平均 3.8分の群（short FS）と 17.7%

を占める平均 39.8分の群（long FS）とに分けられることを示している．この結果から単純
型 FSの時間上限を 10分が妥当としている．
これらの知見から，早期治療介入のタイミングとして SEの発作持続時間を 5分，ない
し 10分という提案がなされてきた．ILAEの新しい定義（time point t1）はこれらに基づいて
提案されている．
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分　類

ILAEの新提案1）では以下の 4軸によって SEを分類している．各項目の細分類は論文を
参照されたい．なお，付録 1で詳細な原因がリストアップされているが，日本で多い感染
症関連の急性脳症は明示されておらず，HHV-6も急性脳炎の原因としてあげられている．
従来の疫学研究における原因分類では，これとは少し異なる分類（表 1）2）がなされている．

1） 症候（semiology）：明らかな運動症候を呈する（with prominent motor symptoms）型と，
それを伴わない型に分類．前者の内，けいれん性 SE（CSE）をさらに全般性，焦点性
起始で両側性 CSEに進展，焦点性か全般性か未決定に分類している．

2） 原因（etiology）：原因が既知（症候性：symptomatic）と未知（潜因性：cryptogenic）とに
分類．SEの原因分類であるため，てんかん症候群分類にある特発性（idiopathic/ge-

netic）はここでは採用されていない．
3） 脳波相関（EEG correlates）：SEにおける脳波所見を記述する用語を提案しているが，
従来使用されている location（全般性，片側性，両側独立性，多源性）以外に，波形や
時間経過による特徴などの特性があげられている．

4） 年齢（age）：幼児（1か月から 2歳），小児（3歳以上 12歳）とし，13歳以上は成人ま
で一括されている．それぞれの年齢層で認められる脳波臨床症候群があげられてい
る．

ILAEの新提案では言及されていないが，治療反応性によって以下の用語も頻用されて
いる．
■1  難治性けいれん重積状態
　難治性けいれん重積状態（refractory status epilepticus：RSE）という用語は，複数の抗てん

てんかん重積状態の原因分類
（1）　 Febrile SE：SE occurring when the only provocation is a febrile（≧38.0℃）illness 

after excluding a direct CNS infection such as meningitis or encephalitis in a previously 
neurologically healthy child.

（2）　 Acute-symptomatic：SE occurring during an acute illness such as brain trauma, CNS 
infection, cerebrovascular disease, acute diffuse encephalopathy（primary anoxic）, and 
toxic / metabolic insults in a previously neurologically healthy child.

（3）　 Remote-symptomatic：SE in a child with a history of a preexisting CNS abnormality 
in the absence of an identified acute insult.

（4）　 Acute-on-remote-symptomatic：SE occurring during an acute neurological insult or 
febrile illness in a child with a remote symptomatic etiology.

（5）　 Cryptogenic / idiopathic epilepsy-related：SE occurring in a child with a previous 
diagnosis of cryptogenic / idiopathic epilepsy, or SE that is the child’s second 
unprovoked seizure, indicating a diagnosis of cryptogenic / idiopathic epilepsy.

（6）　 Unclassified：SE that cannot be classified into any other group.

〔Nishiyama I, Ohtsuka Y, Tsuda T, et al. An epidemiological study of children with status epilepticus 

in Okayama, Japan : incidence, etiologies, and outcomes. Epilepsy Res 2011 ; 96 : 89-95.〕

表 1
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かん薬を使用してもコントロールできず，バルビツレート昏睡療法を要するけいれん重積
状態に対して最初使われ3），その後多くの文献で様々な定義が用いられてきた．近年よく
使われる定義は，少なくとも 1つの first lineの抗てんかん薬（ベンゾジアゼピンなど）と少
なくとも 1つの second lineの抗てんかん薬（フェニトイン，フェノバルビタールなど）を使
用しても続く臨床的または電気的発作4-6）とされており，持続時間を定義していないもの
が多いが，60分以上と持続時間を定義している報告もある7-12）．
■2  超難治性けいれん重積状態
　超難治性けいれん重積状態（super-refractory status epilepticus：SRSE）は，2011年に開催
された the Third London-Innsbruck Colloquium on status epilepticusで初めて使われた13）．SRSE

は「全身麻酔開始後 24時間以上続く，または繰り返すてんかん重積状態を指し，麻酔の
減量，または中止に伴っててんかん重積が再発する状態も含む」と定義される14）．
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