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緒　　言

Hemichoreaの原因となる疾患は，脳血管障害，免疫疾患，
腫瘍性疾患，代謝性疾患などがあげられるが 1）2），それらの 

うち脳血管障害は頻度も高く重要である 3）．近年内頸動脈狭
窄に伴う脳血流障害が原因で生じたと考えられるhemichorea

症例が東アジアを中心に報告されている 4）～12）．このたび我々
は，対側の内頸動脈狭窄を伴い，頸動脈内膜剝離術（carotid 

endarterectomy; CEA）にて改善した hemichoreaの 1例を経験
したので報告する．

症　　例

症例：71歳，男性
主訴：顔面左側と左手足の異常な動き
既往歴：後縦靭帯骨化症．
家族歴：父が脳梗塞．家族に類症なし．
内服薬：なし．
現病歴：2014年 11月中旬，自動車運転中に数秒間持続す

る左下肢の不随意にねじれるような動きが出現した．その 

後同様の症状が日に数回の頻度で見られるようになった．11

月下旬からは左上肢を不随意にねじるような動き，顔面左側
にしかめっ面をするような動きが出現した．12月初頭から症
状の頻度が急速に増加し，左上下肢及び顔面左側の症状が昼
夜を問わず持続するようになったため，精査加療目的に入院
した．
入院時現象：身長 160 cm，体重 65 kg，血圧 141/79 mmHg，

脈拍 54/分・整，体温 36.5°C．一般身体所見に特記すべき異
常所見は認められなかった．神経学的には左上下肢全体をく
ねらせるような比較的なめらかで非律動的な不随意な動きを
認め，左眼を開閉させる・口唇を突き出す・左口角を上外側
方向へ引っ張る，舌をねじるようなといった不随意運動が見
られた．意識清明で高次脳機能に異常は見られず，脳神経も
顔面の不随意運動以外に異常は見られなかった．四肢の筋力
低下は無く，深部腱反射に異常は認められず，感覚障害も認
められなかった．
検査所見：血液検査では血算に異常なく，凝固系も正常で
あった．一般生化学検査では腎・肝機能に異常なく，脂質代
謝はトリグリセリド 145 mg/dl，LDLコレステロール 120 mg/dl，
HDLコレステロール 89 mg/dl，糖代謝は HbA1c 5.7％であっ
た．抗核抗体，リウマトイド因子，抗 ds-DNA抗体は陰性で
あった．心電図では正常洞調律であった．
画像所見：頭部MRIでは右側脳室後角後方と右前頭葉皮 

質下に拡散強調画像で点状の高信号域を認めたが，T2強調画
像・FLAIR画像では陳旧性梗塞巣や慢性虚血性変化は認めら
れなかった．頭蓋内MRAでは有意狭窄や途絶は見られなかっ
たが，右内頸動脈（internal carotid artery; ICA）から中大脳動
脈（middle cerebral artery; MCA）にかけて描出が不明瞭で 

あり，頸部MRAでは右 ICA分岐部近傍に高度狭窄が見ら 

れ，頭部MRAでの描出不良は右 ICA狭窄が原因と考えられた
（Fig. 1）．頸動脈エコーでは右 ICAにEuropean Carotid Surgery 

Trial（ECST）法で 82％・North American Symptomatic Carotid 

Endarterectomy Trial（NASCET）法で 73％の高度狭窄を認め，
収縮期最大血流速度 404 cm/s・拡張末期血流速度 211 cm/sと
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流速上昇が見られた（Fig. 2）．
Xenon-CTでは安静時の cerebral blood flow（CBF）に左右

差は見られなかったが，acetazolamide負荷後，右前頭葉・側
頭葉・基底核領域の血流予備能低下が見られた．脳 single 

photon emission computed tomography（SPECT）検査（123I-IMP

定性）でも右前頭葉，側頭葉及び頭頂葉の皮質領域，右基底
核領域の血流低下を認めた（Fig. 3）．
臨床経過：不随意運動に対してハロペリドール 2 mg/日の

内服を開始したが効果は乏しかった．クロピドグレル75 mg/日，
アスピリン 100 mg/日，ロスバスタチン 5 mg/日の内服を行っ
たところ，不随意運動の頻度は著明に減少し，数秒間の不随
意運動が一日に数回見られる程度となった．2015年 1月中旬
に右CEAを行ったところ，直後から不随意運動は完全に消失

しその後再発することはなかった．CEA後に脳血流 SPECT

を再検したところ，右大脳半球に見られていた血流低下が改
善していた（Fig. 4）．

考　　察

本症例は hemichoreaを生じた対側の ICA狭窄を伴い，亜 

急性に左半身の hemichoreaを発症した．抗血小板剤およびス
タチンの内服により症状が改善し，さらに右 ICAの CEA後
に脳血流の改善とともに症状が消失したこと，右内頸動脈狭
窄以外に hemichoreaの原因となりえる疾患が認められな
かったことから，右内頸動脈狭窄による血流低下が原因で
hemichoreaが生じたものと考えられた．なお，本症例は臥位
で不随意運動が消失せず立位で顕著な増悪がなかったこと，
症状が連続的で長期間持続していることなどから本症例の症
候は limb shakingではなく hemichoreaと考えた．しかし，limb 

shakingの病態には脳血流の低下が関与していると考えられ
ることから 13），本症例が limb shakingと類似した病態である
可能性は否定しえないと考えられる．頭部MRIにて右側脳室
後角後方と右前頭葉皮質下に梗塞が認められたが，病巣が微
小であることや，基底核など hemichoreaの原因となり得る部
位とは一致しないことから，これらが hemichoreaの原因では
ないと考えられた．

Hemichoreaの原因としては，基底核を障害する脳血管障害や
脳腫瘍，多発性硬化症や，Sydenhamʼs choreaなどの免疫疾患，
傍腫瘍症候群，非ケトン性高血糖症などが知られている 1）2）．

Fig. 1　MR images on admission.

A: Axial diffusion weighted images showing small hyper intense area in white matter near right cerebral ventricle posterior 

horn and right frontal lobe. B: Cerebral MR angiography image showing hypoperfusion of the right internal carotid artery and 

the right middle cerebral artery. C: Cervical MR angiography image showing right internal carotid artery stenosis (arrow).

Fig. 2　Carotid ultrasonography image of the right internal carotid 

artery showing stenosis with low echoic plaque.

A: Major axis image. B: Minor axis image.
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脳血管障害後に発症した hemichoreaは全体の 0.54％ 14）と稀
である．しかし，Deweyらは hemichoreaを生じた 14例の 

うち 7例は脳血管障害が原因であったと報告しており 15），
hemichoreaの原因として脳血管障害は重要である．

Choreaの機序は一般的に一次運動野と尾状核，被核，淡蒼
球内節・外節，視床下核，黒質細網部といった基底核の神経

核から形成される神経ネットワークである大脳皮質大脳基底
核ループ（Alexander-Crutcher-DeLongのループ）が障害され
ることで生じると考えられている 1）．
脳血管障害に伴う hemichoreaの責任病巣は，健側の視床下
核などの基底核病変が多く報告されている 14）～17）．しかし
Piccoloらは脳梗塞が原因となった chorea症例 20例のうち基
底核，視床に原因病変があったのは 2例のみであったとして
いる 3）．分水嶺領域や 11），運動を統制する役割である皮質や
皮質下の病変 18）が原因となるとの報告もあり，様々な領域に
よる報告がある．

Hemichoreaの原因となる脳血管障害として脳梗塞，脳出血
以外にも頸部・頭蓋内の主幹動脈狭窄による血流低下があ 

り，中大脳動脈や内頸動脈狭窄やもやもや病の症例が報告さ
れている 2）．ICA狭窄に伴った hemichorea症例は，近年日本
や韓国など東アジアを中心に本症例を合わせて 13症例（男性
10例，女性 3例．平均年齢 70.5 ± 8.0）の報告が見られる 4）～12）

（Table 1）．これは，頭蓋内主幹動脈狭窄がアジア人に多いこ
と 19）も関連している可能性がある．なお，同じくアジア人に
多いことが知られているもやもや病も hemichoreaを生じるこ
とが報告されている 20）が，この 13例には含めなかった．小堺
らは血管性 hemichoreaに関する論文の中で，内頸動脈終末部
に限局した狭窄と豊富な側副血行路を有し若年者に多いもや
もや病と，アテローム硬化を基礎に持つ症例とでは脳循環動
態が異なる 7）と考察しており，本論文でもその考えを踏襲した．

Fig. 3　Single photon emission computed tomography scan image on admission.

Single photon emission computed tomography scan image (123I-IMP qualitative) showing reduction in cerebral blood flow of the 

right frontal lobe cortex, the temporal lobe cortex, the parietal lobe cortex, and the basal ganglia.

Fig. 4　123I-IMP single photon emission computed tomography (SPECT) 

scan before and after carotid endarterectomy.

A: 123I-IMP SPECT scan before carotid endarterectomy. B: 123I-IMP 

SPECT scan after carotid endarterectomy showing the improvement 

of cerebral blood flow.
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これらのうち脳血流 SPECT検査がなされた症例は 7症例
あり 6）8）10）～12），全例で健側の大脳半球に血流低下を認めた．
CEAあるいは頸動脈ステント留置術（carotid artery stenting; 

CAS）を行った結果全例で症状が消失しており，このことか

らも内頸動脈狭窄による血流低下が hemichoreaの原因と推
察される．
内頸動脈狭窄を伴った hemichorea症例 10例のうちでは基
底核に脳梗塞を認める症例は 2例のみであった．放線冠や分

Table 1　Cases of hemichorea induced by ICA stenosis.

Case
Age/ 
Sex

Location  
of stenosis

Location of infarction Blood reduction Treatment
Therapeutic 

effect
Blood flow after 

treatment

Waterston JA,  
19904)

60/M Rt ICA Rt centrum semiovale. ND ND ND ND

Fukui T,  
19935)

75/M Bil ICA Rt fronto-parietal subcorti-
cal white matter and 
centrum semiovale.

Right frontal convex-
ity and the centrum 
semiovale.

ND ND ND

Shimizu T,  
20016)

72/M Bil ICA T2WI hyper intense area in 
bilateral cerebrum white 
matter and basal ganglia.

Bilateral cerebral 
hemisphere.

Bil CEA Hemichrea 
disappeared.

ND

Kosakai A,  
200027)

48/M Lt ICA Small DWI hyper intense 
area in watershed of 
bilateral cerebral parasagit-
tal section and subcortical 
white matter of lt ACA area.

Rt ICA area. Antiplatelet and 
anticoagulant 
drugs

Hemichorea 
improved in few 
days but did not 
disappeared.

ND

Morigaki R,  
20068)

75/M Rt ICA Small T2WI hyper intense 
area in bilateral corona 
radiate.

Right cerebral 
hemisphere.

CEA Hemichrea 
disappeared in 
24 months..

Improved after 
treatment.

77/F Rt ICA Small T2WI hyper intense 
area in right head of caudate 
nucleus, bilateral basal 
ganglia, and semioval 
center.

Right cerebral 
hemisphere.

CEA Hemichrea 
disappeared in 
18 months.

Improved after 
treatment.

Galea I,  
20089)

72/F Lt ICA No infarction. ND CEA Hemichrea 
disappeared in  
6 months.

ND

72/M Lt ICA Left posterior parietal gray 
matter.

ND CEA Hemichrea 
disappeared in  
2 weeks.

ND

73/M Lt ICA Left anterior parietal lobe. ND CEA Hemichrea 
disappeared 
immediately.

ND

Pareés I,  
201110)

81/M Lt ICA No infarction. Left thalamus and 
putamen.

CAS Hemichrea 
disappeared in  
3 months.

Improved after 
treatment.

Kim DW,  
201311)

67/F Rt ICA Small DWI hyper intense 
area in right frontal lobe.

Subcortical area of 
right cerebellar  
hemisphere (do not 
include basal ganglia).

CAS Hemichrea 
disappeared.

ND

Kodera Y,  
201512)

73/M Lt ICA/ 
Rt CCA

No infarction. Right cerebellar 
hemisphere including 
basal ganglia.

CAS Hemichrea 
disappeared in  
5 months.

Improved after 
treatment.

This case 71/M Rt ICA Small DWI hyper intense 
area in white matter near 
right cerebral ventricle 
posterior horn and right 
frontal lobe.

Right cerebellar 
hemisphere including 
basal ganglia.

CEA and 
antiplatelet 
drugs

Hemichrea 
disappeared 
immediately.

Improved after 
treatment.

Bil = bilateral; Rt = right; Lt = left; ICA = internal carotid artery; CCA = common carotid artery; ACA = anterior cerebral artery; T2WI = 
T2-weighted image; DWI = diffusion weighted image; CEA = carotid endarterectomy; CAS = carotid artery stenting; ND = no data.
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水嶺領域に梗塞を認めるものが 5例で，梗塞を伴わない症例
も 3例あり，基底核に脳梗塞がなくとも hemichoreaを生じえ
ることを示している．
大脳皮質大脳基底核ループの理論では，線条体の投射

ニューロンが淡蒼球外節，視床下核，淡蒼球内節・黒質網様
体と経由し，視床や大脳皮質を抑制する negative feedback loop

が存在し，不必要な運動を抑制する働きをしている 21）22）．
Choreaは間接路のいずれかの部位の障害により生じうると
推察されるが 16），これらの経路において興奮性の神経投射を
行う視床下核などの神経核に梗塞がなくとも choreaが生じ
ている．MRIで信号変化が生じない程度の基底核の虚血が生
じて基底核の機能を障害している 23），運動皮質から線条体へ
投射される経路が梗塞や血流低下で障害されている 8），血流
低下が血液脳関門に影響して脳細胞が代謝異常などにたいし
て脆弱になっている 3）といった機序が hemichoreaの原因と推
測されている．
本症例では右 ICA高度狭窄により基底核をふくめ右大脳半

球に広範な血流低下を認めており，基底核の血流低下や運 

動皮質から線条体へ投射される経路の血流低下が negative 

feedback loopを阻害し hemichoreaを生じたと推察される．

結　　語

内頸動脈狭窄に伴う hemichoreaの症例を経験した．外科的
血行再建術などの内頸動脈狭窄に対する治療により脳血流が
改善し，症状も消失しており，内頸動脈狭窄による脳血流低
下が hemichoreaの原因と考えられた．脳血管障害による
hemichoreaの病態を理解するうえで貴重な症例と考え，報告
した．
本報告の要旨は，第 96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．
※著者全員に本論文に関連し，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 hemichorea caused by right internal carotid artery stenosis

Kazuki Muguruma, M.D.1), Atsuko Motoda, M.D.1),  
Takamichi Sugimoto, M.D., Ph.D.1) and Takeshi Kitamura, M.D., Ph.D.1)

1)Department of Neurology, Chugoku Rosai Hospital

This is a case of a 71 years old man. Hemichorea appeared in the left half of his body in the middle of November, 
2014. Minute hyperintense areas in the white matter near the posterior horn of the right lateral ventricle and in the right 
parasagittal frontal cortex was shown in MRI diffusion weighted image. Severe stenosis was seen in the right internal 
carotid artery, and reduction in cerebral blood flow of the right cerebral hemisphere including the basal ganglia was 
shown in single photon emission computed tomography (SPECT). After having carotid endarterectomy of the right 
internal carotid artery in January, 2015, hemichorea disappeared, and the cerebral blood flow of the right cerebral 
hemisphere improved. It is known that hemichorea is caused by the infarction of the basal ganglia. In recent years, some 
hemichorea cases are reported around East Asia caused by internal carotid artery stenosis with reduction in cerebral 
blood flow.

(Rinsho Shinkeigaku (Clin Neurol) 2019;59:509-514)
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