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研究要旨 1999 年 4 月より実施しているクロイツフェルト・ヤコブ病(CJD)サーベイランス調査

は、2019 年１月現在 6950 件の登録を得、同年 2 月 8 日までに 3503 人をプリオン病と診断し、各

病型の発生数や分布を調査分析するなど、わが国のプリオン病の発生の実態解明に大きく寄与し

ている。このサーベイランスに加え、2013 年よりプリオン病の治験・臨床研究を実施することを

めざしたオールジャパン体制でのコンソーシアムである JACOP(Japanese Consortium of Prion 
Disease)を設立・運営しており、プリオン病と診断された患者の自然歴を調査している。2017 年

4 月からサーベイランス登録と自然歴調査を一体化して行い、複数の調査票も共通化・電子化(エ

クセル®)した。2018 年度は膨大となった紙資料のデータをクラウド上に保管し、サーベイランス

委員会をペーパーレスで行うことに成功した。 
 

Ａ.研究目的 
サーベイランス調査研究と自然歴調査との一

体的運営を継続して行う。サーベイランス、自

然歴調査で用いられる書類(同意書を含む)の

さらなる電子化を進め、データをネットワーク

に接続したデータベースに蓄積するシステム
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を構築し、ペーパーレスでのサーベイランス委

員会を実施する。 
 
Ｂ.研究方法 

①サーベイランス、自然歴調査の調査票・同意

書を電子化したものを作成し、ネット上のデー

タベースにアップロード可能とする。 
②調査書が事務局に報告される 4 つのルート

((i)指定難病の申請時の都道府県ルート、(ii)感
染症法の届け出による厚生労働省ルート、(iii)
髄液検査依頼時および(iv)遺伝子検査（もしく

は病理検査)ルート)の中でも、特に多数を占め

る検査依頼時の調査書を整理したものを電子

化し使用可能とする。 
③自然歴調査の同意を取得した症例で自然歴

調査を開始・継続し、その成果を検討する。 
④画像については主治医から提出された CD-R
による DICOM ファイルによる画像情報を国立

精神・神経医療研究センター統合脳画像センタ

ー内の IBISS システム上に構築されたストレー

ジにアップロードする。 
 
（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

ンス調査の倫理申請は国立精神・神経医療研究

センターの倫理審査委員会の承認を得ている。 
自然歴調査に関しても、国立精神・神経医療

研究センターの倫理審査委員会の承認も得て

いる。 
 

Ｃ.研究結果 

①電子化したサーベイランスの調査書および

自然歴研究の調査書(エクセル®による)をクラ

ウド上のデータベースにそのままアップロー

ドできるようにし、人的入力ミスを減少する工

夫を行った。ただし、古い調査票を使用した症

例については事務局で人手による入力を行っ

た。 
②電子化した検査依頼時調査票の使用につい

ても、手書きの調査依頼用紙とデータが相違す

るなどの問題が少数存在した。 

③自然歴調査参加の同意数が著増した。2017 年

3 月末までの 3 年間での登録数が 65 件であっ

たものが、2019 年 2 月までで計 600 例を超える

数の登録を得ることができた。 
 
Ｄ.考察 

サーベイランスと自然歴調査の連携によっ

て、自然歴調査の登録症例数が増加した。しか

し、このサーベイランス事業では悉皆調査をめ

ざしているが、主治医からの調査書の返書率、

剖検率が低い。患者が転院を繰り返して追跡が

困難となる事を防ぐよう工夫する。また、過去

の調査票の電子化も進める。 
 

Ｅ.結論 

プリオン病サーベイランス調査と自然歴調

査の一体化が順調で自然歴調査の登録症例数

も順調に増加している。電子化した調査票をク

ラウド上データベースへの取込む事により、サ

ーベイランス委員会の運営をペーパーレスで

行う事に成功し、データの安全かつ効率的な活

用が可能となった。 
 

Ｆ.健康危険情報 

なし 
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