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研究要旨 

北陸地方（福井県、石川県、富山県）におけるプリオン病の特徴を明らかにすることを

目的とし、1999年 4月から 2018年 9月までに CJDサーベイランス委員会でプリオン

病として登録された福井県、石川県および富山県の症例を解析した。128例が登録され、

プリオン病 96 例（孤発性 Creutzfeldt-Jakob 病（sCJD） 81 例、硬膜移植後 CJD

（dCJD） 3例、遺伝性 CJD（gCJD） 12例）、否定例 30例、診断保留 2例であった。

発症率は人口 100万人対年間 1.68人であった。全プリオン病に対して sCJD 84.4%、

dCJD 3.1%、gCJD 12.5%であった。変異型 CJD、Gerstman-Sträussler-Scheinker病

（GSS）、家族性致死性不眠症（FFI）と診断された症例はなかった。sCJDについて、

女性が多く、発症年齢の平均は 70.1 ± 8.8歳（範囲 48-87歳）。診断分類は確実 14例

（17.3%）、ほぼ確実 60例（74.1%）、疑い 7例（8.6%）。62例のプリオン蛋白遺伝子

のコドン 129 の多型について、61 例（98.4%）は Met/Met であり、1 例（1.6%）は

Met/Val であった。確実例では MM1 が 6 例と最も多く、MM2C が 4 例、MM1+2 と

MMiKが 1例ずつであり、2例は詳細不明であった。gCJDの 12例のうち、V180I変

異が 8例で最も多く、M232R変異が 2例、V203Iのホモ変異が 1例、R208H変異が 1

例であった。発症年齢の中央値は 79歳（範囲 61-90歳）で、全例で家族歴はなかった。

dCJD は 3 例で、発症年齢の中央値は 37 歳（範囲 35-47 歳）。硬膜移植から発症まで

の期間の中央値は 19年（範囲 6-19年）。硬膜移植を受けた原因疾患は三叉神経痛、頭

部外傷、硬膜下血腫であった。2例は病理学的に非プラーク型で、もう 1例も臨床的に

非プラーク型と考えられた。北陸地方（福井県、石川県、富山県）におけるプリオン病

について、sCJD が多いこと、GSS や FFI は確認されていないこと、gCJD のうちで

V203I 変異や R208H 変異といった比較的稀な変異がみられることが特徴と考えられ

た。 

Ａ.研究目的 

北陸地方（福井県、石川県、富山県）にお

けるプリオン病の特徴を明らかにすること 

を目的とする。 

 

Ｂ.研究方法 
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1999年 4月から 2018年 9月までに CJD

サーベイランス委員会でプリオン病として

登録された症例のうち、福井県、石川県およ

び富山県の病院でプリオン病と診断された

症例を対象として解析を行った。 

 (倫理面への配慮) 

本研究では、「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」・CJDサ

ーベイランス委員会において登録された情

報を使用した。同委員会において収集された

診療情報については、生年月日、イニシャル、

性別を残して匿名化されている。診療情報の

研究利用については、研究対象者またはその

代諾者より文書による同意を取得済みであ

る。また、CJD サーベイランスについては

金沢大学および東京医科歯科大学、国立精神

神経医療研究センターの倫理委員会にて承

認済みである。 

 

Ｃ.研究結果 

128例が登録され、内訳は以下の通りであ

った。プリオン病 96例（孤発性Creutzfeldt-

Jakob病（sCJD） 81例、硬膜移植後 CJD

（dCJD） 3 例、遺伝性 CJD（gCJD） 12

例）、否定例 30 例、診断保留 2 例。全プリ

オン病に対して sCJD 84.4%、dCJD 3.1%、

gCJD 12.5%であった。変異型 CJD、

Gerstman-Sträussler-Scheinker病（GSS）、

家族性致死性不眠症（FFI）と診断された症

例はなかった。発症率について、人口 100万

人対で年間 1.68人であった。 

 sCJDについて、女性 51例、男性 26例で

あった。発症年齢の平均は 70.1 ± 8.8歳（範

囲  48-87 歳）。診断分類は確実  14 例

（17.3%）、ほぼ確実 60 例（74.1%）、疑い 

7例（8.6%）。62例では遺伝子解析が行われ、

プリオン蛋白遺伝子のコドン 129 の多型に

ついて 61 例（98.4%）は Met/Met であり、

1 例（1.6%）は Met/Val であった。Val/Val

の症例はなかった。確実例では MM1が 6例

と最も多く、MM2C が 4 例、MM1+2 と

MMiK が 1 例ずつであり、2 例は詳細不明

であった。 

 gCJDの 12例のうち、V180I変異が 8例

で最も多く、M232R変異が 2例、V203Iの

ホモ変異が 1例、R208H変異が 1例であっ

た。発症年齢の中央値は 79歳（範囲 61-90

歳）で、全例で家族歴は認めなかった。 

dCJD は 3 例で、発症年齢の中央値は 37

歳（範囲 35-47歳）。硬膜移植から発症まで

の期間の中央値は 19年（範囲 6-19年）。硬

膜移植を受けた原因疾患は三叉神経痛、頭部

外傷、硬膜下血腫であった。2例は病理学的

に非プラーク型と確定しており、1例は病理

学的な解析は行われていないが、発症 1 ヶ

月で脳波での周期性同期性放電（PSD）がみ

られており、非プラーク型と考えられた。 

 

Ｄ.考察 

1999年 4月より開始されたわが国におけ

る CJD サーベイランスでは、2018 年 7 月

までに 3,416例が登録されている。全体にお

ける 2015 年の罹患率（人口 100 万人対年

間）は 1.8と報告されており、北陸地方にお

ける結果と同程度であった。 

病態別では、CJD サーベイランス全体に

おける 2018 年 7 月までの集計では sCJD 

77%、dCJD 3%、gCJD 20%、GSS 4%と報

告されており、北陸地方では全国集計と比較

して sCJDが多い結果であった。また、北陸

地方では GSSや FFIといった遺伝性プリオ

ン病は確認されておらず、北陸地域における

特徴であると考えられた。 

gCJD について、北陸地方では V203I 変
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異のホモ症例やR208H変異が確認されてい

る。V203I変異の症例はホモ変異であったが、

既報告のヘテロ変異の 3 例と比較して、急

速進行性の臨床経過や脳波での周期性同期

性放電の有無などの検査結果は同様であっ

た。 

 

Ｅ.結論 

北陸地方（福井県、石川県、富山県）にお

けるプリオン病について、sCJDが多いこと、

GSSや FFIは確認されていないこと、gCJD

のうちで V203I 変異や R208H 変異といっ

た比較的稀な変異がみられることが特徴と

考えられた。 
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