
総合研究報告書番号 02 

 — 251 — 

厚生労働科学研究費補助金 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 総合研究報告書 

 

プリオン病のサーベイランス・感染予防に関する 

調査・研究の報告,JACOP の推進 
 

研究分担者：水澤英洋  国立精神・神経医療研究センター・理事長 

研究協力者：塚本 忠  国立精神・神経医療研究センター病院脳神経内科 

研究分担者：三條伸夫  東京医科歯科大学大学院脳神経病態学(神経内科学) 

研究協力者：佐々木秀直 北海道大学大学院医学系研究科神経内科学 

研究協力者：青木正志  東北大学大学院医学系研究科神経内科学 

研究協力者：小野寺理  新潟大学脳研究所神経内科学分野 

研究協力者：田中章景  横浜市立大学大学院医学研究科神経内科 

研究協力者：道勇 学  愛知医科大学医学部神経内科 

研究協力者：望月秀樹  大阪大学大学院医学研究科神経内科学 

研究協力者：阿部康二  岡山大学大学院医歯薬学総合研究科脳神経内科学 

研究協力者：村井弘之  国際医療福祉大学医学部神経内科 

研究協力者：松下拓也  九州大学大学院医学研究院神経内科 

研究協力者：佐藤克也  長崎大学医歯薬学総合研究科運動障害リハビリテーション分野 

研究分担者：北本哲之  東北大学大学院医学系研究科病態神経学分野 

研究協力者：中村好一  自治医科大学地域医療学センター公衆衛生学部門 

研究協力者：村山繁雄  東京都健康長寿医療センター神経内科 

研究協力者：黒岩義之  財務省診療所 

研究分担者：原田雅史  徳島大学医歯薬学研究部放射線医学分野 

研究分担者：齊藤延人  東京大学大学院医学系研究科脳神経外科学 

研究協力者：太組一朗  日本医科大学武蔵小杉病院脳神経外科 

研究協力者：金谷泰宏  国立保健医療科学院健康危機管理部 

研究協力者：田村智英子 FMC 東京クリニック 

研究代表者：山田正仁  金沢大学医薬保健研究域医学系脳老化・神経病態学(脳神経内科学) 

研究協力者：桑田一夫  岐阜大学大学院連合創薬医療情報研究科 

 

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、2020 年 1 月現在 7,483 件の登録を得、同年 2 月 8 日までに 3,755 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

を目指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。JACOP へ

の登録症例数を増やすために全国の神経内科専門医・医療機関に向けて複数回のダイレクトメー

ルを送付するなど様々な努力をしたが、登録症例数の増加に結びついているとは言えなかった。

2016 年度、１年間の準備期間を設けて、2017 年 4 月から患者登録であるサーベイランス登録時

に自然歴調査研究について主治医から説明をして同意取得をしてもらう方式に変更した。自然歴

調査は、定期的な研究事務局 CRC からの主治医・患者家族への電話調査と主治医による診察を

実施している。さらに、主治医の労力を軽減するために、複数の調査票を共通化・電子化（エク

セル®）した。その結果、自然歴調査参加者は着実に増加し、2020 年 3 月現在の累積で 1,000 名
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を超えている。一方、転院などに際して調査が中断する例もあり、対応が必要と思われる。また、

2018 年度はサーベイランス委員会での紙資料を減量するため、また今後の調査票の電子化データ

ベースに役立てるために、クラウド上に調査票を保管し、サーベイランス委員会をペーパーレス

で行う取り組みを開始し、2019 年 2 月からの委員会はペーパーレスで施行している。 

 

Ａ.研究目的 
サーベイランス調査研究と自然歴調査を連携

し運用する。同調査の書類の電子化を推進し、

データをクラウド上のデータベースに蓄積する

システムを構築する。同システムによるペーパー

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中心に共通化したものを

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画像については委員が簡便にMRI等の画像を

判読できるように、新たに岩手医科大学に設置

された VERIDICOM システム上にアップロード

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サーベイランスと自然歴調査の一体化により

自然歴調査の登録数が著増した。2017年3月末ま

での3年間の登録数が65件であったが、2020年3

月末には計1,000例を超える登録数を得ること

ができた。 
②サーベイランス、自然歴調査の調査票・同意書

を電子化版を作成し、クラウド上のデータベー

スにアップロード可能とした。 
③2018年度から試験的にタブレット端末での委

員会を行い、2019年度にはペーパーレスで施行

完遂した。 
④書類とデータベースは分担者の意見を踏まえ

て改良を重ねた。 
なお、画像情報のストレージシステムを平成

30年度は国立精神・神経医療研究センター統合

脳画像センター内のIBISSシステム上に構築し

たが、平成31年度は閲覧の簡便化を図って岩手

医科大学VERIDICOMに接続した。 
 

Ｄ.考察 

①サーベイランスと自然歴調査の連携で、後者

の登録者数が増加した。今後は質を改善する工

夫が必要である。 
②電子化で情報活用が容易になったが、過去の

紙の調査票の電子化も重要課題である。 
③データ活用の簡便化と画像データベース構築

により多くの研究成果が期待される。 
④今後も、サーベイランス委員・分担者等の意

見を集約し、システムを使いやすいものに改善

する。 
 

Ｅ.結論 

プリオン病サーベイランス調査と自然歴調査

の連携・一体化、および調査票の電子化、さらに

そのデータのクラウド上データベースへの取り

込みによるサーベイランス委員会の運営がほぼ

ペーパーレスで行われるようになり、データの

活用が容易になった。また、自然歴調査の登録

症例数も順調に増加している。画像ストレージ

に関しても判読にあたっての簡便性を向上させ

ることができた。 
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