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はじめに

Arm levitationは，上肢の不随意的な挙上や不自然な肢位を
主体とした異常運動である 1）～3）．原因疾患として，脳血管障
害 1）～5）や大脳皮質基底核変性症（corticobasal degeneration; 

CBD）5）～7），進行性核上性麻痺（progressive supranuclear palsy; 

PSP）8）などで報告されている．一方，クロイツフェルト・ヤ
コブ病（Creutzfeldt-Jakob disease; CJD）は亜急性に経過して
認知機能障害やミオクローヌス，脳波上の周期性同期性放電
（periodic synchronous discharge; PSD）などを主徴とする予後
不良な疾患である．その初発症状には，認知機能障害，精神
症状，小脳失調，視覚異常などをみとめることが多いが 9），上
肢の異常運動を呈した報告も散見される 10）～19）．われわれは右
上肢の不随意的な挙上で発症し，病初期には CBDにも類似
した臨床像を呈した孤発性CJDの1例を経験したので報告する．

症　　例

患者：74歳，男性．右きき
主訴：右上肢が勝手に上がる，右手が使いにくい
既往歴：70歳時に高血圧，狭心症．輸血歴・海外渡航歴は

ない．
家族歴：特記すべきことはない．
現病歴：2009年 11月初旬に歩行時に右上肢が不自然に挙

上していることを家族に指摘された．その数日後より無意識
に右上肢が挙上していることが多くなり，物を取ろうとした
ときに右手が弾かれるように浮上することもあった．右手の
動作中にも意思に反して右上肢が挙上するようになり，右手
の使いにくさも出現した．近医で頭部MRIを施行されたが異
常は指摘されなかった．その後も右上肢挙上の頻度が増加し
たため，11月某日に当科を受診した．
入院時現症：一般身体所見に異常はなかった．神経学的所
見では，意識清明で見当識障害や記憶障害もなく，mini-

mental state examination（MMSE）30点，改訂長谷川式簡易
知能評価スケール（HDS-R）29点（野菜名の語想起 -1）で
あった．失語症はなく，脳神経領域にも異常はなかった．四
肢筋力は正常であったが，右上肢には軽度のパラトニアがみ
られた．四肢腱反射は正常で，下顎反射は陰性，足底反射は
両側中間位を呈していた．表在感覚は正常で，位置覚が右上
肢で低下していたが，偽性アテトーゼはみられなかった．両
上肢を前方に伸展挙上させると右上肢は外側上方へ緩徐に偏
倚した．他の診察中にも右上肢は無意識に浮上し，右上肢を
挙上したままでいることが多かった（Fig. 1）．複合感覚では
右手の立体認知覚が障害されており，2点識別覚も低下して
いた．キツネ手の模倣や連続指折り，指タッピングなどの手
指分離運動も右手で拙劣化していた．手指の巧緻動作や立体
認知覚の検査時において，右上肢は肩関節で外旋しながら
ゆっくりと挙上した．肘関節は屈曲し，手関節は不自然な伸
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展位を呈した．これらの異常運動は課題動作の遂行に影響し，
随意的な制止は困難で閉眼下ではより顕著になった．また，
安静時にも会話や注意がそれると右前腕はゆっくりと空中に
浮上した（movie）．その動きを止めようとするそぶりはみら
れなかったが，家族や担当医が指摘すると自然な肢位にもど
すことはできた．患者本人は「気がつくと右手が上がってい
る．右手を使おうとすると右手が勝手に上がる．右手の司令
塔がうまくいかない．」と述べた．把握反射や拮抗失行，道具
の強迫的使用はみとめず，閉眼下で右上肢の違和感を訴えた
が，自己所属感の消失は明らかでなかった．
検査所見：血液検査では血算，生化学は正常であった．抗

核抗体は陰性，甲状腺機能は正常，甲状腺自己抗体も陰性，
sIL-2R，NH3，各種ビタミン類も正常であった．血清ウイルス
抗体価の上昇もみられなかった．髄液検査では細胞数 1/mm3

（単核球のみ），蛋白 33 mg/dl，糖 68 mg/dl（血糖 98 mg/dl），
髄液 NSE 37.9 ng/dlであった．髄液ウイルス抗体価の上昇は
なく，髄液細胞診にも異常はなかった．頭部MRIでは，DWI

にて左大脳皮質と基底核に高信号領域をみとめた（Fig. 2）．
MRAに異常はなかった．脳波では左半球優位に徐波化と一部
に周期性リズムをともなう高振幅鋭波がみられた．
入院後経過：入院後も右前腕は頻回に空中に浮上していた．

右上肢を挙上肢位のままで保持していることが多くなり，姿
勢に関して無関心となった．右上肢全体の動きもぎこちな 

く，自然な肢位にもどすのに努力を要するようになった．右
半身を物にぶつけることが多くなり，右半側空間無視と消去
現象がみられた．発症 1ヵ月頃から左上肢にも無目的な挙上
が出現した．発症 6週頃から前頭葉徴候と右上肢優位にミオ
クローヌスが顕在化した．同側および対側性の模倣性連合運
動も出現した．MMSE 17点，HDS-R 14点と低下し，急速な認
知症の進行がみられた．発症 7週後の 123I-IMP SPECTでは，左

半球の前頭葉内側面と頭頂葉の血流低下をみとめた（Fig. 3）．
徐々に無動性無言状態となり，脳波も PSDに移行した．プリ
オン蛋白遺伝子検査では，コドン 129はMet/Met，コドン 219

は Glu/Gluで変異はみとめなかった．髄液 14-3-3蛋白陽性が
判明し，総タウ蛋白も上昇していた．進行とともに両上肢の
異常運動は減少し，約 2ヵ月後には消失した．発症 1年 4ヵ
月後に肺炎にて死亡した．病理解剖の承諾はえられなかった
が，WHO診断基準（1998）における孤発性 CJDのほぼ確実
例（probable）と診断した．

考　　察

本症例は，上肢の不随意的な挙上を主徴とする異常運動で
発症した孤発性 CJDの 1例である．病初期には左右差が顕著
な運動拙劣症や複合感覚障害をともない，CBDに類似した臨
床像を呈していた．しかし，その後の臨床経過と検査所見は
孤発性 CJDの診断を支持するものであった．急性の cortico-

basal syndromeを呈した CJDの報告もあり，その進行が早い
ばあいには CJDの可能性も考慮すべきである 13）～19）．また，
本例は上肢の異常運動がCJDの初発症状になりうることを示
しており，鑑別時には注意すべきである．
本例の上肢の異常運動は自己の意思とは無関係な挙上が主
体であった．症候学的には，錐体路障害や深部覚障害，失調
などでは説明は困難である．経過とともに右上肢はジストニ
ア肢位を呈するようになったが，初期には持続的な筋トーヌ

Fig. 1　Spontaneous arm levitation.

The patient spontaneously demonstrated a slow levitation of his right 

arm, when he was being questioned or examined. He had a tendency 

to elevate his right upper limb and to maintain this attitude.
Fig. 2　Diffusion-weighted MRI of the brain.

Diffusion-weighted magnetic resonance imaging performed six 

weeks after the onset shows high signal lesions predominantly in 

the left cerebral cortices and basal ganglia (1.5 T; TR 5,680 msec, 

TE 45 msec, b value = 1,000 sec/mm2).
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ス亢進をともなう肢位異常はみられず，ジストニアとはこと
なっていた．模倣性連合運動にともなう上肢の挙上も報告さ
れているが 20），本例では他肢の安静時にも出現していたこと
から模倣性連合運動や鏡像運動ともことなっていた．
本例では他人の手徴候（alien hand syndrome; AHS）との異

同がもっとも問題となる．Brionらは「背中に手を回し，左手
を右手でつかんだ時に左手が自分のものではないと感じる現
象」を脳梁病変による半球間離断症候として報告している 21）．
その後，英語圏では「一方の手が自分の意思とは無関係に，
あたかも他人の手のようにあるまとまった運動をおこす現
象」について AHSと呼ばれるようになり，前頭葉型と脳梁型
の 2型に分類されている 22）23）．前頭葉型AHSは利き手に出現
し，把握反射や強制手探り，道具の強迫的使用をともない，
優位半球の補足運動野，帯状回前部，前頭前野内側皮質と脳
梁前部病変に起因する 22）～24）．一方，脳梁型AHSは非利き手に
生じ，両手間抗争を特徴とし，脳梁前部病変に起因する 23）25）．
本例では，初期には前頭葉徴候は明らかでなく，経過を通し
て道具の強迫的使用や両手間抗争はみとめなかったことか
ら，前頭葉型や脳梁型 AHSとはことなっている．また近年，
大脳後方部の血管障害などにみられる上肢の異常運動の一群
が後方型 AHSとして報告されている 26）～28）．後方型 AHSで
は，高度の深部覚障害や視野障害，失調，半側空間無視，半
側身体失認などから上肢の非所属感を生じる．本例では，後
方型AHSと類似した臨床的特徴も有していたが，上肢の単純
な挙上が主体であり，自己所属感の消失も明らかでなかった．
以上より，本例の異常運動はAHSというよりは arm levitation

と表現しておくのが妥当と思われる．
Arm levitationは，上肢の不随意な挙上や不自然な挙上肢位

を呈するまれな神経学的徴候とされている．合目的な行動は

とらず，本人の意思ではコントロールできないことも多い．
CBDにおける AHSの部分徴候として記載されていることが
多いが 6）7），PSP 8）や脳血管障害 1）～5）でも報告されており，必
ずしもまれな徴候ではなく，見逃されている可能性も高い．
われわれの渉猟しえたかぎり，arm levitationを主徴としたCJD

の報告はなかった．発症初期に AHSを呈した CJDの報告例
（Table 1）の中で，levitationと思われる記載を確認できたの
は 4例のみであった．いずれも病初期にAHSと同側の左上肢
に出現しているが，本例と同様に複合感覚障害やジストニア
肢位，半側空間無視，消去現象などをともなっていた症例も
みられる．

Arm levitationの発現機序や責任病巣は明らかにされていな
いが，頭頂葉障害の関与が推測されている 1）～5）．Denny-Brown

らの右頭頂葉の脳血管障害例 1）2）では左上肢に不随意的な挙
上肢位と外側上方偏倚がみられているが，左頭頂葉の脳梗塞
例で右上肢に回外位で生じたとする報告もある 4）．頭頂葉障
害では，触覚刺激に対して手指伸展と手関節背屈をともない，
刺激から逃げるような運動が生じることがあり，Denny-Brown

らはこのような不随意的な運動や態度を回避反応と呼んでい
る 1）2）．本例で特徴的であった制御困難な挙上はこの回避反応
とも類似していたが，触覚刺激に対する手指の伸展はみとめ
なかった．また，頭頂葉をふくむ病巣ではカタトニー様の姿
勢保持（カタレプシー）が出現し 29）30），両側病変では不自然
な姿勢保持がいちじるしくなるとされている 2）．本例でも挙上
肢位の保持傾向がみられ，カタレプシーに類似した病態が存
在していた可能性は否定できない．しかし，少なくとも病初
期には課せられた姿勢を保持し続けることはなく，カタレプ
シーとはことなる機序が推察される．また，頭頂連合野をふ
くむ病変では，各種感覚の統合が障害され，随意運動の遂行

Fig. 3　123I-IMP SPECT 3D-SSP decrease.

A 3-dimensional stereotactic surface projection (3D-SSP) image z-score map demonstrating asymmetric brain hypoperfusion, 

predominantly in the left medial frontal and parietal regions.
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や姿勢制御も困難となり，身体図式にも異常が生じることが
想定される．本例でも頭頂葉性複合感覚障害をともなってお
り，病初期から感覚統合障害や身体図式の変容をきたしてい
た可能性が考えられる．さらに経過とともに前頭葉脱抑制も
加わることで，上肢の随意運動や姿勢制御がより障害された
可能性が高い．本例の arm levitationの発現には，頭頂葉性複
合感覚障害や前頭葉脱抑制の関与が推測され，SPECT所見も
それを支持するものであった．なお，病期の進行にともなう
注意障害やmotor vigilanceの低下が arm levitationの発現に影
響した可能性も推測された．

CJDではその進行の速さのため症候学的分析は困難なこと
が多いが，本例では発症初期から arm levitationと関連症候に
ついて評価しえた点で貴重な症例と思われる．Arm levitation

の出現様式や病巣との関連については今後の症例の蓄積が望
まれる．また，本例のように CBDに類似した非典型的な異
常運動で CJDが発症しうることにも留意すべきである．

Movie legends

Segment-1,2; He demonstrated uncontrollable flexion and un-

willed elevation of his right upper limb, when performed com-

plex finger movements.

Segment-3; His right arm tended to levitate spontaneously, 

when his attention was diverted.

本報告の要旨は，第 91回日本神経学会中国・四国地方会で発表し，

会長推薦演題に選ばれた．

謝辞：プリオン蛋白遺伝子解析を施行していただきました東北大 

学 CJD早期診断・治療開発分野の北本哲之先生，および，脳脊髄液

14-3-3蛋白，総タウ蛋白の測定をおこなっていただきました長崎大学

感染分子解析学分野 佐藤克也先生に深謝いたします．

※本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，組織，団体

はいずれも有りません．
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Abstract

A case of Creutzfeldt-Jakob disease presenting with arm levitation as an initial symptom

Kenji Kamogawa, M.D.1), Satoko Ninomiya, M.D.1), Shinya Okuda, M.D.1), Yushi Matsumoto, M.D.1),  
Hitomi Tomita, M.D.1), Kensho Okamoto, M.D.1) and Bungo Okuda, M.D.1)

1)Department of Neurology, Ehime Prefectural Central Hospital

A 74-year-old, right handed man, developed insidiously with levitation and clumsiness of the right upper limb. His 
right arm tended to levitate spontaneously, when he was examined. He could put the elevated arm down on command, 
while the arm resumed to antigravity posture when his attention was diverted. His right arm also exhibited unwilled  
elevation when performing complex finger movements on the right side. He had a feeling of strangeness of the elevated 
limb, especially with the eyes closed. In addition to asymmetric limb-kinetic apraxia, combined sensations such as  
stereognosis were disturbed on the right side. Brain MRI showed high signal lesions predominantly in the left cerebral 
cortices and basal ganglia. SPECT with 123I-IMP revealed asymmetric hypoperfusion, predominantly in the left medial 
frontal and parietal regions. Two months after the onset, levitation of the arm gradually disappeared, with the develop-
ment of rapidly progressive dementia, frontal signs, dystonia and generalized myoclonus. The diagnosis of Creutzfeldt-
Jakob disease (CJD) was made based on the clinical features and cerebrospinal fluid biomarkers. The early manifestation 
of the patient mimicked corticobasal degeneration which presents with arm levitation or alien hand syndrome. It is  
suggested that CJD can represent involuntary movements with higher brain dysfunction resembling corticobasal  
degeneration at the early stage of the illness. Although the underlying mechanism of arm levitation is still unknown, 
frontal disinhibition and parietal cortical sensory disturbance may contribute to the development of involuntary arm levi-
tation in our patient.

(Clin Neurol 2014;54:803-808)
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