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症例報告

病初期に他人の手徴候がみとめられたCreutzfeldt-Jakob 病の 1例

橋本 明子１） 清水 潤１）＊ 代田悠一郎１） 百瀬 義雄１）

後藤 順１） 武田 克彦２） 辻 省次１）

要旨：症例は孤発型クロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）の 68歳男性である．左下肢の随意運動障害で発症後，
発症 1カ月後から左上肢が自己の意思に反して動く異常運動をみとめた．失行，錐体路徴候，感覚障害の要素はな
く，ジストニアや鏡像運動ともことなり他人の手徴候であると考えた．同時期の脳血流SPECTで右半球の血流低
下をみとめたが，頭部MRI には異常をみとめなかった．他人の手徴候は，発症 2カ月半以降，ミオクローヌス，進
行性認知機能低下にともない消失した．本例では，当初，本徴候出現時にはMRI での異常はなく，診断に苦慮した．
まれであるがCJDの病初期に他人の手徴候をみとめることがあり，診断の上で注意すべきと考え報告した．
（臨床神経，49：109―114, 2009）
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はじめに

他人の手徴候とは，「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無いと感ずる現象」１），「一方の手
が自分の意思とは無関係に，あたかも他人のように，あるまと
まった運動をおこす現象」２）～４）とされ，皮質基底核変性症
（CBD），脳梗塞，脳腫瘍などの背景病態が原因となることが
知られている２）～５）．一方，クロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）
の初期症状として，認知機能障害，精神症状，小脳失調，視覚
異常，異常行動をみとめることが多いが６）７），他人の手徴候を
みとめることは過去に欧米において少数例の報告があるのみ
である８）～１５）．われわれは，病初期に左上肢に他人の手徴候を呈
した症例を経験した．本症例では，徴候出現時の脳血流
SPECTで右大脳の広範な血流低下をみとめたが，頭部MRI
は正常であり，当初診断に苦慮した．CJDでは，まれではあ
るが他人の手徴候が早期の症状となることがあり，診断の上
で注意する必要があると考え報告する．

症 例

症例：68 歳，男性．右きき．
主訴：歩行困難．左上肢異常運動．
既往歴，家族歴：特記事項なし．
生活歴：海外渡航歴なし，外傷や輸血の既往なし．
現病歴：2006 年 8 月中旬，ゴルフの際に，左下肢が「自分
の思うとおりに動かない」ことに気付いた．9月中旬より，無

意識のうちに左人差し指を立て，左上肢が意思に反して右側
へ動くことを自覚するようになった．同時期より排尿困難，食
欲低下，体重減少もみとめられるようになった．10 月上旬よ
り両下肢の動作が困難となり，歩行不能となり，近医にて頭部
MRI を実施されたが拡散強調像をふくめ異常信号はみとめ
られなかった（Fig. 1―A）．10 月中旬精査目的に当院神経内科
に入院した．
身体所見：一般身体的に明らかな異常無し．
入院時神経学的所見（発症 2カ月）：意識は清明．MMSE
では 27 点．脳神経系では，軽度の構音障害をみとめたが，他
の異常所見は無かった．安静覚醒時に時折，左示指を伸展し，
手関節は中間位，肘関節を屈曲した肢位を維持したまま，ゆっ
くりと右に移動させる左上肢の異常運動をみとめた．この動
きは，安静時にもみとめたが，右上肢に動作指示を与えた時に
出現しやすく，とくに指鼻試験の際に顕著にみとめた．患者は
異常運動を「左上肢が勝手に動く」と表現し，動作中に随意的
に制止することはできなかった．また，覚醒安静時での異常運
動がみとめられない際には，左上肢の筋トーヌスおよび筋力
に明らかな異常はなかった．指示動作時に左上肢に軽度の運
動失調をみとめたが，異常運動の有無にかかわらず，左上肢で
の日常物品の使用には支障がなく，肢節運動失行，観念運動性
失行，観念性失行，動作の保続，両手間抗争，道具の強迫的使
用はみとめなかった．左下肢には異常運動はみとめなかった
が，動作の遂行困難をみとめ，左下肢での随意および指示動作
時において，動作を開始するものの，途中で静止し「自分でそ
れ以上動かせない」と答えた．意識が他にそれると元の位置に
徐々に復したが，意図・指示通りの動作は遂行できなかった．
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Fig. 1 Diffusion-weighted MRI of the brain. A: The image two months after the onset of the symp-
toms shows no abnormal findings. B: The picture one and half months later reveals abnormally 
high signal lesions in the both hemispheric cortical ribbons with their right side predominance as 
well as in the right caudate nucleus.

左下肢の筋力や随意運動の性質の評価は困難であったが，覚
醒安静時には明らかなトーヌスの異常はみとめなかった．右
上下肢には明らかな筋力，トーヌスの異常はなく，異常運動も
みとめられなかった．四肢の腱反射に左右差はなく，正常から
軽度亢進していたが，病的反射はみとめなかった．感覚系は，
左下肢に軽度の振動覚の低下をみとめたが，表在覚，位置覚，
立体覚，二点弁別覚をふくめて異常はなかった．また，失語，
失認，半側空間無視はみとめなかった．
入院時検査所見：血算には異常なし．血清生化学検査では，
血清ナトリウムは 121mEq�lと低値であったが，肝腎機能に
異常をみとめなかった．血漿ADHは 3.57pg�mlと正常範囲
だったが，血漿浸透圧は 244mOsm�kg と低下し，尿浸透圧は
275mOsm�kg および尿中ナトリウムは 43mEq�lといずれも
上昇をみとめ SIADHの病態と考えられた．脳脊髄液検査で
は，細胞数 0�mm3，蛋白 45mg�dl，IgG index 0.64 と異常をみ
とめなかった．また，脳波（発症 2カ月）では，基礎波は slow
αwave 主体であり，左右差や突発性異常波は無く，明らかな
異常はみとめられなかった．
入院後経過（Fig. 2）：11 月上旬（発症 2カ月半）の頭部MRI
では拡散強調像，FLAIR 像をふくめ明らかな異常はみとめら
れなかった．症候に対応する検査異常所見をみとめないこと，
経過をふくめ様々な症候を一つの病態として説明することが
できず，転換障害の可能性も考えた．発症 2カ月半の脳血流
SPECTで右優位両側前頭葉，側頭葉，頭頂葉，右基底核にお
ける血流低下，および左小脳半球に血流低下が明らかとなり
（Fig. 3），さらに症状が亜急性に進行していることより，器質
的疾患としてCJDの可能性を考え経過観察をおこなった．日
常生活で徐々に左上肢を使わなくなり，筋力低下や錐体路徴
候をともなわないことから左上肢の運動無視の存在がうたが

われた．11 月中旬より左上肢の異常運動はみとめられなくな
り，この頃より認知機能障害の進行がみとめられると同時に，
左上下肢のミオクローヌスが出現した．12 月上旬（発症後 3
カ月半）には，自発語が減少し，ミオクローヌスは四肢に広
がった．頭部MRI 拡散強調像で，右優位の両側帯状回から後
頭葉内側皮質，右尾状核に高信号をみとめた（Fig. 1―B）．1
月中旬（発症後 5カ月）には，無言性無動となり，脳波で基礎
波の徐波化と周期性同期性放電をみとめた．脳脊髄液では 14-
3-3 蛋白陽性と総タウ蛋白の上昇が明らかになり，1月下旬に
肺炎にて死亡した．臨床経過より，孤発性CJDと診断した．
なお，プリオン遺伝子に変異は無かった．また，病理解剖の承
諾はえられなかった．

考 察

本症例では，病初期に下肢の随意運動の障害，左上肢の異常
運動を呈し，その後ミオクローヌスが出現し，全般性痴呆，無
言性無動にいたった．これらの亜急性の経過に加え，脳波で周
期性同期性放電，頭部MRI 拡散強調画像で基底核，皮質に異
常信号をみとめ，脳脊髄液中 14-3-3 蛋白，総タウ蛋白が陽性で
あり，厚生労働省の診断基準で probable CJDと診断した１６）．
本例では，発症後約 1カ月から 2カ月半までの間に，左示指
を伸展し，肘関節を屈曲したまま対側に運ぶ，自己の意思とは
無関係な異常運動がみとめられた．症候学的鑑別として，ジス
トニア，錐体路徴候や感覚障害にともなう異常運動，失行，鏡
像運動が挙げられる．ジストニアとしては持続的な筋トーヌ
スの亢進や肢位異常はなく，反射亢進や錐体路性の筋力低下
など錐体路障害を示す所見はなかった．また，ベッドサイドで
の検査上，各種失行を示唆する所見はなく，左上肢異常運動は
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Fig. 2 Clinical course of this patient
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Fig. 3 Brain SPECT using 123I-IMP 2.5 months after the on-
set shows hypoperfusion of the bilateral frontal region, 
right parietal, temporal, and occipital regions, and right ba-
sal ganglia. Perfusion abnormality in the left cerebellar 
hemisphere is consistent with crossed cerebellar di-
aschisis secondary to right cerebral changes.

右上肢の安静時にも出現する点や左上肢と右上肢の動作の時
間的タイミングがことなることなどの点から，鏡像運動とも
ことなった２）．以上の点から，本例の異常運動を他人の手徴候
と考えた２）３）１７）．また左下肢の随意運動障害に関しては，軽度の
深部感覚障害では説明できず，「自発的に，または指示にした
がって動かそうとしたときに肢が突然動かなくなる」間欠的
運動開始困難との類似性がうたがわれた．この症候では，行為
の意図・努力を中断して関係ない動作をおこなうと，その直
後には意図・指示通りの運動が可能になるが，本例では，徐々
に下肢が元の位置に復すのみで，指示通りの運動が可能にな
ることは無く，同症候に合致しないと考えられた１８）～２０）．
他人の手徴候とは，1975 年 Brion らによって最初に紹介さ
れた「背中に手を回し，左手を右手でつかんだ時に左手が自分
のものでは無いと感ずる現象」を示す，半側身体失認としての
体性感覚系の障害を示す症候が原典であるが１），その後「一方
の手が自分の意思とは無関係に，あたかも他人のように，ある
まとまった運動をおこす現象」を他人の手徴候と呼ぶように
なり，この表現が英語圏では一般的にもちいられるように
なっている２）～４）．他人の手徴候の原因病巣に関しては，前頭葉
内側面，脳梁，補足運動野，視床後外側腹側核，頭頂葉などが
推定されており２）～５），Zaidel らの総説では前頭葉型２１），脳梁
型１），基底核型２２）の 3 つに分類される４）２３）．前頭葉型は，把握反
射，強制手探り，道具の強制的使用を呈すことを特徴とし２１），
脳梁型は，両手間抗争を呈することを特徴とする１）．基底核型
では上肢が自然に挙上し，‘wayward’または‘wandering’
hand と表現され，皮質基底核変性症での記載が多い１８）２２）．ま
た，Ayらは，小脳性失調・感覚性失調・視覚失調，半側視空
間無視・半側身体失認，高度の感覚障害などによる他人の手
徴候を，後方型他人の手徴候と呼ぶことを提唱した５）．後方型
は，大脳後方部皮質の血管障害や変性性疾患（皮質基底核変性
症，アルツハイマー病）で生じる５）１９）２４）．
検索しえたかぎりでは，現在までにCJDの発症初期および
経過中に他人の手徴候が出現した報告症例は本症例もふくめ
て 10 例のみであった（Table 1）．いずれも本例と同じく，左

手に他人の手徴候をみとめ，10 例中 9例では他人の手徴候が
出現した時期は，発症時から 3カ月未満と病初期であり，5
例では他人の手徴候が先行し，後に認知機能障害やミオク
ローヌスが明らかとなり，本例の経過と類似した８）～１５）．また，
10 例中 4例では他人の手徴候出現時にはすでに認知機能障
害を呈していた．症例 4，6，8では短期記憶の障害をみとめた
が，全般性の認知機能障害にはいたっていなかった．また症例
7では見当識障害をみとめたが，指示動作にしたがうことは
可能であった．これらの症例において認知機能障害が合目的
な動きに影響した可能は少ないと考えられた．
既報告例の臨床像の記載から判断すると，他人の手徴候に
加え，把握反射などの前頭葉徴候のみをみとめた症例 1例，両
手間抗争のみをみとめた症例 1例，両者をみとめた症例 2例，
いずれもみとめられなかった症例 1例であり（Table 1），CJD
にみとめる他人の手徴候は均一ではないことが示唆される．
本例では両手間抗争や前頭葉症状をみとめなかったことか
ら，前頭葉型，脳梁型とはことなった．また軽度の小脳性失調
をみとめたが，高度の感覚障害，視野障害などをみとめなかっ
たことから後方型とも合致しないと考え，症候学的には基底
核型に類似すると考えた．
他人の手徴候出現時期に一致して画像評価がなされている
例は 2例（case 5，8）のみであった．Case 5 は他人の手徴候で
発症した全経過 3カ月の症例で，T2強調MRI 画像で脳室周
囲の虚血変化のみをみとめ，拡散強調画像の記載はなかった．
Case 8 では，頭部MRI で両側頭頂葉皮質の信号異常をみと
め，脳血流 SPECTで同部位の血流低下をみとめた．本例で
は，徴候の出現時に頭部MRI と脳血流 SPECTの両方の検討
をおこなうことができた．頭部MRI は正常であったが，脳血
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Table 1 Creutzfeldt-Jakob disease patients with alien hand sign

Ref.
Disease 
duration 
(months)

Images at the time of AHSNeurological sign at the time of AHSClinical 
course to 
AHS

SideAge/
SexCase

SPECT imageBrain MRINeurological findingsIntermanual
 conflict

Frontal
 sign

Cognitive 
impairment

8severaln.d.n.d.
hemiparesis, cortical
sensory loss, ataxia,

pseudoathetosis, myoclonus
(＋)n.d.(－)onsetLt78F1

812n.d.n.d.weakness, pyramidal sign, 
ataxia, myoclonus(＋)(＋)(－)onsetLt74F2

95n.d.n.d.apraxian.d.n.d.(－)
within 3 

months after 
onset

Lt75F3

102n.d.n.d.dystonia, ataxia(－)(－)(＋)onsetLt70M4

113n.d.
periventricle
(ischemic 
changes)

ataxia, athetosisn.d.(＋)(－)onsetLt74F5

1215n.d.n.d.
apraxia, athetosis, mirror 
movement, myoclonus,

astereognosia
(＋)(＋)(＋)onsetLt65M6

131n.d.n.d.ataxia, apraxian.d.n.d.(＋)onsetLt73M7

146biliateral parietal 
hypoperfusions

bilateral pa-
rietal cortices

extrapyramidal sign,
astereognosia, apraxian.d.n.d.(＋)onsetLt70F8

1511n.d.n.d.dystonia, myoclonus,
ataxia, apraxian.d.n.d.(－)9 months

after onsetLt55F9

5right hemisphere 
hypoperfusionnormallimb ataxia, dysarthria(－)(－)(－)1 month

after onsetLt68Mthis
patient

AHS: alien hand sign
n.d: not described
Ref.: references

流 SPECTでは，基底核をふくみ右前頭葉内側面，脳梁，視床，
頭頂葉，および左小脳に広範な血流低下をみとめた．当初，頭
部MRI での異常所見をみとめなかったため，診断に苦慮した
が，CJDの初期変化が脳血流 SPECTで捉えられたものと考
えられる．過去の報告でも，CJDの初期病巣では頭部MRI
拡散強調画像よりも脳血流 SPECTで異常をみとめるとの報
告例も存在し２５）２６），この考えを支持した．
本例で示されたように，まれながらCJDの初期症状として
他人の手徴候が出現することがあり，診断上注意すべき点と
考え報告した．また，本例では，CJDの初期症状出現時の画
像において，脳血流 SPECTがMRI に先行して異常所見を呈
することが示唆され，この点もCJDの診断上注意すべき点と
考えた．
謝辞：脳脊髄液 14-3-3 蛋白，総タウ蛋白の測定をおこなってい
ただいた長崎大学第一内科 佐藤克也先生，プリオン蛋白遺伝子解
析をおこなっていただいた東北大学大学院医学系研究科附属創生
応用医学研究センタープリオン蛋白研究部門CJD早期診断・治療
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Abstract

Alien hand sign observed at the initial stage of a case of Creutzfeldt-Jakob disease

Meiko Hashimoto, M.D.１）, Jun Shimizu, M.D., Ph.D.１）, Yuichiro Shirota, M.D.１）, Yoshio Momose, M.D., Ph.D.１）,
Jun Goto, M.D., Ph.D.１）, Katsuhiko Takeda, M.D., Ph.D.２）and Shoji Tsuji, M.D., Ph.D.１）

１）Department of Neurology, University of Tokyo, Graduate School of Medicine
２）Department of Neurology, International University of Health and Welfare Mita Hospital

A 68-year-old man was admitted to our hospital in the mid-October of 2006 because of a one-month history of
peculiar movements of the left hand, which had been preceded by one month by awkward motions in the left leg.
Upon neurological examination, spontaneous involuntarymovement of the left hand was found. His left hand with
his index finger stretched moved toward his right side spontaneously. He could not control his left leg freely. Al-
though he showed mild ataxia in his left hand, there was no weakness, no dystonia, and no apraxia. No sensory ab-
normality was detected except for mild deep-sensation impairment in his left foot. The results of magnetic reso-
nance imaging (MRI) including diffusion-weighted imaging (DWI) were normal; however, single-photon emission
computed tomography (SPECT) showed hypoperfusion in the right hemisphere. At the time of admission, al-
though a clinical diagnosis could not be made, we considered that the involuntary movements of his left hand
were consistent with alien hand sign (AHS). Two and a half months after its onset, with the development of rap-
idly progressive dementia and generalized myoclonus, AHS gradually disappeared. Three months after the AHS
onset, MRI with DWI showed restricted diffusion within the cortex involving the cingulated gyrus and bilateral
temporal lobes, which was more prominent on the right than on the left side. Four months after the AHS onset,
14-3-3 protein level of the cerebrospinal fluid was elevated, and EEG recordings showed diffuse slowing of basic
activitywith periodic complexes. The patient was clinically diagnosed as having CJD. The patient died of pneumo-
nia four and a half months after the AHS onset. AHS has rarely been reported in patients with CJD. Our case illus-
trates the importance of considering CJD in the differential diagnosis, if the patient showed AHS, even with nor-
mal MRI findings.

(Clin Neurol, 49: 109―114, 2009)
Key words: Creutzfeldt-Jakob disease, alien hand sign, single-photon emission computed tomography, magnetic reso-

nance imaging


