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先天性脳障害の白質障害

横地健治

右冠動脈起始異常･特発性肺動脈高血圧症2y8m 

8w後
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けいれん重積・心停止

×先天性白質障害 ×白質変性症 ×内部型境界境界域梗塞 ○静脈梗塞

2y8m 

8w後

・Iris signのある側脳室周囲病変 ・半卵円中心の斑点病変 → Deep medullary vein thrombosis

Color overlays on axial T2-weighted magnetic resonance (MR) images 

of normal cerebrum show probable locations of external (blue) and 

internal (red) border zone infarcts.

The external or cortical border zones
• the anterior external border zones と paramedian white 

matter は、ACAとMCAの境界域
• the posterior external border zones (the parieto-occipital 

areas) は、MCAとPCAの境界域
✓大脳内側後方のACAとPCAの境界域は？

The internal or subcortical border zones 
the Heubner artery (長中心動脈(反回動脈)、ACA）、the 
lenticulostriate artery (MCA)、the anterior choroidal artery (内
頚動脈）との境界域
• the lenticulostriate artery とMCA
• the lenticulostriate artery とACA
• the Heubner arteryとACA
• the anterior choroidal arteryとMCA
• the anterior choroidal arteryとPCA

Rajiv Mangla , Balasubramanya Kolar, Jeevak Almast, Sven E. Ekholm. Border Zone Infarcts: Pathophysiologic 
and Imaging Characteristics. 2011
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Type 1: Arterial vascularization of the cortex depends on 
short arterioles originating from the same pial vessels 
(single source juxtaposed(並列) supply). 
Type 2: The corpus callosum is supplied by short 
arterioles originating from the pial network (single source 
juxtaposed supply). 
Type 3: Short association U-fibers are supplied by 
subcortical arteries and earliest branches of medullary 
arteries (dual source interdigitated supply). 
Type 4: The external capsule, claustrum and extreme 
capsule take up subcortical arteries, earliest branches of 
medullary arteries, and terminals of perforating arteries 
of the base of the brain (triple source interdigitated 
supply). 
Type 5: The centrum semiovale is supplied by terminals 
of deep white matter arteries (single source juxtaposed 
supply). 
Type 6: Vessels supplying the basal ganglia and the 
thalamus are long, perforating arterioles and arteries 
originating from the base of the brain (single source 
juxtaposed supply). 
cc = corpus callosum; crtx = cortex; ln = lentiform nucleus; lv = lateral 
ventricle; ma = medullary artery; perf = perforating artery; sca = subcortical 
artery; wm = white matter.

Smirnov  M, et al. Cerebral white matter vasculature: still uncharted? Brain 2021:144;3561–75. 

Type 5~6：内部型脳低血流障害

Fig. 2 The four zones of convergence of the deep medullary veins, the subependymal veins and the transcerebral veins. The deep medullary veins (DM) 
course centripetally to drain into the subependymal veins. Okudera et al. [13] demonstrated four zones of convergence in the frontal and parietal lobes by 

injecting barium into the internal jugular veins and obtaining radiographs of brain slices in cadavers. The zones of convergence from superficial to 
deep are the superficial (1), candelabra (2), palmitate (3) and subependymal (4) zones. In Zones 2 and 3 the medullary veins 
converge in characteristic configurations that resemble candelabras and palms, respectively. Transcerebral (TC) veins extend from 
the cortical surface to the subependymal veins. SE subependymal vein. 

Khalatbari H, et al. Deep medullary vein engorgement and superficial medullary vein engorgement: two patterns of perinatal venous stroke. 
Pediatr Radiol 2021;51:675-685.

Iris sign 出現部

前頭葉と頭頂葉は以下の４層の静脈還流をとる
1: superficial 2: candelabra
3: palmitate  4: subependymal

側頭葉と後頭葉では、transcerebral (TS) veinsを
通じて後角･下角に面する静脈に直接流入する
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1y4m 座位1y9m
最重度ID

1y7m

周生期問題なし

脳低血流障害に合致

HIEの症候のない周生期脳低血流障害 or 先天性白質障害の後方優位型

8y4m
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ifo: inferior fronto-occipital fasciculus (IFOF)
ilf: inferior longitudinal fasciculus (ILF)
unc: uncinate fasciculus (UF)
cgc: cingulum (cingulate gyrus part)
cgh: cingulum (hippocampal part)
ss: sagittal stratum (ILF･IFOFを含む)

ptr: posterior thalamic radiation (optic radiationを含む)
ec/ex/Cl: external capsule/ extreme capsule/ claustrum

acr: anterior corona radiata
scr: superior corona radiata
pcr: posterior corona radiata
slf: superior longitudinal fasciculus (SLF)

(Oishi K, et al. MRI Atlas of Human White Matter. 2011. Elsevier)

緑:前後
青:上下
赤:左右

⚫ cgc cingulum は前後走行線維 *ccは上下･左右走行線維

⚫ ptr･ss･ec/ex/Cl･acrは連続する前後走行線維
sagittal stratum-後方corona radiata複合

⚫ acrは前後走行線維 *同部に脳梁線維あり  前方corona radiata
⚫ scrは上下前後走行線維 上方corona radiata

35w

T2高信号部

黄：Posterior thalamic peduncle (optic radiationを含む)
緑：Temporo-parieto-occipito-pontine fibers
赤：Anterior commissure 
青：Occipitofrontal fasciculus =inferior fronto-occipital fasciculus(IFOF)

Inferior longitudinal fasciculus (ILF)
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a

a

側脳室周囲白質の4層 sagittal stratum (SS)
1: 側脳室壁細胞層(+上衣下層)＋脳梁線維
 a: cingulum
1’: 前頭部2の深層にある脳梁連絡線維束→前方放線冠
2: sagittal stratum深部と前頭部に連続するの水様腫大部

→sagittal stratum+放線冠 (視放線、後方･上方･前方放線冠)

 Internal sagittal stratum Temporo-parieto-occipito-pontine fibers, ILF
  cap･arrowhead →terminal zone (後方)

3: sagittal stratum表層深部と前頭部に連続する細胞密部
 ≠External capsule

4: sagittal stratum表層浅部と前頭部に連続する細胞疎部
 →sagittal stratum+放線冠 (視放線、後方･上方･前方放線冠)

 External sagittal stratum Optic radiation, IFOF

1
1

a

2

1’

1’

28w

a

＊: germinal matrix
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黄：Posterior thalamic peduncle ⊆optic radiation
緑：Temporo-parieto-occipito-pontine fibers
赤：Anterior commissure 
青：Occipitofrontal fasciculus (=IFOF)

Inferior longitudinal fasciculus (ILF)

inferior fronto-occipital fasciculus(IFOF)とoptic radiation (OR)は通る
＊ fornix(crus) / stria terminalisと隣接する

fx/st: fornix(crus) / stria terminalis

すべてのsagittal stratum線維が交わる sagittal stratum-crossroads

座位・いざり10y6m。背臥位ブリッジ位が好む。有意な言語理解なし両側内頚動脈欠損

2y5m

・側脳室周白質-4 ・cingulum ・後方･前方>上方corona radiata

早産白質障害の易侵襲部と同じ
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21y1m

・側脳室周白質-4 ・cingulum ・後方･前方>上方corona radiata

・側脳室周白質-4 ・cingulum ・後方･前方>上方corona radiata
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側脳室周白質-4

cingulum

後方･前方>上方corona radiata

2y5m

21y1m

5d

6y1m

flocculusがない

後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成独歩7y9m 最重度知的障害

Joubert症候群
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6y1m

虫部無形成･小脳異形成

後頭葉前下内側･
側頭葉後下内側 低形成

5d

6y1m
sagittal stratum (SS)-4～後方CrのT2高信号 上方CRのT2高信号 →SS~CRの異所性灰白質様病変

過形成となる病変
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6d

6m

・水頭症
・横地分類A1

↑

flocculusがない

Joubert症候群･水頭症

虫部無形成･小脳異形成

後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成

SS~CRのT1高信号orT2低信号病変 *異所性灰白質様もあり

・Cn･CRの生理的T2高信号なし ・白質T2低信号化（前方>後方）後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成
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15d
flocculusがない

Joubert症候群

虫部無形成･小脳異形成

後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成

15d
15d

側脳室周囲白質のT2低信号病変 *萎縮を伴う

・Cn･CRの生理的T2高信号なし
・白質T2低信号化（前方>後方）

後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成
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1y7m

独歩 3y4m
軽度知的障害

sagittal stratum (SS)-2･4～後方CR･前方CRの辺縁がT2高信号 *iris sign様

上方CRも軽度T2高信号 *血管周囲腔様

側脳室体部内側壁T2低信号病変 *異所性灰白質様

虫部低形成･小脳異形成

後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成

Joubert症候群

2m

2y1m

flocculusあり

独歩 8y1m
重度ID

虫部無形成･小脳異形成

後頭葉前下内側･側頭葉後下内側 低形成

Joubert症候群
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2m

2y1m
SS･後方CRのT2高信号 上方CRのT2高信号

1y6m

後頭葉前下内側低形成(軽度)

虫部低形成･小脳異形成

独歩 2y6m
境界域ID

Joubert症候群
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6m

1y6m

2y9m

→SS･後方CRのT2高信号

6m 1y6m 2y9m

→SS･後方CRのT2高信号
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1y8m

2y7m

Angelman syndrome

1y8m
2y7m

1y8m
2y7m

髄鞘化遅延
→放線冠外半卵円中心の

前方･後方白質低形成

→SS･後方CRのT2高信号

Angelman症候群

2y0m

放線冠外半卵円中心の前方･後方白質低形成→SS･後方CR・前方CR・上方CRのT2高信号
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２y1m

Angelman症候群

放線冠外半卵円中心の前方･後方白質低形成

→SS･後方CR・前方CRのT2高信号

?

2y7m
2y0m ２y1m

髄鞘化遅延
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4m

1y6m

独歩6y9m
有意な言語理解なし

ATRX Alpha thalassemia X-linked intellectual disability syndrome

放線冠外半卵円中心の前方･後方白質低形成

破壊性

髄鞘化遅延
室頂高位

虫部上端高位

SS-後方CR・上方CR・前方CRのT2高信号

11m

独歩2y1m
中等度ID

ATRX

SS-後方CR・上方CR・前方CRのT2高信号

放線冠外半卵円中心の前方･後方白質低形成
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12y5m

3歳 窒息 横地分類A1ATRX

16y1m

SS-後方CR・上方CR・前方CRのT2高信号

放線冠外半卵円中心の白質低形成

破壊性

橋低形成

11m

1y6m

12y5m

ATRX-1

上方CRの易侵襲性 ATRX-3

ATRX-2
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独歩2y4m

→つま先歩き

最重度ID

10y0m

室頂高位

脳梁後部が小さい

脳回部白質は相対的T2低信号で、皮質が厚く見える
←放線冠白質のT2高信号↑ その外側白質の容量低下

海馬異形成

固定的足底屈Mowatt-Wilson 症候群

1y1m

室頂高位

海馬異形成

放線冠白質のT2高信号↑ その外側白質の容量低下

Mowatt-Wilson 症候群
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横地分類A4
11y8m

室頂高位

脳梁後部が小さい

海馬異形成

放線冠白質のT2高信号↑ その外側白質の容量低下
Mowatt-Wilson 症候群

7m

2y11m

2y11m
CTNNB1変異

•座位 1y5m, うさぎ跳び 1y5m, つたい歩き 2y1m, 独歩 8y10m ・最重度ID

小脳異形成

皮質は厚いようにみえる

脳梁は厚め

放線冠白質のT2高信号↑ その外側白質の容量低下 中央も 上部放線冠側方T2低信号が脳回に届かない

固定的足底屈
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1y10m

16y10m

・視力障害(浸出性硝子体網膜症)
・腹臥位移動（全身バタバタして）3y0m

座位保持は不可
・有意な言語理解なし

・室頂高位
・脳梁厚め

・放線冠白質のT2高信号↑
・その外側白質の容量低下 *中央部も

CTNNB1変異

16y10m

室頂高位

小脳異形成±
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2y11m 前者

1y10m
後者
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