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はじめに

2010年に Devinskyらが未知の相貌に対して以前から知っ
ているように感じる症状を HFF（hyperfaimiliarity for faces）
と定義し，同徴候を呈した 9症例の報告をおこなった 1）．国
内からも山下らがヘルペス脳炎後にHFFを呈した1例を報告
している 2）．HFFの記述自体はクレペリンの時代にすでに登
場しており新しいものではないが，独立した症候として検討
されるようになってきたのは近年のことである．内外の報告
の少なさから非常に稀有な症候であると思われるが，これま
で見過ごされてきた可能性はある．一見 déjà-vuの下位分類
と考えられるHFFであるが，両者ともに発生機序は明らかな
定説がなく，実際はまったくことなる病理を持つ症候の可能
性があるので，その異同は注意深く観察する必要がある．今
回われわれは，脳炎後にHFFを生じた症例を経験したので過
去の文献での知見も加え考察し，報告する．

症　　例

症例：21歳，右手きき女性
主訴：意識障害，けいれん発作
既往歴：高校 1年時に流行性耳下腺炎に罹患．
家族歴：姉が両手きき．
生活歴：同胞 3子の末子．高校卒業後，音楽関係の学校を

卒業．

現病歴：入院 2週前に発熱，頸部リンパ節腫脹，咽頭痛，
下痢が出現． 近医にて伝染性単核球症がうたがわれた．保存
的加療にて状態改善．入院 1日前，仕事中，母に「頭が痛い」
とメールし，深夜帰宅し就寝．入院日の昼に起床し，「今日は
仕事だっけ？」「昨日何してた？」「昨日会った人の顔が思い
出せない．」と話した．同日 14時ごろ唸り声で家族が駆け付
けると，ベッド上で痙攣し呼びかけに反応なく救急要請，当
科入院となった．
入院時所見：呼吸回数 18/分，酸素飽和度 98％，血圧

112/79 mmHg，脈拍 84/分，体温 38.8°C．病院到着時には開
眼しており，疎通性は保たれていた．軽度の時間，空間に対
する失見当識があった．胸鎖乳突筋は両側軽度筋力低下して
いた．その他脳神経に異常をみとめなかった．右上肢近位筋，
両下肢近位筋で軽度筋力低下．四肢腱反射，筋トーヌスは正
常範囲で病的反射なく，協調運動では運動失調をみとめな
かった．独歩可能．感覚は表在覚，深部覚ともに低下なし．
項部硬直はなかった．
入院時検査所見：血液検査は血算に異常をみとめず．生化
学検査では軽度の AST，ALT上昇，CK 4,340 U/lと上昇をみ
とめた．甲状腺機能は正常であったが抗 Tg抗体，抗 TPO抗
体が軽度高値であった．髄液検査で細胞数は 3.7/μl（単核球
3.0/μl，多核球 0.7/μl）であった．蛋白は 42 mg/dl，糖は 62 mg/dl

であった．第 5病日の髄液検査では細胞数 6.0/μl（すべて単
核球）に上昇していた．蛋白，糖は正常範囲であった．第 12

病日の髄液検査では細胞数 4.3/μlであった．第 2病日に測定
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した脳波では基礎律動は 9～10 Hzであったが時折徐波混入
がみられた．また，左優位に低振幅の鋭波が散在しており，
双極誘導でこの鋭波の起源は左側頭部と考えられた（Fig. 1）．
頭部MRIや SPECTでは特記すべき所見はみとめなかった
（Fig. 2）．
経過：臨床症状，髄液検査の細胞数上昇より脳炎と診断し

た．数年前に流行性耳下腺炎の既往があるにもかかわらず血
中ムンプス IgMが高値であったが，髄液のウイルス学的検索
ではムンプスふくめ陽性所見はなくウイルス性脳炎の診断に
はいたらなかった．画像検査では病変の特定は不可能であっ

た．脳波では左側頭葉の病変局在を示唆する所見であった．
入院後，アシクロビル，フェニトイン，グリセオールを開始．
アシクロビル，グリセオールは漸次中止した．入院 2日目に
は傾眠ではあるが，会話内容は礼節保たれ，応答は遅延なく，
思考の異常をみとめなかった．また入院前 1ヵ月の記憶が断
片的で，入院後も食事や検査の内容を覚えておらず，前向性
健忘，逆向性健忘が存在すると判断した．食事摂取は良好で
睡眠障害はみとめなかった．入院 5日目に，「会う人会う人ど
こかでみたことのある顔であるように思う．はじめてあった
はずの人なのに，顔をどこかでみたことがあるように感じ

Fig. 1　Electroencephalography findings.

Spike wave (arrow) were shown in left temporal regions.

Fig. 2　Brain magnetic resonance imaging and 99mTc-ECD single-photon emission computed tomography (SPECT) findings.

A: Fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) image (coronal, 1.5 T; TR 8,802 ms, TE 141.64 ms) showing an absence of  

remarkable abnormalities. B: There was no remarkable change.
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る．」との発言をみとめた．このため，一般の神経心理学的所
見に加えて，足立らの作成した既視感体験評価尺度日本語 

版 3），標準高次視知覚検査（visual perception test for agnosia; 

VPTA），自作の相貌記憶検査をもちいて評価した．一般の神
経心理学的所見では Table 1に示したように，入院 20日目に
施行したWMS-Rで言語性記憶の低下がみられたが，26日目
に施行した Ray聴覚性言語学習検査では正常範囲となり，改
善がみとめられた．その他には，前頭葉機能障害をふくめ認
知機能低下をみとめなかった．相貌認識ならびに相貌記憶に
ついて，また，既視感についての詳細は後述する．
入院 28日目にはこの未知相貌への既視感は消失した．入院

29日目に独歩退院．少し物が思い出しにくいことがあると述
べる以外は生活に支障なく，前向性健忘は概ね改善した一方，
入院前 1ヵ月の記憶はほぼ回復せず，逆向性健忘は高度残存
した．退院後抗けいれん薬を中止したが，半年間の経過観察
で痙攣はみとめておらず，入院 4ヵ月後の脳波でも鋭波は
はっきりしなくなった．
相貌認知に関する神経心理検査所見（Table 2）：VPTAの相

貌認知項目では，有名人顔写真の指示の項目で -2SDに位置
する成績であったが，彼女の答えられなかった人名が佐藤栄
作，中曽根康弘，千代の富士，渥美清であり，年齢を考慮す
ると明らかな異常とはいいにくいと思われた．その他の相貌
認知に関する項目では成績良好であり，とくに未知相貌の認
知に問題は指摘されなかった．相貌記憶に関しては未知の顔
写真を 5枚提示し，5分後の再認はすべて正答した．また髪
型を同じにした相貌の異同弁別，10分後の遅延再認もいずれ
も正答した．これらの検査結果より相貌認知，相貌記憶に関
しての問題はみとめないと判断した．
既視感についての評価：本症例では入院前より，年に一度

以下であるが景色や場所の既視感があったが，人物について
は既視感を感じたことはなかった．入院前後で症状の異同が

ないか，既視感体験評価尺度日本語版 3）をもちいて評価した．
入院前については夢の再認が月に数回の頻度で生じていた点，
既視感の直近の発生が 1ヵ月以内であった点は -1SDを逸脱
するものであった．入院後の人物の既視感については，追認
が可能であること，頭痛をともなうことがあること，軽度の
非現実感をともなっていることが入院前の既視感とことなる
点であった．既視感をはっきり追認できること，非現実感を
ともなうことは -1SDを逸脱した点であった．入院後の既視
感については，未知相貌に限局した既視感であり，HFFと考
えられた．症状出現率の定量的評価はおこなっていないが救
急外来担当の男性医師，入院担当の男性医師，病棟の女性看
護師，病棟の患者など誰にでも生じ，年齢，性差や職業によ
らず既視感は出現した．問診でえられた情報からは，景色や
場所では既視感をみとめず，人の声や服装で既知感を生じて
いるわけではない，既視感のある人とない人がいるが違いは
わからない，既視感のある相貌について好悪はない，何とな
く以前に会ったことがあると感じる，既知の誰かの相貌を思
い出すわけではなく，どこで会ったかなどが連想されること
もない，既知の人が他の誰かにみえることはない，母を他人
と思うこともない，幻覚や遠近感の異常はない，動物の顔や
ものに対しては既視感はない，といった特徴をみとめた．

考　　察

本症例の入院後の既視感は，未知相貌に限局しておりHFF

と考えられた．本症例においては，この症状は，神経心理検
査の成績からみて，相貌認知障害や表情認知障害，相貌記憶
障害では説明できない．また，未知の人物を既知の人物と判
断しているわけではなく，フレゴリの錯覚ともことなる．ま
た，随伴する好悪の感情は本例では否定され，扁桃体障害に
よる情動記憶の問題とも考えにくい．

Table 1 Neuropsychological test.

MMSE-J (day 2) 27/30 (orientation -2, attention and calculation -1).

FAB (day 2) 16/18 (verbal fluency -2).

RCPM (day 20) 32/36

WMS-R (day 20) verbal 73, visual 108, general 78, attention 91, delayed recall 90.

WAIS-III (day 20) VCI 84 (vocabulary 9, similarities 9, information 3).

KWCST (day 20) CA 5, PEN 2, DMS 1.

RAVLT (day 26) list A 12-13-13-14-15/15, list B 10/15. delayed recall15/15. recognition 14/15. false recognition 0/15.

ROCFT (day 27) copy 33/36, delayed recall 26/36.

RBMT (day 27) profile 24/24, screening 12/12.

VPTA (day 27) normal in all tasks.

Abbreviation: MMSE-J = Mini Mental State Examination-Japanese; FAB = Frontal assessment battery; RCPM = Ravenʼs Coluored 

Progressive Matrices; WMS-R = Wecheler Memory Scale-Reviced; WAIS-III = Wechsler Adult Intelligence Scale-Third Edition;  

VCI = Verbal comprehension index; KWCST = Wisconsin Card Sorting Test Keio version; CA = achieved category; PEN = persevera-

tive errors of the Nelson type; DMS = difficulties of maintaining set; RAVLT = Rey Auditory Verbal Learning Test; ROCFT = Rey- 

Osterrieth Complex Figure Test; RBMT = The Rivermead Behavioral Memory Test; VPTA = Visual Perception Test for Agnosia.
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HFFの既報告文献を検索し 7文献，12症例が該当した
（Table 3）1）2）4）～8）．先行報告では年齢分布は本例同様に若年層
が中心であった．原因疾患はてんかんが多いが脳炎，脳梗塞，
脳腫瘍例が 1例ずつみられた．12例中ヘルペス脳炎の 1例を
除く 11例にけいれん発作をみとめた．HFFの持続期間は，発
作時のみの症例から 1年以上持続する症例まで幅があった．
画像所見上病変を指摘できたのは 12例中 9例で，うち 6例は
左側頭葉に病変をみとめた．脳波所見では 12例中 8例で左側
頭部異常所見をみとめた．神経心理検査所見は 5例で記載が
あり，うち 3例で言語性記憶障害の所見をみとめた．既報告
例を検討するかぎりHFFと左側頭葉の関連が示唆され，本症
例の脳波所見とも一致する．

HFFは，未知の相貌に対して以前から知っているように感
じる症状 1）であり，再認記憶の二重過程モデルで説明すると
わかりやすい．二重過程モデルでは再認記憶は二種類のこと
なる経路，recollectionと familiarityに区分される．過去の出
来事を再認するとき，過去になにがあったかを再構成する
（remember）作業が recollectionであり，再構成を経ることな
く自ずと生じる既知感（know）は familiarityとされている．
recollectionと familiarityの機能区分と解剖学的区分が一致す
るかについては議論があるが，臨床報告では海馬に限局した
損傷が recollectionの障害を生じ familiarityは保持された症例
がある 9）．また，海馬傍回の大半をふくむ左側頭葉切除を受
け海馬は残存している症例では familiarityの障害が出現した
が recollectionは保持されたとの報告がある 10）．また Staresina

らは fMRIと頭蓋内脳波の計測に経時変化の分析を加えるこ
とで海馬では recollectionに続いて familiarityが発生，嗅周皮
質では逆に familiarityに続き recollectionが発生していること
を示唆する所見をえたと報告している 11）．これらの報告は

recollectionと familiarityが認知記憶における便宜上の機能区
分ではなく，海馬と海馬傍回が独立した機能を果たしている
可能性を支持している．

Hyperfamiliarityは，recollectionの機能低下，もしくは familiarity

の機能亢進により相対的に familiarityの比重が高くなって 

いる状態とすれば理解しやすい．正常では recollectionと
familiarityがバランスを保って記憶想起がおこなわれている
のに対し，hyperfamiliarityでは déjà-vuが生じやすく，検査で
も虚再認が増える可能性がある．

Bartolomeiらは海馬傍回の刺激によって déjà-vuが生じる
ことを示しており 12），けいれんを生じる病態で海馬傍回の異
常な興奮が発生すれば hyperfamiliarityを導くとも考えられ
る．症例からも過去の知見からも hyperfamiliarityの発生起源
は側頭葉内側構造とするのが考えやすい．

Recollectionの機能が低下しているばあいは未知相貌に対
する誤った familiarity，たとえば，知人と実際に似ているなど，
なんらかの理由があって既知とまちがいやすい未知相貌を
recollectionで訂正できないために HFFが出現し，familiarity

が亢進しているばあいは，既知相貌との類似性が小さくても
HFFが出現すると推測される．いずれにせよ，経過中に健忘
がみられ，側頭葉内側構造の障害が強くうたがわれる本例に
おいて，hyperfamiliarityの出現機序は海馬と海馬傍回の機能
の乖離が有力と推測している．
ただ，海馬や海馬傍回が責任病巣とすると，HFFで

hyperfamiliarityが相貌に限局する説明が難しい．本例をみて
も病前に時折存在した風景に対する既視感をともなわず，相
貌にのみ hyperfamiliarityが生じている．なぜ相貌というカテ
ゴリー特異的な hyperfamiliarityが生じるかについては，非特
異的な déjà-vuと HFFの差異についての検証が一助になると

Table 2 Patientʼs performance on tests for facial recognition.

Assessment Score Mean (SD)

VPTA (visual perception test for agnosia)

Face tests:

 Famous peopleʼs face

  Identify 4/16 2.83 (4.659)

  Point out 8/16 1.43 (3.730)

 Unknown face

  Matching 0/8 1.37 (1.940)

  Simultaneous identification 0/6 0.68 (1.444)

  Perception of expression 0/6 0.42 (1.294)

  Perception of sex 0/6 0.39 (1.125)

  Perception of age 0/6 0.68 (1.189)

Other tests

 Recognition of unknown face in photograph 5/5

 Original tests for unknown face

  matching 7/7

  delayed recall 4/4
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考える．本症例ふくめてHFFの既報告例では左側頭葉に病変
が存在する例が多いが，Vignalらは déjà-vécu（既体験感が直
訳となるが Vignalは déjà-vuと同義で使用）が右の側頭葉刺
激で出現すると述べている 13）．一方，HHFは左病変に多い．
déjà-vu，相貌認知ともに右半球の関与が主体とされるなかで
現象的には déjà-vuと類似点が多い HFFが左半球の障害であ
るのは違和感がある．Vuilleumierらは HFFの機序として左
半球活動が低下する一方で右半球の相貌認知が活性化し，未
知相貌刺激で誤った familiarityを生じたという仮説を立てて
いる 4）．この仮説のように左半球の機能低下による右半球活

動の相対的亢進が機序仮説の一つとしてあげられる．人物認
知過程で視覚的認知，言語的認知の両者が存在し，言語的認
知の機能低下を視覚的認知機能で補い，時に行き過ぎてHFF

となったとする推論になるが本症例の神経心理検査とも合致
し，有力な機序仮説と考える．
その他の機序仮説としては，人物に対する意味記憶の低下
により詳細な人物の区別が困難になってしまったことをいい
つくろってHFFと表現している可能性や，扁桃体の機能低下
で感情が平板化しているため人物の区別がつきにくくなって
いる状態をHFFと表現している可能性も考えられるが，前者

Table 3 Reported cases of HFF (hyperfaimiliarity for faces).

Patient no.
Age/sex/ 

handedness
Etiology Duration of HFF MRI findings EEG Neuropsychological test

11) 46/M/R Epilepsy, probable 
medial temporal focus

Postictal HFF; persisted 
> 12 months

Normal Normal No contributions

21) 62/M/R Left temporal lobe 
tumor

Ictal HFF Nonenhancing mass in 
the left mid-parahippo-
campal gyrus

Left anterior to 
mid-temporal seizure 
focus

No contributions

31) 36/F Tonic-clonic seizure Postictal HFF; persisted 
48 hours

Normal Normal No contributions

41) 48/F Simple partial seizure HFF occurred during 
month-long cluster of 
increased simple partial 
seizure (30/month)

Mild periventricular 
white matter changes

Left temporal seizure Impaired working 
memory

52) 41/F/R Herpes encephalitis 1 week (seizure is 
undocumented)

Bilateral hippocampus, 
parahippocampal gyrus, 
amygdala

8-9 α rhythm with 
slow waves

Impaired verbal memory

64) 21/F/R Hemorrhagic venous 
infarct and tonic clonic 
seizure

Postictal HFF; persisted 
for > 1 year

Left lateral temporal-
occipital

Left posterior sharp 
waves

Not impaired verbal 
memory and visual 
memory. general face 
perception abilities were 
normal.

75) 32/F/R Epilepsy Postictal HFF Right hippocampal 
atrophy

Bilateral temporal lobe 
foci

Mild disturbance of 
attention. 18/20 
unfamiliar face seemed 
familiar

86) 32/M/R Tonic-clonic seizure 
(with fever, headache, 
disturbance of con-
sciousness)

Postictal HFF; persisted 
15 days

Left hippocampus, 
amygdala

Left temporal slowing 
and spikes

No contributions

96) 35/F/R Tonic-clonic seizure Postictal HFF; persisted 
20 days

Left insula and amygdala Left temporal slowing 
and spikes

Impaired verbal memory

106) 25/F/R Tonic-clonic seizure Postictal HFF; persisted 
5 days

Periventricular white 
matter and corpus 
callosum

asynchrpnous mild 
slow waves over the 
right and left temporal 
regions

No contributions

117) 28/M/L Epilepsy Persisted for > 7 years Left temporal, parietal, 
occipital encephalomala-
cia

Left posterior 
quadrant slowing and 
spikes

Moderately impaired 
verbal and visual 
memory

128) 34/M Cavernoma (hemor-
rhage and tonic-clonic 
seizure)

Postictal HFF; persisted 
2 weeks

Left anterior cingulate Left fronto-central 
slowing

No contributions

13 (This case) 21/F/R Encephalitis (tonic-
clonic seizure)

Post ictal HFF; 
persisted 20 days

normal Left temporal spike 
waves

Impaired verbal 
memory? Recognition 
memory of unfamiliar 
face was normal

EEG: electroencephalogram.
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に関しては入院生活を支障なくおこない，意味記憶の低下を
示唆するエピソードはなかったこと，後者に関しては母に対
してはいら立ちや不安の感情をぶつけていた様子があったこ
とから，本症例からはいずれも考えにくいと思われた．
以上，HFFを左側頭葉病変起源と想定した考察をしたが，

右海馬に病変がうたがわれ，発作時左前頭葉血流増加を証明
した Bujarskiらの症例 5）や，左前帯状皮質に病変が存在した
Nenteの症例 8）など左側頭葉単独で説明困難な症例の報告や，
左頭頂葉後部の背側路が familiarityで腹側路が recollectionで
賦活されるという fMRI研究 14）もあることから HFFは複数
のプロセスがかかわっているのかもしれない．更なる症例の
蓄積とより包括的な機序モデルの登場が望まれる．
本報告の要旨は，第 205回日本神経学会関東・甲信越地方会で発表

し，会長推薦演題に選ばれた．
※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 encephalitis with hyperfamiliarity for faces

Natsuki Miyakoshi, M.D.1), Mitsuaki Bando, M.D.1), Toshio Shimizu, M.D.1),  
Akihiro Kawata, M.D.1), Shiro Matsubara, M.D.1) and Imaharu Nakano, M.D.1)

1)Department of Neurology, Tokyo Metropolitan Neurological Hospital

A 21-year-old right-handed woman was admitted to our hospital with fever, headache, and seizures. On admission, 
she showed anterograde and retrograde amnesia. These features, together with mild pleocytosis in the cerebrospinal 
fluid, led to the diagnosis of encephalitis. Brain MRI was normal. EEG revealed small spike waves in the left temporal 
lobe. There were no recurrent convulsions. Five days later, she stated she had hyperfamiliarity for faces of people she 
had never met before. She reported that many people appeared familiar regardless of age, sex, and profession; however, 
feelings of likes and dislikes did not accompany these symptoms. This symptom lasted for 20 days. Her ability to 
recognize known faces was normal, and prosopagnosia was not present. Neuropsychological tests indicated that her 
verbal memory was impaired. The retrograde amnesia remained until discharge. Considering the psychological findings 
attributable to left temporal lobe dysfunction, as well as previous reports on similar cases, our case suggests a possible 
relationship between lesions of the left temporal lobe and hyperfamiliarity for faces.

(Rinsho Shinkeigaku (Clin Neurol) 2015;55:459-464)
Key words:  encephalitis, déjà vu, hyperfamiliarity for faces


