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研究要旨 

平成 26 年度は、他院にて M232R の診断がついた時には頭部 MRI DWI に異常信号を

認めなかったものが、６年後、精査目的入院で頭部 MRI 高信号を認めた 62歳症例を

経験し、緩徐進行型のプリオン病の自然歴調査において、病院・施設が変わった後

も調査を継続する事が重要である事を提示した。平成 27年度はサーベイランス調査

の継続性のみならず悉皆性を維持するために、主治医からの調査票の回収率の現状

を調べ、回収率向上のための対策を考察する。 

 

 

Ａ.研究目的 

クロイツフェルトヤコブ病（CJD）サーベ

イランス調査を用いた自然歴調査に関して、

検討を要する点を考察する。緩徐進行型の遺

伝性プリオン病の症例について考察するとと

もに、サーベイランス事務局における主治医

からの調査票の未返送（未回収）症例につい

て、2015 年 11 月時点での各地区別の未回収

調査票に関する統計をとり、それぞれの地区

の面積・人口などから回収率との関連を調べ

る。 

 

Ｂ.研究方法 

6 年前に M232R 型の遺伝性プリオン病と診



 

断された症例に対して画像検査などを再検査

し、プリオン病の継続的調査の必要性を検討

する。また、サーベイランス事務局での調査

票未回収の実態を把握するために、厚生省ル

ート、東北大ルート、長崎大ルートからの情

報に基づき、サーベイランスの調査票を事務

局から発送したものの返送がない（回収され

ていない）例について、2015 年 11 月の時点

での統計（事務局からの調査依頼数、返送件

数（回収件数）、回収率を割り出した。 

 

 (倫理面への配慮) 

サーベイランス事業は国立精神・神経医療

研究センターにおいて倫理審査委員会の承認

を得ている。 

 

Ｃ.研究結果 

 緩徐進行型 M232R 症例では、これまで認め

なかった頭部 MRI の拡散強調画像での高信号

を認めることができた。 

一方、サーベイランス調査票については、

2015 年 11 月時点で、2011,2012,2013,2014

年の未回収症例に対する依頼数は全国でそれ

ぞれ 126, 111, 118, 245 件であり、そのうち

回収症例数は、それぞれ 37,33,23,97 件、し

たがって、回収率は 29, 30, 19, 40%であっ

た。 

 2011-2014 年の依頼件数（調査票未回収に

つき）は全国で 600 件、このうち返送された

のは 190 件、回収率は 31.7%であった。まだ

回収されてない調査票の数は都道府県別では、

東京都が 65 件、大阪府が 53 件、兵庫県が 46

件、茨城県 23 件、京都府が 22 件であった。 

 

Ｄ.考察 

緩徐進行型プリオン病では、継続した診察

による臨床所見の変化、画像検査の定期的な

フォローアップが必要である。プリオン病サ

ーベイランスは診断に重きを置いているが、

今後は JACOP と協力して各種タイプのプリオ

ン病の自然歴を調べる必要があり、一方、悉

皆性を維持するためにも、調査票の完全回収

に一歩でも近づけることが必要であり、その

ためには未回収調査票に対しては再依頼を主

治医にかけるだけではなく、地域の担当官の

現地調査などが必要となるであろう。 

Ｅ.結論 

 プリオン病サーベイランス事業の質と量

を維持するためには、調査票の回収率をさら

に上げ、自然歴を調べるためには複数回の検

査を定期的行うなどが必要となる。 
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