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研究要旨 

 Gerstmann-Sträussler-Scheinker disease（GSS(P105L)）変異症例の剖検脳を免疫染色に

て解析し、Aβ プラークは主に Aβ42 で構成されていることを明らかにし、これらの共

局在プラークのいくつかはタウ病理を伴っていることを確認した。PrPScと共局在する

Aβ42 の沈着パターンには、通常の加齢が合併したのみでは説明できないものが存在

し、PrPSc(P105L)の構造的変化が Aβ42 の親和性を増す可能性が推察された。 

 

 

Ａ.研究目的 

Gerstmann-Sträussler-Scheinker disease (GSS)

症例の脳病理では、異常プリオン蛋白(PrPSc)

とアミロイドベータ(Aβ)が同一プラーク内に

共局在することは過去に報告されているが

[1-4]、共局在プラークを構成する Aβ 種およ

びプラークの沈着パターンは明らかとなって

いない。  

本研究では、PrPSc と Aβ の局在に関して、

共局在プラークを構成する Aβ 種の同定し、

両蛋白の沈着パターンの詳細を明らかにする

ために、Gerstmann-Sträussler-Scheinker disease 

(GSS)(P105L)変異症例について、脳病理学的

評価を行った。GSS(P105)は本邦でのみ報告

されている変異で、過去に PrPSc と Aβ の共局

在が報告されている[1]。 

 

Ｂ.研究方法 

症例は 48 歳時に精神症状で発症し、21 年

の経過で進行性の認知症、歩行障害を呈した

GSS P105L 変異(codon 129 MV 型)の、死亡時

69 歳女性の剖検脳を用いた。 

脳の各領域について、通常の HE 染色、お

よび 3F4 抗体を用いた免疫染色を行い、海馬

と後頭葉について、連続切片を作成し、3F4

抗体、4G8 抗体、AT8 抗体、Aβ40 抗体、Aβ42

抗体を用いて免疫染色を行い、病理学的な評

価を行った。 
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