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脳回形成異常の運動症候
-再考-

横地健治

Miller-Dieker 症候群10d
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5y5m3y7m

5y3m

頚後屈と体幹伸展

下肢伸展

四角

• 股屈曲過活動･股伸展荷重制限
• 優勢筋の過活動 *対抗運動は不可

･反りは股屈曲過活動

✓反復増悪性筋過活動状態
➢ 基盤筋活動過活動・対抗運動(－)

ピクピク・ピクッ

13d

3y9m 42w, SFD  口唇口蓋裂

厚脳回･小脳低形成
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13d
3y9m

1: cortical plate 脳溝は少なく浅い

2: subplate 退縮は遅延 脳溝のある所は薄い→T2高信号域
3: intermediate zone (IZ) 
4: 側脳室壁隣接部線維(callosal fiber他)＋ 遊走細胞残存領域

視床VL核･皮質脊髄路
の髄鞘化はあり

脳溝は深くはなっているが、数は増えず

対照
1

2
3
4

13d

3y9m

橋低形成

• 中小脳脚小脳半球系無形成
• 虫部無形成
✓下小脳脚系の過形成
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• 強い股膝屈曲・肩の退け・頚部後屈

3y5m 4y3m

• 股屈曲過活動 強い
＋頚後屈･肩の退け

• 優勢筋の過活動 *対抗運動は軽度
➢ 基盤筋活動過活動・対抗運動(－)

1y6m

厚脳回

横地分類A1
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8m
眼球運動は過剰･過大
速い首振り

3y4m

6y11m

股屈曲過活動 強い
･股伸展荷重制限

基盤筋活動過活動
 ･対抗運動(-)

周辺視

中央視をしない

強い股屈曲

1y2m

6d

びまん性白質病変胎生期側脳室隣接部 出血→嚢胞

白質萎縮低形成はさらに進む
小頭(胎生期から)

38w SFD
横地分類A1
てんかん難治
WES 有意な変異なし

胎生期外套(白質)障害
✓単純脳回-小頭ではない
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6d

1y2m

小脳低形成

胎生期小脳障害

4m 1y4m

手足くねくねする
有意な視覚行動はなし

•下肢伸展優位
•co-activationが強い

寡動

股屈曲過活動 強い
･股伸展荷重制限

基盤筋活動過活動
 ･対抗運動(-)
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6m

1y5m

・多小脳回(後頭葉以外) ・白質障害(側脳室周囲~脳表部)

横地分類A1・てんかん

1y5m

6m

6m 1y5m

小脳低形成
室頂高位

びまん性白質障害
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9m

2y1m

• 股屈曲過活動 強い
• 股伸展荷重制限
• 分離運動制限
基盤筋活動過活動･対抗運動(-)
＋分離運動制限

開口

舌出し

・股屈曲と伸展が強い
・共同運動
・共収縮が強い 反りが強い

胎児期から脳梁欠損あり 周生期著変なし 4mから眼振？ 座位1y8m、つたい歩き4y3m 重度ID WESは出ず

3d

1y5m

多小脳回(全脳)
脳梁欠損(部分)
びまん性白質障害(T2高信号)
胎生期
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3d

1y5m

中脳割れ

Diencephalic–mesencephalic 
junction dysplasia

脳梁部分欠損
小脳異形成(前葉)

3d

1y5m

脳梁線維の髄鞘化

全脳皮質白質障害
中脳小脳障害
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1m

3m

舌出し
過開口

5y5m

腰振り

伸展位が強い
共収縮が強い
腰を振る

股屈曲が強い

ウサギ跳び~いざり

• 股屈曲過活動
• 股伸展荷重制限

眼球は不定の方向に動く（急速相はない）

saccadic intrusion

3y4m

5y5m

横目で見る

頚過後屈で見る

下目で見る

眼を強くつぶる

頭を回旋して見る（下目で）
• 周辺視で見る ・動きを入れてみる

中心視しない症候群
周辺視

・両眼視ができない
・眼球静止位がとれない
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身体揺すりは早産不随意運動に似る

• 股屈曲過活動
• 股伸展荷重制限
➢反復交代性全身運動

4m

4y5m

• 前頭部 dysgyria
• 巨大尾状核

中脳割れ

小頭

胎生期より小頭症 39w, SFD 座位1y2m いざり1y8m(→ウサギ跳び) 独歩5y4m →つま先歩行 最重度ID WESは出ず

4y5m

4m

21

22



12

9y7m

巨大小脳
(絶対的)

9m

眼つぶり

舌出し

1y3m

2y5m

6y8m

8y1m

頚体幹
前屈

ビクッと

股屈曲過活動
股伸展荷重制限

いざり
いざり這い

左が良い
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13d

1y7m

座位までの運動発達。3歳代の発達年齢 septo-optic dysplasia (SOD) Schizencephaly?

右半球の中心溝部･弁蓋部皮質にpolymicrogyriaあり白質異常あり

中脳割れ

Diencephalic-mesencephalic junction dysplasia

皮質脊髄路の髄鞘化はあり

右前頭葉は小さい

13d

1y7m

13d

巨大裂脳症

SOD lesion?
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1y7m

13d
巨大裂脳症

室頂高位

1y7m

巨大裂脳症
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6w

下肢伸展優位
共収縮強い

薄目

2m

3m 6m
舌出し

11m 首振り
下見

2y0m

右を向いてから左前方に左手を伸ばす

横目

足底屈
左の方が強くて、荷重は良い

首振り 下目

・股屈曲過活動
・股伸展荷重制限
・分離運動制限(右)

周辺視
首振り見

12d

2y3m

Septo-optic 
dysplasia

PMG~dysgyria
白質病変

中脳割れ

裂脳症
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12d

2y3m

PMG~dysgyria
白質病変

×中頭蓋窩くも膜嚢胞 裂脳症

12d

2y3m
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8m

肩過内旋は右が強い

股内旋は右が強い

股外転伸展強い
肩退け

手指足趾過屈曲

1y1m

右の方が良い

1y3m

1y11m

背這い左肩内旋
手掌屈強い

菱形

2y11m

7ｙ3m

股膝屈曲
床に張り付く強い踏み込み

・股屈曲過活動
・股伸展荷重制限

満期 横地分類A1

19y

多小脳回（後頭葉以外）
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1y8m 4y1m

・股屈曲過活動 強い
・股伸展荷重制限
・分離運動制限

多小脳回

・つたい歩き 5y ・右片麻痺様 ・重度知的障害

・股屈曲過活動 強い
・股伸展荷重制限
・分離運動制限
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9m重症congenital cytomegalovirus infection

4m 1y11m

2d

1y8m

1y0m

股屈曲過活動
股伸展荷重制限
分離運動制限
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