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総 説 第７回日本小児放射線学会教育セミナー｢先天奇形と正常変異を見極める」より
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ﾊﾉＷﾉ･Z化／/M)Sﾌﾟﾉ.cに／lTherearemanycongenitalmalformationsil]thGcenlralnervoussystem（CNS）

wllichcanbevisualizedc1earlyoｎｂｒａｉｎＭＲＩ・However,itisnoteasytounderstandthcircomplex

developmentall)rocesses、Ｆｏｒａｐｐｒ()achingcongenilalmalform［ltions，ｉｔｉｓｖｉｔａｌｔｏｈａｖｅｓｏｍｅ

ｋｎｏｗｌｅｄｇｅｏｆthebasicprinciplesunderlyingCNSdevelopmenLInthisreview,IdescribetheMRI

findingsofthenlajormalformationｓｗｉｔｈａｎｏｕｔｌｉｎｅｏｆＣＮＳｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔtomaketheirprocesses

nloreeasilyulldersto()。．

K、)ｗｏ'zｌｌｓ Congeﾉ7ｉｔa/ｍａﾉﾉb/ｍａ〃on,Ｂﾉ1aﾉﾉ7Ｍ円ノ

胚菜，ＩＩ１１ｌＪｉ葉，内胚蝿という体の基本liMi造ができ

る甑要な過嘘である．この時期に脊索が形成され

'lilh骨格の基礎となる他に，ｉｕｌ１経笹の誘導にも関与

する．

第４週：３胚轆のそれぞれが，特有な組織と器官

系を形成していき，外１１雌から神経管が形成され

るⅡ馴]である．

第５週以降：脳胞形成(分割)や神経細胞桜IIM1によ

り脳が形成されていく．

はじめに

ＩＩＪ枢神経の先天奇形と｣f常変異を理解するには

発生学的知識が不可欠であり，小児を主としない

,山i像診Ilji:医には敷居が高いように思われる．１１１枢

ｉＷＩ１経にはたくさんの先天奇形があるが，雅木的な

発生学的知織を蹄まえて，代表的な允犬奇形の成

り立ちをよくI1H解すれば．どのような先夫奇形の

ｌＩＨｉ像に,１１(会ったとしても読み解くことができるか

もしれない．本稿は，’'｡I1rlvlI経の代表的な先天奇

形について，第７１r11日本小児放射線学会王ｌｉＭの教

育セミナーにて行った教育柵淡を総説としてまと

めたものである．

神経管閉鎖障害

1.神経管形成(Fig.1）

IqlI経梼ができる過程・胎生第4週に完成する．脊

索は，その_'二にある外'１f葉に'ｍｌｌきかけて神経板を

誘導する．この神経板の正1↑１部は陥uljしてidlI経満

となり，そのllIij側は隆起して神経ヒダとなる.神

経満の外側壁は,:1,央で融合して神経管が形成され，

残りの外１１１i葉は休表外胚蕊となる．

器官形成期

胎生第３週～８週を器官形成期といい，この時

MJ1に潔境|ﾉﾘ子や過伝lkl子により大部分の奇形が生

じる．

第３週：原11易形成が起る．これは311Ｈ１梁つまり外
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2.二分頭蓋・二分脊椎

ｉｎｌｌ経１WのI11jl11llに並ぶＩＩ１ｌＩｉ雌11116の分節１１ﾘ組織塊

を体節といい，筋板(筋組織)．椛板(IliM1oと`|`|･)、

皮板(典皮と皮1〈組織)をイヒじる．’'２１)|#では発生第

４週''１に|;|M波の細胞が脊髄と脊索の１１１Ｍ｢を取りl腓Ｉ

み，ｉｆl;Ｉｉが形成される(Fig.2)．

：分蚊蒜・二分脊椎は，胎'１<191に'０１１経孔の閉鎖

がlllit'１{;されることにより．１１１|雌などの発達が隙

',！;され'il･ｸ<楓を生じたものである．’１`}欠損部から

ＭＦ物がいろいろな１１１．度に逸脱する(Fig.3,4)．

板

■'糠諭

Fig.１神経管形成の過程
（神戸大学大学院神経発生学分野寺島俊
雄先生のご厚意により“神経解剖学講義
ノート2006,'を参考に作成）

Fig.２神経管閉鎖障害
（寺島俊雄“神経解剖学講義ノート2006,’
を参考に作成）
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嚢胞性二分頭蓋・髄膜脳瘤
ａ：胎児ＭＲｌ

ｂ：出生後MRl

後頭部の骨欠損部から，髄膜･髄液
および脳組織が逸脱している．

売轡〆
￣

■ｃ
ｂｌ

■

Fig.４

嚢胞性二分脊椎・脊髄髄膜瘤
ａ：ＣＴ(腹臥位）
ｂ：軸位断T2強調像(腹臥位）
ｃ：矢状断T2強調像

ＣＴで椎弓に骨欠損が認められ，同部
から嚢胞様に組織が逸脱している．
ＭＲＩでは，骨欠損部から髄膜および
脊髄が逸脱しているのがよくわかる．
(京都大学放射線医学誌座金柿光憲
先生のご厚意による）
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３先天性皮膚洞

’０１１経櫛;のイミ端が皮膚原）,１，つまり体表外１１Ｍ;か

ら完全に分''１１できずに残ったもの:!)．外iliMは，’|辮

裂上縁よ')も上方にあるlliilllllとして認められる．

皮膚洞は7fl;11橘;|ﾌﾞﾘへ入りIi1m腕で終わるものや．さ

らに1MiIl蝿;lﾉﾘに人仇終糸や脊髄IlL1錐に終わるも

のがある．従ってi'ﾃﾞ|:i鋼;Iﾉﾘに感染を'|iじゃすい．

皮１，IiillilllⅡ|いわゆるｄｉ１ｌｌ,)ＩＣについては，’１<'f製Iﾉﾘに

あるのか，件裂よりヒガにあるのかがｉＥ艇になる．

特製|ﾉﾘにある場合は．〕､常尼什先端レベルのllilliリ

でありIlilll1lは浅く|鮒･の１１ｆ耐で盲端となってお

り．底汁１１も表皮で慨われている（sacrococcygeal

diml)IC，bcIlignsacl･al1)its)．従ってi'i:|;剛;|ﾉ､1W＃

造との述統性はみられず，辿１１１は治臓の対繋とな
らない

■可■■■■￣’■■■■■■U

嬢(A,ｉ
～－－〃 4.正常変異

椎弓間軟骨結合の癒合不全(Fig.5）

Ｉ[常変ylLの一つ．｛１２１〈''111には''''''1'’１鮒・はまだ

完全な什化が完成していない．第５腰{化第１１１１１

椎に,ﾄﾞJ1illi度にみられ，イ|きililiとともにそのｌ【1度は減

少する．

Terminalventricle

ll鮒変災の－つ．第５l1iMLiiiともいわれる．脊髄

に１１心符の1〈端が拡大したもので，脊髄''１錐や終糸

の,１，の鍵胞WIIi造としてみられる3１．

終糸脂肪沈着(Fig.6）

終糸のIlHIlli沈肴ないし小さな脂肪ⅡKは11ﾐﾄﾞｉｉでも

ときにI認められる．１／ｆ髄係ＷＩやiqll経症状を認めず．

Fig.５椎弓間軟骨結合の癒合不全

鱸■

Fig.６終糸脂肪沈着
ａ：矢状断Ｔ１強調像
ｂ：軸位断Ｔ１強調像

ａｌｂ

【汁伽）

中刷

Fig.７脳胞形成の過程
胎生第５週に，前脳胞は大きく変化する．前脳分割の誘導(腹側誘
導)は’前脊索中胚葉の活性化による．
（寺島俊雄“神経解剖学講義ノート2006m'を参考に作成）
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6迦にかけて，IiilliM脳が終IlMIltl・lAl111il肥に分化し，

ﾉf(i､'し球分i1lIjを来たす過侭(llxI1Ill,誘導)での障害で

生じる．終脳は左右に分離しないｲ《対imparの特

徴をＷＩめた令球の状態をﾗﾊﾞし，本来ﾉｹﾞ:１｢の.対，、

で発化する析皮lirが左右に分離しない“不対”で

発生した舟１１ｼﾞである!)．

ｌｌ１Ｉｌ<１０１１絲糸の腹I1l1J1三'ＩＩ部のi１１:１kをlIill御するsonic

hCdgehog世Iﾊﾟﾃの突然変與や、コレステロール化

合1ＭＩＬ常などが原因とされている．

形態的には』!：右の大脳皮Piがつながった状態を

１吋．’､ｿii度によりalobar、semilobal．、lobartype

に分噸される．顔面形成にもIIlitli;を米し、口蓋口

唇製、llljI1R綿l1Ii雛の縮小やＩＥＩiii例ではl1illl(症を

伴う．

Alobartype：最重症型

大１１１)ii､l2LIiの１１１１１１非分離，、１２球|ﾊ1饗・大脳鎌の火

Ｉ１ｌ(共辿の形態的特徴)．第３脳寵は形成されず、

liilll職とそれに連続するdorsalcystが形成される

J１脳核とi<M床は癒合し、脳梁は久１１lする．重度の

顔[ｉｉＭｊ１ｌ夢，小頭症をI､'2う5)．

Semilobartype

l)ii蚊＃11にて'['１１非分離がみられる．大脳､ﾄﾞ球'１リ

製・人ＩＭＩは後部が部分的に形成される．第３脳

窄はｲ《充分ながら形}jlijされている．」』:底核・視床

の分離はｲ<定金で、ｊＥ１ｌ１で部分iI?に癒合している．

MRIで脂|脚沈|ｉｆのサイズが211111)木ilMiの吻合はlli常

変災と皆えてよい．

脳胞形成障害

1．脳胞形成(Fig.7）

ｉｑＩ１経概;がl1l1鋤するころには．ｉｍｌ１絲栂の|iii端が緑

速に発進することにより脳lfllが'1こじ．IiiilIilii肥，’卜Ｉ

ＩＩｉＸｉ脳，愛111M脳の３つのIliM脳が形成される．｜Ｍ二第

５週頃にはliiIliRi脳から終脳１１(11とll11111i11uが，獲脳砲

から後１１i)iI1uと'１ｌｂ脳胞が催じ、５つの''１M肥が形成さ

れる．胎′li輔５週頃に前脳胆は蚊l‘〃lf1jの分ＩｌｉＵに

よ'〕終１１１WとlI1lIllMに分かれる．この１１剛1の終脳は，

まだ半球の形をとらず，全球(h()l()sl〕l1Gre)とⅡ1zば

れるドーム状の形態を呈している．

余球のI1iIl1lIillはﾉiﾐｲ[｢に分離しない終１１１ﾘｲ《j(ilinI1)ａｒ

でIliめられている．その後、傍lli1II1Wjにﾉ,{(｢2本

の､１A球満が}|ＩＤ,'し，ユ'2球分iI31がl(尚まるさらに分

化が進むと，終1ｌｌＭｌＩＡ対semiparに定金対[otoparと

呼ばれる新しい組織(皮質板)が形成される．完全

対の発達によ()，終１１１Wは左ｲ｢2つの､１２球肥に分か

れて発進する')．

2.全前脳胞症Holoprosencephaly(Fig.8,9）
胎'k1U1にＭｉ脳がﾌﾞ,三ｒｉに分I1illしないか．その分削

がｲ〈卜分なために起る疾患群の総称．Ｉ１ｆｌ'kl1I15～

alb

〃〃

■■

Ｈ~￣

。
Ⅲ
」

Fig.８

全前脳胞症Semiloba｢type
ａ：軸位断T2強調像
ｂ：冠状断Ｔ２強調像

航Ⅲ）

,『･￣￣ロ
〆預、

召T得

F響-し

、
Ⅲ

Fig.９

全前脳胞症Lobartype
軸位断T2強調像
(京都大学放射線医学講座金柿光憲先生
のご厚意による）

一ADI －１
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脳梁膨人iIiljの形成を認めるが，休部より前方が欠
lliする．

Lobartype：最軽症型

前頭lIiljの大脳半球１１M鍵と大脳鎌の形成ｲ〈全によ

る|iii頭葉の部分的癒合．第３脳篭は形成され，」,Ｌ

底核・iill床は分離している．脳梁は休部から膨大
部にかけての形成が認められる

部位が後刀へ炎}[|して第４脳籠が憧胞状に|広大す

る（Fig.11)．また，この遜胞W,『造の存在が小脳虫
部の形成を障害する．

小脳の)I診成を考えると，胎′|ﾐ雛9週に発達illの

小脳､１ｔ球がi'三｢'１部でM1!'介することにより小脳山都

が発生する．ｌｗｌ'合は上方からはじまり，小脳>１２球

の発達とともに山都1〈部が形成されていく．従っ

てDandy-Wa1ker奇形では，小脳､１２球ではなく小

脳山都の形成ｲ〈全を来し．特に山AII下部の形成ｲ〈
令が認められることが｣:11解できる

3．Dandy-Walker奇形

第４脳籠と迎統する後頭蓋補鍵胞と、小脳虫部

下('1の完全または部分欠枇を米す奇形をいう6)．

さらに後頭雑窩の拡大，静脈l1il交会の拳_'二、小脳

テントの,{､5位が認められる．水頭ｿii:，脳梁形成不

全の合併が多くみられる(Fig.10)．

胎生期の菱脳蓋板におけるIii膜様部の発達障需

によるとの説が1JAK|冒有ﾉ]である胎生!＃1の愛111M議

板において前膜様部の退化が生じず．そのためFil

４．Dandy-Walkercomplex

Dandy-W1Fllkercomplexは1989年に提１１１１された概

念で7LDandy-Wa1ker奇形,Dandv-WalkervarianL

1I大人梢による後蚊蓋禰獲胞をlﾘ｣雌に区別するこ

とはl1l1i像_'二'１;Ｉｌ１ｆであり，また他の先天異常をｌｊｌ２わ

ない場合は区別することのlMii床的怠鏡は少ないの

ａｌｂ

FiglO

Dandy-Walker奇形
ａ：矢状断Ｔ１強調像
ｂ：軸位IflTT1強調像

『『

ＩＩ

第４脳室と連続する後頭蓋嵩蕊胞，小脳
虫部下部の部分欠損がみられる．さらに

後頭蓋嵩の拡大,静脈洞交会の挙上,小
脳テントの高位も認められる．

15認露悪罰

孔

Ｆｉｇ．１１
菱脳蓋板の発達
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巨大大槽(Fig.13）

第４脳室や小Ｉ１ｉｉ山部の形態が全く１１ﾐ常で．かつ

人WIiが異常に火きい状態をいう．後脱様部の障詳

で，Magendicｲしの１%|放が進れることで他じると

され，第４lIiM寵やIHillulのくも膜下腔と「11｣1に交辿

している．後頭蓋嵩の拡人を伴った大きな場合も

ある．

Blake蕊蕊胞

磐脳の発述過『１世で、－１１#的にｉＬＭ１１ｌしたBlake鑓

が退化せずに背１１１１１に膨隆した嚢胞をいう．小脳ul

iMljは111常に,;Mめられる鍵胞は第４脳寵と交迦し

ているが，l1Iill1llのくもllMl1〈雌とは交迦していない．

後頭蓋窩〈も膜嚢胞

小脳､１４球後〃に存在することが多く、小脳半球

および山都を)l:|非する．小'１１)i山都はｌｌｉｆｌｉに認めら

れる．鍵胞は鋪４IIiM篭と交〕、しない

で、これらはまとめてDandy-WalkerconlplGxと

Illzばれる．典型的な形態を1,』すものは1X別できる

が、そうでないことも多く，特にDandy-Walker

varian(を区別するのがしばしば1M“い、

Dandv-Walkervariantとは，’|ｉｆ度の小１１１独部下

部のllIi形成，第4111M篭と述統する小さな憩峯状の

後顛捲街獲胞を特徴とし，Dandy-Walkel･奇形でみ

られるような後nGM鋪の'１Ｍﾐがないものをいう６１．

Dan(ly-Walker奇形の'隆度なものとも解釈できるが，

後頭捲窩拡大やLMIjIlM診成のBFI1度にlﾘIIiifな脂標が

ないため，しばしば診ＩWrが難しくなる．Ｉ１ｒに小脳

山冊１１ド部の低形成が|ﾘｌ１ｉｌ；でない場合は，後に述べ

る１りく人|:１１iやB1akc鍵嚢胞との1X別は川靴となる．

5．後頭蓋嵩に蕊胞を形成するもの

Dandy-Walkervariant(Fig.12）

’|i縦の小脳虫HIj「部の低形成がみられる．第４

I1iM寵と述続する小さな後頭諦Wli礎胞(憩嶺状)を形

成する．後頭維MIiIiの肱ﾉ（は,淵めない

神経細胞移動障害

1．神経細胞移動(Fig.14）

はじめiqlI経櫛は神経-1二皮細胞の多列上皮からな

Ｉ
ａｌｂ

Figl2

Dandy-Walkervariant
a：矢状断Ｔ１強調像
ｂ：軸位断Ｔ１強調像

alb

該ii篝弩|篝鬘曇ｉ
~肱

＃

３
ｑご

し■白田足■

ｆＦ可鈩、

1,Ｊiｆ露
Fig.１３

巨大大槽
ａ：矢状断Ｔ１強調像
ｂ：軸位断T2強調像

０１’

蕨￣.、
１Ｎ
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る．神経櫛がⅡM鎖すると，｜(''１経1:脇''１砲は盛んに

分裂・増殖を繰り返す．次に神経１２皮細胞は分裂

してｉ１ｌｌ経州11胆(幼呰なニューロン)を鵜|ﾐするよ

うになる．’０１１経芽《''１肥がＩｑｌｌ経上皮jiIl11胞艸jから抜け

'１},し、ＩｌＭ衣'1111へ放｣】Ｉ状に近上する．１１１M表に到達し

た神経芽$'11胞はニューロンに分化し，後述のイン

サイド・アウトの原１１１１に従い６ﾙﾄﾞの人l11ki皮質|叶造

が形成される

第６Ⅳ11,.部となる．

遅れて皮質板にlllわるニューロンほど皮?〔板の

表艸iの位iilfを占め、皮質板のニューロンは，深ﾙﾘ

ほど'１１<発生したニューロンにより,11めらｵしる（イ

ンサイド・アウトバターン)．

3．神経細胞移動障害

１１f)ﾉ|{!U１８～25週(ﾉＷは16迦まで)の桐'1締）|:$Illllu

の移lli1)ll1if'１１;によい脳皮ｾﾞﾉ【の１W築興常を来した状

態である．

ｉＯｌ１紙$'１１胞移動１噸I；は遺伝‐｣＆lWlIIｿTが進み，その分

類や椚称が変わってきている,>・洲l1W症は，以1iii

"Iypel”と“lype2”に分撤されていたが．リ,l/[ﾐは

typelが１１｢１１↓型洲liMｿiii(いわゆる洲1(症)と1112ばれ．

type2はcobbleslonccomplexとして洲111iiｿiiiとは別

の）斯態として分｝Miされている．いわM))る洲li)ﾘﾘ,iiは、

脳表へ秘肋するi''１経jlllllllaが途｢'１で悴1ｔすることで

生じるとされている．一方，iIillI】11先天性筋ジス

トロフィ一などのc()bbles[onccolnplexは，iwlI絲

細胞が本来越えることのないlliM衣の基底股を越え

て．過剰に移動することが原Ik1で姫じるとされて

いる

2.大脳皮質の形成(Fig.15）

初めのｉ１ｌ１経洲'11胞はII1W-iiiWfから皮『'『表|(｢iに向かっ

て移動し，皮１画の表１１ﾘでIiZmlを'１;|こしてニューロ

ンに分化する．これらの妓初のニューロンにより

プレプレート(原始網状＃i)がまず形成されるそ

の後，脳室,'１|:でﾉﾋ成され〃肋を|ﾙＩ始したiJll経削:iliIll

llhlがプレプレートに投入し､ここに皮?〔|iI)〔と呼ば

れる密なニューロンの災卜11を形成する皮質板は，

将来のＭ'【第２層から第６ﾄﾄﾞの１２部を||'ｻﾞ成する．

ﾘ|き離されたプレプレートは将来の皮fjr節１ルドと

脳室帯
神経上皮細胞が分裂して‘
神経芽細胞やクリア芽細胞
を産生する領域．

4.古典型滑脳症(Fig.16）

遊走する巾|'経$'１１肥の停止でノヒじる．大lli舷'〔は

１１三常の６１';＃ではなく，４１櫛|;|'|i造をとる．111M'111形成

の完金欠j川である』11脳l1i1から，１１１１$広でW11なlllWln1

を形成する厚脳Ｉ１ＪＩさらにlIA1liKｿIiz型の皮r'ＩＦ,W;状

WL1r1はである．

）M1ll川''１，厚Ｉｌｉｌｉｌｉ１Ｉ，皮使下`ｌｉＩ:状與m7性灰IflP〔に共

通のHj(lﾉ《l過伝子が１２１'１ﾘＩしておI)、Iii]じ疾忠の表現

型(願ﾙﾋﾞ度)の迷いと考えられている．

中間帯(外套厨）
脳室帯で生成された神経芽
細胞は外方に移励して,脳室
辮と辺緑帯の中liHlを占める．

／
梢神経系や脳の他の領域から
軸索が豊揃に分布する領域．

辺縁帯宋分裂中の
神経上皮細胞 賊

分化したニューロン

Figl4神経管からの神経細胞移動
（寺島俊雄“神経解剖学講義ノート20061’
を参考に作成）
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Fig.１５大脳皮質形成におけるインサイド・アウトパターン
（寺島俊雄“神経解剖学講義ノート２００６，，を参考に作成）
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第４厨は不Bil11llに神経細胞がi1liuﾀﾞlＩする分厚いl曹と

なる(Fig.17)．

5.滑脳症における大脳皮質の特異な４層構造

第１解および２畷は通常辿りだが，第３１１iｳの部

分が環境要|人1や過伝要lklにより障審され，後から

くる神経細胞の移動がせき１１:めらオしるそのため， 6.帯状異所性灰白質

洲iilriの肢'陶旋Jl1・左ｲi対称性に、皮?〔下に,(ｉ；

状に異DiWl=灰｢'億を認めるもの．衣[Hiの皮質と’１%；

状灰1'１質とのＩＨＩにNiiい白肛'rlI;iiが存ｲﾄfし，二'1ｔ皮質

doublecortexとUVばれる．

一
一
『
、

｜
Ｆ
へ

り
凶
■
仏
ら

７．Cobblestonecomplex

W1alker-Warburg症候聯に代表され．WHilll型先犬

性筋ジストロフィ~，muscle-eve-braindisease，先

天性筋ジストロフィ_症候'１ﾄﾞが含まれる．１１本で

は袖'11111先天性筋ジストロフィ－が多くみられる．

いろいろなml1ljrの多小脳1111を呈し，脳表はcobble‐

Stone(数面)様に不整で，肥厚している．皮Irと【Ｉ

１ｉｉの境界は古ﾘI↓的ihIll脳症と異なり不繋である１０)．

卜,」

■
Fig.１７滑脳症における皮質の特異な４層構造

（寺島俊雄“神経解剖学講義ノート20069,
を参考に作成）

｢

１

９，

二

ｂ

Ｉ
ＰＵ． Ｆｉｇ．１６

古典型滑脳症のＭＲ｜
皮質は非常に厚く，白質の容量は少ない．
また薄い表層と厚い深層の問にＴ１強調
像で低信号，Ｔ２強調像で高信号を呈す

る帯状の構造があり(矢印)，神経細胞の
移動をせき止めている層構造を反映して
いると考えられる．

Ｉ

・
１
０

＄
ワ

＜垂＝訂

蕊鱗vz[ｏ５Ｅｃ､-15唾,。③

Fig.１８福山型先天性筋ジストロフィ－の皮質構築
（寺島俊雄“神経解剖学講義ノート20061'を参考に作成）
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福山型先天性筋ジストロフィ－のＭＲＩ
ａ：１０歳男児．前頭葉優位に多小脳
回が認められる．小脳辺縁部に小
さな嚢胞様構造がみられ小脳脳回
の配列の乱れを反映していると考
えられている．

ｂ：４か月女児．重症例ではcobble
SIDnecorteXと呼ばれる厚脳回様
の多小脳回が側頭後頭部に認めら
れる

一一一Ｆ＝~

iiiil笈
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病Hl1学的に皮質に1ﾘ|らかな11柵造を認めず，不ﾉjl
M11な多小脳ｌｉ１１の癒合がある．

ｉｎchildren､ＡｉＮＲＡｍＪＮｅｕｒ()ra(lioll995；１６：
1421‐1426.

4）Utsullomiy【1Ｈ,YamashitaSTakanoK,ｅｔａｌ：

Midlinecyslicll1allbrmaIionsoIlhebrain：imaging
diagn()sisandclassincationbascdonembry()Iogic
a11【llysis・RadiatMed2006；２４：471-48Ｌ

５）HahllJS,ＢａｍｅｓＰｌ)：Neuroimagingadvancesin
h()lopr()scnccl〕haly：ReIiningthcsl〕ec(rum()ftl1(,

midlillemal[ormalion・ＡｌｌｌＪＭｅｄ（)enetCSGmin

MedGenet2010：154Ｃ：１２０‐132.

6）Ｋ()lliflSSS,ＢａｌｌＷＳＪ１;PrengerEC：Cysticmal‐
Iormaliol1s()Ｉｌｈｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｆ()ssa：dilTcrenlial

diagnosisclaIiliGｄlhr(〕ughcmbryologicana1vsis、
Radiographicsl993；１３：１２１１‐1231.

7）Bark()vichAJ､ＫｊｏｓＢＯ,Nol-1nallD,ｃｔａｌ：Rcvised

c]assiDca【iｏｎ()fposteriorl〔)ssacystsan〔1cystlike

malf()rmatiol1sl〕ase〔1onthereslllls()ｆｍｕｌ(il)lanar

MRimflgillg・AJRAmJRoelltgenol1989；１５３：
1289-1300.

8）SasakiAdamsD,E1babaaSKJewellsVletaI:The

Dandy-Walkervariant:ａｃａｓＧｓｏｒｉｅｓｏｆ２４１〕ediatl･ｉｃ

ｌ〕atienlsandGvalualion()Iassociatedan()malies，

incidence()fhvdr()cephal【1s,allddevel()pmental

（)lItcomesJNcur()surgPcdialr2008；２：194-199.

9）Ｂａ１．k〔)vicl1A1,KuznieckyRI,Jacksol1GD,ｃｔａｌ：

Adcvel()1〕mentビル111〔1geneticclassificationfor

mallbrmalionHofc()rIicaldcvelopmenLNeu1･ology
２００５；６５：1873-1887.

10）BarkovichAJ：Ncur()imagingmani化stali()nsand

classilicali()IloIcongcnilalnlusculal･(lystr()l)１１ies、
AINRAI11JNcuroradioll998；１９：1389-1396.

8.福山型先天性筋ジストロフィ－

１１'１経iM1111aが本来越えることのない１１１M表の基底llRl

を越えて〕Ｍｌｌに遊走することが原lkIで生じる．そ

のため大脳皮f'〔のＩ洲；造は消失し，神経細胞はjllN

秩序に配列する(Fig.18)．

程度の差はあるが多小脳ＩＬ１１はほぼ全例でみられ

る所見で，ｉｉｉ蚊嬢優位に認められる．皮r'rはやや

ﾊｴく、表|iiiに浅い満が腹数みられる．’171様の変化

は小脳皮質でも認められ，小脳辺縁部に小さな獲

胞様榊造がみられ特徴的な所見をI｣ｌす．これは小

脳脳１１ＩのIW11に乱れが生じ、くも膜1〈鵬が多小脳

血1によって取りljMまれた状態を反映していると答

えられている(Fig.19)．

ノri症例ではcobbIest()necortcxと呼ばれる厚脳

1111様の多小脳''1が11111頭後頭部に認められ，皮質が

厚く、.､1柵な脳表を(,&す．
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