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小児神経放射線一鮫近のトピックス

特 PediatricNeuroradiology-UptoDatｅ－

特集を企画するにあたって

石）Ｎｉ礼一
兵IIiil〉:科大学放L11線科

Reiichilshikura

l)epartlnent()｢Radiology,Ｈｙ()ｇｏCollege(〕｢Medicinc

従来，小ﾘiliJIl経放射線の諺lUrは小児科|ｼﾐ，小児

IlM外科医，小ﾘﾑｉｍｌｌ経内科|ｼﾐが雁に行っており，リ,ｌ

/[もそのＭＩｉｌが1,,Lられるとぎえます．これは，イ覧

llil的に放り|線科|児のマンハワーが不足しており、

特に小児緬城でのマンハワーが少ないことにもljj（

|人Iがあると思われます．小艸､Ｉｊｉｌ１Ｉ１病院では，ｉｑｌ１総

放射線傾城を１．Ｗ'１とした小ﾘﾑ放射線科|焔をおくほ

ど人ｊｌに余硲がなく．.〃IqlIjliK放り|線科ljIiがいる

入学病院などでは小児をＬ１１ｉｌ１１１とするほどⅡii例がな

いのが｣Jll状です．

しかし近(I孔臨床３，1場においてMRIが広くｌ９及

してきて以来，放射線科|ﾀﾐに小ﾘﾑiIll経傾城につい

てもlIlIi像診IWrが勤』まれるようになってきました．

すでにｊｉＩ'られているように，MRIは彼11雛がないだ

けでなく、コントラストが良く，様々な１１１１i像を↑<ｌＬ

られます．それを用いて形態,惨||）｢だけでなく、｜ﾀﾞ'｜

えば|広散lI11i慨であれば汗Iiiの状態などﾎﾟIMllIIi化|ﾉ(も

ili【i椎でき，さらに拡散テンソルllI1i像やfuncti()nal

imagingをⅡＩいて組織の機能にせまることもでき

ます．しかし，それが,'皮に．MRIをi､ljiらとしてい

ない医iIlliにはむずかしい．これが，MRIの１１#代に

なってﾄﾞ'１絲放４１級科'昭に診I1ili:が求められるように

なったlljUklの一つではないかと思います．

－か、MRIを専らとするものにとって，小ﾘ,Liql1

経放射線領域の疾忠は特殊であり，小児Ｗｉｌ１１１》>i院

以外では１１常遡遇することはNiです．このため代

衣｢'<ﾉﾘｸﾐ1,1Aである低'i腰ｦ|《’''１i)脇ImlyI:脳ｿ１１;，〉ﾋﾉ<,Ⅱ（,i1il

與常，光ﾉ<性脳奇形．芯性脳ｿii覺においてさえも．

病態、分瓶を熟知できていないこともしばしばで

す．結WLMRIのjiⅡ識を｜･分活かせていないので

はないかと),1Aいます．

小ﾘﾑIJII経仙域はｲ叱々lIl1i像,珍lljr医としてもjiⅡって

おかなければならない傾城ですが，ｆＷＩでこの領

域のトピックスを勉強するのは困難な状況です．

また小ﾘ１１科医，小ﾘ,ljll1i外科|笈、小ﾘ,'１１１１経|ﾉﾘ科医の

方々には，わかりやすいlI1li像，撮像法の｣１Ｗの下

り|きが欲しいところと思われます．

今'''１は小ﾘ,'’'１１１経放４１級liI〔bliの妓近のトピックス

の''１から，脳性11:lijli(のl1I1i像,珍ＩＷｆｌｌｉ１ｉ先ﾉ<Arﾙﾉﾍの

拡''１１(テンソルII11i像の応111,先犬性M11ylL↑liのＭＲＩ

'諺Ｉ１ｌｉ:，急１$'１:脳ililiのllllillHと分)i〔Mlfl児MRIの水頭

ﾘii;診ｌ１ｊｒへのⅢdjI〃1を進び，それぞれについて多く学

会，論文発表されている光」１２に解説をおMinいいた

しました．４稿は放射線F:１発ですが．lWiは小児

「１発です．いずれもﾉj作で，私が学会でおｌｌｌ１きし

たときにはIIi1解が及ばなかった」ｌｌｉもわかりやすく

解,ｉｉｕいただいております．水特ﾘﾐが+;IfMiの１１常臨

I/i〈、今後の|i)｢究に役,lﾉ:てぱ｡|といです．

３
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|特集|小蛎 _最近のトピックス

1．脳性麻揮におけるＭＲｌ所見の特徴

吉田昌子，早川克己，神田豊子'）
京都市立病院放射線科，聖ヨゼフ整肢園小児神経科'：

MRFindingsinCerebralPalsy

ShokoYbshida,KatsumiHayakawa,Toy()k()Kandal）

Ｉ)(1)arlmenIo「RKldi()logy,I（y()loCityHospilal

Departmcnt()fl)(`(liatricNeur()logry,SLJoscl〕hllosl)iLalR〕TII､､(]icappedChil(Irenl’

(Abs媚c、Ａ
－－－

Cerebralpalsyincludesmanyclinica1andneur()l〕athologicalslatesarisinghDmal1te-,1〕eri-

andpostnalalevellts・ＭＲＩｓ()fchildrenwiIl〕cerebrall)alsyarecloselyass()ciatedwiththeir

clinic()pEltho]ogic&']statesUndcrsい､(1inglheseveralInaj()rMRlindingsincerebralpalsyhelpsto

underslandthellalureof(ｈｅchildren，ＳＣＯ､(1ilionandlopredicllheil-0utc()mcsandtheirnee(1s，

andmaybeusehl1illhell〕ingpatients,clil1icians,all〔loUlersinvolvedinthecareofchildren､It

isveryimportanll()perfOrmMRexaminati()ｎｏｆｃｈｉ１ｄｒｅｎｗｈｏｍａｙｈａｖｅｈａｄｎｏｔｏｎlｙａｈｉｓlory

ofperinatalasphyxia,〔)rvel･ｙｌ()wbirthweightandilrelhereIOrｃｃ()nsideredatriskk)rcGrebral

palsy,1)utalsolhoseshowingdeve]()l)mentalorl〕sychomotol･delay,ｉｎｏｒ〔lerｔｏ〔leteclbrain

structuralabnorl〕Ialitvand[llla11ylostartphysiotheraｐｙａｓｅａｒｌｙａｓｐ()ssibleIbrhighｒｉｓｋchildren．

KPv1IY)ﾉてん：Cerebralpalsy,ＭＲｌ－

る．また脳にIIlIf'１１；を受けた１Ｍ,ﾘﾘlによりantenatal

,〕erinalal，、e()nalalに分llil【される')．折′|{ﾘﾑlIX死や

,'１１，′Iくり,Ⅱl【体111などlIill樽Ｉ|のイベントだけに111)ii性川Ii

l1i[の１１;(１大Ｉを求めるのは大きな,;！〈りである．低酸系

脳性麻痩とは

脳'’１|:ｌＩｉＩｉｊ１ｌＩｆとは，ｒｌ:11ﾉﾘあるいは)/１１)脚！'、発述101

の脳にl1iit`uli:を受け。ノi(枕的なＪ１二進行''12の迎jiIlllif'１１；

を残した）|R態をいう')．脳''１:ＩＩｉｌｉｌＩｉｉは臨床il9な)iiilBL

Wﾄﾞであり、診断はI|ﾊﾘｲ<診断による．６カルｌｔｉ１Ｉ１Ｉｉに

IlixilVl2M綱〔の診断をつけることは，Ｗｒ》1iﾘﾑを除いて

lｲ;1雌であり，６カル|<満で危険''１;があると臨床il9

に診lIilrされたり11は脳IJI:11ｌＩｉ）単危険ﾘﾑという2】・ｌ１Ｌ１０１

に訓練沿llji(を|ﾙⅡ(f)することにより迎LIi11機能の改沸

に効Ⅱ&がみられるので1M１．Ｉ１ｉＭＩ１ｌｉｆ'１'i:を受けた'１J能''１；

がIIlli像により椎１Ｍ||される場合は，体,渦のI;け'！《ｈ

'1ﾘﾘ]にリハビリバlllmlに紹介し，，修Wi:.汁脈を受け

ることがfigましい5)．IIiM性IIiliJijIiと諺ｌｌｊｉ:した陽介に

はﾉﾘ1分ﾂﾞ!【iを''１１時に行うのが?'nUnで（Tableｌ)．そ

れぞれの)i1に共迦のIMiLiﾐ的、病H畔的な特徴があ

TablelClassificationofcerebralpalsyL5〕

oiRi《'''１:性脳性11;鯛【：spasticcereb1･alpalsy(CP）

一ｌｉｉＩＩＷ:蝉：ｍ(),'〔)p1egic(ｍ0,,()paretic）

－１↑麻癖：hemil)leKic

-i肢111ﾄﾞﾂﾞ#(：(ril)IeRjc

-l11j麻蝉：(Iil〕1eRic

-lJl1肢麻郷：[clraplegic(quadrip1egic）
－１１８合性脳性Ir1iJ蝿：mixe〔ｌＣＰ(＝アテトーゼ＋ｌＪＬ１

１１k|胴'if）

･アテトーゼノi1脳Ｉ化I1iIi樺：aUlei()lic(dyskillctic)ＣＰ
ｏ失調型１１箇性IWiﾌﾞﾘ(：ataxicCP

o弛緩性1,Iij麻廊：hyI〕oLonic(al(〕nic)ＣＰ

４

、~
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性虚InllJli脳ﾘiiは胎児期または新'１：児191の低酸系状

態・I11MInl流'1〔「により６１き,Iil』こされるI1iIiilliiilW)総

称であり，111M`|側il陣のhighriskllﾄﾞであるが．この

うち新'|【児仮死を伴うのは1()％１１K度に過ぎない61．

{\体|ﾉﾘ感染がllL1Jj､することもあるが､'2激以上は原

瓜不1ﾘ１である．また脳ＩＷｌｉＦ）Ijl(と診'所された児の多

く（）《《１１１１:'１１１１几1I1kllliIiJIiiLの44％、ハ．麻）１１Zの89％’１１１０１１;li

ltiZの48％）にはW7化児１１ｽﾞﾚliなどの周)》剛1)i1Lilliを!(Ｌ

つけることができない７．s)．

の,liUll〔,'11,ﾉ１２体箙ﾘﾑはIliMl''2111鰍iiのhigh1-iskll↑であり，

/fjjに対してlli19lj)剛Ｉ､11の膠[［週数でMRI検iffに

よる,ililllliを↑｢うことが':Y(ましいそれ以外のﾘﾑで

は新′'２川文化や低酸紫Iiﾘiiiが認められた場合，退

院前にMRI検在を↑j:う．ここで奨常所1,,1が↓Lられ

たり退院後に発達の剛$を認めた場合には６力１１

をI|没に!；'|iIlIiを行う．また臨床的にWlJlili；ＩＭＬ険

りしと,惨IIIirされた場合には,illl純Ｉ)M始iMiにMRI検iifrを

行いその後は発達にｌｉｊｌじて１～２flLII11隅で定期

(１，にフォローアップを行うことが望ましい．、'1腕

でのMRIliM像プロトコールの例をＴａｂｌｅ２に７Jくす．

Tl強,illI欠状WT像は脳梁や脳1lifHllの,i1iI11iにｲj､効で

あり，Ｔ２強,１Ｍ池》|ﾉi断像は海`１W;やＪ,§底核のnFllliに

役ｳ:つ．FLAIRは幼ﾘ,lIUlの」』§底核や皮?〔Ｍ'〔ｌｊｉ変

の検１１１にｲ｢｢'１であり，Ｔ２率強,凋像（あるいは磁化

率強,ilAl慨susceptabili[ｙｗｅｉ宵htedimage以「S1Ⅵ）

は微小ｌＩｌ',１mの検,'１１に催れる．

次に，１Ｍ(１１【1:型ｌｌｑ肢ｌＩｉＫ１１ｉｉ，雄Iilrl1i'l1111jlII;Ｉｉﾘﾘi、；!i<Ill1型

|ﾔI1ilij【1iおよびアテトーゼノリ1脳Ⅱ：麻蝉について臨床

的特徴と代表的なMRI所兄を順に示す．

ＭＲｌ診断

111)iMRIはＣＴや超ff汲検代に比べてMjiの,ｉＩｌｉＩｌｌｉ

や微iWIIな》)i変の検(1)に優れる．特に髄''１１'j化''１W〔の

'１ｔや異常院>j部位を'１１１定することは病像のf1I1解に

役立つし，脳･'11;麻癖の)111分獺はｌｌｌ１ｉ像にもあるWI111【li

l又映している．新'上児101～乳ﾘiL1U]においても発進

のｷﾞM度やIlC樅索性l剛rﾄﾞ|:|Ｍ;の('.j111(，１１１M奇形のｲｉ

ｊｌ１１を評Ｉ１ｌｉする上でIllXiMRIが役ｳ:つ．しかし，IMii床

Ｉｉｉ２状が煎'1ルているからl1lIilRがlillじだろうとか，

iilji像が似ているから臨１，iﾐﾙ1；状もlli]じだろうと勝え

てはいけない．’１打]じタイプの１Ｗ'三llilij#[でもいろい

ろな原lklが１１１fﾉﾊﾞに/iK/ｌ２する．ｌｌｌｌｉ像が正常であって

も脳1''２１ﾄﾞﾄﾞﾘI;|〔のi珍llilrには洲rTしないし，ｌＩＩ１ｉ像検代を

行う時!＃lによっては柄変が|,il定できないこともあ

る．lIiji像この批傷部１１１とIM1ilｲ<mT兄とが一致すると

は限らないことは常に念蚊に|ifいておく必喫があ

り，牧科,I|:(|りな諺'１１１７:i'１がwiてはまらないケースも

珍しくない．IliiMRI検究の１１１１勺は診断名をつける

ことではなく，病像と発進を｣111解するための一助

とすることである．

脳MRI検代のタイミングであるが、10009以|〈

痙直型四肢麻癖

〉聴ｌ１Ｉｌ:JI1はAL本的には大脳ｌ雌'〔，雅庇核および芹

髄|H1の述絡経路にＩＩｉｉｒ１１ｉを受けたことから′kずる’

動きの減少する111である．人脳皮質からの抑制が

下１．分であることから原始反射の尤進やｿL常反射

の,'ＩＩＢ,lがみられる．ｌＩｉｆｆ１';が強いほど，lllIi皮厩に

もlllif'１１１《を受けている''１能Ｉ化があり，Ｗｌ１ｉｈＩ１発進遅

滞やてんかん．Ｉ《M党Illit',';などの合1)ﾄﾞﾙi；を'12うこと

も多いＭｉ)．極iFl:】l1l1L111k麻蝉にみられるMRI所兄

(Table３)のうち代衣rI9なものを以下に述べる．

Table2MRlprotocoIsforneonates,ｉｎfantsandchildreninourhospital

シーケンスｆｉｌ方向｜ＴＲ/TＥ シーケンス名｜〃ｌｆｌｌＴＲ/TＥ

断
断

位
状

伽
欠 '1illl位lililr

矢状lWr
582/15
560/1５

Ｔｌ強調慨 Tl強綱像150()/1８

幼
児IIilI1I1fIlili

斌状断
'lilllMlW
越状１１Ｗ

4010/89

5560/110
T2強1iIlWm T2Ij1I1M像1()()00/278Ｗｉ

'１ミ
リ,！ T2*強調像

ＳＷＩ

'1111位lljr
IiIlI位断

小
児 T2*強IilM像

ＳＷＴ

IIilll位１Ｍｒ
'lilllllfWr

2600/5７

４８/・1０
2600/5７
４８/4０

拡散強調像
(ｂ＝0.5()0,1()()0）

ＡＤＣ、〔１１）

Ｉ広散強綱像

(1)＝(),５０(),1000）

ＡＩ)Ｃｍａｐ

'Iill1位Wi
Ilill1位llli

'１illlI1Ifllilr
IilllM{)｢

45()()/9８ 4500/9８

(FLAIRは必要に応じてIlilIlMUrあるいは極状lllrを過IⅢ）

５

W７
'１ミ
リＪ

ＴＲ/TＥ

582/1５
５６()/1５

2600/5７
４８/4０

450()/9８

シーケンスイ'１

Ｔｌ強調l蝋

T2強,iM1lIiR

T2*強調像
SＷＩ

拡散強調像

(b＝().５()0,1()()()）

ＡＩ)Ｃｍ〔lｐ

方向

１１１位断
'と状断

111位断
』i状断

111位lljr
lll位断

lIill1位断
Ilill1位lllr

TR/TＥ

1500/1８

l()()()0/278

260()/5７

ｌ８/､l(）

`15()0/9８

幼
児
・
小
児

シーケンス名

Tl強Ｉ洲像

T2Ij1lM像

T2*強IilM像
SＷＩ

I広散強綱像

(1)＝(),５０(),１()O()）

ＡＩ)Clllap

ｊ
１

Ｚ
Ｆ
０

〃

'１illl位Ｗｒ
矢状ｌＷｒ

'lilll位IlF
越状lWr

IIilll位ＩＭｒ
'lilllllflllr

'ﾄﾞlllI1fllilr

'lilll化lＩ１ｒ
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脳室周囲白質軟化症(penvent｢icularleukomalacia，

以下PVL)(Fig.1）

痙11Irll111LIlIklII脚の111で１１１１９１雄ﾘﾑにおいては１１ｔも

多くみられる．１１ﾘﾘ|産ﾘ11が''1K度から'１１等度の膿lll

にさらされることにより，lli礎IMIⅢ'''11F〔の朧l11il隈

ﾀﾞﾋﾞにびまん性の''1r'伽傷をともなう低酸系性虚IHI

性脳）iiiの－ﾉli1である．lllli像)ﾘ｢兄の特徴はｲ《幣な辺

縁を112う脳劉lji人と脳室llMljlIl'ＷＩの鍵胞化やグリ

ア化髄Mil化1'１F『の減少，脳耀の）剛化，’１１僻iIill

の萎縮である5)．PVLにおける''1f'『容1㎡は機能ｒ

後とBLI連するといわれており１０．１１１．ｌ１ＬＩｌＭｉＩＩ１ｉ[にみ

られるPVLの陽介，［｣|質容'１ｔの減少や１１１W染のj岬

化が譜しい'Eﾘii:ﾉﾘ↓が多い．従来は錐体ｌｉ１ｈの'11陽が

ｺﾞﾐ体とされていたが、近年の拡lM〔テンソルIilli像を

１１]いた研究では．ＩＪＩ症のPVL児においては錐体路

Ｔａｂｌｅ３ＭＲｈｎｄｉｎｇｓｉｎ３４ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔh

spastictetraplegia7）

MRIルr1hl

mallbrmations

ccrebralillR11℃U()1］

mullicystic
encephalomalacia

p()rellcephaly

PVL

ccrebralatrol)hy

parasagitlal

cel･el)ralinjuW

lnillimalchangc

計

nHl9ll》臆ﾘ」 I｢LIlHl)臆ﾘｌＬ ;Ｉ

％
｜
岬
鎚６ ５、

６ 0 ６
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Ｗ
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1６ 3４1８

ａｌｂ
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百

、ｉ

息ｗｋ
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Ｌ

Fig.１

１‐year-oldboywithspastic

tetrapleｇｉａｂｏｒｎａｔ３２ｗｅｅｋｓ
(birthweighL1876g）ｗｈｏ
ｈａｄｎｅｏｎａｔａｌａｓｐｈｙｘｉａＴ１－

ｗｅｉｇhｔｅｄＭＲｉｍａｇｅ（a，ｂ）
showsdiminishedmyelinated

whitematter，bilateralventric-

ulomegaIywitｈｉｒｒｅｇｕｌａｒｍａｒｇｉｎ
ａｎｄｔｈｉｎｃｏｒｐｕｓｃａｌｌｏｓｕｍ、

ThediagnosisistypicalPVL
(severe）

U

＆▲

＝

認

１
ｵ；

alb

Fig2

Porencephaly；１－year-oIdgirlwith

rightspasticheｍｉｐｌｅｇｉａｂｏｒｎａｔ

３３ｗｅｅｋｓ（birthweight，14089）
ｗｈｏｗａｓｔｈｅｄｏｎｏｒｏｆｔｗｉｎ－ｔｗｉｎ

ｔｒａｎsformationandhadneonatal

asphyxiaT1-weightedMRimage

(a)showsadefectofrightlateral‐
ｐａｒｉｅｔａｌｂｒａｉｎｐａｒｅｎｃｈｙｍａａｎｄ

ｃｙｓｔicchangeOnT2-weightedMR

image(bLthecysiicareashows
atthesamesignalintensityasthe
cerebrospinalfluidAnotherslice
(Ｔ２＊weightedimage)showsold
rightperiventricularhemorrhage・

Thediagnosisisperiventricula「
venousinfarctionassociatedwith

subependymalhemorrhage．

６

戸く
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のような迎IIiI線維よ()も感党線維のほうが腿位に

隙`,ｉｆされているという肘(もある'2．】3１．

造を１，(する１．１１．ＭＲＩｌｚでも脳実rjIを１７１１換する/R終

な腱lMlIi造を認める．

孔脳症(porencephaly)(Fig.2）

何らかのli〔ｌｋ１により、成熟する前の脳がljiif'１１i:を

受けたあとの液化壊死の状態をいう．jl4状１１洲1111凶

の反応''1;変化は乏しいイミ!;ﾊなl1fi児llIiの段Wjfで

起こるl1iif11iと勝えられるがIlilUlj稚児でも,潤められ

る．ｌＩ１１ｉｌ１ＭＴ1,,1の特徴は柵らかな辺縁をlliつ礎胞様

樅進と脳炎r'iの欠損であり．｜ﾉﾘ部は脳i'７髄液と蝉

濃度で|ﾉﾘ部に隅'笹ﾙﾄﾞ造を持たないM１．１，M''１１脳ﾘﾐ1j'〔

は)又》MWl:変化に乏しい

境界域梗塞(parasagittalinjury)(Fig.4）

lll101l)渡り11にみられ，lli粭度から''１弊哩の低駿系状

態によって起こるwatersh(Dｄａｒｅａ（iiiﾉdliIii助脈／１１１

人'１１M助脈，’'１大l11Mi1j脈／後人脳､l脈）の虚Imlvli変

化である!['１．Wntcrsl1e〔1ａ1℃aの偏)ｊ変化が１１『微で

ある．また，深(Ijl'1)'【のＩﾘ【躯にてI11Ml11lがマッシュ

ルーム嫌の変化を１，Ｌすることがありこれを鵬疵Ｍ

(ulegyria)という．

そのＩｕｉｌｌに'10〔JIllJⅢ１１ﾎﾟﾘ'１(においては，／MilliMIl剛iii

h()l()l〕1．()sencephalyや多小脳'111｜,i：l)olymicl･()gy1･ia，

IIUl11j[l1i】iilI1ljiipachygyI-ia，鍵脳症schizenc〔､l)halyな

どのlliMif形が,認められることもある(Fig.5,6)．

多嚢胞性脳軟化症(multicysticencephalomalacia）

(Fig.3）

孔脳ﾘii；に対し、成熟１１１MがIilk壊されたあとの)又lij

lYIi変化をいう．壊ﾀﾋﾞにIliI1った細微は1文ＩＭ１;の）１１状

膠細胞の｣Wlil1[によるｲ《轆な'１M雌を|､卜った`礎llu嫌|;１，１

症直型両麻痩

11《i《'111:j'I1llljlli『ﾘIirはＩｌＭ１′|:体Ｈ１児に多いが、ノlZj低,''１

ａｌｂ

C）
Fig.3

1-year-oldgirlwithseverespastic

tetraplegiabornat39weeks(birth
weighL2800g)ｗｈｏｈａｓｃｙａｎｏｔｉｃ
ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅａｎｄ
ｎｅｏｎａｔａｌａｓｐｈｙｘｉａＭＲｉｍａｇｅｓ
(a,ｂ)showmarkeddiminutionof
cerebralｗｈｉｌｅａｎｄｇｒａｙｍａｔｔｅ「

ｗｉｔｈdiffusecysticchangesThe

diagnosisisseveremullicystic
encephalomalacia．

ａｌｂ
■■

Fig4

1-year-oldgi｢lwithrightmixedtetraplegia
bｏｒｎａｔ３３ｗｅｅｋｓ(birthweight,18649）
ｗｈｏｗａｓｔｈｅｒｅｃｉｐｉｅｎｔｏｆｔｗｉｎ－ｔｗｉｎ
transformationandhadneonalalasphyxia
MRimages（a，ｂ）ｓｈｏｗmushroom-like
abnormalgyri(ulegyria)inbothwatershed
areaswithhighsignalintensityonT2-
weightedimages(arrows).Thediagnosis
isparasagittaIcerebralinjury・Bilateral
basalgangliainjuryisdetectedonother
slices．顕

７

●
<~￣足

ア

ニーー」

－円
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ａｌｂ

Ｆｉｇ８
４－ｙｅａｒ－ｏｌｄｂｏｙｗｉｔｈｒｉｇｈｔ
ｈｅｍｉｐＩｅｇｉａｂｏｒｎａｔ３９ｗｅｅｋｓ
(birthweight3324g，normal
delivery)．T2-weightedMR
image（ａ）ｓｈｏｗｓｍｉｌｄｌｅｆｔ
ｖｅｎｔｒｉｃｕｌｏｍｅｇａｌｙａndhigh

periventricularsignalintensity
(arrow)．Onsusceptibility‐
weightedimage(b)，slightlylow
signalintensitycanbedetected，
suggestingleitsubependymal
hemorrhage(arrow)．鰯

ａｌｂ

鱸
■~Ｌ

』 ■

‘

Fig9

8-month-oldboywithmixedtetraplegiaborn
at2gweeks(birthweithtg96g)whohad
neonatalasphyxiaT2-weighｔｅｄＭＲｉｍａｇｅ
(a)showsbilaIeralventriculomegalyand
leftperiventricularlowsignalintensityarea，
suggestingoIdhemorrhage(a｢row)．Ｔ２端‐
weightedimage(b)showsbilateraIperiven‐
ticularandintraventricuIarhemorrhageThe
diagnosisissubependymalhemorrhage．

ｌ
Ｌ

ｌ
●
‐
１
１Ｐ

）
Ⅱ

鰯
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ＬＬ
■
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Ｉ
Ｌ
Ｉ
１
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Ｐ
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alblc

Figo105-year-oldboywithspastictetraplegiaepilepsyandmentaldevelopmentaldelay
bomat26weeI〈s(birlhweight741g)whohadneonatalasphyxia・MRimages(a,ｂ）
showmarkedbilateralventriculomegalyandseverediminutionofmyelinatedwhite
mattervolumeOnT2:':-weightedimage(c)，aperiventrivularlowsignalintensity
lesionisseen,whichisdiagnosedtobesubependymalhemorrhage(arrow)．lnthis
case,ventriculomegalyisthe｢esultofdiWusewhitematterinjury．

7０
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Fig.１１１０－year-oldgirlwithlefthemipa｢asis・Ｄｅｌｉｖｅｒｙａｔｔｅｒｍｗａｓｎｏｍａｌａｎｄｔｈｅｒewas

noneonatalasphyxiaFLAlRMRｉｍａｇｅｓ(a,ｂ,ｃ）showdefectsoflhetemporal
andparielalbrainparenchyma，cysticchangeandgliosis，resultingfromcerebral
infarctiｏｎ(middlecereb｢alarte｢ialterritorv)．

韓
■

綴ご箔
■

－●

Yliiil
1１１

霞;w雫蕊、

〃

「
◆

１■
ａ

llli(～Ｗｊｊ ａｌｂｌｃ

Fig.１２４－year-oldboywithleftspastichemiplegiaoculomotornerveparalysisanddiabetesinsipidus
bornat33weeks(birthweight,20669).NoneonatalasphyxiaMRimages(a,ｂ)showdefeci
ofrighttemporalandparielalbrainparenchymawithsmoothmarginsⅢlinedbyheterotopic
graymatter､Thediagnosisisschizencephaly(open-liptype)．Theseptumpellucidumisalso
absentTractography(c)showsmarkeddiminutionoftherightcorticospinaltract(arrows）

｡

蕊
ａｌｂ

Ｆｉｇｊ３

１－ｙｅａｒ－ｏｌｄｂｏｙｗｉｔｈleitspastic
hemiplegiaandmicrocephalyborn
at40weeks(bir1hweight,34989)．
NoneonatalasphyxiaMRimages
(a,ｂ)showhypoplasiaoflheright
sylvianfissu｢ｅｗｉｔｈａｂｎｏｒｍａｌｓｍａｌｌ
ｇｙｒｉｉｎｔｈｅ「ｉｇｈｔｆｒｏｎｔａｌ，lateral
andparietalcortex(arrows)．The
diagnosiswasunilateralpolymi-
crogyriaSerumcytomegaloviral
anljbodyiselevated，suggesting
cyto-megaloviralinfectioninutero．
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‘`I)el･iventricular”leukomaIacia：ＩＩｏｗａｌ･ｅＩｈ〔》y

relaled？PediatricNeuro1ogyl996；１５：127-136.

18）Wiflun(1ＬＭ,UvebrantRFlodmark()：Ｃ(〕ｍｌ)uted

l()mogral)hyasanadjullctineti(〕I0gical〔lnalysis

Ｚ‘
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２.拡散テンソル画像の脳奇形への応用

-脳梁欠損症のDiffusiontensortractography：Probstbundleの解析一

宇都宮英綱

福岡大学医学部放射線科

DiffusionTensorTractographylorCentralNervousSystemAnomalies
-Analysis()fIibertractsl()ｌ－ｍｉｎｇＰｒ()bstbulldleincoml)leteca]losalagenesis-

HidetsunaUtsunomｉｙａ

ｌ)(､l)HlrtI】l(NI1Io〔Ｒａ(1iol()gy,FukuokaIjniverSilyFacu11v()「Mcdicin(、

Ａｂｓｒ泊Ｃｆ（、夕｡■－－￣Ｄ－ｎ－■Ｐ

Ｃall()salagenesisoccllrsasar(}sult()[lhefailureoIassociati〔)ｎｌｉｂｅｒｓｔ()decussatel()lhe

conIralateralhen〕ispherevialhecall〔)salprecurs()r,ｄｕｅｌ〔）ａｌａｃｋ()finduclionbylhemassa

conlmissuralis、Whcnlhedevel()l〕lnent(雌1ss()ciali()、［il)Cl･sliUn］［hecorIicalplalcisn()rlnal，

[h〔)sewhichdoI1otl)assthroughlhecall()salprecL1rs()ｒｇｒ()wcauda1lyalol〕glhemedialsurInce

〔)flheipsil〔lteralcelでbralhemisphereal]ｄｆｏｒｍＰｒｏｂｓｌｂｌｌｎｄｌｃｓ・Thisarlicle（lcscribesthe

arrangemelIland(Ievel()pmenlolTibertractsfOrnlilI質Ｐｒ()bs(bundlcsinl〕ali(:､ntswilhcomplete

call()salagenesis,usingａｎ()veltec1mique()Idi｢lilsi()、[(､I]sortracl()graphy（DTT)，whichcan

sh()wlheorientati()noIwhilemallernbersinviv().Ｔｂ()ａＩ･rang(､nlcn（()（、()ur()nal［ibersIha［

f()rInProbstbundle,whicharealle1℃dhemisphericc()nnecti()nfibcrsinallacall()salbrain､may

sul)[)ortlheidealha（［hegrowUI()|､ｌｈｅｃ()１１)ｕｓｃａⅡ()sllmisl〕rimarilyantero-l)osteriollwilhlhe

Henu[()I-min肖[irst,[h(ｍ１ｈｅ(runkandsplcnium,ａｎ〔l1astlylller0slrum．

パパＷＯＭ(s：Callosalagenesis,Diffusiontensortractography(DTT),Probstbundle■

(1i｢hlsi()ｎt(､l)s()rtraclogral)ｂｙ(ＤＴＴ）と１１Vぷ．すな

わち．Ｉ)ＴＴは仮旭（１）仁ではあるが，１１唯一･'１２体に

おけるﾈ１１経線縦'１〔の走行やlwidｸﾘを解析できる方法

である．

今''１１１１１M梁ｸ<１１１洲iiに特)ＩＩＬ的に認められる「ＩＴＩ(線

維Ⅲ〔であるＰｒ()bstbundlGUをI)Ｔｌ､を１１Iいて解析し

たので．そのﾂﾞﾋﾞﾉﾋ'､)ﾒﾆ的および形態`Ｗ１９道義につい

て検,ilをllllえ撒く{iする．

はじめに

近ｲＩｉ、ＭＲＩ広|M(テンソルl111i像（MR-(1iliilsi()n

lens()rimaging：MR-I)TI)にて脳|ﾉﾘの肱ＩＩｉｌ(ｿ'(〃Ijli

(diflilsionanisolrol〕y）の''１州(を,i剛Iに解|ｿTするこ

とが''1能となった１．２'・’'１でも，出力|ｿ'1の強さと

方|(Ｉ`'１;から隣.隣するポクセルI,i'’二の|Ⅸ'１ｔテンソ

ルの述統性をl1il定し，ｌｉｉﾘ,l的なi('|'絲線雑の走行を

JMA)とする'０１１絲線維迫M11i法([il〕(､,．(【･acking)がl》1発さ

れ、リ,Ｍ：そのIiMLiElijl111についてＷｉﾉ｣[.l<jに(Ｊ１究が

進められている'',、Fil〕(nrtrackil1gによ()必要な'011
経線純'１〔を逃１１(１Ｗかつ３次元119にｌｉＭ１する〃法を

脳梁の発生とProbstbundle

1liXi鯉はｌｌｆ１'12191のｌＩｉｌｌ１終I1iliにｿﾞﾋﾞ'|そするMass2］

c()mInissuralis(ＭＣ)を大脳新皮r'[から投射される

１５
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LscnsitivⅡy-el】ＣＯ(ling(SENSID)hcadcoiLを便11Ｉし

た．１１M像シークエンスはスピンエコーゾI1EPIを|Ⅱい，

マトリックス数＝128×１２８，Ｆ()Ｖ＝24cI11，スライ

スｌｌｌｆ＝4111ⅡＬＴＲ＝6500,1s，ＴＥ＝1251ns，ＳＥＮＳＥ

Ｉａｃ(ｏｒ＝２，，１１１Ni:１１１１政＝3．スライスル｣｣[＝４n1IⅡ，b

lliI＝7()0s/１１Ⅱ'i，ＭＰＧハルス＝６１Iilllにて拡散テンソ

ルデータを収#きした．

2.Probstbundleの描写と解析

拡附(テンソルデータの解析は，↓に人|職f:部附鵬

病院放射線科ｌｌｌ１ｉ剛I1i報処IIE・解析Ｉｉｊ１究窄にて開発

された，lI11i像解析ソフトI)Iflilsi()ntensorvisualizer

(｡TV)１．５と３次元衣,パソフトＶ【)Iume()､eの組み

合わせで行った'１．ＦＡ(h-ac[ionalanisot()ropy)のＩｊＭ

Ｉｌ１ｌ〔は小ﾘ11,例＞().12,成人|ﾀﾞ１１＞０．１８とした．

Ｍ１〕Ｇを|;l1llIlする}〕iのＴ２Ｉ蝿ＩＭＩ山i像(1)＝O111ji像)ｊｂＬ

状'17で，Probstbundleがliitもよくｲil1i1il}されている

と),11われる筒附に川下的にⅡM心価域(ROI)を設定

し､これを起点としてPr()bs(bundleのlIiﾉb跡を,ＩＷｉｌｌ１ｉ

させた(one-ROI法)．純いて，Ｐ１．()bstbundlelﾉﾘの

IulI経線純の|ⅡiUIﾀﾞ１１をiw()-ROI法を１１}いて解析した．

Two-ROI法はone-ROI法でjlAﾄﾞﾉ〕に股けたＲ()Ｉ

(seedROI）と新たに,幾けた標的ＲＯＩ(lal鷲e(Ｒ()I）

の２つのBLI心傾城のｉ１ｉ１ｊ者を辿過する'１りし跡のみｌＷｉ１１ｌ１

させる〃法である．（)､(1-ROI法とtwo-ROI法の

１１１０法で得られた軌跡を咽ね合わせ．Ｐｒ()bstbundle

内での'01】綿綿純の'１'idﾀ１１を解析した．尚標的ＲＯＩ

はIji蝋liii1l11(liiljn極)．述動1)ill17～迎吻野，および

Ｉｌｌ街'''''''1『にＩｉｊｔいた．

Schematicdrawingofthedevelopmeｎｔ
ｏｆａＰｒｏｂｓｔｂｕｎｄｌｅ

Ｗｈｅｎｔｈｅｄｅｖｅｌopmentofassociation
fibersfromthecorticalplate（colored

lines)ｉｓｎｏ｢mal,thosewhichdonotpass
throL1ghthemassacommissuralis（ＭＣ）
growcaudallyalongthemedialsurface
oftheipsilateralcerebralhemisphereand
formP｢obstbundles．

Fig.１

imll経線維が辿過することで形成される．胎齢11～

12週u〔雌初のI《111経線雑が迦過しだし．１２～13週

で将来脳梁膝となる交迎線維の鵬合体が形成され

る．その後，５～７週のlli1に新皮質の忽逃な成長に

ともない蚊Ｉ１１ｌｌからIdl11llにかけてi1lI経線純の述過が

起こる．このように，脳製の発(kには．原ｊｌＬであ

るＭＣの形成とこれを迦過するiqlI経線雑（脳雛線

維)の発進といった２つのメカニズムがllMﾉﾉしてい

る'１．IIilらかの原|ﾉdでＭＣの形)町1《令が′ｋじると|(''１

経線純は辿過する「窓」を失い脳艇欠ｌｉｉがﾉﾋじる．

方．ＭＣを辿過でさなかったｉｌｌ経線雑はI1ill1llの

大lllM1l<球内I1lMiを賦尾〃|｛Ｔｌに人上{比，！'､ｻﾞ)ＩＩＬ的iqlI綿

線維1,|〔を形成する．この線維収をProbsIbun(Ⅱｅ

(PB）と呼ぶ(Fig.1)5.ｉｉｉ．したがって，IliXi梁ｸ<liiｿiiミ

において本来lIXi梁となるべき|(''1経線$Iliの発進がI［

常に成されたならば，l11jI1lllともによく発達したＰＢ

が11111脳荊ﾉll11ll1iiiに形成されることになる';･7)．

症例

症例１：１３力１１の女ﾘﾑ・lWilwI1運動発達遅滞を認め

る．従来のMRIにて脳蝿尤余欠lii症と小I1iXi後1ｍ

のくも脱礎胞が,認められた脳堆ｸ<111以外には終

111)！（ﾉ<lliM）奇形はＩ認めなかったDTrのOne-ROI

法にてl11jll1ll大脳12球の|ﾉＩＩ１１ｌＭｉにljiii後方Irijに′L:↑jす

るよく発進したProbstbulldle(1)B）がＩＷｉ１１ＩＩされた

(Fig.2a).Two-R()I法による解析では1)i蚊I)ii1I17(Ｉiii

蚊lMli)からの'０１１経線純はＰＢの|ﾉﾘ側('1(､１２球|Ⅱ1塾11111）

を走行し（Fig.2b)，これより)荘Ｉ１１ｌｌ（迎動前野～)Ui

lliMlll;)からの'011経線純はＰＢのより外'1ＩＩ部(脳制111）

をﾉﾋ↑｣:していた（Fig2c）また，ｌｌＭｉＩ１１ｌからの線

維（１１§､|凸球のみｈ}'iJﾉｺﾞﾘは、ＰＢの1,A外'Ⅲ部を上↑皿

ていた(Fig2d)．

Diffusiontensortractography(DTT）
の作成

1.拡散テンソルデータ収集

MRIはPhi]ipslnleraLOTで受１１;コイルはsynergy

7６
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Fig.２ＤＴＴｉｎａｌ３－ｍｏｎｔｈ－ｏｌｄｆｅｍａｌｅｉｎｆａｎｔｗｉｔｈｏｕｔａｎｙｔｅｌｅｎｃｅｐｈａｌｉｃａｎｏｍａｌｙｏｔｈｅ「than

calIosalagenesis
a：One-ROlmethodforDTT(fromleftposte｢osuperiorviewpoint)showswell-developed

Probstbundlesinbolhhemispheres

b,ｃ:Two-ROlmethodforDTT(fromtopviewpoint)showsthatlhefibersfromtheprefrontal
arearunmorealonglheinnersideoflheProbstbundle(b,blueIines)thanthosefroma
morecaudalregionoithepremotorarea(c,ｄａ｢kbluelines)．

ｄ：Two-ROlmethodfo「ＤＴＴ(fromleftanterosuperiorviewpoint)showsthatthefibersfrom
theorbilalgyrus，ｗｈｉｃｈａｒｅｄｅｐｉｃｌｅｄｉｎｔｈｅｌｅ｢themisphere，runalongtheoutermos[side
intheProbstbundle(g｢eenlines）

症例２：３４歳のり)`|′'２．小ﾘ,1期よ()ﾉ,三I1lllｲ《全1↑麻）1１（

を!認めたが，１;I1ilql1発達は１１ﾐ1;ｉｉであった．６力Ｉ１１ｉｉ

よりイ１１伽の感地ｊｉｌＵｌｆ『とＩＩｉﾉjが,１Ｍ,'し、Hi11淵ＩｌＭＲＩ

でＣ２のi511締WiI1lRを指１１Mされた．I1illl↑仁施↑｣:され

た,IiHIjMRIで脳梁尤令ｸ<'１１とlil1(llliiiHIijl［の皮ＩＩ７Ｙ１ｌ

形成が認められた．ＤＴＩ､のonC-ROI法にてﾉ,三Ｉ１Ｕｌﾉ（

l1iIil(L|(の|ﾉﾘll1ll1iiiにはよく発進したＰ｢()bsl1)undle

(1)B）が認められたが，、１１１１大IIiM､|{球のＰＢの発進

は/１，１であった（Fig.3a)．Two-R()I法によるＰＢ

のli1idﾀﾞﾘはｿiilｸﾞ''1とl1il様にIiiimlji1l11;からのiUI1総線維

はＰＢの|ﾉﾘl11ll(|;を雄↑j:し（Fig.3b)，これよりlEI11ll

の〕iliiM11ii野～迎IliIU1vからのiml1経線紙は外１１１１１%|jを企

↑比ていた(Fig.3c)．また，I鵬禰''11からの線維(ﾉi：

､|《球のみliW'ﾉﾉ:)は，ＰＢのjIi1i外l11llNljを北↑「していた

(Fig.3.）

Probstbundle解析の形態発生学的意義

｜iii述したように．ｌｌｌｉ梁欠Ｉｉｉｿ,iiにおいて/仁求111M梁

7７
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ｉｎｔｈｅFig.３ＤＴＴｉｎａ３４－ｙｅａｒ－ｏｌｄｍａｎｗｉｔｈｃｏｍｐletecallosalagenesisandcorticaldysplasiainthe

rightfromallobe・

ａ：One-ROlmethodforDTT(fromtopviewpoint)showslhatwhiletheProbstbundleｉｎ
ｔｈｅｌｅ(lhemisphereiswell-developed，thatinlherighthemisphereispoo｢lydeveloped
CorticaldysplasiaisalsoshowninlBherightfrontallobe(arrow)．

ｂ,ｃ:Two-ROlmethodforDTT(from[opviewpoint)showsthatthefibersfromtheleft
prefrontalarearunmorealongtheinne｢sideoftheProbstbundle(b,bluelines)than
thoselromamorecaudalregiｏｎｏｆＩｈｅｐ｢emotorarea(qvioletlines)．

ｄ：Two-ROlmethodforDTT(ITOmleflposterosuperiorviewpoint)showsthatihefibersfrom
thele(iorbitalgyrusrunalongtheoutermosIsideintheP｢obstbundle(greenlines)．

となるべきド１１綿綿雑の発進がＩE常に成されたなら

ば，よくｿ§達したＰＢがl11lIlliMLiflﾉﾘI11ll|(ｌｉに形1JMiされ

る．．〃で脳WlLとなるべき|(''１経線維の発達が'１１ら

かのl)j(|ﾉ《|で隙Ｗ:されたならばＰＢの発達も不良と

なることが想定される，終lIiliの合I)ｉｈ１Ｉｆ形を|､|くわな

い小ﾘ11,例（症例1）ではＰＢはI11jl11llともよく発進し

ていたのに対して、イi1jii9Inlluの皮r'〔YlL形成をllくっ

た成人例（症例2）では，谷I)「､'2球のＰＢが艸介|Ⅲ

l1II'よ!)１ﾘ}らかに低形)jlbを示していた（Fig.3a)．こ

れは．皮'【'〔y1L形)J1とにより'17111111の'''１絲線純の発達が

l1lit',';されたことを,(すものと号えられる６１．すな

わち，ＤＴＴによるＰＢの解.折は，１１１M梁欠１１１Ⅲi;にお

けるｉＩ１Ｉｌ経線純の発進を肉IZIlliする’２で１１診態'γ:的にも

脇ﾙi<的にも１，喫な怠雅をもつものと思われる．

lliM梁の殖'１２は膝（genu）より始まり1色'1111の幹

([r1,,k)，ｌＩ１Ｉｉｊ人(spleni1Ill1)が形成され，１１脳にもつ

7８
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ｍ()。i[icati()1１（)「ｌｈｃｃ()、ｃ(鋤])ｌｓｃｏｌｌｃｅｒｎｉｌ１ｇｔｈｅ

ａＩ１ｉｌｔ()ｍｙ，ｅｍｌ)1.ｙｏｌ()ｇｙａｌｌ(ｌＭＲａ１)ｐＭ１－ａｎｃＧｏ［

ｌｈｅｒ()SII･ｕｌｌｌ()[ｌｈｃｃ()rl)ｕｓcall(〕sun１.ＡＪＮＲＡｎｌＪ
Ｎ〔nuroI･a(1i(〕11997：１８：715-722

ともliiﾉﾉの１１ﾉリ（ros[rum）が形IjMiされると考えられ

ている．Rakic5I1は吻の形成がもっとも岐後に'１｛

じることをｿI)i'''1学的に,ｋしたが，これにはY1L1illiiを

ＵＩ１えるIUlr先什もある8１．Probstbulldleは、イＮ)ｌＧｌＩｌ１ｉ

艇となるべき|MII経線雑であるため、ＭＣを辿過し

ようとするImlI経線維の,上行をよすとぞえられる．

すなわち、ＩｌｌＭ梁膝を|｛,１ﾄﾞﾙkするｌｊｉ蚊,iim1;からの'011紙

線維はｊｌＷ１にＭＣを〕山過しようとするため、ＭＣ

がｒＭｉしない１１１M梁欠１１１》,iiの場合はI)Ｂのj,&|ﾉﾘ'１１|を

１１'ｆ成するとJlLI定される．｜｢１１様にlIijil梁,|i↑を榊成する

述釛IiiII11i、巡動1111;の線維はｉｊｉｉ川jiill11;の線維より

ＰＢのﾀﾄI11llを'１１『成すると吟えられる．今1111のI)ＴＴ

(Tw()-R()I法）によるＰＢＩﾉ､]神経線維の配ﾀﾞﾘのli/ｌ１Ｉ１ｒ

では，ｒｉｌ１１ｌされたように１１(i蚊,)ii岬からの線維が

ＰＢの|ﾉ､ll1lllをﾉﾋ↑几，後〃の線維ほどＰＢの外lllllを

進1]:することが'1〈された(Fig2b,c,Fig.3b,c)．ま

た．’'1(i1l制''１からの線維(２半球にl1i仏と）はいずれも

ＰＢのjIt外'１１１１を土↑｣:していた（Fig.2.,Fig.3.)．こ

のIilrﾘﾑはｲx》|ﾐ脳鞭''"を１１１『成するｌＩＭｉ会からの'011締

線維はＭＣをllii後に辿過することを,ｋ唆している

と思われ、脳梁吻は111後に形成されるとしたRakic

らの`ﾂﾆ,税を丈持する1ﾘ｢),Lと号えられる．このよう

にＩ)Ｔｒは苑ﾉﾋ'､}:当ｌＭｉⅡ|,１１の解|ﾘrにもlijJ1Iすること

が''1能と思われた．

まとめ

1.1)ＴＴは'１１M梁欠Ｉ１ｉｿIiiにおけるI〕r()bstbun〔Ⅱ〔､の発

達の！;IiIIliにｲ｢111であった．

2.Probslbundlelﾉﾘでのiqll経線純のIi1ill列は，水)|ミ

なら脱i雛となる１１１１総線維の発述過Ｉｉ１１１を反映して

いる'１J能代がｼ]〈１１愛された．

1９
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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

2０
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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
１

－F

」

■
■

Ⅵ

。
勾
与
、
』 Ｉ ．
■
■

・
し
か

Ｉ

’ ～￣-1

且 Fig.８Ｐ ，■

Ｉい‐ ＡｃｃｏｍｐａｎｉｅｄｗｉｔｈｄｅｃｒｅａｓｅｄＡＤＣ・

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

whilemａｔｔｅｒ１ｇｌｏｂｉｐａｌｌｉｄｉａｎｄ
ｂｒａｉｎｓｌｅｍｓｈｏｗｈｉｇｈｉｎｔｅｎｓｉｔｙ・
TheseareasshowdecreasedADC

values(b)．

円ＷⅢ
■

』

１

‐
Ｔ
Ｅ

１

〃尾西。
Ｐ￣

■
■
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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.）

●文献

l）ｖａｎｄｃｒＫｎ【l【１１〕ＭＳ,Ｂｒ(､it()1.ｓＮ,ＮａｉｄｕＳ,ｅｔａｌ：

Ｉ)eliningandca[egorizinglellk()encepllal〔)pathies

o「ｕｎｋｎ()ｗｎ（)rigin：ＭＲｉｍａｇｉｎｇ２１ｐｐｒ()aclL

Radio1()ｇｙｌ９９９；２１３：１２１‐133.

2）ｖａｎ〔lel･Knilal)ＭＳ,ＶｎｌｋＪ：ＭｉＵｍｃｌｉｃｒ(､s()nancco（

mvclinali()nalldmvelin(lis()r〔1ers・ＳＩ〕】.i】19er2005.

3）BarkovicllA1：］()】･maldevelopmento[theneonatal

andil】｢allIbl･aill1目klIⅡ，ａｎ〔1ｓl〕iI1e、Ｉｎｌ〕e(1iatric

Neur()imagi1lg,４１ｈｃｄ．Ｉ〕hiladell)hia1Lippincoll

Wi]IiamsandWilkins,２()06,1)3()-49．

`|）valld(>rKnaill),Ｎａi〔111ｓ,BreilcrSN，ｅｔａｌ：

A1cxand(､Ｔｌ)iseas(､：Ｉ)iflgn()IsiswilhMRimagin月．

ＡＪＮＲ２００１；２２：５`11-552,

5）Ｃｈ()ｉｓ,Ｅn％maI1nl)Ｒ：II1hlnlil(､Krabbedisease：

colllplcmcl1[aIyCTaIl(1MRlindillgs.Ａ｢ＮＲ１９９３；

１４：1164‐1166.

6）Ｉ)arazziniC,ＡｒｃｎａＳ,Ｍａｌ･ch()IliL,ｃｔａｌ：Inklntile

siaIicacids[()r鴫cdiseasc:seriillultras()undand

maglleticres()nallccimaginglk)a[urcs､ＡＪＮＲＡｍＪ

Ｎｅｕｒ()radi()１２０()３：２`l：398-4()０．

11.小脳皮質・白質に信号異常を来たす疾患

乳児'011経Ililll衆Ⅱ;ジストロフィink1nlileneuroax‐

onaldystrophy；INAl),Marinesc〔〕-ｓi()gren洲i;側|ド

では，小脳､Ｗ『・I』1Y1rにＴ２延災を!認める．

12.小脳萎縮を来たす疾患

ミトコンドリアｌＷｌｉ１,ii，Hyl)(〕ｍｙ()]illalionwilh

atrophy()fLhel〕asalgangliaan(lcerel〕ellum(H‐

ABC)，Sallaｿ|>i、Menkcsｿ|>i、IillI経セロイドリポフ

スチノーシス，Ｗｉタンハクビ'〔Wi鋤ｲ《/Ｍｉ:峡||ﾄﾞ，堰

細管拡柵'|:迎1Iil1失剛(1)iiaiaxiaLelanRiectasia(Louis‐

Bar1振候|朧)，’1〔アルブミンlnh1iをｌ１きう１，L発jI1尖
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4．急性脳症の分類と画像所見

高梨潤一，多田弘子'）
亀田メディカルセンター小児科，瀬川小児神経学クリニック'】

CategorizationofAcuteEncephalopathy,andMRImagingFindings

Jun-ichiTakanashi,HirokoTada'）

ｌ)Ｃｌ)a】･〔ｍ(､1１ｌ０１Ｐｃ〔lialrics,Ｋａｉ、()daMcdicalCcntcl;SegawaNeur()logicalClillicforChil(lrcll1）

戸(Ａｂｓか臼ｏｒ）
、し z

Acuteencephalopathy,includinginHL1enza-associate〔1encephalopathy）isdividedintoat

leastsixtypes：Reyesyndr()ｍｅ,acutenecrotizingencephalopathy(ANE)；hemorrhagicsh(〕ck
andcncephalopalhysyndrome；clinicallymildencephalitis/encephalopathywithareversible

splelliallesi()、（ＭERS)；encephal()pathywithaculebrainswelling；andarecenUyreported
acuteencephalopathysyndromecharaclerizedbybiphasicseizuresandlatereduceddiIIusion

(AESＤ).ＡＮＥａｎｄＡＥＳＤａ1℃themostcomln()ｎｆｏｒｍｓｏ[encepha]opaU]yinJapaneseinhnts、

MRIisaccepledasamoresensi【ivetechniquethallCT[()rlhediagnosisoIencephalitis／

encephalopathy；diffusi()nweightedimagesarel)articularlyusefUlfordetectingearlychanges

inthebrailLInthisissue,ｗｅｒｅviewtheclinicalandradiol〔)gicalfealuresinpatienlswithANE，

ＡＥＳＤ,ａｎｄＭＥＲＳ．
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■
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Ⅱ
Ⅱ
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Ⅱ
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Ⅱ
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Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
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Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
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Ⅱ
Ⅱ
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Ⅱ
■
■
■
■
■
■
Ⅱ
■
■
■
Ⅱ
Ⅳ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅲ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ
Ⅱ

Ｋｎ１ｗﾌﾊﾞﾙAcuteencephalopathy,Acutenecrotizingencephalopathy（ＡＮＥ),Acute

encephalopathywithbiphasicseizuresandlatereduceddiffusiｏｎ(AESD)，

Clinicallymildencephalitis／encephalopathywithareversiblespleniallesion

（ＭERS）

た免疫1文Ⅲijやサイトカインによって１１１)(iiWll砲の代謝

ｿ蝋をきたしていると推定される．元来がﾙﾏ｣1畔

ｉｌ９Ｉ１Ｕ【念であるため．Miii床的には脳炎とl11Wii;のII1iWi

のＩ１ｌｉい分けには限界がある．そのためIImii床のり11,場

では、髄液|iii穴で細胞激哨多ないし病原体の,i'[Iﾘ１

があれば脳炎、なければlliWI1:として扱っている．

Ili1iｿ,値の組織には１１;|際的に差與がＷｌﾐするよう

である．いずれも２０()6ｲI晶米Ililからの苑fllであ

るFcnichelGM、C1inica]PcdiatricNcuro1ogy5Ⅱi

ed､やSwaillmanKEetal､Pediatl･icNeul･Cl〔)ｇｙ４Ｉｌ’

ed・のencel〕halol〕a[hyの,iLl述仁代,i1il性脳ｌｌｉｉなどと

ともにRevesvlldrome,hemorrhagicshockand

l〕cephal()pathysyn〔1r()ｍｅ(HSES）は,記!|ijiされてい

急性脳症総論

炎Ⅲ1三(-iIis)の,諺IMTは）)iJI11jj::的な炎ｊｉｉｉの３１Ｗ1,,1（グ

リア燗'１１１１(’1,1鰯)/jll)||の'411,1球・マクロファージ波

ilMllqll経細胞変性懐ﾀﾞli）をもってなされる．占ﾘｌｌ

的な細lMil′|;髄脱炎．ヘルペス脳炎，’１本脳炎など

はこれらｿ,>iJ11mrI,Lに｣,§づき診IＩＩＴされてきた'１．．

〃、危(''''１１１iiiﾘiii(encel〕halol〕alhy)はIliii床的に脳炎''１

様，葱ilililliitツバけいれんなどを１，Ｌするが、炎ｿ１面ﾘ「

ﾘﾑを欠くものとされ．小児では感染が契機となる

ものが多い')．感染以外に．低酸素，,i､ilil[|;jli々

の代,ｉｌｉｌ眺常(１１１F/f<全．，rjiアンモニアliilMiii仙尺ﾉ|剣,泥な

ど）などが脳ｿ,rのｌｊ〔Iklとなりうる．｜蝶染を契機とし

２７
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る．しかしながらインフルエンザI11Wl,ｉｉ，human

herpesvirus(HTIV)６，７IIi1Wl1i，芯(１，１１壊ﾀlj性脳ｿ,1：に

ついての行Ll述は),L]'↑たらないか、わずかに触れら

れる雁庇である．俊行が１１/kを含むアジアに多く，

欧米には少ないことがllM係しているのであろう．

感染が洲|となる危(`Ⅱ:'1111,ｉｉをllihilj<''１１i像119に分)i【ｉ

する試みがＭｆ案されている．」lliI,Lらはインフルエ

ンザ１１１ｶﾞﾘjliを危('''１；｣奥ｸljlｲﾐ'1１１１，iyIl』、IISESﾉﾘ１，鋤'１;Ｉ１ｉＷ

ﾙｌｉ服１m，けいれんl1rlNi1I1に分！〔iしている2１．これら

の1111症分獺はインフルエンザに特;(Iではなく他の

ウイルス、特にIIHV6,７やロタウイルスによって

も'１１１様の芯WIilliWli且が苑ｿiiiしうる小リリ91感染性急

性I1iW症のIIiili床lllii像的分瓶案を衣に,ｋす(Tableｌ)．

脳症忠児に対する9,%ljlI11i像検ｉｆとして．髄液

検iIfに先んじて剛1な11M派１１１mがｌＷｌ;しないこと

を確認する必典もあり，よ1)iN111IなＣＴ検廠が施

行されることが多いと思われる．‐ﾉﾉで近年の

MRIの進歩に''１２い，多くのliIiW1を)i(川'''１に得る

ことが可能になっている．従来のＴｌ、Ｔ２強綱lllIi

像，FLAIRU11i像にllllえて’拡散強ﾙﾘlIlIi像が猟ill洲

(通常の1.5テスラllii1i床機で2()秒IHi1Ini）でＩｉｌ１鵬111能

となっている．拡倣強IiM111lli像はIWi々のけさ11L1で。’11

101からの》)i変検ｌｌ１１が''1能であり，ＡＩ)Ｃ（1,[lかけ'三

の拡散定放)をｉＩＩｌｌ)世することで）I)i態をllti1111しえる．

また，状況がﾊﾟﾉ|:せばMRspcctr()Ｓｃ()pyを''1}像する

ことで、ｌｌｉＭＩﾉﾘ代,iilml態をもMII'だすることが''1能で

ある．

木脇では１１本の小りしに特ｲl.な危(ＩＪＩ;壊ｸﾋﾞｌｖＩｉＩ１ｉ１症

(acutenecro[izing(PI1cephal()pathｙ()[childhood

[ANE])．二111代けいれんと遅発性Ｉ！;散能１１(1〈をＩ,坐

する急性lMi(acuLcencephalopathywithbiphasic

seijzur(Jsandlatereduceddi[Iilsi()、[AESD]）に加

え，’'1逆↑IHlIili梁膨大部》)i変をｲ｢する脳炎・脳症

(clillicallymil(1(､nc(､I)I1alilis／cllcel〕hal()I)athywith

areversibl(〕sl〕leniall(,si()、[ＭERS]）について解,税
する．

急性壊死性脳症(acutenecrotizing

encephalopathyofchildhood[ANE]）

ＡＮＥはMizuguchiらにより提Ⅱ｝:}された小児期の

急性lllM症であ()，ｌｌｌｌｉ像上多発,ljliの汗１１１K性壊ﾀﾋﾟ性病

変が1,11jl11llのＭｉ<を含む特定のIIiMIiii域に/fﾐｲ{対称性

にノヒじる:い')．＃〔アジアの乳幼ﾘとに好発し、殴米に

はごくまれである．ＡＮＥｿﾋﾞﾘ,ｉｉに先ｉｆして発熱を伴

うウイルス感染ｿ,i;が,i8められ．インフルエンザ，

突発１１ﾉ１２発疹(HI-IV6,７感染),i；)，ロタウイルス腸炎

のllilI皮が商いＩ惨|Ｗ,いり;を衣に示す$'(Table２)．

ＡＮＥのl[I1i像(Fig.1）川川のｌＩｌｉ微は，汗Ⅱ､性壊死

Table2急性壊死性脳症(acutenectotizing

encephalopalhyofchildhood[ANE]）
の診断基準

1．発熱を'1;うウイルス|ｲ;り災1,L1に統ｿﾋﾞした芯W|:llliiｿii:：

葱,ilMiレベルの杁激な低Ｉ「，けいれん．

2.髄液検rIf：1i【j液細IM1多なし，タンパクはしばし

ばけ１ｋ

3.頭lIiljCT，MRIによるIlijllIl1対称|`'１，多発性脳内病

変：lIijl11ll視l糊ii変．しばしばﾉ〔|iiMI11llI1lM室l訓'１１白質，

１ﾉﾘ包．被殻，’二部ｌＩｉＭ１ｌｉ卜破総，小脳''1F〔にも洲)j変．

他のI1iMIiIi域にⅢ)i変なし．

4.1m》,!iトランスアミナーゼI:ｻﾄ(アンモニアｌＩｉ常）

5.iliii似ﾘｸﾐ},此の除外

ａ)脇ﾙi〔ｉｎ兄地からの鍬別I諺Illr：１tｿh:の;Ill崎・ウ

イルス感染hii，削り,iiIl1:炎．’'１，砿性ショック、

瀞liiWI;しｉｉＭｊｉ１,i:ｿ１１;雌ＩＩｒなどのﾉ簾紫に超lklする

ﾘｸﾐﾉﾑ１．Rcy(､症候||ﾄﾞ，１１(､1,()I･rllaRicsh()ckEmd
eI1cel〕1,al()1)alhyilIi：||ｼﾐ１１)'1,熱Il1hii．

]))放射線学的},L地からの鍬１１)'１諺lljli:：Lcigh脳ｿ,１２な
どのミトコンドリアｙ１Ｌ１ｉｌｒｌ,値グルタール樅1ﾉI〈

症，メチルマＩノン雌ﾙ|<Ⅲ1;，乳ﾘﾑ1'１lil1Ul線条(,|J蜘
死．Wbrl1icl(clll)iｿ,i;、一雌化炭素'１１，１侭．急性散

イ12性I1iWiﾉｱ{lju炎、危(''１:,'llilillvI;「11'〔脳炎などの脳

炎、脳lil・稲:炎．助脈化，ｉｉｉ脈性IMi躯、低酸業.
,【i(|j外Ijjの'1膠梛．

Tableｌ小児期感染性急性脳症の臨床画像的
分類案

Ｌライルii候'１１:(RcycsyI1dr()ｍｌｌｅ）

2.忽Iﾘﾋ壌ｸﾋﾟ''1:IHi症(aclIlcnccl･()ljzingcnccl)I1al()paIhy
［ANE:）

３出lill''1シーjツクI1iXiｿ,1;(h(､ｍ()rrhagicsb()ckaI1(l
cllccl)llalol)al11ysyn(!r()ｍ(､[HSES1）

4.ニイ|｣''１iけいれんと迷縮|'|鉱放能岻|〈を１，Ｉする危(性

脳)i言(aculcGncephalol〕(llhywiIhbil)hasicscizurGs
alldlatercduce〔1.if｢usi〔)､[AESDlけいれん1m【仙
型急性脳Ⅲi三を含む）

5.急性脳腫M|ﾐｌ11

6.t１J逆性脳梁膨大間'11,斯変をｲ｢するIlii炎・I1lIi症

（clinicaUvmildcnccpha1itiS/eI1ccl)11aloI)alhywilha
reversiblesl)1enial1csi()11[ＭERS]）
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V０１．２３Ｎ０．２，２００７９７

IjlﾆﾘI)i変がi《M床を合む特定の１１１１城（）,囎底核。人111拍

TI〔[56％]・小脳1`llij〔[46％lliiii･111脳純捲[61％]）

にﾉ,三布対称|'|;に''１じることである．危卵|;101には拡

散強調ｌｌｌｌｉ像ではInil,Ｗ･(肱１１（能Ilいく)をＩＩＬし、通ｌｌｙｌ；

散ﾊｾﾞ･Ｉ'１i脳脊髄炎（AI)12Ｍ）との錦別にｲ｢111とされ

る５１．》)i変は点|ﾉ(,'11,111、のうlKll化をきたしやすい．

またＭＲｓｃ(〕Te，すなわち1．lIii1I【fﾘI)i変；2.,1ｌＩ１ｌｌ；

3.のう1Ｍ膳)jlii；４．ノUli脈小１１１M''1)ｉｉｌ,Ｍ２のlUﾙ'ＩｌＭ

ｌ１の激．とIIiiii床ｒ後はI:''111Ｉする薊)．

欧米からのＭｌＩｌｉはD1lllmMではない発熱2411#ｌｌｌ１

以1ﾉﾘに多くはけいれんI1rlY1で発症し、意識障害

はいったん攻}'#IuI1('1となるも．４～６Iliijl｣にけい

れん(多くは＃１j分発作の''１発)が１１}発し，怠識隊Lif

も１W班する61.Ｆ後は'|i池Ｗｉｌ１ｌＩ発進)酬｝（苑,譜の

１１Ｍ〈．Ｉ'|苑111【の11い゛）から，１１m〔庇の|;|iii(111〕１１１助|噸；

まで様々である．花ﾘ,ｉｉにllLllj･するⅡjilH(体としてイ

ンフルエンザウイルス（`|/１７１ｸﾘ)，ＨＨＶ６,７(4/１７

例）のﾉﾄﾞIil堕が,('1iい、Ｗｉｔ液ＭＩＩ胞激，タンパクは[１２常

(17/17W'1)である．

llI1i像この特徴(Fig.3,4)は．１，２ﾘI)jllに施ｉｆされ

た｡VIRI(171列11151ﾀﾞ１１で施↑l:)は拡散強,ilM1Illi像を含め

て１１:常である6】、３～９》>illで肱llik強,淵IIlli像にて皮

ﾋﾞﾉ『「|Ｗ『11.}i(!;>｝（17/17例)、Ｔ２強ilMI111i像，FLAIR

Illli像にてＵ６１〕Ｃｌ･にｉＩｉったI{.i11;>）(13/17例)を認め

二相性けいれんと遅発性拡散能低下を呈す

る急'性脳症(acLIteencephalopathywith

biphasicseizuresandlatereduced

diffusion[AESDlFig2，Table３）

ＡＥＳＤは､’1本(ないし!'〔アジア)の乳児に多く

■

鵜
aｌｂｌｃ
ｄｌｅｌｆ

Fig.１ 9-month-girlwithacutenecrotizingencephalopathyassociatedwithHHV-6infection
MRIonday2(a～c)ｓｈｏｗｓＴ１ａｎｄＴ２ｐ｢olongaljon,andbilateraIreducueddiffusion
inthethalamus，internalcapsuleandcaudateheadnucleusCysticchangesare
seeninthｅｔｈａｌａｍｕｓｏｎｄａｙｌ５(d～｢)．
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９８「１本小ﾘ,L放jll線学会lMtIillj

る．この'｜ｻﾞIUlのnVIRIは211'''１のけいれん後にＩｉｌｉ｝

られる例がほとんどであるが、lWIは2111111のけ

いれん(4病１１）Iiiiに皮''１〔「Ｍ'〔のり1)i変がIill:！;2(3病

１１）されている．】>i変は1iii911部催位(1)i蚊il【、｜iii蚊

頭Ⅱi(|睦)であl〕・’''心11小後'1'|は隙',ｉｆされにくい．

拡散強,淵l[11i像での皮『'〔Ifl'|W〔の,｢｛i１，;)｝は９～25》jii

lIには>ilj失し､l1illll,ilUIに皮'['【のlIj;ｌＩｉＭｉ１,渦１１１１i像での

&.jjlI;)｣．（11/171ﾀﾞ'1）を,過めることがある．２週以降

服装縮が残〈ける．

ＭＲＳＩ〕eclrosc()ｐｙは２例にしか施行しえては

いないが，皮'１〔|《1』ｌＩ１ｒの,１.lil1洲を認めるlMf期に

N-acelhylasparlal(､(NAA)低卜，glutamate(Ｇ１u)／

gIulamin(､(Ｇ１､)ｃ()ｍｌ)](､ｘ((;1x)の崎卜をi認める

(Fig.5)．皮lt1il､．Ｍ１【のljilL1liil,i>川'iｿﾐ10|にはＧ１ｘ

はllHlli$化し，ＮＡＡのみI〔llIl〔がMi$)ける．リ1↓瀞lｲｮ

'１１１経仏述物'【'〔である()llIが花ｿ,i;にllMljしているこ

とを,(唆している．Ｇ１ｕをjIjilｿ|：のりりいＧｌｎに代謝

するGII1syn[helaScは)lL状膠ﾙ''1肥にのみ１Ｗ[し．

(}】,】はﾎI11IIu湿迩111,il緋|捌刎１tでもある．これらのこ

とから，）l;状'１洲'１１１(11に()1,が過刺に併彼し，細胞

|ﾉ､1浸透１１§のけ卜により;111肥I'|:汗ｌｌ１ｆに陥り。拡散強

,渦I1l1i像で,｢５１，;>｝をI,!するとも号えうる'))．

初１１１１けいれんI価1V(の後、２liillには意識が?iIiiﾘ｝

となるｿ,ii例(5/17例)もあり、１，２病'1のMRIが｣1ｉ

常であることとＩＩｌまって、リ,剛期には熱性けいれ

ん'１１職との雛別が１１１；に|ｲＩｉｌｉｔである．そのためrl加

,没では熱性けいれんｊＦｐＷ),珍１Ｍ:のもと人院する乳

児は，５ﾘiiillまで経過をiiiM祭し,できれば3）i>ill

にMRI検在をItj1几ている．

ＡＥＳＤはW1ll1|けいれんが１Ｍiするjiiilﾀﾞ１１が多数を

占めるが，必ずしも|川'１|けいれんが砿IY1せずとも

lril様の'１iiiしＩ<・l1I1i像絲過をたどるⅡiiW11がｲｧｲける

すなわち，初''１|けいれんがIiliめて趣く（1～２分)，

意i識の1M|似もｆＷでｉｉｉ純jl1熱Iｿ|;けいれんと診断さ

Table３二相性けいれんと遅発性拡散能低下を

呈する急性脳症（acuteencephalopalhy
withbiphasicseizuresandla[ereduced
diffusion[AESD]）

臨床像

Ｌ発熱2411#ｌｌＩｌ以|ﾉlに多くはけいれん爪枇で発症．

２.意識隙諜はいったん攻il＃lLIilh１．

３．４～6病'1にけいれん(多くは部分発作のliﾄﾞ苑)の

再発葱,識Wit`,１１:の｣棚悠．

４.原lﾉ（１）I)jlji体としてインフルエンザウイルス、

IIHV6,７の)願幽が,Wiい、

５.軽度i;,ｌｉｉｑｌｌ発進遊洲（苑ii{iの１１（「．「1発性の低下）

から，Htmiの)lfl1l1qI1迎lli11lIiit',I；までその]ﾗ後は様々、

６．１１本からのみWliliされている

画像所見

７．１，２ﾘﾀillに施行されたMRIは11{常．

８．３～9病１１に拡散枕,ilMlI11ilmで皮?｢「1`|r'[１１．６１，;>）

を,ＭＩＩめる．Ｔ２強,IIM111Iilm、FLAIRllllil蝋ではＵ(il〕Ｃｌ・

に#()った,（ｌｉｌ１ｉ)〉をIM1lめうる．ル)j変は|iii蚊H1】催１１k
であり，『''心iiii・後'''1は１$ｒｌＩｆされにくい．

９．２週以降．’１１M鎧縮が残存．

二相性けいれんと遅発性拡散能低下を呈する急性脳症

（ＡＣＵ【ccllccl〕11a1opaIllywiIllbil〕Imsicseizll｢eｓ

Ｆｉｇ２

Ｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ

ｓchemaofacuteencephalopa‐

thywithbiphasicseizuresand
latereduceddiffusion(AESD)．

Thisfigureshowsthetemporal
relalionsbetweentheseizures，

ｔｈｅｌｅｖｅｌｏｆｃｏｎｓｃｉｏｕｓｎｅｓｓ，

andtheMRliindings．

4------6

3--------－－－９－－－－－－－－－－－－－－--2s1--------2

ＤＭ:皮質高信号

TﾕＷｌ:皮質下白質高信号

’4-------------

大脳萎縮

DWl:皮筑下白虹高信号

T2WI:Ulilxw高信号
ＭＲＩ正常

■夢 ⑪● TakKlnnslliJelal,八Ｗ、/rjUL(1,2006
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l()０１１本小児放射線'､)と会IMtIi,lｊ

でも？）いかにiliifﾘIiiでも、５病111Mi後のけいれんの

１１１発と葱,識レベルのlKi「をきたしうることを小ｌと

「:||災(小ﾘJIql1経科|塊)はjilIっておくべきであろう．

Ｍ１よりＡＥＳＤは，その'１１核はけいれん'鮒（で

発)iiiし二111性のけいれんをIILするけいれんIIIIYiui1

芯(IvIi1IiIiｿii:(塩見)2)であり，一万でごく'|端いけいれ

んで発jIiiする峰症111もｒＭｉする'''１１i広い'１$iLi<・I[IIi像

スペクトラム（Fig.6)をｲ1.していると考えられる．

またYamanouchiらは，Ｌウイルス感染性の発熱

llfに!認められる擁鍍『剛!と遷延する怠洲liit害；２．

れていたインフルエンザ忠ﾘﾑにも，５ﾘIXjlllii後に

2111111のけいれんと'１駒堕のｊ１ｌＫ,識レベル低「をきた

しうる7)．リ[>iII5に1111鵬された肱lIik強illlllllil蝋では．

AESI)に１１１「徴的な1jiinUlﾋﾞﾙ|(PiFlfl質の拡lIij(能１１（l〈

が認められ，1,ｋ終''１ﾜにごくIIiK1史の携縮を残した

(Fig.4)7〉．｜(''1経学的なｒ後は，「|験２例では全く
良好であったＡＥＳＤのｌｌＡＩＩｉﾓﾘliijl1と港えられ，皮

Yr下''11iiの進発性拡散能Um・がけいれんlrmiI1II'1体

によるものではないことを,(唆している．またイ

ンフルエンザにⅡ；う熱１９|:けいれんでは（突発|'|;発疹

ｂ
ら

■

■
■
泪
邑

'１

＝

１
１

■

Ｉ
。 Ｐ
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Fig.５

１０－month-oldgirlwithAESDassoci‐
atedwithHHV-6infection

Diffusioｎ－ｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｅｏｎｄａｙ３
(a）showsreduceddiflUsioninthe
fron[ａＩｓｕｂｃｏｒｔｉｃａｌｗｈｉｌｅｍａｌｔｅｒ、

ProtonMRspectroscopyonday3(b1
PRESS1TR/TE/NEX=5000/30/128）
reveaIsdecreasedNAA，andelevated

glutamine/glutamatecomplex（GIxl
MRspectroscopy(c)ｏｎｄａｙｌ６ｓｈｏｗｓ
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二峰性けいれんと遅発性拡散能低下を呈する急性脳症
（AES、)スペクトラム

臨床的軍症僅けいれん近輔で発症する

典型的八ESI〕
菫

Iナ れん垂積のない
軽症ＡＥＳＤ

い

Fig.６

Ｃｌｉｎｉｃａｌｓｐｅｃｔｒｕｍｏｆａｃｕｔｅｅｎｃｅ‐
phalopathywithbiphasicseizu｢esand
latereduceddiffusion(AESＤ）

Ｉ (＝けいれん重讃型脳症）

軽
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怠織''11復後の,柵能ﾉjの退行と「1ﾂﾞﾋﾞＩｊｌ;のｸ<１１１１；３．

.極性期でのliiHjIijl1ﾐﾄ111位の刑'剛：変化と|u流｣制||、

'''1復期の1Mi，Iulﾋﾞの１m流低「を特徴とするlIlXl症を、

ｌｊｉｎｊＭ迄艇位のIlliilI；を,認める乳幼児通(`Ijl2lliXi症(acute

infantileencephalol)〔llhyprGd(〕minanIlya[ICcting

lhebilaleralh･(〕nlallo1〕ｅｓ[AIEF]）として報ｌ１ｉして

いるｗ１．ＡESI)とＡＩＥＦは，ＳＣＣ()､(lRcizulでのｲ｢)１１１

など|(１１述)`'､(はあるがｌＭ,iﾙi<・lII1illMrl,Lともに此迦点

も多く（けいれんmililiでの狢hii、liiMIillﾋﾞ優位のｌｉｉ

変，拡llil(能の１１［1,など）１１１襖する疾!L(１１１(念の可能

|､'|：がある．リJ/ｌｉ１Ｌｌ１ｉｌＩＪ１究が巡行'１１である．

イルス１例．ＨＨＶ－６１例)で|ﾘ|らかであった．け

いれんは12/271ﾀﾞ'１のみで,illめられ．’必ずしも伴わ

ない．流療としてステロイドが7/27例に、グロ

ブリン製片11が3/27例に松jj･されていたが．無論

旅で攻沖している洲1:例も多い．髄洲'１１肥数ＷⅢは

検ｲfの施ｉｆされた221ﾀﾞ'１１１１９例でI認められた．

趣'''11U1の脳梁膨人lWIlⅢ)j変は、Ｔ２強iiMIiIlli像ではﾊﾟﾋﾞli

lﾊﾞﾄﾉ，Ｔｌ強,iW11l1i像では聯ＩＩｉ>〉ないしわずかに低傭

1,｝をi,｛し、造形片'１による｣'１強fML1Lは認めない．拡

散強i;IMillIi像ではljlflﾘ|な川ｉｌｊを均一に１，ｌし，ＡＤＣ

は砥1fする．これらの変化は一過I1iであり，多く

は・過ｌｌ１ｌ以|ﾉﾘにii1i失する(Fig.8)．病変のメカニズ

ムとして伽Ｉｌ１ｉ１ｉ・Ililll索の汗'１'【(inlramyelinic,axonal

edema)，炎ﾘ,瀞'１１胞洲MがAM定される１０．１２]．ＭERS

の部位特與性の1'11111はｲ《1ﾘ1である．

２()04年以降の検,;$lで，’'１)ii梁膨大部十対称性皮質

1ｆＭｒ('''心『'''１|Will)'1)にⅢ)i変をｲ｢するﾘ,i;|ﾀﾞﾘ(Fig.9)':')，

脳梁/ir休十対･称性皮?'〔「''1Y'『ｊ,)j変(''１心１，IlIlilIjlllIl)に

病変をｲ１.するIiiilｸ１１M)でも，ｌＩｉｌﾙi(1111i像１１９にMERSと

liil-の特徴を(jすることがW1lIiされた．これらの

部位に均・な拡散能のUいを,惚めた｣跳介は，ＭＥＲＳ

と''１－のスペクトラムと勝えられる．

抗けいれんjl1iWかIllllJrに111って，ないし,１．５

１１１病（highallitu(1ｃｃ(}rcbl･alc(1ema）でii8めうる111Ｍ

壊膨人＃|j》)j変とは|（}｝強1典絲１１ｹ的変化は'１１－と

思われる．これら２片の）)j態として脳派１１１Fが想定

されているこれら２片でし,』られるIlllii梁膨入部病

可逆'性脳梁膨大部病変を有する脳炎・脳症

(clinicallymildencephalitis／

encephalopathywithareversiblesplenial

lesion[MERSlFig､7）

脳梁膨ﾉ（部の１１１逆･''1ﾐﾘ,)j変は，てんかん忠行．抗

けいれん('１投ｊｊ・''１の忠什にけいれんに'11うlllIi像ﾉﾘ↑

兄ないし|ﾌﾟ〔けいれんﾊﾟﾘのＩＨＩ作111として柵I了され

た．その後脳炎脳ｿ!i:1,Ｍ`にも|IilMiのl1li像IilTl,,Lが散

発｢１，に級iliされ，我々は多ｿ,ii例の検,iI1からそのlljWi

床像を|ﾘ1らかにした'0．''１．

ＭERSは臨床的には発熱後１)!』1以lﾉﾘに、葱IiiIilliif

',i;・けいれんなどで花ｿ,i；し，多くはＩＨＩ'経ﾘ,ｉ:状発ｿ,i：

後1()[Ｉ以内に後辿り,1;なく'''１似するM)1．捲り,1:にＵＭ

１Ｊ､する病Ilj〔体は9/271ｹﾞ|Ｉ（インフルエンザ311/１１，ム

ンプス２例、ロタウィルスｌ１ｌｉｌＩＶＺＶ１ＩﾀﾞｌＩＥＢウ

可逆性脳梁膨大部病変を有する脳炎脳症
｢linicnⅡｙＩ】1ildcl】cel)lMl1i【is/cIlccl〕IMlloI)athywillla｢ＣＶＣ応ibIesplcI1ialleIsionIMIﾕI《H】

神経症状１.臨床的には比較的軽症であり後遺症なく回復。
発熱後１週以内で､窓識障害、けいれんなどで発症し、

潟 ●

血

７

，ＷI:脳梁膨大部潟信号~し消失

Ｆｉｇ７

Ｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ

ｓｃhemaofclinicallymild
encephalitis/encephalo‐
pathywithareversible

spleniallesion(ＭERS)．

Takan：lSbiJ､ｃＩａｌ・Ncllrolo呉）２()0-1「「１１’

宙`繩惣
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Fig87-yeaﾄoldgirlwithMERSassociatedwitｈｉｎｆｌｕｅｎｚａ

Ｓｈｅｐｒｅｓｅｎｔｅｄｗｉｌｈｃｏｎｓｃｉｏｕｓｎｅｓｓｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅａｎｄ

ｈａｌｌｕｃinationonday2，andrecoveredcompletelyonday4・
T2-weighted(a)anddilYusion-weightedimages(b)showhigh
signallesionsintheIhespleniumofthecorpuscallosumon
ｄａｙ４.ＡＤＣｍａｐ(c)showsreduceddifiusion・Thesplenial
lesionhascompleteIydisappearedondav10(d)．
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Fig.９１１－year-oldboywithMERSassociatedwithinfluenza

MRlonday5(a～c)showsT2prolongaljonandreduced
diffusioninthespleniumofthecorpuscallosum1symmetrical
subcorticalwhitemalter，whichhascompletelydisappeared
oｎｄａｙｌＯ(d)．１
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変は１１１形ないしＷ１形であるのに対し，ＭERSの

それは脳梁のより外llllまで進腔していることが多

い．岐近の検ｉｌでMERS3()Ⅲ1;lﾀﾞ１１において他のタイ

プの11iMhii、熱|ｿ１２けいれん症例に｣こしてナトリウム

が優位にＩｌＩＩｌｌＩｉであることが11111ﾘＩした．｜ｌけトリウ

ム|Ⅲｿiiに｢'2う１１N派Ｉｌｔが|/[けいれん鍵Ｗ〃’''１０｢．

,<lilll;|i)il1il様に、ＭERSの発症にllM1jしている'jJ能

'''１iを,(1唆している．またMERSの部は低ナトリ

ウム性IIiiiⅦ1：と脇刷りに１m〔襖していると答えられる．

終わりに

この｣坊をＷ)てi0M1[なり１１苞例をご提示いただい

た光'|i〃・御校|}&|いただきました外ﾉﾉにどもクリ

ニックＡＩＭ<制|j光''2仁深,i1illllし｜xげます．
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5．胎児水頭症の鑑別におけるＭＲＩの有用性

小川理世，安藤久美子，山野理子，石藏礼一，廣田省三
兵庫医科大学放射線科

MmDiagnosisofFetalHydrocephalus

MasayoOgawa,KumikoAndo,ToshikoYtlmano,ReiichiIshikura,ShozoHirota

DGI〕〔lr[ｍ(Pnt()fRadiolo｣Ｗ,IIy()g()College()fMe(Iicine

(Abs媚Cf）

Fetalhydrocephalusisaresult()Ivari()ｕｓ(liseasesincllldingcongenital〔levelopmental

anomaly,intr〔wentricularheln()rrhage,ａｎｄ[umol、Congenital[elalhydrocephalusisalsooften

associatedwithmulliplean()malies､suchaslnyelomeningoceleandhindbrainherniaIioninChiari

llmal[brmation､MRIisuselilltodi[[erenliatelhebackgr()unddiseaseso[Ieta1hvdrocel)halus

andtovisualizeassociatedmllltip]eanomaliesespeciallyinthe]ategestationalperiod

kい:1ＷﾌﾉﾋﾟIIT：Ｆｅｔａｌｈｙｄｒｏｃｅｐｈａｌｕｓ,ＭＲｌ

水頭症発生機序'）

まずlli職拡大には水蚊)ii:と虹維|ﾉ１１１ﾐが_け卜して

いない１１i純な'１１１寵拡大がある．ノl<蚊洲iiとは脳宝な

いしその他の奴隷|ﾉl鵬に與常に人１，ｔのｌＩｉＷｉ'ｱﾙ血液が

貯ＩＶＬ雌の|Ⅱ;大、9Ｍ:あるいは過去に蚊揺|ﾉﾘ１１；

が/〔逃した状態のことをいう．

，lXliHf波では１１１１霊拡大にlljllえてくも股1〈腔のiilj尖

と'１１『絡雌の１１１縮1ﾘ｢兄(ダングリング)および懸Ｉ１ｍｉ

1,,1があれば、蚊諦１人1圧の_'二lfl1が瀞えられ水頭）,i:と

膠えられる’'１１寵が拡人していてもくも膜「腔が

'１猟に(,ﾐｲﾋﾞし，ｌＩＩＲ絡畿のダングリングがない陽介

は'1磯|ﾉﾘ１１号_吟''一のない１１i】(i劉広人となる．lMi豚はし

ばしばシャントの迦応となり．iii純な脳篭拡人と

の鍬別は必'奥である．

水‘』ｉｿ１１:には１１.｝illilvM<蚊llili，ｌＭｒ１ｌｚ水蚊１，墳停１１皀

性水頭Ⅲ|：がある．Ｉ}､ｌｉ１ｌｉＩ１ｉ水蚊｝iiiは蚊儘|ﾉＩＩＥ/U進状

態がＩｊｉ統し，lliM寵拡人が進行するものである．IIiF

l上性ｲ<蝋Ｉ,i;は進↑ｊＩｊｌﾐﾉl(蚊hiiの段陪で治雄せずに放

Iiノル．蚊綴1ﾉ１１|;が'１２↑Ｉｆでlmi床ｋがＩＩｌｉｌ定されたもの

をいう．Wilqll述lliD発進遅滞をみる場合がある．小

はじめに

１１台M1qj（１）rliはiii一のﾘｸﾐ忠ではなく繩々のﾙﾐjlLiが

膿まったものである．原|人|は，l1UlIl，ル脇から先

ノミ|'碕形まで多'１度にわたり．また合|)｢する脳ＴＩ１

形，その他の多発奇形もみられる’'１には．Ｉｌ１ｉ)臘

法および,lIIilll:後rMI1iの迅述な,;llI1liが必要なものも

ある．例えばIlflﾘ１１水蚊症の雌も多い|駅Iﾉ《|であるiﾉｹﾞ

髄IIiull鰍櫛は悠染１，lVjのため,Ｗ|<1,ﾘﾘlに)iiiの修復が

必嬰である．l1iIl1､ｆに谷Ｉ)ける水蚊ﾘiiに対するifMMf

適応の､ﾄﾘ断は分娩１１ｹﾞﾉﾘlの決定や分娩か式を決定す

る上で111婆となる．

llfWilMRIは,lid筒遮シークエンスの〈豊場で！’体

の紋Iliii，l1i'ｉ１１ｌ１:lM1111R総''１によるWli酢での胎児のf1IMj

化を行うことなく，I1filliDアーチファクトも少ない

I1f)ﾘ,lMRIの施ｉｊを【'1能にした．よってＩ１ｆ１ﾘﾑＭＲＩ

は,Iidiif波検１１fをｉｌｉう検１１鮎として↑｢われるように

なり．」〕iMl【では]，後，妊仙調;}'１１，新′1ﾐﾘＪの沿療を

変える''１能''1§のある迫lIjlI'1,1i,liMをもたらしている．

水碕では，llfiﾘＭ<蚊ｿ,iiの診I1jli:，鍛別における

MRIのｲII11I`|：についてＩ１ｌｌ,iiiする
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iiill察が|ｲ《ljlilIとなるlⅢ;川《後191に(1.111である．ＤＭﾐ胎

児MRIの対象になる疾患としては''１Ｍ(111経系が蚊

も多く．’'１でも水蚊症の精介が多い．週lLjとして

・原１１１１はⅢ[仙壗18辿以降の胎児が通lij、これは器

’10ｲ形成のiﾐな段階がこの11ｆｊＵ１に光「するためで

ある．

・経lIlK1Iidrf波にて水蚊症が疑われるもの

・紙１１１mおよび絲腔超|if波にてi'f伽仙U11liiなどの水

虹Ⅲ1;を疑うｿ,)i変が,淵められるもの

・経|隙超ｉｆ↑波にて水頭症の確定諺lUrが|ｲ《|雌なもの

・経腹および絲臓超音波での水蚊hiiDTIL以外の群

｜【M的,iIIiIlIiが必喫な場合

造影剤の使用について

ｌｌｊ(11U的には造'1杉斤'1の投ﾉﾉは↑j贄わない

ガドリウム造1締'１は１１台#|#を皿過するため，Ｉ１ｆＩリム

においては，ﾄﾞﾉｋｌｌ１に|ﾙ/||されたものを1M#1<すること

になる．またｌｍ１ｒＩｊｌ２にも造彩ﾊﾞﾘはIlh児に|i桁する．

造!』けが必甥な場合，胎川ﾆｽＩする安企性は１Ｍ;立

されてはいないことを1州lにつげ．’'１１怠をillLる必

喫がある．

胎児ＭＲｌ撮影法

Ｔ２蚊j1illllli像はスライスを約１秒でｌ１ｌｌＭｌ杉''1能であ

るシングルシコットを11｜いる，

・HASTE・trueFISPをⅢいる．ただし一般

的には,lIIlill化ｌｉｉ変．イ｢灰化および'〈'匝体，111状腺、

'１|菖臓、lllfil胸．llf弧，ｌＭｉｒｌﾉIのlm流のＩｉＷＩＩにはＴｌ

強調[Iili像が必喫となる．またI)ｗＩは脳臓ＩＩＬ胎

lliA胤iilﾘﾊﾟ変の検,'|}が,'1}来る．スライス１１/は３～５

，ⅡⅡ１１１１１．IJI能なＩｌ４り水1zlljIi:.)巡状lIr・欠状lliIrの搬影

を行う．ｊ１１本的にj1lWは行わない．

胎児正常脳のＭＲｌ

１）IlIi州１１岨'１;`ｉ妊娠１６～27週にﾉdIiW外套の|ﾉﾘﾙｉ

のＩｌＲｉＩｆｌ,）

2)lwll経馴:細胞Iil助

ａ)妊娠16週：|ﾉ､II1l11のHIi芽細胞ﾙﾄﾞ・脇lli1)''１の神経

細胞ﾙﾄﾞの''１１１１１１１小外I1Ilの/k熟な皮)【'〔ﾙﾄﾞの３Ⅳｉ

ｌ))IWUjil9～２２〕ｕ：’二,idI1矧蟄$'''11(2川iと''11(}|＃iに

lk0ill1ルルィルドとなる．

ｃ)l[川(34週：|ﾉﾘl11llに1'1Tj【〃iと外ｌ１Ｕｌの皮1Ｗの２

＃iとなる．

3)髄Wi形成妊娠22～24週ころより小I1iMMjr、橋

彼捲にilill察．３３週ころから'''心!＃近勝皮Ijl(に髄

Ｗｉ形成がIMIめられる．

児の！[常１Ｍくり!【ｿ,iiには，’1`'し|'Ｍくり【[ｿ,iiの''１でシヤ

ント術によりﾘ,ii)lﾉ<が攻}'；したもの、またはlliM霊|ﾉ、ｌ

Ｉｌｌｌｌｉｌ後の折'|くり11の,rlilliIYlH水蚊症の状態に梯↑｢する

前駆状態を指す．

胎'ｌｉＩＵｌ１１ＬⅢlは'IHHl1的にも脳宅は|広人している．

I1fYlﾐ191にﾉ｡Ⅱi全体に,'iめる脳宅の比率は徐々に小

さくな()，人l1ilir純'1が｣Ｗルソビ述する．

IMi液はほとんどが脳制ﾉﾘの脈絡j臘でﾊﾟﾐIIl)され，

鋪|)L|脳宅のMagcndicｲしおよびLuschkaｲしからく

も膜「１１座へ,Ⅱ１，て，蚊捲|ﾉﾘおよびi'fl:1郷Iﾉ､lのくも膜

|《膣を｢liFJWlしながら，ｉﾐに蚊Iri＃|jの傍欠状i1,11%Ijに

あるくも11弾Wi粒からlUjUI)(され｣も矢状11''1へ流(１１,し|Ⅲ

液循環にのって|#,''１される．水，〔〔ﾘIiiはこの１１１１液を

I猫'|ﾆする脈絡樅の!hL常による''品))謄過刺・Iijll液ｉＦＪＩ１

路のＷ１ｿ|陰・髄液をIⅢ!(収するI1iii1llfⅧilのll1ｿi§やくも膜

順'|(iiのlll?|§によるI1MJl)<|{Iif`,ＩＦが)H(lklとして巻えられ

る．このうち髄液の〕、(〕近にはInii'iI;がなく脳寵か

らくもI1Xl〈雌が交迦している水弧ｿiiiを交辿性水蚊

Ⅲ埴とl11zび，髄液の迦Ｉ)逆の|鵬I;がljjilklでIli)i寵Iﾉﾘに

髄液が過剰にNi:W{しているものをＩｌ１潅|'Ｍ(y1Iiｿiiそも

しくはJlﾐ交辿`州Ｍ１ｿ,ｉＺと1l1zぷ．

髄液i11lF1W1隙'ili部位として，Ｍ()'１｢()ｲＬ・’''１１１１(i水

道・節Ijl1I1l繩,''''１，１１１１１底ＩＩ１１ｉ・くもl11X1IlM1粒での|川！§

がある．

胎児水頭症の診断

，lI1l1Miiに行われる検代として第・は,lidi,f波検

1'fである．まず経１１虹超/f波にてl1lllliM《Jiﾐﾐﾉ｢1(|j雁

が1()mⅡ,以'二や．リ,｣,蚊人IiMirfllIll脳窄／人lllxi､|(球比

(50％以上)の拡人などの''１M宗拡大を,ﾊﾟす)ﾘ｢1,,1,脊

髄髄脱癖などの川川を鐡えば．より,Iililiiな,紗lllrの

ための経膣,lid汗波．さらに胎ﾘJMRIの施行を検

討する

胎児ＭＲｌ

胎児ＭＲｌの利点

illI1)(|(１１１総必ilIL1においてのＩＩｆ１ﾘﾑMRIのｲ１１''''１;は

Iiiii,>:されてお|)，ａ)３１％のりIiilliilで1超|`f波による

診断がＭｍ後に変わる．ｂ）１５％の症例でMRI施

行後の処lifi・竹''１１が変わることがMli1iされている．

翅音波でのllillll(となる妬lillのIIu満や､ﾄﾞ水過少は検

森の妨げにならず．また検宥の技{１tに依（'§せず，

lIi1i像の秤Ml9,i1liIIIiが↑(｝やすい．とくに,lidrf波での

３７
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4)J1L底核と|ﾘ,LLi<Ｔ２強,iIiIllllli像において，妊娠16～

２２週は周'11Ｍ織と等傭>j･’２７jlu以降に低偏叶

となる．

5)l1iMilMi形成神経制11胞剛0が終「した後に形成

一次脳iiWは妊娠１６～17週でシルビウス製、１８～

１９迦で虹I1li後蚊蜷パ51I1liii11Ii、２７週で'''心満の

Ｉ１ｉｌ定が,111,来る以後２次ｌｌｉＭｉ１１ｌ｝は32週ごろ．３次

l1iMi1''１ｉｉは36週以後で[ﾘI1lli(になり．１１;ｳもﾅ１１議にお

おわれる

6)I1ixi室形成

ａ）妊娠24週以|)iiiでは|iiiﾌﾞｲjに比'陵して後ﾌﾞｲjが不

均ｉｊＩｒにlJj(ｲＩｉ．これはI〕rimitiveletalventricular

c(〕､[igurationとⅡ1zばれ,ｉＩｌＩＩｉ１Ｕ１近くでｉｉ１ｉｿこする．

１〕）｜E常過剰腱としての透Iﾘ}''１陥腔およびベノＬ

ガ峠である透lﾘｌ１ｌｌ隔腔は脳鞭I〈でiiiﾌﾟｉｌのlMl

にあるもので，脳梁形成とともに発進，′|{後

２～３力11で消失する．ベルガ脈は透|ﾘl｢Ｉ１ｌｌＭ

雌から述統してlliIi梁llU《からIlili鞭膨人のｉｆ(|jに

，認める．洲01瀧児でii1i失する．

胎児水頭症のＭＲＩ

先天性'）
①Chiarin・脊髄髄膜瘤(Fig.1a,ｂ)2,3’4）

ChiarilllW1奇形は後頓儒iiiiが小さく，小lllXiおよ

びIlilii枠の人後虹ｲLからの逸脱を,認める，ほぼ令例

での先尺ｌｊＩ:水1jliⅢiiと7下髄仙Ij1jlWを|､|《う．ｉ'了髄髄脱

瘤はｉｑｌＩ経櫛ldI11llのⅡ'１鎖ｲ〈全から発生するもので．

二分洲腱から髄脱および'０１１経ﾎﾟⅡ縦が皮「に逸11)け

る．lIiillＩするものによってi'ｱ髄髄１１鋤iと髄膜揃に

分けられる．（ｌｊ位としては腰１１１１部に多い符髄髄

11鮒iの多くがC1liariH奇形を(11う．１ﾘ|らかな小脳

の「雁がなくても後’１１擁禰が狭いおよびｲ（頭）jrを

伴う．

ChiariM形において、後蚊篭の小脳１１１)i11ilﾘIM1111

の脳脊髄腔がＭＲＩｌ２↑i1i失することは特徴的であ

る．允尺性水蚊）,i:および蚊雑の小脳脳'IrMliⅡ１１:1の脳

脊髄腔がみられない場合，Chial-illをうたがって，

脳ﾉ１１郷を含めた欠状IIJ｢像で髄１１鋤萠の〈Ｍ｛のｲﾌﾞ無を

liiIi認する必腰がある．

②中脳水道狭窄症(Fig2a,ｂ）

lI1IIixi水道狭窄ﾙｉｉの原|ﾉ(1の約､１A数は炎ｿIii・感染に

よるものと考えられている．他にＸ述鎖性辿仏性

水弧）,iiやIlf)ﾘL1U1lIixi宅IﾉﾘＩ'111111後水蚊ｿii三が含まれてい

る．Ｘ迎鎖性辿伝I'Ｍ(蚊ⅢiiはＸ巡鋤'''1辿伝様式を

とるが，約'|《数は弧発Iyl;である．j1L《行はｿ)ｒのみ

である．ｿ)児のいわゆる１１１１１１)<i水迺狭窄症の25％

といわれている．lIIIiiiﾙi〈的に，水蚊ｿ,i;・Ｗｉ*'１発達遅

延・’〈肢のil:ｉｉ性麻lli[・柵指のIﾉﾘlIi1iIlIiIlllを７(す．ｌＩＩｌｉ

像的には、杵|ﾘ|な脳篭肱人，脳梁低形成あるいは

欠.１１１．１ﾘ,11,i<癒合．小I1ilii虫部liiiIllとの携縮，１Ｗ(lIU形

),ＩＣがある．ソ)ﾘﾑのｉｎ度水頭ｌＩｉｉでＩＩＪ指の|ﾉﾘIJillllllを

,iflめた陽介、水hiiを駁い゜辿伝｣乙カウンセリング

を行い1M:定診Illi:とする．Ｉ１ＩＩﾉ》謄後のIILlU1の１１１)i顎-11凶

腔シャント術を行うことで、進行性頭|)１１拡大はI朧

■Ｉ

、■■￣￣皇

〃
、

｜

●

「

-1,

‘：'’
ojM

印

１１１）

い､!

、
＝罰H

１ｉ
＝罰H

１ｉ

型可可 日

毎F準－，￣

｜

：

百コ

￣

５ヨ

Fig.１ 31-weekgestationalagefetus、Ｃｈｉａ｢iｔｙｐｅⅡmalformation、

ａ：Ｏｎａｘｉａｌｉｍａｇｅ,colpocelphalyisnoted
b：InfratentorialCSFspacearoundhindbrainisnotvisibleonsagittalimage
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Fig.２２６－weekgestationalagefetus

Dilatationoflateralventricleswithaqueductstenosisisnoted

快するが．シャント術を↑jっても、１１Ｉ度のWil(''1発

達遅延は免れないとされる．

③全前脳胞症(Fig.3)5）
一次'１１M肥から二次脳胞に分化する過J1wI1で，iXi脳

が終脳とIH1111lに分離される．１，川に終１１１Mは/iﾐｲＬｉの

､１２球に分Ijllける．この過Wiの分離|噸ii《によっても

たらされるＩ)eMverのalober型・semiloberll1・

loberJMの３jli1に分顛される．

al()berﾉﾄﾞ！：大脳､'２球のﾉ!§ｲけ>|iiliがなく、しばしば

。(〕,．salcyslを伴う．その他１１脚室はｉｉｉ脳宅を

’,Ｌし，祝床の癒合をi認めることが多い．水

無脳ｿiiiとの鍬別として、水j11(１１１Mｿi｢;では大脳

鎌の形成が!認められる．

semil〔〕berjl1：1Ifl1lllNljで』|〈球lill型やﾉＪ１雌11iを,過め

るが，lji頭蝿虹『がり１２分離である．祝Li（の

癒合が不尤全なこともある．

lober1ml：、'２球|Ａ１製は前蚊liiljまで,認めるが，ｌｉｉ'1ｉ

雄皮?il1i1I1部には非分裂がある．そのほか

透|ﾘ'''１隔欠損や胸介した脳ﾉｰ)を!温める．ｉﾘ,ｌ

ルi(は正常もしくは不完全な癒合を,(す．

それぞれ超汗波検代によって,珍１Ｍ:がされる．た

だ胎児MRIではさらに'ﾘl111i(なl111i像が得られる，

MRIでは皮質1'１W〔のlえ別がつきやすい．また超

iWlkで半球''''製と思われたものがllfi児MRIで深

い脳ｉｉ１１'|Lであることがわかることがある

錨別疾1Ａ１としてIlili梁欠111にともなう人脳､1H球|Aｌ

Ｌ腰ｌｆ譲篭ａ
辱忌

二項竃砥

Ｌ
凸

』

ｉ

ぼ
■

=［し■

国

Fig.３２８－weekgestationalagefetus

Anaxialimageshowsholoprosencephaly
withdorsalcyst

裂繼肥がある．

④脳梁欠損6）

ＩＩｆ１′ｌｉ８～１０週に苑'１ｉする脳鞭原ﾉ,Lの形成隙評

により，脳梁が欠I1iする，lljitfiiiの程度により金欠

Iii・部分欠lnがある．

lliM梁がないため第31111寵が拳｣こし，拡大すると

〕'2球lIM型獲胞を形成する．

Ｉ１ｉｉ梁欠損の,修lWrにはIiIIilWr像での側l悩篭休部の平

行な走行および後ﾌﾟilにかけての.肱帳をｌｉＷｌＩｌｉするこ

3９
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と，冠状llilrにて脳梁I11f造の欠枇と，｜lliiI11l大脳半球

|ﾉﾘ'１１１１部のj1il;状lIIlの1〈方への剛、l11ll1liN窄体肝|jの解離

とし，三|]月状の形態などをみるのがよい．脳梁

全体を'11,(11,できるのは欠状llli:だが，Ⅱ#に水蚊）ii;で

も脳梁が矢状MiITでみえにくく，診'ＩＦをあやまるこ

とがある．１１１M染の全貌は胎′ｋｌ８～20週でIili:認さ

れるため，これ以降での診lWrとなる．

⑤Dandy-Walker症候群７）

後頭諜織護胞性奇)|’のひとつである．小脳山部

1,.%|jの欠批または低形成と第４脳宅の鍵lltl状拡

帳，後蚊譲禰群破の｣M人、テントの,､i位が特徴で

ある．発生機序は諸説あるが，第４脳喧捲'１１の苑

'|z異常から脳脊髄液の貯fWが起こり，第４I1iM篭が

拡ﾉこするというのが代表的である生後３ヵｌｌ以

内に75％が水頭ｿ,i;を米し，頭機拡大などの/1<蚊

ﾘii:に１１§うりiii状をみる．１１Ｍ{Dandy-WalkCrⅢ1:雌１１１１t

におけるｌｌｌｌＩｔ以前診Ｉlilrにおいての紗Iljfjl雌があ

る．胎児MRIでは，ａ)第411i)(i寵と交通する後頗捲

簡lE1l1のIi人嚢胞，ｂ)小脳テントに接するように

回旋学'二された小さな小脳山Nll，ｃ)小脳テントと

横,Iii脈11171の-ｔ方へのＩＩＴ,i位，(1)後頭蓋街拡大の－１ﾉ《｜

である彼奴部の突{１１，０)－兄ll2Iiiirの小脳､|く球のＩｉｉ

ｌＭｌｌ方へのITi位となる．

小脳は人111Mに比して発達がおくれるため，｜|台′'２

''''01での診lliIrには注愈を要する．

鑑別,珍lWrとしてDandyWalkervarianLは小脳山

部欠損または低形成と第４脳嶺拡張をみるが，後

頭捲禰砿人を兄ない．その他のli大火|W、Blake・s

pouchcyst，後頭器くも脱嚢胞が挙げられるが，い

ずれも後蚊薇の鍵胞`|'|;病変は,｣くすが，小脳の低形

成はfI2わない．さらに'=【犬ﾉ<lWjはﾉ,堂ｲ｢対称性であ

る．BIake，spouchcystは第４脳嶺との述統性を特

徴とする．<もlM1獲胞は/Iｾﾞｲ7ﾉﾄﾞ対称で`'１．の111排変

形を伴う．

⑥頭蓋骨早期癒合症(Fig.4）

頭機縫合が光ﾉ<'１'|:もしくは,111,J)ｉｉｉ後'１ﾘﾘ1に'11,性癒

合した状態のことをいう．症候lW1：とlli純''１１があ

る．症候|洲三にはＣｒ()ujzon症１１釘脈（介脂ｿ,1;なし)，

Apert1卸炎Ｉｉド（乎指足しの介指)，Saethre-Chotzen

ﾙi:'1ｸｾI1il:(指の皮ﾊｯ性癒合)，Plei｢｢er症肪獅(|ｿ:脂が

太く変形）がある．なかでも，cIoverlGa｢skulMii

化:11Fは水蚊）li；を合Ｉｊｉしやすい）,)i態として何椚で，

剛ルラムダ・I]i娘縫介がL1u9lに癒合し､l1lIll1llHI1

Ｖ

Ｉ

！
Ｉ

，
Ｉ

１

■13国″

Fig432-weekgestationalagefetuｓ

Ｃｌｏｖｅｒｓｈａｐｅｄｓｋｕｌｌｉｓｎｏｔｅｄｏｎａxial
image．

(|jと敏ri部が突出した二つ樂状の頭捲をしたもの

である蚊僑縫fr1lﾘ１１１癒合症の４～20％に水蚊症

をイヤ|)↑し，ほとんどがⅢ植候Wﾄﾞ性である縫介の癒

介を妊川《28辺までに診断するのは離しく，敵lii

に凶うれる上，､の低形成や蚊総変形がi修Wrの１１安

となる．ＦＬ足のIHの合併症も,診断のPuljけとなる．

⑦胎児期脳腫瘍

蚊捲1ﾉﾘの,li拠性病変によって，ｉｉｌ〔接あるいは1Ｈ１

接il9に髄液術瑛随苫が隙起され，水頭症をきたす

ことがある．原|人1疾患は髄粥１１K，膠芽11i１，１１A壮細

胞ⅢE，奇形'１１K，111櫛ＩＥなどがある．$n度は小ＭＩＩ)ｉ

}にi１場の().５～1.5％をI1iめ，１歳末iililiに発症する脳

11,鵬の111では約15％が胎児脳脈癌と答えられて

いる．ｉ修l11i:は胎児趣iﾁ波で脳室紘人や蚊畿内病変

が脂燗され,そのlIli1lrとしてIIf1児MRIが行われる．

|匝癌の哨人により水頭症も急激に悪化する場合も

ある．経11軸りな観察が埴喚となる．

続発性'）

①脳室内出血(intravebtricularhemorrhagelVH）

（Fig.5）

低１Ｍ三体'ｉｔﾘﾑの３５～４５％に認められる．在１１ｈ

週34週以|くの'11(塔ﾘﾑに多く，}l}ﾉ'１体屯が低いほど，

またぐ{H11fllU11111が無いほどl1IilIiiとなる．／|(ｉ１ｆｉ過激に

かかわらず′１２後３１｣以lﾉｉ１でﾂﾞﾋﾞﾉＭ－る例がほとんど

邸、
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の他にｒ樹|ﾌﾞﾘ発育遅延，１１｢I1IiIIii襟の全身〃｢兄をｲｲ

する．

戸 竃

まとめ「

先尺|'Ｍ(蚊ｿilIは(ｉｉ－の疾jiL(ではなく，むしろ

様々な原lklでﾉｋじた原疾忠''１tがまずあって．その

結采,ｌｌ１ＢＬた脳崇IIjiﾉ（I｣l米の),jii変ないし)!｝;'１対ﾄﾞﾄﾞと

考えられる．それゆえj,囎礎ﾘｸﾐﾊLAや()｢発する病態で

;「'1i々の!|域ﾘii}をとり，正W1iな診Ⅲrが求められる．（１１，

１１１:iii診IUi:として超ff波検盗は第一に行われる検在

であるが、胎児水頭】iiiにしばしば兄られる多欺の

合l1Wii:を全てとらえるのはM《ＩｊＭＩな場合もあり，特

にI1fi''2後!U|の観察が難しくなる．9Ｍ;MRIのシー

クエンスのＩ)M苑および改良により胎ﾘﾑMRIに

おいてのニーズに応じることが１W能になった．今

後|Iii1i床'二の疑'１(1に杵える胎児診IUr法としての役;ＩｉＵ

を川っていくと芹えられる．

！
Ｆ』

!’

｜
■
宇
弓
■ ５厘

戸
●

■．,_--

、面■

Fig.５３２－weekgestationalagefetus
Lateralventricledilatationwithcloi

intheleftposteriorhornisnotedon
axialimage． ●文献

l）た１１t子，犬敬懲：胎児ｉ１１Ｉ１ＸｉＯｌ１経の超iif波スク

リーニング検('ｆノ)餓|}人ＩＦ:|治療20()４膳姉人Ｉｉ:}で

行う超音波診lIjlrの突除永艸11｝店，２００４：552‐
556.

2）VO1pcJj：Neurolgyo｢U1cncwl)omfourtheditioll.，

WBSaunders,Philadell)hia,２０００：11-19.

3）Ｂarc()vichAJ：PediatricNeur()imaging3r〔lcdiloI1、
Philladelphia,Lil〕I)inc()tlWil1iams＆Ｗｉ]l[ills,２０()０：
327-337.

4）Ｂａ1℃()vichAl：Chal〕ter5,Congcnitalmal[ormati()nｓ
ｏ［|ｈ(､brainandsku1LThechiarimal[ormation・

ＰＧ(liatricNeur()ｉｍａｇｉｎｇ，３ｃｄ．Ｉ〕hilla〔leil〕hia，

Lipl)inc()tlWillial11s＆Wilkins,２０()０，ｐ327-337.

5）Ｉ)emyerW;ＺｃｍａｎＷ：Ａｌ()bal．ｈ()loproscncel〕haly
（arinencel)hlay)ｗｉｌｈｍｅ〔1iallcleftlipandclinical

elect】･()eIlcel〕【11()gral)hicandnsologicconsidcralions、

ConliniaNeul･(〕11963；２３：1-36.

6）UtsullomiyaH,OgrasawaraT1ctal：DysgellesisoI

thec()rpuscallosunlandassochiatedlclencel)halic

anomalies：MRLNeuroraiologyl997；３９：３()2‐
３１０，

７）Ｐａ(CIS,Bark(〕vichA1：Analysisandclassilication

（)「cercl〕ellarnlal｢()rmalions、ＡＪＮＲＡｍＪ
Ｎｃｕｒ()radial20()２；２３：１()74‐１０８７．

である．合|)｢症としてi1l1lm後の水孤１１１;，脳寵ｌ１１ｉｌＩｊｌ１

１'1質'liX化ｿii；がある．

②pVL(periventricularIeukomalacia）

イミ熟児の周瀧191仮死において組められる低酸索

''１：腺lil性脳ill1i（hypoxicischemicencephalopathy

HIE）である．病li1l1判りに脳篭ｌ１ＩｉⅡ〃11'1厩のびまん

''1:または'１１(/[性の凝liLil壊ﾀﾋﾟ像で．ノ'；(｢対称性に見

られる．好発liilj位はl1Ul11ili寵二ﾉﾘliljlJi1辺で、休部、

liiWillill1l1にも1,』られる．芯(性1U1のPVLは超音波

検iIrでIIIjll1l脳壊lili11＃１Ｍ'〔の境界ｲ<|ﾘ11Mくなh､ljWili度紅１

城として1,,しられる．一般に脈絡鱗の)Mli度と''７１ｲM度

以'二を有意とする．MRIではＴｌ強i;W1111i像でIfli橋

))、Ｔ２強,洲lH1i像で低ｲﾊﾞﾄﾅとなる．ＩＷｌ：！＃|になる

と脳寵I1IrlljIl'|'ｉｊｉの体枇減少に'1:い､l1iW満は脳寵砿

に近{濃する．I11lllliH寝は拡!Ⅲ$し，外11111畦はｲ《終)|診を

!,ける．

③胎児感染

TORCH症候||､ﾄﾞに代表されるように，トキソプ

ラズマ，瓜疹，サイトメガロウイルスによる光ノピ

|'|:感染ｿliiは水蚊hi:をはじめとするに'１肺(神絲系)'4常

4１
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症|例|報

Ⅱ

生ロ

卵巣襄腫との鑑別に苦慮した大綱脂肪織炎の１例

鈴木判ｌ上肢彰，八塚'[lJLl，鈴木W１－，イｌｌＷＩ｣:'l1ll：

１ﾉﾘ膝〕評'１１ｒ，jjlIlllll紗代，タナカ''しﾉと(，』lLlll裕!)，｜i川〈｜ﾘ12）
lliHIill犬Ａ;:医'､ｉｔ(|ｊ小ﾘ11ﾀﾄﾄﾞ:},’1/ＩＦＩｌﾉ（'､j塊1催が丘）Ｉｊｉ院外科')．１１{|ｲⅡ大半:枇浜,lLlﾋﾊﾞlj）,>iルビこどもセンター2１

ACaseofOmentalPanniculitisResemblingOvarianCyst

KolneiSuzuki､AkiraToki,MasashiYatsuzuka,JunichiSuzuki,RieSuganuma

MichikoNait()h,SayoHotta,SaeTanaka,YutakaSanada1),AkiraGomi2）
DCI〕arllMni(〕〔1斗diall･icSuI臼gery,S110waUnivcrsilySchoololMcｄｉＣｉｌ１ｃ

ｌ几I〕a】･tmcnloISlIrgery,S1l0waUniversityFujiRa()ki1Il()spil【,ｌＩ１
Ｃｈｉｌ(１１℃､､sMedicalCcnlGr,Ｓｈ()waUniversilvNoI･ＩｌｌｅｒｎＹ()k()ｈａＩｎａｌｌ()spi畑12、

ＡＺＷﾉ･ロ〔7ADM･ｑＣ／lAnll-year-()l(1grir1wasadl11iItcdh〕rlower〔lbd()､)illa1I〕aill､Ａ１〕〔10mina1USElndCTshoweda2

x2cmcysticnlassillI11el)(`lvis，Ｓｈｅ]〕ａｄｂｅｅｎａ〔imiUedlbraculGal)pelIdicilisandtreatcdconservatively

atlOyearso[age.Ｔｈｅａｌ〕(l()millalCTsh()ｗｅｄａ５×5cmcysticnlas息lhatwassusl)cct(xl［()1)ｅａｎ()varian

cystat（hal（inle.Ｕ11(ler［ｈｅ（liagll()sｉｓ()IovaI･iancysI（(〕rsi()Ｉ１ａｎ(1ｃｈｒ(〕nical)pcndici(is,weplanneda

laparosc()pic()l)eraIi(〕１１.Lal)arosc()piclindingsreveale(lalulll(〕rtbala〔1he1℃〔1［ｏｌｈｃｂａｃｋ(〕(heruterus・

Thel)atho1(〕gical〔liagnosiswas()mGntall)aI1niculi[is．

ＫｅｖｗｏＭｒ OmeniLﾉ、,PannicLﾉﾉﾉ/｜S,LapaﾉDscOpy

家族歴：将IiLlすべきことなし．

既往歴：１ｲﾄﾞ1iiiに|〈||腿(Ｉｊｊ,１１をきたし．急性虫Z11i

炎の髄いで､'1F|人院．ＭＩ２的療法で!|ｉｆ快した．

現病歴：liillll人ﾙｾﾞ１１＄に'''1'盤CT検11fで約５cmの

鍵胞性》)i変を,認め、リInli幾１１１K疑いのもと経過観察

されていた．今''１||ﾘ|逆冊ljｿ'11をiililrに､'1科を受診し，

骨盤CT検廠で`'1．鵬腔|ﾉﾘに腱ｌＭｌｉⅡ)i変がi認められ、

卵》L鍵lib劉念Ilizi駁いで人biiとなった．

入院時現症：体洲Ⅱ}36.8℃・lLIHlj触,惨で|《腹部全

体に１１ﾐﾘ'１１を,悩めたが，１ﾘlらかな)又眺ﾘ,１１，筋''１;'1"御

などの１脚lI1IIiI激ﾘii：)|ﾉ(はみら;Ｉしなかった．

血液検査所見:ＷＢＣ6.6×10:ル０，Ｈｂｌ２４ｇ/dｌ

はじめに

腫瘤を形成する人網lIHIIli織炎は術ｌｊｉ,診断に''1髄

することが多いが．とくに女|↑で･Ｉｉｌ燃腔|ﾉﾘに/R/l；

する場合は｣41ｌ11,1臓器）)i変との鑑別が''１１【しい今

I1ilo子宮7fl1llに噸１１了したI11filb織炎による人網炎洲ｉｉ

性１１鰍iの一例(以ＭｘⅢ1i例)を総験したので，その

成ｌｋＩ，診I1Ii:について勝察を｣|ⅢえＩｉＭｉＩｉする．

症例

症例：１１砿女ﾘｉＬ

主訴：ＦＩＩ墜ＡＩｊ１,１１．

原稿受Ｉ111：2007｛１ｔ３１１２９１１，１１１終受１０１．１１：2007年６１１１３１１

別lilll誌求先：〒420-095311伽'１(illI｢鍵lえ漆１１１８６０静ltlUi1ウニどもり両院外科鈴水擢IﾘI
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で異常は'認められなかったが、CRPのみが2Ｊ11,R/(Ｍ

とiⅧ[!〔を'パした．ルＫｌ笏マーカーはＡＦＰ１ｎｇ/Ⅱ10,

HCGβ＜().2119/,Ⅱ'で険''11であった．

画像検査所見：'１酬liii純Ｘ線`ljrL1Lで/「ド'１酬jに

－部小||脇ガスを,認めたが、その他に異常所1,,1はみ

られなかった．

腹Allエコーでは、‐ｆ１ｊ｢１１Irll1Iに｢そ約２０×２()１１Ⅲ,の

Iﾉﾘ邪に．(Ij1l:iエコーな成分を'''2う境界lﾘ''１ﾎﾞな獲胞

IJIﾐlliKjlWを,iAlめ，ハワードブラでＩＩｉｊ{洲ｌｊＩ１にlm流の

WjIlを,;&めた(Fig.1)．

Il2HljCTで膀胱１１fIl1llに礎ＩＭＩﾐﾙit）(WをI認めたが、

lflzljiと比し縮小lL11Iｲﾘと雌のlIIlll5Iがみられた．ま

た，Iiiill1lみられなかった1hF|勝近傍のjliiｲiと1111われ

る（i灰化慨を,認めた(Fig.2)．

１
１

＿－￣

＿＝■ﾛ7-－

己 訊
誰

即聯慨瀞
Ｌ＿四一`.一‐１－ 坤

Ｉ

『
円
■

｢

■

、

lKiiLI ､;ﾉＭ
１，

０．Ｍmｎ面

叩
亟 ＯＩ

ｐ

ｂ－

￣団T１ＨＡ
。 唇

⑤

ａ r蝉■ ｎｒｍＤｎ■■

￣ Ⅱ

■

FigjAbdominalUSfindings

a：Abdominalultrasonog｢aphyshowsa20x20mmcysticmassatthebackoftheuterus(arrows）
ｂ：lncreasedvascularityisnotedonpowerDopplerimages．

’

P､Ｌ

■
□
．ａ

１
１ Ｉ

后ｅ

Fig2AbdominalCTfindings

ab：(oneyearbefore)：CTshowscysIicmassinthepelvis(arrow)．
ｃ,ｄ：(present)：Thelumorhasdiminished,andCTshowscalcifica〔ionaIIhececum

４ヲ
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｜|喫淵IjMRIでll11illlWはＴｌ強ｌｉｌｌ像で'|端ⅡqilI・Ｉｉｌ１ｆｌｊを示

し、脂肪lIl1IlillT1強,１Ｍ像で,師;1,jを,（した．Ｔ２強

調矢状WrI典では．トド;Iriufl1Illに'朧腫'1Wﾊﾞﾄﾉを,Ｋす境

界|ﾘ]瞭なⅢ脈『としてlWillIされた（Fig.3)．Ｉ[常DII

巣はMRIでは''７１定できなかった

入院後経過：入院後，絶食と抗(|ﾐﾊﾟ'1投リで1ｌｘ(|ｊ

ﾉﾘT兄は改}'#した,l111i像〃『1,Aより」ﾉﾘﾊﾟljに,'|'ilmを|〕'2つ

たり１１果髄Ｉ『またはJlllM1lllおよびＩＷｌ;山'[炎の診

IMTのもとに、鯛７),jillに11随腔鏡rJMilijを↑｢った．

手術所見および術後経過：了寓１１１f(lIllに価iUfした

大綱からつながるI1lii瘤を認めたが(Fig.4)．lIIjl11ll卵

巣に異常はみられなかった．虫雁はｌＩｉ１ｆ庇の蟻llul1jj：

を認めたがIlill1l1との極iifはみられず，１１'腕iとも離

れていた．｜似腔鈍1〈に超音波切|)IliliIrl,'il盤''''1(LCS）

を１１|いて大綱をljUlMIiしてⅢ晩iをII11i,'|}，その後Ll(飛

切除を行った．

術後経過はjiWで術後７ＩＩｌｌに退院した

病理肉眼所見：IiW11llした伽[瘤は炎lIii､|え洲な球形

で，人網とのjjiiIAlは/fUﾘ111%1であった．１ﾉ､I(ljに液体

貯ＩＷはなく，通性した脂肪様のｲ墹状物がみられた

(Fig.5a,b)．山嘔は先端に＃〔(iをⅡくい、$【i膜は坪
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Fig4Laparoscopicfindings

Lapa｢oscopicindingsrevealedatumor(a｢｢ow）
thatconnectedwiththeomentum（０ｍ)，and
adheredlothebackoftheuteruｓ

１
■■■■

壱］

■■一二｢■▼ニロ

●且

●「

i鑿ili霊iii=ii寡ili
－１

￣

【
▲
匂

①

Fig.３AbdominalMRfindings

a：T1weightedaxialimageshowsslightlyhighsignalmass
b：FatsapressionT1weightedaxialimageshowshighsignalmass
c：T2weightedsagittalimageshowsslightlylowsignalmass
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腿状であった．

病理組織所見：11'晩iは|:皮iiilll肥を,認めず、外I11ll

に大綱の一部と思われる|Ｍ１;に１１;iiむ脂1側織がみら

れ，その1ﾉﾘ側にリンハ｣M(i;体の`lWk炎症ＭＩＩ肥没澗

を認めたが，microal〕SCC器などのⅦ↑し,Lはみられ

なかった．また、Ｍ１|ﾉﾘ１１１１１には変|ｿ|;したlllfilljjと),１１わ

れる無Mi造なIii1irl聯|[織を,魁めた（Fig.5c,d)．山

iiiは州'i膜が比Ilijlil'1り災く保たれ、線純化とリンパLli

li体の慢性炎Ⅲ洲11肥》｣ilMを,iMめ，ｌＷＩ１カタル性Lll

im炎と,珍lljrされた．

した｣１２特y'L的炎ﾘIiiに対し､ｍ(mscnlericpan,〕iculitis

として岐初にWii1iされたr'・組織'ｻﾞ:的には腹腔1ﾉﾘの

1]局肪組織に脂１１ﾉj変ｌｆｌｌｆｉ'１１/j域ｸﾋﾞおよびリンパ球浸

潤をi2lｲﾊﾟとした1Ｗ|:炎ｊ,ii，線維１１;変化の泥/ｌ；がI認

められる．その後、１１坊llIll脱に苑ノヒした'〕anniculitis

の報ilrはＩＩｉｌ(ﾚﾑされるが，人綱lH〔ｿ§の柵';は稀であ

る．２()()3ｲ１１に#llIliされた水);ＭﾐI;'14例''１，小児

例は危{性山iii炎の疑いでＭＩｊを行った６/Mii女ﾘ,1,の

みである2)．欧)1ｔの'ｌＩｉ('『を'１｢せると、1,ﾑｲ１２少|ﾀﾞ'１は

穿孔Ｎｉ虫'屈炎のiilliIiiiI諺llilfでMiiを行った４歳ｿ)児

例であった:n、

鑑別疾lILiとして、リ１１災慥ＩＫ，ノ<網獲１１'16.人網膿

暢，大綱拾'低Ni潅，炎ﾘ,i;''１５偽１１１K鳩，［〕seudocyst

考察

脂I1ji織炎は。1960ｲ１２に１１逆腔|ﾉﾘのlllfilIb組織に苑''三

凄鰯蕊一再。
●■

■

￣藤蝋一
Ｆ￣

Ｆ
１

■肉

Ｆ￣
BPq

■戊句

1

.列１．口

､．Ⅱ影,凶

瀞． 'ＵＵＯ

ＩＩｓＩ

■

IillliMiMMllMl1lliMiMM1IiliMiWiilMWWW liM脳MiMiliMWiiiT轍…WilmMlm綴WWlimilIi1$ilMlli(＃liKMll:|J｢！

【
■
⑰壱］

鍵灘■、

■

日､９ 戸

Ｆｉｇ５Ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｆｉｎｄｉｎｇｓ

ａｂ：MacroscopicIindingsshowthatthetumorsL1rfaceissmooIh，lheshapeisround，andthe
borderisunclear・Therewasdenatu｢edfatinthetumor・

Ｇｄ：ＨＥｓｔａｉｎ

Ｔｈｅｔｕｍｏｒｄｏｅｓｎｏｔｃｏｎｔａｉｎｅpidermalcells、Theouterlaye「ofthetumorconsistsof
omentalfaLTheinnerlayerconsistsofchronicinIlammatorycellsThecenterofthetumor
consistsofdenaturedfattytissue．
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(偽嚢胞)などがあげられる．

大綱震llIliは、約68％が1()AILIﾐiIIIliのlfｲ1皇荷に発症

すると舟われ（||縦'\:''1ﾘにはリンハ悴ＩＥが約68％

と多い１．５１．

人網膿揚は，発熱、’'1111lLl(け卜など''１'序度以１２

の炎症ﾉﾘ『1,,1を,]〈すのが』1,1ii徴である'１)．

大網捻'似iは，強いllWliiを,(すことが多く，ＣＴ

検査で捻il吠した人綱がl勝''１１１１腿よりも鵬峻のＩＩｌｌｉい

']aldensityで|ﾉ､1(１１にilM巻き状の１１０１W,！造を,i《すのが

特徴的である7)．また，リI)i｣''1組織像で,'''１１m壊死像

を,認めるＭ１．

炎ｿii[i性偽ｌＫ甥は，多IWiな組織像を,(す炎症１，Ｍ

坏腫病変であり，１１，|i、111:II1liMM1脳などの実f'『臓器

で多く認められるが、》iIi化櫛や人網発′kの報ｆ１Ｔも

ある'０．１１｣2）

Pseudocys[はＪ１l}人1｢:IﾘｸﾐﾉｌＭｉｉ後や''1盤腹膜炎後

に腸符や１１夏'１蝋が極ｲﾔして形成された腔に液体が貯

{Ｗしたものである】:１．M１．

本ｈｉｉ例は，鍵Ilhll随に|:皮ﾎﾟ''１１Ⅱ'1や漿膜，,'１|Ⅲl壊死，

肉刺Ｉ【形成が,認められないことより，大綱脂肪織

炎と診lljli:した．Illfill/j織炎のljllilﾉ《1は、感染，アレル

ギー、１Ｍi;|Ｎｉ',IiKなどの脱があるが'5)，本症例につ

いては山Iii炎との|ｌＭ巡が,I〈唆された．

水ﾘ,iiMilの成|ﾉ《|として，｜,刷にLME炎を発症し，

それに１１２い大綱の遊人上が胆こい山嘔からの炎ｿ,i：

がﾉ〈網へ波及し、大綱のIIHlli織炎をきたし，ＩｉｉｊＩＷ

を形成したものとjllL1慨される．さらに、虫亜炎が

iiIi返した後，I1lltjWが山'11:から離れて脈〔化し，骨

盤雌|ﾉ､]に瀞ち込みj'．？；h1fl11llに極ｉｆしたものと考え

られる（Fig.6)．以上のような推諭を立てたが1ﾘＩ

（／／
巳

／ｒ／／
|〃/,
,ノ／＿

|￣￣
〆￣

￣

／「
「〆

lO111entalmigration
グー■

／:／

團一 lTumo｢forlnaIion
lAppendicitisl

～-－

【
□
一

［

[ｏ(ｈｅｂａｃｋｏ(ｌｈｅｕｌｅｒｕｓｌ

～＿￣

Fig6Processofthetumo「fo｢mation
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碓なMⅡ)(|は不|ﾘIである。

脂'１ｹ織炎の病態は，変IJl：１９１，炎症期．線維101の

3段階に分けられ、なんらかの原|ﾉ《lで変性．壊タビ

したI11fi肋組織がマクロファージによ')iiji幌され．

炎ﾘ,iiiWlI胞浸潤，線純化といった絲過をたどるとさ

れている１６)．脂肪織炎は、この形成過ｲ｢１１でさまざ

まなi1I1i像所兄を,Ｋす．

診ｌｌｌｒにはＣＴがｲ1111であったというｉｉＭＩｌｉは多

い215-17》．｜|哩簡ljCTでは妓初はl()wdensi[ｙを７(す
が，病191が進み線純化が,'1ＩＤ,lしてくるとＣＴＩｌＩ１[が１２

ｹ卜すると向われている'5J７１．また３～141]|H1の純

時的な11酬lエコーでlowech()icなcysticl)alterl〕か

らhighechoicなs()lidl〕attGrllへと変化する様-fを

捉えたWii1iもある２１．本症例では，ＣＴではlfliIji

とIﾉﾘ部性状に大きな変化はみられなかった．エコー

にBMしては、バワードプラで１１１１１１１Wの１１'iⅡ)'1に[iil・流が

みられたが，これは大綱のlil流をみていたと思わ

れる．１人1問ljはcysticpatternであったが，経時的に

エコーで経過をみれば変化がみられたかもしれな

い．MRI検杏はⅡ脈iの|ｿＭﾉ(を､ﾄﾞﾘ定するのにｲ1111と

思われる．術前に''''1mや小･麓胞，線維成分を含む

11,11J(wが示唆されたというＷｉＩＬ;もみられる'7)が，ｲﾊﾟ

ﾊｉＺ例では脂lujlIl111iﾘでljllllillされない点，Ｔ２強綱像で

水よりも低li;)ｊであったことからl1lIlnlが疑われ

た．線維化をきたしていたため脂肪に一致した信

ﾄﾉでなかったことが時えられる．いずれにせよ

これらのl1lji像検從をﾎﾟ１１み介わせてもIiilii疋診IWi:は|ｲ:１

雌であり、山睡炎など１１哩腔|ﾉﾘの炎ﾙｉｉの肌１１：がある

｣酬合，lllfilllj織炎は念蚊においておく必妥がある．

ｉｆ脈にⅡMしては、I1H1Mi織炎｢1体がselflimitedな

疾1,1Aであることより，術Ijii診lWTがつけば維過iiM嬢

で_|・分である'7)．＿.〃，，MiilmのようにDII巣鍵ﾙ１１

やその他の疾忠との鍛別が|ｲ《Ii1lfな場合は千iil(ｊが必

要となり．，諺ＭＩＴと治療を兼ねた腹腔鏡1,丁術は災

い適応である．

まとめ

１１匝辮を形成し，卵巣鍵'''１tとの蹄別に苫虚した人

綱I1Ifil1jj織炎の１１ｹ１１を経験した．

2Ⅲ脈iの成因は山'Ⅱ炎からの炎ｿ１１;の波及によるも

のと考えられた．

3.診IIji:、汁llljl(に１１厘腔鏡が付１１１であった．

４７
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症 例 報 告

小児に発症した急性出血性白質脳炎の１例

正Ⅱ|敏と')，（''１本なつﾉiL(L3)，膝)hjr1Ii火'）
’１〃||｜傑')，大｣;｣》洋2)，IDlllll､|と'16['）

小児科')．ｌ１ｉｌ放射線科21,llr1大学係lMⅡだⅢi(学部:{）
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ACaseofAcuteHemorrhagicLeukoencephalitisinChildhood

MeiMom()mural)､ToshiyukiHikitaI),NatslleNakam()t()L3),YasushiFUiii1）
SatoshiKoyamal),SuguruWakitali,HiroshiOba2>,YilkishigeYanagawa1）

Ｉ)el)arlnlcnl()IPe〔Iialricsl),Radiolog)課:,Teikyoし111iversilvSch(〕(〕１()｢McdiciI1e
Deparlmenl()[OccupatioI1alThGl･al)y,Mejir()lJI1iwrsitvFaculty〔)fllcal(llSciencGs:Ⅷ

ADSﾉﾉ･(ﾉC／lAcas(､ofacuIchemolThagic1euk()encel)halilis(AHLE)ina5-yeal宅O1dboyisrGI)()r[Gd・

Acutedisseminat()dcllcephalomyeliIiscompriseｓａｇｒ()ul〕ofdemvelinatingdisorders()［ＩｈｅＣＮＳ，

()fwhichahemorrhagicvarianthaslhＧｍｏｓ[severeclinicalc()urse(AHLE).TheearlybrainCTscan

sh()wedmultil)lehighdensilysl〕otssul.r()uI1dedbv［lreas()[lowdensitMMRT2WIshowcdseveral｣R)ｃｉ

(〕fhighintellsitvlcsi()11s，mainlyillv()lvingllwwlliteIl1a[(cr,withmassivellem()rrhag｢ｉｃｅ〔lematous

swellings・Cerebr()sl〕inalHui(lanalysissh()wｅｄｌ６whi[ｅｂｌ()()dcells/111,15.9Ing/(lloII)1.()teil1,ａｎｄ９８

mg/dl()fglucose・Ｈｅｗａｓ(IiagnosedasAHLE､andmelhylprednisol()､ｅ(mPLS)，３０ｍｇ/k9,wasgiven．

A、MRimageobtail1ed3weeksafterh()sl)italizati()ｎｓｈ(〕ｗｅ〔Iincreasingcerebrallesi()ns.ＩI1travel1ous

imnlulloglobuli、(IVIG)wasgivenalad()Ｓｃ()1400ｍｇ/kg/dayl()rl()〔1ays､MRimagesobtainc〔Mmonths

aHeradmissi()ｎｓｈ(〕ｗ(､(]&ldecrease()「111(ｊ１ｎ２ｌｓｓｅ｢fecl､Ｔｈｅl〕atiellt，sclinicalan(1neur()1()gicleaLures

havec()､(inued(oiml)rovewithoutrelal〕ｓｅ(IO11ow岩upperi(〕。()[８１nonU1s).Thiscasesuggeslstha(ⅣＩＧ

ｉｓｅ｢企c[ｉｖｅｉｎＡＨＬＥａｎ〔Imaygivebeuel･Ｉ･esultsthansleroidsalone・ＭＲＩｉｓｖａｌｕａｂｌｅｉｎ〔letecIjngthe

pathoI)hysiologicalchangesoIAHLEIromthGacutetothecllronicphases．

AbsWY/(ソ

Acutehemoﾉ71I7agic/eLﾉkoeﾉ7cep/7a/ｉｌ１Ｓ(ZWLE),Ｈリノstdisease,/､Ｉﾉ1avenoLls/mﾉ77Lﾉﾉ709ﾉobLﾉﾉms
P

0V/GAMer/U"PrednjSo/Ｏｎｅ(mPLS),Magne/iCのsonaﾉﾌCe/magihg(MR〃

Ｋの)11ﾉ(ﾉｍＩＨ

I'rの脱ilIi性のﾘｸﾐﾉ,L(で，ｆＷｌｉ散在ＩＪＩ：IlMi'ﾃﾞ髄炎(Acutc

disMnlinatedencephaI()myelitis:以|､ハI)ＥＭとIllff）

のlillｿ,ｉｉｌ！』として、脇１，i<11,iijIR．llIli像1ﾘT)IL，iill織診ｌｌＪｉ

と合わせて診断されるＬ２)．

今１１１|我々はCT、MRI所lIlよりＡＨＬＥと,診断し、

はじめに

怠''|ＨＩｌ１１１ｍｌ′|ﾐ'二ＩＦ〔l11lii炎（Acutehclll()rrhagic

lcukoenccphalilis：以|〈ＡＨＬＥと111片)は、感染やil

Iｿj接IWiを契磯に充ｿ１膳し、忽巡な経過をたどるI1iIir1

Iji稲受１，１．１１：２()07年５１１７１１，１１と終受１，１.'１：２()07ｲ１２６１１２９１１

別ｌ１ｌＩＩ,i1Ij求拙〒'73-8605Ｍ〔〉l(#|ll1jiliiilxlIl1f1〔２－１１－１’１if>iりく学医学冊ｌｊ小ﾘと科ｉ｢村ﾑ|そ衣
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ステロイドパルスljlIi法およびガンマグロブリン臓

法が奏効した症例を経験したのでiliMiIiする．

１１１１に沿って」,'j状,'１１１mとどえられるi(.i吸収域をii8め

た．MRIではＴｌ強,ilAl像でＣＴとI1il様にl11jl11Iliji頭蝿

r1f'『，後mjIiWiiのIlRl1ﾄﾞﾄﾉﾉ111tと後L川破質下''11'（

にlliW1I1lに沿って,1.ljl,;>｝城を,栂め，Ｔ２強,澗像では

Ｉｎ１Ｎｌｌ位にlX[状のI<､ilIi>｝城と，後蚊~!'破Itlrrl'１１１(に

点状,II1llil､とぎえられるＩｌＲＩ１ｆ>)城をI;&めた(Fig.1)．

髄液川｢1川Lは趣,iiW'１１;,'11,.U,''''１:後にはﾙlllllu数16/３，

蛍、15.9mg/dl，I111i98Ⅱ'9/(ＭＣ１１１３ｍＥｑ/'と1ﾘ|ら

かなY鮒はなかったが，、'11随で３１１後に行った検

虚では，iW1lllu散67/３(Ｍ３４：Ｌ33)，蛍''168mg/〔I11

Wi92mg/〔ＭＣ１１３４ｍＥ〔l/１，ミエリン脇ＷＩ昌蛋1=｜

(MBP)８７８１〕g/1112．フ１－リゴクローナルIgGバンド

(－）と細胞数と鐙|'|のヒサ１１．が,;11められた．

IIL液所ｌ１Ｌは''１Ⅲ1球激，ＣＲＰなどを含め．｜ﾘ1らか

な與常１Ｗﾘ,Lはなかった．

経過（Fig.2）：髄液〃｢1,,Llllli像所｝｡とあわせて

AHLEとぢえiiiil矢にリ|き続きステロイドパルス

療法(30mg/kg/１１，３１１|}Ⅱ)を行った．ステロイド

ハルス療法|)'1始似１１より怠識状態は攻}I；しJCSI-

2となったが、約１週lIl1の経過でlIiび尖ｉｉＡ不穏

などのl1ilml1j,ii状を,iMめた．その後1週|H1征にステ

ロイドパルスlji(法２クールを)Ｍ１した．３クール

終１Ｗのhii)Iﾉ<はlMiのみとなったが．MRIでは脳

症例

症例：５歳のｿ)リム

既往歴：将,iL1すべきことｊ１１(し．苑ﾘ,i§ｌｲﾄﾞ以lﾉﾘに

ワクチン,鵬「l1il1iIiはなし．

現病歴：jEW1:'二文()uj[炎にWil1Llした約２〕山''１１後よ

')頭）１１１とl1Ml1l:が,''１リルた．近'塊に〕１１１１)tしていたが

りIii状は攻'11;せず．苑Wii1()'１機に近'笈に入院した．

入院後に葱iillil1iif'１１;が,''１』,lしたため蚊HljCTを施行

したところ大I1iM､|(球''１W〔に11.mlﾉﾑ収城が散ハル．頚

簡ljMRIのＴ２強,ilM像でl1illWj位に｣ｽ[》|ﾉ(の川;})域が

散ｲﾋﾞし、，Ill11ilを'１２う脱髄ｉ)i変が駐われ，ＡＨＬＥと

診断されたステロイドハルス;ljii法（メチルフレ

ドニゾロン3()mg/l《g/１１）を｛｢ったが怠織状態は攻

酢しなかったため、’１`；１１｜､'1腕iW价人院となった．

入院時現症：体iM371庇．怠iiili状態はJCSI-3・

髄膜ilill激ｿ１t；状なし．｜l11jllI11のバビンスキー)又射'場１４:、

膝綴ＩＭ１１又Ｉ|はI11IjI11ll/〔逃していた．

入院時検査所見：人院l1fCTにて1,1,jI1llI1)Ｍｉ卿１

厩，御【雌''１W【にlIiMil〔iおよび汗ﾙIと貯えられる敬

/i21vl;のllMulX域を,i8め、後V【ill賊jj1rI〈''１１'〔に'１１Ｗ

－１
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篭
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ＦｉｇｌＰｌａｉｎＣＴｓｃａｎ(a),ＭＲＴ１Ｗｌ(b),ａｎｄＭＲＴ２Ｗｌ(c)ofthepatient'sheadtal《enonadmission、
ａ：ＴｈｅｓｃａｎｓｈｏｗｓｍｕｌｌｉｐｌｅｌｏｗａⅡenuationlesionsinthewhitematterandhyperdensityinthe

subcorticalwhitematter．

ｂ：TheimageshowsbilaleralmultipleT1proIongalionlesionswilhpetechialtypehemorrhages
anddiffusebrainswelling．

ｃ：TheimageshowsmultipleT2prolongationlesionswithpetechialtypehemorrhagesanddiけuse
brainswellingThearrowsindicateareasofhemorrhage．
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Fig2Levelofconsciousnessinrelationtotherapy,ａｎｄｔｉｍｅｉｎｄａｙｓ・

ＤａｙｌｉｓｄａｙｏｆａｄｍｉｓｓｉｏｎｅＩｓｅｗｈｅｒｅｌmprovementofconsciousnessbeginsafte「treatment
wiIhhigh-doseintravenousmethvIprednisolone(mPl-S)．lVlG＝intravenousimmunoglobulin．

汗Ⅲｌｉがみられ，lI1jl11ll1iMI集ｌＷＩ，後虹111運''１['〔の珈

状ﾘ,)j変は肱大し，後蚊雄ｆＷ〔「''１厩に脳''1|にｉｎっ

て点状のIlIljlも|､ﾄﾞっていた（Fig.3a,３b)．ステロ

イドハルス療法のみでは効果下１．分と考え，ガン

マグロブリン嫌法(40()mg/kg/11,51111111クール）

を１%|ﾚｲ)した．苑,i｛iは少しずつ｣'i'1Iえてきたものの，

ＭＲＩ｜:はり|)i変の肱人がみられたため(Fig.3c)、さ

らにガンマグロブリン療法を１クール追加した．

その後）,)i変は縮小し、発,Wfは２，iﾉﾄﾞ文がIIJ能となり、

人院921111に退院となった．退院後１力１１のＭＲＩ

でもI11jl11llIii蚊葉Ｍ１『、俊敏蝋'１W(の病変は縮小し、

坪１１'[もiili失していた(Fig.3.)．また,入院4３１１（１１

１齢６０力Ⅱ）に行った!|1`､):.稲但のWilMI1発述'r'iilll蝋

による発進ｲIZiiliは37.2力１１であったが，苑ｿ,1ｉ６力

1]後(１１齢６６力ｌ})では55.2力１１と攻擁していた．

ｲＩＲにIiljめに報i1rされHurstilljiとしても,;Lllli1iされて

いる'１．ＡＤＥＭの1ＭtⅢ1ﾘﾄﾞﾘとして臨床；lii状、lIIli像，

ﾙⅡ縦により諺llji:される2,:'１．ＡＤＥＭはⅢ>i変淵lj位に

より様々なｲii:状をIILし，ときにけいれんやlllzl吸障

'１i;をﾘ|き起こすこともあるが迦術症状は一過性で，

ｒ後の良いﾘｸﾐALIであるのに対し、AIILEは進行が

ill<、１２にけいれん，意織lllit’１１;や呼吸l1lit’１１;などよ

り'1ｔ鱒なりiii状がみられ，１週１１１雁皮で死の'１扇帰を

たどることが多い１．２)．検代ﾉﾘ｢兇では髄液細胞にお

いてＡＤＥＭではリンパ球のj杣１１が~iﾐであるのに対

し，AHLEでは多核球のjwllI1がｉｚである．

MRIはこれらのり災忠の]珍II1rに特にｲj1llである．

水),iilﾀﾞ１１のijlMi別としてＡＤＥＭ以外にも多発性硬化

Ⅲi;,ヘルペスをはじめとする感染性I1iii炎，1,1樒炎，

lliii脈ilIilllll御,i;などがあげられる．ＡＩ)ＥＭはl画像

こもり1埼変がＡＨＬＥに比してより小さく，それに|Ｉく

う刑llrも'|i舷であり'１１，１mは１１２わない．多発性硬化

Ⅲi;は辿fiirは,'１１ＩＩＬなく、」t''1町|ﾘ｣適期の絲過で変化す

る１１Ｔｌ,Lが↑(ＩＬられる．感染性111)ii炎ではＪ１§化llll2Wlﾖのも

考察

AIILEは感染や１，防峻IWi後，激11の絲過を経て

急速に進行する111M''１Y'(の11)i髄''１１のﾙﾐ1,1iとして1941
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Fig.３ａ,ｂ：ＭＲＴ２Ｗｌ（a）ａｎｄＦＬＡＩＲ（b）takenonday24ofhospitalizationafter
methylprednisolonetherapy､Theimagesshowprogressionofbilateralasymmetric
hyperintensilylesionsinihefronialandoccipitallobeswithhemorrhageinthe
subcorticalwhitematterofbothoccipitallobes．

ｃ：ＭＲＴ２ＷＩｔａｋｅｎｏｎｄａｙ４ｇｏｆｈｏｓｐｉｔａｌｉzationafter5daysoflVlGtherapy・The
imageshowsdif1useT2prolongationlesionsinthewhitematterincreasinginsize

d：ＭＲＴ２Ｗ１ｔａｋｅｎｏｎｄａｙｌ４４ｏｆｈｏｓｐｉｔａｌization、Ｔｈｅｉｍａｇｅｓｈｏｗｓｔｈａｔｔｈｅｄｉｆｆｕｓｅ

Ｔ２ｐrolongationlesionsinthewhitematterofbothironlalandoccipitallobeshave
improvedandthatdiffusebrainswellinghasalsoimprovecIaftertreatment．

のでは造形効ＩＩＬのないびまん`ﾄﾞ'1の汗１１１m''１；変化が吃

にM1iﾘ､|（球Ｍ'『にみられ、Ｉｍｊ１:炎はよ()小さい病

変が多発し、皮Tl『にも病変が及び，１剛||そillilInll:ｲｾﾞﾘ１１;

はMRvenographyが鑑別にｲr111である.Ａ'~'ＬＥは

'''１''１１r'〔にＴ２強ilMillli像で１１．i１門))を'Jくす脱髄ｶﾅi変が

ＩＷ１ｚＩ化にみられ，lliij変＃１１の汗''''1の'広人が剛'で、

,人](Ｉｊに,Ｉｌ１ｌｉｌを認める:;－１i】・

今llil，我々のｿ,i蒼例ではＩ１ｉＭﾙiくりlii状は光り１１:１１ﾘﾘ}のＨｌｉ

Ｉ,１１．’11,1{lIl:、迩識|職1i;とその後に火iWiがみられ、ＣＴ、

MRIの)WTIiLからはADIjMでは辿附みられない{'１

１mや派'１１Kの|広人がみられたことからＡＨｌＥと,珍Ｍ１『

した．

ＡＨＬＥはまれな疾AL(でありifMM(法はＩiii:血してい

ないが．その進行の速さと１１１〔）,i:度よ()いくつかの

沿雄を組みあわせて行われることが多い７．s１．多く

のりlii例ではステロイドパルス疲法のみでは無効で

あり、ガンマグロブリン療法ふり)，シクロスポリン

などによる免疫lflliIi'|》ｊｉ１<法胸･'１川．111擬交換'M(１．１１】など
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脊髄炎（AI)ＥＭ）乳ﾘ｡,例のIjiIi床像とグロブリン

療法．小児科２００２；４３：79-87.

が紙みられている．／Ｍ１;例でもメチルプレドニゾ

ロンによるパルス臓法を３クール行ったが、坪ｌｌｉｉ

ｌｙｌ當変化と1ﾉﾘlliliの}l11I1ilの進行をlIlえる効采は得られ

ず，ガンマグロブリン療法をⅢIＩえることにより．

病変部の縮小が認められ，我々はガンマグロブリ

ン嫌法が効果的であったとｇえた．ＡＤＥＭのよう

なr1l-L免疫がＭＪ.すると膠えられる''１１絲脱髄疾jlLi

においてガンマグロブリン旅法は主にステロイド

ハルス療法無効|ﾀﾞ'１に仇111されている．その作111は

マクロファージのFcレセプターのiili休紡介胤''１１バ

サイトカイン放(IllliIlli1l，’’11ﾆｰL抗体の''－１ｲIl，産'l21j11

11illなどが巻えられている'2．１３１．

まとめ

イ腿々は危WM11Iil性｢:I質脳炎(AHLp)の小児lﾀﾞ１１を

経験し特徴ilりなiI11i像が得られた．

，|i:症例ではMRIで経時的にiliM察を行うことに

よりＩＭ,i床症状に撲れない111Ｗﾘﾘ,)i変がIiilli認され，よ

りIiili極的な桁）蕊を行うことにより良好な結果が((｜

られた．

本論文の要旨は雛43111111本小児放邸l線学会

(2007ｲ|ﾐ、束Ｊｉ()において発表した．
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症例|報|告

悪性リンパ踵治療後，’8Ｆ－ＦＤＧＰＥＴにて
高集積を示した頚部異所性胸腺の１例

ﾘﾄlHl祐」11,藤ﾉﾄﾞ,|ﾐ彦、矢|ﾉ1友-「!)，ｉ〕iiⅢＪｔ作2)，杉村利[Ｕ１
Ｉ１ｌＩｒ了大学放射線科，１，１小児科'１，ｌ１ｉ１呼吸ilIF蝋器外『:I2l

EctopicCervicalThymuswhichShowedlncreasedUptakeon
lsF-FDGPETScanafterChemotherapyofMalignantLymphoma

Yilkilwama,MasahikoFujii,TomokoYtlnai1)､Ｋ()usakuMaeda2),Kazur()Sugimura
Dcparlmento｢Ｒａ(liology,］)e(1iatricsl1,ａｎ(iCardiovascularalldRcsl〕irat()】･ySurgery型】,I<()beUIIivcrsityl･I()sl〕ilal

′ＭＷｌｗｃ／/M）ＭＷＣ／ｌＥｃ１()I)icceI･vicalthymusisanuncommoncauseol・cGrvica]massinchildrGnandisrarely

conside1℃ｄｉｎｌｈｃ(li[Iercnli〔１１〔1iagl]()sis、

Ｗｂｒｅｐｏｒｌａｃａｓｅｏ［cel･vicalect()picthymusinal1ll-yeal楚０１．１)oyalleI･chemotherapyoImalignant

lyml)h()ｍａ・ＭＲｉｍａｇｅｓｓｈ()ｗｅｄａｗ〔PⅡ-deline(１ｈｏｍｏg〔､､〔､()ussigllalintel1sitymassintheleflcarolid

sll(Dath,l8FLFD(｝Ｉ>ETshowcdmark(xllyil1cl･casedaccun1ulali()１１ｉｎｃ()ncllrl･ellcewithlhemass,After

chGm()lheral)y,ｉｙｍｌ〕halic（issuescanun(1(nrg〔）reac[iv(､hypel･】〕Ｉａｓｉａｉｌ１ｃ１ｕｄｉｎｇｔｈｅｔｈｙｌｎｉｃｒｅbound

phen()mcnon・InlageiI1lGrpretation()[1s]FLFD(;PETcanbecomplicated､Ect()piccervicallhvmusisavery

iml〕()rtalllpitl､allinlsFD(l-PETscaIl

ＥＣ/opibcervica/t/7ymus,'8F這FDGPE77C/7emo1heﾉapyl7hy/77ｉｂﾉ1ebou/7．Kevwoﾉﾋﾞﾉ１ｓ

はじめに

悠性リンバルKのr1jMf後の維過iliM察''１に頸ﾊﾟＩｌＩＩｉｊＩＷ

が,IllB,'し，MRIおよび'闇F-FDGPETによるlI11i像

診M1rにおいて，魁''１ヨリンハ１１１mのiIj充との鑑別がＩＩ１

Ｍｎとなった頚W仰OIL)ﾘ｢性llhllllilの一例を絲験したので

報(IFする．

家族歴：lilhiL｝すべき’1｢｣riなし

既往歴：特iLlすべき’lpriなし

現病歴：１１<iｿ,ｉｆノi1IiI！Ijll1Ii人にて近'銘受診したとこ

ろ、iI10I1Ullz瓢Ⅷi１．頚部および脾，１，１j側粁llllMに多数

のｌｌｌ１ｉｊｌＷをI認めた．’１１{'Ilih'|〈検を含めた1;Iliパの紡采，

バーキットリンパ111F(StagelV､CNS没１１Mあり）と

,珍11J｢され，、'1院小ﾘＭ１:}紹介受診となった．入院後

に化学娠法が施行され，沿伽iiiに,沼めた全身の病

変はl111i像診Ilji:'2はiiIi失し，６コース終Ｔ後のＣＴ，

ＷＩＲＬガリウムシンチでも，ili燃のmr1m1`はIi8めら

症例

症例：１１熊ｿ)児．

主訴：ノ,ﾐ頚部IIlE1劇

原稲受l､１．１１：２()07ｲIﾐ５１１１４１１，皷終受１，１１１：２()()7年７１１３１１

別1ilillIi1f求鵬〒65()-0()171《１１1/fＩＩＴ１Ｉ１ﾘLｌｘＩＷｉｌｌ１Ｊ７－５－２

ＩｑｌＩｊｉｋ学火縄)』:院医'､if:系ＩＪＩ先ＤＴＩﾉﾘ１１:Ｉ系,;'１Ｍ§放り|線医'､ｊｆ:分ｕＩｒＷｌﾊliVij,腱
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ａｌｂＩｃ
ｄｌ

ＦｉｇｌＮｅｃｌ（ＭＲｌ

ａ：AxialimageofT1weightedaxialimaｇｅ

ｂ：T2weightedaxialimage

c：ＡｘｉａｌｉｍａｇｅｏｆＳＴ１Ｒ
ｄ：T2weightedcoronalimage．

Awell-definedhomogeneousmassontheIeftsideis

identiriedbelowtheparotidgland,intimatelyconnected
iothecarotidsheathThemassisisointensetomuscle

onT1weightedimageandhyperintensetomuscleon
T2weightedimagｅａｎｄＳＴｌＲ

￣二Ｆ

●
れなかった．ifiMli(終ｒ２力１１後，経)ＭＨ察のた

めに施行されたMRIでﾉ,ﾐ瓢|〈部T1Yl11ll，顕1li1)脈Ｉ１Ｉｌ

隙にＩＩｉｋ冊ljll1i1llWのllllBilを!認めた．さらに２力１１後

のMRIでもⅢ脈iは残〈卜していたため，lsF-FDG

PIDTを施イルたところ，l1i1NIjの集Iy1ﾉﾋﾞ進が,認めら

れた．１１１鵬マーカーの'２ｹ'１などは'1しられなかった

が，１W苑を否定しきれないため、リノ除′Mhl-l的に

て｢v人院となった．

ＭＲＩ所見：左願~Ｉ１Ｉｉｌの１１fI11ll，かつ'ﾉl激ji11lIiii脈の

llMに良篠約３ｃ１１ｌ大のﾙＫｌ(Wが,認められた．塊!ALはlﾘ’

'１%(で，，Ｈ１遇ﾉﾉlhlに細災い形態をｌｉｌし，Ｔｌ強i1M像

で低倫>｝、Ｔ２強,iIM像では均一な,細i訂｝を爪して

いた(Fig.1)．

ＰＥＴ所見：ノ,:瀕部のｌｉ１ｊｌＷに一致した鵬IY1兀進

が1ﾘlIljlfである（災IYi度の)'2だ！,上il9指標StandaI･ds

UptakeValueの岐大Il1〔(SUVmax)は2.7であった)．

Ililil腺にも卿ｌＭｊ進がi認められる(SUVmaxは3.())．

１

」」

Ｆｉｇ２１８Ｆ－ＦＤＧＰＥＴａｌｂ
ａＢＤ－ｉｍａｇｅ
ｂ：Axialimage

lncreaseduptakeisvisualizedintheneck
mass,andisseensimilarlyinthethymus．
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Fig3Pathologicalfindings

a：LowmagniIication

b：l-1ighmagnillcation

Maturethymicelementsaredepictedconsistinｇｏｆｐｒｉｍａｒｙｓｅｐｌａ，cortex，andmedullaOnhigh
magnifica【ion，HassalI'scorpusclesareshownwithinthecorlex．

なお．I11li瘤の'2縁レベルに１１綴j11Ti桃へ，「縁レベ

ルにはR11llilへの'い:'111'１，集彼が把られる(Fig.2）

病理所見：彼１１'腿に纏われ、Ilillliiiでは皮Ｉｉｉと髄『'ｉ

ｌｉ附造を,認める．IMMi(|ﾉﾘにはハッサル小Ｉ,1Kが,i8めら

れ，１１{常lIilIl)蹄１１縦と診I1ilrされた(Fig.3)．

その後の絲過liM察にても、１ﾘＩらかなＩｌｉ発は,認め

られていない

し胸11)i1M(｣,Ｌを形成する．胸lllilljU1Lはさらに尾側へ

とＩｌＩＩ長し，縦I1iIiMljへと「隙する．ｌｌｉ１Ｉ腺の成長発

行は、，''１，′|{'1$には光「しておらず、Ｗﾘjlilllzllから

|:〃へ|ｲﾘかって噸部のIイガまでのびている小児

101後!！Ｍから成艮にＩ､卜い退↑｢し．大きさがｉｈ１ｉ少し

ていく:'１．このような苑ﾉilK学的兄地より此'ﾉ《|を見

ると、①IllillMl1Ii(ｊｌＬの一部が収!)残された場合．②

消失するはずの過残物が残「卜した場ｲﾔ．③下降が

起こらなかったか不完全であった場ｲﾔ、⑳縦隔｢ﾉﾘ

ﾍﾄﾞ降したllllllIIilが頸部へ肥ﾉした場ｲﾁなどが砦え

られている２１．

llllil卿i)『),LにllMするまとまった報i1iはないが，ＣＴ

もしくはMRIにてcarotidsheathに沿った(川に，

均・な允,ﾉﾐⅡ;ⅢiiⅢWとして認められることが多いよ

うである．苑ﾉﾋﾊﾄﾞ:的にIllII11ill11ﾉｉ１蚊禰;のルートに沿っ

たどの部伽二も苑'ｋしうるが．｜〈甑部の顛助1iii脈

前方に陵して,認められることが多く，過｣(の報告

でもこの(１１位のWiiIi例が非'''1に多いL2．．１．５１．』i三Ｉ１１Ｉ

のＩＩｉＩｌｌｌＭＭｌｌＨｌＩの「降が遅延する'し【il(,jがあり，左Ｉ１１Ｉ

にやや多いようである．また，５％Wl1l1rはl11jlⅢｋ

に紺められる．ごくWiiには，’１７１部からlMI11Iil1111iや胸

腺鍵112が苑'Ｉ２することもある呪、llIIi慨,診断におい

ては．リンハル'１，IqlI経刺'１Z・liMi紋iiijiilﾉﾘII1などの櫛（

部悠Ｉ'|;111鵬との搬別がIHI題となる．’'１１i像〃｢兇は．

l1ZIAllﾘIIlIi(で均・な光り冬１W|ﾐﾙ［抑軒で．masse[､ectに乏

考察

頚部)'１:１１｢性ＩＭｌＩ１)i(は，第更111M蚊'避の分化)ＩＩＬ常に伴

う，Ｊ１{常にIW1な小ﾘﾑﾂ【1%Ijllln腸で，ＩＩｉｌﾘＩｌ１ｉｌ１ｊｊ(｣,Lの辿鵬

あるいはMlllllﾘ'１)蹄'1緋などが感染や〕11/jl)IilWiなどを

契機として肥大して′|(じるとぎえられている．迦

常は無lil性の，ｉｉ部l111WIWとして苑1,,1されるが．１()％

W１１度に顕門'1＃１１や'２次(逆感染，ⅢX瘤のA(符へのＩｌ５ｌル

によるｌ１Ｉｉ１Ⅱ(〉、１１Ⅲ）ｌｒ、l11zl吸障藩などのり,ii状をｲ｢する

ことがある．苑′|ﾘliH度は１０歳以「の小ﾘ,Lに多く，

ｿ)女比では'乃児に多いとされている．ソ'↓)ﾘTljlHとな

る原川は，IllllIlIi(I1iij催の頸部から縦'1肘への|､､降過ＦＩＩ

の災ｆＩ１と巻えられ、，診断においては苑'１１`､)ら的な１１ｆ

紫をJIM解することが'７１甥であるＬ２)．

胸腺はｉ１ｆ１'Ｍ週に第三illkl頭鍵の11即!'|の上皮に

原｣,Lが形成される．胎′IZ5週にはlM11I1i}I11ll蚊繍；

(thy、()pharyngea1canal）と呼ばれるルートに

ﾄﾞｲﾄって、弧部へとIi2助し、胎(１２７過u〔|[''１で癒合
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うなﾙﾙ谷，lIlllIlIilのreboundph(}nomen()､に１１tう変

化と解ＷＬて、l1ilWｲ(医に絲過iliM察する選択肢を示

す必嘆がある．

しく，MRIにてlIi1)ii｢llmllMと孫１，；)｝を示す．ただ

し、文llil<ではほとんどの症例でilliliiの確定診lUrに

は韮っておらず，ノ'２枚あるいは手術が施行されて

いる

本jlii例は．lMilj化ｌｌＩ１ｉ像ｌｉＭ.ともに，頚部)Ｍ｢性

胸lMlに』l↓ﾉｉ１的であった．本例の場合．悪性リンパ

111Fの梢Wl(後であり，Ｉ)ＥＴでの』Ｍ１/1ｺ進により11i発

に診MIrが111iきやすいが，正↑lii胸ｌＩｉｌにもIiili1i1庇にリミ

iiji九逃がし,』られる（(に{W葱する必班がある．スト

レスや化学療法，ステロイド療法などの後に免疫

機能が11,iWiIiされ，縮小したIIll1Ii(が１１１２人することを

reboundphenomcnonと呼ぶ．このような化'､１$:旅

法後のIImllllil肥大、過)|謬成に関しては11常臨Liﾐで総

験することはIWiではない．Kasleらによると，悠

性リンパ１１，Kに対する化八)f:療法後のlliIUⅢRのI･G1)(〕und

phen()men()nは，化`､)::療法''１もしくはilii:後に|,,Lら

れ、ＰＥＴでも嘘iili/(j進を示すことがあり，lI11i像

所兄の解Ⅲ<を難しくすることがあると報１１iしてい

る．）M111ilのreboundphenomGn()､の場合，紙'1洲

に人きさは縮小するとともに，ＰＥＴでの雌IYiもｌｌｉｉ

減していくとしており、臨床119にIli苑の所1,,1が1ﾘＩ

らかではない陽介，llIillllilの１２検をせずに経過ilill察

することが１１１能と述べている7)．このようなMiiil,i〈

的11Ifi;(も考慮すると，本症例のｿi)j態としては，；(【１

部の過残ＩＩｈｌＩ１)i(あるいはMl1胸111i(が化'､剛(法後にI又応

性の過形成を来したものと考えられる．イル々が検

索したiiitillI1ではr(〕b()undphenomen(〕、をノバしたl(１１

部巽川T''’1ｮＩＭＩ腺の'HF-FI)ＧＰＥＴに|塊Ｉする報(';はな

く、Ｊ|：ｆｉｔにNiなり１１：IliIと思われる．ただし、l8F-FI)Ｇ

PETのlIlﾘll1ilへのilさIilliはrcboun(１１〕hcnomen()ｎにI､|く

う柴砒と解釈していたが．I111l11lilの発'１２学的１１Ｗrな

ども券M2すれば，弧汁Ijll1E瘤への1Ｍkにi3MしてもＩ１ｉｌ

様の変化と吟えて絲過１１<M察することもiII能であっ

たとﾉﾑ(われる．

化学旅法によって悠性リンハ１１１Kの寛解後に頚部

Ⅲ鰯iをＩＭＩ(めた場合’１１Ｗ】r性１１iﾘIMlも鑑別に挙げる必

要がある．l3F-FI)(】ＰＥＴにて1Ｍ!/〔進をii8めた

陽介，１１}苑との蝋別にｲｉ１１１なlﾘ｢),MまIiill1#にIl2fI1lllリ

腺への雌IY1/U進も,認められることである．このよ

結語

感|リミリンバル船旅後の頸淵'1與所性I111I1M(を経験

した．化学療法後のIlmⅢｉｌ過形成はHIiI↑llIilIi<にてし

ばしば経験されるが，甑HIjll0`1ﾘ↑性llllIIli(について

のrel〕()undphell()menonの報i1iは稀である．今後

PETのｉｔ級に111いこのような症例に辿〕ujする機

会もＷ)えると|側11される．悠性リンパル【における

PET,修IlIi:においては，顕(いⅧ｢性'11ﾘIllilはlTi要な

ピットフォールの一つと1,11われ、十W葱する必要が

ある．

(,lX1illi又の典胃は筋421T1Iのｲﾊﾟ`､)を会においてｿ麟し

た.）
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報 告

喘息として２年間治療されていた原発性気管内神経鞘腫
の１例：画像診断の重要性

''１村反紀子，原'111｣；|ﾘ１，ｉＭｉＭ１Ｍ，火111蕪，大Ｌ１ｊ２－１)，岡村雅雄2)，金子一成3）
協仁会小松病院小ﾘ111科，ｌ１１１放りI線科!)，愛(二会,<iil1＃病ルビタト科２１，１}LMi医科ﾉぐＹｌＥ小児科3）

IntratrachealNeurilemmomainaChildTreatedasBronchialAsthma

lOrＴｗｏＹｅａｒｓ：ImportanceofRadiologicStudies

MakikoNakamura,YOshiakiHarada,KenjiTeranishi,KaoruOokawa
ShouichiOouel),MasaoOkamura2>,KazunariKaneko3）

Ｉ)el〕【lrllIlent()｢PediatricsandRadiol()gyl;,KyolIjinkfliKomatsulI()sl)ital
Dcl)tlrtn)G111()｢surgery,AijinkaiTakatsukiHosl)ital2）
Del〕al･llnenlofPe〔1ialrics,I〈ansaiMedicalUniversitv3）

ＡｈＷｗｃノAb,sWzJc／lA14year-0ldgirlwhohadbeentreatedlOrbronchialasUlmaIor2yearswasadmittedto

ourhospitalbecauseo「dyspnea・Ｈｃｒｓｉｇｎｓａｎｄｓｙｍｐｔｏｍｓｄｉｄｎ()ｔｉｍｌ)Toveandrespirat()rydistress

develope(ldespitostandal･dtherapyloranasthmaticaUack・Onnlrtherexaminati()ｎt()ｒｕｌＧｏｕｔａｐ(〕ssible

()bstrL1ctivelesion()ｆｈｅｒａｉｒｗａｙ,alateralviewneckXraywasperk)rｍｅ〔ｌａｎｄlllefindingssuggested

thel〕resenceoianintratl･achealtumor,ｗｈｉｃｈｗａｓｃ()I11irmedbyc()mpute〔1ｔ()mographybBronchoscopic

tum(〕rect()mvresultedindramaticimprovemenｔｏＩｈｅｒｒｅｓｌ〕iratoryconditi０，.Thehistologyofthetumor

wasc〔)I〕sistenlwithlleurilemmoma(Schwann()1,a)．

Ｔｈ()ughpl-imarvtl･achealneurilemmom〔lisextlでmelyl･are（0nly9casesintheliterature）ａｌｌｄｉｔ

ｉｓｄｉ[IIcuIlt()mak()adiagnosis,ｗｅl)ediatricianssll()uldhaveahighindexolsuspicioninｃａｓｅ()fan

inll･aclableasthmaticattack,becauserep(〕rtedclillicalsigllsandsyml〕tomsmimicthoseofasthmalic

aUack､Radiogral)hicexaminaUonsal-ehelphlllbrthediagnosis．

KP11wo/zfs ﾉﾉ7ir1aclab/ｅｂｍｎｃｈ/a/ａｓt/7,ｍa,ノmla媚c/7ea/1L/ｍｏｎＮｅｕﾉｶﾞeｍｍｏｍａ

lUM('ｲil雛を伴うため多くの例が雌治性111棚として治

療されている!~'0)．

今li1ri端らは，２ｲIilH1111il,'２１､として淵》i(されてい

た女Ｗ町人1ⅡK癌の14歳女児lｸﾘを紙験した．１，１１児はｌ１ｉＦ

吸不余状態で来院，ylW服女(構文l1MILMnii発作”

と諺I1jli:し，l11il風流旅を行っていたが．改縛を認め

はじめに

気符|ﾉﾘ111[癌はlliiﾉﾘまたは気概;文ﾙ鴎に比べ」|猟

にWiな疾忠で、臨床的には１２気道111篭によるｿ,iii状

をＩＩＬする．しかしそのｿiii状はlli錫の琳人と共に

i余々に進↑江感染を合|)i:したときなどはｌＩＭｌｌ１１Ｊ，’11$

１$(稲受ＩｌｌＩ：2007年２１１５１１，雌終受(､１１１：2007年４１１２３１１

１１)Ulillll1;,!i求先：〒572-85671芝屋lIl11j1ll勝ｌｌ１Ｉ１１－６１ｉｊに会小松ｿI>j院小児科’'１|;!'反紀「.

５７
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スオキシメーター雌索飽ｲ|ⅢｉｌｌＲＬ度はSp0295％，脈'１１

数は16()/ｍinで，鎖’１１化部と11ﾉﾉｉ１ｌ１でlWi没呼[ﾘﾑを,認

めた．聴診ではllI1i野全体に呼IU塒が減りﾘしていた．

入院時の検査所見：ＷＢＣ14800〃‘ＣＲＰ４．２８

mg／dlと炎ｿiiiIﾘi:!'iLを認め迅速マイコプラズマ

IgM抗体検在（イムノカード'《）陽IfImil1i総ＩｇＥ

ＩＩｌ１〔８１１Ｕ/lMLRASTスギスコア1.921U/nllであっ

た．人院11｣r胸部iii純Ｘ線'１]r兵lMi像は11,17の過膨Ｉｌｉ

ﾉﾘ｢ﾘiLを認めるが．ルIi炎像は認めなかった気縛に

ＮｉなるIliEllW陰影は経過観察'１１には見過ごされてい

たが．後〃iM的に気梅透兇像を注怠深く観察する

と，知ﾖ:|萬部に11｢脈i影を,認めた(Fig.1)．

入院後経過：メチルプレドニゾロン、クリンダ

マイシン．セフトリアキソンの点滴静注と気構文

拡り腱開'１lｿk入で7筒旅しllMI11mの攻i１$は認めたが、夜lN1

11M(I1Jl;のSpO2低|〈が続き酸索投り.は10111111継続

した人ﾙﾋﾞ１５１１１１で'隆快退院となったが，夜間

の呼吸lｲｨ雛は続いていた．人院７１１１１と退院liiill

に呼吸機能検査をおこなったが．--秒半．％ＩｌｌＩｉ活

{,!ともにu(1Ｌ、フローボリュームカーブは混合

性換気障需パターンと診Ⅲ几た．

１力）1後．溶述閑感染時に発熱し''1:度杵|ﾘ1なⅡ乎

吸|ｲ:'1MtをきたしＩｌｉ人bEとなった．このllfもｌｉｉｉｌ１１ｌ

人院Ｉ１ｆとllil様の愉臓を行ったが．ｌＵ;I/ｌ｢と吸気|ｿIH1IMI

l1IJが塒魁したため忽性'１隣蚊炎を疑い恥`&科にて

喉’11ファイバースコヒー施行した．７１r''１}:までには

與常を,認めなかったため、＃11%'1(11lMiMl影を行った

(Fig.2)．姉Ｗ､lC7のＩ)上'?〔に脈ｊｌＷ陰影があり，次

に卿1部CTlIli影を行ったところ，気櫛の9()％以上

を|＃1ﾘ催する１１１KｿlWを認め(Fig.3)．緊急気櫛切１%1及び

'１１剛iliii｝||の||的で愛に会,｢5MM)１１)i院111z吸器外科に'１凶

院となった．’胸<院)'１１１にﾙi1位にて女(櫛切|;Mがここ

ろみられたが，I11zlMjll:したため、ニードル穿刺で

気道IMi保後女(櫛切１%Iされた．その後令身麻IWlL卜に

てＷ1錠でI1Iiij{ＷＩｉｉＭ１した．組織'判りには神経Mililliii

だった．術後にllIIi機能検汽を行ったところ''１２吸機

能の勝|ﾘlな政;'１Fを,認めた．後〃視的に術前のＩＩＴ機

能検ｉｆは気椴:狭窄を!『&していると考える(Fig.4)．
現代ｉｉｌＩｊ後６力「1が経過しているが．’1雌する

ことなく身体的苑ｆｒもcatch-upしている．しかし，

|'}発例の報fIi1l-I6)があるため踵期にわたる経過
観察を行う】，定である．

なかった．そのため節近の狭窄性ｿ,)i変の「,ゼパを疑

い、各IiililiI1i像検廠で気縛内１１１『腸を,認め緊急のlﾉ､11《Ｍ

鏡的１１【賜摘,L11mIiiによって救命し{(Ｉした，

そこでその臨床経過を紹介し，遷延Ｉ化，雛沿1'１；

のl11ii,IiMAA児においてはA(櫛;１人ＩＩＥ錫の〈jYl；を念蚊に

riくことのiri要'''２およびその11ﾘﾘ|診断法について

文献的巻察とともにlillfIfする．

症例呈示

症例：１４歳の女児．

既往歴：２<liliiiから夜IA111ﾘk位で｣棚ｉするⅡ乎吸1ｲ《I

i1&を認め、小児科および呼吸器「:|など襖激の|ｸ洲

機|則でIllil,|LAとしてU[|旅されていた．

家族歴：アレルギー疾AL(の家族IIi1iなし

現病歴：人ﾙﾋﾞliiillから発熱とⅡ亥があり，１iii医を

受診，ｋＷｉ;支拡張ﾊﾟﾘの吸入とステロイド1ﾉ､1)1MにＩ又

応せず呼肌刎雌が１W強したため､'ｲ院へ緊紋搬送と

なった．

入院時現症：身長15()Cl、（-1.2ｓI))，体iir37kg、
体温は39度であった．酸索5L/ｍin､lllrリドでパル

＝￣ 己

Ｆ

ケ 菌

可グ

‘
訂

ｉ
■

田

込

二

＆

|』

１
１

Ｉ

－１Ｉ且

Fig.１ChestX-Ray（ＰＡｖｉｅｗ）ｏｎａｄｍｉｓｓｉｏｎ
ｓｈｏｗｓｂｉｌａｌｅｒａｌｈｙｐｅｒinflation・Ｔｕｍｏｒ
ｃｏｕｌｄｂｅｓｅｅｎｒｅｔｒｏｓｐｅｃｌｉｖｅｌywithin
uppertrachea．
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凡で図

‘
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Fig2

NeckX-ray(ａ：postero‐
anteriorviewb：lateraI

view)showsamass(２２
ｃｍ×１．６ｃｍ）withinthe
uppertrachea(a｢｢ＣＷＳ)．

￣

くﾇﾐｰﾌﾞ
『￣

」

』

ａｌｂ

６ＴＪ)露一二両‐淳二§云電麺
一￣

電霞、

，ｈｌ
－Ｐ ■

巴．

～【」

〈 Fig3

Computedtomographic

findingｓｏｆｔｈｅｎｅｃｋ：ａｎ
ｉｎｔｒａｔｒａｃｈｅａｌｔｕｍｏｒｉｓ

ａｒｉｓｉｎｇｆromtheanterior

wallandobstructingover
g０％ｏｆｔｈｅｄｉａｍｅｔｅｒｏｉ

ｔｈｅｌｕｍｅｎ(arrows)；(a，
ｂ：ａｘｉａｌｖｉｅｗｗｉｔｈｏｕｔ

ｃｏｎｔｒａｓｔｍｅｄｉａ；ｃ：

reconstructedview；ｄ：

ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｅｄｓａｇｉｔｔａｌ
ｖｉｅｗ）ゴhや.

」

5９



12811/Ｍ、ﾘﾑ放射線学会雑誌

IqII経WiMよ'951年にSlrausら2'によって発表

されて以来３２文llil(で34Im1Wiされ3)，そのうち

2()蛎未illiiの'１，:ｲｌｉ例は６歳から17歳の９例である

(Tableｌ):ｌ－ｌＩ１．ソ川31ﾀﾞ11,Ａﾘﾑ６例と''１:Ｍ:児に

多いIL11lflがみられた．全例が良|ｲﾐであったが，２１ﾀﾞＩｌ

の死亡I･'０１が'ﾄﾞMiIiされている．死亡の原lklは，術後

ｌＩ１Ｉｉ炎Ｍ１)とIHi酸紫性脳Ｉｉｌｉｆ'ili:ｲ)であった．またその症

>|ﾉ<は'二賞(道111ﾘIﾋﾞにより起こるため，ＩＩＢ(女(''１;lllill1l3が

1ｉであるが、女(道の50～7()％が1Mまされると，咳、

考察

AWi;|人1111K場はⅡIilﾉ､lまたは気概文１１，K場に比べ非

常にIWiな疾忠である．成人の女(１１:1ﾉﾘ11Ⅲ腸は8()～

90％が感性であるが，小児では良性lli鯛（｣,１，１､Iえ乳

頭ＩＩＥ，、１２洲筋ﾙ|ﾛ，’11櫛Mi）が多くみられ，lIMiiIi(症

状はいずれの１１１鰯も人鑪なく，雛別は組織,渉IIjli:に

よる．イパ｜Ａｌ児のような'011経WillIHは父淑;|A1良''1;Ｉ鵬

の5.6％に過ぎないI)．

Fig4

Lungfunctiontestperformed
beforeandaftersurgery．

Ａ：Lungfunctiontestbefore
tumorresectionrevealed

mixedpattem(restrictive
andobst｢uctive)ofrespi‐
ratorydefectThiswas
retrospectivelyattributed
totrachealstenosis．

Ｂ：lungfunctionaftertumor
resectioｎｓｈｏｗｅｄｎｏｒｍａｌ

ｒｅｓult

Lノ

６

５

L/ｓ
￣

４
！￣､I

４ ■■

フ
２

８ 0

」 ＢＡ -２

-１-２

TablelRepo｢tedcasesofintratrachealneurileｍｍｏｍａｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ

Ｔ1.⑥zlIm(､111

酔
一
１
２
３
ｌ
４
ｌ
５
ｌ
６
ｌ
７
ｌ
８
９
ｌ
ｍ

Ｗｌｌｌ. R(､R』r(L､(Hｅｎｏ SexARelHisl()lolqy Symploms ｏｕｌｃ()ｍｃ

ＤｉｅｄSegmenltracheal
Pxcised

F/６１０ Bclli2iI1 !〕yspnea1９６４

WhGczingF/８ Bcnig111９９２ Ｈ

Segmelltlracheal
excisedF/1４ BeniRn Sl21hlsasUlma1９９３

９
’
６

Rigidbl･ollchoscopic
rGsccLion

Ｍ／1６ C()u贋ｈＲ)１．１１ｍ()111hｓBeniRI1１９９８

Ｅ､〔loscopic
p()lypcclomy

Bcni質、 AiIway()bstI･ucU()1１Ｍ／1６1９９８ ６

lloarseness

｢()１．６years
Trachcos(oｍｙ Ｄｉｅ。2004 F/７ BGI1iHI1４

Ｍ／1７ Airｗａｙ()bstructi()】１BcnigI12004 ７

lntubali()nand

tracheoslomy
F/９ BelligI1 CougMo１．１ｍｏｎｌ１１2()0５ 1１

Rigidbr()I1ch()SCCI〕ｉｃ
1℃ＳＣＣ(ioll

F/９１］〕(uIliHI1 CouRh「ｏｒ３ｍｏｎｌｈｓ2005 ６

CCU9h.wheezing
bl-2vears

Rigidbr()nch(〕scopic
reseclionF/1４2006 Beni円、Ｃｕ1.1.G，１
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V1【)１．２３Ｎ0.2.2()0７１２９

１１７A(Iyl5l1illl1H、１m燐などJl2特１Ｍ)なⅢii状が充Hけ

る１２１ため>脳を典する多くの例がl1IiiILAとして汁ｉ

旅されておりliilii定,診IIjIi:までの､|え均1011A1は1()～１５力

１１である'２１．Ｉ鵬が成災し|祁灌が進むと，水Ⅲi:例

のようにﾀﾄﾄﾞ:}的UjI縦ｌ１ｆのリスクも人きくなると巻

えられるため’１１ﾘﾘ|,諺IIIrが甑まれる．

1,1,(症例および既削ﾀﾞ'|の検h1l結】しから．「|ＩＭＩ息Ｉｉｊ１ｆ

のhii)|ﾉ(を１，｛する小児で父()iiのjil(窄1'|;ﾘ,)i変の〈Ｍ２を

駈ってｌ１ｌｌｉ慨,惨IliIrをｉｆうべき所1,1Ｊをあげると以「

のような）A(である：①フローボリューム'１１１級がl11il

息の'１#にみられる|Ｈ１韮Ji1でないこと，②父椒;文拡

り}そ剤、吸入ステロイドパ'１への1又応が魁いこと、③

I11il風発作斑解'1#でも臥位での呼吸1ｲ《ⅡＩＭＩが兄られる

こと．④'Y:ｌｉｆ１Ｕ１からﾘiii)|ﾉ<が苑q,Iすること．：5i吸父（

ｌＪＩ２呼lﾘＭＩ１ｍやⅡ型ﾉlrが１Ｗ|;すること，などである．

ｌｉｉｉ述のようなｊiii状を１，ｌするⅡ1i例ではA(櫛1ﾉﾘＩ１ｌＩｉＩｌＷ

ｌ`１１ﾖﾘ,苅変を疑い，まずｉｉｉ純Ｘ線vj:典で父(櫛の通`>111像

を「ｉ１ｉｉ(に読胱/することが大切である．迦常はI1iil間１１

iii純Ｘ線`』〕:DLlMi像が１１１t形されることが多いが，

１１ﾐIni像ではlllll11ilfとの頭なl)のため木Ⅵii例のように

女榊|ﾉﾘ１１１K腸は1,A過ごされる｢１J能''１；がある．従って

父(梼迩光像はilﾐｌｌ１ｉとIIlMi像でＩ１ｉＭ察することが診'l｝「

には!｢i甥である．また〕i〔純`純１４で所1,,1が無い場合

でも、lii述の症状から父(州ﾉﾘ11'鵬が鉱われるｿji弓例

ではＣＴでIilli,;Rしたほうが災いｌ(と近の論文では

MRIを１１ｋ挺する文lIiliが多いが:Ｍ３)，水例は1｢５度女（

逆W１，膳のため、災||剛にわたる'１Ｍ匹がとれず伽１１

１１柵1で施行できるＣＴを進１１“た．論Ｉ)iﾋﾞﾉﾉ法とし

ては恥仰ﾘには１１１脇のＩｉｌＭＩ１ｌであるが，気杵切1冊1の

ｋで1111:i<M1（にrrｵ)れる陽介と，Ｉﾉl悦鈍的に１１:われ

る場合がある13)．

以上，小ﾘ,」のＡ(ｉＷｌｌｌ１剛のlIii1iLi（像について''１験

例と既ｌＷ１１からど察をＤＩＩえた．父綱:|ﾉﾘＩ１ｉｊ易はまれ

ではあるが政ﾀＭ，経過をたどることも少なくなく、

'Miルサ}性のll1tlﾘｾlｲ《1jMIを'詞‐るり,ii例では水疾忠を念Ⅲｉ

においてIY1li11i的にl1l1i像(１Ｍ:を↑｢うべきであると思

われた．

2）ＳＩＩ･(111ｓ（}I)，（}uckiellJL：Schwal1I1()ｍａｏ「the

lr〔lcheobr()llchialtr(､(、：ａｃａｓ()rep()r[、ＡＩ１ｎＯｌ(）

Rhin()Laryngoll951；６()：242-246.

3）ＬａｌｌＦＴ，ＺｈｉＭＣ：Ｐｒｉｍａｌ･ｙｉｎｌｒａｔｌ･ａｃｈｅａｌ

ｌ〕(､urilemll1()lnaiI】childr()ｌＬＰｅ(1iiltricPulm()11()l()gｙ
２０()５：４()：５５()-553,

;|）Ｉ（iIilgawall,Kawasell,Waki説ｌｋａＭ：Ｓｉｘｃａｓｅｓ

ｏ「ChildrcnwiIhab(Ｄｎｉｇｎｃ(閲rvicaltum()１．Ｗ１１(）

ｒ(､〔luire(1［I･【lch(』()Ｈ１()ｍv・Ｉ)c〔1ialrSurgilll2()0`!；２０：
51-54.

5）MalHukur【ｌＴ１１[()ｉｓ，（)kadal（：TrachG()I)|【lsty
wit11a1Iinlerc〔)slall〕(`(licleI1al〕［()】･trachea］

Ｉ〕皿Irilenlm()ｍａ－ｉｌｃａ高(、rel)()1.1．Ｊ１)ｎＪＴ１ｌ０ｒａｃ

Ｃ【11.(liovascSurgl998；４６：785-788．

()）WCin(趣ｒｌ).1,WbaUlcrlyRA,Ｉ)i1.iclr()ＭＡ：Ｔｌ･flcheal

schwann()mflprcsclltingiass【alusastbmaticllsin

a筒ixteen-y(`alL()Ｉｄｂｏｙ：ｔｌｉＩ･wayconsi(1(､rali()I】ｓａｎ(l

rcll10valwii11[ｈｅＣ(LIaseIxPe〔IiaIrPulm()､()11998；

２５：３９３３９７．

７）Brilunsいhｌ（;J，Ｉ)ｅｎＢａｋｋｃｒＭＡ：Ｉ)iagI1()slic

ima図c(218).Ａ１)〔)ywillllheral〕y-resisl【lnLas1hma、

ＮＣ(1Tiidscl1rGenccskd2()04；148:2437.

8）TiedemaI1nR：Ｎｃｕｌ･()gel1ictllm()１．ｓ()ft11etrachea、

１１Ｎ(）１９９２；４()：`11-43.

9）BrunclRF()urmainlrauxA,MarictteJB：Trachea1

I】(blll･illonlasinllIIaling｢slatuHaslhmaticusina

child・ＡｒｃｌｌＨｒｌ〕(Pdiatrl993；５()：319-32Ｌ

ｌ()）（}(､r【lshcllclik(）ＩＦ：Ａｃａｓｅ()flwuril】(ｊｍａ()「Ihe

trachca、Ｚ１１ＵＳｌｌｎＮ()ｓＧｏｒｌＢ()ｌｅｚｎｌ９６４；２４：

６９－７１．

１１）Kawarag｢uclliY,TillligruclliA：ＡｌｌeｓＩｌｗｌｉｃ

ｍａｎｉｌｇｅｍｃｌｌｌ（)「【ｌ９－ｙ(､a1.-Cl(ｌｃｈｉ１(Ｉｕｌｌｄｅｒｇ()ing

rGscction()falracheallumor.Ｉ〕ediatl･Ane臼thcsia

２０()５；１５：５１２－５１４．

１２）ｌ)ill1iclJW,Ｒ()1〕(､ｒｔＡＷ：Tracl1(､alscllwal1110ma

pl･GBcn【ingassMlusaslhmalicusinasixleen-vealと

〔)ｌｄｂ()ybPe(1iatricl〕ulln()､Cl()ｇｙｌ９９８；２５：393-397；

13）TakedaK,Ｈ〔)riuchiM：Scuwann()ｍａ〔)IlhP

tracllea；ilIlcwr(､scctiinlecl1I1iqu(勘.AurisNasus

larvI1x2()()３；３()：425-427.

1`l）RiglliniCA,Lequ(､ｕｘ'ＲＬａｖ(』ri(1.r(､ＭＨ：Pl-ill1ary

tl･ac11ealschwZllln()ｍａ；()ｎｅｃａｓｅｒｃｌ)()r［【lndil

lilcl･a[lIrelWicw､IｌｕｒＡｒｃｈ（)l(〕r11ino1aI･yllg()１２()０５；

３()：425-.127.

15）Ｈ()r()vilzA(;，Ｋ１１ｓｌｉｌＫＧ,VerilniRR：Ｐ１･ill1arv

inlr2llracllcalneurilemmo1na・ＪＴｈ()racCardi()vasc

SurILY1983；８５：３１３－３１７．

１６）Kitlil1ger(;：Neul･inoma()fIhctracheaM()nals笛chr

（)hr(､､h(､ilk(1Ｌ【lryngorl1in()11961；９５：87-89.

●文献

1）ＬｉＩｌＹＣＬｉｎＭＣ,Ｃｈｅｌ１ＴＣ:Ｔ｢(lchcalncuril(ｍｍｍ()mHl

mimickingbro11clliala目1hｍａ；11(lilclllIna()(〔1i｢[icull

diagnosi烏；ｃas〔､Iでpol･LChangGul噂ＭｅｄＪｌ９９９；
２２２５２５－５２１
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症|例|報I告’

卵巣成熟奇形踵の悪性転化による悪性黒色腫の１小児例

''１１１諜道，ハ〈坂好宣・橋村宏美
兵,iifUfw:こども病ルビ放射線ﾄﾞﾄ

APediatricCaseofMalignantMelanomaArisinginanMatureOvarian
CysticTeratomaSecondarytoMalignantTransfOrmation

YOshimichiYamaguchi,Ｙ１()shinobuAkasaka,HiromiHashimura
Depal･Ｉｍｃ】】ｔｏ［Radi(】I()gy.Ｋ〔)}〕eChil(lren､ｓＨｏｓｌ)iｌａｌ

ＡｈＷｍｃ／Alhyﾉﾉﾛc／IMostcommonovariantum()rsinchil〔Irenaregermcelltumors

Whenweseｅａｔｕｍ()ｒｃ()IIIainingc()mponents()１ｋ1t()ｒｂ()I1e,ｗｅｃａｎ〔liagnosei[asamatureteratoma、

However,ilthemassm()stlyconsistsofso1idcomponcnts,ilwoul〔１１)econsideredt()ｂｅａｍｉｘｅｄｇｅｒｍｃｅｌｌ

ｔｕｍｏｌｌｓｕｃｈａｓａteralomacoml)licatedwithyolksactum()ｒ()rcmbryonalcarcinoma，

Ｉｎａｄｕ]（cases,ａ[ewl･ep()ｒｔｓｃａｎｂｅｓｅｅｎｏ［malignan（transI()rmatioll(雌lnovarianteratomaillto

squam()uscellcarcinomaorma1ignan(melan()ｍａ、

Weobserve(ｌａｃａｓｅｏ〔al2-year-01(lfemalewhodevel()l〕edmultiplemelastases()fmalignanl

melanomacausedbymalignanttranslbl･ｍａｌｉｏｎ()[〔lnovarianteral0ma・

ＷｈｅｎｗｅｓｅｅａＩｌｏｖａｒｉａｎｔｅｌ･atomａｎl()sllyconsis(ｉｎｇｏｆｓ()ｌｉｄｃ()mponenlsandcomplicatedwiLh

mul(iplemetastases,eveIliI1children,ｗＧｈａｄｌ)ettertakeintoconsiderationthel〕()ssibilityofmalignanl

translbrmaii()noftheteratoma．

Ｋ臼jwo'1dB Ovaﾉﾌﾟaﾉ7teﾉ臼/oma,Ｍａ/jb1nanii旧nsわ/7刀ation,Ｍａﾉﾉgnanrme/anoﾉ77a,Ｃ/7ﾉﾉd,ＭＲノ

のfMiliもみられる．しかしながら，検索しえた範ｌｌｌＩ

では小児の､liM(【iはみられなかった．代々は’１２歳

の女ﾘとでDII巣1刑ｼﾞﾙ!iの腰'''２１'賦化から悪性黒色'Niを

生じ，全身'|賦移をきたしたり'i:例を経験した.ＡＴ形

ⅢEの恕１１三,|斌化は必ずしも成人に'！(られた病態では

ないと思われ，水例のiilji像を''１心に報併する．

はじめに

小児のり''1災ｌ１ｔ腸では１１側１１胞性IllIi錫の頻皮がI{.iい

とされる．脂肪や`ｌ４ｌの成分を含むＩ剛であれば奇

形111iiが疑われるが，Ｉｌ１Ｉｔｌ劇'に他の允突成分が多く

含まれている場合には、７ti形１１１Kに卵jlIli鍵獅やllfⅦＪ

１ソ剛などを伴う複合組織IM1MllIIullI鵬が券えら

れる．

成人では，まれではあるがilf形llili成分から悠ＩｖＩＨ

Ｉｌ賦化によって′Ｉｉじた魁１１ﾉ1211(色'１１Kや)Ⅱ,i､ﾄﾞ｣1皮ﾘﾊﾞｨなど

症例

リi:例はl2IIliiの女児で、主,ilFは発熱であった．既

｢1：鵬家族雁に特記すべき『|Ｉはない．３()度のｿ§熱

原1iii受付１１：２０()7ｲＩ２４１１２３１Ｌ岐終受１，１．１１：２()()7ｲ1ａ６１１８Ｉｌ

別IllI1i齢|<先：〒654-00811J'1ﾉr1I｢須)W節<１１．５ﾉ(T台１「'１１－１兵Ｉ１ｉＵ１Ｗ:こども)I)il塊放射線科ｌｌｌｌｌｉ１＃〕iｉ
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が約1週Illl続いたため近医を受診したところ，１〈

１１雛'1ﾙ鮒を.脂摘されてi脈)潅川i}人科を紹介受診

となった．１１剛ＩＣＴおよびMRIで．lliill腹水をｌ１くう

隆13c,,】大のｲｰiﾘInjﾐﾙ鴎を疑う病変が認められた．

また,l1Iijl11l|乳ﾉﾌﾞ}にも襖数のl1iWWが,認められたため，

ﾘＩｌＨｉｌ１ｉ暢摘ｉ１ＩＩ術および乳剛)l′k検が施↑「された．

》jijJl1結果より右ﾘ１１巣成熟奇形１１１[からの悠性'1賦化に

よる悠性A(+色脈と診１１１１Fされた．乳)識}′|是検でも1,11

様の細胞で，iliz<杉と思われた．術後。乳1刃のlIH結

のjllii人と，ｌlｴﾊﾞIlCTにて後１１典'1lxなどにも転膨とお

もわれるl胴lWが多数認められたため、化学療法ｌ１

的でvⅡ塊１m液IMiIl緋}に紹介人院となった．

人院Ⅱ』:のＩＩＬ液検ｆｉ情では（Tableｌ)，Ifl1iil〕M(が

1720()〃’と｣川Iしていたその他ではLDHが

21631U/’とIfilliI〔で、CRPの'二界(12.93Ing/dl)〆低

アルブミンIiillili(2.89/dl）もみられた．CA125は

１１Ｗ〔であったが,ＩｉｉｌＩｌ１ａフェトプロテインおよび

hCG-βの｣二ｹ|は認めなかった．悪'''三黒色Ⅲ１１のマー

カー５－S-CDは2L7nmoI/Oと,：liIllIiであった(lli常IlilI

1､5-8.0nmol/0)．ＳＣＣ抗原のＭは,認めなかった．

画像検査所見：|iii腱でのＣＴでは，下腹部のやや

ｲ｢よりに，－%'1にIlHlujとイｉＩ火化を含み，人部分は

允実性部分からなる人きなｌＫｿlWを認めた．１１１鵬と

ｌｉＭ辺既〈jSW'『進物とのＷﾉﾉ１１はlﾘlIUiiであるが，｜ﾉ１部

の充実性＃11分には不均一な造形効果が認められた

(Fig.1)．MRIでもliil様に，瀧胞状の形態をした

比校的人きな脈》Wの内部にlllfi肋の'１茅号をｲ｢する部

分が児られたが，多くは不均一に造形される充実

性部分がIIiめる像であった(Fig.2)．

iilli後に搬像されたＣＴでは、l1Ijll1IjおよびllA1畦や腹

壁ｒ傍大動脈価域、ｌ１１ｊｌ１ｌｌ乳ﾉｿﾁの皮I､.などに多数の

結節性ｿi)i変がi認められ，１脚’が疑われた(Fig.3)．

’１`}シンチでは､蚊蒲'lLl，，大腿''1'をはじめ多数の

與常災IYi像が認められた．

病理診断：イi9IllliIll1ij易はlﾉﾘ部には毛髪および皮脂

TablelLaborato｢ｙｄａｔａａｔａｄｍｉｓｓｉｏｎ

ＷＢＣｌ７２()0〃’ＡＦＰＬ()､g/'''０（＜10.0）

RBC366x10｡〃’hCG‐β0.1,9/nll（＜0.1）

Ｈ１） １０．５R/ＭＣＡ19-95.2Ｕ/ｌｌｌｌ（＜37）

H｛３Ｌ７％CA125108Ｕ/1,10（＜35.0）

P１１‘134×1(ゾル’slL-2R715U/1110（22(》530）

AST361U/’５－Ｓ－ＣＤ２Ｌ７ｎｍ()1/０（1.5-8.0）

AI几、531U/’ＳＣＣＬ()､g/Ⅲ’（＜1.5）

LＤＨ21631Ｕ/‘

ALP５１９１Ｕ/'

CPK１７１Ｕ/（

BＵＮ８．３mg/“

Ｃｒｅ Ｏ､39mg/tＭ

ＵＡ 3.3mg/tlU

Ｎａ ｌ３６ｍＥｑ/、

4mEq/０1〈

■ 98mEq/’

CRP 12.93Ⅱ)g/tＭ

田
●
．

１，今回．

ＦｉｇｌＰｅｌｖｉｃＣＴ

ａ：PlainCTshowedahugepeIvicmass(arrowheads)mostlyconsistingofsolidportions・Ｔｈｅ
ｍａｓsincludedfatandcalcification(arrow)．

ｂ：Soliclporljonofthemassarevariablyenhancedbycontrastmedium
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Ｐ
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『二一

Ｆｉｇ２ＭＲｌ

ａ－ｄ：ＭＲＩshowedahugemasscontainingfai

（ar｢ＣＷＳ)andsolidportionsinthepelvic
spaｃｅＳｏｌｉｄｐｏ｢tionoithemasswas
variabIyenhancｅｄｂｙＧｄＤＴＰＡ

ａＴ１Ｗ１

ｂ：Ｔ２Ｗ１

Ｑｄ：ContrastMR1

ｐ－鯛劇二百“。

３ヵ１１後に．人院時にはi認められなかった頭蓋1人ｌ

への'阿捗をきたし(Fig.4Ⅱl力１１後に永眠された．

考察

様物?『を含み、’１１心に｝,,ii平'21父，）｣Z脂腺．l11fiIllj縦

からなるi(f形)M1であった．賎は剛1にI1ul1ル、１１１k

陽細Iltlが密にjWｲill11していた．１１'鵬iWI111tlは、メラ

ノサイトのマーカーであるHMB45陽|'|:の人ｌＭの

細胞で，核小体も,認められた⑩Ni熟61形ⅢKのＪ１;Ｉ１１ｌｉ

暢冊11位へ述統Ⅱｉに進腱する悠'''11`[､(色１１１Kであった．

乳)〃の皮「結節には，HMB451Miili性でクロマチ

ンに1Wむ，ｉｉｉ－なY1Uli1細胞が膿旅していた．Ｗ|：

黒色ﾙﾄﾞの'肱<僻と１，１１われる所兄であった．

治療経過：入|塊後、１'|金製剤をi：とする化`Y:b1f法

が行われたが，ル鯛の縮小効果がｉＩｌＬられず，ｆＷｌＨ

薬剤をIqfljするにJiﾐったが効LIlはみられなかった．

リＩ１ｌｌｉｌＥ癌は小｝,jJU1の全ｲ附附に'|ﾐじうるが頻度

はそれほど,'１くない卵〕１１Ｉ慨はそのﾙﾄﾞ此ﾙ''111mの

,ｌｉＪｊｉにより上皮'''１，性索|Ｍ'(Ｉ化，Ⅱ[；llIllulll>ｌＥに分

けられ，成人では上皮性Ⅲ鵬が多いとされる．し

かし小ﾘ,Lでは上皮IYliI剛の発′'三はまれで，lMlllla

系l11li)琢の頻度が１１Wい、小ﾘ,1,ﾘlIHiIrj易の6()％がI11iilll

他,IiL』１%(とされ、そのうち70％が成熟および未熟奇

形ⅡEとされる'１．！『形１版をはじめとするlM1lIl211im

錫は，しばしば他の組織IW1の11僻'１１胞111脇がliil-組

織|ﾉlに含まれ．ドＷＴ組織jl1l11iﾙ''11121唖｝蔚と11Wばれる

その｝頗度は、約2()％といわれ'１，１，ｔも多くはiAr形

ⅢiiにＩ１ｆ１児性》iJiを１１:ったiM[織ﾉ１１である）jMi熟『け形Ⅲ［

6４

､、Sミー ーー謹贋u,,h，

r忌詞白面夛舂＿



Vbl23N()２２()()7133

C画
Ｃ

1１

1
M

一・一
ｌ
Ⅱ
Ⅱ
１

１
１

、

Ｓｍ咄

且Lb
Cl

Fig3ContrastCTshowedmultiplemetastases．
ａ：Breast

b：Bothlungs
c：Abdominalwallandpara-aorticarea(arrow）

のみのl11ii像ｉｉＩ,,Lとしては、｜ﾉ､1冊|jにl11fillljを'''心とす

る液体成分や(i灰化を合む、愛１Ｍt病変として認

められることが多いしかし．それに允突成分が

多く含まれる場合には．’２述したような他の組織

j1i1のIlli細胞Ⅲii暢が含まれることが,ｋ唆される．

今''１|のり｡;例では．鍵胞や脂肪成分，イi灰化成分

を含み，さらに充実成分が多く余身'|咳膨をみたこ

とから．はじめは奇形Ｉｌ１Ｈに卵ｆｌｌｉ獲癖や胎ﾘ,Ⅱ'１ﾂﾊﾞｹﾞな

どを'１２つたﾄﾞ呪絲１１織W1I11ijilIl他１，場が港えられた．

しかし、｝iii灰でのり｢)ij11)ﾘ｢兄に)UⅡえて．これまでに

悠性)l(色H1liの１Ｍきがないことなどから，成熟,jti形

１１１１tの'二皮戊ｸ)のＷｌｉｌ仰i化による忠''１;11.1色Ⅲ１１および

余身多発１世卿と,諺llji:された．

成熟奇形ﾙﾄﾞの悪性'低化に閲しては、頻uliは少な

いものの成人の、特に比IIiliii19,１.im6付での報〈lilﾀﾞ１１が

あＩ)，ｊ１１Ⅱjiの成熟A了形Ｉｌｌｎの１～２％に合|)「するとさ

れる２１．その組織Jiuは１，Ⅱ１，r上皮ｿ,Wが8()％､IM1jAJiが

7％などとされるが３１、悠性A1l色１１，１tの#Mi1iも1,,1られ

る．しかし小児に魁Ｉ化ＩＩｉＡ化がみられるのは｣|:１１M｢にま

れで，その｣ﾙｲﾔにはｌｉ１１Ｗｌ:ｌ２ＩＡＩｉが多いとされる!)．

》}〔発I9l邑悠|'|;)11(色Ｉ【にしても，翁JuMjliIl1HJ易の1％FII

６

０
】

Ｆｉｇ４ＢａｒｉｎＣＴ
ＣｏｎｔｒａｓｔＣＴｓｈｏｗｓａｈｏmogeneously
enhancedmasssu｢｢oundedbybrain

edemaneartheposterio「hornofthe
rightlateralvent｢iｃｌｅ
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1()）McNcilagolJ，Ｍ()rgranJ，ConslableJ，ｅｔａｌ：

MeIastalicnla]ignanlmelan()ｍａａｒｉｓｉｎｇｉｎａ

ｎｌａ[ｌ１ｒＧ()Ｖａｌ･iancystlcleral()ｍａ：ａｃａｓｅｒｃｌ〕()rtand

lilGJ･aturereviewblntJGynecolCaI1ccr2()05;15:
1148‐1152.

11）（)'Ｈ【l】･ａＳＭ：()variallIerat()ｍａ・Diagnosticll〕1agin質
Ｉ)cdialrics（1畷ｌｅｄ),ＥｄｂｙＬＦＤｏｎｎｃｌｙ・SallLak(、
City,Amirsys,２()()5,581)9()-93.

度と'Ni度が少なく5い|ｻﾞに小ﾘﾑ例は稀である.

，１１，i像的には、恐'帆:色111[はメラニンのＩｌＩｉｉ磁Ｉ１ｉ効

果によ(〕，Ｔ１ＷＬＴ２ＷＩおよびSTIRで111iないし１１’

等1,iの|『;Ｗｉｉ度．あるいはＴ１ＷＩで,Ioill洲，Ｔ２ＷＩ

で１１〔１１;￥を,Jくすとされる5)．しかし実際にはＩ剛

のメラニン合１j･１，tやＩ１Ｍ１１ＩＩＩ:川造物との部分`祥IY1効ⅡＬ

などにより，様々なii;牙強度をIILする6１．本例で

も，ｌ)j〔ｿ帥であるTlj:１１ｼﾞ１１，Kの允笈|'ＭＩＩ分のMRIでの

|『;))は非特y1L的なものであった．

１j剛(iii:形11'1の感'''1;!隣化のliM(ＩｊＩﾀﾞｌｌは」'('１ﾉﾘﾀﾄにⅢ（

兇され，奇形lIiで充実成分が多く，従l()cm以l：

で,IWll6の場合には悠`ljIyl嘱化を砦I鮒~べきとするＩｉＭ

告もある7）．また、Ｋｉｄｏらは成熟Tli形１１１Kで､造影

される光ｿﾐﾙ11:分があることは恐lvIi1hi化が,(唆され

るⅦ｢1,Jとして,F〔要ではないかと述べている2)．

小ﾘ,１１では、リIllMi熟,f形111Fから`I`１，脚ﾙﾄﾞを′ｋじた

14歳の例や'軌．縦Ｎｉ原ｿＭ形111Fから悪I1H1l1色ⅢKの

多発,↑|･帆脇をきたした小児例もWill『されており9１，

奇形llliiの鯉’１１蛎化はｲＭｉＩｉだけでは行定でさない．

しかし，リ1111（成熟,h形Ⅲ､の畷''１地i化から悠性j､((色

1Miをきたしたのは，検索しえた'1(1)では19歳の

女’１'|;が雌イド少であl〕１１１１．／MillはｲＭ价的にきわめて

まれな例であったといえる．一般''１，に魁|'ｌＨ１Ｉ咳化し

た例の-]ﾗ後は恐く，広iiitjに'脚Zを兄ることが多い

ため'Ⅲ，小児ではl1jIi度の低いⅡ)i態ではあるが''１及

的１１Ⅲ91に診I(1｢し、ｉｉｆ脈を１%I始する必要がある．

jlidff波検在やＣＴ，MRIなどのlIlIi像検ilrで．近

影される光'ﾉﾐ成分を多く含むil7形11'［が疑われた場

合、AFPやβ-hCGなどの１１１K癌マーカーから襖介

組織WUiIiiW11砲Ⅲ剛が否定的であれば，ＳＣＣあるい

は5-S-CDなど恕IMI;'胸<化とllM述するマーカーを検

索しておくことも必要と感じられた．また、TIi形

ﾙﾋﾞに広範な１脚Zを)』た際には．小ﾘﾋであっても忠

''1?'魅化の''1能I#|；を号えるべきである．

6６
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j匡例麹|告報

正中を超え対側まで進展した巨大水腎症の１例

１１１ｔ’;代，ＩｌＩ伽!'<1191ｔ，矢IﾉI俊裕，平)|:みさｒ，Ｅﾉﾄﾞ１１健
茨｣)lW1いifこども病ｂｆ小ﾘﾑﾀﾄ科

ACaseofGiantHydronephrosisExtrudingContralaterally

HaiimeKawakami,TeruyoshiAmagai,ToshihiroYanai,MisakoHirai,TakeshiMoL1ri
l)(,!)a1.1111(Ｄｌ１１()ｌＰｅ(liatricSurgery､IbarakiC11ildrcl1，ｓｌｌ()sl)ilal

AbArか.□c／ADAWqC／ｌＷｅｈａｖ(､()[tcn()1)s(魁rvcd()fte【ｌｈｙ〔lronephrosiswiihpyel(〕urelcl･icjun(iionobstruction

(PUJO）inchildr〔､n.InllliscasG,aLyear-oIdboyha〔lgial1tlefihvdronel〕hrosiswhichextrudedupto

Iherightside・Ｈｅｈａｄａｌ)(l()minaldistension,ｂｕｔｎｏａｂｄ(〕minal()ｒｂａｃｋｌ〕ain，、()ｖ()ｍｉｉｉｎｇ,ｎｏａｐｌ〕etite

loss,ａｎｄ、()hcmaturia・ＴｈＧｇｉａｎｌｈｙ〔lronel〕hrosiswasll〔)undinci(IGnlally()ｎａ(1mission［()rexaminatioll、

Ultras()､()g】･a!〕ｈｙｓｈ()ｗｃｄａ富ial1（cvsliclesi()ｎｏ[lhewholeabdoll1en,ｂｕｔｌｈｃ()riginwasn()［detecledon

2ldmissi(〕n.Abd()minfllCrsh()ｗｅ〔lmassivele[Ihydronephrosis．

lreYw("てん Gja/7fhyd/Ｄﾉ7ep/7/ＤｓｉＳ,RyeﾉOL"ete"c/しﾉﾉ7Cl/onobstrLﾉc"Oﾉ？(ＰｕﾉOﾉ,Abdo/77ﾉﾉﾌa/C77
Abdomina/ＵＳ

Grade3・ノ,ﾐがＧｒａｄｃ４(SFU分りｊ(()であった．新生

児191にl1ijl11l1水Ii1YⅢiiの｣１１<１人ＩｕｉｌｲﾘやｌＩｌｉｌ１ｉクレァチニン

値の｣二Ｈ・は組めず，外来フォローとなった．

生後５力１１１{ｻﾞに行った911IMTc-MAG:,シンチグラ

ムではlilijI11lll牝Iビバターンをｉ１ｌし，ノ,ﾐ'腎機能低下

(左／〈i＝36／64％）を,i8めた．111jlI1I1iRiflKiﾙR管移

行部狭窄》i;の鯵ｌｌｌｒで、１ﾙfi過ぎでの根沿術施行の

予定となった．

リニ後７力1111.↑に施行した|ﾙ)ﾉl(ｌ１Ｉ１ｌ労11)ﾋﾙl(道造彩

(VCUGFig､1）にて''11ill1lUWfll)fl′州;逆流症を認め

た．また．l1HNljエコーでは〃|<ＩｉｌＹｌＩｉｉはほぼ改滕し

ており．この段WVでの,諺l1ji:はI11jllllll剛)Iilﾉ1(櫛逆流症，

ﾌﾞ柵IAtﾙl<柵Z↑｢KIljｿ(窄Ⅲ1;であった．

ljMiil力1111J,１，iilIiliii検iIi:として１１ﾂﾞﾁ１１)【鈍検frおよび

逆行性ﾉ,ﾐﾙ剛;造形ｌｌｌＩ灯に入院(Iljtlfrliiill人院)．人

院I1fに杵lﾘ1な11凶部膨lil1Iiが,;&められ，ｌ〕Ｍ１はlL7kg

はじめに

小児における水'iifｿ,i;はしばしば総験する疾忠で

あるが．ｌＩＭ<'iWf症の流派には雌渋することも少

なくない．今１１１|我々は１１職ljll鱗,Ｉｌｌｉ以ﾀﾄﾙﾄﾞﾘ,r状にｌ１ｉ１ｌ１

を大きく超え1fI1雛lj余体に巡腿した/l：ｌｉ火水'iif症

を経験したのでW1iliする．

症・例

症例：１艇１力１１，ｿ)児．

主訴：特になし（検慌llilﾘ人ﾙﾋﾞⅡ#に１１州l膨iiMi

に気づいた）

現病歴：／lillf)25週頃よりl11jllIIl/|（ii1Yｿ,iiをｉ１Ｉ１ﾉﾋ[ｉｉ

ｉ惨1W｢されており．（|；I1fl36迦５１１`Wi:ｌｉ１川Ⅲ1にて,'１｝

'1ﾆした．双胎輔.｣そ，１１１'１ﾐＩＬＷＭｊ[2,5729であっ

た．｝'１,'１２後のll1H問|jエコーでの/|（Ｗ》iiのﾙﾄﾞllliは/:｢が

IH(W;i受(､１１１：２()()7ｲ'２３１１２６１１．岐終便1,111：２()０７年６１１１８１１

別111111,;齢I<光：〒431-3192浜|公Ili4〔|え､Itlllllll-20-1浜松l選科ノミ'γ:liII1fli）[)jルビ第・外｢:｝１１１上’龍

６７
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(２力111111で1kgのjWIⅡ)であった．入院i〕iに111鼠11ｔや

IﾘIi側・Mjlなどのiili化滞り,鰍は認められず，食欲

も'１|鵬であった．１m》１<や|ﾉ|<１，ｔ減少などの泌ⅢR器ｈｉ；

状にもＡ(づかれなかった．発熱や活女(低「も認め

ず、乍身)Iﾊ態はきわめて｣Ｍ１:であった．１１鯛j)ii純

Ｘ線Ml1l杉(Fig.2)では１１脚;拡りl§や１１洲卵i陰1ﾘr兄は認め

られないものの．Ifll洲l/i乞体にＩ剛iを駐わせる陰

彩が１，』られた．１１虹Hljエコー（Fig.3）を↑j:うと．ノ,ミ

ノI('i(W1iiはljiilIil検介（７力１１Ⅱ#）と変わらず人きぐ，

,;M1llしたﾉIﾐ'綿1A1の大きさは１０．９×12.3cmであり．

(i1iif'よ11i常であった．卜11洲ｌｌＭ１から（｢１１１１１にも液

体11i:Wlをi認め，｜【火な１１ｶﾞ胱と帯えられた．膀胱

Ｉｕｉｌｌｉの1H(ｌｋＩは不1UIであったが、全身状態が良lU（で

あったため．その他の迫Ul1検廠は行わず、１，定辿

りに検在を行うこととした．

』lillI、分身麻l1M1rに１１＃胱鏡検fffとl1illll,；に膀胱造

Ij膠（Fig.4）施↑几た．’'1'jlllllllji胱l′l鍬:逆流ﾘ,iiを認め

たが、１１別)B容'１１はほぼ１Ｍ;であった．ノ,ﾐﾙ1<jil;の/「

Fig.１Voidingcystourethrography（ＶＣＵＧ）
showedbilateralVURat7monlhs

図
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V０１．２３Ｎ０．２，２()()７１３７

ｌｆｌ１ｌ１への遊行異常を,温め、ｌｊｉｉｌ１腹部エコーで兄た
1〈lllH冊ljlli1Iiから／ill11111H(|jにかけての液体貯F1の原
Iﾉ《|は１１刑1肪川：ではなくﾉ,Ｓ１ｉ１Ｍの1【人な〃;帳と号え
られた」IillI、腹HIjCT(Fig.5）を施イルたところ、
１１ﾐ''１をﾉ<きく超えて1,11'2部ではほぼ/Ｍ逆にわたる
ﾌﾞ1冒水IiiWIiiをi認めた．１１:ＩｉｉＭの減)Eが必喫と考え，
ﾉf1ii棚を造設し，約7()(),''9のbI(を服d|したところ，
11ﾕﾊﾞ'1脳iil1liは杵|ﾘlに｡!(１１ﾄﾞした（Fig.6)．まだｌｆＭＩノリ
に)ｲ<は残(“ている様卜であったが、700m'の時
点で雌０１を終了した．

一度退院し外米フォローの後，１隊ｌｉｉ３力11時に
llIjl11ll勝ⅢIihl(符逆流ｿ,ifに対しl11ljl11ll膀胱ﾙ1(櫛;jWr吻合術
(Cob(､１１法)，１歳５力11111#にﾉ,そ'洲H1/1(１１;ｲ鮒冊|j狭
窄ⅢｉｉにA､}しﾉ,曽腎,iAi形成iilli（Anders()n-Hynes法）を
施行した．術｢'１所兇ではlii棚造設のため，左li1鮒
拡張も辿常の将,肋〈１１:膨行部狭窄症と変わらない

「1,1度まで縮小していた．またﾉj摺仙〈神秘↑『部の
器ｾﾞﾉ〔的狭窄の,「Iil度はりりく，ノjﾐＩｉ\Mli》l鋼;Ii$↑｢部狭窄

瞬

し■

､

戸
し
Fig.４０nvoidingcystographytheleftureter

runsunusuallytotherightlowerside．

lⅡ
凸

－－

’ Ｉ

)色
L－■

Fig.５EnhancedabdominalCTshowedleftgianthydronephrosisincreaseduntilitreachedtothe
oppositeside．
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は11喫》Wil;を起こすことはなく水'ｆｆ症の程度と脇Ii〔
所兄は必ずしも一致しないが，舷症例では''１らか
のｌｌｉｉ１ｉ１ｉミソiI；状をｲ｢することが多い:１１．水'仔症の急速
な悠化例では，’１２１，＃や１１１f部l11が]ﾐ訴となることが
多い．

ｌｌｌｌＫｌｌｔをi=iiliiにl111jl11llﾉk1i《ﾁﾘiiが苑1ﾊLされた報告は散
ﾚﾑされるI１．拡りl&した'i`YⅢtが後腹膜を介し腹腔を
11:|ルし，ｌﾙﾉ脚もｌ１ｉＩルさｵし磯Iil1ii1リイレウスの状態に
なることが１%(lＡＩと勝えられる．それらの》,iillillはIlI1i

側水Iinfｿ,`'iがともに｣'Wﾉ<したものが多い．片側のIﾄﾞif
1Ail広りｌｉのみでは，イレウスを起こすほどのI]２排を
米さないのであろう．ただし，それほど大きくは
ない１１．l1lll水IiIWliiでも１１笈liiに()|くうと思われるnlliHIltが

ｉ舌,ilFになることもある5)．
また、ｌ１Ｚ１ＩＩを,lidえるほど大きく拡張した片IHll水

Ｉｉｉ１ｆｿil;のＷｉｉＩｉは少なく、１施,没6例の報告6)がある．
しかし，その/I〈ＩｉｉﾁﾘiiiのlIJi峻や臨床症状などについ

てはＩ洲１１には1iMi,洲できず，「1験例のように対I11Ilま

で逆するハ１１【人な水ｌｉｌ縦が含まれているかは分か

らなかったいずれにせよ、迦常はある,ＩＹｉｌ度の拡

り腱を起こした段Wfで１１１らかの臨床症状をｉｌ１するた

めjll1Ilに逸する1)iiに治搬対象となるためⅢ1階

例が少ないものと川)れる，

「１１１jiiIlillではＸｉｌｌｌＩＩｌに)掴-るほどの水腎症であった

が，Ｉ剛j膨illIli以外のlliMﾙi<Ⅲ1:状を認めなかったＭ１

部ＣＴで兄るｌｌ(1)イレウス症状を起こさなかった

のは未だに駁|A1の残るところではあるが，急激に

進↑｢することなく緩徐に進行したため適応M'l来た

のであろうかと樅111'１される．術''１)ili:兇にも記紋し

たが，ノ!§WMl’剛:移行部狭窄の原１大Ｉが器質的なも

のでなくﾉＥ１ｉ(Ｍ１'1身のlⅢＪ１により屈''１１が増してい

たものによることも、リiiiみを伴うこともなく緩徐

に進↑“たII11lllの.つと考えられる

また，腹冊I;エコーを脆↑皿た際に左1ｺ大水'ﾄﾞｻ症

の,珍lIIilrに稲らなかった｣:''１１１１としては，腹》１１や,'ﾃﾊﾞlj

lI1iiをきたしていないというlIiM床経過より片１１１１１水I汗

リ,iiが11哩腔令体をIliめているほど火きくなっている

ことを髄わず.「1,11鰯'1の人きな液休貯fW＝膀胱拡

り)‘」と紺び１，１けてしまったことが挙げられる．忠

児の》>i態をもう－１ufしっかりと把握し，かつ様々

な''1能性を駈って勝えればエコーの段階で'二i大水

liiihliiiも}'二i燗できたであろう．

なお，７ヵ）l11fのＶＣＵＧ(Fig.1）をretrospective

云詞Ｉ

つ

１Ｍ

Fig.６AbdominalX-rayafternephrostoｍｙ：no
abdominaldistension

症のlIjiIkIとしては､１１;')I《したＩｉｌＭｒ１体がIiWWIi》1鋼

移行lIiljをlIl1lI1・蛇|｢させ，ＩｉＩＭﾙl鋼;移行部の迦過

lIlif'１ｉｆを'起こしていたのではないかと考えられた．

考察

先）〔`ｒＭ（IiWf)i;の|H(1ﾉ《1としては，liiif硫尿僻移行部

狭窄ｿiiiが11ｔも多く，水IiKif症全体の6()～80％とさ

れている．liWIij1<榊膠行(|j狭窄症を来たす原1ﾉ:iと

しては，Ｉﾉﾘlklljl:のY'猟や蝿iⅡⅢ符による'i子盃尿符

移行部の１１：辺や癒ｲ!↑，）lllllllによる外|ﾉ:|性のy蝋な

どが挙げられている!)‘無沿Mjiiにて幡快する唯Ｉﾀﾞ,｜

もあるので，初!(１１のif脈〃針としては無治療で経

過剛察を行い，’|瑞快がillLられないりrlilﾀﾞ１１に対しては

RI検廠にて分Ｗ機能を''''１定し，Ｍ１１Ｉの分'汗機能

の低「を,iMめるｿiii例に＃Ｉしては平i1l1i適応となるの

が辿常である2)．

水'i(ﾁﾘiiiが'''１'lHllfにはﾂﾞﾋﾞ兇されず，後になって苑

1'1されることもある．ＩＩＡ然'1鮒11スクリーニング検

Tfで1,,Lつかるものから，ｌ似ルガ.,'ｆ部揃や順１，１:'１ｲ〈

'1門感染，111ﾙ1<などの洲ii状をｲ｣･するものまで臨床）i；

状はl11lii広い，tMvlil艸腱がなく、J1;進行性の旋例で

、
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にし,L返してみると，ノiﾐﾙl鞘;の,|i縦の雌1｣ﾂﾞ&常とﾙ,〈

悴の途絶を認める．liilI1洲にＣＴやMRIなどの客
iiM的lI1ji像,i1iIlliを↑｢っていないためlillli,;111はｌｌｉてない

が，７力１１の時点で雌に｣['''１，１･近までﾊｾﾞ水Ii1f症が

伽：しておりｌｆＭ》1(棉膨行部のMIIllが強まってい

たIIJ能性が示唆され，lji述の統離に進行していた

であろうことも説Ⅲ|がつく．
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結語

〉i1i化器J1ii状をLI1さずに対l1llまで進峻した'(大水

'汗症を経験した・今''１１は膀胱造形および１１笈冊llCT

にて諺wTにやったが，Ｉｉｈｌ（Iiｻﾞﾘiiiの１１１能性を念蚊

にlilllけば今後は１１燗jエコーでも充分診'折が１１．能で

あると考えられた
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