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研究要旨	 サーベイランス委員会では、対象事例が発生したときはサーベイランス調査の依頼を全

国 10 地区の担当サーベイランス委員に依頼している。地区担当サーベイランス委員は、地区内の
都道府県のプリオン病担当専門医を通じて、あるいは直接に対象事例の主治医に連絡を取ってサー

ベイランスを実施している。すなわち、事務局、地区担当サーベイランス委員、都道府県プリオン

病担当専門医、主治医、という流れとなっている。このシステムの状況を知るために、サーベイラ

ンス調査票の回収率を検討し、回収率の低い地域が存在することを確認した。また、プリオン病に

対してオールジャパン体制での臨床研究体制のために設立された JACOP(Japanese Consortium of 
Prion Disease)への参加施設数、参加研究者数は増加しているが、症例登録の増加に結びついている
とは言えず、登録へのスピードアップと登録数の増加が必須である。サーベイランスの調査票の回

収率をあげて悉皆調査を目指し、かつ JACOPの登録症例数を増加させる方法について研究した。 
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Ａ.研究目的 
	 全国の都道府県別、地区ブロック別に、サー

ベイランス調査票の回収率に差があるかを検

証する。また、JACOPの症例登録数・登録医療
機関数・登録医師数を研究班会議で報告しより

一層の参加登録を依頼する。事務局の電話調査

と医師の所見との較差を調べて電話調査の方

法を検討する。 
さらに、サーベイランスの悉皆調査へ向けて、

自然歴調査との連携強化の方法について調査

研究する。 
 
Ｂ.研究方法 

①サーベイランスのシステムの状況を調べる

ためにサーベイランス調査票の回収率を調べ

る。サーベイランス事務局に登録された症例に

対して調査票の依頼をした数に対して、返却さ

れてきた数を調べて、回収率を計算した。	

②JACOP による自然歴調査の進捗をまとめ報
告した。	

③サーベイランス、自然歴調査の両者の現行の

調査票・同意書の内容を吟味し、電子化したも

のを作成する。	

④現在、調査書が事務局に報告される過程は、

指定難病の申請時の都道府県ルート、感染症法

の届け出による厚生労働省ルート、髄液検査依

頼時および遺伝子検査（もしくは病理検査）依

頼時に提出される調査書（長崎大学、東北大学）

ルートの主要３ルートがあるが、特に多数を占

める検査依頼時の調査書も項目・表記方法など

を検討し、新しいものを電子化して作成する。	

⑤調査書が事務局に届いてからの自然歴調査

開始・継続の手続きのプロトコール・マニュア

ルを作成する。	

⑥上記の書類の使用に関してサーベイランス

委員会および JACOP 運営委員会で審議し承諾
を得る。	

	

（倫理面への配慮） 

プリオン病サーベイランス調査に関しては、

患者もしくは患者家族の同意・主治医の同意を

得ており、事務局での調査票の記録に際しては

イニシャル・生年月日、性別のみであり、個人

の同定が出来ないようにしてある。サーベイラ

ンス研究については国立精神・神経医療研究セ

ンターの倫理審査委員会での承認を得た。	

JACOPに関しても国立精神・神経医療研究セ
ンターの倫理審査委員会での承認を得た。	

	

Ｃ.研究結果 

①プリオン病サーベイランスの 2013年 10月か
ら 2014 年９月の県別調査票回収率の結果は、
調査票集計総数 427件、回収総数 200件で 46.8%
であった。集計数の多い都道府県は東京都 47
件、福岡県 29件、千葉県 26件、兵庫県 25件、
大阪府 24 件、神奈川県 22 件、埼玉県 20 件が
20件以上の都道府県であった。調査票を送付し
た数が 0の都道府県はなく、１件の都道府県が
4都道府県あったが、どれも回収率は 0%であっ
た。送付数が 20 件以上の 7 都道府県の回収率
は 12.0%から 90.0%と幅があり、送付数が多い
ところで回収率が悪いとも良いとも言えなか

った。全国を 10 に分割したブロック別では、
78.9%、 22.2%、 63.7%、 61.0%、 45.8%、 72.7%、 
11.7%、 65.4%、 43.8%、 37.9%と高いところ
と低いところの差があった。 
②JACOP への参加施設は 2017 年 3 月現在 103
施設、参加研究者 240名である。登録者数は 65
名であるが、このうち 12例が死亡した。	
③サーベイランスの調査書および自然歴調査

の調査書をすべて電子化した。プルダウン方式

などを取り入れ、記入方法を簡素化した。	

④検査依頼時調査票についても新しく電子化

して作成した。	

⑤主治医がサーベイランス調査時に、自然歴調

査を行う症例か否か判定する基準を作成し、直

ちに同意取得・調査開始につながるようなアル

ゴリズムを検討・作成した。	

⑥上記書類の使用について、サーベイランス委

員会および JACOP 運営委員会で審議され承認
された。	

	

Ｄ.考察 

①プリオン病サーベイランス調査票の回収率

を上げるためには、地域別に対策を練る必要が

ある。人口数が多い地域で回収率が少ない訳で

はない。	

②JACOP の参加施設数と参加研究者数は増加
しつつあるが、登録症例数が少ない。サーベイ

ランス委員会の診断を経てからの登録では、す
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でに無言無動状態になってしまう可能性もあ

り、登録のスピードアップにつながる方策をた

てる必要があるため、昨年度から患者（及びそ

の家族）からの希望で直接登録し、主治医の協

力を得て調査を実施するという方策も確立し、

国立精神・神経医療研究センター倫理審査委員

会による実施の承認を得た。しかし、患者登録

の増加は不十分で、今年度はサーベイランスと

自然歴調査の連携を計った。これによって 2 つ

の研究が同時に質・量ともに改善すると期待さ

れる。	

	

Ｅ.結論 

	 プリオン病サーベイランスの調査票の回収

率には地域別に差異が見られた。JACOPの登録
数を増加させるためには主治医に対する周知

と登録のスピードアップが必要である。サーベ

イランスの問題点と自然歴調査(JACOP)の登
録数増加の改善を図るために、サーベイランス

と自然歴調査の連携を強化する方策を立てた。

連携強化によって 2 つの研究が同時に質・量と

もに改善すると期待される。	
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