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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

平成 30 年度 第 1回 進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス委員会 

病理症例検討会 

議事録 

 

日時：平成 30 年 6月 2日（土）10：00〜14：00 

場所：都立駒込病院 本館 2 階会議室２ 

〒113-8677 東京都文京区本駒込 3 丁目 18 番 22 号 

 

出席者:  

PMLサーべイランス委員会委員:三浦義治(委員長)、岸田修二、船田信顕、鈴木忠樹、高橋健太、 

浜口 毅  

陪席者：石橋賢士（都立駒込病院非常勤医師、東京都健康長寿医療センター神経画像研究チーム研

究員） 

 （敬称略、順不同） 

 

議事 

[1] 「PML サーベイランス委員会」 委員長挨拶（三浦義治）  

 

「PML サーベイランス委員会」 委員長の三浦義治が挨拶を行った。8 月の第一回 PML サーベイランス委員

会の準備のために病理標本のある症例について検討を行うことについて説明があった。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治） 

 

E0209/F0007: SLE 加療中に発症した症例。脳脊髄液 JCV DNA PCR 陰性例。脳生検検体の検索では組織

学的に PML に特徴的な組織形態所見（脱髄、腫大核を有するオリゴデンドログリア、異型の強いアストロサ

イト）を認め、JCV タンパク質の免疫染色陽性。さらに脳組織 PCR において JCV DNA 陽性であり、病理学

的に definite PML と診断。 

画像所見上は、PML 以外の病変（血管炎、CNS ループスなど）も合併していることが推測される。この場合、

診断基準上の「他疾患を除外できる」についてはどのように考えるか。また、合併病変について PML サーベ

イランス患者調査票やデータベース上にどのように記載するかについて議論があり、次回の PML サーベイ

ランス委員会にて検討することとなった。 

新しい PML サーベイランス患者調査票を使用するに当たって、新たにサーベイランス番号が付くことになっ

た。自治医科大学から調査依頼書類が送付されるときにサーベイランス番号が付くことになる。以前に検討

した症例についても、新たにサーベイランス番号が付く予定である。移行期間の間は、これまでのサーベイラ

ンス番号（E0209）、駒込病院受付番号（F0007）、サーベイランス番号の 3 つの番号が付くことになる。 

 

E0208/F0008: CD4 陽性リンパ球減少症に PML を合併した経過約 10 年の 66 歳男性剖検例。発症当時の

脳脊髄液 JCV DNA PCR 陽性例。剖検脳の検索では、組織学的に広範な脱髄を認めたが、腫大核を有する

オリゴデンドログリアや奇怪核を有するアストロサイトなどの PML に特徴的な組織所見には乏しく、JCV タン

パク質の免疫染色も陰性であった。脳組織 PCR において JCV DNA 陽性であり、いわゆる burned-out PML
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としても矛盾しないと考えられたが、診断基準上は possible PML となる。剖検脳組織 PCR での JCV DNA 検

出の臨床的意義については明らかではなく、他の臨床データと併せた判断が重要と考えられるが、病理学

的には死亡直前には活動性の PML 病変は存在しなかったと考えられた。形態学的には PML の典型像を示

さない部位からも JCV DNA が検出されており、亡くなった時には活動性のある PML では無かったが、以前

に PML でその時の JCV DNA が残っていたことが推測された。 

 

E0229/F0009: 10 年の経過で緩徐に進行する高次脳機能障害の患者で、画像上白質脳症を呈している症例。

脳脊髄液 JCV DNA PCR 陽性例。脳生検検体の検索では、組織学的に PML に特徴的な組織形態所見（脱

髄、腫大核を有するオリゴデンドログリア、異型を有するアストロサイト）を認め、JCV タンパク質の免疫染色

陽性。さらに脳組織 PCR において JCV DNA 陽性であり、病理学的に definite PML と診断。 

PML に関連した症状は 2017 年 11 月頃からの症状で、それ以前の症状は何らかの精神疾患に罹患してい

たのではないか。背景疾患としては、乳癌の術後、放射線療法後であるが、細胞性免疫の低下ははっきりし

ない。 

 

E0205/F0010: 基礎疾患がはっきりしない 81 歳女性。MPO-ANCA 陽性で、CD4 陽性リンパ球 509/µL と低

値であった。病理学的には definite PML と前回のサーベイランス委員会で診断されている。今回、特に新し

い情報はない。 

 

E0194/F0011: 梅毒既感染、HIV 感染症、HBV キャリアの 48 歳男性で意識消失発作を呈した症例。頭部

MRI にて右後頭葉の皮質・皮質下病変を認めた。脳脊髄液 JCV DNA PCR 陰性。頭部 MRI では病変はその

後右基底核にも拡大した。右尾状核から生検されている。PML サーベイランス委員会までに永久標本の病

理標本の診断書を取り寄せる。 

 

E0185/F0012: ANCA 関連血管炎の PSL 内服にて加療中の症例。脳脊髄液 JCV DNA PCR 陰性。病理学

的検索にて、脳血管内リンパ腫（B cell 系）と診断された。病理標本はない。PML 否定。脳血管内リンパ腫（B 

cell 系）。 

 

E0174/F0013: 子宮頸癌、悪性リンパ腫治療後の 57 歳女性。亜急性に進行する歩行障害、高次脳機能障

害を呈し、頭部 MRI にて前頭葉白質に T2WI, FLAIR 高信号病変あり。脳生検検体では、PML に特徴的な組

織形態所見は見られず JCV タンパク質免疫染色も陰性であった。また、脳組織 PCR において JCV DNA 陰

性であり、診断基準上は Not PML と判断される。脳実質にはびまん性、散在性に大型異型細胞の浸潤を認

め、血管周囲に小型リンパ球が散見された。これらの大型異型細胞は免疫染色で CD20(+)、CD45(+)、

CD79a(+)、血管周囲の小型細胞は CD3(+)で CD20(+)は少量で、いずれも IRTA-1(-)であり、B 細胞性リンパ

腫、lymphomatosis cerebri に相当する症例であった。 

 

E0244/F0006: 2017 年 12 月に自動車事故を起こし、2018 年 1 月より認知機能低下が急速に進行した 68 歳

男性。脳生検検体では、組織学的には PML に特徴的な組織形態所見（脱髄、腫大核を有するオリゴデンド

ログリア）を認め、反応性のアストロサイトも見られた。JCV タンパク質の免疫染色陽性。さらに脳組織 PCR

において JCV DNA 陽性であり、病理学的に definite PML と診断。 

急速な経過であり、背景疾患の確認が必要。 

 

[3] その他（座長：三浦義治） 

 

1. 診断基準について 
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病理学的な診断基準では PML 否定と診断され、臨床的な診断基準によって PML と診断出来た場合、どの

ような診断にすべきか。特に生検検体では提出された検体中に病変部が含まれない等のサンプリングエラ

ーの可能性もあり、「診断不確定 (inconclusive)」や、病理学的に PML と診断できないが PML も否定できな

い場合は、「どちらとも言えない」、「除外できない」、と言った項目を診断基準の中に作ったほうが良いと思う。 

 

2. 船田先生にコンサルトされた病理標本の管理について 

船田先生にコンサルトされた病理標本については、基本的には主治医に返却するが、主治医が返却を希望

されない場合は、国立感染症研究所感染病理部にて管理を行うこととする。 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

「SSPE 診療ガイドライン 2020」編集会議 議事録 
 

日時：平成 30 年 7 月 28 日（土）13：00〜15：00 

場所：東京八重洲ホール 512 会議室 

 

出席者：長谷川俊史、 楠原浩一、 岡 明、 遠藤文香、 砂川富正、 山田正仁、 細矢光亮 

欠席者：鈴木保宏、野村恵子、濵口 毅   

 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（山田正仁）、 

 「SSPE 診療ガイドライン 2020」 編集会議世話人挨拶（細矢光亮） (13:00-13:05) 

 

（山田）・原案を資料とし、本日の会議は細矢先生に進めていただく。 

・青空の会の方は班会議にも出席されているので、研究班全体については把握されているが、治療

法開発研究はどうなっているのか、AMED の研究はどうなっているのかと問い合わせがあった。

SSPE の治療法開発に関して採択された研究課題はなく、今後努力すると回答した。 

・SSPE のような希少難治性疾患に関しては AMED のような実用化研究ではない枠組みが必要であ

ることを厚労省に伝えてゆく。 

・治療法開発に関して患者会は不安に感じている。 

・競争的資金の中で SSPE に関して研究を進めるのは難しいが、研究班の先生方には是非お力添え

をお願いしたい。 

（細矢）2017 年のガイドラインがすでにある。今回は CQ となったが、折角の改訂であるので使い勝手のい

いもの、全体の統一感のあるものに。本日、原案を持ち寄り、討論し持ち帰り、研究班、学会、患者会

に意見をいただき最終案にする。本日は大筋で問題のない形にしたい。議事録作成、スライド作成の

ため教室員を同席させていただく。 

 

[2] 「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ改訂案について（山田正仁）(13:05-13：15) 

 

（山田）締め切り 2020 年３月、今回の編集会議をもとに改訂依頼。全員で閲覧、意見。9 月中に改定依頼。

10 月に原稿をまとめる。11 月に閲覧、意見集約。12 月に再改定。来年 1 月暫定版パブコメ、患者会

などからも、改訂し、承認を各学会に求めるデッドライン 5 月、2020 年 1 月に出す。事務の不安として

複数の学会から意見が来た場合、再承認が必要か。時間を要する。 

（岡）神経学会ではガイドラインに関して他学会に承認を求めているのか？ 

（山田）・関連学科の承認を得る流れとなっている。学会が対応できるのか？時間を要する。神経学会では

各セクションに投げ、その意見を集約している。 

・2017 版に対してマインズがガイドライン評価、CQ 形式へとのコメントをいただいた。実際には BQ と

なるだろう。しかし、形式的には CQ でお願いする。 

 

[3] 「SSPE 診療ガイドライン 2020」原案についての検討（座長：細矢光亮）(13:15-14:55) 

 

（細矢）検索式を入れるべきかどうか。 

（山田）CQ では第 3 者的な人が検索した結果を本来は示すべき。BQ とした場合、検索式のような厳密性は

ないだろう。しかし、いつまでの論文を参考にしたとの記述は必要。 
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（細矢）エビデンスレベル、推奨グレードは項目によって記載できない。 

（山田）項目によっての判断でいいだろう。 

（細矢）文体は？ 「である」調。「ですます」調？ 

（山田）他のガイドラインと同じに CQ は「ですます」調、答えは「である」調。確認してみる。 

（細矢）7 ページ 18 行目の先験的とはどういう意味か？ 

（山田）先験的は削除しましょう。 

（細矢）8 ページ 厳密にはエビデンスがないが、「ガイドライン」と言っていいのか？ 

（山田）ガイドラインでいいだろう。 

（細矢）8 ページ「注釈としては」の表現に関して。 

（山田）「注釈としては」削除。 

 
CQ 1. 亜急性硬化性全脳炎（SSPE）について教えてください。（砂川富正） 

CQ 1-1. SSPE は遅発性ウイルス感染症と聞きましたが、どのような病気ですか？ 

 

（砂川）10 頁、14-19 行は CQ1-2 へ移す。 

（細矢）700 ではなく 1700 であろう。 

（楠原）12 頁 6 行の参考文献タイトル、神経病原性へ。 

（岡）9 頁７行に関して。持続感染期間は様々、発症年齢を記載しては。成人発症もある。好発年齢の

記載も必要か。 

（細矢）持続感染期間を数年から数十年としてカッコ書きで発症年齢を記載してはどうか？検討を。 

 

CQ 1-2. SSPE のこれまでの発生状況と今後の発生見込はどうですか？ 

 

（砂川）14 頁 3 行目から 7 行目、沖縄に関しての記述。論文ではない研究班報告書のみでエビデンス

レベルとしては低いが記載して良いのか？ 

（細矢）研究班の報告書であればいいのでは。 

（山田）個人意見ではなく、事実であるので記載しても良いのでは（33 分）。 

（細矢）13 ページ解説 発生状況に関して日本のデータ（二瓶先生、飯沼先生）を追加してください。 

（細矢）14 ページ、 9 ページ発症頻度（発症リスク）が異なる。統一してください。 

（砂川）確認します。 

（細矢）14 ページ：12 行目、WHO は日本での麻しんは排除を達成したとしているので、表現を再考して

ください。 

（砂川）検討します。 

 

CQ 2. SSPE の症状について教えてください。（岡 明） 

CQ 2-1. SSPE の初期はどのような症状ですか？何と診断されることが多いですか？ 

 

（岡）遠藤先生と重複する部分がある。16 頁 18 行目の非典型例に関して、変性疾患、慢性脳炎など疾

患名を入れる。47 頁の遠藤先生の記載内容を補足するような記載もありうるか。 

（遠藤）岡先生と重複しているが、鑑別として SSPE が上がってくることが大切。 

（細矢）両方に入っていてもいいだろう。 

（細矢）16 ページ 13-14 行目、「典型例では」へ。 

 

CQ 2-2. SSPE の症状の経過はどうですか？ 
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（細矢）19 頁 6 行目 1969 年か。 

（岡）21 頁「多様な経過」に関して、診断の部分と齟齬がないようにする。 

 

CQ 2-3. SSPE の重症度分類にはどのようなものがありますか？ 

 

（岡）重症度分類に関して NDI スコアが治療判定には使用されている。紹介が必要。使い方をどうする

か。 

（細矢）文献１にある NDI スコアは実際使用されているのでどこかで参照できるように。 

（岡）論文は電子化されているものがない。 

（細矢）NID スコアと臨床症状スコアは若干違う。 

（岡）臨床症状スコアは現在のヨーロッパの文献でもほとんど使われていない。あまり一般的ではない。

細矢先生のグループの論文が NDI スコアを用いていたので今回採用した。しかし、掲載するか？ 

（細矢）NDI スコアは必要な場合に用いることができるようにしたい。HP にでも掲載するか？ 

（岡）文献の抜粋なら掲載可能。 

 

CQ 3. SSPE の病因を教えてください。（楠原浩一） 

CQ 3-1. ウイルス側の要因はなんですか？ 

 

（楠原）26 頁 13 行目 文献の部分、21 から 23 へ。 

（細矢）全体にも関連するが、回答を箇条書きに？文章にするか？統一が必要。回答が複数あるところ

は箇条書きにした方が分かりやすい。全体も同じく箇条書きにした方がいいだろう。 

（遠藤）24 頁 16 行目 「獲得したものである考えられている」→「獲得したものであると考えられている」。 

（細矢）26 頁 8 行目あたりに当教室の JV の論文も引用してほしい（免疫不全マウスでの研究） 

 

CQ 3-2. 生体側の要因はなんですか？ 

 

（岡）30 頁 患者、一般の方も見るので遺伝子多型の意味合いのを説明が必要か。 

（楠原）様々にお互いが関係するので、説明をするのは難しいが、検討します。 

（岡）29 頁、男児に多い。最近は日本の報告では男女差はない。昔は男児が多かった。 

（楠原）海外の文献２では男児が多い。 

（岡）二瓶先生の調査の際は男女差がなくなってきていると記載している。飯沼先生の報告の際も男女

差がなくなってきている。 

（楠原）国内での動向として記載が良いのか？検討してみます。 

（山田）麻疹の罹患は。 

（砂川）男女差はない。 

（細矢）海外では？昔の？表現の工夫を。 

（楠原）2007 年のレビューを提示。岡先生からデータをいただき、国内ではのような但し書きにするか。 

（砂川）特定疾患データ（登録）では男女が 80:60 である。経年的なデータを探してみる。 

（岡）昔は 2:1 くらいだった。 

 

CQ 4. SSPE の検査所見について教えてください。（長谷川俊史） 

CQ 4-1. 髄液・血清の麻疹抗体価はどの方法で測定するのが良いですか？  

 

（岡）髄液抗体価は血清よりどのくらい高いのか？経験的に SSPE 患者の髄液麻疹抗体価は非常に高
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い。SSPE の否定はどうするか？二瓶先生は髄液陽性なら SSPE の診断として十分と。髄液高値

の基準は？ 

（細矢）EIAにはないだろう。HIであれば、抗体陽性で十分であると思うが、EIAは敏感なので、擬陽性、

プラスマイナスなど判定に悩むケースがあるだろう。当講座で依頼して SRL での大規模データで

の解析を待っている。カットオフが示せると思う。診断基準の「高値」について EIA の陽性程度につ

いては質問があるだろう。 

（岡）SSPE の否定が悩ましい。 

（遠藤）一次性脳炎でのＩｇＧインデックスはどうか？データがないのでわからないか？マイコプラズマ脳

炎での論文を見たことがあるが。 

（岡）はたして合理的なのかどうかはわからないだろう。 

（遠藤）ＨＩ法は測定できなくなる。SRL でも受け付けていない。 

（細矢）最近は麻疹でも HI の上昇がみられない場合があるので、診断を HI で行うのは適切でないだろ

う。 

（長谷川）もう少し文献などで検討してみます。 

 

CQ 4-2. 特徴的な脳波所見はありますか？ 

 

（細矢）推奨度はどこを指すのか。36 頁 9 行目、17 行目。 

（山田）6 頁。  

（岡）ＣＱとは違う。例えば、熱性けいれんで髄液検査をしますか？の CQ に対して推奨度を示すことは

適当であるが、SSPE では脳波検査は当然であり、有用なので CQ としてはなじまない。推奨度は

抜いてもいいのでは。救急外来での脳波検査実施の有無とは意味合いが違うだろう。 

（山田）エビデンスレベルで論じるものではないだろう。例えば抗体検査でどの検査法がいいですかな

ら CQ として適当だろう。 

（岡）ＣＱを「脳波はＳＳＰＥ診断に有用ですか」と変えては？ 

（細矢）CQ を変えるか？38 頁の図に、mV、Hz の記載を。 

 

CQ 4-3．特徴的な頭部画像検査所見はありますか？ 

 

（細矢）CQ を「・・・・は有用ですか」へ変更するか？ 

（山田）診断に有用ですかと CQ を変更すると診断と重複するのでは。 

（細矢）診断のところは診断基準しか示されていない。 

（山田）検査所見の知識とするなら推奨度はいらないだろう。 

（細矢） 推奨度は血清診断のみ残し、脳波、画像所見には、推奨度は記載しない 

（長谷川）CQ はこのままでいいのか。 

（細矢）CQ4 は変更なしで。 

 

CQ 4-4. その他に検査すべきものはありますか？  

 

（細矢）参考なので、推奨度はそぐわない。記載なしで。 

（山田）なくていいだろう。 

（細矢）42 頁、14 行目の記載に関して。SSPE ウイルスと麻疹ウイルは電顕、免疫染色で区別できない

ので、麻疹ウイルスとしてください。 

（細矢）42 頁、16 行目、「診断に近づく」→「診断が確定する」。 
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（細矢）感染研で病理検査はできるのか。剖検は各施設でしていると思うが、診断に書いてあるような

生検に関して実施施設はあるのか？ガイドラインの最後に支援施設として記載したい。 

（砂川）ウイルス第 3 部は麻疹ウイルスを扱っているが、病理検査は対応していない。システムとしては

ないが感染病理部に相談することはできる。聞いてみる。 

（山田）PML ではお世話になっている。 

（岡）分離はどうなっているのか。 

（細矢）当施設で実施しているが分離されない。自信がない。感染研がいいと思う。 

（砂川）病理組織検査とウイルス分離について感染研内で聞いてみる。以前の駒瀬室長は分離に関し

て協力すると言っていた。 

（岡）オンマイヤーリザーバーを移植する際に、生検はするが。ガイドラインにはそぐわないので良いの

か。 

（細矢）相談に対して回答できる体制が必要。 

 

CQ 5. SSPE の診断方法を教えてください。（鈴木保宏）  

CQ 5-1. どのような時に疑い、どのように検査をすすめたら良いですか？ 

 

（細矢）CQ に対する回答の記載形式（内容）がそぐわない。文章の再考をお願いする。 

（細矢）43 頁 17 行目、PSD がなければ、血液、髄液検査をしないような意味合いになってしまう。文章

の再考をお願いする。 

（細矢）「である調」へ。 

 

CQ 5-2. 診断基準はありますか？ 

 

（細矢）回答に診断基準を示す。診断基準の確実に 1 つが抜けている。解説を詳しく。 

（岡）難病の診断基準を入れて、その解説を。CQ5-2 の解説は診断をどのように進めるかを説明してい

ただくと理解しやすい。 

（山田）診断基準が提案されて、その検証はどの様な感じか？症例数が少ないので難しいと思うが。感

度特異度の不都合は？ 

（岡）以前に策定されたものを踏襲している。変更は難しい。特に診断基準に関して不都合はない。難

病では HI を採用しているので、すり合わせが必要。  

 

CQ 6. SSPE と鑑別が必要な疾患を教えてください。（遠藤文香） 

 

（遠藤）症状から SSPE を鑑別の 1 つ入れることの重要性を示した。 

（細矢）表にして欲しい。病期ごとの。初期では、表にある疾患を疑った場合は SSPE を鑑別に加えるな

ど。 

（遠藤）1 期では・・・・・、2 期以降では・・・・など。検討します。 

（山田）わかりやすさが大切。 

（細矢）47 頁 8 行目、11 行目に関して回答に記述がない。即して解説が書けるか？ 

（遠藤）論文がないので解説しにくい。検討します。 

（細矢）参考文献がなくとも、実際にミオクローヌス、退行現象があった場合 SSPE を疑うなど。 

 

CQ 7. SSPE の治療法を教えてください。（細矢光亮） 

CQ 7-1. 標準的な治療はなんですか？ 
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（細矢）推奨度を１B とした。１B はなくてもよいか？マインズの評価法とは違うが。 

（山田）確認する。統一します。 

（岡）IFN は RCT か？ 

（細矢）違う。 

（岡）時代的なものもある。RCT によるエビデンスはないということを追記しては？ 

 

CQ 7-2. 新たな治療はありますか？ 

 

（細矢）エビデンスレベルの記載が適当か。 

（山田）特に推奨はしていないので、いいのでは。研究段階なので推奨レベルは必要ない。 

（細矢）野村先生のデータと併せて追記する。「C」のみの記載とする。 

 

CQ 8. SSPE の合併症について教えてください。（細矢光亮） 

CQ 8-1. どのような合併症がありますか？ 

 

（細矢）SSPE 特異的な論文はない。一般的な重身の症状を記載した。 

（山田）エビデンスレベルの記載には該当しないだろう。 

（岡）他の重身と違うのは自律神経症状、筋緊張が強く患者家族からの相談が多い、その辺の記載は

どうか。 

（細矢）重身のガイドラインを参考に再考する。 

 

CQ 8-2. どのような介護が必要になりますか？ 

（細矢）エビデンスレベルは削除。重身のガイドラインを参考にする。 

 

CQ 9. SSPE の患者・家族に対する支援について教えてください。（野村恵子） 

CQ 9-1. 患者本人への心理社会的支援にはどのようなものがありますか？ 

 

（岡）メイク・ア・ウイッシュが唐突か？本人の意向とは違うだろう？回答としてはどうか？ 

（細矢）解説に残すか？公的なものとは違う？ 

（遠藤）親が申し込んで実現もある。今回は削除してもいいか。 

（岡、山田）支援体制の財団の一覧として残す？家族会と並べる。 

（細矢）支援の方に移す。 

 

CQ 9-2. 介護者への心理社会的支援にはどのようなものがありますか？ 

 

（岡）この程度だろう。 

（細矢）実際の申請では、支援センターに依頼している。 

（遠藤）患者家族が支援センターに直接相談している。地域性があるだろう。 

（山田）支援の種類などは CQ９で、実際の体制、窓口などは CQ10 か。 

 

CQ 9-3. きょうだいへの心理社会的支援にはどのようなものがありますか？ 

（細矢）記載通り。 

 

CQ 10. SSPE の支援体制について教えてください。 
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CQ 10-1. 研究班等による支援はどのようなものですか？（山田正仁） 

 

（山田）診療支援について記載した。 

（細矢）CQ10-1 を診療に対する支援は、CQ10-2 患者・家族への支援は・・・・としては。 

（細矢）今後、事務局として HP を作成して登録を進めてゆく予定。 

（砂川）もう一段強く、積極的な登録を促すことはできないのか？ 

（細矢）現状では相談のみ。 

（山田）サーベーランスに参加することにより、診療支援が得られるような流れがいいのだろう。 

（砂川）国のサーベーランスでは CRS が感染症法でフォローされている。SSPE もそのような道はない

のかと考えている。WHO には風疹と CRS がセットで論じられるように、麻疹と SSPE もできないの

かと提案はしている。しかし CRS にしても把握にとどまり診療支援にはならない。5 類感染症とし

て SSPE も全数報告で把握するような方向性もあり得る。 

（山田）PML、プリオンは全例登録制。全例を検討、結果が診療にフィードバック。主治医に参考になる。

診療の助けになることをガイドラインに書き込んでいる。 

（細矢）すぐには国のサーベーランスは始まらない。研究班事務局ではじめるか？ 

（砂川）サーベーランスでは新規のみ。すべての患者の登録は難しい。PML、プリオンに準じる方法が

いいのでは。 

（山田）PML、プリオン関しては調査研究班として行っているので登録していただけなければどうにもな

らない。しかし患者の 9 割は登録されているだろう。登録に関しては倫理審査が必要。どのデー

タ？重複登録をいかに防ぐか？SSPE 患者数が少ないので重複登録のリスクは少ないだろう。 

（細矢）今後の検討課題。 

（細矢）67 頁、臨床試験の記載は研究的治療へ。いわゆる臨床治験ではない。 

（山田）以前の研究班の開発研究の流れで臨床試験に関する記述がある。相談を受け付けています

程度の表現で。 

 

  CQ 10-2. 家族会等による支援にはどのようなものがありますか？（野村恵子） 

 

（細矢）回答にメイク・ア・ウィッシュを追記。 

（楠原）69 頁、青空の会、の URL？ 

 

（細矢）本日の検討結果で修正版をお願いします。修正版を皆様にお送りします。各自での修正お願いし、

山田先生のところにお送りください。 

（山田）お疲れ様でした。 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

平成 30 年度 第 1回 進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス委員会 

議事録 

 

日時：平成 30 年 8 月 3 日（金）9：30〜16：00 

場所：がん・感染症センター都立駒込病院 本館 2 階 特別会議室 2 

〒113-0021 東京都文京区本駒込 3丁目 18 番 22 号 

 

出席者:  

PMLサーべイランス委員会委員:山田正仁(「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究

班」研究代表者)、水澤英洋、三浦義治(委員長)、西條政幸、船田信顕、 

雪竹基弘、阿江竜介、鈴木忠樹、原田雅史、三條伸夫、高橋和也、中道一生、高橋健太、奴久妻聡一、

浜口 毅  

陪席者:河内 泉（新潟大学神経内科）、伊崎祥子（埼玉医科大学神経内科）、小佐見光樹（自治医科大

学公衆衛生） 

欠席者: 野村恭一、岸田修二、澤 洋文、長嶋和郎 

 （敬称略、順不同） 

 

議事 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（山田正仁）、 

 「PML サーベイランス委員会」 委員長挨拶（三浦義治）  

 

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表の山田正仁および 「PML サーベ

イランス委員会」 委員長の三浦義治が挨拶を行った。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）     

 

以下、左に記す番号は、2016 年 1 月から登録された症例の通し番号として付けられたサーベイランス番号

である。 

 

122 新たに「8. 脳脊髄液 JCV-DNA 陽性未発症例疑い」という項目を作成する。 本例は、 「8. 脳脊髄

液 JCV-DNA 陽性未発症例疑い」。血液の JCV-DNA のチェック。 

 

86 「4. 確実に否定」。B 細胞性リンパ腫 

 

90 「4. 確実に否定」。悪性リンパ腫。 

 

94 「7-2. 保留、否定的だが病名不詳」。病理所見を確認する。 

 

98 「1. PML 確実例」。 

 

100 「1. PML 確実例」。 
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101 「1. PML 確実例」。感染研での脳脊髄液 JCV-DNA 陽性。 

 

104 「1. PML 確実例」。 

 

110 「1. PML 確実例」。 

 

77 「7-2. 否定的だが病名不詳」。臨床経過等の追加情報が必要。 

 

78 「1. PML 確実例」。 

 

79 「4. 確実に否定」。PML 以外の脱髄性疾患（ステロイドで改善）。 

 

80 「7-1. 保留、PML の可能性が残る」。脳脊髄液細胞数が増加（11/mm3）しており、他の脳幹脳炎や

小脳炎を来す疾患の除外が必要。 

 

82 「1. PML 確実例」。 

 

83 「7-2. 保留、否定的だが病名不詳」。臨床経過や画像所見等の追加情報が必要。 

 

84 「7-2. 保留、否定的だが病名不詳」。臨床経過や画像所見等の追加情報が必要。 

 

85 「7-2. 保留、否定的だが病名不詳」。臨床経過や画像所見等の追加情報が必要。 

 

87 「7-2. 保留、否定的だが病名不詳」。臨床経過や画像所見等の追加情報が必要。 

 

88 「1. PML 確実例」。メフロキンによる治療の効果等の追加情報を集める。 

 

89 「1. PML 確実例」。 

 

91 「1. PML 確実例」。左上下肢の症状で良いかを確認する（左大脳白質病変）。 

 

92 「4. 確実に否定」。CNS ループスの疑い。CNS ループスに関連するような検査結果を確認する。 

 

93 「4. 確実に否定」。多発性硬化症。 

 

99 「4. 確実に否定」。多発性硬化症。 

 

102 「1. PML 確実例」。自然軽快しており、臨床経過を追跡する必要がある。 

 

103 「1. PML 確実例」。 

 

105 「1. PML 確実例」。 

 

107 「7-1. 保留、PML の可能性が残る」。リンパ腫の除外が必要。 
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108 「7-1. 保留、PML の可能性が残る」。臨床経過や画像所見等の追加情報が必要。 

                                                           

[3] PML サーベイランスについて  

1. 疫学 

阿江：追加情報の収集については、今回提示されているピンクの調査票とは別のブルーの調査票を使

用する予定である。今回の委員会で保留となった症例については、追加情報用の調査票を主治医に送

ってその情報について記入して頂く予定である。現在も全ての症例をサーベイランス委員会委員長が調

査している形になっており、委員長の仕事量が非常に多くなってしまっている。以前に議論したように、

地域の担当サーベイランス委員による調査という形にしたいので、協力して欲しい。 

山田（研究代表者）：調査票に未記入の情報が多いので、きちんと埋めるように努力して欲しい。 

 

2. 脳脊髄液 JCV PCR 検査 

中道：脳脊髄液 JCV PCR 検査の受け入れは年間 100 件程度となっている。脳脊髄液検査の感度を上

げたことで、ごく微量の JCV DNA を検出する症例が増えてきている。その様な症例の扱いをどの様にす

るかを考えていく必要がある。 

 

3. 病理 

特になし 

 

4. 研究班事務局 

浜口：「PML サーベイランス委員が PML サーベイランス委員会のデータを利用する際の取り決め（案）」

（参考資料 1）を作成した。意見があれば 2018 年 8 月末までに研究班事務局まで連絡して欲しい。 

 

「PML 診療ガイドライン 2020」の作成のスケジュールが遅れてきている。今回は関連学会（日本精神神

経学会、日本神経感染症学会）から承認を得る必要があり、前回の診療ガイドライン作成より早く作成

する必要がある。現在考えている予定では、2018 年 12 月までに研究班内での原稿を完成させて、2019

年 1 月には暫定版を作成してパブリックコメントをお願いする予定としている。今後、原案を研究班の研

究分担者に送付して意見を伺い、それに基づいて改訂を行って頂くので、協力をお願いしたい。 

 

「平成 30 年度第 2 回ＰＭＬサーベイランス委員会」は、2018.12.7（金曜日） 駒込病院 会議室２ 9：00-

17：00」である。 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

厚生労働行政推進調査事業費 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班 

国立開発法人日本医療研究開発機構 難治性疾患実用化研究事業 

プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出とその検証に用いる 

遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班 

Japanese Consortium of Prion Disease (JACOP) 

平成 30 年度プリオン病関係班等連絡会議 

議事録 

	

日 時：平成 30 年 10 月 5 日（金）13：30～14：30 

場 所：東京イノベーションハブ 

（東京都立産業技術研究センター（TIRI）：5 階） 

 

出席者：山田正仁、西田教行、岩崎 靖、高尾昌樹、八谷如美、小林篤史、田中元雅、堀内基広、 

桶本優子、塚本 忠、佐々木秀直、道勇 学、田村智英子、佐藤克也、三條伸夫、岸田日帯、 

浜口 毅（敬称略、順不同） 

 

[1] 当番議長からの挨拶（当番議長：山田正仁） 

本年の当番議長である「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者山田正

仁から挨拶があった。 

 

[2] 各研究班から 

① プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班から（担当：山田正仁） 

 

当研究班はプリオン病、SSPE、PML の診療ガイドライン作成を主な任務としており、プリオン病につい

ては昨年度より「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」と共同で「プリオン病診

療ガイドライン 2017」の改訂を行い、平成 32 年 2 月に「プリオン病診療ガイドライン 2020」を作成する予

定である。「プリオン病診療ガイドライン 2020」はクリニカルクエスチョン（CQ）形式で作成することとし、

現在、原案執筆者が執筆した原稿について両研究班の研究分担者全員から意見を頂き、その意見にも

とづき原案執筆者に原稿を改訂して頂いているところである。 

 

② プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出とその検証に用いる遺伝性プリオン

病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班から（担当：佐藤克也） 

 

現在のプリオン病の診断基準は、頭部 MRI 所見や脳脊髄液 RT-QUIC や総タウ蛋白の所見が含まれ

ておらず、早期診断が難しい場合がある。今後、プリオン病に対する臨床試験が始まった場合には、急

速に進行するというプリオン病の性質から早期診断が非常に重要となってくる。そこで、当研究班はプリ
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オン病の早期診断基準を作成することを目的として今年度より採択され、臨床症候、画像所見、血液・

脳脊髄液サンプルなどの収集を行う予定である。現在、研究プロトコールを作成中であるが、頭部 MRI

の撮像プロトコールが決まっておらず、まだ倫理審査等への申請が行えていない。頭部 MRI 以外のプロ

トコールは作成が終わっているので、今後研究班の研究分担者の先生方に見て頂き、ご意見を頂く予

定としている。また、未発症の遺伝性プリオン病の遺伝子変異キャリアの方の画像所見、血液・脳脊髄

液サンプルなどの収集も行う予定で、そのために一部の遺伝性プリオン病の集積地に近い医療機関の

医師にも研究分担者に加わって頂くように国立開発法人日本医療研究開発機構（AMED）と交渉を行っ

ているところである。 

 

→未発症者で遺伝性プリオン病の原因となるプリオン蛋白遺伝子キャリアの方を複数知っているが、そ

れらの方々は特に症状もなく、どこの医療機関にもかかっていない。このような方々がこの研究に加わ

って頂く場合は、どのようにすれば良いか。 

 

今後、倫理審査委員会によって研究が承認されたら、承認された説明・同意書を用いてそれらの方々

に説明及び同意取得を行って頂き、その方々が通い易い研究分担者の施設で研究に加わって頂くと良

い。 

 

→未発症者については遺伝カウンセリングが必須であるが、医療機関によって遺伝カウンセリングの方

法が異なっており、特にプリオン病のようにある程度の年齢に達してから発症し治療法のない遺伝性の

神経変性疾患の未発症者に対する遺伝カウンセリングは、非常に慎重に行っているところがあり、そう

いうところでは 1 年以上カウンセリングを受けても遺伝子検査を行ってもらえないというところもある。こ

の点についてはどの様に考えているのか。 

 

遺伝カウンセリングの体制が、医療機関によって異なることは把握しており、その点は今後検討して

いく予定であるが、基本的にはプリオン蛋白遺伝子 E200K 変異の遺伝性 Creutzfeldt-Jakob 病と

P102L 変異の Gerstmann-Sträussler-Scheinker 病（GSS）の 2 つの病型のみに絞る予定で、それらの

集積地である東海地方や九州地方の研究分担者の限られた施設での遺伝カウンセリングとなるのでは

と考えている。 

 

③ プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班から（担当：塚本 忠） 

 

プリオン病のサーベイランスは概ね順調に進んでいるが、悉皆性にまだ問題があり、未調査例につい

ては繰り返しサーベイランス調査への協力をお願いし続けている。 

プリオン病サーベイランス委員会時の冊子がかなり大きくなってきており、電子化することを考えてい

る。前回の委員会で約 10 例についてデモンストレーションを行ったが、概ね問題なく行えた。今後、電子

媒体の操作性をより良く出来るよう、企業と相談しながら改良しているところである。 

 

[4] 共同研究プロジェクト 

① JACOP から（担当：塚本 忠） 

平成 29 年度から、プリオン病のサーベイランス調査と自然歴調査を統合したところ、症例数は順調に

増加しているが、患者の転院などによって調査中止となっている症例が多くなって来ている点が問題で

ある。 

 

→患者が通っている各医療機関の倫理審査委員会で JACOP の承認を受ける必要はないか。 
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国立精神・神経医療研究センターの倫理審査委員会では、患者は JACOP に対して同意を表明すると

いう形になっており、患者が通院する医療機関は、「患者が JACOP に提供する診療情報を患者に提供

する」という形で協力しているという状態で本研究が承認されている。よって、患者が通院している医療

機関の倫理審査委員会に承認を得る必要はない。 

 

[5] その他 

プリオン病の治療に対する研究班であった「プリオン病に対する低分子シャペロン治療薬の開発班」は、

AMED から研究費が取れず、平成 30 年 3 月で打切りとなっている。研究費が取れなかった理由としては、

「プリオン病に対する低分子シャペロン治療薬の開発班」では phase 1 として GSS 患者を用いて安全性を評

価する予定であったが、実験レベルでの GSS に対する効果が証明されていない点が最も大きかった。今後

も当研究班の研究代表者であった桑田先生を中心に研究費獲得に動く予定であるが、まだ研究再開の目

処は立っていない（西田教行）。 

 

プリオン病は非常に難治性の疾患であるので、根本的な治療法開発にはより基礎的な探索的研究も必要

である。今後も、AMED からプリオン病関係のプロジェクトが採択されるための努力を続けて欲しい。（山田

正仁）。 

 

[6] 今後の予定（現在判明分） 

① 日時：平成 31 年 1 月 21 日（月）、22 日（火） 

場所：アルカディア市ヶ谷 

「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」 

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」 

「プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出とその検証に用いる遺伝性プリオ

ン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班」 

平成 30 年度合同研究報告会（班会議） 

 

② 日時：平成 31 年 2 月 7 日（木）、8 日（金） 

場所：シェーンバッハ・サボー 

平成 30 年度第 2 回 CJD サーベイランス委員会・JACOP 運営委員会、 

インシデント委員会、全国担当者会議 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

平成 30 年度 第 2回 進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス委員会 

議事録 

 

日時：平成 30 年 12 月 7 日（金）9：30〜17：00 

場所：がん・感染症センター都立駒込病院 本館 2 階 会議室 2 

〒113-0021 東京都文京区本駒込 3丁目 18 番 22 号 

 

出席者:  

PMLサーべイランス委員会委員:山田正仁(「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究

班」研究代表者)、三浦義治(委員長)、船田信顕、雪竹基弘、小佐見光樹（阿江竜介代理、自治医科大

学）、鈴木忠樹、藤田浩司（原田雅史代理、徳島大学）、三條伸夫、野村恭一、高橋和也、中道一生、

高橋健太、奴久妻聡一、浜口 毅  

陪席者:荒木みどり（高松赤十字病院）、伊崎祥子（埼玉医科大学神経内科）、 

欠席者: 水澤英洋、西條政幸、阿江竜介、原田雅史、岸田修二、澤 洋文、長嶋和郎 

 （敬称略、順不同） 

 

議事 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（山田正仁）、 

 「PML サーベイランス委員会」 委員長挨拶（三浦義治）  

 

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表の山田正仁および 「PML サーベ

イランス委員会」 委員長の三浦義治が挨拶を行った。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）     

 

S-0131 「1. PML 確実例」。病変部位が中脳・延髄。 

 

S-0143 「4. 確実に否定」。多発性硬化症。 

 

S-0113 「7-2. 保留：否定的だが病名不詳」。病理所見の追加情報が必要。患者調査票を追加する（調査

票がない）。 

 

S-0125 「1. PML 確実例」。橋病変の病理所見の追加情報が必要。 

 

S-0117 「4. 確実に否定」。DLBCL（悪性リンパ腫）。 

 

S-0123 「1. PML 確実例」。 

 

S-0129 「1. PML 確実例」。 

 

S-0120 「4. 確実に否定」。脳アミロイドアンギオパチー関連炎症。病理標本および治療後の経過の追加情
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報が必要。 

 

S-0124 「1. PML 確実例」。 

 

S-0138 「5. ほぼ否定」。オリゴデンドログリオーマ。画像所見、病理所見の追加情報が必要。 

 

S-0116 「1. PML 確実例」。 

 

S-0118 「1. PML 確実例」。その後の臨床経過について追加情報が必要。 

 

S-0119 「1. PML 確実例」。病理所見の追加情報が必要。 

 

S-0121 「4. 確実に否定」。ステロイド反応性白質脳症。詳細な経過や血液検査結果などの追加情報が必

要。 

 

S-0126 「1. PML 確実例」。画像所見（造影の有無）の追加情報が必要。抗 HIV 抗体を未検査。 

 

S-0127 「1. PML 確実例」。 

 

S-0128 「4. 確実に否定」。多発性硬化症。 

 

S-0130 「4. 確実に否定」。ステロイド反応性白質脳症。 

 

S-0132 「1. PML 確実例」。メフロキン治療で改善。 

 

S-0133 「1. PML 確実例」。 

 

S-0134 「4. 確実に否定」。ステロイド反応性白質脳症。病理標本の確認、抗アクアポリン 4 抗体、症状・画

像所見の経過等の追加情報が必要。 

 

S-0135 「4. 確実に否定」。自己免疫性脳炎の疑い。自己抗体について追加情報が必要。病理標本の確認

が必要。 

 

S-0136 「3. PML 疑い例」。悪性リンパ腫合併症例。病理標本の確認が必要。 

 

S-0137 「4. 確実に否定」。サイトメガロウイルス脳炎および HIV associated neurological deficit。 

 

S-0107 「1. PML 確実例」。悪性リンパ腫合併はない。 

                                                           

[3] PML サーベイランスについて  

5. 疫学 

特になし。 

 

6. 脳脊髄液 JCV PCR 検査 
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特になし。 

 

7. 病理 

特になし。 

 

8. 研究班事務局 

浜口：「PML 診療ガイドライン 2020」はほぼ予定通り作成が進んでいる。 

 

山田：抗 JCV 抗体の測定はどうなっているのか？ → 多発性硬化症の症例はナタリズマブの使用を考

えて製薬会社に測定してもらっている。多発性硬化症以外の症例については、現時点では測定は難し

い。 

 

「平成 31 年度第 1 回ＰＭＬサーベイランス委員会」は、2019 年夏に予定している。 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業(難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

 
厚生労働行政推進調査事業補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班 

 
国立研究開発法人日本医療研究開発機構(AMED) 難治性疾患実用化研究事業 

プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデ

ンス創出とその検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の

臨床調査と画像・生体材料の収集班 

 

平成 30 年度 合同研究報告会 

プログラム・抄録集 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

日時：平成 31 年 1 月 21 日（月） 10：00〜17：40 

平成 31 年 1 月 22 日（火） 10：30〜14：19 

場所：アルカディア市ヶ谷 5 階 大雪 

〒102-0073 東京都千代田区九段北 4-2-25 

TEL:03-3261-9921, FAX:03-3261-7760 
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ƳƽƴƳ ƴƶƽƵƸ ƴƱƴƶ iō�Ø
ƵƳƳƻ�ȽɆȤɉĥ®æ�ƓȦȟȵɅȟɉȒȏȅƃwȂȚȏǺȑǼ
ǴǤĔŝ�¤ŇȑŇyǽȦȟȵɅȟɉƃwȑpȀȐȏșǤ

iō�Ø

ǷȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓȐƑȄșŲçĶŁĖǸǴƭƭƭƭƭƭ

ƳƽƴƳ ƴƶƽƶƸ ƴƱƴƷ ƪ�ŕ
 ÞƅȑȽɆȤɉĥȫɋȾȟɅɉȭ�îȍìŪȃȇTÚ§ŚĂğ�ȑŜ�ī¬ŕ ƪ�ŕ


ƳƽƴƳ ƴƶƽƷƸ ƴƱƴƸ à�ŒƘ ȠȡɇȶȱȨŚĦȜO!ȃȇȽɆȤɉĥƭƱƭŌÝÚÿħȐƑȄșŖ~ à�ŒƘ

ƳƽƴƳ ƴƶƽƸƸ ƴƱƴƹ EĚƙL ǃǋǋĥȐǻǿșŚšąĜ+ǻȗȓĹû0ƨȭȿȧȴɈȭȩȺɋ şĚĈN

ƳƽƴƳ ƴƷƽƳƸ ƴƱƴƺ �Ɖ�ė ǇǊǄ¶Á�ŲĜ+ȍ�)�ēèȐƧ&MȜŰȖȇƹƶ÷m§" ÎÊ( 

ǷȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓȐƑȄșŲçĶŁĖǸƭƭƭƭƭǴ

ƳƽƴƳ ƴƷƽƴƸ ƴƱƴƻ �ş-�
ȽɆȤɉĥȫɋȾȟɅɉȭȐǻǿșǵȸȴȽɆȤɉĥȑªŗȑƦĊ	ȑȷȟȤɂɋȥɋȎğ�ȽɆȤɉŠĪůƥ
ň2e�āɌǊǌƱǉǍǄƿāɍȑŨä

�ş-�

ƳƽƴƳ ƴƷƽƵƸ ƴƱƴƼ à��
 ǃǋǋƱǈƴƳƵǆȑŜ�ĢuīìŪɒ@Ƈ��ȎCƇ��ȑ� à��


ƳƽƴƳ ƴƷƽƶƸ ƴƱƵƳ �é�j țǽ[ȐǻǿșǃǋǋƱǈƴƳƸǆfğȑŜ�Ɋìç±ŦȑĒ¡ J�żs

ǷȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓȐƑȄșŲçĶŁĖǸǴǴƭǴ

ƳƽƴƳ ƴƷƽƷƸ ƴƱƵƴ 	àn� ȩȵɉƴƵƼg`ǽȽɆȤɉĥȑĨĦȐFȔȄ�ơɒȫɋȾȟɅɉȭȳɋȯȜęǺȇĦ"�đĶŁ ��Ŧ,ð

ƳƽƴƳ ƴƷƽƸƸ ƴƱƵƵ @ÞW
 ȫɋȾȟɅɉȭƄ�sŨä @ÞW


ƳƽƴƳ ƴƸƽƳƸ ƴƱƵƶ ĚàÓŞs
ȽɆȤɉĥªŗȑ|ÉȐ�Ȅș¢ė½¼ǵƄ�sìçȦȟȰɉȭȑȇȖȑŶß °ǵǻȗȓǵƄ�§ȽɆȤɉ
ĥı�7ŭÅȐƑȄș«cHƚcS

ĚàÓŞs

ƳƽƴƸ ƴƸɒƴƸƱƴƸƽƶƳ

ǳ ȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓȐƑȄșŲçĶŁĖɒĨţÐƐƭƴƳ4ƭɌĨţƺ4ǵŷġ¤ņƶ4ɍ ƮÂĿĝɍ

�Ǵ¯

ǬƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƹƭƮƭƴƷɒƴƸ�ƴƷɒƷƸƭɍǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴ
�ƎɒǴã�µ�

ǭƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƺƭƮƭƴƷɒƷƸ�ƴƸɒƴƸƭɍǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴ
�ƎɒǴĚàÓŞs

ǪƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƷƭƭƮƭƴƶɒƳƸ�ƴƶɒƶƸƭɍƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴƭƭƭƭƭƭ
�ƎɒǴƔƇ��

ǫƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƸƭƭƮƴƶɒƶƸ�ƴƷɒƴƸƭɍƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴƭǴǴƭ
�ƎɒǴiō�Ø

�°ƶƴ�ƴÕƵƴÊɌÕɍǴƴƳɒƳƳ�ƴƺɒƷƳ

ĶŁ�ţŗǴº·ǴɌȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖƭ�Ěô�ɍ

ĶŁ�ţŗǴº·ǴɌȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓȐƑȄșŲçĶŁĖƭüčŞĄɍ

DĘ;*Į(��ƛĥ�Ňűɏ[ł%(BħľuƕɌǂƾ�>�ɍɏÊÞBħĶŁƏĨòïɌƾǇǁǀƯǴȁº·

ǧƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƴƭƭƮƭƴƳɒƵƸ�ƴƳƽƸƸɍƭǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴ
�ǴƎƭɒǴüčŞĄ

ĶŁƏĨ�ţŗǴº·ǴɌȽɆȤɉĥȑËÚŭÅbċȑ °ȜĬ¹ȃȇÆȇȏȢȹȳɉȭ:3Ȏ
ȆȑìŮȐęǺșƄ�§ȽɆȤɉĥÜĨĦ"ȑŜ�ŲçȎĜ+ɊĘ�ßÄȑHƚĖƭ�ş-�ɍ

ǨƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƵƭƭƮƭƴƳƽƸƸ�ƴƴɒƵƸƭɍƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴƭƭƭƭ
�ƎɒǴƂ<ƭǴu

ǩƲƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓǴǈǐǝǟƭƶƭƭƮƭƴƴɒƵƸ�ƴƵƽƳƸƭɍƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭƭǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴǴƭƭƭƭƭƭ
�ƎɒǴÙÕĽð

ƭƭÏƭƭƣ
ưƭȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖǴĶŁŗ�ŴɌȽɆȤɉ4ľ�ɍ

ƭưƭȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭȎ®æ�ƓȐƑȄșŲçĶŁĖǴĶŁŗ�Ŵ
ưȽɆȤɉĥȑËÚŭÅbċȑ °ȜĬ¹ȃȇÆȇȏȢȹȳɉȭ:3ȎȆȑìŮȐęǺș
Ƅ�§ȽɆȤɉĥÜĨĦ"ȑŜ�ŲçȎĜ+ɊĘ�ßÄȑHƚĖǴĶŁŗ�Ŵ
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Ƴƽƴƶ ƴƸƽƶƳ ƴƱƵƷ üčŞĄ
ȽɆȤɉĥȑȫɋȾȟɅɉȭɊ®æ�ƓȐƑȄșŲçɊĶŁɒȫɋȾȟɅɉȭȎŝĐøŲç��?�ȑŝĐø
ĶŁĩƍÃȑ»ŀȎrV�ŶÄȑƝs?

üčŞĄ

Ƴƽƴƶ ƴƸƽƷƶ ƴƱƵƸ _�ŕj ȩȵɉƴƳƵfğȜÖȄșǃǋǋȑ3Ÿ]5ȑŜ�Ħēǵìç±ŦȑúŹĶŁ _�ŕj

Ƴƽƴƶ ƴƸƽƸƹ ƴƱƵƹ ĆIǴù ǇǇƵŧ�`tĨ§ƿǝǔǠǟǣǕǔǙǓǟƱǅǐǘǛǑĥȑŜ�+ ĆIǴù

Ƴƽƴƶ ƴƹƽƳƼ ƴƱƵƺ �Ěô�
ǥtĨ§ƿǝǔǠǟǣǕǔǙǓǟƱǅǐǘǛǑĥǦȎŭÅȂȚȌǺșĦ"ȑ	ȐBE§ƿǝǔǠǟǣǕǔǙǓǟƱǅǐǘǛǑĥĦ"ǽRȕȚȌǺș
Kř§ȐȊǺȌȑìŪ

ĆIǴù

Ƴƽƴƶ ƴƹƽƵƵ ƴƱƵƻ ��ǴƟ ȽɆȤɉĥŝƥƴƳƳ8ì"ȑŐŔīìŪ ��ǴƟ

Ƴƽƴƶ ƴƹƽƶƸ ƴƱƵƼ Ƨ�Ìð ȽɆȤɉĥȑ8ìĕQ�ȜĬ¹ȃȇ�6ïŉȎȽɆȤɉĥ8ìɆȮɋȭȑĸł Ƨ�Ìð

Ƴƽƴƶ ƴƹƽƷƻ ƴƱƶƳ �ǶÛİė ËÚȽɆȤɉĥȑǇǊǄ¶Áğ�aŝ=yƊ?ȮȻȴȠȡȝȑƏĨ ��1Ę

Ƴƽƴƶ ƴƺƽƳƴ ƴƱƶƴ @ÞW
 BE§ȽɆȤɉĥȍǹșǵķśŀë�ƿǅǀȎ°ƎɀɇɄɉŤ9²��ƿǅǀȐȊǺȌ @ÞW


Ƴƽƴƶ ƴƺƽƴƷ ƴƱƶƵ ťĚÀŢ ȢɉȵɁȟɉȴǉǍǄƿȐȗșǜǝǗǛǚƭǞǔǔǓǗǚǖƭǐǒǟǗǡǗǟǢyƊāȑo�§ìŪ ťĚÀŢ

Ƴƽƴƶ ƴƺƽƵƺ ƴƱƶƶ �ş-� ȽɆȤɉĥȐǻǿșó��`ǉǍǄƿāȑƏĨ Ĵñhź

ƺƽƷƳ ƴƺɒƷƳƭŌ

ƏqÐƐ ČƢĞM ĶŁ4´ŗ ČǴƢ ČǴŗ

Ƴƽƴƶ ƴƳƽƶƳ ƵƱƴ �ǴǴǴÍ �¦§ķ?§/ŚďªŗȐƑȄșĢuŲçǴȫɋȾȟɅɉȭƵƳƴƻ �ǴǴÍ

Ƴƽƴƶ ƴƳƽƷƶ ƵƱƵ Ɖà©s �¦§ķ?§/ŚďȐ�ȄșɆȷȹɆɉÿħȐƑȄș/[Ųç Ɖà©s

Ƴƽƴƶ ƴƳƽƸƹ ƵƱƶ ĵ�}ô
�¦§ķ?§/ŚďɌǋǋǈǁɍȑĨĘēĀɌŏcɍ
ɎĒyĤªÿħĶŁ�îȳɋȯȑŨäFȓǋǋǈǁĨĘĕȑ»yɎ

ĵ�}ô

Ƴƽƴƶ ƴƴƽƳƼ ƵƱƷ Ǝŵ�$L �¦§ķ?§/ŚďȐǻǿșƦĊƩģ³�#Ɨ§bċȑìŪ ãƈõ£

Ƴƽƴƶ ƴƴƽƵƵ ƵƱƸ ŋĲ,� �¦§ķ?§/ŚďȐǻǿșƦĊƩģ³�ǁǄƾ#ȑìŪ 7ĚǴ:

Ƴƽƴƶ ƴƴƽƶƸ ƵƱƹ íEĈ� ǋǋǈǁªŗěá��gř§�ŋŘƮǗǈǋƿƯȑǼȘȑǒǔǝǔǑǝǐǙƭǛǝǖǐǚǛǗǓȑ Ť íEĈ�

ƴƽƳƳ ƴƴƽƷƻƱƴƵɒƷƻ

Ƴƽƴƶ ƴƵƽƷƻ ƵƱƺ �ćŕÿ ÞƅĨĦɕɔɓĦ"Ȑ�ȄșÆȫɋȾȟɅɉȭŲçĩƍȬȭȲɃɌ�°ɑɐ��ɍ �ćŕÿ

Ƴƽƴƶ ƴƶƽƳƴ ƵƱƻ ťé¿� ÊÞȐǻǿșſŢ§g�§ĪŷŚĦȑzƥ{ȫɋȾȟɅɉȭǻȗȓȆȑŜ�īɊĢuīĒ¡ 	Ƃ�Ę

Ƴƽƴƶ ƴƶƽƴƷ ƵƱƼ ƔýŃ� ȫɋȾȟɅɉȭŎåȐbȋǾÞƅȑǈǇǆȑūŽĢu ��Ŧ,ð

Ƴƽƴƶ ƴƶƽƵƺ ƵƱƴƳ ƧñU� ƎÚȻȞɉȪɆɄȵ×ęȃȌǺșgĨ§ķ?Ħªŗȑ.ĢuīìŪ ƧñU�

Ƴƽƴƶ ƴƶƽƷƳ ƵƱƴƴ ƌÛ¥ð [ł®æĦĶŁ±®æĥėƇȐǻǿșǈǇǆȑĥėōœì�ȑŨä Ƨñ(i

Ƴƽƴƶ ƴƶƽƸƶ ƵƱƴƵ �é�j ȩɉȴɈɋɇȂȚȇďĦG¤Ȏ6 Ŋ.ĢG¤ǽǈǇǆȑ��ȐƑțȉȌǺș �é�j

Ƴƽƴƶ ƴƷƽƳƹ ƵƱƴƶ ƜŅb�
ſŢ§g�§ĪŷŚĦɌǈǇǆɍŭħǵƴ�Ɛȑſö
ƱƭǴĤª'ƤħāƑžǈǇǆȜ	¢ȐǴƱ

ƜŅb�

ƶƽƷƼ ƴƷƽƴƼƭŌ

ǳ ȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖɒĨţÐƐƭƴƶ4ƭɌĨţƼ4ǵŷġ¤ņƷ4ɍ ƮÂĿĝɍ

ǰƲƭȽɆȤɉĥŭħȦȟȵɅȟɉȑ¾ũƭǈǐǝǟƭƶǴƮƭƴƹƽƷƻ�ƴƺɒƵƺɍ

Ïƭƭƣ
ưƭȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖǴĶŁŗ�ŴɌǋǋǈǁ4ľ�ɊǈǇǆ4ľ�ɍ

ǏǄǎƲƭſŢ§g�§ĪŷŚĦɌǈǇǆɍȑȫɋȾȟɅɉȭȎŭħȦȟȵɅȟɉȑ¾ũƭǈǐǝǟƭƴɌƭƴƵɒƷƻ�ƴƶɒƷƳƭƯ
�ǴƎƭɒǴ�é�j

ǷȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖǸǴǴƭǴ

�ǴƎɒƭƭƭťĚÀŢ
ǷȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖǸǴǴƭǴ

�°ƶƴ�ƴÕƵƵÊɌĎɍǴƴƳɒƶƳ�ƴƷƽƴƼ

ǲƲƭ�¦§ķ?§/ŚďɌǋǋǈǁɍȑȫɋȾȟɅɉȭȎŭħȦȟȵɅȟɉȑ¾ũƭǈǐǝǟƭƴǴɌƭƴƳɒƶƳ�ƴƴɒƳƼƭɍ
�ǴƎƭɒǴíEĈ�

ǷȽɆȤɉĥFȓƀĨ§Ƞȟɇȭ®æĦȐƑȄșŲçĶŁĖǸǴǴƭǴ

ǱƲƭȽɆȤɉĥȑËÚŭÅāȑƏĨǴɌƭƴƺɒƵƺ�ƴƺɒƷƳɍ
�ǴƎƭɒǴ�ş-�ǷȽɆȤɉĥȑËÚŭÅbċȑ °ȜĬ¹ȃȇÆȇȏȢȹȳɉȭ:3ȎȆȑìŮ

ȐęǺșƄ�§ȽɆȤɉĥÜĨĦ"ȑŜ�ŲçȎĜ+ɊĘ�ßÄȑHƚĖǸ
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平成 30 年度  

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

 プリオン分科会研究分担者会議（平成 31 年 1 月 21 日） 

 

議事録 

 

1. 研究の概要について 

研究代表者の山田より、「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」と共同でプリオン

病の疫学や発症の病態について調査研究を行い、臨床病態解明・早期診断・診断基準作成、治療法やケア

の方法を開発するような研究を行い、2020 年に「プリオン病診療ガイドライン 2020」を発行するという本研究

班の研究の概要について説明があった。 

 

2. 平成 30 年度の活動について 

研究代表者の山田より、平成 30 年度のプリオン分科会の活動について以下の報告があった。 

• 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」と「プリオン病のサーベイランスと感染

予防に関する調査研究班」の両班の研究代表者、研究分担者、研究協力者が共同で「プリオン病診

療ガイドライン 2020」(診断基準・重症度分類を含む)の原案を作成した。具体的には、平成 30 年 8 月

に原案執筆担当者が原案となる初稿を作成し、研究班事務局で原稿をまとめ、両研究班関係者全

員に原案（初稿）を閲覧し意見を求めた。その時に得られた意見を元に原案執筆者は原稿を改訂し

（平成 30 年 9 月）、改訂した原稿を研究班事務局でまとめ、平成 30 年 11 月に原案（改訂稿）を完成

させた。暫定版作成に向け、平成 30 年 11 月に両研究班関係者全員に原案（改訂稿）を閲覧し再度

意見を求めた。その時に得られた意見を原案執筆者に送付し、原稿の検討・改訂を依頼した。診療

ガイドライン暫定版を今年度中に完成させ、研究班ホームページに公開しパプリックコメントを求める

予定である。 

• プリオン病関係班等連絡会議を「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」、「プ

リオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」、「プリオン病の早期診断基準の作成を

目指した新たなエビデンス創出とその検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査と画像・

生体材料の収集班」、「Japanese Consortium of Prion Disease (JACOP)」の合同で開催（平成 30 年

10 月 5 日、東京）  

• 「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」、「プリオン病及び遅発性ウイルス感

染症に関する調査研究班」、「プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出と

その検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班」の平成 30 年

度合同研究報告会を開催（平成 31 年 1 月 21 日、22 日、東京） 

• プリオン分科会、研究分担者会議を開催（平成 31 年 1 月 21 日、東京）  

 

3. 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」及び「プリオン病のサーベイランスと感染

予防に関する調査研究班」が共同で作成する「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成について 

研究代表者の山田より「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ（表 1）が示され、現時点で

はロードマップ通りに作成が進んでいると報告があった。 
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表 1 「プリオン病診療ガイドライン 2020」のロードマップ 

 

  

平成 29 年 

8 月 「改訂すべき問題点とその解決法」についての意見を集める 

10 月 執筆要項作成、クリニカルクエスチョン(CQ)案を依頼 

11 月 CQ 案締切 

平成 30 年 

 1 月 合同研究報告会で今後の作成ロードマップと CQ 案を討議し、その上で決定 

 6 月 執筆担当者に、原案執筆依頼 

 7 月 原案締切、原案を両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く  

 8 月 コメント締切、原案執筆者に改訂を依頼 

10 月 改訂原稿の締切、改訂原稿を両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く 

11 月 コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼 

12 月 再改訂原稿締切 

平成 31 年 

 1 月 ガイドライン暫定版作成、パブリックコメント募集 

 3 月 コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼 

 4 月 最終改訂締切 

 5 月 日本神経学会、日本神経感染症学会による承認を依頼する 

2020 年 

 2 月 「プリオン病診療ガイドライン 2020」発行 
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平成 30 年度  

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

SSPE/PML 分科会研究分担者会議（平成 31 年 1 月 22 日） 

 

議事録 

SSPE 分科会 

1. 研究の概要について 

研究代表者の山田より、本研究班では亜急性硬化性全脳炎（SSPE）の疫学や発症の病態について調査

研究を行い、臨床病態解明・早期診断・診断基準作成、治療法やケアの方法を開発するような研究を行い、

2020 年に「SSPE 診療ガイドライン 2020」を発行するという本研究班の研究の概要について説明があった。 

 

2. 平成 30 年度の活動について 

研究代表者の山田より、平成 30 年度の SSPE 分科会の活動について以下の報告があった。 

• 「亜急性硬化性全脳炎（SSPE）診療ガイドライン2020」(診断基準・重症度分類を含む)の原案を作成

した。具体的には、平成30年7月に原案執筆担当者が原案となる初稿を作成し、平成30年7月28日に

ガイドライン編集会議を開催し、編集会議議事録を元に原案執筆者に原稿の検討・改訂を依頼した

（平成30年7月）。改訂した原稿を研究班事務局でまとめ、研究班の研究分担者、研究協力者全員に

原案（初稿）を閲覧し意見を求めた。その時に得られた意見を元に原案執筆者は、再度、原稿を改訂

し（平成30年9月）、改訂した原稿を研究班事務局でまとめ、平成30年11月に原案（改訂稿）を完成さ

せた。暫定版作成に向け、平成30年11月に研究班の研究分担者、研究協力者全員に原案（改訂稿）

を閲覧し再度意見を求めた。その時に得られた意見を原案執筆者に送付し、原稿の検討・改訂を依

頼した。診療ガイドライン暫定版を今年度中に完成させ、研究班ホームページに公開しパプリックコメ

ントを求める予定である。 

• 「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」、「プリオン病及び遅発性ウイルス感

染症に関する調査研究班」、「プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出と

その検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班」の平成30年

度合同研究報告会を開催（平成31年1月21日、22日、東京）  

• SSPE分科会・PML分科会、研究分担者会議を開催（平成31年1月22日、東京） 

 

3. 研究班として取り組むべき課題 

研究代表者の山田より、研究班として今後引き続き取り組むべき課題として、「診断基準の作成、重症度

分類の作成、診療ガイドラインの作成」と「全国サーベイランス調査等の疫学調査」の 2 つの課題があり、

「SSPE 診療ガイドライン 2017」を改訂して、関係学会から承認を受けた上で、平成 31 年度中に「SSPE 診療

ガイドライン 2020」を発刊し、サーベイランス調査や臨床個人調査票による疫学調査を継続していくことが示

された。 

 

4. 「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成について 

研究代表者の山田より「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ（表 1）が示され、現時点ではロ

ードマップ通りに作成が進んでいると報告があった。 

 

PML 分科会 

1. 研究の概要について 
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研究代表者の山田より、本研究班では進行性多巣性白質脳症（PML）の疫学や発症の病態について調査

研究を行い、臨床病態解明・早期診断・診断基準作成、治療法やケアの方法を開発するような研究を行い、

2020 年に「PML 診療ガイドライン 2020」を発行するという本研究班の研究の概要について説明があった。 

 

2. 平成 30 年度の活動について 

研究代表者の山田より、平成 30 年度の PML 分科会の活動について以下の報告があった。 

• 「進行性多巣性白質脳症（PML）診療ガイドライン2020」(診断基準・重症度分類を含む)の原案を作成

した。具体的には、平成30年8月に原案執筆担当者が原案となる初稿を作成し、研究班事務局で原

稿をまとめ、研究班の研究分担者、研究協力者全員に原案（初稿）を閲覧し意見を求めた。その時に

得られた意見を元に原案執筆者は原稿を改訂し、改訂した原稿を研究班事務局でまとめ平成30年

11月に原案（改訂稿）を完成させた。暫定版作成に向け、平成30年11月に両研究班関係者全員に原

案（改訂稿）を閲覧し再度意見を求めた。その時に得られた意見を原案執筆者に送付し、原稿の検

討・改訂を依頼した。診療ガイドライン暫定版を今年度中に完成させ、研究班ホームページに公開し

パプリックコメントを求める予定である。 

• 「平成30年度第1回PML病理症例検討会」を開催（平成30年6月2日、東京） 

• 「平成30年度第1回PMLサーベイランス委員会」を開催（平成30年8月3日、東京） 

• 「平成30年度第2回PMLサーベイランス委員会」を開催（平成30年12月7日、東京） 

• 「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」、「プリオン病及び遅発性ウイルス感

染症に関する調査研究班」、「プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出と

その検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班」の平成30年

度合同研究報告会を開催（平成31年1月21日、22日、東京）  

• SSPE分科会・PML分科会、研究分担者会議を開催（平成31年1月22日、東京）  

 

3. 研究班として取り組むべき課題 

研究代表者の山田より、研究班として今後取り組むべき課題として、「診断基準の作成、重症度分類の作

成、診療ガイドラインの作成」と「全国サーベイランス調査等の疫学調査」の 2 つの課題があり、「PML 診療

ガイドライン 2017」を改訂して、関係学会から承認を受けた上で、平成 31 年度中に「PML 診療ガイドライン

2020」を発刊し、PML サーベイランス委員会による疫学調査を継続していくことが示された。 

 

4. 「PML 診療ガイドライン 2020」作成について 

研究代表者の山田より「PML 診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ（表 2）が示され、現時点ではロー

ドマップ通りに作成が進んでいると報告があった。 
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表 1 「SSPE 診療ガイドライン 2020」のロードマップ 

 

 

表 2 「PML 診療ガイドライン 2020」のロードマップ 

 
 

平成 29 年 

 8 月 「改訂すべき問題点とその解決法」についての意見を集める 

10 月 執筆要項作成、クリニカルクエスチョン(CQ)案を依頼 

11 月 CQ 案締切 

平成 30 年 

 1 月 合同研究報告会で今後の作成ロードマップと CQ 案を討議し、その上で決定 

 6 月 執筆担当者に、原案執筆依頼 

 7 月 原案締切、原案を編集会議出席者に送付、編集会議 

 8 月 編集会議の意見に基づいて原案を改訂、改訂原稿を研究分担者、研究協力者全員に送付し、コ

メントを頂く、コメント締切、原案執筆者に改訂を依頼 

 9 月 改訂原稿の締切 

10 月 改訂原稿を研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く 

11 月 コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼  

12 月 再改訂原稿締切 

平成 31 年 

 1 月 ガイドライン暫定版作成、パブリックコメント募集 

 3 月 コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼 

 4 月 最終改訂締切 

 5 月 日本神経学会、日本小児神経学会、日本神経感染症学会、日本小児神経感染症学会による承認

を依頼する 

2020 年 

 2 月 「SSPE 診療ガイドライン 2020」発行 

平成 29 年 

 8 月 「改訂すべき問題点とその解決法」についての意見を集める 

10 月 執筆要項作成、クリニカルクエスチョン(CQ)案を依頼 

11 月 CQ 案締切 

平成 30 年 

 1 月 合同研究報告会で今後の作成ロードマップと CQ 案を討議し、その上で決定 

 6 月 執筆担当者に、原案執筆依頼 

 7 月 原案締切、原案を研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く 

  コメント締切 

 8 月 編集会議、原案執筆者に改訂を依頼 

10 月 改訂原稿の締切、改訂原稿を研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く 

11 月 コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼  

12 月 再改訂原稿締切  

平成 31 年 

 1 月 ガイドライン暫定版作成、パブリックコメント募集 

 3 月 コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼 

 4 月 最終改訂締切  

 5 月 日本神経学会、日本神経感染症学会による承認を依頼する 

2020 年 

 2 月 「PML 診療ガイドライン 2020」発行 


