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研究要旨（本邦の CJD サーベイランスにおけるプリオン病の脳波診断） 

周期性脳波異常（PSD）で Grade A は典型的 PSD、Grade B は PSD 周期がやや長め、

Grade C は PSD 頻度がやや少ない、Grade D は PSD が痕跡的、Grade E は PSD が全く

ないと定義した。PSD は拡散強調画像 MRI やタウ蛋白などとともにプリオン病診断の要

であり、PSD グレーデイングの活用、多施設間のデジタル脳波データの情報共有が重要で

ある。CJD サーベイランスにおける脳波データを解析した。PSD 頻度は CJD 全体で 61%、

孤発性で 70%、遺伝性で 24%、硬膜移植後で 61%。遺伝性 CJD の内訳ごとの PSD 頻度

は V180I 変異が 3%、P102L 変異が 12%、M232R 変異が 77%、E200K 変異が 73%であ

った。PSD 頻度の統計学的検定では total CJD＞non-CJD（p<0.0001）、s-CJD＞f-CJD

（p<0.0001）、P102L＞V180I（p=0.01）であった。PSD が出現した群では PSD が出現

しない群よりも有意に MRI 異常高信号が大脳皮質と基底核の両方にみられやすいという

結果であった。PSD がみられた非 CJD 疾患としててんかん重積、レビー小体型認知症、

アルツハイマー病、自己免疫性脳炎、橋本脳症、ウェルニッケ脳症などがあった。 

 

Ａ.研究目的（本邦の CJD サーベイランスに

おけるプリオン病の脳波診断） 

プリオン病の脳波診断の実態と改善点を明ら

かにする。 

 

Ｂ.研究方法 

孤発性 s-CJD(1403 例)、遺伝性 f-CJD(365

例)、硬膜移植後 d-CJD(23 例)、non-CJD(892

例)、合計 2683 例のサーベイランスにおける

脳波データを解析する。 f-CJD の内訳は

V180I 変異が 205 例、P102L 変異が 59 例、

E200K 変異が 51 例、M232R 変異が 48 例、

P105L 変異が 2 例であった。 

 (倫理面への配慮) 
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臨床研究倫理指針を遵守した。 

 

Ｃ.研究結果 

周期性脳波異常（PSD）で Grade A は典型的

PSD、Grade B は PSD 周期がやや長め、

Grade C は PSD 頻度がやや少ない、Grade D

は PSD が痕跡的、Grade E は PSD が全くな

いと定義した。PSD 頻度は CJD 全体で 61%。

s-CJD で 70%、f-CJD で 24%、d-CJD で 61%。

f-CJD の内訳ごとの PSD 頻度は V180I 変異

が 3%、P102L 変異が 12%、M232R 変異が

77%、E200K 変異が 73%、P105L 変異が 0%

であった。non-CJD 群の PSD 頻度は 11%で、

PSD がみられた疾患はてんかん重積，辺縁系

脳炎、代謝性脳症、レビー小体型認知症、ア

ルツハイマー病、橋本脳症、ウェルニッケ脳

炎などであった。[PSD＋]total-CJD 群(1091

例)と[PSD‐]total-CJD 群(700 例)の比較、 

[PSD＋]s-CJD 群(989 例)と[PSD‐]s-CJD 群

(414 例)の比較、[PSD＋]f-CJD 群(88 例)と

[PSD‐]f-CJD 群(277 例)の比較、いずれにお

いても脳 MRI で大脳皮質と基底核の異常信

号出現パターンは有意に異なっていた

（Chi-square test, p<0.0001）。すなわち、

PSD が出現した群では PSD が出現しない群

よりも有意に MRI 異常高信号が大脳皮質と

基底核の両方にみられやすいという結果であ

った。一方、14-3-3 蛋白やタウ蛋白の陽性率

に関しては PSD 出現群と PSD 非出現群間で

有意差を認めなかった。 

 

Ｄ.考察 

PSD 頻 度 は s-CJD ≧ d-CJD ＞ f-CJD ＞

non-CJD であった。f-CJD の内訳ごとの PSD

頻度は M232R変異≧E200K変異＞P102L変

異＞V180I 変異＞P105L 変異であった。 

 

Ｅ.結論 

PSD 頻度の統計学的検定では total CJD＞

non-CJD （ p<0.0001 ）、 s-CJD ＞ f-CJD

（p<0.0001）、P102L＞V180I（p=0.01）で

あった。 

PSD は拡散強調画像 MRI やタウ蛋白などと

ともにプリオン病診断の要であり，PSD グレ

ーデイングの活用，多施設間のデジタル脳波

データの情報共有が CJD サーベイランスの

精度を高めると期待される。 
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