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研究要旨 従来大脳皮質で典型的な spongiform changes を示し、免疫染色でシナプス型の沈着を

示すのは、MM1/MV1 をはじめとする M1 プリオンと信じていたが、今回同様の病理所見でタイ

プ２のプリオンが存在することを明らかとした。従来、タイプ２の皮質型は、大きな vacuolations
を示し免疫染色で Perivacuolar deposits を示す MM2C とのみ考えていたが、典型的な spongiform 
changes を示す MM2C も存在する。現時点で MM2C（lv: large vacuole）、MM2C（sv: small vacuole）
と区別した分類法を提唱するが、将来的には個々のプリオンの感染性が同じなのか、異なるのか

を詳細に検討すべきである。 
 
Ａ.研究目的 

本研究のきっかけは、FFI らしくない症例の

感染実験である。FFI の親子例で、典型的な FFI
の子供と、海綿状脳症が主な病理像の非典型例

の母親の感染実験をすると全く異なる感染性が

示された。子供は Ki-ChM への感染実験に成功

し、Ki-bank vole には感染が成立せず、母親の方

は、全くその逆で Ki-bank vole にのみ感染が成

立したのである。そこで、これらの感染性の違

いが視床型 CJD でも見られるのかを検討した。 
 
Ｂ.研究方法 

｛材料｝ 
わが国で剖検された視床型 CJD 10 例に関し

て組織学的検討を加え、そのうち 3 症例の感染

実験を行った。 
 

｛方法｝ 
感染実験は、ヒト型ノックインマウスである

Ki-129Met/Met とKi-129Val/Valマウスに加えて、

Ki-ChM, Ki-bank vole に関しても頭蓋内に症例

の脳乳剤を投与した。 
 

（倫理面への配慮） 

遺伝子解析に関しては、所属施設の倫理審査

の許可を得て行っている。また動物実験に関し

ても、感染実験の許可を受けて行っている。 

Ｃ.研究結果 

感染実験に使用した 3 例は、いずれの症例も

ヒト型ノックインマウスには感染が成立しな

かった。また、視床型 CJD が FFI の孤発性と呼

ばれるように、典型的 FFI と同様に全ての症例

で Ki-ChM に感染が成立した。詳細は表１に示

した。（352d）は平均の潜伏期間が 352 日であ

ることを示している。 
表１の T00/06 症例は、興味あることに

Ki-bank vole への感染も認められた。この症例

を詳細に検討したところ、ウエスタンブロット

でも、非典型例の FFI と同様に PrPresの量が 
多く、また組織学的にも spongiform changes

が中等度に認められた。つまり、T00/06 症例は、

典型的な視床型 CJD の病変である視床変性と

下オリーブ核の変性に加えて、大脳皮質病変も

強いことが明らかとなった。 
また、感染実験は未施行であるが、視床型

CJD 10 例のうち、2 例で大脳皮質に広範な

spongiform changes を認め、その 2 例に関しては

明らかに PrPresの量も多いことが判明した。 
 

Ｄ.考察 

従来、視床型 CJD と診断された症例の中にも、

FFI の非典型例で検出された新しいプリオンを

もつ症例が存在することが明らかとなった。今

後は、この新しいプリオンが視床型 CJD 以外に
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も検出できるかを検討する必要がある。 
 

Ｅ.結論 

タイプ２の分子量を示し、大脳皮質に典型的

な海綿状脳症を引き起こす新しいプリオンが

存在することを世界で初めて証明した。 
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Ｈ.知的財産権の出願・登録状況(予定を含む。) 

1.特許取得 

なし 

 

2.実用新案登録 

なし 
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なし 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 
【表 1】 

 
 
 
 
 

 
  

 Ki-ChM Ki-Bank vole 
H-91 4/6 (352d) 0/7 
I-110 3/6 (393d) 0/4 
T00/06 5/6 (536d) 2/6(698d) 
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