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発達期脳性運動障害の小脳病変と症候

横地健治

21d

中小脳脚未髄鞘化線維束部の
T2高信号化

小脳核部T2高信号域の縮小
とT2低信号化

対照

歯状核外周髄鞘化神経束部*太く見える

 T1高信号化-T2弱低信号化*外側部

T1低信号化-T2高信号化

Total asphyxia例の見直し
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対照

21d

2y3m

歯状核外周髄鞘化神経束部病変がT2高信号となる
T1高信号･T2弱低信号部に強い

白質容量(主体は中小脳脚部由来線維)の減少 *歯状核が同定できない

Tonsilとvermis上端が持ち上がっている

pear-shape

➢ 室頂と虫部上端は高め
➢ 中脳上端は上丘の上端より低い

 a hummingbird sign
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8d

16d

37d

・小脳核部T2高信号減と容量低下
・歯状核外周髄鞘化神経束はT2高信号または低信号(T1はその逆)となる
・中小脳脚部のT2高信号部が広がる
・前方虫部はT2高信号化し萎縮する

日齢による差異は大きい

8d

16d

37d
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Normal midline sagittal anatomy of the 
midbrain–hindbrain

• The rostrocaudal length of the vermis in the 
midline should be approximately equal to the 
distance from the intercollicular sulcus to the 
obex.

• In the midline, the primary fissure (large black arrow) 
and the prepyramidal fissure (large white arrow) should 
divide the vermis approximately into thirds, but the 
middle third is usually smallest, while the anterior third 
is the largest. 

• On this midline sagittal image, the distance from the top 
of the midbrain to the bottom of the angle (small black 
arrow) where the midbrain intersects the pons ventrally 
is considered one unit. The distance from that same 
angle point (small black arrow) to where the pons meets 
the medulla (small white arrow) should measure 
approximately two units. The distance from that small 
white angle to the obex should be about one unit (0.8–
1.2 units). 

• The midpoint of the 4th ventricle (arrowhead, 
fastigium) should be located just below the 
mid pons.

Barkovichのtext

V

虫部の上端は
上丘の上端

中脳の上端は
上丘の上端より低い

37w 気管軟化で人工呼吸
独歩 2y10m
最重度ID

縦長小脳は悪い
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3y9m

Costello症候群

室頂高位

上小脳脚
の水平化

Costello症候群はmacrocerebellumがある

6m

1y1m

6m
1y1m

室頂高位

上小脳脚
の水平化

Costello症候群

macrocerebellum 虫部上端
高位
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2y0m 9y1m3y10m 27y8mSENDA

室頂高位

虫部上端高位

・小脳萎縮
・虫部上端高位･
室頂高位なし

2m

9m
6y2m

・満期 HIE ・横地分類A1

• 股半屈曲(右>左)・股半外転(右>左)位の股関
節筋共収縮

• 膝半屈曲(右＜左)･外旋位の膝関節筋共収縮
• 足は背屈外反位
➢下肢はわずかな股膝屈伸(内外旋はなし) 寡動
➢肘伸展位の肩運動(回旋が主)
➢反りはなし

⇒股伸展･膝伸展(右は反張)

股伸展荷重制限≫股屈曲過活動(･分離運動制限)

膝反張となる重症HIE

11

12



7

20d

・島白質と被殻の一塊嚢胞化

・中心溝深部と側脳室周囲はT2低信号(T1弱高信号)

20d

・小脳核部の縮小とT2高信号減 ・歯状核外周髄鞘化神経束がT2低信号減と肥大化
・中小脳脚部のT2高信号化

中脳T1高信号
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3m

右下肢共同運動(完全伸展)

6m
・股膝半屈曲位
・股膝伸展優位(完全伸展

せず)の下肢屈伸

股伸展荷重制限・股屈曲過活動・分離運動制限・共収縮制御障害

1y4m

・股膝伸展位・足中間位 ・肘屈で肘下がり側方位
・わずかな股膝屈曲(右>左)の下肢屈伸

6y3m

6y3m

左
右

10y5m ・体幹後弯･左凸
・膝反張(左>右)･
外旋(左>右)

・足中間位
・肘屈曲･W位

寡動

8y3m

中脳･橋･延髄

海馬

視床
被殻
尾状核
島白質

白質

中心溝部
大脳内側部

虫部歯状核
内側部･外側部

室頂･虫部上端とも高め
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股膝屈曲位となる重症HIE 股伸展荷重制限・股屈曲過活動・分離運動制限・共収縮制御障害

2m

9m

右上肢
振り上げ･内旋降ろし

完全伸展しない
下肢共同性屈伸

2y10m

下肢伸展が増す

足は底屈内反になる

肘は屈強か伸展

4y5m

7y2m

・股膝屈曲位
・肘屈曲位

1y7m

18d

海馬

視床
被殻
尾状核
島白質

白質

中心溝部
大脳内側部
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1y7m

18d

中脳･橋･延髄
海馬

虫部

歯状核内側部･外側部
中小脳脚部白質のT2低信号化

18d

18d 1y7m

1y7m
・白質のT2低信号化 ・歯状核外周髄鞘化神経束部のT2低信号の減弱と肥大化
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3m 7y

14y

成熟児HIE
終生ほぼ無動
人工呼吸は不要

0m28d

自発呼吸のある横地分類A1-C 股屈曲･外転→股伸展･内転
膝屈曲→増強

→四角下肢

上肢
→肘伸展･前腕回内･手屈曲

3m

・中脳･橋･延髄 ・歯状核内側･外側病変 ・大脳白質
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Multicystic encephalomalacia
4m

6y5m

10y6m

下肢共同運動

股伸展荷重制限･股屈曲過活動･分離運動制限

・股半屈曲→股伸展 ・膝半屈曲→

上肢 →肘屈曲･外側位 手屈 W位

1y11m

45d

大脳は多嚢胞性脳軟化
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45d

1y11m

・小脳核部 T2高減
・歯状核外周髄鞘化神経束部

T2低減
左が悪い

c1m

c3m
眼球下転あり

34w

c5m
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40d(c4d)

c4d

中小脳脚部がT2高T1低
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脳低血流障害

40w

9d

中央部はADC↓･T2↓･T1↑ 周辺部はADC↑･T2↑･T1↓
側脳室周囲・放線冠部も

↑上小脳動脈の内側枝と外側枝の境界域

・小脳核部 ・歯状核外周髄鞘化神経束部 ・中小脳脚部
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6m

股屈曲 右＞左

下肢屈伸は
左がいい

肩荷重
右が悪い

ヒコーキ位

11m

1y5m

右の踏みしめ

・40w ・ 胎児仮死で緊急帝切 ・10mで独歩

16d

10m

T1高･T2低とT2高･T1低の白質病変あり
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16d

10m

↑上小脳動脈の内側枝と外側枝の境界域

・小脳核部 ・歯状核外周髄鞘化神経束部 ・中小脳脚部

16d

10m

・小脳核部 ・歯状核外周髄鞘化神経束部 ・中小脳脚部
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・37w
・座位 2y0m
・重度ID

2y2m

2m

4m
10m

1y4m 2y0m股屈曲過活動
･股伸展荷重制限

股外転外旋伸展が強い

2y2m

1y6m

8d

・ADC↓･T2↓･T1↑
・ADC↑･T2↑･T1↓

*このうちADC↑が強いのが無侵襲

後方部皮質下白質(右＞左)優位の
ほぼ全脳病変
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8d

8d/1y6m

1y6m

・小脳核部
・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部

8d
1y6m
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・39w HIE ・座位4y9m ・最重度ID3m

2y0m 3y1m 4y7m

股屈曲過活動
・股伸展荷重制限

2y0m

・小脳核部
・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部

脳低血流障害

後方は左優位、前方は右優位
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• 室頂は軽度高位 ・虫部上端は高位 ・macrocerebellum absolute

↑歯状核外周髄鞘化神経束T2高信号

・39w HIE ・独歩2y10m ・重度ID

1y0m

3y

股屈曲過活動
・股伸展荷重制限
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皮質下白質が最も侵される

11d

2y8m

左側優位

11d

2y8m

・小脳核部

・歯状核外周髄鞘化
神経束部

・中小脳脚部

左側優位

• 室頂は軽度高位
• 虫部上端は高位 *macrocerebellum ？
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c2y5m

・33w, 双胎1子, 双胎間輸血症候群の受血者
・独歩 c1y6m ・軽度ID

・小脳核部

・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部

• 室頂高位はなし
• 虫部上端は高め

34w, 胎盤早期剥離
独歩 c2y3m 中等度ID 

・小脳核部

・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部

• 室頂高位
• 虫部上端高位

c1y9m
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40w
つたい歩き

3y9m
最重度ID

出血

21d

2y10m

21d

2y10m

虫部上端高位
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39w HIE
独歩3y10m
最重度ID

・小脳核部

・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部

• 室頂高位
• 虫部上端高位

・37w HIE ・独歩 1y1m  ・軽度ID

26d

1y7m
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26d/1y7m

・T2高･T1低のU-fiber部
は保たれる

・その直下の皮質下白質
部T1高･T2弱高が侵襲
部である

• 室頂高位
• 虫部上端高位

1y7m

26d

小脳
左の方が悪い
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c3m

c1y2m
c1y10m

c2y1m c3y1m

c4y7m

c11y5m

早産失調

左が利き手

• 股伸展荷重制限・股屈曲過活動
• 独歩 4y3m  中等度ID

28ｗ

c30d

c1y6m

•頭頂葉嚢胞
•大脳白質
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c1y6m

c30d

・小脳核部 ・歯状核外周髄鞘化神経束部 ・中小脳脚部 *前葉部

c30d

c1y6m

・小脳核部
・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部 *前葉部
○ 虫部

室頂は低い
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22w • いざり ・重度IDc2m c4y6m

c7y9m c8y7m

上下肢とも伸展が強い

股伸展荷重制限＞股屈曲過活動

c2w

c3y2m

・側脳室周囲T1高T2低部がT2高信号病変になる ・T2高信号部は萎縮する大脳白質病変
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c3y2m

c3y2m

c2w

c2w

・小脳核部・歯状核外周髄鞘化神経束部

・中小脳脚部

23w 座位 c3y7m 重度IDc11m

c4y10m

c4y3m

c1y5m c2y7m

股屈曲過活動・股伸展荷重制限 *共収縮が強い 股膝屈曲・肘屈曲が優勢
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c5w

c1y6m

大脳白質

c5w

c1y6m

・小脳核部
・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部
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c20y6m

両側小脳半球萎縮・27w ・独歩c3y11m ・最重度ID つま先歩行  CZPで歩けなくなった

c8m

c1y8m

・33w，出血後水頭症(VPシャント) ・独歩 3y1m ・最重度ID・折れ線型自閉症

c1y8m

c8m

c1y8m

つま先歩行

てんかん発作直後は、
足中間位になる

・高度白質病変
・小脳核部
・歯状核外周髄鞘化神経束部
・中小脳脚部

macrocerebellum
虫部上端は高め
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