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「診療ガイドラインの策定・改訂」

プリオン病診療ガイドライン2020」クリニカルクエスチョン（案）

CQ1. プリオン病概説
CQ1-1    プリオン病とはどのような疾患

か？
CQ1-2    プリオン病をどのように診療す

るか？

CQ2. プリオン病の病型
CQ2-1    孤発性プリオン病とはどのよう

な疾患か？
CQ2-2    遺伝性プリオン病とはどのよう

な疾患か？
CQ2-3    獲得性プリオン病とはどのよう

な疾患か？

CQ3. プリオン病の診断
CQ3-1    孤発性プリオン病はどのように

診断するか？
CQ3-2    遺伝性プリオン病はどのように

診断するか？
CQ3-3    獲得性プリオン病はどのように

診断するか？

CQ4. プリオン病の重症度分類
CQ4-1    プリオン病の重症度はどのように

評価するか？

CQ5. プリオン病の治療
CQ5-1    プリオン病はどのように治療する

か？

CQ6. プリオン病の患者・家族に対する心理
社会的支援

CQ6-1    プリオン病の患者・家族に対する
心理社会的支援にはどのようなも
のがあるか？

CQ7. プリオン病の感染予防
CQ7-1    プリオン病の感染予防法にはどの

ようなものがあるか？

CQ8. プリオン病の診療支援
CQ8-1    プリオン病の診療支援にはどのよ

うなものがあるか？
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�� GSS gCJD �� GSS gCJD
�� 11.17 11.17 8! ≤ 5.63 8.04 
/�1 0! 7.02 9.20 
�" ≤ 5.69 �0 7.60 9.90 
�/ $! 7.49 9.56 
S��/ 7.47 ' 7.52 8.37 

��/ *6 8.84 
���/ 8.46 ≤ 5.80 �(1

���/ �%()2�
3/ 8.33 <6.64 ���4
&- 7.30 7.23 �# 
	/�� 6.89 7.17 ��+
�/ 7.22 ≤ 6.33 ��5 8.80 
��
/ ≤ 6.57 6.81 .� 9.50 
, 7.34 8.21 97 8.80 

,������ 6.93 �
�� 8.50 

遺伝性プリオン病患者の非中枢神経系組織におけるシード活性の定量
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マスク適用後

マスク適用前

•画像統計解析手法によって、プリオン病の早期病変とその体積を正確に
自動検出しています。
• DWIテンプレートを用いた個人脳へのマスク画像の合わせ込みによって、
アーチファクトの強い部位を除外した解析が可能となりました。

DWIテンプレート・マスク
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10 �$ZY�_, ]X
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診療ガイドラインの策定･改訂のために、クロイツフェルト･ヤコブ病
�����患者の臨床所見、検査所見を経時的に観察し、神経病理所見、
プリオン蛋白遺伝子、プリオン蛋白型も含めて網羅的に対比検討する。
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診療ガイドラインの策定･改訂

臨床所見と
病理所見の対比

臨床所見と
遺伝子変異・多型の対比

神経病理所見と
プリオン蛋白型の対比

臨床経過に関与する因子の網羅的検討
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診療ガイドラインの策定・改訂
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「診断基準の策定・改訂」

MM2皮質型孤発性Creutzfeldt-Jakob病の臨床診断基準案

‘Probable’

Sensitivity: 90.0% Nine of 10 patients with MM2-cortical sCJD can be diagnosed.

Specificity: 99.1% Seven of 771 patients who did not have MM2-cortical type sCJD can be misdiagnosed as MM2-cortical 
type sCJD.  None of 7 patients were prion diseases.
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研究分担者：福島県立医科大学医学部小児科学講座 細矢光亮
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CQ 1.���0���4'lSSPEmUQJR�KRMPNJG
CQ 2. SSPEV,(UQJR�KRMPNJG
CQ 3. SSPEV+�Y�KRMPNJG
CQ 4. SSPEV$"�6UQJR�KRMPNJG
CQ 5. SSPEV8��&Y�KRMPNJG
CQ 6. SSPES;�L�5T*�Y�KRMPNJG
CQ 7. SSPEV%-&Y�KRMPNJG
CQ 8. SSPEV
�,UQJR�KRMPNJG
CQ 9. SSPEV�3k
�U�OX��UQJR�KRMPNJG
CQ 10. SSPEV����UQJR�KRMPNJG

10大項目、22項目
からなるCQ案作成

`hd^i`\abfjlCQm#��

CQの確定、システマティックレビュー

パブリックコメント、CQの完成

平成30年度

平成31年度
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��  -��!�=R)�®·±©²µ¯pA全国の小児科小児神経科医療機
関ならびに神経内科医療機関を対象にサーベイランス調査を行った。
同様の医療機関を対象として平成２９年度に調査を実施中である。
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	�[a
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今後予定
二次調査

•�CpA�
�e9m
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¥�������K���8j)d�VO���¤�e(�|��
���pA��8jVT��,��長期の罹患期間を経ている患者の健康状態
や必要な医療的ケアの状況を調査する。
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「診断基準・重症度分類策定・改訂のための疫学調査」
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・特定疾患治療事業データの分析（全国）
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「診断基準の策定・改訂」、「診療ガイドラインの策定・改訂」
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AIDS関連PML Non-AIDS PML

Definite
PML

Definite
PML

病理解剖

臨床 臨床

MRI画像MRI画像 脳生検による
病理診断

CD4細胞
の減少

CSF-PCRで
充分量のvirus titer

T2またはFLAIRで
白質の高信号

免疫不全の
原因が不明瞭

CSF-PCRで
陰性 or low titer

PMLとして非典型的
その他の鑑別疾患

典型的な脱髄班と
JCV感染細胞

Gliosisと
リンパ球浸潤
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Other 
immunosuppressiv
e drugs in previous 
5 years.

Duration of 
FAE use until 
diagnosis of 
PML, in 
months.

Range of 
lymphocyte count
（/mm3)

PML-IRIS Outcome

54 yo (f) Glatiramer acetate 54 At PML diagnosis: 
481. CD4, 106; 
CD8, 38.

No Death

61 yo (f) Natalizumab 22 600 NA Survived

58 yo (m) NA 24 476-486 No Survived

59 yo (m) NA 17 414-728
At PML diagnosis: 
414

Yes Survived

64 yo (m) Interferon-β 26 NA
At PML diagnosis: 
CD4, 96;  CD8, 14.

No Survived

H¡ik{pr����XZSjih|,J Gieselbach RJ et al. J Neurol. 2017; 264: 1155-1164.
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診療ガイドラインの策定・改訂
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