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3.白質の異常パターンから考える代謝疾患の画像診断

大場洋，工富公子，豊田圭子，安達木綿子'）
帝京大学医学部放射線科。国立精神・神経センター放射線科'１

RecognitionofAbnormalWhiteMatterPattern

inCongenitalMetabolicDisorders

HiroshiOba,KimikoKutomi,KeikoToy()｡a,YtlkoAdachi1】

DcpartmentofRadi()logy,TnCikyoU】】iversityHosl〕iial

D(､partll1cnl〔)(Radi()l()gy,Nali(〕nalCcni(､ｒ()fNeurolo幻andPsvchiatryI）

(Abs媚Ｃｆ）

ＭＲＩishighlysensitiveinthedelecti()、()Iwhitematterlesions・MRIpatternrecognition

flcilitatesthediagnosticprocessandreduces[helis［０［necessal-ylaboraloryteslsandthe

c()nsequenlbur〔lenforpatientsandfami1ies,alldprovidesimp()rtantscientificinf()rmation、

Theclassificationofmanv(lisordersislikelyt()ｃｈａｎｇｅａｓｗｃｇａｉｎｋｎ(〕wledgeandexperience‘

Nonetheless,lhisapproachwillall()wUlereadertogetclosetothediagnosisinmanycases．

雄ylwﾌﾉﾋﾟﾊﾞ：Congenitalmetabolicdisorders,Myelination,ＭＲｌ￣

ことに多い．」,L底核健位に1噸i;される炊忠も多く

は，1次的または２次i１，に''1髄も隙'１';されることも

多く，これらまで．市及していくと際１１４がない．

このjriでは，ル1.象疾忠を光尺代,i1Iﾙﾐ忠に絞り、

恥に的に''１１２，１１L常パターンから鍬別診ｌｌ１ｒを試みた

いしたがって，’'1質変化はT2強調像にて川'十

>)を,(す変化で，」iL水的にﾉfｲ｢対称|'|:かつびまん

性分(Ｉｊを対･象とした．Ｗ7'１ﾐﾘdi11IIから乳幼ﾘIljUlにお

ける髄Wiの成熟に１１２うMRIl11Ii像の１１;>｝変化につい

ては，光ﾉ<代Ii111）欠忠の''1['(|)ｷﾞﾄ)パターンを評IIli~リー

るに､'ｉたりＪ１ミサifにＩ匝痩であるが、これについては

他のｂＭ:を参砦されたい

大脳白質分布パターン

1.大脳深部白質優位のびまん性白質異常(U-fiber

は保たれる.）(Fig.1）

人部分の価Wi形)ｊＭ〈/h性疾AIAが念まれる．與

染''1ｉ|'lPiジストロフィ（Fig.1)，新ﾉﾋﾘJMllli1fl'1Wｒ

ジストロフィ．Krabbelliｽi，フェニルケトン》I(ｿl1i，

はじめに

光犬代,i9I疾忠の多くは，lllxiⅢ'1経を似i;し、llN1'｜

質にｿ,苅Iil1的なy4常を来たすことが多い光犬代ｉｌｌ

疾忠における1I1ji像診断の役}ｌＩＵは大きいｉ惨１Ｍ:を1,1

めた肌′'三化判，検侭の牧を減らした|〕，Ｍｊ行に

よっては，lIi\系欠.111や過伝いＩ餅'1を一ﾉﾊ(に絞り込

むこともある．忠骨や家族の経済的iilllを減らす

効果も無IILできない．MRIは，’'１髄）,)i変の検,'1}に

Il2iい感度をｲIする．特異度は感度に比べ１１(いが，

lHii像解釈の質に依作しているとも,;える．先ﾉﾋﾟ代

謝疾liLAのＩＷＵｈ:↑|iパターンからの錦別,診'析のIikみ

ば，数多くなされているが，vanderKnaal)らＬ2１．

Barkovichら:')のものがｲ｢名である．MRIのパター

ン認識には１１然ながら限界がある進行していく

ﾘｸﾐ忠の病初!！lのみ、特徴的なﾂﾞ,L常を{Ｔｌすることが

多く，終/I<101になると，人脳''１残のほとんどが隙

ｉｌｉ(され，』け徴は失われていってしまう．ノ１１底核な

ど深HIj灰''１F〔に)ＩＩＬ常がり,'られるｸﾋﾉ<代,i1lﾘｸﾐ忠もま
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Sjogre,】‐LarSS()njIi2lll1tllv，マルチプルサルファ

ターゼ火ｌｌｉｊ,iimullil〕lesulfltascdelicicllcy、ｉ１Ｔｉ性

化|ﾌﾞ《|｣鬼火｜11ﾘIiiac(ivatordeficiency・プロサポシン

prosal〕osin火Ｉｌｉｊ,ii・サポシンＢｸ<Itjｿ,ii，トランス

コバラミンII火.Iljｿ,i:，ＧＭ１ガングリオシドーシ

スGM1gangli()sidosis，GM2gangliosid()sｉｓ(Tay‐

SachsⅢ)iおよびSan〔1h()[｢ﾘ|)i)，I-ceUljliil-ceudise21se

(muco1il〕idosisll)，１，１１経セロイドリポフスチノーシス

neur()nalcel･()i〔Ilil)ohlscin()sis(Batl(､､),)i)，Salla）|)io

Lcuk()encel〕halol)athywi(hvanishi【]gwllitematter；

ＶＷＭなど人l11W1lr'〔以外にも'111鮒をI認める光犬

代謝疾忠をも含めると、多くの疾1,1Aが含まれる．

2.大脳皮質直下優位(U-fiberも障害される)で深部

白質は初期には保たれるびまん性白質異常(Fig.2）

比lli灯191侍y1L的な疾jiL(１１ﾄﾞである．皮'J１（|〈ｊ｣状線

Ｔａｂｌｅｌ

○大脳白質の異常
■大脳深部白質に強い白質病変

人ＩＷＩｊ分のiMMWl形1ｋｲ《令I'|ﾐﾘｸﾐ忠

Iji噂染性、['〔ジスト'コフィ

新生児M11Ii1Y1`１１i〔ジストロフィ
Krabbe病

フェニルケトンルI<ｿIii

Sjo恩reLLarssoI1V,|i雌I|ド
マルチプルサルフブ･ターゼ火liMlii

multil〕lesulItllasGde(icicncy
活性化lkl子欠Iilhi;aclivatordcflciencV

ブロサポシンI)ros【,I)()sin久{１１砿
サポシンＢ火ili1i：，トランスコバラミ

ンIl欠liMIii
GM1ガングリオシドーシスGM1

gangliosidosis

GM2gaIMq｢１１()si〔l【)Rｉｓ(Tily-S【lclls洲垳およ
びSan【1hoff洲)i）

I-ce]1滴I-celldis(,〔lsl､(muco1ipid〔)sisll）
ﾄﾞ|I経セロイドリボフスチノーシス

､our()､(RlceI･oi(11il)()hIscin()sis(Ba[ｔｅｌｌ病）
Salla満など

国大脳皮質直下侭位の白質病変

CanavaI1】>i

Kcans-Sayrchiill〉:１１ド
ガラクトースliMii

A1cxanderｿI)j

PclizaPusM(､I･zba(､１１(､｢》)i(Cl(lssicallbrI]1）

1ケ2-hydroxyRlulal･ｉｃａｄ(lGInia

■大脳白質にびまん性異常(中心部・

皮質直下とも陳害）

PelizaeuH-Mcrzl)【,c11crA>i(conl1alallbrm）

Ze1lwegerｿIiill>tlli：
乳ﾘ,l1iWl1'ｉＷｌ１【'〔ジズトロフィ
乳ﾘIyl1Re｢Su1llｿ,>i

CanavaI1ﾙｽi(W11U1を除く）

MGg(11Cl】c(､I)11alic1('uk()(､､(､Ｃｌ)bal()I)all1y

wilhsul)CCI･ticalcys[ｓ；ＭＬＣ

進行したLcllk()cncel)halopathywilh
v【mishing:whitCI1MlU(､１．：ＶＷＭ
進ｉｆしたA1exaI1〔にr獅

進付したＧＭ２ガングリオシドーシス

l8q-症候iW
Cockayne1iiIl1:１１ド

１１Ｗチオニン皿症

メロシン欠捌型筋ジストロフィ

進行したIIyl)【)myClinaIioI1will1alr()I)11ｙ
(､｢ll1eba5algallgli【1ａｌｌ〔1ccrc1)(Dllun1
(HABC）

画病変の始まる部位が特徴的な疾患

l1ill'ｉＷ１Ｉ'iジストロフィ：IIiiiWL膨大('1を

fTむ後１１１１蝋・蝋lri蝋１Ｗ【．・NIlは1Mi蚊

(IEI'１Y'(や1AI包などから'ｋじる）

adreI1omveloKleuropathy：ＡＭＮ：イブ伽
優IifMk行すると人脳ｒ１Ｙ'(まで|;)itllfさ

れうる．

A1Gxn】〕dcr病：1iii菰部優位．脳寵M,世・

IlllI1Ii総ｌｉｉｉｊＩ１１ｉｉ〃の１Ｗ【にRCS()l11hal

libwの緋ｌｉ１ｌ

ＭＬＣ：Illmililir1Y'いiiljHiI【''１['〔に礎llU
形成

Krabb(｝綱：II1jI11I雄体路

圃大脳白質がびまん性左右対称性にＴ１

強調像，Ｔ２強調像とも高信号

l8q-1jiil腕'１ド
FuC()目id()sｉｓ

国大脳白質がびまん性左右対称性にＴ１

強調像で高信号，Ｔ２強調像で低信号
孔リムシアル雌併ｉｌｌｉｊ,iii,】[i'11[il(〕sialicacid

sl()r【Uq(､diSGasc

圃造影効果を示す疾患

M111rfl'1W(ジストロフィ

AlGxan(ler病

K1･abb(､Aij

■白質びまん'性高信号プラス蕊胞形成

ムコ多IVilii

Filbryｿ,)j
LoWcJl1iII劇|ド

ハ|(動xan(Ｉｗｉｌｌ>ｉ

Ｍ(､関fllcI1c(､phalicleukoencCl〕hal()IDZIIhy
wiUwI1)c()r[icalcysts(MLC）

Leuk()Cnc(､phal()p【lthywlllwaI1ishing
wbil(､mallCr(ＶＷＭ）

Ａｉ(yar(|i=Ｇ()uIieressyndlDme

■ＡＤＣ低下

C2u1ilvaI1綱

Ij1lL染１１;、ＩＦ〔ジストロフィ

フェニルケトンル1<ｈｉｉ

メーブルシロップlｨWIii

Jl:ケトンＩｊＭｊグリシンlm1ii
Il､iiメチオニン１mｿ,i:

○小脳の異常
■小脳白質の病変

蝿染Ijkr11F〔ジストロフィ
Krabbe病

I〕elizaeus戸Ｍ(Przbacherｿlii

TaySacl1s病
lliH1雌Ｊ１ｆ色liWjiiCerGbr()lCndill()us

xallihomaI()sis

ALI)の一部．adjで､()mycl(〕nculbI)alhy
RClSumⅢ)i

lmlI総フェリチンリ,ii(ilil凡核および小脳
}'ＩＩＴに鉄沈iIfにﾘ|さ続き･避胞形成を,認
める）

回小脳皮質・白質の信号異常

孔ﾘﾑﾔ'1締'剛素性ジストロフィ

Marinesc(ﾙSjoRr〔9mｿiii化:１１ド

ロ小脳萎縮

ミトコンドリアｌＷＩｉＪ,ｉｉ
ＨＡＢＣ

Ｓ【lllfliji

Menkcs1I>i

iqlI経セロイドリポフスチノーシス

ｉ１ｉタンパクYrllW鋤ｲ《令ｈｉｉＩ１):１１ド
這釧櫛砿Ｉ!：性述11Mﾉｿﾐ,洲ｿ,i;alaxia

telaIlgieclasia(L()uis-Btlr1iiill魔脈）
低アルブミンⅢ1J,i;をⅡ:うIIL苑){1ｿﾐ調症
乳児神経'|ﾘ１１索ジストロフイ

Hyp()myclinati()ｎｗｉｌｈ【'11.01)ｌ１ｙｏ[lhc
basalgangliflaI1dce1℃bcllun1(H-ABC）

○大頭症macrocephalyを来ず~疾患
ムコ多|棚,ii

1jMグルタル酸bI<ｿ,iI

Alcxander病(ないことも多い.）

ＭＬＣ(megalencel〕haliclG1Ikocl1cepha‐
1opalhywitbsubcorIicalcysts）
CaI1avan病

Sotos症候僻

２７
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雑（U-llber）も初I1llから|噸ｉｆされる．Canavanillji，

Kealls-Sayre症化:111t、ガラクトースlil症（Fig.2)，

Pelizaeus-Me】･zbacher病（classical[01.ｍ)，Ｌ-2‐

hydroxyglutaricacidemia，Ｓａ]laｿiii，l8q-11ii雌Ilit，

l8qrinロｿiii峡l11iなどが挙げられる．

れる．進行に''２い'''心(|j・皮厩[f1:「も含めびまん

W|;にlllit`!{;される疾!iLAには，Canava1lｿ,)ｉ（初101を除

く），Megalencel〕halicleukoenccphal()pathywith

subcorticalcysts；MLC，進イルたLeukoencepha‐

101〕a(hywiU1vanishingwhitemat(er；ＶＷＭ，進↑「

したAlexanderｿl淵，巡行したＧＭ２ガングリオシ

ドーシス，１８〔１－ﾘIii肥:1ﾄﾞﾄﾞ，CockavneAiI候胖，，}:iメチ

オニン１mｿ,i:、メロシン欠Iii)【1筋ジストロフィ、進

行したHyl〕omyelina(ionwithatrol〕ｈｙ(〕Ithebasal

gang]ｉａａｎｄｃｅｌ･ebellum（ＨABC）などのが挙げら

れる．他にも終末191の他IlliIi形成不全性疾忠の人(１１

分がここに含まれる．

3.大脳白質にびまん性異常(深部・皮質直下とも

障害)(Fig.3）

新'1{児191からllJfにl1iiliりがなく，Ｍ'〔がすべて|恥|ｉ

されるﾘｸﾐ忠に，PGlizaeus-MerzbacllerⅢ)i(c()11natal

lbrm）（Fig.3)，Zel1weger症候IWi・乳ﾘJIJI1liill1iWl

質ジストロフィ，乳児蝋Relsun1ｿi)iなどが挙げら

alblcDeepwhitematterdominantsparingU-fibers・

MetachromaticLeul〈odystrophy2-year-oldgi｢lwithmenlalretardationandhypotonia
T1weightedaxial(a)imagerevealsthatcerebralwhitematterdilfuseIydemonstratesslight
lowintensity・T2-weightedaxialimage(b)andFLAlRaxialimage(c)demonstratethatcerebral
whitemattershowsdilfuselyhighintensitysparingsubcorticalU-fibers・OnT2-weightedimage
(b)，thereareIinearIowintensities｢unningalongmedullaryveinsinthehighintersitywhite
matterlesionthataccountforso-called“Tigerstripes1'．

Fig.１

ａｌｂ

&皇 Ｆｉｇ２
Ｓｕｂｃｏｒｔｉｃａｌｗｈｉｔｅｍａｔｔｅｒ

ｄｏｍinantinvolvingU-fibers・
Galactosemia3-year-oldgirl・

T2-weightedaxialimages（ａ
ｂ)demonstrateihatthereare

diffuseandscatteredhigh
intensitiesinsubcorticalwｈｉｔｅ

ｍａｔｔｅｒｉｎｃｌｕｄｉｎｇＵ－ｆｉｂｅｒｓ，

whilesparingcorpuscallosum，
internalcapsulesandcorona
radiale

Nｉ■

■

$坊
■

､劇

原
ロ静

可

２２
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4.病変の始まる部位が特徴的な疾患(Fig.4）

少なくとも病初'９１には''１，iった1Ｗ『》)i変分ｲＩｊを,jく

すものがある．M11liiYM'〔ジストロフィ（ALI))は脳

梁膨大(|jを含む後I1Illilビ・HIi｢(Ijl1il'1ﾋﾞﾉ〔から隙'底され

る(Fig.4)．部はＩ)ｉｉｍ(|ど''１Y'〔や１人1ｕなどから′Ｉｉじ

る．ノEｲ｢錐体''16に}ハって》)i変がllll映しやすいこ

￣

■●■●

蕊
11

.

鼠兎

竜ハ
ａｌｂｌｃ

Fig3Entirediffusecerebralwhitematterinvolvement(involvingbothU-fibersanddeepwhitema廿e｢）
Pelizaeus-Merzbacherdisease(connatalform)．７－year-oldgirl，
T1-weightedsagittalimage(a)revealsthatce｢ebralwhitemattershowsdilfuseslightlylow
intensity・T2-weightedaxialimages(b,ｃ)demonstratethatcerebralwhitematterincluding
U-ibersanddeepwhitemattershowdilYusehighintensity．

鱸
Ｌｒ ｍ

■Ｊ『

一

IiiiiiAliiji,ｊｉｉｉＩ■￣￣

Fig.４Characteristicinitialinvolvementa'blc
dlAdrenoleukodystrophy､Teenageboy・

T1-weightedaxialimage(a)demonstratesthatihereare
lowintensityareasinbilateralparietalwhitematter、There

arescatteredpunctuatehighintensitiesprobablyreflecting
calcificationsinthelowi、IensityareaT2-weightedaxial
image（１）)reveaIsthatlherearesymmelricalhighintensities
inbilateralparietalwhitematter､ＰｌａｉｎＣＴ(c)demonstrates

thattherearesymmetricallowdensityareasinbilateｒａｌ
ｐａｒｉｅｔａｌｗｈｉｔｅｍａｔｔｅｒ・Ｔｈｅｒｅａｒｅｓｃａｔｔｅｒｅｄｐｕｎｃｔｕａｔｅ
ｃａｌcificationsinthesymmetricalparietalwhitematterlow

intensitylesionsT2-weightedaxialimageslicingthrough
pons（d）demonstratesthatlherearesymmetricalhigh
intensityareasalongco｢tico-spinalIracts

2３
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れのｌ１Ｋｊｌ１であるadrGn()mveloneur()pathｙ;ＡＭＮは，

rf髄優位に隙,ｉｆされるが，進↑]:すると錐体路を上

行し，ノ<111)i''11jv『まで隙'ii;されうる．Ⅱjij91がある『,1度

長いにもかかわらず，人''１W,)j変が?iIi動'''1を反|U&し

た造影効果を,T〈すときには，迦常のALDではなく，

ＡＭＮが考えやすい．Alexander揃は，Rosenthal

nberの群lﾘlな沈荷を特徴とするｌＷｒの與常は，

1)ii顛部僅位であるが、１１１M顎峻・l1lllliM霊Ｉ)iijfli〕i力

の'２１価，llI1IlIiiﾉMil1WljM，橘，延IMI，小脳などにも

R()senthalliberの蓄破があり，MRIでも評IlliI1I能

である4)．ＭＬＣは，ノ〈脳''１厩にびまん性に與粥を

呈するが，進行すると小`鷲11回がMll介し，大きな鍵

胞を形成する．11111頭lWil':111『，｜)ii政一蝋'１f'〔に鍵胞)|ジ

成を認める．KrabbeﾘIjiでは，Iiljl1lll錐体路に強い

壊死，嚢胞形成を侭める．｜《1,1神経のＩ１Ｉｕｌ１ｊ１を認める

こともある．成人Jl1では．’''心1iil1illWr，111M梁休

部,膨ﾉ〈部Ⅲ後蚊蝋'1F〔などにＴ２延蜂を認める5)．

6.大脳白質がびまん性左右対称性にＴ１強調像で

高信号，Ｔ２強調像で低信号

乳ﾘiムシアル駿併脚,i：inlanti1esialicacidstoragc

diseaseはSallal>jのl1rhiyMである．Salla)i〉iとは)Ｍ

なったMRI像を呈する．人１１１１深部MjIがびまん

ＩＷｌｉにＴ２強i;Ｍ１像で低(,十})，Ｔｌ強調像でｉｒｌｉｉｌｉｹﾉをＬＩＡ

し，Ｊ|：常に特異的である6)．

7.造影効果を示す疾患(Fig.6）

Iiill1i1flWrジストロフィ，Alexander病，Krabbe

病がある．

口口口

5.大脳白質がびまん性左右対称性にＴ１強調像，

Ｔ２強調像とも高信号(Fig.5）

Ｍｊ(lWiを形成する蛍1'１F〔には，ＰＭＩ)などでIIiit',lii

されるI〕r()teolil〕idproteinとI8q-ｿ,i:雌群や多発''１；

Iilli化ｿiiiで'１脚；される,nye]i,]basicpr()[einとがあ

る．proteolipidproteiは脂庇1'i#に存〈1了するため，

l1illl#に脂Y'(もlllii'1i；されるが、脂砿ﾙｻとIlIfiT【ﾙﾄﾞの

|M|にく「/Eするmyelinbasicproteinが隙'il;されて

も，脂f'〔仲jのglyco1il)idは保たれ，Ｔｌ強,澗像にお

ける,１.J1ifl,jは保たれるltlilf1がある１８q-ｿ,iiIｸｾ11ﾄﾞと

Fucosidosisでは，人IliXiM1『はＴ１強,澗像．Ｔ２強,ｉｉｉ

像ともi釧亨))を７１〈す．

勢

Fig.６Accompaniedwithcontrastenhancement

Adrenoleukodystrophy､Teenageboy、
Therearecontrastenhancementsinthe

peripheralzoneoflowintensitylesions

onpost-contrastT1-weightedaxialimage

ａＩｂ

Fig5

Diffusehighintensityonboth

T1‐andT2weightedimages

l8q-synd｢ome4-year-oldgirl、

BothT1-weightedaxialimage

(a）andT2-weightedaxial
image(b)demonstratediIfuse
highintensityofcerebralwhite
matte「includingU-fibers

2邸
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微小な獲胞形成の段Wfでは，ｿｌｉｉ変(|;はFLAIRで,｢ｉ

僧>｝をIILするが，礎胞がある1J１１度大きくなると，

FI-AIRで低Ii;})を'Iけるようになる．’'１F〔病変1ﾉﾘ

の獲胞の検}'１にはFLAIRが断然ｲi11Iである．

8.白質びまん性高信号プラス嚢胞形成(Fig7）

びまん性Ｍ'『T2延艮に鍵Ilu形成がＤＩＩわる疾1,1A

に以「のようなものがある．

ムコ多糖症Fabryl)j，Ｌ()wchiilIｸｾ||ﾄﾞ、』Uexander

h)i、Megalenccl〕llaliclcuk()ellccl)hai()pathywith

subcortica1cysIs(MLC)’Leuk()(､nccpllaloI)a(hy

wilhvanishingwhitcnlauL､「（ＶＷＭ)，Aicardi‐

GoutieressyndromG・Fill)ryは|'lmliXlnllｲ§変化に

ラクナMi堰様のり,)i変が比'ＩｉｊｉｌＭ､'「災|i<ﾉである．MLC，

ＶＷＭは小獲胞が多ｿ§し，それらが次第にM1|介す

る．FLAIR像がこの変化を捉えるのに11.111である．

9.ＡＤＣ低下を示す白質病変(Fig.8）

Canavanﾘ｢)i，）IIL染1''２''１W【ジストロフィ，フェニ

ルケトン1ｲ<Ⅲ);，メーブルシロップlｲ(ﾘiii，非ケトン

|'|首11.5グリシン111ﾘ１１;、１１１メチオニンlllhiiなどがＡＤＣ

低|<を示しやすい．ﾘｸﾐ!L(ごとのＡＤＣ低ト・の機ルラ

は,必ずしも解lﾘＩされていないが、海綿状変Ｉｖｌｉを米

鱸■
□・の■一

Fig.７Accompaniedwithcysts

Megalencephalicleukoencephalopathywithsubcorticalcysts(MLC)．
MaIeinhisforties、

T1-weightedsagittalimage(a)demonstratesthatcerebralwhitemattershows
diffuseslighlLlowintensity，withasubcorticalcystnotedinthefrontalwhite
matter､Flairaxialimage(b)revealsthatcerebralwhitemattershowsdifIUsehigh
intensityincludingU-fibers,Withsubcorticalcystsinbilateraltemporalpoles

ａｌｂＩ雨
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。
勾
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、
』 Ｉ ．
■
■

・
し
か

Ｉ

’ ～￣-1

且 Fig.８Ｐ ，■

Ｉい‐ ＡｃｃｏｍｐａｎｉｅｄｗｉｔｈｄｅｃｒｅａｓｅｄＡＤＣ・

Maplesyrupurinedisease、
18-month-oldgirl・
DWl(a)demonstratesthatcerebral

whilemａｔｔｅｒ１ｇｌｏｂｉｐａｌｌｉｄｉａｎｄ
ｂｒａｉｎｓｌｅｍｓｈｏｗｈｉｇｈｉｎｔｅｎｓｉｔｙ・
TheseareasshowdecreasedADC

values(b)．
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Fig.９Cerebellarwhitematterinvolvement

CerebrotendinousxanthomatosisFemaleinherthirtieswithcerebellarataxia，spasticity，
andxanthomainbilateralAchillestendons、

Thereａ｢efocallesionsinbilateralcerebeⅡarwhitematteranddentalenuclei､Theselesions

showlowintensityonT1-weightedaxialimage(a)andhighintensityonT2-weightedaxial
image(b）

たす疾忠では。micr()cvslcmec[による拡散低下が

推定される.フェニルケトン1ﾉi<症,メープルシロッ

プⅢ《》1:では，IMiWilﾉﾘ刑'【をＩＩＬするが．これも髄Mil

lﾉﾘに′|ﾐじた小鍵胞によるmicrocysl(`〔化c〔がljiilﾌﾞ《｜
の１１J能|ｿﾞﾋがある．

訓iii，乳児ｈＩ１紙Ililll衆ジストロフィ（INAI)）などが

挙げられる．

13.大頭症macrocephalyを来ず~疾患

ムコ多Wl1i洲1:，ｌﾉli11グルタル１１腱ﾙI<ﾘ,1i，A1exander

ll>；（ないことも多い.），ＭＬＣ(megalencepha]iC

l〔iuk()cl1ccl〕hal(〕I)alhywitl〕subcorticalcysts)，

Canavanｿ,)i、SOI()sｿ,1:'1ｹ:||ﾄﾞなどが挙げられる．

10.小脳白質の異常を呈する疾患(Fig.9）

興染１１言''１１１〔ジストロフィ１１<rabbc》)i，Pelizaeus‐

Merzbacher》)j，Tay-Sachsill)i・脳１Ｍ!｣1'ゼロl11iiﾊii

Cerebr()tendin()usxanth()malosis，ALI)の－（I1

adrenomyel(〕ncuToI)athy．Ｒ(化ulllｿl)i・ｉＪＩＩ紙フェリ

チン症（ili状核および小１１１W'''1Ｈに鉄沈ｉ１ｆにdlさ続

き獲胞形成を,慰める.）
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