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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）	

総括研究報告書	

	

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 
	

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(神経内科学) 教授	
 

研究要旨	 プリオン病、亜急性硬化性全脳炎(SSPE)、進行性多巣性白質脳症(PML)について、疫
学・臨床病態の解明に基づき診断基準、重症度分類、診断ガイドラインの作成・整備することを

目的に調査研究を実施し以下の成果を得た：(1) プリオン病：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、二次感染リスクのある症例の抽出・監視、剖検率向上のためのシス

テム構築等を継続した。プリオン病コンソーシアムである Japanese Consortium of Prion Disease	
(JACOP)におけるプリオン病自然歴登録を推進し、サーベイランス調査と統合することでより充
実した臨床疫学調査を目指した。遺伝性プリオン病の一つである Gerstmann-Sträussler-Scheinker
病の臨床症候および検査所見についての研究、プリオン病患者における脳脊髄液(CSF)バイオマ
ーカー及び RT-QUIC 法の検討、MRI 拡散強調画像による診断能向上、現在の診断基準では診断
が困難な MM2皮質型孤発性 Creutzfeldt-Jakob病(CJD)の診断基準案の提案、V180I遺伝性 CJD の
臨床病理学的研究を報告した。(2) SSPE：SSPE の全国調査を新たに行った。特定疾患治療研究
事業データを用いた疫学調査を行った。リバビリン治療例 25例の特徴、沖縄における SSPE発生
状況を報告した。診断最適化の観点からの SSPE 患者 CSF 蛋白の網羅的な解析、SSPE 疾患感受
性候補遺伝子の検索を行った。(3) PML：PMLサーベイランス委員会による全国疫学調査を行い、
薬剤関連 PML を含む多くの症例の検討・登録を行い、そのデータによる解析で本邦では諸外国
と比較してフィンゴリモド関連 PMLの発病頻度が有意に高いことを示した。JC ウイルスゲノム
検査を介した全国サーベイランスで 11 年間に 208 名の患者を確認し、さらに病理検体の解析に
よって、最近の PML 発症の背景や臨床的特徴を明らかにした。最近報告が増加しているナタリ
ズマブ関連 PMLの特徴を解析した。(4) 診療ガイドラインの整備等：「プリオン病診療ガイドラ
イン 2020」、「SSPE 診療ガイドライン 2020」、「PML 診療ガイドライン 2020」のクリニカルクエ
スチョン案を作成した。 
 
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	

西田教行	 	長崎大学大学院医歯薬学総合研究科	

	 	 	 	 	 	感染分子解析学	 教授	

佐々木真理	岩手医科大学医歯薬総合研究所	

	 	 	 	 	 	超高磁場MRI診断・病態研究部門	
	 	 	 	 	 	教授	

齊藤延人	 	東京大学医学部附属病院脳神経外科	

	 	 	 	 	 	教授	

岩崎	 靖	 	愛知医科大学加齢医科学研究所	

	 	 	 	 	 	准教授	

高尾昌樹	 	埼玉医科大学国際医療センター	

	 	 	 	 	 	神経内科・脳卒中内科	 教授	

坪井義夫	 	福岡大学医学部神経内科学教室	

	

	 	 	 	 	 	教授	

濵口	 毅	 	金沢大学附属病院神経内科	 講師	

細矢光亮	 	福島県立医科大学医学部小児科学	

	 	 	 	 	 	講座	 教授	

長谷川俊史	山口大学大学院医学系研究科小児科	

	 	 	 	 	 	学講座	 教授	

楠原浩一	 	産業医科大学医学部小児科学講座	

	 	 	 	 	 	教授	

野村恵子	 	熊本大学医学部附属病院小児科	

	 	 	 	 	 	助教	

岡	 	 明	 	東京大学大学院医学系研究科小児科学	

	 	 	 	 	 	教授	

遠藤文香	 	岡山大学病院小児神経科	 助教	

鈴木保宏	 	大阪府立母子医療センター小児神経科	
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	 	 	 	 	 	主任部長	

砂川富正	 	国立感染症研究所感染症疫学センター	

	 	 	 	 	 	室長	

西條政幸	 	国立感染症研究所ウイルス第一部	

	 	 	 	 	 	部長	

三浦義治	 	東京都立駒込病院脳神経内科	 	

	 	 	 	 	 	医長	

宍戸−原	由紀子	東京医科大学人体病理学分野	

	 	 	 	 	 	准教授	

雪竹基弘	 	佐賀中部病院神経内科	

	 	 	 	 	 	部長	

阿江竜介	 	自治医科大学地域医療学センター	

	 	 	 	 	 	公衆衛生学	 講師	

鈴木忠樹	 	国立感染症研究所感染病理部第四室	

	 	 	 	 	 	室長	

原田雅史	 	徳島大学大学院医歯薬学研究部放射	

線医学分野	 教授	

三條伸夫	 	東京医科歯科大学大学院脳神経病態	

学分野(神経内科)	

プロジェクト教授	

野村恭一	 	埼玉医科大学総合医療センター神経	

内科	 教授	

高橋和也	 	国立病院機構医王病院	 統括診療部 
統括診療部 

 

Ａ.研究目的 

プリオン病、亜急性硬化性全脳炎(SSPE)、進
行性多巣性白質脳症(PML)について、疫学調査に
基づいた実態把握を行って、科学的根拠を集積・

分析することにより、診断基準・重症度分類の確

立、エビデンスに基づいた診療ガイドライン等の

確立・普及を行い、医療水準の向上を図ることを

目的とする。 
対象の 3 疾患は共に進行性で致死的な感染症

であり、感染や発症のメカニズムの解明は極めて

不十分であり治療法が確立していない。本研究に

より、これらの致死性感染症の医療水準を改善し、

政策に活用しうる基礎的知見の収集を目指す。 
プリオン病は人獣共通感染症であり、牛海綿

状脳症からの感染である変異型 Creutzfeldt-Jakob
病 (CJD)(vCJD)や医原性の硬膜移植後 CJD 
(dCJD)等が社会的問題になっている。有効な治
療法や感染・発症予防法はなく、平均 18ヶ月で
死亡する。わが国では、2005年に初めて vCJDが
同定され(Yamada et al. Lancet 2006)、また、dCJD

の症例数が全世界の約 2/3を占め、現在も発症が
続いている(Nozaki, Yamada et al. Brain 2010)。
1980年代に硬膜移植を受けリスクが高い約 20万
人にも及ぶ患者が潜在する。本研究により診断基

準・重症度分類を含む診療ガイドラインを確立す

ることによって、本疾患の医療水準を改善し、国

民の不安の軽減にも貢献する。 
SSPEについては、わが国は最近（2015年 3月）

WHO から麻疹排除の認定を受けたものの SSPE
の発症が持続している。欧米では SSPE発症がほ
とんどないため、治療研究は行われていない。

SSPEの発症動態を解明し麻疹感染・流行が本症
発症に与える影響を明らかにすることはわが国

の麻疹予防接種施策に貢献する。また、本研究に

より診断基準・重症度分類を含む診療ガイドライ

ンを確立することによって、本疾患の医療水準の

向上が期待できる。 
PML はヒト免疫不全ウイルス(HIV)感染者の

漸増、血液疾患、自己免疫疾患、それらに対する

免疫治療薬、特に生物学的製剤の使用に伴い増加

している。PMLの発症動向を把握し、診断基準・
重症度分類を含む診療ガイドラインを確立する

ことによって、本疾患の医療水準を改善する。 
 

Ｂ.研究方法 

本領域のエキスパートの臨床医、基礎研究者

等を結集した融合的研究組織を構築し、対象とな

る 3疾患ごとに分科会を設置し、研究者間の緊密
な連携をとりながら研究を推進した。プリオン病

の疫学、2次感染については「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」の指定

研究班(研究代表者：水澤英洋)と密接に連携し、

さらに全国の CJD 担当専門医の協力を得ながら
研究を推進した。また、国際共同研究、国際協力

(プリオン病に関するEuroCJDグループとの共同
研究、SSPE多発地であるトルコ共和国との共同
研究ほか)を継続した。 
1) プリオン病 
① プリオン病のサーベイランスと臨床病態：	 	
1999年 4月より実施されている CJDサーベイラ
ンスの結果を用いて、我が国のプリオン病の状況

を調査した(水澤、山田、ほか)。CJDサーベイラ
ンスの状況を確認するためにサーベイランス調

査票の回収率を調査し、プリオン病自然歴調査で

ある Japanese Consortium of Prion Disease(JACOP)
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への症例登録を促進する方法を検討した(水澤)。

CJDサーベイランスで検討された症例で、プリオ
ン病の二次感染予防リスクのある事例を抽出・検

討した(齊藤)。 
② プリオン病の診断基準についての研究：画像
診断については、MRI 拡散強調画像（DWI）によ
るプリオン病の早期病変の経時的変化の定量的

判定法を開発した(佐々木)。プリオン病の脳脊髄

液(CFS)バイオマーカーである 14-3-3蛋白、総タ
ウ蛋白および RT-QUIC による異常プリオン蛋白
の検出の感度の検討を行った(西田)。またプリオ

ン病患者の CSF 以外の確定診断法の検討のため
に消化管組織のプリオン活性を測定した(西田)。

Gerstmann-Sträussler-Scheinker 病(GSS)の臨床的
特徴を、臨床症候が類似しておりしばしば鑑別疾患

として挙がる遺伝性脊髄小脳変性症と比較検討を

行った（坪井）。現在使用されている診断基準では

臨床診断が困難な MM2 皮質型孤発性 CJD 
(sCJD)の診断基準案を提案し、その感度・特異度
を検討した(山田、濵口)。プリオン病の診断精度

を向上させる目的で、プリオン病の剖検体制を最

適化した(高尾)。 
③ プリオン病の重症度及び治療法最適化につい
ての研究：V180I 遺伝性 CJD の重症度を検討す
るために、V180I遺伝性 CJDの神経所見、臨床経
過、画像所見について検討し、病理所見との対比

を行った（岩崎)。 
④ プリオン病の診療ガイドライン改訂のための
研究：医原性プリオン病の感染予防法確立のため

に、V2プリオンの感染に関する検討を行った(北
本）。「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成
のためのクリニカルクエスチョン(CQ)案を作成
した（山田）。 
 
2) SSPE 
① SSPE のサーベイランスと臨床病態：SSPE の
全国調査として、全国の小児科小児神経科医療機

関および神経内科医療機関の合計 1,595施設に一
次調査票を送付した（岡、細矢、鈴木保宏、遠藤）。

特定疾患治療研究事業データについて、厚生労働

省に毎年申請し、得られたデータを更新情報とし

て追加した(砂川）。SSPE発症が多いことが示唆
されている沖縄において、分析可能で会った

1990年、1993年の SSPE 発症者の検討を行った
(砂川)。SSPEに対するリバビリン治療に関して

全国アンケート調査を行った（野村恵子）。 
② SSPE の重症度についての研究：SSPE の病勢
把握のためのバイオマーカーを検索するために、

トルコ共和国から提供された SSPE患者 1例およ
び疾患対照（睡眠障害）1例の診断時 CSFを用い
て、CSF蛋白の網羅的な解析を行った(長谷川)。 
③ SSPEの診療ガイドライン改訂のための研究：
SSPEに対する疾患感受性の解明のために疾患感
受性候補遺伝子の検索をSSPE患者とその母親の
血液が得られた 1家系 2検体および SSPE患者と
その両親の血液が得られた 2家系 6検体の合計 3
家系 8検体のエキソーム解析を行った(楠原)。 
「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成のための

CQ案を作成した(細矢）。 
 
3) PML 
① PMLのサーベイランスと臨床病態：我が国で
PMLが疑われた全症例の登録を目標とした PML
サーベイランス委員会を平成 29年度は 3回開催
した（三浦、山田、水澤、西條、宍戸−原、雪竹、

阿江、鈴木忠樹、原田、三條、野村恭一、高橋和

也、濵口、中道、高橋健太、岸田、船田、奴久妻)。

PML サーベイランス委員会の登録データを検討
し、フィンゴリモド関連 PMLについて、我が国
と海外との発症頻度の比較を行った(阿江)。我が

国で発症したフィンゴリモド関連 PMLの臨床的
特徴の検討を行った(高橋和也)。PML の診断に
おいては CSFを用いた JCウイルス(JCV)ゲノム
DNAの PCR検査が有用である。国立感染症研究
所において迅速性および定量性、信頼性において

優れた定量的リアルタイム PCR 検査系を確立し、
JCV検査を介したわが国の PMLのサーベイラン
スを行い、平成 19～29年度のデータを集積した
(西條)。PMLサーベイランスで収集された MRI
画像のデータベースを作成する準備を行った（原

田）。さらに、病理組織検査によって PMLと診断
された症例を集積、解析した(鈴木忠樹）。 
② PMLの診療ガイドライン改訂のための研究：
膠原病関連 PML 症例の頭部 MRI で見られた深
部白質の粟粒病変(punctate pattern)の脳生検所見
の検討を行った（宍戸−原）。診療ガイドライン改

訂のために、2016年 11月から 2017年 10月に報
告された PML診療に関する論文について、特に
ナタリズマブやフィンゴリモドといった薬剤関

連 PMLに注目して解析した(雪竹）。 
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4) 診療ガイドラインの整備等 
	 3 対象疾患それぞれについて、「診療ガイドラ
イン 2020」を作成するための CQ 案の作成を行
った(山田、濵口、細矢、雪竹）。 
 
（倫理面への配慮） 

患者を対象とする臨床研究(診断、治療、遺伝

子解析等）、疫学研究等については各施設の倫理

審査委員会の承認、それに基づく説明と同意を得

て研究を実施した。 
	

Ｃ.研究結果 

1) プリオン病 
① プリオン病のサーベイランスと臨床病態： 
1999年 4月より実施している CJDサーベイラン
ス調査は、2018年 1月現在 6,422件の登録を得、
同年 2月 9日までに 3,278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。一昨年度、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、今年度のみですでに 200名を超えて
いる。	

CJDサーベイランスで検討された症例で、プリ
オン病の二次感染予防リスクのある事例を抽出・

検討したところ、平成 29年の新規インシデント
事案は 0件であった。また、これまでに 17事例
がフォローアップの対象となっている。このうち

今年度末までに 9事例の 10年間のフォローアッ

プ期間が終了している。これまでのところ、二次

感染の発生はない。 
② プリオン病の診断基準についての研究：頭部
MRI DWIを用いたプリオン病早期の客観的判定
法の検討では、独自の解析対象領域マスキングを

用い、磁化率アーティファクト領域を除去可能な

DWI 異常信号の自動検出プログラムを開発した。
この方法は、従来法と比較して、プリオン病の早

期病変を正確に検出することができ、スライス厚

5mm、3mmの両者において DWI異常信号の診断
能が向上した。 
平成 23年 10月から平成 28年 9月までに測定
依頼のあった 1,233 症例について CSF 中のバイ
オマーカーの検討と異常プリオン蛋白試験管内

増幅法(RT-QUIC 法)による解析を行った。プリ
オン病サーベイランス委員会にて検討され、プリ

オン病と診断された症例数は 611症例であった。
CSF検査に依頼された症例の中、孤発性プリオン
病は 533症例、遺伝性プリオン病は 76症例、獲
得性プリオン病は 2症例であった。非プリオン病
は 621症例であり、非プリオン病の症例では症候
性てんかん、アルツハイマー型認知症、レビー小

体型認知症、前頭側頭型認知症、傍腫瘍症候群で

あった。ヒトプリオン病の患者における孤発性プ

リオン病の CSF中のバイオマーカーで 14-3-3蛋
白(ELISA,WB)と総タウ蛋白の感度は 78.7 %、
70.7%、75.4 %であった。ヒトプリオン病の患者
における CSF 中異常プリオン蛋白試験管内増幅
法(RT-QUIC 法)の感度は孤発性プリオン病では
70.1%であった。遺伝性プリオン病患者の消化管
では比較的高いシード活性が検出された。 
純粋小脳型の遺伝性脊髄小脳失調症(SCA)症
例(n=22)と GSS症例(n=5)を振り返り、患者背景
および放射線学データを後方視的に抜粋し、両者

間で比較検討した。頭部 MRI 画像では、遺伝性
SCA 症例では小脳半球の萎縮は全例に見られた
のに対して、GSS症例では見られなかった。脳血
流 SPECT 画像では、遺伝性 SCA では 95％の症
例で小脳の血流低下がみられたのに対して、GSS
症例では小脳の血流低下がみられたのは 20％で
あった。またテント上の血流低下は遺伝性 SCA
では 48％であったが、GSSでは全例でみられた。 
	 10例のMM2皮質型 sCJD症例中 4例は死亡す
るまで WHO の sCJD 診断基準(1998)では sCJD
と診断出来なかった。残りの 6例も、発症後 10-
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36 ヶ月と診断までに時間が必要であった。以前
に、MM2 皮質型 sCJD では臨床症候の出現が他
の型の sCJD と比較して遅く、頭部 MRI 拡散強
調像で大脳皮質に限局した高信号を認めるとい

う特徴を報告しており、その特徴を取り入れた新

たな MM2皮質型 sCJDの診断基準案を作成し、
この診断基準を用いると、probable MM2型 sCJD
の感度は 90.0%で、特異度は 99.1%であった。 
凍結脳組織を含めたプリオン病のリソースは

40例を超え、29年度は4例の剖検が追加された。
3例は外部施設からの依頼で、硬膜移植例の剖検
もあった。病理診断面は、染色状態を含めその	

質が維持されている。特に、抗プリオン抗体

3F4(109-112)以外に、12F10抗体(144-152)を導入
し、良好な染色結果を得られるようになった。そ

の結果、染色性の不良なプリオン病に対しても、

2種類の抗体を使用することで、質のよい診断が
可能となった。特にV180I 遺伝性CJD症例も、安
定した結果が得られている。プリオン病患者が一

定数入院しているが、剖検ができない複数の医療

機関から、今後のプリオン病の解剖体制構築に関

しての依頼を受けた。新たな施設とも、病理解剖

の同意が得られた時点で、ご遺体を搬送して病理

解剖を行うシステムを行うことで準備が整った。

療養型施設へ転院されたプリオン病患者のご家

族から、病理解剖の事前のご意志をいただき、当

該施設やご家族との連絡体制も確立した。 
③ プリオン病の重症度及び治療法最適化につい
ての研究：無動性無言状態に至る前に、全経過 10
ヶ月で死亡した V180I遺伝性 CJDの 1剖検例に
おいて、神経所見、臨床経過、画像所見について

検討し、病理所見とも対比した。頭部MRIの DWI
では早期から大脳皮質の高信号を、T2 強調像と
FLAIR 像では大脳皮質が腫脹したような所見を
認めた。経過とともに DWI高信号は広範囲、高
輝度となったが、後頭葉内側面は保たれていた。

高齢発症、家族歴を認めない、比較的緩徐な進行、

ミオクローヌスが軽度、脳波で周期性同期性放電

を認めなかった点は、V180I 遺伝性 CJD 既報告
例と合致していた。大脳皮質には広範に、大小不

同で癒合傾向を示さない特徴的な形態の空胞

(various-sized and non-confluent vacuole)を認めた。
グリオーシスや肥胖性アストロサイトの増生は

比較的軽く、神経細胞脱落は目立たなかった。

DWIでの輝度の高い大脳皮質高信号、T2強調像

と FLAIR 像での腫脹像は、特徴的な海綿状変化
に対応していると考えられた。 
④ プリオン病の診療ガイドライン改訂のための
研究：「プリオン病診療ガイドライン 2020」の CQ
案を作成した。 
 
2) SSPE 
① SSPE のサーベイランスと臨床病態：SSPE の
全国調査を実施した。全国の小児科・小児神経科

医療機関および神経内科医療機関の合計 1,595施
設に一次調査票を送付し、これまでに 64％の施
設から回答を得た。全国で 60名の患者が診療を
受けており、平均年齢は 31歳で、前回調査より
もさらに年齢の上昇が認められた。前回調査以降

に発症した患者数は 4名との回答があり、依然と
して年間 1 名程度の発症があることが推測され
る。 

SSPEに関して、2016年 5月 19日時点のデー
タを用いて、2014 年までの特定疾患治療事業デ
ータの更新・新規症例分の確認が行われていた

(2014年入力率は約 17％）。しかしながら、2017
年末に申請を行ったところ、2016 年 5 月以降の
データ集計行われていないことについて連絡が

あり、2017年度のデータ更新は出来なかった。 
沖縄県の 1990年流行(27年経過）、1993年流行
(24年経過）、1999年流行(18年経過）について、
カルテ調査を行った。さらに、聞き取り調査の結

果、3例の追加患者で把握されていない症例があ
った可能性に至り、現在確認中である。沖縄県に

おける 1986-2005年の推計麻疹患者数：63,108人
［95%CI : 18,754-111,915］、麻疹患者 10万人あた
りの SSPE発症割合：22.2人と算出された。沖縄
県内流行年の推計麻疹患者数・SSPE発症者数に
ついては、1990年：16,500人・9人(10万人当た
り 54.5人）で麻疹 1,222人に SSPE 1人の発症、
1993年：12,000人・1人(10万人当たり 8.33人)
で麻疹 12,000 人に SSPE 1 人の発症と推定され
た。 
国立感染症研究所感染症情報センターの報告

によれば、日本における麻疹累計報告数は、2014
年が463例、2015年が35例、2016年が152例、2017
年が189例であり、全体としては減少傾向にある
が過去3年は増加傾向にある。また、SSPEに対し
てリバビリン治療を開始した累計数は、2009年か
ら2015年までの期間、毎年1例であったが、2016
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年、2017年はなしであった。リバビリン治療が行
われた25症例について、概要は、男女比は約 1:1、
平均発症時年齢は8.6歳、診断までには平均で約6
ヶ月を要しており、リバビリン開始は平均でその

1年半後であった。リバビリン開始時の病期は、
Ⅰ期が3例、Ⅱ期が20名、Ⅲ期が1例、Ⅳ期はなし
であった。明らかな麻疹罹患歴がないものは1例
で、不明例が1例あり、予防接種歴のあるものは
1例あったが、麻疹発症直後に実施されていた。
初発症状としては、友人とのトラブル、性格変化、

活気低下、全身倦怠感、意識レベル低下、動作の

鈍化、書字の乱れ、集中力低下、計算間違いの増

加、学力低下、退行、脱力発作、転倒、歩行困難、

流涎、構音障害、発語減少、尿失禁、錐体外路徴

候、ミオクローヌスなどが挙げられた。診断時の

症状は神経学的な身体症状、特にミオクローヌス

で診断がつくことが多かったが、てんかんの既往

があった例では、数年にわたって難治性てんかん

として治療されていた例もあった。リバビリン治

療の前後でのNDI臨床症状スコアの変化は、2よ
り減少していて改善していると考えられるのは5
例、±2の範囲内で変化がないと考えられるのが
3例、2より増加していて増悪していると考えられ
るのは12例であった。リバビリン治療中またはそ
の後に見られた有害事象は、傾眠傾向が14例、発
熱が9例、口唇腫脹が8例、全身倦怠感が6例、肝
機能障害が5例、細菌性髄膜炎が5例、嘔気・嘔吐
が4例、眼球結膜充血が3例、皮膚症状が3例、尿
路感染が3例、頭痛が2例、白血球減少が2例、貧
血が2例、血圧低下が2例、末梢神経障害が1例、
口唇歯肉発赤が1例であった。 
② SSPE の重症度についての研究：トルコ
Hacettepe 大学の協力で得られた SSPE 患者 1 名
および対照(睡眠障害患者 1 名)の診断時 CSF を
用いた。蛋白濃縮後、ポリアクリルアミドゲルを

用いた二次元電気泳動を行い、対照と異なるスポ

ットの等電点と分子量を求めた。質量分析で同定

されたタンパクについて検体数を増やし、

Western blot を行い、SSPE と対照で得られた計
472 のスポットのうち、SSPE が対照より 3 倍以
上高く明瞭なスポットが 11個検出された。質量
分析の結果、Dermcidinが得られた。抗 Dermcidin
抗体を用いたWestern blotでは、約25kDaと50kDa
のバンドが 2つ検出された。 
③ SSPEの診療ガイドライン改訂のための研究：	

SSPE患者とその両親のエキソーム解析を行い、
最も可能性が高い責任遺伝子候補として

CCDC150遺伝子に複合ヘテロ変異を認めた。 
「SSPE 診療ガイドライン 2020」の CQ 案を作
成した。 
 
3) PML 
① PMLのサーベイランスと臨床病態：平成 28年
1月以降 223件の PML疑い症例(疑いや最終診断
否定症例を含む)の情報が収集中となった。この

PML 疑い症例の基礎疾患の内訳は血液疾患・悪
性腫瘍 41例、膠原病・自己免疫疾患 21例、多発
性硬化症(MS)18 例、HIV 感染症 17 例、腎疾患
12例であった。この PML疑い症例のうち CSF中
JCV の PCR 検査陽性(Probable PML 以上)は 49
例であった。脳生検を含む脳病理組織学的検査は

20例で施行されていた。PMLと診断された 49例
(Probable PML 以上)の基礎疾患の内訳は血液疾
患・悪性腫瘍 16例、膠原病・自己免疫疾患 14例、
HIV感染症 4例、腎疾患 4例、MS 4例(フィンゴ
リモド使用後)であった(病名では悪性リンパ腫

9例、全身性エリテマトーデス(SLE)6例、HIV 4
例、サルコイドーシス 3例であった)。平成 29年
度第 1回 PMLサーベイランス委員会(8月)では
22例、平成 29年度第 2回 PMLサーベイランス
委員会(12月)では 23例の症例検討を行った。第
2 回 PMLサーベイランス委員会では MS を基礎
疾患としたフィンゴリモド使用後発症 PMLの国
内発症事例 3 例目の症例検討を行い、clinically 
definite PMLの診断であった。平成 29年度第 3回
PMLサーベイランス委員会(1月)では、MSを基
礎疾患としたフィンゴリモド使用後発症 PMLの
国内発症事例 4例目の症例検討を行い、clinically 
probable PMLの診断であった。また、サーベイラ
ンス方法についても検討を行い、①現在の臨床調

査票は PC画面上での入力、閲覧を前提としたも
のであり、字サイズが小さいこともあり、次年度

より新たな調査票の改訂となった。②また、サー

ベイランス事務局が症例相談窓口を兼ねており、

複数回にわたるメールのやりとりや情報請求な

ど時間と労力を要し、効率が良くないことから、

相談業務と登録業務を分離し、自治医科大学公衆

衛生学を登録データ管理部門とした。③各地域ブ

ロック別に担当委員を配置し、事務局からの依頼

および転送にて調査を行うシステムが検討され
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た。④委員会開催に際し、開催 1か月前に集計し、
事前製本配布をする方向となった。健康長寿医療

センターにてグリアイメージング 18F-THK5351
が新たに開発され、これまでにすでに開発・使用

されている 11C-CB184(ミクログリアイメージン
グ）11C-4DST(DNA合成イメージング）とともに、
今後 PML患者への検査応用が期待された。 

2017年 10月 31日の時点で、諸外国では約
217,000例のフィンゴリモド治療患者に対して12
例(昨年から3例増加)のPML発病者が確認された。
一方で本邦では、約5,800例の治療患者に対して4
例(昨年から2例増加)のPML発病者が確認された。
諸外国のPML発病率は0.000055(12/217,000)であ
り、本邦でも諸外国と同様の頻度でPMLを発病す
ると仮定した「PML期待発病数」は、5,800例に諸
外国のPML発病率を乗じた値の0.321例となった。
この値を平均(ν)として、ポアソン分布に準じた

本邦のPML発病率は、0人(発病率＝0.726）、1人
(発病率＝0.233）、2人(発病率＝0.037）、3人(発病
率<0.004)であり、本邦で3人以上PMLが発病する
確率は1％にも満たなかった（p<0.001）。このこと
から、現段階では本邦でのフィンゴリモドに起因

するPMLの発病頻度(4例)は諸外国と比較して統
計学的に有意に高いことが示された。この結果は

昨年と同様の傾向であった。なお、諸外国でのフ

ィンゴリモド治療者数を20万人と少なめに見積
もった場合でも同様に統計学的有意差が認めら

れた。 
国内発症フィンゴリモド関連 PML 3 例の現地

調査が終了している。MSの罹病期間は 4年〜20
年と幅があるが、フィンゴリモド投与期間は海外

同様 3 例全例 2 年以上であった。また 3 例とも
発症初期および経過中に失語症状を呈していた。

発症時のリンパ球数は 160〜580/µL と幅があっ
た。CSF 検査では 3 例とも細胞数は正常であっ
た。MRI は発症初期に造影効果を認めないこと
のほうが多かった。3例中 2例でフィンゴリモド
中止後 IRIS を生じ、ある程度進行したのちに症
状の悪化が停止した。 
	 平成 19年 4月から同 29年 12月現在までに、
1,874件の CSF中 JCVの PCR検査を実施した。
被検者 1,492 名のうち 208 名の CSF において	 	
JCV-DNA を検出した。また、平成 28 年 4 月よ
り、検査受付時に主治医に対して本研究班の

PML疑い症例登録について説明し、PMLサーベ

イランス委員会に主治医の連絡先を転送してい

る。症例登録開始から平成 29 年 12 月現在まで
に、のべ 182名の主治医の情報を同委員会に転送
することで本研究班における PMLサーベイラン
スを支援した。平成 29年 1月から 12月までの 1
年間においては、150件の検査を実施し、68検体
において JCV-DNAを検出した。同期間において
当検査を実施した被検者 98 名のうち、28 名が
CSF-JCV 陽性を呈し、新規の陽性者として確認
された。また、15名の陽性者においては、民間検
査会社でのCSF中 JCV検査が実施されていたが、
3例が陽性の判定に至っておらず、国立感染症研
究所での超高感度検査を実施することで JCV 陽
性であることが判明した。平成 29年 1月から 12
月に解析された CSF-JCV 陽性者 28 名の臨床情
報を解析した。陽性者の年齢の中央値は 62.5 歳
であり、男性が 50%であった。陽性者 28名の基
礎疾患の内訳は、①血液腫瘍系疾患 8名(悪性リ
ンパ腫、白血病、骨髄腫等）、②自己免疫疾患 6名
(SLE、MS等）、③HIV感染症 5名、④悪性腫瘍
5名(肝細胞癌、胸腺腫等）、⑤その他 4名であっ
た。MSを有した陽性者 1名はフィンゴリモドの
投与を受けていた。また、同患者については、国

立感染症研究所および米国 NIHにおいて CSF中
JCV の超高感度 PCR検査が実施され、ともに陽
性反応を呈した。 
	 PMLサーベイランスでは収集されたMRI等の
画像をストレージにまとめて蓄積し、画像データ

は上記匿名化を行った上で特定のストレージに

DICOM形式で保存し、サーベイランス番号ごと
に個別のフォルダーに格納した。これを一般の

DICOM ビュワーで閲覧するシステムを構築し、

サーベイランス会議でも用いることができるよ

うにした。 
臨床的に PMLが疑われ国立感染症研究所感染
病理部に解析依頼のあった生検脳あるいは剖検

脳のホルマリン固定パラフィン包埋(FFPE)検体
あるいは凍結検体で、平成 3年から平成 29年 12
月末までの全 101例中、61例で PMLと確定され
た。なお平成 29年は 15例の検索依頼があり、7
例で PML と確定された。平成 29 年の 7 例につ
いては、全例が脳生検検体からの解析で、PML確
定時の年齢は平均 60.9 歳であり、基礎疾患とし
て自己免疫性疾患が3例、血液系悪性腫瘍が2例、
後天性免疫不全症候群が 1 例に認められたが、
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MS でのナタリズマブあるいはフィンゴリモド
使用症例は認めなかった。また、脳の組織学的検

索にて PMLの確定に至った症例の中には、脳組
織採取前の CSFからのリアルタイム PCR検索に
おいて、JCVゲノムが検出限界以下であったもの
も含まれていた。なお、平成 29年は、検索依頼
15例中 14例で PML症例登録システムへの登録
協力が得られた。 
② PMLの診療ガイドライン改訂のための研究： 
37歳女性。SLEとループス腎炎の診断で、25年
間、プレドニゾロン、アザチオプリン等で治療さ

れていた。歩行障害や高次機能障害などを認め、

神経内科受診。頭部MRIで、両側大脳脚～内包、
脳梁膨大部、基底核、深部白質に粟粒状の T2高
信号が散見された。SLE 関連の中枢神経病変や
PML を鑑別に考え、脳梁より脳生検を行った。
病理組織学的に、HE染色では多数の泡沫組織球
の浸潤があり、大型異型核を示す astrogliaが少数
認められた。JCV免疫組織化学を行ったが、陽性
細胞は僅か 1個で、PML確定には至らなかった。
In situ hybridization(ISH)にて、20個以上の陽性細
胞が得られたことから PMLと確定した。尚、炎
症細胞浸潤には乏しく、SLE関連病変を示唆する
所見は認めなかった。脳組織からDNAを抽出し、
PCRで JCV遺伝子を検索した結果、JCV陽性で
あった。ウイルス量は 1細胞あたり、約 300-400 
copy少量であった。メフロキン治療を行い、臨床
経過は良好である。PML、SLE何れの悪化もなく、
外来治療を継続している。 
ナタリズマブ関連 PML(NAT-PML)に関しては

従来の投与期間、免疫抑制剤使用の有無に加えて

抗 JCV抗体陽性のみでなく抗 JCV抗体指数を組
み込んだリスク層別化解析が発表されている。

2017年 5月 31日現在、約 170,900人の患者に使
用され、6月 6日現在、731名の NAT-PMLが発
生しており、本邦では 1名の発生を認めている。
フィンゴリモドは 2017 年 9 月 30 日現在、国内
で約 5,800 名に投与され、4 名の PML 発症を認
めている(全世界では 15名発症）。フマル酸は全
世界で約 25万人に投与され MSで 5例、乾癬で
16 名の PML 発症を認める。フマル酸関連 PML
の国内での発生はないが、2017 年に国内承認が
されたばかりであり、注意が必要である。これら

疾患修飾薬に関してのPMLリスク階層化が 2017
年に公表されている。ここでは、ナタリズマブは

class Ⅰ、フィンゴリモドとフマル酸は class Ⅱと
PML を発生させるリスクの高い薬剤として位置
づけられている。 
	 「PML診療ガイドライン 2020」の CQ案を作
成した。 
 
4) 診療ガイドラインの整備等 
	 3対象疾患の診療ガイドラインを2020年3月に
発刊するためのロードマップ作成とCQ案作成を
行った。 
 
Ｄ.考察 

1) プリオン病 
① プリオン病のサーベイランスと臨床病態：サ
ーベイランス事業は我が国で発症するプリオン

病の悉皆調査を目標とするが、調査書の返書率が

悪いことが近年問題となっている。さらに剖検率

も低く、その原因の一つに患者が転院を繰り返し、

追跡が困難となっている現状がある。一方、

JACOP の参加施設数と参加研究者数は増加しつ
つあるが、登録症例数が少なかった。また、貴重

な登録症例もサーベイランス委員会の診断を経

てからの登録では、すでに無言無動状態になって

しまっている可能性があり、登録のスピードアッ

プにつながる方策を立てる必要がある。サーベイ

ランスと自然歴調査の連携によって、まず自然歴

調査の登録症例数が増加したが、今後はその質を

改善する工夫が必要である。また、電子化した情

報を研究に活用し、データの訂正などを簡便に可

能とするためにデータベースの再構築作業の継

続が必要である。 
プリオン病の二次感染予防については、手術等

により医原性の二次感染のリスクのある事例を

抽出し検討している。脊椎手術後に、プリオン病

と診断された症例に対する、フォローアップに関

しての問い合わせが、委員会に2件あった。いず
れも、硬膜外の手術で、硬膜内の処置はされてい

なかった事を確認した。2008年のプリオン病感染
予防ガイドラインに則り、二次感染の可能性は低

いと考え、インシデント事案ではないと判断した。 
② プリオン病の診断基準についての研究：画像
診断については、プリオン病の DWI早期病変の
経時的変化を高精度に定量評価可能な手法を確

立することができた。今回開発した手法によって、

単回撮像の DWIにおけるプリオン病早期病変自
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動検出の疑陽性発生を回避することが可能とな

った。DWIは、他のMRI画像に比し画質が不良
であり、アーティファクトや歪みも大きいため、

通常の手法では異常信号域の選択的自動抽出は

困難である。今回、独自の解析対象領域マスクを

新たに適用することで、安定かつ正確な自動解析

を達成することができた。一般に、厚いスライス

ほど磁化率アーティファクトや歪みは広範囲に

影響を及ぼすが、今回の検討では、ルーチンに使

用される 5mm厚画像であっても、十分な精度を
達成することができた。本手法は、日常診療で広

く使用することが可能と思われた。 
プリオン病患者の CSF中のバイオマーカーの

検討では、発症早期でバイオマーカーと異常プリ

オン蛋白試験管内増幅法(RT-QUIC 法)で陰性だ
った症例で再検する必要性があり、また逆に発症

早期でバイオマーカー陽性であった症例でも経

過中にプリオン病が考えにくい症例では再提出

する必要性はあると考えられた。さらに遺伝性プ

リオン病患者の消化管では比較的高いシード活

性が検出された。 
小脳失調を臨床的特徴とする GSS では病早期

に SPECTで小脳の血流低下がみられることは少
ないが、テント上で血流低下をきたすことが多い。

失調性運動障害の責任病巣は、過去の論文を参考

にすると脊髄後索などが考えられている。 
今回、新たに提案した MM2皮質型 sCJDの診

断基準案をこれまでに診断を受けている症例で

後方視的に検討したところ、感度 88.9%、特異度
99.1%と比較的高い感度・特異度を示した。今後
は、この診断基準案を前方視的に検討する必要が

ある。また、今回提案した診断基準案では、発症

から 6ヶ月が経過しないと MM2皮質型 sCJDほ
ぼ確実例と診断できない点が問題で、より早期に

診断が可能な診断マーカーを今後も検討してい

く必要がある。 
プリオン病の病理解剖が困難である理由とし

て、多くの患者は急性期病院でなく、長期入院が

可能な療養型施設や在宅で死亡するものと考え

られる。そういった施設での病理解剖は不能であ

るが、実際は病理解剖を希望されている場合も少

なくない。さらに、病理解剖自体が医療サイドに

拒否されることも多い。したがってこういった施

設あるいは主治医、ご家族との関連を構築するこ

とが重要である。今後も、定期的に連絡をとりな

がら、患者さんが亡くなられた際に、すみやかに

ご遺体を搬送して病理解剖を施行する体制を構

築し、病理解剖例の極めて少ない本邦において、

剖検症例数の向上を目指すことが重要である。 
② プリオン病の重症度及び治療法最適化につい
ての研究：V180I 遺伝性 CJD 剖検例の臨床的特
徴は、高齢発症、比較的緩徐な進行、ミオクロー

ヌスは軽度、脳波で PSDを認めない、MRIでは
DWI で大脳皮質の広範な高信号(輝度が高く長
期間継続、後頭葉の内側面は保たれる)と T2 強
調像・FLAIR 像での大脳皮質の腫脹像を認めた
点などであり、これらは V180I遺伝性 CJD 既報
告の指摘と合致していた。全経過 10ヵ月はV180I
遺伝性 CJD としては短期経過であり、無動性無
言状態に至る前の病理所見が得られた点が重要

であると思われた。DWI で高信号を認めなかっ
た後頭葉内側面には海綿状変化は認められず、

DWIでの輝度の高い大脳皮質高信号、T2強調像
と FLAIR 像での腫脹像は、特徴的な海綿状変化
に対応していると考えられた。またミオクローヌ

スが目立たない点や、脳波で PSD を認めなかっ
た点は、グリオーシスや肥胖性アストロサイトの

増生が軽く、神経細胞が比較的残存していた病理

所見に対応していると思われた。以前に、MM1型
sCJD 剖検例の臨床病理学的検討から以下の仮説
を提唱した(平成 24年度の本班会議で報告)；①
MRI DWIでの大脳皮質高信号はグリオーシスや
神経線維網の粗鬆化ではなく、海綿状変化を反映

する。②ヘマトキシリン･エオジン染色で観察で

きる最も初期の病理学的変化は海綿状変化であ

り、グリオーシスの出現や神経線維網の粗鬆化に

先行する。③ミオクローヌスは肥胖性アストロサ

イトの増生や神経線維網の粗鬆化が始まると出

現する。本症例の臨床病理所見は、これらの仮説

に矛盾しないと思われ、V180I 遺伝性 CJD にお
いても、sCJD と同様に臨床所見と病理所見はよ
く相関していると思われた。 
③ プリオン病の診療ガイドライン改訂のための
研究：いまだ途中経過観察中であるが、現時点で

の感染実験の結果は、フランスの成長ホルモン製

剤投与後 CJD はすべて V2 プリオンとして矛盾
しないという結果である。今後、Ki-129M/Mマウ
スの発病を待ってウエスタン解析まで行う予定

である。途中経過ながら、今年度の感染実験の結

果と、2017 年報告された英国での成長ホルモン
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製剤による CJD の報告から M1 プリオンに相当
する症例はごく少なく、ほとんどの症例が V2プ
リオン感染であることが明らかとなった。成長ホ

ルモン製剤も硬膜もヨーロッパの CJD がその感
染源である。我が国の硬膜移植症例は 70%がM1
プリオン、30%が V2 プリオンとヨーロッパの
sCJD の頻度とほぼ同じ頻度である。しかし、成
長ホルモン製剤による医原性 CJD では、この頻
度を反映せず圧倒的にV2プリオンが多いことが
明らかになりつつある。成長ホルモン製剤と硬膜

の違いは、その使用(投与)場所である。成長ホル

モン製剤は、筋肉内注射か皮下注射という末梢ル

ートからの投与であるのに比較して、硬膜は頭蓋

内で直接使用されほぼ脳内投与と考えてよい。こ

れらの投与方法の違いによって、感染するプリオ

ンが異なることは最近の詳細なサーベイランス

調査により初めて明らかになった事実である。 
プリオン病の領域はエビデンスレベルの高い

治療法はなく、治療法等の決定に際して複数の選

択肢があり、そのいずれがより良いかを推奨とし

て提示することで患者のアウトカムの改善が期

待できるポイントがほとんどなく、Mindsが推奨
する CQを作成することは困難である。そのため、
「プリオン病診療ガイドライン 2020」では、「筋
萎縮性側索硬化症診療ガイドライン 2013」、「認
知症疾患診療ガイドライン 2017」ほかと同様に、
背景知識に関する問いを CQ として取り上げる
こととした。 

 
2) SSPE 
① SSPE のサーベイランスと臨床病態：平成 19
年度、24年度に引き続いて、平成 29年度に全国
調査を行った。前回と比較対照するために、基本

的に前回と同様に小児科小児神経科医療機関お

よび神経内科医療機関を対象として郵送による

調査を行った。まだ最終の集計ではなく途中経過

であるが、すでに前回と同様の施設回答率には達

しており、把握できた患者総数は 60名であった。
平成 24年の調査の際の患者総数が 81名であり、
現時点の数字として患者数は漸減している可能

性があるが、最終的な集計を待つ必要がある。な

お、平均年齢は前回平成 24年度調査が 25歳で、
今回が 31歳であり、患者の年齢の上昇傾向は継
続している。注目すべきことは、平成 24年度の
調査以降の発症が 4例報告されている。我が国で

は麻疹自体の感染数は激減しているが、依然とし

て年間 1例程度の SSPEの新規発症が継続してい
る実態が明らかとなった。今後、協力を得て二次

調査を実施する予定であるが、①患者の重症度や

現在の身体状況②医療的なニーズや課題③新規

発症例の麻疹の罹患年などを調査する予定であ

る。 
わが国では体系的・網羅的に SSPE新規発生を

把握する仕組みがない。SSPEに関する特定疾患
治療事業データの入力率は低下の傾向を辿って

いるとみられ、その現状や理由についての分析が

重要である。また、同個人票データは診療や家族

支援等の基礎データとして有用であり、入力率の

更なる向上と分析の継続が重要である。 
本報告は現時点ではプレリミナリーな情報で

あるが、これまでの国内報告より多く、ドイツに

おける報告〔Schönberger K et al.(2013)〕では 10
万人当たり 30.3-58.8人：1,700-3,300人に 1人、
米国における報告〔Wendorf et al.(2017)〕では 10
万人当たり 73人：1,367人に 1人)(5歳未満に罹
患時）、10万人当たり 164人：609人に 1人)	(1
歳未満に罹患時)など、最近の海外の報告にほぼ

匹敵、あるいはそれよりも高い発生頻度となる結

果である。流行ごとに発生頻度が異なっている要

因の分析が必要である一方、制限について十分考

慮する必要がある。すなわち、麻疹患者数推計精

度について、麻疹患者報告はあくまで臨床診断で

あること、麻疹患者数報告が保健所ごとであるこ

と、幾つかの年次では推定の近似が良くないこと

(信頼下限が定点報告数より低く推定されている

部分がある)などである。次に SSPE 患者情報把
握については、特定疾患治療研究事業個人票入力

データ、小児慢性特定疾患治療研究事業登録デー

タ、のいずれについても登録状況が十分ではない

可能性について要確認と考えられ、追加調査が必

要である可能性が高い。ただし、追加調査には大

きな負荷がかかる可能性があるので、この負荷を

少なくどのように実施すべきかが次年度以降の

課題である。 
MR ワクチンの定期接種が 2 回になって以降、

麻疹の発生は減少しており、近年の発症は海外か

らの持ち込み例となっている。それに伴い SSPE
の発症も減少している。初発症状としては、性格

変化や書字の乱れ、集中力低下、学力低下、発語

減少など、近年小児神経の外来で著増している発
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達障害と共通する症状も見られており、SSPEを
診断する機会が減少している状況では、診断の遅

延が起こる可能性もあり、疾患に関する啓発が必

要と考えられた。治療に伴う有害事象については、

傾眠傾向や発熱、血管性浮腫と考えられる口唇腫

脹の頻度が高く、これらは治療終了後改善してい

った。また発熱については、併用しているインタ

ーフェロンの影響と考えられる。頻度が低くても

注意が必要なのは、細菌性髄膜炎と血圧低下であ

り、治療中の CSF 検査や血圧測定によってモニ
タリングを行う必要がある。オンマイヤリザーバ

ーの耐用年数にも注意が必要で、破損により細菌

性髄膜炎を来した例があった。 
② SSPEの診断基準についての研究：麻疹ウイル
ス抗体価 CSF/血清比の検討では、SSPE確定診断
症例での検討で、ほぼ全ての検体で CSF/血清比 
0.05 以上を満たしており、HSV 脳炎における
CSF/血清抗体比≧0.05という基準は SSPEにおい
ても有用であると思われた。また、CSF/血清抗体
比は、CSF抗体価と比較して、病勢とより一致し
た挙動を示しており、病勢把握・治療効果の指標

として有用である可能性が示唆された。 
③ SSPE の重症度についての研究：過去の SSPE
患者における CSF プロテオーム解析の報告は 1
つのみで、4 から 5 のスポットが認められたが、
同定には至っていない。Dermcidinはエクリン汗
腺から分泌される anti-microbial peptide として報
告された。C末端が抗菌および抗真菌作用を有し、
皮膚の感染防御機構を担っている。N 末端は
diffusible survival evasion peptide として酸化    
ストレス下での神経細胞生存に関わる。本研究で

は、SSPE 患者の CSF では疾患対照に比して
Dermcidinの有意な上昇が認められたが、Western 
blotで検出された 2つのバンドは非特異的反応の
可能性もあるため、現在異なる抗体を用いて再検

討している。今後はより高感度な質量分析を用い

た網羅的解析も行う予定である。 
④ SSPEの診療ガイドライン改訂のための研究：
SSPE患者とその両親のエキソーム解析を行い、
最も可能性が高い責任遺伝子候補として

CCDC150 遺伝子に複合ヘテロ変異を認めた。
CCDC150 と い う 分 子 は 、 Human Protein    
Reference Databaseでは、Gene Symbol: CCDC150 
coiled coil domain 150, Gene Map Locus: 2q33.1, 
Molecular Weight(Da): 128760(128.76kDa), Protein 

Sequence: 1101AA(NP_ 001074008.1), PROTEIN 
INTERACTORS：なし、と記載されており、特に
精巣での発現が高いく、脳でも低いながら発現が

認められている。 
CCDC150 は PubMedで検索しても関連論文が

なく、機能についても不明であり、Molecular 
Interaction Map(MIM)にも情報がない。唯一、
Boldt らの蛋白のネットワーク解析の論文のに
EF-Hand Domain-Containing Protein 1(EFHC1)と
CCDC150 の間にインタラクションがあるとの記
載がある。EFHC1 は神経細胞の細胞骨格に関わ
る分子で、ミオクロニーてんかんに関連している

ので、高率にミオクロニーがみられる SSPEの病
態を考える上で興味深いデータと思われる。今回

の結果の問題点としては、2つの家系で共通して
認められた p.Val704Ile について、同じ分岐鎖ア
ミノ酸の変異であることから、タンパク質機能へ

の変化が小さいことが予想されることがあるが、

CCDC150 についての情報が少なく解析が困難で
ある。 
ガイドラインは、「診療上の重要度の高い医療

行為について、エビデンスのシステマティックレ

ビューとその総体評価、益と害のバランスなどを

考量し、最善の患者アウトカムを目指した推奨を

提示することで、患者と医療者の意思決定を支援

する文書」とMindsでは定義されている。本研究
では、改訂ガイドライン「SSPE診療ガイドライ
ン 2020」に CQ 形式を導入する。しかし、SSPE
は希少疾患であり、臨床研究によるエビデンスは

少ない。従って、エビデンスのシステマティック

レビューとともに、SSPE患者の治療、支援に携
わる多くの関係者の意見を広く収集し、CQ形式
で臨床的課題を明確にした改訂版を作成する。 
 
3) PML 
① PML のサーベイランスと臨床病態：PML サ
ーベイランスシステムでは多数の症例情報の収

集が可能となり、本年の集計結果から PMLおよ
び疑い症例の基礎疾患では MS(フィンゴリモド
使用後)の増加とHIV感染症の減少が目立ってき
ている。これは MSを基礎疾患とした PMLの発
症に対して注意を喚起した結果が反映されてお

り、今後も PML発症の可能性について言及して
ゆく。脳 PET 検査もグリアイメージングが可能
となり、PML を中心としてグリオーシスの評価



総括研究報告書 

 	—	12	—	

へと結びつく可能性がある。また、患者血清抗

JCV抗体の測定と Indexの計算により、現在ナタ
リズマブ使用検討中の MS 症例に限られていた
抗体検査および Index計算が他のMS患者や他の
基礎疾患とした PML患者でも測定、検討が可能
となる可能性がある。 
フィンゴリモドに起因して PMLを発病する確

率(発病率)はきわめて低く、かつそれが偶然に発

生し、互いに独立した事象であるため、その発病

率はポアソン分布に従うと仮定できる。そのため

本研究ではポアソン分布に準じた本邦でのフィ

ンゴリモドに起因する PMLの発病率を算出した。
現段階において確認されている 3 例は諸外国と
比較して頻度が有意に高いことが示された。諸外

国では、フィンゴリモドに起因する PMLの発病
にナタリズマブ治療が先行していた症例(ナタリ

ズマブからフィンゴリモドに治療薬を変更した

例)の報告が多い。本邦で報告された 3例に関し
ては、いまだ詳細な症例報告がなされておらず、

発病の経緯は不明である。本邦が諸外国と比較し

てフィンゴリモド治療に起因する PMLの発病頻
度が高い理由を特定するためには、今後も本邦で

発病する PML患者の動向を注視していく必要が
ある。特に、フィンゴリモドによる治療が施行さ

れている MS の患者ではきわめて慎重な病状観
察がなされるべきであろう。さらに、神経内科医

が PMLの発病を早い段階で疑い、迅速に特異的
検査を実施できるような仕組みを作ることも重

要である。そのためにも、本邦で PMLの発病を
的確に察知できるサーベイランスシステムの構

築が必要である。サーベイランスにより蓄積され

た PMLの患者情報を詳細に分析し、新たなガイ
ドラインの策定に寄与できるような知見の発信

が期待される。 
我が国のフィンゴリモド関連 PMLの検討では、

発症時リンパ球数が 160/µLであった症例もステ
ロイドパルス直後であり、リンパ球数の低下と

PML 発症に関連はなかった。また 1 例は海外発
症例に比較し著しく若年発症であったが、MS以
外の脳障害が既往としてある影響があったかも

しれない。 
CSF 中の JCV-DNA の検出に関して、平成 28

年度に導入した超高感度 PCR 検査を平成 29 年
度も継続した。本法は高度濃縮精製が可能な核酸

抽出カラムを用いる検査系であり、ルーチン検査

において検出下限値 50 コピー/mL、最高感度の
検査において 10 コピー/mL の JCV-DNA を検出
することが可能である。これまでに用いてきた同

検査の検出下限値は 200コピー/mL程度であり、
PCR において微量のシグナルが検出されたにも
関わらず、陽性判定に至らないケースが散見され

た。しかし、超高感度 PCR 検査系を用いること
で CSF 中の極微量の JCV-DNA を確実に検出す
ることが可能となった。平成 28年度に引き続き
平成 29年度においてもフィンゴリモド投与中の
MS 患者が CSF 中 JCV 陽性を呈したが、検体中
のウイルスコピー数は 100 コピー/mL 未満であ
り、超高感度検査を導入する前の検査では検出が

困難であったことが推察される。本症例において

は米国NIHにおいても超高感度検査が実施され、
同じく陽性の結果が得られている。特筆すべき点

として、調査票を介して提供された情報から判断

すると、本症例においては画像所見から PMLが
疑われたものの、同疾患に特徴的な症候が認めら

れていない。すなわち、超高感度検査を用いるこ

とで、無症候性の PMLの検出したことが推察さ
れた。本研究班における PML診療ガイドライン
2017においては、無症候性 PMLを診断するため
の診断基準の改訂がなされている。これまでに国

立感染症研究所において CSF中 JCVを検出した
症例では、何らかの中枢神経症候が認められてい

た。今後、MSを含む様々な基礎疾患を背景とし
た PMLにおいて、無症候に近い段階で JCVを検
出することができれば、早期の診断に貢献するこ

とが期待される。また、近年では、コマーシャル

ベースの CSF中 JCV検査において陰性と判断さ
れた検体が、国立感染症研究所における超高感度

検査によって陽性を呈するケースが珍しくない。

併せて、民間検査会社において CSF中 JCV検査
が実施された後、国立感染症研究所に超高感度検

査が依頼されるケースが増えている。CSF中 JCV
の超高感度検査は、検体中のウイルス DNAを極
微量の溶液にまで高度に濃縮するため、その工程

においては熟達した作業者が手作業で検査を行

う必要がある。そのため、企業において汎用され

ている核酸抽出ロボットによる検査の自動化が

困難である。超高感度検査は、処理しうる検体数

においてコマーシャルベースの民間検査に劣る

ものの、検出下限値の点からメリットがある。そ

のため、医療機関から国立感染症研究所への検査
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依頼数は減少していない。同時に、民間企業の

CSF 中 JCV 検査はハイスループット化がなされ
ており、迅速性や簡便性において利点を有する。

近年では、PML が疑われた場合にコマーシャル
ベースで迅速検査が実施された後、国立感染症研

究所に確認検査もしくはフォローアップ検査が

依頼されるケースが目立っている。つまり、より

多くの PML疑い患者について民間検査会社でス
クリーニングが実施された後、超高感度検査を目

的として国立感染症研究所に症例情報が集積さ

れるフローが考えられる。この現状は、本研究班

における PMLサーベイランスの効率化において
有用であることを示している。平成 28年度から
引き続き平成 29年度においても検査依頼者に対
して PML疑い症例の登録について説明し、承諾
を得た上で本研究班に主治医の連絡先を転送し

ている。PML の診断や治療に関する研究では、
様々な分野の専門家がチームを組織し、多面的に

分析を行うことが重要である。また、PML サー
ベイランス委員会における取り組みにおいては、

情報の収集や分析に加えて主治医からのコンサ

ルテーションに対応しており、PML の医療の向
上に貢献している。本実験室サーベイランスは国

内における PMLの発生を検知するための役割を
担っており、今後も継続して研究班に情報を伝達

する必要がある。 
クラウドを用いた画像配信システムの構築が

必要であり、次年度の早い時期での達成を目標と

している。疾患の臨床情報の収集にはサーベイラ

ンスにおける検討が重要であり、PML の診断基
準を用いるが、他の白質脳症の診断のためにでき

るだけ詳細な臨床情報や経過観察を含めた画像

のデータセットが必要と考えられる。これらの画

像データ共有のためにも本システムの構築が必

要と考えられた。PML 画像所見の客観的な評価
については、統計学的な画像解析のほかテキスチ

ャー解析や深層学習等の人工知能(AI)を用いた
評価が有用と考えられ、次年度の検討課題と考え

ている。 
国立感染症研究所感染病理部で病理学的に検

索された PML 症例のレビューは本邦における
PML の疫学的背景を反映するもので、臨床調査
において重要な情報になると考えられた。また組

織学的に診断確定された PML症例の中には、脳
組織採取前の CSF検索において JCVゲノムが検

出感度以下であった症例も認められたが、CSF検
査で陰性とされたため脳生検に至った症例が多

く含まれたこと、また、CSFの採取時期や病変部
位との関係等の要素が関与する可能性が考えら

れた。 
② PMLの診療ガイドライン改定のための研究： 
Punctate patternは、近年 NAT-PMLの初期MRI所
見として注目され、良好な予後の指標である可能

性がある。病理学的に、ISHで JCV陽性細胞が散
在していたが、免疫組織化学では感度以下であっ

た。定量 PCRでも JCVゲノム数は比較的少量と
考えられた。現行の病理診断基準は、主に AIDS
関連 PMLの解剖例の所見に基づいており、軽微
な PML初期病変の脳生検の病理診断には対応で
きない。今後、こうした症例を蓄積し、病理診断

基準を見直す必要があると考えられた。 
薬剤関連 PMLは日本でも重要な問題となって
きている．特に NAT-PMLでの知見がフィンゴリ
モド及びフマル酸関連 PMLに応用が出来るかな
ど課題は多い。また、2020 年までの最新の知見
を元に新しいガイドライン作成を目指す。 
 
4) 診療ガイドラインの整備等 
	 3対象疾患それぞれの「診療ガイドライン 2020」
の CQ案を作成した。 
	

Ｅ.結論 

1) プリオン病 
プリオン病サーベイランス調査と自然歴調査

の連携により、サーベイランス事業の質が改善す

るとともに、自然歴調査の登録症例数が著増した。

二次感染予防リスクのある 17事例をフォローア
ップしているが、これまでのところ、プリオン病

の二次感染事例はない。プリオン病の DWI早期
病変自動検出法に解析対象領域マスクを付加す

ることで、疑陽性を大幅に減じ、病変を高精度に

定量評価することが可能となった。家族歴があり、

小脳性運動失調を主体とし、小脳半球の脳萎縮や

血流低下がなく、テント上での血流低下を認める

症例はGSSが疑われる。新たなMM2皮質型 sCJD
の診断基準案(感度は 90.0%で、特異度は 99.1%)
を提案した。「プリオン病診療ガイドライン 2020」
の CQ案を作成した。 

 
2) SSPE 
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今回の全国調査で 60名の患者が調査医療機関
で診療を受けており、そのうち、最近 5年間の新
規発症例は 4例であることが判明した。沖縄県の
SSPE発症割合は 10万人あたり 22.2人で、1990
年、1993年の流行時の SSPEの発症割合は 10万
人あたり 8.33-54.5人と推定された。SSPE患者の
CSFにおいて疾患対照に比し dermcidinが有意に
高値であった。「SSPEL 診療ガイドライン 2020」
の 10大項目、22項目からなる CQ案の項目を作
成した。 
 
3) PML 

PML サーベイランス委員会による症例登録シ
ステムを確立し、より有効な症例情報収集が可能

となった。本邦では諸外国と比較してフィンゴリ

モド治療に起因する PML発病頻度が有意に高い
ことが示された。CSF中の JCV-DNAの超高感度
PCR検査を継続し、より早い段階での PMLの診
断に貢献した。形態学的検索と遺伝子検索を併用

した、脳組織検体の病理学的解析により、61 例
の PML を診断した。薬剤関連 PML(ナタリズマ
ブ、フィンゴリモド、フマル酸)の最新情報を収

集した。「PML診療ガイドライン 2020」の CQ案
を作成した。 
 
4) 診療ガイドラインの整備等 
	 3対象疾患それぞれの「診療ガイドライン 2020」
の CQ案を作成した。 
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なし 
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×̤ţS^AḆx^`v\Aw7ːä˳]d

zFƬ]ΑΉQw°Ã�ÈΈcɓΕҀ˟{ͱ

ɚ^O\AwFSҀ˟˄cѪҦ{äśȂEuč

ԎO\×̤ţEuҰҳMxwҰ˄ͪFăAK

^FүȣƛԐ^`v\Aw7Muaŋ˰ͪpă

eSTcŰƦcÍwaSɕГFңӬ{ЈvҰOS

ұҟFƨӽ^`v\AwͯͤpВCuxw7Í

ʬSJACOP cųœʭѬʣ^ųœΰϊГʣdǄœ

Oww]wFSΒӛΉċʣFǾ`EvV7Kx

{ɬӡQwVoaSΒӛc�­Ì¢~�°aw

`FwʬϘ{V\wɈћF]vV7�Ì²�Â

È�^а͙̊Ҁ˟cҸʔatv\SlRа͙̊

Ҁ˟cΒӛΉċʣFǄœOVFSðȾdTcҙ

{ʜƝQwȔǎFɈћ]]w7lVSӿǚşO

Vɗƿ{ΰϊa̰͸OS Ì�cѦ̄`_{ϟ

ĐażС^QwVoa Ì�²Ì�cĹ˷ϝ

Ĉ˳cϸϹFɈћ]]w7 
 



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀԳ 

  & 	. & 

ũ�Ħł�

°Ã�ÈΈ�Ì²�ÂÈ�Ҁ˟^а͙̊Ҁ

˟cҸʔatvS�Ì²�ÂÈ�ä˳cҙFʜ

Ɲԫ Ì�cѼѪËˎѪҦ`_d̿ǾԬQw^

^paSа͙̊Ҁ˟cΒӛΉċʣFфǄOV7�

�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

`O 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

1) Ohyagi M, Ishibashi S, Ohkubo T, Kobayashi Z, 
Emoto H, Kiyosawa M, Mizusawa H,       
Yokota T. Subacute supranuclear palsy in anti-hu 
paraneoplastic encephalitis. Can J Neuro Sci 
44:444-446, 2017. 
2) Araki W, Hattori K, Kanemaru K, Yokoi Y, 
Omachi Y, Takao H, Sakata M, Yoshida S, 
Tsukamoto T, Murata M, Saito Y, Kunugi H, Goto Y, 
Nagaoka U, Nagao M, Komori T, Arima K, Ishi K, 
Murayama S, Matsuda H, Tachimori H, Arai YM, 
Mizusawa H. Re-evaluation of soluble APP-α and 
APP-β in cerebrospinal fluid as potential biomarkers 
for early diagnosis of dementia disorders. Biomarker 
Research 5:28, 2017. 
3) Ito Y, Sanjo N, Hizume M, Kobayashi A, 
Ohgami T, Satoh K, Hamaguchi T, Yamada M, 
Kitamoto T, Mizusawa H, Yokoi T. Biochemical 
features of genetic Creutzfeldt-Jakob disease with 
valine-to-isoleucine substitution at codon 180 on the 
prion protein gene. Biochem Biophys Res Commun 
496:1055-1061, 2018. 
4) ǁː� ɋ, ̙͎л̮. °Ã�ÈΈ. ͧ͹ëͼ, 
Š˔ɘÍӊ�Θ	�οc̤΍ 2017-18ȣȬ͠, ʰː

ʻäʫƿη, ˗ì, pp628-630, 2017. 
5) ǁː� ɋ��̙͎л̮��Creutzfeldt-Jakob Έd

_ctBaѯʪQwc]QEԿ�ӗˍňǥ�Θ	��

áç�З�Ͽ	 κϲĸρ Clinical Questions Ԫ 
Pearls: κϲɝ˝Ή, Öǉţǟη, ˗ì, pp263-
270, 2017.  
 
��·�ďĴ�

1) Ae R, Nakamura Y, Takuma I, Sanjo N, 
Kitamoto T, Yamada M, Hamaguchi T, Tsukamoto T, 
Mizusawa H. Descriptive epidemiology of human 

prion diseases in Japan: a prospective 16-year 
surveillance study. PRION2017, Edinburgh, May 
23-26, 2017. 
2) Furukawa F, Kitamoto T, Nakamura Y,  
Yamada M, Tsukamoto T, Mizusawa H, Yokota T, 
Sanjo N. Clinicopathological features of Gerstmann-
Sträussler-Scheinker syndrome with P105L 
mutation. PRION2017, Edinburgh, May 23-26, 2017. 
3) Sakai K, Hamaguchi T, Sanjo N, Murai H, 
Iwasaki Y, Hamano T, Honma M,         
Noguchi-Shinohara M, Nozaki I, Nakamura Y, 
Kitamoto T, Mizusawa H, Yamada M. Type-
dependant diverse extension patterns of 
hyperintensity on diffusion-weighted MR images in 
dura mater graft-associated Creutzfeldt-jakob 
disease. PRION2017, Edinburgh, May 23-26, 2017. 
4) Hamaguchi T, Sakai K, Kobayashi A,   
Kitamoto T, Ae R, Nakamura Y, Sanjo N,  
Tsukamoto T, Mizusawa H, Yamada M. Clinical  
and pathological characterization of “sporadic 
Creutzfeldt-Jakob disease” with histories of 
neurosurgery to identify iatrogenic cases. 
PRION2017, Edinburgh, May 23-26, 2017. 
5) Mizusawa H. Defining the future of neurology-
Japan, Asia and oceania. XXF World Congress of 
Neurology/58th Annual Meeting of the Japanese 
Society of Neurology, Kyoto, September 16-21, 
2017. 
6) Mizusawa H. Prion like mechanisms and 
neurological disease and novel targets trearment-
prion like diseases: The clinic-pathological 
spectrum. XX F  World Congress of 
Neurology/58th Annual Meeting of the Japanese 
Society of Neurology, Kyoto, September 16-21, 
2017. 
7) Tsukamoto T, Sanjo N, Hamaguchi T,  
Nakamura Y, Kitamoto T, Yamada M, Mizusawa H, 
and Prion Disease Surveillance Committee. 
Analysis of cases in which prion disease was denied 
by the Prion disease Surveillance Committee in 
Japan in 2016. Asian Pacific Prion Symposium 
(APPS2017), Melbourne, October 20-21, 2017. 
8) Furukawa F, Ae R, Nakamura Y, Hamaguchi T, 
Yamada M, Tsukamoto T, Mizusawa H, Yokota T, 
Sanjo N. Analysis of clinical features of patients 



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀԳ 

  & 
� & 

with lower limb muscle weakness in GSS with 
P102L mutation. Asian Pacific Prion Symposium 
(APPS2017), Melbourne, October 20-21, 2017. 
9) Mizusawa H. Heidenhain variant of Creutzfeldt-
Jakob disease. 2018 International Congress on 
Space and Dementia. The 20th Zeelandia 
Symposium on Behavioral Neuroscience: 20th 
Anniversary, Taipei, March 17, 2018. 
10) Mizusawa H. The Japanese experience of 
research of Creutzfeldt-Jakob disease-an update. 
2018 International Congress on Space and Dementia. 
The 20th Zeelandia Symposium on Behavioral 
Neuroscience: 20th Anniversary, Taipei, March 17, 
2018. 
11) ԥъιǚ, ˔ȈІӸ, ˠ͹ʵЌ, Ƅ͹Ρͱ,
ĲҌĖƁ , ˼͹� Ė , Ƿ͹ĖƁ , ǋȍğÍ ,    
ΫӋūг , ƭç̬î , çÐɔҧ , ͹Öϧǚ ,   
˔͹Ќψ, ̙͎л̮. ƬώϥκËκϲţ΍ΰϊ

�È�Ì¯Å�È©È�ȣ́ƿƍ. ϓ 58 ƥʰ

ːκϲΈͱǟýϽýǟяΰϊý , ˗ì , 6.1-3, 
2017. 
12) Saito Y, Kakita A, Yoshida M, Murayama S, 
Iritani S, Yokota O, Terada S, Ohshima K, Yabe H, 
Kunii Y, Inoue Y, Tanaka N, Motoyoshi Y,   
Murata M, Mizusawa H. Establishment of Japan 
Brain Bank Net. ϓ 40 ƥʰːκϲρǟǋý, Ŧ
у, 7.20-23, 2017. 
13) ̙͎л̮. ʷӽΈSͯưd̤΍żС ș̗Ĵ

ӡ҇ȭ κϲӽΈaʀn -ʵwAˎ˖aƈI\-. 
XXF World Congress of Neurology/58th Annual 
Meeting of the Japanese Society of Neurology, 
Kyoto, September 16-21, 2017. 

14) Ï̳Ў̤, ÖҿÍͶ, њ˫ʟν, Ԟ˾ğǍ,
ӗˍɋ˽ , Ө̞Ϗñ , ͑ź� ̑ , Űͺϧǚ ,   
Ï˫Āǎ , ӾϒƼȳ , Ȍ͹Ėå , ͎  ̮ʦ ,    
ǔØǗЗÍ, ̙͎л̮, Ȉ͹̄ï. ːӈaDI

wҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	�Ì²�ÂÈ

�cͯͤ԰PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕýƿƍ԰Ա

ϓ 22 ƥʰːκϲɝ˝ΉǟýϽýËǟяӺý, Š
ÜȒ, 10.13-14, 2017.  
15) Ï̳Ў̤, ÖҿÍͶ, њ˫ʟν, Ԟ˾ğǍ, 
ӗˍɋ˽ , Űͺϧǚ , Ө̞Ϗñ , ͑ź� ̑ ,   
Ï˫Āǎ , ӾϒƼȳ , Ȍ͹Ėå , Ӓ˔ɑÍ ,   
̙͎л̮. ʰːƬĸΑΉҺюɐǊȓɐΓҙХΉ

�PMLԬ�Ì²�ÂÈ�cͯͤ^ DMD ̤΍aÿ

B PML. ϓ 35 ƥʰːκϲ̤΍ǟý , ǋǭ , 
11.16-18, 2017. 
16) ̙͎л̮ . °Ã�ÈΈcįˉ{okO\ , 
ϓ 3ԳƥĴэѐͶɗƿΰϊŨҊýΰϊý, ƒĮ, 
1.26, 2018. 
 
Ŭ�ĖĒńĆðe�Ŝ�ĐŐā÷��¸nªi7 �

��ĀľäÇ�

� `O�

�

��¹ćßëĐŐ�

� `O�

�

	�]e��

� `O�

�

�

�

�

�



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀ 2 

  & 
	 & 

�ůͶŗħρǟΰϊҕіŕӔ�ӽ̤ɐ·ɕϕʟϘΰϊä˳ԫӽ̤ɐ·ɕʟϘΰϊä˳Ԭ�

°Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰϊͮ� Ŀɹΰϊƿƍ˄�

�

r{u~Če�ñÎé�Ŗdŕ?mėĜ 

�

ΰϊĿɹГԼԥъȯî� � ˗ìǋǟţǟӋөȆΈӬ�

ΰϊŨŒГԼԞ˞ēĈ� � ˗ìǋǟţǟӋөȆΈӬ�

�

ėĜķâ� Хκϲǉρɪя˿ƣ{ñOV°Ã�ÈΈcΑΉaӣO\Ҁ˟{юB7ѵȶQwʭѬc

ͯƲҀ˟{юASÃ��aӣҸQwɪя˿ƣqѿԐ{˰ѨQw7lVSÃ��ĔˈГcϲҾѢǵ

cʛʑ{юASΑΉcÃ��{˰ѨQw7�

�

ť�ėĜĔĒ 
ːΰϊd9ѯʪƼ̈́ËӑΉȬĿԒϘǧËʜѦ

cVoc΅ǟҀ˟:aѵȶQw7 
Хκϲǉρɪя˿ƣ{ñOV°Ã�ÈΈc

ΑΉaӣO\SÃ��ĔˈГc®�ÆÌ~�°

 Ì�{͸A\Ҁ˟{юB7ѵȶQwĿӒcʰ

ːƬĸaDIwƙÍcΰϊ]]w7Хκϲǉρ

ɪя˿ƣ{ñOV°Ã�ÈΈcǻɝ˝aӣ
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9ʬ̨:�2017 ȣ 9 ˇl]a CJD �Ì²�ÂÈ�ǙƕýaΒӛMxVS°Ã�ÈыΓӅþǚqХc

΂ȟ°Ã�ÈыΓc��°SХΈͱɨќatv\ΈƷl]γǧMxSЯȨΉĚ^ԌӋͽĨɨќF

ɁuxVΉċ^ PrP Ӆþǚ�¢È 129 ǊƷ^ЯȨΉĚSԌӋͽĨɨќFɁuxV°Ã�ÈΈƉǧ

ċ{ǸҎ^OV7MM2 ΖҙƷ sCJD10 ċSMM2 ΖҙƷöǉc sCJD DtfӅþɐ°Ã�ÈΈSͩ

Ɂɐ°Ã�ÈΈcγǪċ 226 ċS°Ã�ÈΈƉǧċ 545 ċ{˰ѨOV7 
9ϳ˛:� 10 ċc MM2 ΖҙƷ sCJD ΉċÖ 8 ċ]ЯȨΉĚcѶϯ`ϲҾFŃʵOS8 ċÖ 3 ċdS

̋êQwl] WHO c sCJD ѯʪƼ̈́�1998	]d sCJD ^ѯʪľ˖RS̍ vc 5 ċpSΑΉȾ 9-36
Êˇ^ѯʪl]aʻӢFɈћ]]vV7MM2 ΖҙƷ sCJD ]dSԌӋ MRI ɼʢȵҀĨ]Ζҙa

cmԞĕƀ{ƌQw 1 K^F͢Ʌ^O\ʁJuxwFS10 ċÖ 9 ċ]ǋХΖҙcmaԞĕƀ{Ѹ

oS1 ċ]dΖҙ^ƼȪˣaԞĕƀ{ѸoV7MM2 ΖҙƷ sCJD cʫOAѯʪƼ̈́^O\S1.Һ
юɐcѸάΉS2.PrP Ӆþǚaǈ΂F`eS�¢È 129 ǊƷF MMS3.ԌӋ MRI ɼʢȵҀͽĨ]

ǋХΖҙcmaԞĕƀ{ѸowS4.ΑΉ 6 ÊˇȾcʻ͖]Sa.¸��ÆÌ¥�Sb.ӚąҠ/Ӛąǉ

ҠΉĚSc.ўџ΂ȟ/ǽХΉĚSd.͘Ś͘ѥSc 4 ԈΚÖ 2 ԈΚöÐcΉĚ{Ѹo`A{Ċ͸OV

^KySMM2 ΖҙƷcѯʪɝȬd 88.9%�8/9 ċÖ	]S͢΂Ȭd 99.1%]]vV7 
9ϳ҄: MM2 ΖҙƷ sCJD cѯʪƼ̈́˨{ʎ˨OV7 
�

ť�ėĜĔĒ 
MM2 Ζ ҙ Ʒ Ǟ Α ɐ Creutzfeldt-Jakob Έ

�sCJD	dSѸάΉöǉcκϲΉĚaÚOeSO

eOe WHO c sCJD ѯʪƼ̈́�1998	]dѯʪ

ľ˖`A 17°Ã�ÈΈѯʪƼ̈́ʜѦ{ΚΔaS

MM2 ΖҙƷ sCJD cЯȨѯʪƼ̈́˨{ĈɤOS

TcɝȬS͢΂Ȭ{˰ѨQw7 
 
Ŧ�ėĜàø�

2017 ȣ 9 ˇl]a CJD �Ì²�ÂÈ�Ǚƕ

ýaΒӛMxVΉċ]S°Ã�ÈыΓ�PrP	Ӆ
þǚ�¢È 129 ǊƷ^Хc΂ȟ PrP�PrPres	c�
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�°SХΈͱɨќatv\ΈƷl]γǧMxS

ЯȨΉĚ^ԌӋ MRI ɨќFɁuxV 135 ċc

sCJD�MM1: 97 ċSMM1+2: 20 ċSMM2 ΖҙƷ: 
10 ċSMM2 ўȨƷ: 1 ċSMM2 ΖҙԮўȨƷԼ

1 ċSMV2: 4 ċSVV2: 2 ċԬSӅþɐ°Ã�È

Έ 79ċ�ӅþɐCJDԼ65ċSGerstmann-Sträussler-
Scheinker ΈԼ11 ċSFatal familial InsomniaԼ3
ċԬSͩ Ɂɐ°Ã�ÈΈ 22ċ�ǈ΂ƷCJDԼ1ċS

βЫσˮȾ CJDԼ22 ċ	^SPrP Ӆþǚ�¢È

129 ǊƷ^ЯȨΉĚSԌӋͽĨɨќFɁuxV

°Ã�ÈΈƉǧċ 545 ċ{ǸҎ^O\SWHO
c sCJD ѯʪƼ̈́�1998	Sͯưc CJD �Ì²�

ÂÈ�Ǚƕý]Ċ͸O\Aw MM2 ΖҙƷ sCJD
ѯʪƼ̈́�ҺюɐѸάΉSԌӋ MRI ɼʢȵҀF

Ĩ]ΖҙacmԞĕƀSPrP Ӆþǚǈ΂F`eS

�¢È 129 ǊƷF MMԬ��Ì²�ÂÈ�Ǚƕ

ýѯʪƼ̈́	cɝȬS͢ ΂Ȭ{˰ѨOV7lVS

TcͯѯʪƼ̈́]̄Oeѯʪľ˖`EvVΉ

ċc͢ɅEuSʫV` MM2 ΖҙƷcѯʪƼ̈́

˨{ĈɤOSTcɝȬS͢΂Ȭ{˰ѨOV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊ]dS9°Ã�ÈΈc�Ì²�ÂÈ�

^ɝ˝ãӧaӣQwҀ˟ΰϊͮ:ËCJD �Ì²

�ÂÈ�ǙƕýaDA\ΒӛMxVɗƿ{Ċ

͸OV7ƅǙƕýaDA\ŷӺMxVѯ΍ɗƿ

awA\dSͶȣˇʰS�¤�¼ÄSɐń{̍

O\ŤƆşMx\Aw7ѯ΍ɗƿcΰϊŅ͸a

wA\dSΰϊǸҎГlVdTcõ҆Гtvʦ

˄atwƅɛ{ŸɁ—m]]w7lVSCJD �

Ì²�ÂÈ�awA\dӔ̢ǋǟS˗ìţρ̈

ρǋǟSƬώϥκËκϲţ΍ΰϊ�È�Ìcĝ

ͱǙƕýa\ɯѸ—m]]w7 
�

ŧ�ėĜĦè�

10 ċc MM2 ΖҙƷ sCJD ΉċÖ 5 ċd̋ê

Qw�10 ÊˇȾS21 ÊˇȾS24 ÊˇȾS26 Ê

ˇS30 ÊˇԬl] WHO c sCJD ѯʪƼ ԫ̈́1998	
]d sCJD ^ѯʪľ˖`EvV7̍ vc 5 ċpS

ΑΉȾ 10-36 Êˇ^ѯʪl]aʻӢFɈћ]]

vV7öŊaɥUdSMM2 ΖҙƷ sCJD ]dS

ЯȨΉĚcľͯFócƷc sCJD ^̕ҥO\Ҽ

eSԌӋ MRI ɼʢȵҀĨ]ǋХΖҙaӫȂOV

Ԟĕƀ{Ѹow^AB͢Ʌ{ƿƍO\Dv 1S

Tc͢Ʌ{ŸvĲxVʫV` MM2 ΖҙƷ sCJD

cѯʪƼ̈́˨{ĈɤOV�ё 1Ԭ7KcѯʪƼ̈́

{͸Aw^Sprobable MM2 Ʒ sCJD cɝȬd

88.9%]S͢΂Ȭd 99.1%]]vV7 
�

Ũ�Ī»�

ðƥSʫVaʎ˨OV MM2 ΖҙƷ sCJD c

ѯʪƼ̈́˨{Kxl]aѯʪ{ŹI\AwΉ

ċ]ȾʬўΔa˰ѨOV^KySɝȬ 88.9%S

͢΂Ȭ 99.1%^̕ҥΔԞAɝȬË͢΂Ȭ{ζO

V7ðȾdSKcѯʪƼ̈́˨{ŊʬўΔa˰Ѩ

QwɈћF]w7lVSðƥʎ˨OVѯʪƼ̈́

˨]dSΑΉEu 6 ÊˇFϲҾO`A^ MM2
ΖҙƷ sCJD jkγǪċ^ѯʪ]G`A͖Fƛ

Ԑ]StvʲˌaѯʪFżС`ѯʪ·Ì�Ì{

ðȾp˰ѨO\AeɈћF]w7 
 
ũ�Ħł 

ʫV` MM2 ΖҙƷ sCJD cѯʪƼ̈́˨{ʎ

˨OV7KcѯʪƼ̈́]c probable MM2 Ʒ

sCJD cɝȬd 88.9%]S͢΂Ȭd 99.1%]]v

V7 
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ё 1. MM2 ΖҙƷǞΑɐ Creutzfeldt-Jakob ΈcʫOAѯʪƼ̈́˨ 
A. 
°Ã�ÈыΓӅþǚaǈ΂{ѸoRS�¢È 129 ǊƷ^Х PrPres c����È¯Æ�¡cª�Ì

ÈSХΈͱɨќ] MM2 ΖҙƷ sCJD ^ѯʪ 
B. 
1.ҺюɐcѸάΉ 
2.PrP Ӆþǚaǈ΂{ѸoRS�¢È 129 ǊƷF MM 
3.ԌӋ MRI ɼʢȵҀͽĨa\SǋХΖҙacmԞĕƀ{Ѹow 
4.ΑΉ 6 ÊˇȾcʻ͖]S+¸��ÆÌ¥�SIӚąҠ�ӚąǉҠӷǮS-ǽХΉͤ�ўџ΂ȟS

.͘ѥË͘ŚͤɞSc 4 ԈΚÖ 2 ԈΚöÐ{Ѹo`A 
γǪċԼASjkγǪċԼB1-4S΄AċԼB1-37 
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�ůͶŗħρǟΰϊҕіŕӔ�ӽ̤ɐ·ɕϕʟϘΰϊä˳ԫӽ̤ɐ·ɕʟϘΰϊä˳Ԭ�

°Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰϊͮ� Ŀɹΰϊƿƍ˄�

�

r{u~ČÌīeŞû�enTuu�Y�eíĽ�

¥fú ĠĤĩer{u~ùËeíĽ 
�

ΰϊĿɹГԼњ͹ʡю� � ӟȏǋǟţ̈щǟϽƃΰϊρɝ˝ĿǚѤ˙ǟ 
ΰϊŨŒГԼĄъįÝ� � ӟȏǋǟţ̈щǟϽƃΰϊρҽŚӷǮÃ¨¬Ã�Ì�ÀÈǟ҇ȭ 

�

ėĜķâ� Ȣɤ 23 ȣ 10 ˇEuȢɤ 28 ȣ 9 ˇl]áǧčԎc]vV 1233 ΉċawA\˰Ѩ{

юvV7Kc 1233 ΉċawA\ԝ̺Öc©��·Ì�Ìc˰Ѩ^΂ȟ°Ã�ÈыΓѲԛϚĸǄ

Ƞ̨�RT-QUIC ̨	atwѤ˙{юvV7°Ã�ÈΈ�Ì²�ÂÈ�Ǚƕýa\˰ѨMxS°Ã�

ÈΈ^ѯʪMxVΉċʣd 611 Ήċ]]vV7ԝ̺˰˟ačԎMxVΉċcÖSǞΑɐ°Ã�È

Έd 533 ΉċSӅþɐ°Ã�ÈΈd 76 ΉċSͩɁɐ°Ã�ÈΈd 2 Ήċ]]vV7ԃ°Ã�È

Έd 621 Ήċ]]vSԃ°Ã�ÈΈcΉċ]dΉĚɐ\|E|S~Ä�¨�·ÌƷѸάΉSÅ¬

ÌǽąƷѸάΉSŊԌĠԌƷѸάΉSĢШΌΉĚЍ]]vV7«¡°Ã�ÈΈcɕГaDIwǞ

Αɐ°Ã�ÈΈcԝ̺Öc©��·Ì�Ì] 14-3-3 ыΓ�ELISA,WB	^Ͻ��ыΓcɝȬd

78.7 %S70.7%S75.4 %]]vV7«¡°Ã�ÈΈcɕГaDIwԝ̺Ö΂ȟ°Ã�ÈыΓѲԛϚ

ĸǄȠ̨�RT-QUIC ̨	cɝȬdǞΑɐ°Ã�ÈΈ]d 70.1%SMu`wΉċcцω^͢΂Ȭ{Ԟ

ow RT-QUIC ̨cʜжFɈћ]]w^ВCuxV7MuaɥUd°Ã�ÈΈcɕГaԝ̺öǉ

cγǧѯʪ̨{юBVoa̸şϚϱЇEuc°Ã�Ḛ̀ɐ{́ǧOV7 
�

ť�ėĜĔĒ 
2011 ȣ«¡ǞΑɐ°Ã�ÈΈaDIwԝ̺

Öc΂ȟ°Ã�ÈыΓѲԛϚĸǄȠ̨�RT-
QUIC ̨	cѤ˙ϳ˛{ƿƍOV7ðƥɥUd°

Ã�ÈΈ�Ì²�ÂÈ�aDIw«¡°Ã�

ÈΈcԝ̺Öc©��·Ì�Ìc˰Ѩ^Tc

ƛԐ͖{ʵuEaQwK^{ːΰϊcΚΔ^

OV7Muaԝ̺öǉEucЮƣ͢a̸şϚϱ

Їtv°Ã�Ḛ̀ɐ{́ǧOSѯʪ̨aŅ͸Q

wK^pːΰϊcΚΔ^OV7 
 
Ŧ�ėĜàø�

a) Ȣɤ 23 ȣ 10 ˇEuȢɤ 28 ȣ 9 ˇl]a

́ǧčԎc]vV 1233 ΉċawA\˰Ѩ{ю

vV7 
Kc 1233 ΉċawA\ԝ̺Öc©��·Ì

�Ìc˰Ѩ^΂ȟ°Ã�ÈыΓѲԛϚĸǄȠ

̨�RT-QUIC ̨	atwѤ˙{ŊƈGѲԛa\

юvV7 
b) ǞΑɐ°Ã�ÈΈ 611 ΉċawA\ԝ̺

Öc©��·Ì�Ìc˰Ѩ^΂ȟ°Ã�Èы

ΓѲԛϚĸǄȠ̨�RT-QUIC ̨	atwѤ˙{

ŊƈGѲԛa\юvV7ǞΑɐ°Ã�ÈΈ 455
ΉċawA\ΑΉʻˌS˰˟ɨќawA\Ѷϯ

a˰ѨOV7 
c) Ȣɤ 23 ȣ 10 ˇEuȢɤ 28 ȣ 9 ˇl]ӟ

ȏǋǟaԝ̺˰˟ćǧčԎc]vVΉċa

wA\ԝ̺Öc©��·Ì�Ìc˰Ѩ^΂ȟ

°Ã�ÈыΓѲԛϚĸǄȠ̨�RT-QUIC ̨	{

100%юvV7 
d) ǞΑɐ°Ã�ÈΈɕГ 4 Ήċ^Ӆþɐ°

Ã�È 2 Ήċc̸şϚϱЇc°Ã�Ḛ̀ɐ{́

ǧOV7 
 

Š�ĄřJeŏÏš�

ΰϊʹǃËͶƑĝͱËǣĳǸϘaӣzwĳд

{ɨʆQwӋӠF]vSîaӣzwΰϊËŚ͡

Ǫԛ{ÿBΰϊËӅþǚϱʏCǪԛ{ÿBΰϊ

cQi\FS˿ӣӟhcͻ҂cɪϹG{Ɉћ^

Qw7˿ӣӟEuôѩMxVĳǟΔºÈ©Ì]

˷ɤMxwƂφǪԛǶ˟Ǚƕý�ĝͱǶ˟Ǚƕ

ýSŚ͡ǪԛǙƕýSϱʏC DNA ǪԛǙƕý	

aDA\ΰϊĸǰFǶ˟MxSΰϊʹǃËͶƑ

ĝͱËǣĳǸϘaƛԐF`ęȽѝň{ԉǢO
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\AwK^FγѸMxVcXaS˿ӣӟEuѭ

żMxwąŇFŸux\Aw7ΰϊӡǘȾdS

îaӣzwΰϊ]d̓ȣSŚ͡Ǫԛ{ÿBΰϊ

ŴfӅþǚϱʏCǪԛ{ÿBΰϊ]dƂ˿ӣ

Fǧowʻˌ̓aSΰϊ̦ͤ{˿ӣӟaƿƍQ

wK^a`v\Aw7˰˟DtfǪԛawA\

dSţǟӋĵƅͶ͔͡Ǯӧ̃ǪԛʭѬĸc

BSL2, BSL3 ǪԛǬ{Ņ͸OSΈŰącɼʢӧ̃

adÎĳ{ˌO\Aw7 
�

ŧ�ėĜĦè�

1)Ȣɤ 23 ȣ 10 ˇEuȢɤ 28 ȣ 9 ˇl]a

́ǧčԎc]vV 1233 ΉċawA\˰Ѩ{ю

vV7Kc 1233 ΉċawA\ԝ̺Öc©��

·Ì�Ìc˰Ѩ^΂ȟ°Ã�ÈыΓѲԛϚĸ

ǄȠ̨�RT-QUIC ̨	atwѤ˙{юvV7°Ã

�ÈΈ�Ì²�ÂÈ�Ǚƕýa\˰ѨMxS°

Ã�ÈΈ^ѯʪMxVΉċʣd 611 Ήċ]]v

V7ԝ̺˰˟ačԎMxVΉċcÖSǞΑɐ°

Ã�ÈΈd 533 ΉċSӅþɐ°Ã�ÈΈd 76 Ή

ċSͩɁɐ°Ã�ÈΈd 2 Ήċ]]vV7ԃ°

Ã�ÈΈd 621 Ήċ]]vSԃ°Ã�ÈΈcΉ

ċ]dΉĚɐ\|E|S~Ä�¨�·ÌƷѸά

ΉSÅ¬ÌǽąƷѸάΉSŊԌĠԌƷѸάΉS

ĢШΌΉĚЍ]]vV7 
2)«¡°Ã�ÈΈcɕГaDIwǞΑɐ°

Ã�ÈΈcԝ̺Öc©��·Ì�Ì] 14-3-3
ыΓ�ELISA,WB	^Ͻ��ыΓcɝȬd 78.7 %S

70.7%S75.4 %]]vV7«¡°Ã�ÈΈcɕГ

aDIwԝ̺Ö΂ȟ°Ã�ÈыΓѲԛϚĸǄ

Ƞ̨�RT-QUIC ̨	cɝȬdǞΑɐ°Ã�ÈΈ

]d 70.1%SMu`wΉċcцω^͢΂Ȭ{Ԟ

ow RT-QUIC ̨cʜжFɈћ]]w^ВCu

xV7 
3) Ӆþɐ°Ã�ÈΈɕГc̸şϚ]d̕ҥ

ΔԞA�Ì¢̰ɐF˰ľMxV7 
 
Ũ�Ī»�

1)ΑΉʲˌ]©��·Ì�Ì^΂ȟ°Ã�

ÈыΓѲԛϚĸǄȠ̨�RT-QUIC ̨	]ӮɐW

vVΉċ]Ĺ˰QwɈћɐF]w7 
2)ΑΉʲˌ]©��·Ì�Ìӱɐ]]vV

Ήċ]pϲҾÖa°Ã�ÈΈFВCaeAΉ

ċ]dĹʎľQwɈћɐd]w^ВCuxV7 
3) Ӆþɐ°Ã�ÈΈɕГc̸şϚ]d̕ҥ

ΔԞA�Ì¢̰ɐF˰ľMxV7 
�

ũ�Ħł�

Mu`wΉċcцω^͢΂Ȭ{Ԟow RT-
QUIC ̨cʜжFɈћ]]w^ВCuxV7 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

`O�

�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

1) Sano K, Atarashi R, Satoh K, Ishibashi D, 
Nakagaki T, Iwasaki Y, Yoshida M, Murayama S, 
Mishima K, Nishida N. Prion-like seeding of 
misfolded α-synuclein in the brains of dementia 
with Lewy body patients in RT-QUIC. Mol 
Neurobiol 55:3916-3930, 2017. 
2) Satoh K, Atarashi R, Nishida N. Real-time 
quaking-induced conversion for diagnosis of Prion 
disease. In: Victoria A Lawson ed. Prions Methods 
and Protocols, Springer, USA, pp305-310, 2017. 
 
��·�ďĴ�

1) Satoh K, Nishida N, Shirabe S. Biomarkers for 
human prion disease: Results from the Creutzfeldt-
Jakob Disease Surveillance Committee in Japan. XX
F  World Congress of Neurology/58th Annual 
Meeting of the Japanese Society of Neurology, 
Kyoto, September 16-21, 2017. 
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ё 	ԱǞΑɐ°Ã�ÈΈɕГc̸şϚϱЇc 70
��

�  
log SD50/g tissue 

�  Patient� 1 Patient � 2 Patient  3 Patient 4 

1st  2nd  3rd  1st  2nd  3rd  1st  2nd  3rd  1st  2nd  3rd  

��� 8.2 8.43 8.5 8.43 7.75 7.53 N.E. N.E. N.E. N.D.#2 * 6.57 * 6.70 

�� 7 * 6.90 7.2 N.D. * 6.57 * 6.23 * 6.80 * 6.67 * 6.57 N.D. N.D. 6.5 

����� 7.43 7.57 6.3 * 5.75 6.41 6.06 8.1 8.5 8.34 N.E. N.E. N.E. 

��� * 6.80 7.12 7.29 6.5 6.5 6.33 N.D. * 6.67 N.D. * 5.80 6.67 * 6.00 

��� 7.5 8 7.71 N.D. * 6.75 * 6.90 N.D. N.D. N.D. * 5.64 6.88 7.25 

	���� 6.14 * 5.80 * 5.90 * 5.80 7 * 5.56 * 5.57 6.57 6.42 N.E. N.E. N.E. 

' ���� N.D. N.D. N.D. N.E. N.E. N.E. 7.8 7.5 7.5 N.D. * 5.67 6.12 

�� 9.25 9.5 9.5 9.75 9 8.75 9.75 10.5 9.75 10.25 10 10 

 
 
ё 
ԱӅþɐ°Ã�ÈΈɕГc̸şϚϱЇc 70
��

�  log SD50/g tissue 

�  Patient� 5+GSSP102L) Patient � 6+CJDE200K,  

1st  2nd  3rd  1st  2nd  3rd  

��� 6.81 6.69 7.29 8.5 8.5 8.5 

�� 7.5 7.12 7.41 7.8 8.41 8.43 

����� * 6.57 * 6.57 N.D. 7.12 6.5 6.81 

��� ND#2 7.43 7 * 5.80 6.33 6.33 

��� 6.23 6.67 7.77 ND 6.5 7.83 

	���� 7 7.39 7.5 7.39 7 7.29 

' ���� 9 8.33 7.67 * 6.57 * 6.64 6.5 

 
 
�

�

�

�
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°Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰϊͮ� Ŀɹΰϊƿƍ˄�

�

ÖÛÅŁĈ�dMmr{u~ČãåČ²eĿÞĬ©�dŕ?mėĜ 
�

ΰϊĿɹГԼĄUˍ΢ͱ� ȋɪţρǋǟţ̈щϽƃΰϊɨ�

ΰϊŨŒГԼȈÑĶͶ� � ȋɪţρǋǟţ̈щϽƃΰϊɨ�

�

ėĜķâ� ɥUdɼʢȵҀͽĨ�DWI	{͸AV°Ã�ÈΈʲˌcǫѢΔŃǧ̨{˰ѨO\GVFS

ϥȬcԞAǧӓşɪ̨dťĿγώMx\A`A7TK]SͥаcѤ˙ǸҎԋƺ·��È�{͸AS

δşͪ~Ì��®}�¡ԋƺ{ӭŲżС` DWI ΂ȟĕƀcаŚ˰ľ°Æ�Â¹{ӡΑOSɀ˖̨

^̕ҥOV7ː ɪ̨atv\S°Ã�ÈΈcʲˌΈǈ{̄γa˰ľQwK^F]GS�Â��ů 5mmS

3mm cÕГaDA\ DWI ΂ȟĕƀcѯʪСFƈÐOV7ːɪ̨d°Ã�ÈΈcʲˌѯʪƼ̈́cÍ

w^O\ˈˋ]]wK^FζƗMxV7 
�

ť�ėĜĔĒ 
MRI ɼʢȵҀͽĨ�diffusion-weighted image,  

DWI	d Creutzfeldt-Jakob Έ�CJD	`_c°Ã�

ÈΈcʲˌΈǈc˰ľaȧe͸Aux\DvS

ӑћ`ѯʪƼ̈́cÍw^ВCux\Aw7ɥU

dSХǪҙc̄ȟӋĂ]ёζ˕ø{̄ѝşQw

ͥаc˹̈́ş̨[1]{ːΉaӃ͸OSDWI atw

ʲˌѯʪСFƈÐQwK^{ǊʭѬΰϊat

v\ʵuEaOV[2]7lVSδǀȵȬq�Â�

�ůatwѯʪСcȗ΂{ʵuEaQwVoS

°Ã�ÈΈͮË�Ì²�ÂÈ�ͮƃƅͽĨǙƕ

ýatwǊʭѬΰϊ{ǪʭO\GV7MuaS

ͥаcĕƀ̄ѝş̨^·��È�̨{ϱmƃ

zSVʫV`ǧӓş̨{ӡΑOS°Ã�ÈΈʲ

ˌΈǈcǫѢΔŃǧ{żС^OV7 
OEO`FuSDWI ]d EPI ʘĨatwδş

ͪ~Ì��®}�¡q̇mFͶPwVoS°Ã

�ÈΈʲˌΈǈ^O\Ѽ˰ľMxwǀƃFǊ

EvV7TK]SͥаcѤ˙ǸҎԋƺ·��È

�{ôœQwK^]SǧӓϥȬcƈÐ{ѲmV7 
 
Ŧ�ėĜàø�

DWI {łѯʻaʘĨQwK^F]GVʲˌ

ǞΑɐ CJD ɕГ 4 ċ�55%76 ɫSͼɐ 2 ċSǓ

ɐ 2 ċ	^ğȟµÂÈ��~{ǸҎ^OV7MRI
d 1.5 Tesla єЉ�Signa HDxt, GE Healthcare	{
͸ASDWI d b=1000s/mm2, matrix 128x128, FOV 
22cm, �Â��ůd 3mm ů^ 5mm ů]ʘĨO

V7 

b0 ͽĨDtf isotropic DWI ͽĨ{ŤƆş

DICOM ȷȱ®}�Ä]ŷӺOSNifTI ȷȱaǈ

ʏȾSSPM8�Statistical Parametric Mapping 8	{
͸A\ b1000 ͽĨcĕƀnuі̄Dtf͓Γ

ҙËΓҙËХТԝ̺�¯���¡cɸľ{юAS

͓ΓҙËΓҙ�¯���¡EuĈɤOVХ·�

�{Ӄ͸Ⱦa b0 ͽĨcХТԝ̺]ХǪҙcĕ

ƀҨȬ{̄ѝşOV7MuaSȢ͈ş^ǧӓ͸

Х·��{Ӄ͸Qw^^paSʫѝӡΑcδş

ͪ~Ì��®}�¡ԍľԋƺ{ӭAVѤ˙Ǹ

Ҏԋƺ·��{Ӄ͸OVcXSZ ě 2.0 öÐc

ԋƺ{Έǈ^O\аŚɸľOS�ÂÌёζ^ą

ωаŚϙľ{юvV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ͽĨ Ì�dŤƆş{юvVȾaͽĨĽͱ

aČOV7 
�

ŧ�ėĜĦè�

ͥаcѤ˙ǸҎԋƺ·��Ľͱ{ұœQw

K^atv\Sδşͪ~Ì��®}�¡`_c

Ѽ˰ľ{ǋȠaҤ̿QwK^F]GSǋХΖҙ

DtfϾ˕ącʲˌΈǈ{ӄɶΔaаŚ˰ľ

QwK^F]GV�ƪ1	7аŚ˰ľMxV΂ȟ

ƺcĿȚdSўџΔ`ѱĎ^teÍвO\AV7 
5mmůͽĨ^3mmůͽĨcÕГaDA\S~

Ì��®}�¡cѼ˰ľdΑͶSRSаŚ˰ľ

MxVΈǈcĿȚqąωapȗ΂{ѸoRSː

ɪ̨c̜͸ɐFζMxV7�
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ðƥӡΑOVɪ̨atv\SŪƥʘĨc DWI
aDIw°Ã�ÈΈʲˌΈǈаŚ˰ľc΄ӱ

ɐΑͶ{ƥӆQwK^FżС^`vV7DWI dS

óc MRI ͽĨa̕OͽҙFÒж]]vS~Ì�

�®}�¡q̇mpǋGAVoSҵȟcɪ̨]

d΂ȟĕƀƺcӄɶΔаŚɸľdƨӽ]]w7

ðƥSͥаcѤ˙ǸҎԋƺ·��{ʫVaӃ͸

QwK^]SǣǧEw̄γ`аŚѤ˙{ӀɤQ

wK^F]GV7 
ÍдaSůA�Â��j_δşͪ~Ì��®

}�¡q̇mdȧϜƩaȹԆ{ŴkQFSðƥ

c˰Ѩ]dSÄÌ�ÈaĊ͸Mxw 5mm ůͽ

Ĩ]]v\pSťĿ`ϥȬ{ӀɤQwK^F]

GV7ːɪ̨dSʰȟѯ΍]ȧeĊ͸QwK^

FżС^ɍzxV7 
�

ũ�Ħł�

°Ã�ÈΈc DWI ʲˌΈǈаŚ˰ľ̨aѤ

˙ǸҎԋƺ·��{ôœQwK^]S΄ӱɐ{

ǋȠa̿PSΈǈ{ԞϥȬaǧӓѱĎQwK^

FżС^`vV7ːɪ̨dSʲˌ°Ã�ÈΈc

ѯʪƼ̈́cɿ˹cÍw^O\ˈˋ]]wK^

FζƗMxV7 
 

�¤ĪÝĂ��

1) Sasaki M, Ida M, Yamada K, Watanabe Y, 
Matsui M. Standardizing display conditions of 
diffusion-weighted images using con- current b0 
images. Magn Reson Med Sci 6:133-137, 2007. 

2) Fujita K, Harada M, Sasaki M, Yuasa T,   
Sakai K, Hamaguchi T, Sanjo N, Shiga Y, Satoh K, 
Atarashi R, Shirabe S, Nagata K, Maeda T, 
Murayama S, Izumi Y, Kaji R, Yamada M, 
Mizusawa H. Multicentre multiobserver study of 
diffusion-weighted and fluid-attenuated inversion 
recovery MRI for the diagnosis of sporadic 
Creutzfeldt-Jakob disease. BMJ Open 2:e000649, 
2012. 
�
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ąĸËąǉӔȆcˈ͘{γѸcÐҵȟʚĈ»

Ì¢]ʘĨO\DvSǣĳɐaƛԐd`EvV7 
�
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��łÝďĴ�

� `O 
 
��·�ďĴ�

� `O 
 
Ŭ�ĖĒńĆðe�Ŝ�ĐŐā÷��¸nªi7 �

��ĀľäÇ� �

`O�

�

��¹ćßëĐŐ�

� `O�

�

	�]e��

� `O

�

�

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ƪԳԱͥаcѤ˙ǸҎԋƺ·��{͸AVδşͪ~Ì��®}�¡Ѽ˰ľcʜƝ�



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀ 7 

  & () & 

�ůͶŗħρǟΰϊҕіŕӔ�ӽ̤ɐ·ɕϕʟϘΰϊä˳ԫӽ̤ɐ·ɕʟϘΰϊä˳Ԭ�

°Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰϊͮ� Ŀɹΰϊƿƍ˄�

�

¡£Ër{u~Ča:mSĘįěìÆ -2. b�

ÐŒt|w~Ķ�Ó�Æ -2. dB;C 
�

ΰϊĿɹГԼŠːƖÙ� � ˗ŠǋǟǋǟӬţǟϦΰϊρ�

ΰϊŨŒГԼ̖Ņҗӊ� � ˗ŠǋǟǋǟӬţǟϦΰϊρ�

�

ėĜķâ� ɥUdSβЫσˮȾ CJD c 30%{Ŭow V2 °Ã�Èɝ˝aӣO\ɀ˖Euc̸̨̔

FˈŘEƉE{˰ѨÖ]]w7ðȣȬdSβЫσˮȾ CJD ^̕ҥO\ V2 °Ã�Ècɝ˝FǊA

^ƿƍMx\AwлƬċ]d`eS®ÂÈ�Ήċ]ƅ˸a V2 °Ã�Ècͪ̕FǊAE{ǪӶc

®ÂÈ�ċ{͸A\Ѥ˙{юvV72016 ȣȬcͮýҊ]�¢È 129MM Ήċ 3 ċSMV Ήċ 2 ċ

{ʎζOVFðȣȬdǪӶcɝ˝Ǫԛcϳ˛{ƿƍQw7`DSɝ˝ǪԛdѢǵˌӢF 1 ȣ 2 Ê

ˇ]]vSҴÖϲҾ]]wFͯʻ͖] 129V/V §���È·��FΑΉÖ]]vS129M/M ·�

�dƅPʻˌaʋφOVpccΑΈadбv\A`A7ͯʻ͖]cɝ˝Ǫԛϳ˛EudSʋφO

V°Ã�ÈdQi\ V2 °Ã�È^ŃʪO\ΪΝO`A7�

�

ť�ėĜĔĒ 
zFƬ]ʣǊeƿƍMx\AwţŰɐ°Ã

�ÈΈ]]wβЫσˮċ^̕ҥQwVoaSл

Ƭ^®ÂÈ�]cɤӟ´Ä»Èїō�ՆGH	a

twţŰɐ°Ã�ÈΈ{˰ϭO\GV7ɤӟ´

Ä»ÈїōdSїщýηFĈїOVpc]d`

eSлƬS®ÂÈ�cΰϊ˿ӣFTxUxͥа

aĈɤOVpc]]vSŋ˰ċcÑƶąEuϥ

їOVpc]]w7X`maSлƬcɤӟ´Ä

»Èїō]dS1 Æ�¡ĈїQwVoa 40 Îċ

öÐcÑƶąFĊ͸Mx\DvSKcÖa°Ã

�ÈΈcŋ˰ċFƊlx\AV^ВCux\

Aw7βЫpÑƶąpÁÌÆ�ªcŋ˰ΉċE

uɁVpc]]wFSzFƬcβЫσˮȾ CJD
FÁÌÆ�ªcՇCJD c M1�70ԩ	^ V2 °Ã

�È�30ԩ	cԍȬ_DvSM1 °Ã�ÈF 70ԩS

V2 °Ã�ÈF 30ԩ]]wca̕ҥO\SлƬ

cՆGH-CJD ]d M1 °Ã�ÈF 5ԩSV2 °Ã

�ÈF 95ԩ^ĳeՇCJD cԍȬ^΂`v\A

w�ųВʦͦԬ7ːȶa®ÂÈ�cՆGH ͺ˖c

CJD ]pƅ˸cԍȬ`cE{S�Ä³¡Ã�Ì

ÄΈӬEu�È°Ä{ŸvǲS˰ѨOV7 
 

Ŧ�ėĜàø�

Ո˓ʩՉ 
�Ä³¡Ã�ÌÄΈӬEuSՆGH-CJD ^ѯʪ

MxV 5 ΉċcļϳХ{ɪaĲxV7J-43Պ47
^ƂΉċa΁ƀşOV7Ӆþǚ˰˟]dS�¢

È 129Met/Met F 3 ċS�¢È 129Met/Val F    
2 ċ]]vV7 
 
Ոʬ̨Չ 
ԳԱ�Ӆþǚ˰˟7ļϳХEu DNA {ɸľO\

�Ì²�ÂÈ�]юv\Awc^ƅPʬ

̨]ƂΉċcӅþǚѤ˙{юvV7 
ԴԱ�����È¯Æ�¡7ӋĿϥїOV°Ã�

ÈĿͽ{°Æ�~Ì�ĽͱȾ����È

¯Æ�¡Ѥ˙{DK`vV7 
ԵԱ�ɝ˝Ǫԛ7 10ԩХßō{ĈїOSKi-

129Met/Met ^ Ki-129Val/Val ·��{͸A

\ԌчĸɳÓatvɝ˝Ǫԛ{юv\A

w7 
 

Š�ĄřJeŏÏš�

ӅþǚѤ˙aӣO\dSɨȆʭѬcĝͱǶ˟

cѭż{Ɂ\юv\Aw7lVŚ͡ǪԛaӣO

\pSɝ˝Ǫԛcѭż{ŹI\юv\Aw7 
 

ŧ�ėĜĦè� �

ӅþǚѤ˙S����È¯Æ�¡cϳ˛{ 
öÑal^ow 
J-43 MMiK 
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J-44 MV2 
J-45 MV2 
J-46 MMiK 
J-47 MMiK 
 

lVSļϳХ{ÍӋ´Ä·ÃÈƫǧȾSϱЇ

ǟΔa˰ѨOVϳ˛ĳ\cΉċ]�Äʨ{Ѹ

oV7129Val {Ƽҙ^OV PMCA {юB^ĳ\

cΉċ]ǄȠQwK^FżС]]vV7Kxu

cϳ˛EudQi\ V2 °Ã�Ècɝ˝cżС

ɐFˆpԞAK^FѤvVFSɝ˝ɐ{ΛʋҀ

iwɝ˝Ǫԛ{юv\Aw7 
ͯʻ͖]ΑΈO\Aw·��dSQi\ Ki-

129V/V ·��]]vV7̀ DSJ-46 �È°Äd

bacterial contamination `_cVoɝ˝ǪԛdQ

KOҼx\ҺюÖ]]w7 
 
J-43 (MM genotype) Ki-129V/V incubation period 
311±25.3 days (6/6) 
J-44 (MV genotype) Ki-129V/V incubation period 
312,401 days (2/2) 
J-45 (MV genotype) Ki-129V/V incubation period 
374±22.6 days (5/5) 
J-47 (MM genotype) Ki-129V/V incubation period 
325±8.5 days (5/5) 
 

ϳ˛dSQi\c Ki-129V/V ·��hcɝ˝

FɤώO\DvS300 ʰՊ400 ʰc͋üˌӢ]

]vV7Ki-129M/M ·��dAlWϲҾѢǵÖ

]]vSΑΈdќux\A`A7 
 
Ũ�Ī»�

AlWҴÖϲҾѢǵÖ]]wFSͯʻ͖]c

ɝ˝Ǫԛcϳ˛dS®ÂÈ�cɤӟ´Ä»Èї

ōɳÓȾ CJD dQi\ V2 °Ã�È^O\ΪΝ

O`A^ABϳ˛]]w7ðȾSKi-129M/M ·

��cΑΈ{ȼv\����ÈѤ˙l]юB

ãǧ]]w7ҴÖϲҾ`FuSðȣȬcɝ˝Ǫ

ԛcϳ˛^S2017 ȣƿƍMxVлƬ]cɤӟ´

Ä»Èїōatw CJD cƿƍEu M1 °Ã�È

aΜȶQwΉċdieǾ`eSj^|_cΉċ

F V2 °Ã�Èɝ˝]]wK^FʵuE^`v

V7ɤӟ´Ä»ÈїōpβЫpÁÌÆ�ªc

CJD FTcɝ˝̓]]w7ɥFƬcβЫσˮΉ

ċd 70%F M1 °Ã�ÈS30%F V2 °Ã�È

^ÁÌÆ�ªcǞΑɐ CJD cԍȬ^jkƅP

ԍȬ]]w7OEOSɤӟ´Ä»Èїōatw

ţŰɐ CJD ]dSKcԍȬ{ŶʸSRƯęΔa

V2 °Ã�ÈFǊAK^FʵuEa`vww]

w7ɤӟ´Ä»Èїō^βЫcӁAdSTcĊ

͸�ɳÓ	ǀɨ]]w7ɤӟ´Ä»ÈїōdSϖ

Иĸ̫ǻEΖÑ̫ǻ^ABˏˬÄÌ¡Euc

ɳÓ]]wca̕ҥO\SβЫdԌчĸ]Λʋ

Ċ͸MxjkХĸɳÓ^ВC\tA7Kxuc

ɳÓʬ̨cӁAatv\Sɝ˝Qw°Ã�ÈF

΂`wK^dˆүcѶϯ`�Ì²�ÂÈ�Ҁ

˟atvło\ʵuEa`vVäǪ]]w 
�

ũ�Ħł�

βЫσˮȾ CJD ^̕ҥO\Sɤӟ´Ä»Èї

ōɳÓȾ CJD ]dƯęΔa V2 °Ã�Èɝ˝c

ͪ̕FǊA7 
�
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�
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�
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J-44 cХßō{ʋφOV Ki-129V/V ·�

�cİ΅˝з7ǋХΖҙS̶ԙSўȨa   
�£°�Ʒc΂ȟƷ°Ã�ÈыΓF̠Υ

O\Aw7 
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�

�ĥŋ �� �äe ��
�1 Ō�Ë\}Thps|k�x^qČ�í��

d<=mİÂÑĸeíĽ 
�

ΰϊĿɹГԼȋȏ� ԁ� � ɜάţρǋǟœԧţρǟΰϊɨκϲΈͱӋӠ�

ΰϊŨŒГԼœъūǚ� � ǣƹ˃ͶΈӬκϲĸρ�

ΰϊŨŒГԼǣъƖˊ� � ǣƹ˃ͶΈӬκϲĸρ�

ΰϊŨŒГԼÏǬ·½� � ɜάţρǋǟœԧţρǟΰϊɨκϲΈͱӋӠ�

ΰϊŨŒГԼƄ͹Ρͱ� � ɜάţρǋǟœԧţρǟΰϊɨκϲΈͱӋӠ�

�

ėĜķâ� ͘Śɐ͘ѥͤɞaбwŊaSĳϲҾ 10 Êˇ]̋êOV V180I Ӆþɐ�Æ��®�Ä

¡Ռ½�¯Έ�CJD	c 1 ŋ˰ċaDA\SκϲɨќSЯȨϲҾSͽĨɨќawA\˰ѨOSΈͱɨ

ќ^pǸ̕OV7ԌӋ MRI cɼʢȵҀĨ�DWI	]dʲˌEuǋХΖҙcԞĕƀ{ST2 ȵҀĨ^

FLAIR Ĩ]dǋХΖҙFШЦOVtB`ɨќ{ѸoV7ϲҾ^^p DWI ԞĕƀdȧϜƩSԞҨ

Ȭ^`vVFSȾԌуĸĠԄdĔVx\AV7ԞԧΑΉSǯʮ̊{Ѹo`AS̕ ҥΔЀȿ`ҺюS

¸��ÆÌ¥�FҤȬSХ̪]Ǝˌɐƅˌɐʞӿ{Ѹo`EvV͖dSV180I CJD ʯƿƍċ^ƃ

вO\AV7ǋХΖҙadȧϜaSǋǽÒƅ]Ώƃĥƈ{ζM`A͢ɅΔ`ȷɞcϋП�various-
sized and non-confluent vacuole	{ѸoV7�Ã�Ì��qЛОɐ~�¡Æ��¡cǄͶd̕ҥΔ

ҤeSκϲϯПФтdΚώV`EvV7DWI ]cҨȬcԞAǋХΖҙԞĕƀST2 ȵҀĨ^ FLAIR
Ĩ]cШЦĨdS͢ɅΔ`̶ϼͤǈşaǸɊO\Aw^ВCuxV7�

�

ť�ėĜĔĒ 
V180I Ӆþɐ�Æ��®�Ä¡Ռ½�¯Έ

�V180I CJD	dSӅþɐ CJD ^O\dːӈ]ˆ

pԍȬFǊAFŜϠ]dj^|_Ѹoux`

A7ԞԧΑΉSǯʮ̊{Ѹo`ASЀȿ`Һю

atwӟˌϲҾS`_͢ɅΔ`ЯȨɨќ{ƌQ

w7ɥUd V180I CJD c 1 ŋ˰ċ{ϲԛOVc

]Sѯ΍��¢Â�ÈcϘǧËʜѦcVoaS

TcЯȨɨќ{Ѷϯa˰ѨOSΈͱɨќ^cǸ

̕˰Ѩ{юvV7�

 
Ŧ�ėĜàø�

͘Śɐ͘ѥͤɞaбwŊaSĳϲҾ 10 Éˇ

]̋êOV V180I CJD cаԛċ{͸A\SΑΉ

ʲˌcκϲɨќSЯȨϲҾSͽĨɨќ{Ⱦʬў

Δa˰ѨOSΈͱɨќ^̕ҥOV7lVSCJD
cΑΉʲˌcΈɞawA\SɥUcöŊc˰Ѩ

ϳ˛pœC\ВǵOV7�

 
Š�ĄřJeŏÏš�

ː˰ѨdñĲΰϊSŊʬўΔ˰Ѩ]d`eS

ŋ˰ċcЯȨ Ì�SΈͱɨќ{͸AVȾʬ

ўΔ˰Ѩ]]w7ӅþǚѤ˙SΈͱѤŋcʭ

юa]Vv\dSǯʮtvʦ˄ƅɛ{Ɂ\]

w7Ήċc Ì�dŋ˰΁ƀ]ϚͱOSɕГ

c͢ǧd]G`AtBӎɡOV7 
�

ŧ�ėĜĦè�

Ήċd̋êʻ87̉cǓɐ7°Ã�ÈΈcǯʮ

̊d`A786̉ʻaŶɊɐcăÑSѸά˿Сӷ

Ǯ]ΑΉOV7ΑΉ1ҹӢȾcԌӋMRI]dSɼ

ʢȵҀĨ�DWI	]ǋХΖҙaԞĕƀ{Ѹo�ƪ

1A	ST2ȵҀĨ^FLAIRĨ]d̻AԞĕƀ^Ш

ЦOVtB`ɨќ{ѸoV�ƪ1B	7ΑΉ8Êˇ

ȾaҤȬc¸��ÆÌ¥�{ѸoVFSϲҾÖ

aХ̪]cƎˌɐƅˌɐʞӿ�PSD	dѸo`E

vV7ΑΉ9ÉˇȾadSDWIԞĕƀdtvȧϜ

ƩSԞҨȬ^`v\AVFSȾԌуĸĠԄdĔ

Vx\AV�ƪ1C	7́ ϓaϲźʕŸӓF̿ǾOS

ĳϲҾ10Êˇ]ђȴatv̋êOV7ϲϚˡԖ

qɾϹ͖͉dʭюMxRS͘Śɐ͘ѥͤɞad

бv\A`EvV7�
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Хӑd1050g7ИΤΔadŊԌусЄ{ҤȬ

aѸoVFSǽХSХȥcсЄdʵuE]`E

vV�ƪ2A	7́ Ä·ÃÈƫǧȾcǋХĺͤʪ]

pSΖҙcсЄdʵuE]`eSΓҙqƼȪˣS

ўȨSƫˈ̶ԙdĔVx\AV�ƪ2B	7ϱЇǟ

ΔadǋХΖҙaȧϜ`̶ϼͤǈş{ѸoSHE
˝зcÄÌ³Ĩ]pγѸżС]]vV�ƪ3A	7

̶ϼͤǈşdΖҙĳȇazVv\ѢǵMx�ƪ

3B	S�Ã�Ì��qЛОɐ~�¡Æ��¡c

ǄͶdҤeSκϲϯПd̕ҥΔ̍ǜO\AV

�ƪ3C	7ϋПdǋǽÒƅ]Ώƃĥƈ{ζM`A

͢ɅΔ`ȷɞ�various-sized and non-confluent 
vacuole	{ζOV7̕ ҥΔΈǈcҤAӋĂ]dS

̶ϼͤǈşdΖҙёȇ^̼ȇaΚώXSϓ3ȇ
d̕ҥΔĔVx\AV�ƪ3D	7ÖɇŊƥd̕ҥ

ΔĔVxSBetzȖϯПdte̍ǜO\AV�ƪ

3E	7˱ŊӋ]dʵΨ`̶ϼͤǈşFќuxV

FSԡҞͅ{dM|WϾ˕ӒdĔVxS̶ϼͤ

ǈşdĸĠȾԌĠԌƥaσюQwaOVFv

\SΖҙ̼ȇaľͯOŚA]Ζҙёȇaľͯ

O\AV�ƪ3F-H	7ƫˈ̶ԙS̶ԙʛУadj

^|_̶ϼͤǈş{Ѹo`EvVF�ƪ3I	S̶

ԙĢƥaσюQw^ԞȬc̶ϼͤǈş{Ѹo

V�ƪ3J	7ƼȪˣԋƺ]dѓ̐qȀͤˣa�ƪ

3K	SўȨԋƺ]dŊˣqĸĠˣa�ƪ3L	SҤ

Ȭc̶ϼͤǈş{ѸoV7ǽХdteĔVxS

̶ϼͤǈşqκϲϯПФтdѸoux`Ev

V�ƪ3M	7Хȥapфǈd`eSÑ�ÃÌ¯ˣ

dĔVx\AV�ƪ3N	7ɴ°Ã�ÈыΓ�PrP	
ɴą{͸AVİ΅˝з]dSǋХΖҙaɃϯԏ

Ϣͤc�£°�Ʒ̠Υ{˴o\ҤȬaѸo�ƪ

3O	SҪЂϦԋƺ]dБîʨaÍвO\qqȵ

APrP̠Υ{ѸoV�ƪ3P	7œԧɐǈş^O\

dSκϲŰϾϺǈş�Neurofibrillary tangle; NFT	
{ҪЂϦ×ąaѸo�Braak NFT stage 3SAT8 
NFT stage 3	��ƪ3Q	SБîʨ�Senile plaque; SP	
dǋХΖҙaȧϜaѸouxV�CERAD SP 
stage CSBraak SP stage C	�ƪ3R	7~¸Æ�¢

~È��ª�ÌcɨќpѸoV7PrPӅþǚѤ

˙]©ÃÈ�Val	Eu��Æ��È�Ile	hc͖

ǈ΂�V180Iǈ΂	{ѸoScodon129ǊƷdº�

�¤Èc´»�Met/Met	Scodon219ǊƷd�Ä

�¸Èӏc´»�Glu/Glu	{ζOSApolipoprotein 
EǊƷdE3/E4WvV7°Æ�~Ì�ɷɴɐPrP
c����È¯Æ�¡Ѥ˙]dS��°2�PrPSc

{ζƗQwnonglycoform©È¢{ѸowpccS

diglycoform©È¢cǜưO`ASV180I CJDa

͢ɅΔ`ɨќ{ѸoV�ƪ4	7�

�

Ũ�Ī» 
ːΉċcЯȨΔ͢ɅdSԞԧΑΉS̕ҥΔЀ

ȿ`ҺюS¸��ÆÌ¥�dҤȬSХ̪] PSD
{Ѹo`ASMRI ]d DWI ]ǋХΖҙcȧϜ

`Ԟĕƀ�ҨȬFԞeӟˌӢϸϹSȾԌуcĸ

ĠԄdĔVxw	^ T2 ȵҀĨËFLAIR Ĩ]cǋ

ХΖҙcШЦĨ{ѸoV͖`_]]vSKxu

dV180I CJD ʯƿƍcɿʖ^ƃвO\AV 1)-3)7

ĳϲҾ 10 Éˇd V180I CJD ^O\dέˌϲҾ

]]vS͘Śɐ͘ѥͤɞaбwŊcΈͱɨќF

ɁuxV͖Fӑћ]]w^ɍzxV7 
DWI ]Ԟĕƀ{Ѹo`EvVȾԌуĸĠԄ

ad̶ϼͤǈşdѸouxRSDWI ]cҨȬc

ԞAǋХΖҙԞĕƀST2 ȵҀĨ^ FLAIR Ĩ]

cШЦĨdS͢ɅΔ`̶ϼͤǈşaǸɊO\A

w^ВCuxV7lV¸��ÆÌ¥�FΚώV

`A͖qSХ̪] PSD {Ѹo`EvV͖dS�

Ã�Ì��qЛОɐ~�¡Æ��¡cǄͶF

ҤeSκϲϯПF̕ҥΔ̍ǜO\AVΈͱɨќ

aǸɊO\Aw^ɍzxV7�

ɥUdöŊaSMM1 ƷǞΑɐ CJD ŋ˰ċc

ЯȨΈͱǟΔ˰ѨEuöÑc÷ѽ{ʎƚOV

�Ȣɤ 24 ȣȬcːͮýҊ]ƿƍ	4)Խ+MRIՌDWI
]cǋХΖҙԞĕƀd�Ã�Ì��qκϲϾ

ϺϻcϣԠş]d`eS̶ϼͤǈş{ŶʸQw7

I±·¡��ÃÈՌ���È˝з]Ѣǵ]Gw

ˆpłˌcΈͱǟΔǈşd̶ϼͤǈş]]vS

�Ã�Ì��cľͯqκϲϾϺϻcϣԠşa

ĭюQw7-¸��ÆÌ¥�dЛОɐ~�¡Æ

��¡cǄͶqκϲϾϺϻcϣԠşFǘlw

^ľͯQw7ːΉċcЯȨΈͱɨќdSKxu

c÷ѽaΪΝO`A^ɍzxSV180I CJD aD

A\pSǞΑɐ CJD ^ƅ˸aЯȨɨќ^Έͱɨ

ќdteΜӣO\Aw^ɍzxV7 
�

ũ�Ħł�

ːΉċctB`ΑΉʲˌc CJD ċcЯȨϲ

ҾqͽĨɨќ{Ѷϯa˰ѨQwK^dS°Ã�

ÈΈcѯʪƼ̈́cϘǧՌʜѦDtfѯ΍��¢

Â�ÈcϘǧËʜѦcVoaӑћ]]w7lVS

ЯȨɨќ^Έͱɨќ{Ǹ̕˰ѨQwK^]S°
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2) Iwasaki Y, Mori K, Ito M, Nagaoka M, Ieda T, 
Kitamoto T, Yoshida M, Hashizume Y. An autopsied 
case of V180I Creutzfeldt-Jakob disease presenting 
with panencephalopathic-type pathology and a 
characteristic prion protein type. Neuropathology 
31:540-548, 2011. 
3) ȋȏ� ԁ��˅ˤЌɒ��œъ̅ɉ��Ƅ͹л̤��

ŭ˗ŅŜ�� Ƅ͹Ρͱ�� ˾ѳжǎ�� Ȉ͹̄ï��

°Ã�ÈыΓӅþǚ codon 180 c͖ǈ΂^K^

`w~ÃÄÐa codon 129 cǊƷ{^p`vV

Creutzfeldt-Jakob ΈcЯȨΈͱǟΔ͢Ʌ�ЯȨκ

ϲ�39/800-806, 1999.�
4) Iwasaki Y, Tatsumi S, Mimuro M, Kitamoto T, 
Hashizume Y, Yoshida M. Relation between clinical 
findings and progression of cerebral cortical 
pathology in MM1-type sporadic Creutzfeldt-Jakob 
disease: proposed staging of cerebral cortical 
pathology. J Neurol Sci 341:97-104, 2014Ա 
�
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ːΰϊd°Ã�ÈΈcаԛΉċcЯȨ Ì

�SΈͱѤ˙ Ì�{͸AVȾʬўΔ˰Ѩ]]

vSğȮŮӰaӣQwɗƿd`A7 
�
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1) Iwasaki Y, Mori K, Ito M, Mimuro M,  
Kitamoto T, Yoshida M. An autopsied case of  
MM1 + MM2-cortical with thalamic-type sporadic 
Creutzfeldt-Jakob disease presenting with 
hyperintensities on diffusion-weighted MRI before 
clinical onset. Neuropathology 37:78-85, 2017. 
2) Iwasaki Y. Creutzfeldt-Jakob disease. 
Neuropathology 37:174-188, 2017. 
3) Iwasaki Y, Saito Y, Aiba I, Kobayashi A, 
Mimuro M, Kitamoto T, Yoshida M. An autopsied 
case of MV2K + C-type sporadic Creutzfeldt-Jakob 

disease presenting with widespread cerebral cortical 
involvement and Kuru plaques. Neuropathology 
37:241-248, 2017. 
4) Iwasaki Y, Mori K, Ito M, Kawai Y, Hoshino K, 
Kawabata Y, Mimuro M, Yoshida M. Gastrostomy 
in patients with prion disease. Prion 11:186-194, 
2017. 
5) Iwasaki Y, Kato H, Ando T, Mimuro M, 
Kitamoto T, Yoshida M. MM1-type sporadic 
Creutzfeldt-Jakob disease with 1-month total 
disease duration and early pathologic indicators. 
Neuropathology 37:420-425, 2017. 
6) Iwasaki Y, Mori K, Ito M, Akagi A, Mimuro M, 
Kitamoto T, Yoshida M. An autopsy case of 
Creutzfeldt-Jakob disease with a prion protein gene 
codon 180 mutation presenting with pathological 
laughing and an exaggerated startle reaction. 
Neuropathology 37:575-581, 2017. 
7) Akagi A, Iwasaki Y, Mimuro M, Kitamoto T, 
Yamada M, Yoshida M. Pathological progression of 
genetic Creutzfeldt-Jakob disease with a PrP V180I 
mutation. Prion 12:54-62, 2018. 
8) ȋȏ� ԁ. �Æ��®�Ä¡Ռ½�¯Έ. Б
ȣϥκţǟӻѷ 29:189-197, 2018. 
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1) Iwasaki Y, Mimuro M, Yoshida M. 
Neuropathological investigation of the olfactory 
bulb and olfactory tract in sporadic Creutzfeldt-
Jakob disease. PRION2017, Edinburgh, May 23-26, 
2017.  
2) ȋȏ� ԁ, ð˔Íū, ȋçįɤ, ǽ˚� ԁ, 
ÏǬ·½, Ƅ͹Ρͱ. ԞȬc~¸Æ�¢ β ̠Υ

{ѸoVSԃ°ÂÌ�ƷβЫσˮȾ�Æ��®

�Ä¡Ռ½�¯Έc 30 ̉õǓɐċ. ϓ 58 ƥʰ

ːκϲΈͱǟýϽýǟяΰϊý , ˗ì , 6.1-3, 
2017. 
3) ȋȏ� ԁ, ˭� ɒǚ, ûъΗЌ, ȑƃƱɤ, 
ҚˍʵͶ, ÏǬ·½, Ƅ͹Ρͱ. ЀȿҺюɐc

Ѹά˿СӷǮ{ƌOV MM2-ΖҙƷǞΑɐ�Æ

��®�Ä¡Ռ½�¯Έc 1 ŋ˰ċ. ϓ 58 ƥʰ

ːκϲΈͱǟýϽýǟяΰϊý , ˗ì , 6.1-3, 
2017. 
4) ȋȏ� ԁ, ˾ːӐǑ, Ԧъͺɮǚ, ԗǀӉǚԯ 
ͣԔ� ʼ, ÏǬ·½, Ƅ͹Ρͱ. ��Ä¤��
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ͱǟý˗̶ՌŠӯƲʬý, ƆŻȄ, 9.9, 2017. 
5) Iwasaki Y, Mimuro M, Yoshida M. Relationship 
between clinical findings and progression of 
cerebral cortical pathology in MM1-type sporadic 
Creutzfeldt-Jakob disease. XXF World Congress 
of Neurology/58th Annual Meeting of the Japanese 
Society of Neurology, Kyoto, September 16-21, 
2017. 
6) ȋȏ� ԁ ,ð˔Íū , ȋçįɤ , ǽ˚� ԁ , 
ÏǬ·½, Ƅ͹Ρͱ. ԞȬc~¸Æ�¢ β ̠Υ

{ѸoVSԃ°ÂÌ�ƷβЫσˮȾ�Æ��®
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7) Iwasaki Y. Clinicopathology of human prion 
diseas. Asian Pacific Prion Symposium (APPS2017), 
Melbourne, October 20-21, 2017. 

8) ȋȏ� ԁ, ˾ːӐǑ, Ԧъͺɮǚ, ԗǀӉǚ, 
ͣԔ� ʼ, ÏǬ·½, Ƅ͹Ρͱ. ��Ä¤��

ХΉ{ƃĉOVSMM1 ƷǞΑɐ�Æ��®�

Ä¡Ë½�¯Έc 1 ŋ˰ċ. ϓ 45 ƥЯȨκϲΈ

ͱɣѴý, Ϡǚ, 11.4-5, 2017. 
9) œъūǚ, ȋȏ� ԁSǣъƖˊSÏǬ·½S

Ƅ͹Ρͱ. ĳϲҾ 10 Êˇc V180I Ӆþɐ�Æ

��®�Ä¡Ռ½�¯Έc 1 ŋ˰ċ. ϓ 45 ƥЯ

ȨκϲΈͱɣѴý, Ϡǚ, 11.4-5, 2017. 
 
Ŭ�ĖĒńĆðe�Ŝ�ĐŐā÷��¸nªi7 �

��ĀľäÇ�

� `O 
�

��¹ćßëĐŐ�

� `O�

�

	�]e��

� `O�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀ 7 

 �&�)
�&�

�

�

 
 

�

������������������

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

 
 
�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

 
 
� �

­ ��Įu\}Ñĸ�

�A	ŋ˰ʻcХɨќ7ĳąΔ`ХсЄ{ѸoSŊ

Ԍу]qqȵA7�B	´Ä·ÃÈƫǧȾcȕǋХ

ŧͰĺͤʪ7ĠХǬFqqɼǋO\AwFSΖҙ

cсЄdʵuE]`A7ƼȪˣSўȨSƫˈ̶ԙS

ǋХΓҙpteĔVx\Aw7�

��ÌÄ©ÌԼ10mm7�

­ ��ŚŎ 481 ��

�A	ΑΉ 1 ҹӢȾcɼʢȵҀĨ]ÕĠcŊԌуS˱

ŊӋSȝͤƥaԞĕƀ{Ѹow7�B	 T2 ȵҀĨ]dS

ɼʢȵҀĨ]Ԟĕƀ�{ƌO\AwӋĂF̻AԞĕƀ

{ƌOSqqШЦOVtBaќCw7�C	ΑΉ 9 Éˇ

ȾcɼʢȵҀĨ]dSǋХΖҙFȧϜaԞĕƀ{ƌ

OSԞĕƀcҨȬFĳąΔaԞA7ȾԌуĸĠdĔV

x\Aw7�

RԼſĠ���������� 
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ļϳſŊԌуtvʭюOVːΉċc°Æ�~Ì

�ɷɴɐ PrP c����È¯Æ�¡Ѥ˙]dS�

�° 2 PrPSc {ζƗQw nonglycoform ©È¢{Ѹ

owpccSdiglycoform ©È¢cǜưO`A

V180I CJD a͢ɅΔ`ɨќ{ѸoV7�

ÅÌÈ a ^ bԽMM1 ƷǞΑɐ CJDSÅÌÈ cԽː

ΉċSÅÌÈ dԽӮɐ�È¡ÆÌÄ7�

­ 	�ĚĥČĄÑĸ�

�A	ǋХΖҙcϋПdÄÌ³Ĩ]pγѸżС�ĠԌу	7�B	

ǋХΖҙcϋПdĳȇaѸouxw�ÑĠԌƥ	7�C	ǋХΖ

ҙc̶ϼͤǈşdԞȬ]]wFS�Ã�Ì��d̕ҥΔҤ

A7κϲϯПdĔVxwĥƈF]vSЛОɐ~�¡Æ��¡

cǄͶpҤA7ϋПcȷɞdǋǽÒƅ]Ώƃĥƈ{ζM`

A�ÑĠԌƥ	7�D	ÍӋcǋХΖҙ]dSϋПcľͯdёȇ

^̼ȇaΚώXSϓ 3 ȇdĔVxwĥƈ�ÐԌԇǽу	7�E	
ÖɇŊƥ]d̶ϼͤǈşdҤeSBetz ȖϯПd̕ҥΔĔV

xw7�F, G	ȾԌу]dS˱ ŊӋaфʵ`̶ϼͤǈş{Ѹo

wFSϾ˕ӒdĔVx\Aw�ԭd˱ŊӋ{ζQ	7�H	Ģˈ

Ͼԋ�F cӟʬȷ]Ʃ|WӋĿ	]dS̶ ϼͤǈşFlRΖҙ

̼ȇaŚA]ёȇaľͯO\Aw7�I	̶ԙʛУ]d̶ϼ

ͤǈşdieҤȬ]S�Ã�Ì��dʵuE]`A7�J	̶
ԙĢƥ]dԞȬc̶ϼͤǈşFќuxw7�K	ѓ̐SDtf

�L	ўȨĸĠˣ]pʵΨ`̶ϼͤǈşFќuxw7�M	ǽХ

cĿǚȇad̶ϼͤǈşq�Ã�Ì��dѸouxRS°

Ä�È�ϯПqԏϢϯПpĔVx\Aw7�N	Ñ�ÃÌ¯ˣ

dĔVxS̶ ϼͤǈşq�Ã�Ì��dѸoux`A7�O	

ɴ PrP ɴą{͸AVİ΅˝з]dSǋХΖҙa˴o\ҤȬ

c�£°�Ʒ̠Υ{Ѹow�ÐĠԌƥ	7�P	БîʨaÍвO

\SqqȵA PrP ̠Υ{Ѹow�ɩ˧ˣ	7�Q	σюƠĸӒa

dǊʣcκϲŰϾϺǈş{Ѹow7�R	σюƠĸӒadǊʣ

cκϲŰϾϺǈş{Ѹow7��R	�σюƠĸӒEuȾԌĠԌ

ƥaǊʣcБîʨ{Ѹow7~¸Æ�¢~È��ª�Ìc

ɨќpѸow7 
A-MԽ±·¡��ÃÈՌ���È˝зSNԽ�Ã¾Ì©ÌՌ©

ÅÂ˝зSO, PԽɴ PrP ɴą�3F4	�{͸AVİ΅˝зSQԽ

�Ã~�Ë̄ ÂÌ�ӜӘ˝зS�RԽɴ~¸Æ�¢ βɴą�4G8	
{͸AVİ΅˝з7�

��ÌÄ©ÌԼAԽ10 mmSFԽ5 mmSG, H, J, N, QԽ1 mmS

B, D, RԽ500 µmSE, I, K, L, MԽ200 µmSC, O, PԽ100 µm7�
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�

ΰϊĿɹГԼԞȀʴ˽� � ƽͫţρǋǟƬӶţ΍�È�Ì�

� � � � � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼ͹ӒĮʠ� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼԀ˞΢Í� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼ҃ѫӋ˦� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼΜ͎Ŝğ� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼˍ˔̴ʼ� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼЌŰ� ˽� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊŨŒГԼЌŰ� Ι� � ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨЌŰѪɌΈӬ�

ΰϊĿɹГԼŠːƖÙ� � ˗ŠǋǟǋǟӬţǟϦΰϊρ�

�

ėĜķâ� ːӈaDA\Sɝ˝ɐcŮə`_Euŋ˰ͪF˴o\ăA°Ã�ÈΈcŋ˰{óʭѬ

Eucŋ˰čԎpȲGŹISƅʻāγ`κϲΈͱѯʪ{ʎČOS°Ã�ÈΈŋ˰Ã�Ì�{˷

ϝQwK^{ΚɿOV7ļϳХϱЇ{ƊoV°Ã�ÈΈcÃ�Ì�d 40 ċ{ҜCS29 ȣȬd 4
ċcŋ˰FұœMxSǉӋʭѬčԎqβЫσˮċp]vV7ΈͱѯʪaDA\ÄÌ�È]Ċ͸O

\GVɴ°Ã�Èɴą 3F4�109-112	öǉaS12F10 ɴą�144-152	{ǼĲOSжǕ`˝зϳ˛{Ɂ

uxwtBa`vS˝зɐÒжċ]pS2 φԒcɴą]SҙctA˹ː{ɁwK^FżС^`v

V7°Ã�ÈΈɕГFÍǧʣĲӬO\AwpccSŋ˰F]G`Aјʣcţ΍˿ӣEuSðȾc

°Ã�ÈΈcѤŋąŇ˷ϝaӣO\cčԎ{ŹISðȾcΈͱѤŋ���¹{˷ϝ]GV7�

�

ť�ėĜĔĒ 
ːӈaDA\Sɝ˝ɐhcŮə`_Euŋ˰

ͪF˴o\ăA°Ã�ÈΈcŋ˰{óʭѬE

ucŋ˰čԎpȲGŹISƅʻāγ`κϲΈ

ͱѯʪ{ʎČOS°Ã�ÈΈŋ˰Ã�Ì�{˷

ϝQwK^{ϸϹQw7 
 
Ŧ�ėĜàø�

°Ã�ÈΈcŋ˰d]G`AFSŋ˰țˋF

]wǀƃSiӅą{ʓҳO\ΈͱѤŋ{ʭюQ

wąŇ{ϸϹQwK^7 
ΈͱѯʪcϥȬ{ƈÐQwVoaSҵȟte 

Ċ͸Mx\Awɴ°Ã�Èɴąöǉcɴąa

twϱЇѯʪϥȬ{γώQwK^7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊd¯Å�È©È�{ƼΙ^OSȢɤ 29
ȣaʜѦMxV9î{ǸҎ^QwţǟϦΰϊa

ӣQwĝͱɿӕ:ḁv\SĝͱĹǶ˟SɯѸ

{ŹI\Aw�ĴΗҐƧ̨îХьϚΰϊɨ 085-
01, 084-02Ԭ7 
�

ŧ�ėĜĦè�

ԳԬŋ˰ΉċcǄœ^ѯʪ 
ļϳХϱЇ{ƊoV°Ã�ÈΈcÃ�Ì�

d40ċ{ҜCS29ȣȬd4ċcŋ˰FұœMx

V73ċdǉӋʭѬEucčԎ]SβЫσˮċc

ŋ˰p]vV7 
ΈͱѯʪԄdS˝зͤɞ{ƊoTcҙFϺɾ

Mx\Aw7͢ aSɴ°Ã�Èɴą3F4�109-112	
öǉaS12F10ɴą�144-152	{ǼĲOSжǕ`

˝зϳ˛{ɁuxwtBa`vV7Tcϳ˛S

˝зɐcÒж`°Ã�ÈΈaǸO\pS2φԒ

cɴą{Ċ͸QwK^]SҙctAѯʪFżС

^`vV7͢ aV180IΉċpSǣǧOVϳ˛FɁ

ux\Aw7 
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�
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ӬFżС`΍ԖƷʭѬqưǠ]̋êQwpc

^ВCuxw7TBAvVʭѬ]cΈͱѤŋd

ÒС]]wFSǪӶdΈͱѤŋ{țˋMx\A

wǀƃpǾ`e`A7MuaSΈͱѤŋаąF

ţ΍��¢aɺƉMxwK^pǊA7OVFv

\KBAvVʭѬ]wAd×̤ţSiǯʮ^c

ӣҸ{˷ϝQwK^Fӑћ]]w7ðȾpSǧ

ˌΔaҸϵ{^v`FuSɕГM|Fêe`u

xVӶaSQmqEaiӅą{ʓҳO\ΈͱѤ

ŋ{ʭюQwąŇ{˷ϝOSΈͱѤŋċc˴o

\Ǿ`AːӈaDA\Sŋ˰ΉċʣcƈÐ{Κ

ɿQK^Fӑћ]]w7 
�

ũ�Ħł�

ţ΍ɀäГqɕГǯʮhԯ]wAdĴэѐͶ

ǟΔќƲEucґͦ^S9°Ã�ÈΈcѯʪƼ

̈́cϘǧËʜѦ:S9ѯʪƼ̈́ËӑΉȬĿԒϘǧË

ʜѦcVoc΅ǟҀ˟:hcґͦFɁux\G

V7ХϱЇqĳҢЮƣ{ƊnÃ�Ì�d·ɕΰ

ϊcVoaːӈaDA\Muaӑћ^`w^

ВCuxV7 
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aĳƬҀ˟{ǪʭOV7�

�

Ŧ�ėĜàø�

�Ì²�ÂÈ�Ҁ˟^O\ƥϗͪ{ÐJw

VoaSɕГʣ^ʫѝΑΉɕГ{ɱʐQwK^

{ΚΔ^O\Í́Ҁ˟{юvV7�

;Ҁ˟˵ћ<Í́Ҁ˟]dSѯ΍ÖcɕГʣS

ɐńSȣԧSŊƥҀ˟{юvVȢɤ 24 ȣöӪc

ΑΉГʣ{Ҁ˟OV7lVSѯ΍ÖcɕГFA

VǀƃawA\dSǻҀ˟cżƉcƥϗ{č

ԎOV7�

;Ҁ˟ǸҎ<ĳƬcǽıρǽıκϲρţ΍˿ӣ

Dtfκϲĸρţ΍˿ӣcƃѧ 1595 ʭѬaÍ

́Ҁ˟λ{ҳôOV7�

�

Š�ĄřJeŏÏš�

˗ìǋǟţǟϦΰϊρΰϊĝͱǙƕý]ɯ

Ѹ{Ɂ\ǪʭOV7�

�

ŧ�ėĜĦè�

;ƥϗ̦ͤ<Ȣɤ 30 ȣ 3 ˇ 15 ʰͯưS1016 ʭ
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Ѭ�63.7ԩ	tvƥϗF]vV7ŊƥҀ˟cƥϗ

ͪF 60.9ԩ]]vSjkŊƥ^ƅ˸cƥϗ̦ͤ

]SðȾSˎƥϗcʭѬadƥϗcĹčԎ{ю

Bãǧ^O\Aw7�

;ɕГʣ<ͯʻ͖]ѯ΍ÖcɕГϽʣd 60 Ɔ

]]vV7`DSƲƺ^O\dSŠ̶ҿ 8 ƆS 
˗ŠƲʬ 3 ƆSӣ˗Ʋʬ 11 ƆSÖӋƲʬ 10 ƆS

ү΃Ʋʬ 9 ƆSÖƬƤƬƲʬ 4 ƆSÜȒË̡Ѓ

Ʋʬ 15 Ɔ]]vV7 
;ɕГȢƴȣԧ<Kxl]cɕГȣԧȢƴd 31
̉]]vV7 
;ʫѝΑΉċ<2012 ȣöӪcΑΉГʣ^O\ƿ

ƍMxVcd 4 Ɔ]]vV7 
�

Ũ�Ī»�

Ȣɤ 19 ȣȬS24 ȣȬaȲGϹA\SȢɤ 29
ȣȬaĳƬҀ˟{юvV7 

Ŋƥ^̕ҥǸ͚QwVoaSƼːΔaŊƥ^

ƅ˸aǽıρǽıκϲρţ΍˿ӣDtfκϲ

ĸρţ΍˿ӣ{ǸҎ^O\ӌҳatwҀ˟{

юvV7�

lWˆϰcӺѧ]d`eҴÖϲҾ]]wFS

Q]aŊƥ^ƅ˸cʭѬƥϗͪadӀO\D

vSɱʐ]GVɕГϽʣd 60 Ɔ]]vV7Ȣɤ

24 ȣcҀ˟cӶcɕГϽʣF 81 Ɔ]]vSͯ

ʻ͖cʣǛ^O\dɕГʣd͊̿O\Awż

СɐF]wFSˆϰΔ`Ӻѧ{ȼwɈћF]w7�

`DSȢƴȣԧdŊƥȢɤ 24 ȣȬҀ˟F 25
̉]SðƥF 31 ̉]]vSɕГcȣԧcÐʳĥ

ƈdϸϹO\Aw7�

̫ΚQiGK^dSȢɤ 24 ȣȬcҀ˟öӪ

cΑΉF 4 ċƿƍMx\Aw7ɥFƬ]dԢΆ

аącɝ˝ʣd͏̿O\AwFSč͙^O\ȣ

Ӣ 1 ċυȬc SSPE cʫѝΑΉFϸϹO\Aw

ǪɞFʵuE^`vV7�

ðȾSŨŒ{Ɂ\ǻҀ˟{ǪʭQwãǧ]

]wFS+ɕГcӑΉȬqͯưcҢą̦ͤIţ

΍Δ`¤Ì�qѿԐ-ʫѝΑΉċcԢΆcЊ

ɕȣ`_{Ҁ˟Qwãǧ]]w7 
 

ũ�Ħł�

lWˆϰΔ`ʣdγǧO\A`AFSðƥc

ĳƬҀ˟] 60 ƆcɕГFҀ˟ţ΍˿ӣ]ѯ΍

{ŹI\DvSTcBXSˆү 5 ȣӢcʫѝΑ

Ήċd 4 ċ]]vV7 
ѶϯdǻҀ˟`_]Mua˰ѨQwɈћ

F]wFSč͙^O\ʫѝΑΉdϸϹO\Aw

^ВCuxV7 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

`O 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

`O�

 
��·�ďĴ�

`O�
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�

�ÊËĘ Ë�Įþd¼?m{no{~öĎdŕ?m�®Łê 
�

ΰϊĿɹГԼӒ˔ɒǚ� � ͛ːǋǟţǟӋөȆΈӬǽıρ�

�

ėĜķâ� ȶΰϊͮ]ĈɤOV̤΍°Æ¡�ÌÄaƼ[GSéɏɐβşɐĳХ͕aǸO\Ã©¬

ÃÈ̤΍{ǪʭOVK^c]wţ΍˿ӣaǸO\~È�Ì¡Ҁ˟{ǪʭOV7�

�

ť�ėĜĔĒ 
éɏɐβşɐĳХ͕dԢΆ��Ä�cǈ΂

��Ä�atwҼΑɐ��Ä�ɝ˝Ή]]vS

ϥκΑӀËҽŚΑӀcÕԄ]Ҳю{˖VO\S

ǴVGva`vƐƋÒĳ^`v\SˆϰΔad

̋aņwԃȟaãȾÒж`·ɕ]]w7éɏɐ

βşɐĳХ͕c̤΍^O\ĔӰӃɊF]wc

dS�È�Ì®�ÆÈcХǬĸɳÓ^�§�È

°Â§²��cĸˉcm]STcódǸΉ΍̨

^`vSγώMxV̤΍̨d`A7OEOȶͮ

]ĈɤOV̤΍°Æ¡�ÌÄaƼ[A\Ѳԛ

ΔaǪʭMx\AwÃ©¬ÃÈcХǬĸɳÓ

dSÍǧcŘ˛{Ɂ\Aw7TK]Séɏɐβ

şɐĳХ͕aǸQwÃ©¬ÃÈ̤΍{ǪʭO

\AwʭѬaǸO~È�Ì¡Ҁ˟{ǪʭOSѯ

΍ÐcѿԐawA\˰ѨOSéɏɐβşɐĳХ

͕cѯ΍��¢Â�È{ʜѦQwK^^OV7 
 
Ŧ�ėĜàø�

Ҁ˟͸Ⅳ{ĈɤOS͛ːǋǟǋǟӬͶƑρ

ǟΰϊӋ]cĝͱǙƕýcǶ˟]ɯѸ{ɁSK

xҭaéɏɐβşɐĳХ͕aǸO\Ã©¬Ã

È̤΍{ǪʭOVK^c]wʭѬaҳôOSϳ

˛{Ѥ˙OV7Ҁ˟ĸǰdSңȞSͯưc̤΍

̦ͤSãӧʋφ̊SԢΆЊɕ̊SΑΉʻˌ^ł

ΑΉͤSѯʪʻˌ^ΉͤËΈˌ�Jabbour ĿԒa

tw	Ë˰˟ϳ˛S̤΍ӡǘʻˌ^ΉͤËΈˌË

˰˟ϳ˛SÃ©¬ÃÈ̤΍{ӡǘOVϲЁSĝ

ͱǙƕýɯѸcϲЁSÃ©¬ÃÈɳÓʬ̨Sԝ

̺ÖÃ©¬ÃÈ͐ȬSΉͤËΈˌcϲҾ^˰˟

ϳ˛cʌσS̤΍Ř˛S̤΍ϲҾÖaќuxV

ˈǮäҎSˈǮäҎaȹԆ{ŴkOVócћƦS

ĉ͸щSTcó]]w7 
 

Š�ĄřJeŏÏš�

ːҀ˟aӣO\dS͛ːǋǟǋǟӬͶƑρǟ

ΰϊӋ]cĝͱǶ˟]ɯѸ{ɁS×̤ţtvS

ѽʵ˄^ƅɛ˄ḁv\ɕГǯʮaǸOĬĿ

`ѽʵ{O\ԇAVÐ]SƅɛFɁuxVǀƃ

aƅɛ˄{ĈɤcÐS×̤ţaҀ˟λhѪĲO

\ԇAV7ǿSҀ˟λDtfƅɛ˄aӣO\d

űӑaĔϚOSҀ˟λadɐń^ͶȣˇcmѪ

ҦO\ԇeȷ^O\S Ì�ӺѧaȶVv\d

ėîF͢ǧ]G`A˸ӎɡOVc]SĝͱԄ]

cƛԐd`A^ВCuxw7 
�

ŧ�ėĜĦè�

Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝Ήɗƿ�È�Ìcƿ

ƍatxeSʰːaDIwԢΆϮѧƿƍʣdS

2014ȣF463ċS2015ȣF35ċS2016ȣF152ċS

2017ȣF189ċ]]v�ƪ1	Sĳą^O\d̿Ǿ

ĥƈa]wFҾŲ3ȣdǄœĥƈa]w7lVS

éɏɐβşɐĳХ͕aǸO\Ã©¬ÃÈ̤΍

{ӡǘOVϮѧʣdS2009ȣEu2015ȣl]c

ˌӢS̓ȣԳċ]]vVFS2016ȣS2017ȣd

`O]]vV7 
� 25 ΉċawA\S˵ћdSͼǓ̕dⅠ 1:1S
ȢƴΑΉʻȣԧd 8.6 ̉Sѯʪl]adȢƴ]

Ⅰ 6 Êˇ{ћO\DvSÃ©¬ÃÈӡǘdȢƴ

]Tc 1 ȣŧȾ]]vV7Ã©¬ÃÈӡǘʻc

ΈˌdSDˌF 3 ċS(ˌF 20 ƆSFˌF 1
ċS*ˌd`O]]vV7ʵuE`ԢΆЊɕ̊

F`Apcd 1 ċ]SÒʵċF 1 ċ]vSãӧ

ʋφ̊c]wpcd 1 ċ]vVFSԢΆΑΉΛ

ȾaǪʭMx\AV7 
� łΑΉͤ^O\dSŵî^c¡Â¯ÄSɐ˥

ǈşS̰ ̘ăÑSĳҢĜɎɝSɛ҉Å²ÄăÑS

ŚĈcӖşS˄ǛcÞxSӺÖŒăÑSѧϙӢ
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ӁAcǄœSǟŒăÑSҲюSФŒΑĈSңęS

̆юƨӽS̱ ̹S˷ ԅӷǮSΑѺ̿ǾSȁǐμS

ӚąǉҠɅĚS¸��ÆÌ¥�`_FʁJux

V7ѯʪʻcΉͤdκϲǟΔ`ҢąΉͤS͢a

¸��ÆÌ¥�]ѯʪFweK^FǊEvV

FS\|E|cʯȻF]vVċ]dSʣȣaz

Vv\ӽ̤ɐ\|E|^O\̤΍Mx\AV

ċp]vV7�

� Ã©¬ÃÈ̤΍{ӡǘQwŊa�È�Ì®

�ÆÈ{Ċ͸O\AVΉċawA\SNDI ЯȨ

Ήͤ��~cǈş�ё 1	{ќw^S��~F 2
tv̿ǾO\A\ʜƝO\Aw^ВCuxw

cd 	 ċS��~F#2 cϜƩĸ]ǈşF`A

^ВCuxwcF 3 ċS��~F 2 tvǄœO

\A\ǄɖO\Aw^ВCuxwcFԴċ]

]vV7�È�Ì®�ÆÈc̤΍Ř˛dS�È

�Ì®�ÆÈcɳÓӓ^dΜӣO\A`Ev

V7 
� Íʬ]SÃ©¬ÃÈ̤΍cŊȾ]c NDI ЯȨ

Ήͤ��~cǈşdS2 tv̿ǾO\A\ʜƝ

O\Aw^ВCuxwcd 5 ċS#2 cϜƩĸ

]ǈşF`A^ВCuxwcF 3 ċS2 tvǄ

œO\A\ǄɖO\Aw^ВCuxwcd 12
ċ]]vV7 
� Ã©¬ÃÈ̤΍ÖlVdTcȾaќuxV

ˈǮäҎdSĥΣĥƈF 14 ċSΑ͝F 9 ċSź

ƘШЦF 8 ċSĳҢĜɎɝF 6 ċSЙ˿СӷǮ

F 5 ċSϯрɐԝЫ͕F 5 ċSơ̘ËơƇF 4
ċSΤͰϳЫĬьF 3 ċSΖЪΉͤF 3 ċSȁ

Ҡɝ˝F 3 ċSԌΊF 2 ċSΓьͰ̿ǾF 2 ċS

ҒьF 2 ċSьƯăÑF 2 ċSˏˬκϲӷǮF

1 ċSźƘ̈ИΑҚF 1 ċ]]vV7 
 
Ũ�Ī»�

MRÇ��ÈcǧˌʋφF 2ƥa`v\öӪS

ԢΆcΑͶd̿ǾO\DvSүȣcΑΉd̶ǉ

EucɾXҫmċ^`v\Aw7TxaÿAé

ɏɐβşɐĳХ͕cΑΉp̿ǾO\Aw7łΑ

Ήͤ^O\dSɐ˥ǈşq˄ǛcÞxSӺÖŒ

ăÑSǟŒăÑSΑѺ̿Ǿ`_Sүȣǽıκϲ

cǉ˖]фǄO\AwΑӀӷǮ^ĵҵQwΉ

ͤpќux\DvSéɏɐβşɐĳХ͕{ѯʪ

Qw˿ýF̿ǾO\Aw̦ͤ]dSѯʪcҼȯ

FқKwżСɐp]vS·ɕaӣQwƜΑFɈ

ћ^ВCuxV7 

̤΍aÿBˈǮäҎawA\dSĥΣĥƈq

Α͝SьϚɐ̵Ш^ВCuxwźƘШЦcԍȬ

FԞeSKxud̤΍ϰâȾʜƝO\AvV7

lVΑ͝awA\dSĉ͸O\Aw�È�Ì®

�ÆÈcȹԆ^ВCuxw7 
ԍȬFăe\p̫ɛFɈћ`cdSϯрɐԝ

Ы͕^ьƯăÑ]]vS̤΍Öcԝ̺˰˟qь

Ứǧatv\»¤�ÃÈ�{юBɈћF]

w7�È·�½Ã�Ì©ÌcД͸ȣʣap̫ɛ

FɈћ]SαʒatvϯрɐԝЫ͕{˖OVċ

F]vV7 
�

ũ�Ħł�

éɏɐβşɐĳХ͕cΑΉʣF̿ǾO\A

wcdжAK^]]wFSłΑΉͤFΑӀӷǮ

aќuxwtB`ΉͤpƊnVoSʲˌѯʪc

Voad·ɕcƜΑFɈћ^ВCuxV7 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

`O 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

`O 
 
��·�ďĴ�

1) Ӓ˔ɒǚ . Survey for ribavirin therapy for 
subacute sclerosing panencephalitis in Japan. 14th 
Asian and Oceanian Congress of Child Neurology, 
Fukuoka, 5.11-14, 2017. 
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�

�š996� ďąā÷ŢĀ¸ċÌöĎėĜ�îj�eeĺçŢ�

�šõĨĕd<=mÎéčďą�©ŁêdMmşĊÌī§ĿīÜØļb�

996� ďč�¨eíĽ�

�

ΰϊĿɹГԼίȑǳ̄� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝Ή΅ǟ�È�Ì 
ΰϊŨŒГԼԞ˾Ͳͱ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝Ή΅ǟ�È�Ì 
ΰϊŨŒГԼǽ˚ιñ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝Ή΅ǟ�È�Ì 
ΰϊŨŒГԼκҌ� ī� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝Ή΅ǟ�È�Ì 
ΰϊŨŒГԼ˾ːĖå� � ъ͹ĔğѐͶǋǟ 

�

ėĜķâ� SSPE aӣO\S2016 ȣ 5 ˇ 19 ʰ��¹��È°ʻ͖ Ì�{͸A\S2014 ȣl]

c͢ǧ·ɕ̤΍ä˳ Ì�c˃ʫËʫѝΉċĿcγѸFюzx\AVԫ2014 ȣĲŒͪ 17ԩŊȾԿԬ7

OEO`FuSöȾc Ì�˃ʫFҼx\Aw7ѯ΍qǯʮʛʑϕcƼε Ì�^O\Sėîλ

c Ì�dˈ͸]]vSĲŒͪc˃`wƈÐ^Ŀ˙cϸϹFӑћ]]w72016 ȣÖa 1 Ɔcʫѝ

ΑΉГcƢɗƿF]vSγѸFɈћ]]w7 
̡ЃΠc SSPE ΑΉŐƃd 10 Îî]Vv 22.2 î^SҾŲƿƍ^̕ҥOǊAK^FζƗMx\

DvSĿ˙żС^ВCuxV 1990 ȣS1993 ȣc̱юʻc SSPE cΑΉŐƃd 10 Îî]Vv 8.33-
54.5 î^ʌǧMx\Aw7γѸҀ˟cʬ̨awA\˰ѨÖ]]w7�

�

ť�ėĜĔĒ 
1ԬzFƬdԢO|aӣQw͢ǧɝ˝Ήãӧɿ

ӕ�ԢO|ʇӭѧͽ	cp^ǸϘaŸvϱ|]

Aw7ԢO|dɝ˝Ή̨�ɝ˝ΉΑͶŚƈҀ˟	

cǸҎ·ɕ^O\dƿƍMxwFSSSPE dǸ

Ҏ·ɕ^d`v\A`A7͢ǧ·ɕ̤΍ΰϊä

˳d 1972�ʺƒ 47	ȣaΑҝOVӽΈɕГcţ

΍ҕcŕɤŇȬ]]vSаȘҏɹĿcÍӋ{Ƭ

^ӍҿȫΠFҏɹO\Aw7SSPE {ƊnӽΈ

56 ·ɕFǸҎ�SSPE d 1998 ȣȬEuǸҎ	]

]w7ţ΍Ź϶ГѰɨɾГʣDtfЯȨҀ˟ė

îλcӿǚĲŒ Ì�{ӺѧO\DvSTc 

Ì�cĸǰdSͶȣˇʰSΑΈȣˇSΉͤS˰

˟ɨќS̤΍SͶ̰̦ͤ`_]]w7 Ì�Ĳ

Œd 2001 ȣȬEuӡǘMxS2003 ȣȬEuː

˥Ǫʭ^`vV7ƂӍҿȫΠatv\ĲŒMx

\Aw7ːĿɹ�ÄÌ°dSůͶŗħΞtv 

Ì�{ĲɪOSӺѧËĿ˙{юv\GV7ː 

Ì�cϲʻΔ`˃ʫatvSԢO|ʇӭȾc

SSPE ΑͶŚƈΘўaΛʋҗQwjESSSPE c

ΈɞcͱѤFĒҺMxw7 

2Ԭ̡ЃΠ]c 1986 ȣՊ2005 ȣ�20 ȣӢ	cԢ

ΆɕГŹѯГʣ{ʌѧOSTcˌӢaԢΆaЊ

ɕOVɕГEuc SSPE ΑΉŐƃ{ϙľOS˰

ѨQw7 
 
Ŧ�ėĜàø�

1Ԭ͢ ǧ·ɕ̤΍ΰϊä˳ Ì�awA\SůͶ

ŗħΞa̓ȣͻ҂OSɁuxV Ì�{˃ʫɗ

ƿ^O\ұœQw7 
2Ԭ1986 ȣՊ2005 ȣaΑΉOVԢΆɕГS1990
ȣՊ2005 ȣaΑΉOV SSPE ɕГ*=*SSPE d

ԢΆЊɕȾÍдΔa 7- 10 ȣ]ΑΉ�Ϡ CDCԬԼ
͋üˌӢ{ 10 ȣl]^ВC\ 1995 ȣl]c

SSPE {×aʣCw[7 
ËSSPE ɕГ Ì�ŷӺԼ=1	c[͢ǧ·ɕ̤΍

ΰϊä˳ėîλĲŒ Ì�Sǽıɠɐ͢ǧ·Έ

ΒӛϚͱ Ì�Sĭюΰϊ Ì��1977-2005 ȣ

a 22 ċc SSPE ɕГԼƆҋ΍МƮǽıρ Ȣǣ

ìЌĭͶŨŒԬ7 
ËԢΆɕГŹѯʣʌѧ=ɝ˝ΉΑͶŚƈҀ˟ 

Ì��ǽıǧ͖ɕГƿƍʣԬSţ΍ʭѬԂɞҀ˟
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 Ì��ǽı˹˶ţ΍˿ӣɗƿ	{Ċ͸[Լţ΍

ʭѬi^c͢ɐatvȇńş�ΈӬcǽıρS

ǽıρ{×^Qwѯ΍ɨSǽıρöǉ{×^Q

wǽıρ˹˶ѯ΍ɨԬ7ȇĸcǧ͖]Vvcƿ

ƍʣ×ţ΍ʭѬʣԾȇĸcʌѧɕГʣ7̡ЃΠ

ĳą{ԳȇSĔğɨŪĂ{�È°Ä^Qw7і

ŕǈӓ^O\ǉ˖ɕГʣ{Ņ͸�̕ʌǧԬ7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊaӣO\S͢ǧ·ɕ̤΍ΰϊä˳aw

A\dītvėîɗƿ{Ɗnpc]d`AFS

ɗƿcɭAawA\dĝͱԄawA\űӑa

̫ɛQw7̡ЃΠĸc SSPE aӣQwɗƿŷӺ

awA\dŊȣȬl]aϰâO\DvSTcӶ

adƬώɝ˝ΉΰϊɨĝͱǙƕýaːΰϊa

ӣO\ĝͱͻ҂{юAɯѸMxV�Ƭώɝ˝Ή

ΰϊɨĝͱǶ˟ϓ 650 ƀԬ7 
�

ŧ�ėĜĦè�

1ԬSSPEaӣO\S2016ȣ5ˇ19ʰ��¹��È

°ʻ͖ Ì�{͸A\S2014ȣl]c͢ǧ·ɕ

̤΍ä˳ Ì�c˃ʫËʫѝΉċĿcγѸFю

zx\AV�2014ȣĲŒͪ17ԩŊȾԿԬ7OEO

`FuS2017ȣˏaͻ҂{юvV^KyS2016
ȣ5ˇöӪc Ì�Ӻѧюzx\A`AK^a

wA\ҸϵF]vS2017ȣȬc Ì�˃ʫdľ

˖`EvV7ԃĴȱ`ɗƿ^O\dS2016ȣa

1ƆcʫѝΑΉГcɗƿF]v�20õǓɐԿԬS

MuańcͼɐcʫѝΑΉГcþЖɗƿpʢ

ќMxV�ARxpS͢ǧ·ɕ̤΍ä˳ Ì�

]dˎӺѧ^ɍzxγѸľ˖\DuRԬ7 
2Ԭ2017ȣȬÖaюvVK^^O\dS̡ ЃΠĸ

aDIwҀ˟ËŨŒąŇcγώ̈́ģS̡ЃΠĸ

aDIwω˴ΔΉċʊ˟�γѸҀ˟Ԭcʬ̨a

ӣQwŨҊSţ΍˿ӣ�Ä�ǸҎ]9éɏɐХ

͕:9SSPE:cȾʬўΔҀ˟c̈́ģԼǸҎd1990
ȣ̱ю�27ȣϲҾԬS1993ȣ̱ю�24ȣϲҾԬS

1999ȣ̱ю�18ȣϲҾԬ7MuaS�Ä�Ҁ˟a

œCSʫѝΑΉГ»¤�ÃÈ��˰˟Կ	cǸҎ

^O\dS2007ȣ̱ю�0ȣϲҾԬ7MuaSЖG

ŸvҀ˟cϳ˛S3ċcұœɕГ]ɱʐMx\

A`AΉċF]vVżСɐaбvV7ͯưγѸ

Ö]]w7̡ ЃΠaDIw1986-2005ȣcʌѧԢ

ΆɕГʣԼ63,108îՄ95%CI : 18,754-111,915ՅS
ԢΆɕГ10Îî]VvcSSPEΑΉŐƃԼ22.2î

^ϙľMxV7̡ЃΠĸ̱юȣcʌѧԢΆɕГ

ʣËSSPEΑΉГʣawA\dS1990ȣԼ16,500
îË9î�10ÎîȶVv54.5îԬËËËËԢΆ1,222
îaSSPE1îcΑΉS1993ȣԼ12,000îË1î�10
ÎîȶVv8.33î	ËËËËԢΆ12,000îaSSPE1
îcΑΉ^ʌǧMxV7 
�

Ũ�Ī»�

1ԬzFƬ]dąϦΔËϻЋΔaSSPEʫѝΑͶ

{ɱʐQwòϱmF`A7SSPEaӣQw͢ǧ·

ɕ̤΍ä˳ Ì�cĲŒͪdăÑcĥƈ{Ҭ

v\Aw^muxSTcͯͤqͱͺawA\c

Ŀ˙Fӑћ]]w7lVSƅėîλ Ì�dѯ

΍qǯʮʛʑϕcƼε Ì�^O\ˈ͸]]

vSĲŒͪc˃`wƈÐ^Ŀ˙cϸϹFӑћ]

]w7 
2Ԭːƿƍdͯʻ͖]d°ÅÃ¸£ÃÌ`ɗƿ

]]wFSKxl]cƬĸƿƍtvǊeS¢�

�aDIwƿƍ=Schönberger K et al.�2013	[]

d10ÎîȶVv30.3-58.8îԼ1,700-3,300îa1îS

ϠƬaDIwƿƍ=Wendorf et al.�2017	[]d

10ÎîȶVv73îԼ1,367îa1î	�5̉ˎ͂aЊ

ɕʻԬS10ÎîȶVv164îԼ609îa1î	��	̉

ˎ͂aЊɕʻ	`_Sˆүc̶ǉcƿƍajk

šʥS]wAdTxtvpԞAΑͶԍȬ^`w

ϳ˛]]w7̱юi^aΑͶԍȬF΂`v\A

wћƦcĿ˙FɈћ]]wÍʬSŇӫawA\

ťĿВɡQwɈћF]w7Q`zXSԢΆɕГ

ʣʌѧϥȬawA\SԢΆɕГƿƍd]el]

ЯȨѯʪ]]wK^SԢΆɕГʣƿƍFĔğɨ

i^]]wK^SȦwEcȣ́]dʌǧcүā

Fжe`AK^�ĕԎÑӫFǧ͖ƿƍʣtvă

eʌǧMx\AwӋĿF]w	`_]]w7́

aSSPEɕГɗƿɱʐawA\dS͢ ǧ·ɕ̤΍

ΰϊä˳ėîλĲŒ Ì�Sǽıɠɐ͢ǧ·ɕ

̤΍ΰϊä˳Βӛ Ì�ScARxawA\p

Βӛ̦ͤFťĿ]d`AżСɐawA\ћγ

Ѹ^ВCuxSұœҀ˟FɈћ]]wżСɐF

ԞA7VWOSұœҀ˟adǋG`ҏнFEE

wżСɐF]wc]SKcҏн{Ǿ`e_ct

BaǪʭQiGEF́ȣȬöӪcѿԐ]]w7 
�

ũ�Ħł�

SSPE aӣO\S2016 ȣ 5 ˇ 19 ʰ��¹��

È°ʻ͖ Ì�{͸A\S2014 ȣl]c͢ǧ·



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀ 13 

 �&�
-�&�

ɕ̤΍ä˳ Ì�c˃ʫËʫѝΉċĿcγѸF

юzx\AV�2014 ȣĲŒͪ 17ԩŊȾԿԬ7O

EO`FuSöȾc Ì�˃ʫFҼx\Aw7

ѯ΍qǯʮʛʑϕcƼε Ì�^O\Sėîλ

c Ì�dˈ͸]]vSĲŒͪc˃`wƈÐ^

Ŀ˙cϸϹFӑћ]]w7 
̡ЃΠc SSPE ΑΉŐƃd 10 Îî]Vv 22.2

î^SҾŲƿƍ^̕ҥOǊAK^FζƗMx\

DvSγѸҀ˟cʬ̨{ǪʭÖ]]w7Ŀ˙ż

С^ВCuxV 1990 ȣS1993 ȣc̱юʻc

SSPE cΑΉŐƃd 10 Îî]Vv 8.33-54.5 î

^ʌǧMx\AV7 
 
�¤ĪÝĂ��

1) Schönberger K, Ludwig MS, Wildner M, 
Weissbrich B.Epidemiology of subacute sclerosing 
panencephalitis (SSPE) in Germany from 2003 to 
2009: a risk estimation. PLoS One 8:e68909, 2013. 
2) Wendorf KA, Winter K, Zipprich J, Schechter R, 
Hacker JK, Preas C, Cherry JD, Glaser C, Harriman 
K. Subacute sclerosing panencephalitis: the 
devastating measles complication that might be 
more common than previously estimated. Clin Infect 
Dis 65:226-232, 2017. 
�
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�ůͶŗħρǟΰϊҕіŕӔ�ӽ̤ɐ·ɕϕʟϘΰϊä˳ԫӽ̤ɐ·ɕʟϘΰϊä˳Ԭ�

°Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰϊͮ� Ŀɹΰϊƿƍ˄�

�

�ÊËĘ Ë�Įþd<=mŞûr}iu�vĺçeŀhŠĞ � ±š 
�

ΰϊĿɹГԼӟҌȑēž� ȈźǋǟǋǟӬţǟϦΰϊρţǟǺʝǽıρǟ҇ȭ�

ΰϊŨŒГԼ˘ӑ̅ɉ� � ȈźǋǟǋǟӬţǟϦΰϊρţǟǺʝǽıρǟ҇ȭ�

ΰϊŨŒГԼșȈԞɉ� � Ԥ�̳K_pţ΍νθ�È�Ìǽıρ�

ΰϊŨŒГԼBanu Anlar Department of Pediatric Neurology, Hacettepe University Faculty  
� � � � � � � � � �  of Medicine 

�

ėĜķâ;Нʾ<ƿƍГudKxl] SSPE ɕГ˰ą{͸A\Έŝcɿ˹qΈɞͱѤcVoc©

��·Ì�Ìʊϭ{юv\GV7ӓDtfʣ^paӫuxVțǾ`˰ąEuŘͪte©��·Ì

�Ì{˰ϭQwVoaSʹȣȬEu SSPE ԝ̺ыΓcϻЋΔѤ˙{Ѳm\Aw7 
;ǸҎ^ʬ̨<¡Ä� Hacettepe ǋǟcŨŒ]ɁuxV SSPE ɕГ 1 ƆDtfǸ͚�ΦΣӷǮɕГ

1 Ɔ	cѯʪʻԝ̺{͸AV7ыΓ͐ЄȾS¶Ã~�ÃÄ~¸¢�Ä{͸AVǻīӿ̘̭Ś{ю

ASǸ͚^΂`w�¶�¡cϕӿ͖^Ŀǚӓ{̛oV7ҙӓĿ˙]ƅǧMxV�Èª�awA\

˰ąʣ{ǄqOSWestern blot {юvV7 
;ϳ˛<SSPE ^Ǹ͚]ɁuxVѧ 472 c�¶�¡cBXSSSPE FǸ͚tv 3 ĘöÐԞeʵΨ`

�¶�¡F 11 ė˰ľMxV7ҙӓĿ˙cϳ˛SDermcidin FɁuxV7ɴ Dermcidin ɴą{͸A

V Western blot ]dSⅠ 25kDa ^ 50kDa c©È¢F 2 w˰ľMxV7 
;Вǵ<ҾŲc SSPE ԝ̺°Æ��Ì¹Ѥ˙cƿƍd 1 wcm]S4 Eu 5 c�¶�¡FѸou

xVpccSƅǧadбv\A`A7ːΰϊcϳ˛]d Dermcidin FTcĚі^`v\AwFS

Western blot c©È¢dԃ͢΂ΔŶɊcżСɐF]wVoĹ˰Ѩ{юv\Aw7ðȾdtvԞɝ

Ȭ`ҙӓĿ˙{͸AVϻЋΔѤ˙{юBãǧ]]w7 
 
ť�ėĜĔĒ 
� ƿƍГudKxl]éɏɐβşɐĳХ͕ 
�Subacute sclerosing panencephalitis: SSPE	ɕГ

c ԝ ̺ { ͸ A \ S ͕ Ή ɐ � � ¡ � � È 
�interleukin [IL]-6) [1] S ϯ П Ԝ ˥ ы Γ 
�microtubule associated protein [MAP]-2	�ɳχ̈́

ģÖ	Sõ҈ͷ͡��§ÃÈӏ	�ɳχ̈́ģÖ	`

_{ΈŝcɱʐSΈɞѤʵDtf̤΍Ř˛Ńǧ

cVoc©��·Ì�Ì^O\˰ϭ{юv\

GVFSŘͪSЯȨɗƿcÒҝDtfɕГ˰ą

FʣSӓ^pațǾ]]wK^EuSťĿ`ϳ

˛FɁux\A`A7TcVoʹȣȬEuƿƍ

Гud°Æ��¸��cѢ͖Eu SSPE ԝ̺ы

ΓcϻЋΔ`Ѥ˙awA\˰ѨO\Aw7 
 
Ŧ.ėĜàø 

¡Ä� Hacettepe ǋǟcŨŒ]ɁuxV SSPE
ɕГ 1 ċDtf·ɕǸ͚^O\ΦΣӷǮɕГ 1

ċcѯʪʻԝ̺{͸A\SыΓ͐ЄȾS¶Ã~

�ÃÄ~¸¢�Ä{͸AVǻīӿ̘̭Ś{

юASǸ͚^΂`w�¶�¡cϕӿ͖^Ŀǚӓ

{̛oSҙӓĿ˙atvѤ˙OV7MuaTc

ƅǧcVocԝ̺˰ą�Ǹ͚ 3 ƆSSSPE 3 ƆS

ɏɐХΉ 2 ƆDtfϯрɐԝЫ͕ 1 Ɔ	{͸A

\ Western blot {юB7 
 
Š�ĄřJeŏÏš 
� ːΰϊ]dΰϊŨŒГc Hacettepe ǋǟ Banu 
Anlar ʡʅEuėîF͢ǧ]G`AtB`ͤɞ

]SŤƆşOV˰ącʎČ{ŹI\Aw7 
� ːΰϊd«¡ͺ˖c˰ą{Ċ͸QwVoȈ

źǋǟţǟӋөȆΈӬţщƓϕ̤ԛËЯȨΰϊ

ϕǶ˟ǙƕýcɯѸ{Ɂ\ːΰϊ{һюO\

Aw7 
�

ŧ�ėĜĦè�
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� SSPE ^Ǹ͚]ѧ 472 c�¶�¡F˰ľMx

V7KcBX SSPE FǸ͚tvўѸ]GwʵΨ

`�¶�¡d 11 ė˰ľMxV�ƪ 1	711 ėc

�¶�¡dϕӿ͖ 10 ôү]Ŀǚӓ+Ⅰ 160kDa, 
IⅠ 150 kDa, -Ⅰ 130 kDa, .Ⅰ 100 kDa, L
Ⅰ 90 kDa, MⅠ 50 kDa, NⅠ 45 kDa, 2Ⅰ 10 
kDa, ϕӿ͖ 7.6 ôү]ĿǚӓPⅠ 10kDa, ϕӿ

͖ 6.8 ôү]Ŀǚӓ4Ⅰ 10kDa, ϕӿ͖ 6.5 ôү

]Ŀǚӓ5Ⅰ 10kDa ]]vV�ё 1	7KcBX

ҙӓĿ˙atv5F Dermcidin ]]w^ʌ́M

xV7TcγѸcVoaɴ Dermcidin ɴą{͸

AV Western blot {ʭюOV7Ⅰ 25kDa ^ 50kDa
c©È¢F 2 w˰ľMxVF�ƪ 2	Sԃ͢΂Δ

ŶɊcżСɐp]wVo˰ѨÖ]]w7 
�

Ũ�Ī»�

� ҾŲc SSPE ɕГaDIwԝ̺°Æ��Ì¹

Ѥ˙cƿƍd 1 wcm]S4 Eu 5 c�¶�¡

FѸouxVFSƅǧadбv\A`A [1]7 
� Dermcidin d��ÃÈ̝ЩEuĿ̧Mxw

anti-microbial peptide ^O\ƿƍMxV [2]7C
ˏϑFɴрDtfɴ΢рĈ͸{ˈOSΖЪcɝ

˝ӧɂ˿˷{ɹv\Aw7N ˏϑd diffusible 
survival evasion peptide ^O\ӏş�¡Å�Ñ]

cκϲϯПͶǜaӣzw7ːΰϊ]d SSPE ɕ

Гcԝ̺]d·ɕǸ͚a̕O\ Dermcidin cˈ

ɛ`ÐʳFѸouxVFSWestern blot ]˰ľM

xV 2 wc©È¢dԃ͢΂ΔŶɊcżСɐp]

wVoSͯư΂`wɴą{͸A\Ĺ˰ѨO\A

w7ðȾdtvԞɝȬ`ҙӓĿ˙{͸AVϻЋ

ΔѤ˙pюBãǧ]]w7 
�

ũ�Ħł�

� SSPE ɕГcԝ̺aDA\·ɕǸ͚a̕O

Dermcidin FˈɛaԞě]]vV7Dermcidin F

SSPE cΈɞaӣÓO\AwżСɐFζƗMx

VFSͯư˰ѨÖ]]w7 
�

�¤ĪÝĂ��

1) Aydin OF, Ichiyama T, Anlar B. Serum and 
cerebrospinal fluid cytokine concentrations in 
subacute sclerosing panencephalitis. Brain Dev 
32:463-466, 2010. 
2) Dams E. Two-dimensional polyacrylamide gel 
electrophoresis of serum and cerebrospinal fluid 
proteins in multiple sclerosis and subacute 
sclerosing panencephalitis. Acta Neurol Belg 
86:233-242, 1986. 
3) Schittek B. The multiple facets of dermcidin in 
cell survival and host defense. J Innate Immun 
4:349-360, 2012. 
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ƪ 1. ǻīӿ̘̭Ś 
� SSPE ԝ̺]dǸ͚tv 3 ĘöÐԞeSўѸ]GwʵΨ`�¶�¡F 11 ė˰ľMxV7 
 

ё 1 ҙӓĿ˙ 

�¶�¡ No ϕӿ͖  Ŀǚӓ  ҙӓĿ˙atwĚіыΓ  

1 10 ôү  Ⅰ 160 kDa Keratin 

2 10 ôү  Ⅰ 150 kDa Keratin 

3 10 ôү  Ⅰ 130 kDa Keratin 

4 10 ôү  Ⅰ 100 kDa Keratin 

Nuclear receptor corepressor 1 ԫƃв³°�¢ʣ 2SĿǚӓ 271 kDaԬ 

Glutamate receptor 1-4 ԫƃв³°�¢ʣ 1, Ŀǚӓ 99-102 kDaԬ 

5 10 ôү  Ⅰ 90 kDa Keratin 

6 10 ôү  Ⅰ 50 kDa Keratin 

Ig gamma-1,3 chain C ԫƃв³°�¢ʣ 4, 2, Ŀǚӓ 36, 42 kDaԬ 

7 10 ôү  Ⅰ 45 kDa Keratin 

8 10 ôү  Ⅰ 10 kDa Keratin 

Glutamate receptor 1-4 ԫƃв³°�¢ʣ 1, Ŀǚӓ 99-102 kDaԬ 

9 7.6 ôү Ⅰ 10 kDa Keratin 

Glutamate receptor 1-4 ԫƃв³°�¢ʣ 1, Ŀǚӓ 99-102 kDaԬ 

10 6.8 ôү Ⅰ 10 kDa Keratin 

Glial fibrillary acidic protein ԫƃв³°�¢ʣ 1, Ŀǚӓ 499 kDaԬ 

11 6.5 ôү Ⅰ 10 kDa Keratin 

Dermcidin ԫƃв³°�¢ʣ 3, Ŀǚӓ 11 kDaԬ 
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ƪ 2. Western blot 
� ɴ Dermcidin ɴą{͸AV Western blot aDA\Ⅰ 25kDa ^ 50kDa c©È¢F 2 w˰ľM

xVFSԃ͢΂ΔŶɊcżСɐp]wVo˰ѨÖ]]w7 
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�

996� Ìīb�Ĺet[d�vĺçdMmċÌÎ§Ë�ĵŌ�µeíĢ 
�

ΰϊĿɹГԼ˲Ű̴Í� � ͷ˳ţρǋǟǽıρ�

ΰϊŨŒГԼήȏЎî� � ÜȒǋǟǋǟӬţǟΰϊӬɤӟΑӀţǟĿӒ�

ΰϊŨŒГԼŰ� ǹӊ� � ÜȒǋǟǋǟӬţǟΰϊӬɤӟΑӀţǟĿӒ�

�

ėĜķâ� SSPE ɕГ^Tc̒ѡcь̺FɁuxV 1 ǯϦ 2 ˰ąSDtf SSPE ɕГ^TcÕѡc

ь̺FɁuxV 2 ǯϦ 6 ˰ącƃѧ 3 ǯϦ 8 ˰ąc���Ì¹Ѥ˙{юvV7BX 2 ǯϦ]ĵҵ

QwӅþǚǈ΂d 500 öÐ^`vVFSˆpżСɐFԞAҔùӅþǚĚі^O\ CCDC150 Ӆþ

ǚaјƃ±�Æǈ΂{ѸoV7�

�

ť�ėĜĔĒ 
SSPE cǱ×ӅþћƦd̄γadѤʵMx\

A`A7οVXdSKxl]SӅþǚǊƷ{͸

AVӣҸѤ˙atvSа͙İ΅aӣzwӅþǚ

cÖ] MxA ^ TLR3Sͩ Ɂİ΅aӣzwӅþǚ

cÖ] IL4 ^ PD1 c©Ã�Ì�ÀÈF SSPE c

ΑΉaӣÓO\AwK^{ƿƍO\GV7 
� үȣŚÔõ�Ì��È�Ìɰя^©���

È®�Ì·�����cфOAҺ̆aÿAS«

¡Ӆþǚcĳ���Èc�Ì��È�Ѥ˙{

ǰʶaюBK^FżСa`vSφUcӅþɐ·

ɕaDIw�§¹ǈ΂ Ì�FцωMx\G

\Aw7ɥUdSSSPE ɕГ^Õѡc���Ì¹

Ѥ˙{юASSSPE c·ɕɝŹɐaӣÓO\A

wĚіӅþǚc˰ϭ{юvV7ː ΰϊdS9SSPE
cѯ΍��¢Â�ÈcϘǧËʜѦ:aӣҸOV

ΰϊ]]w 
 
Ŧ�ėĜàø�

SSPE ɕГ^Tc̒ѡcь̺FɁuxV 1 ǯ

Ϧ(Family 1) 2 ˰ąSDtf SSPE ɕГ^TcÕ

ѡcь̺FɁuxV 2 ǯϦ�Family 2, Family 3	�
6 ˰ącƃѧ 3 ǯϦ 8 ˰ą^OV7 

 Ì�Ѥ˙dS3 ǯϦc¡Ã�Ѥ˙{юvV7

ƅПcѤ˙d`EvV7HiSeqTM �Ì�È��

��¹�HiSeq2000, Illumina η	{͸A\���

Ì¹Ѥ˙{юvV7ӅþǚѤ˙cϓ 1 ̏ӳ]dS

Coding Sequence ԋƺaDIw¸��È�ǈ΂

^ʃĲ/̀ǐatw®ÅÌ¹�®¡ǈ΂{˰ϭ

OV7���Ì¹Ѥ˙ Ì�cҙ{ζQ Quality

d 100 öÐ]]vV7ϓ 2 ̏ӳ]dSMinor Allele 
Frequency�MAF	1%ˎ͂^AB˕ø{͂VQΈ

Δǈ΂{ OMIM c Short Genetic Variations 
database�dbSNP	{͸A\ϴvҫ|W7Kxaœ

C\S3 ǯϦcBXǾ`e^p 2 ǯϦ]ĵҵO

\AwSΉċ]´»ǈ΂lVdјƃ±�Æǈ΂

FmuxwS^AB 2 wc˕ø]Muaϴvҫ

m{юvV7 
 

Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊdɨȆʭѬcĝͱǙƕýcɯѸ{Ź

I\DvSѓ˰Г]wAdĔҋГcʦ˄atw

ƅɛ{Ɂ\юvV7 
�

ŧ�ėĜĦè�

���Ì¹Ѥ˙cѤ˙ǸҎ^`vV¸��

È�ǈ΂lVd®ÅÌ¹�®¡ǈ΂cʣ{ё 1
aζOV7Kxu{ľΑ͖^O\ϴvҫm{ю

vV7 
Family 1 ^ Family 2 c 2 ǯϦ]ĵҵQwӅþ

ǚǈ΂d 500 öÐ^`vVFSˆpżСɐFԞ

A Ě і Ӆ þ ǚ ^ O \ coiled-coil domain 
containing 150�CCDC150	Ӆþǚaјƃ±�Æ

ǈ΂{ѸoV7Family 1 c Case 1 ]dS

p.Val704Ile d̒ͺ˖]]wK^FγѸMxSp

BԳwc p.Met365Val d͞ͺ˖^ʌ́MxV7

Family 2cCase 2]dSp.Val704Ile F͞ѡͺ˖S

p.His511Tyr F̒ѡͺ˖]]wK^FγѸMx

V7Kc 2 ǯϦ]ќľMxV 3 wcǈ΂S

p.Val704Ile�dbSNP #rs 201013091	Sp.Met365Val 
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�dbSNP #rs146455752	 S p.His511Tyr�dbSNP 
#rs74600676	c ExAc Aggregated Populations c

12 Îîc Ì�aƼ[e minor allele cԍȬdS

TxUx 0.0005S0.0018S0.0014 ]SARxp

˴o\ăԍȬ]]vV7 
 

Ũ�Ī»�

CCDC150 ^ABĿǚ dS Human Protein 
Reference Database ] d S Gene Symbol:�
CCDC150 coiled coil domain 150 S Gene Map 
Locus: 2q33.1SMolecular Weight�Da	 : 128760 
�128.76kDa	 S Protein Sequence: 1101AA�NP_ 
001074008.1	SPROTEIN INTERACTORSԼ`OS

^ѪҦMx\Aw7ƪ 1 aζOV HomoloGene
cѪҦ 1)atxeSφ{ҜC\ĔǜMx\Aw

K^EuSӑћ`˿С{ɹv\AwK^Fʌ́

Mxw7ƪ 2 d NCBI c RNA-seq ]ΒӛMx\

AwƂϱЇ]c CCDC150 cΑ̦ͯͤ{ζOV

pc]]w 2)7͢aϥȓ]cΑͯFԞAeSХ

]păA`FuΑͯFѸoux\Aw7 
CCDC150 d PubMed ]˰ϭO\pӣҸ҄ʦ

F`eS˿СawA\pÒʵ]]vSMolecular 
Interaction Map�MIM	apɗƿF`A7ƙÍS

Boldt ucыΓc¦�¡ÇÌ�Ѥ˙c҄ʦ 3)c

a EF-Hand Domain-Containing Protein 1�
�EFHC1	^ CCDC150 cӢa�È�Â��ÀÈ

F]w^cѪҦF]w7EFHC1 dκϲϯПcϯ

ПԜ˥aӣzwĿǚ]S¸��Æ¤Ì\|E|

aӣҸO\Awc]SԞͪa¸��Æ¤ÌFm

uxw SSPE cΈɞ{ВCwÐ]гƏ̼A Ì

�^ɍzxw7 
ðƥcϳ˛cƛԐ͖^O\dS2 wcǯϦ]

ĵҵO\ѸouxV p.Val704Ile awA\SƅP

Ŀȉӝ~¸§ӏcǈ΂]]wK^EuS�Èª

�ҙ˿СhcǈşFǽMAK^FãɚMxw

K^F]wFSCCDC150 awA\cɗƿFǾ`

eѤ˙Fƨӽ]]w7 
�

ũ�Ħł�

SSPE ɕГ^TcÕѡc���Ì¹Ѥ˙{ю

ASˆpżСɐFԞAҔùӅþǚĚі^O\

CCDC150 Ӆþǚaјƃ±�Æǈ΂{ѸoV7ð

ȾdSʰːî�È°Ä�40 øą	] CCDC150 Ӆ

þǚcѤ˙{ҺoSӅþǟΔǖȶɐcѰʵ{ю

Bãǧ]]w7 
�

�¤ĪÝĂ��

1) https://www.ncbi.nlm.nih.gov/homologene/158
14 
2) https://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/284992 
3) Boldt K, van Reeuwijk J, Lu Q et al. An 
organelle-specific protein landscape identifies novel 
diseases and molecular mechanisms. Nat Commun 
7:11491, 2016.  
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

`O 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

`O 
 
��·�ďĴ�

`O 
 
Ŭ�ĖĒńĆðe�Ŝ�ĐŐā÷��¸nªi7 �

��ĀľäÇ�

`O 
�

��¹ćßëĐŐ�

`O�

�
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�1 HomoloGene����CCDC150���

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/homologene/15814

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/284992

�2 ��
���	
CCDC150
����
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�

ĿĎZTlzT~eğ¸�ÚĻ�

8�ÊËĘ Ë�ĮþŠ996�šĿĎZTlzT~ ����VŤ�

\{mY|\tafy~Š-7šëe�Ð� �

�

ΰϊĿɹГԼϯΫĮí� � νȍΠώţρǋǟţǟӋǽıρǟ҇ȭ�

ΰϊŨŒГԼ˾ː̴Í� � νȍΠώţρǋǟţǟӋǽıρǟ҇ȭ�

ΰϊŨŒГԼŊ͹� ő� � νȍΠώţρǋǟţǟӋǽıρǟ҇ȭ�

ΰϊŨŒГԼŊ͹� í� � νȍΠώţρǋǟţǟӋǽıρǟ҇ȭ�

� � � � � � �

ėĜķâ� Q]aːΰϊͮatv9SSPE ѯ΍��¢Â�È 2017:1) FĈɤMx\AwFSSSPE
ѯ΍{ǺӠ^O`AÍдţȜ{ǸҎaSˆʫc Ì�aƼ[e SSPE cѯ΍��¢Â�È{ʎČ

OSːΉaӣQwѯ΍̙̈́cƈÐ{dEwK^{ΚΔ^O\9SSPE ѯ΍��¢Â�È 2020:c

ĈɤĈ˳{Һo\Aw7ʜѦ��¢Â�Èa�Ã¤�Ä����ÀÈԫCQԬʬȱ{ǼĲQwVoS

CQ cԈΚ�˨	{ʎζOV7�

�

ť�ėĜĔĒ 
ӽ̤ɐțǾ·ɕ]]wéɏɐβşɐĳХ͕

�Subacute Sclerosing Panencephalitis; SSPE	dS

ԢΆ��Ä�ǈ΂ˢcÖ˜κϲhcɾϹɝ˝

atvSΑΉȾέˌӢaԞȬcѸάӷǮSˮ͡

ͤɞ{ƌOS̋aбwҼΑɐ��Ä�ɝ˝Ή]

]w7ԢΆcãӧʋφcʽŴatvțǾ·ɕ]

d]wFSүȣl]ɥFƬdĭҺƬÖ]ƙÍc

ԢΆ̱юƬ]]vSSSPE dԢΆɝ˝Ⱦ 10 ȣŊ

Ⱦc͋üˌcȾaΑΉQwVoSȶԄ SSPE c

ΑΉFϹepc^ɍzxw7lVSӡΑҴÐƬ

aDA\dԢΆc̱юDtf SSPE cΑΉFϹ

A\Aw7 
Q]aːΰϊͮatv9SSPE ѯ΍��¢Â

�È 2017:1) FĈɤMx\AwFSSSPE ѯ΍

{ǺӠ^O`AÍдţȜ{ǸҎaSˆʫc Ì

�aƼ[e SSPE cѯ΍��¢Â�È{ʎČOS

ːΉaӣQwѯ΍̙̈́cƈÐ{dEwK^{

ΚΔ^O\9SSPE ѯ΍��¢Â�È 2020:c

ĈɤĈ˳{Һo\Aw7ʜѦ��¢Â�Èa�

Ã¤�Ä����ÀÈ�CQ	ʬȱ{ǼĲQwV

oSCQ cԈΚ�˨	{ʎζOV7 
 
Ŧ�ėĜàø�

9SSPE ѯ΍��¢Â�È 2017:{ųВaĈ

ɤOV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ѵȶ`O7 
�

ŧ�ėĜĦè�

΅ǟSΉͤËӑΉȬĿԒSΈƦS˰˟ɨќS

ѯʪ̨ËѯʪƼ̈́SӞńѯʪS̤ ΍̨SƃĉΉË

ΟҋSʛʑSʛʑąŇc 10 ǋԈΚS22 ԈΚE

u`w CQ�˨	{ĈɤOV7öÑaǋԈΚ{ζ

Q7 
CQ 1. éɏɐβşɐĳХ͕�SSPE	awA\

ʡC\eWMA7� � � � � ԫ΅ǟԬ 
CQ 2. SSPEcΉͤawA\ʡC\eWMA7� � �

ԫΉͤËӑΉȬĿԒԬ 
CQ 3. SSPE cΈƦ{ʡC\eWMA7� � � � � � � � � � � �

ԫΈƦԬ 
CQ 4. SSPEc˰˟ɨќawA\ʡC\eWM

A7� � � � � � �   � ԫ˰˟ɨќԬ 
CQ 5. SSPEcѯʪʬ̨{ʡC\eWMA7� � � �

ԫѯʪ̨ËѯʪƼ̈́Ԭ 
CQ 6. SSPE^ӞńFɈћ`·ɕ{ʡC\eW

MA7� � � � � � � � ԫӞńѯʪԬ 
CQ 7. SSPEc̤΍̨{ʡC\eWMA7� � � � � � � � � �

ԫ̤΍̨Ԭ 
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CQ 8. SSPEcƃĉΉawA\ʡC\eWMA7� � � � � � � �

ԫƃĉΉËΟҋԬ 
CQ 9. SSPEcɕГËǯʮaǸQwʛʑawA

\ʡC\eWMA7� � �  � � ԫʛʑ	 
CQ 10. SSPEcʛʑąŇawA\ʡC\eW

MA7� � � �   � � � �ԫʛʑąŇԬ 
�

Ũ�Ī»�

��¢Â�ÈdS9ѯ΍ÐcӑћȬcԞAţ

΍ю͗awA\S�¬ È�c���·���

�Å¬¾Ì^TcϽąѱĎSΗ^Ǯc©ÂÈ�

`_{ВӓOSˆƝcɕГ~�¡�¹{ΚɿO

Vʌǒ{ʎζQwK^]SɕГ^ţ΍Гcɛɍ

̟ǧ{ʛʑQwʦ˄:2) ^ Minds ]dǧЎMx

\Aw7ːΰϊ]dSʜѦ��¢Â�È9SSPE
ѯ΍��¢Â�È 2020:a�Ã¤�Ä����

ÀÈ�Clinical Question; CQ	ȷȱ{ǼĲQw7O

EOSSSPE dțǾ·ɕ]]vSЯȨΰϊatw

�¬ È�dǾ`A7ɀv\S�¬ È�c�

��·����Å¬¾Ì^^paSSSPE ɕГ

c̤΍SʛʑaʔzwǊecӣđГcɛќ{ȧ

eŷӺOSCQ ȷȱ]ЯȨΔѿԐ{ʵγaOV

ʜѦ͠{ĈɤQw7 
�

ũ�Ħł�

10 ǋԈΚS22 ԈΚEu`w CQ�˨	cԈΚ˨

{ĈɤOV7 
�

�¤ĪÝĂ��

1) éɏɐβşɐĳХ͕�subacute sclerosing 
panencephalitis: SSPE	ѯ΍��¢Â�È 2017: 
ůͶŗħρǟΰϊҕіŕӔ ӽ̤ɐ·ɕϕʟϘ

ΰϊä˳�ӽ̤ɐ·ɕʟϘΰϊä˳	°Ã�È

ΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰ

ϊͮ�

2) Mind Eucʎѥ ѯ΍��¢Â�ÈaDI

w�Ã¤�Ä����ÀÈ^dԿĴΗҐƧ̨

î ʰːţ΍˿СѱĎ˿˷ EBM ʽŴʌҺä˳

�Minds	2017 ȣ 9 ˇ 19 ʰʍҦ 
http://minds4.jcqhc.or.jp/minds/guideline/pdf/Prop
osal4_ver.1.0.pdf 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

ѵȶ`O7 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

`O 
 

��·�ďĴ�

1) Ŋ͹� ő, ˾ː̴Í, ǭȏɑȢ, Ąъˀ҄, 
ϯΫĮí. éɏɐβşɐĳХ͕�SSPE	aDI

wԝ̺/ь–ԢΆɴąĎ̕cЯȨΔ`ɛЎaw

A\c˰Ѩ. ϓ 58 ƥʰːЯȨ��Ä�ǟý, ӟ
ȏ, 5.27 -28, 2017. 
2) Ŋ͹� ő, ˾ː̴Í, ǭȏɑȢ, оӒĖî, 
Ąъˀ҄ , ϯΫĮí . éɏɐβşɐĳХ͕

�SSPE	aDIwԝ̺/ь–ԢΆɴąĎ̕cЯȨ

Δ`ɛЎawA\c˰Ѩ. ϓ 49 ƥʰːǽıɝ

˝Ήǟý, Ӕ̢, 10.21-22, 2017. 
 
Ŭ�ĖĒńĆðe�Ŝ�ĐŐā÷��¸nªi7 �

��ĀľäÇ�

`O 
�

��¹ćßëĐŐ�

`O�
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`O 
�
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�

9éɏɐβşɐĳХ͕ԫSSPEԬѯ΍��¢Â�È 2020:Լ 

�Ã¤�Ä����ÀÈԫCQԬԈΚԫ˨Ԭ 

�

CQ 1. éɏɐβşɐĳХ͕ԫSSPEԬawA\ʡC\eWMA7 
CQ 1-1. SSPE dҼΑɐ��Ä�ɝ˝Ή^ЖGlOVFS_ctB`Έ̘]QEԿ 
CQ 1-2. SSPE cKxl]cΑͶ̦ͤ^ðȾcΑͶќҫd_B]QEԿ 

CQ 2. SSPE cΉͤawA\ʡC\eWMA7 
CQ 2-1. SSPE cłˌd_ctB`Ήͤ]QEԿĆ^ѯʪMxwK^FǊA]QEԿ 
CQ 2-2. SSPE cΉͤcϲҾd_B]QEԿ 
CQ 2-3. SSPE cӑΉȬĿԒad_ctB`pcF]vlQEԿ 

CQ 3. SSPE cΈƦ{ʡC\eWMA7 
CQ 3-1. ��Ä�ĠcћƦd`|]QEԿ 
CQ 3-2. ͶąĠcћƦd`|]QEԿ 

CQ 4. SSPE c˰˟ɨќawA\ʡC\eWMA7 
CQ 4-1. ԝ̺Ëь–cԢΆɴąĎd_cʬ̨]́ǧQwcFжA]QEԿ  
CQ 4-2. ͢ɅΔ`Х̪ɨќd]vlQEԿ 
CQ 4-3Ա͢ɅΔ`ԌӋͽĨ˰˟ɨќd]vlQEԿ 
CQ 4-4. Tcóa˰˟QiGpcd]vlQEԿ  

CQ 5. SSPE cѯʪʬ̨{ʡC\eWMA7 
CQ 5-1. _ctB`ʻa΄AS_ctBa˰˟{QQoVuжA]QEԿ 
CQ 5-2. ѯʪƼ̈́d]vlQEԿ 

CQ 6. SSPE ^ӞńFɈћ`·ɕ{ʡC\eWMA7 
CQ 7. SSPE c̤΍̨{ʡC\eWMA7 

CQ 7-1. ˹̈́Δ`̤΍d`|]QEԿ 
CQ 7-2. ʫV`̤΍d]vlQEԿ 

CQ 8. SSPE cƃĉΉ{ʡC\eWMA7 
� CQ 8-1. _ctB`ƃĉΉF]vlQEԿ 
  CQ 8-2. _ctB`ñҋFɈћa`vlQEԿ 
CQ 9. SSPE cɕГËǯʮaǸQwʛʑawA\ʡC\eWMA7 

CQ 9-1. ɕГːîhcɇͱηýΔʛʑad_ctB`pcF]vlQEԿ 
CQ 9-2. ñҋГhcɇͱηýΔʛʑad_ctB`pcF]vlQEԿ 
CQ 9-3. G±BWAhcɇͱηýΔʛʑad_ctB`pcF]vlQEԿ 

CQ 10. SSPE cѯ΍ʛʑąŇawA\ʡC\eWMA7 
� CQ 10-1. ΰϊͮatwʛʑąŇd_c˸`pc]QEԿ 
� CQ 10-2. ηýΔʛʑad_c˸`pcF]vlQEԿ 
� CQ 10-3. SSPE awA\ѤѽO\Aw´Ì¹³Ì�`_F]vlQEԿ 
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ėĜķâ� ːȣȬpʹȣȬaȲGϹGSȢɤ 28 ȣ 1 ˇtvӡǘOVʫѝ PML �Ì²�ÂÈ�Β

ӛ���¹�PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕý	{ϸϹOS΅ǟҀ˟{юvV7Ȣɤ 28 ȣ 1 ˇöӪ 223
øc PML ΄AΉċ�΄AqˆϰѯʪƉǧΉċ{ƊnՋ	cɗƿFŷӺMxV7Kc PML ΄AΉċ

cƼε·ɕcĸѮdь̺·ɕËɖɐШΌ 41 ċSЬŰΈËаȘİ΅·ɕ 21 ċSǊΑɐβşΉ 18
ċSHIV ɝ˝Ή 17 ċSЧ·ɕ 12 ċ]]vV7Kc PML ΄AΉċcBXԝ̺ JCVPCR ˰˟ӱɐ

�Probable PML öÐ	d 49 ċ]]vV7PML ^ѯʪMxV 49 ċ�Probable PML öÐ	cƼε·ɕ

cĸѮdь̺·ɕËɖɐШΌ 16 ċSЬŰΈËаȘİ΅·ɕ 14 ċSHIV ɝ˝Ή 4 ċSЧ·ɕԶċS

ǊΑɐβşΉ 4 ċ�®�È�Ã»¢Ċ͸Ⱦ	]]vV7Ȣɤ 29 ȣ 8 ˇ^ 12 ˇaȢɤ 29 ȣȬϓԳ

ƥDtfϓ 2 ƥ PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕý{ԚҫΈӬa\ӡĤOSlVȢɤ 30 ȣ 1 ˇaȢɤ 29
ȣȬϓ 3 ƥ PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕý{~Ä� �~șҌa\®�È�Ã»¢ӣҸ PML c˰Ѩ

{Ɗo\юvV7ː ȣc�Ì²�ÂÈ�c˰ѨEuSҀ˟λcʜѦSΒӛ Ì�ϚͱӋӠcσѬS

���¹cʜƝ{ƪv\reK^^`vV7lVʫѝ PET ˰˟SɕГь–ɴ JCV ɴą́ǧ^p

ӡΑMxSðȾˈ͸`�ÌÄ^`v\ewżСɐF]w7 
 
�
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ť�ėĜĔĒ 
ːΰϊcΚΔdSPML Ҁ˟���¹aʜƝ{

œCwK^atvStvˈŘ` PML �Ì²�

ÂÈ����¹{˷ϝO\ PML cѯʪƼ̈́S

ӑΉȬĿԒϘǧSʜѦcVoc΅ǟҀ˟{юB

K^]]w7 
 
Ŧ�ėĜàø�

ːȣȬpʹȣȬaȲGϹGSȢɤ28ȣ1ˇt

vӡǘOVʫѝՂՁՀ�Ì²�ÂÈ�Βӛ�

��¹�PML�Ì²�ÂÈ�Ǚƕý	{ϸϹOS

΅ǟҀ˟{юvV7Kc���¹dјʣʭѬa

�Ì²�ÂÈ�Ǚƕ{ӎЉOSPMLΉċΑΉʭ

ѬEucЯȨҀ˟λ{Ċ͸O\äśȂ{Öɇ

aΉċΒӛO\ɗƿŷӺ{юBΒӛ���¹

]]w7 
Ȣɤ 29 ȣ 8 ˇ^ 12 ˇaȢɤ 29 ȣȬϓԳƥ

Dtfϓ 2 ƥ PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕý{Ԛ

ҫΈӬa\ӡĤOSlVȢɤ 30 ȣ 1 ˇaȢɤ

29 ȣȬϓ 3 ƥ PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕý{~

Ä� �~șҌa\юvV7Muaʫ¡ÅÌ�

Ì{͸AVХPET˰˟cӡΑqɕГь–ɴ JCV
ɴą́ǧϦcӡΑaŸvϱ|W7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

PML �Ì²�ÂÈ�ǙƕýäśȂEuΒӛ

Ǻ͸cƅɛɯ҆˄{ѯ΍ɹȶţaҳôOSɕГ

^TcǯʮaǸO\ѽʵԇA\ƅɛ{ɁVc

XSɹȶţFƅɛ˄hѪĲO\äśȂaʎľԇ

e���¹{ϸϹOV7ɕГɗƿdɐń^ȣԧ

{ѪҦԇGSѯ΍ʭѬc�Ä�΁ƀdƊlRS

ĝͱԄ]cӎɡF`Mx\Aw7lVSӍώԚ

ҫΈӬ��Ì²�ÂÈ�äśȂ	cŪʭѬΰϊ

^OSóʭѬc�Ì²�ÂÈ�ǙƕFŨŒQw

ȷ^Qw7öÐ{ԚҫΈӬĝͱǙƕýa\Ƕ˟

OSɯѸ{ɁV7 
�

ŧ�ėĜĦè�

ϳ˛ԳԱȢɤ 28 ȣ 1 ˇöӪ 223 øc PML ΄A

Ήċ�΄AqˆϰѯʪƉǧΉċ{Ɗn7	cɗƿ

FŷӺÖ^`vV7Kc PML ΄AΉċcƼε

·ɕcĸѮdь̺·ɕËɖɐШΌ 41 ċSЬŰ

ΈËаȘİ΅·ɕ 21 ċSǊΑɐβşΉ 18 ċS

HIV ɝ˝Ή 17 ċSЧ·ɕ 12 ċ]]vV7Kc

PML ΄AΉċcBXԝ̺ JCVPCR ˰˟ӱɐ

�Probable PML öÐ	d 49 ċ]]vV7ХͶ˰

{ƊnХΈͱϱЇǟΔ˰˟d 20 ċ]ʭюMx

\AV7PML ^ѯʪMxV 49 ċ�Probable PML
öÐ	cƼε·ɕcĸѮdь̺·ɕËɖɐШΌ

16 ċSЬŰΈËаȘİ΅·ɕ 14 ċSHIV ɝ˝

Ή 4 ċSЧ·ɕ 4 ċSǊΑɐβşΉ 4 ċ�®�

È�Ã»¢Ċ͸Ⱦ	]]vVՋ�ΈƆ]dɖɐÃ

ÈªШ 9SSLE6SHIV4,�Ä��¢Ì�� 3 ]

]vVՋ	�

ϳ˛ԴԱȢɤ 29 ȣȬϓ 1 ƥ PML �Ì²�ÂÈ

�Ǚƕý�8 ˇ	]d 22 ċSϓ 2 ƥ PML �Ì²

�ÂÈ�Ǚƕý�12 ˇ	]d 23 ċcΉċ˰Ѩ{

юvV7ϓ 2 ƥ PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕý]

dǊΑɐβşΉ{Ƽε·ɕ^OV®�È�Ã

»¢Ċ͸ȾΑΉ PML cƬĸΑΉäċ 3 ċΚc

Ήċ˰Ѩ{юAS�Clinical	Definite PML cѯʪ

]]vV7�

ϳ˛ԵԱȢɤ 29 ȣȬϓ 3 ƥ PML �Ì²�ÂÈ

�Ǚƕý�1 ˇ	]dSǊΑɐβşΉ{Ƽε·ɕ

^OV®�È�Ã»¢Ċ͸ȾΑΉ PML cƬĸ

Α Ή ä ċ 4 ċ Κ c Ή ċ ˰ Ѩ { ю A S

�Clinical	Probable PML cѯʪ]]vV7lVS

�Ì²�ÂÈ�ʬ̨awA\p˰Ѩ{юAS+

ͯưcЯȨҀ˟λd PC ͽԄÐ]cĲŒSӤѠ

{Ŋʎ^OVpc]]vSǛ���FǽMAK

^p]vŚȣȬtvʫV`Ҁ˟λcʜѦ^`

vV7IlVS�Ì²�ÂÈ�äśȂFΉċΜ

ҁύź{ķb\DvSјʣƥazVwºÌÄc

qv^vqɗƿ҂̛`_ʻӢ^ŗŒ{ћOSŘ

ͪFжe`AK^EuSΜҁ˳ś^Βӛ˳ś{

ĿӼOSа̤ţρǋǟĴэѐͶǟ{Βӛ Ì�

ϚͱӋӠ^OV7-ƂƲƺ¯Æ��ńaɹȶǙ

ƕ{ӎЉOSäśȂEucčԎDtfңҳa\

Ҁ˟{юB���¹F˰ѨMxV7.Ǚƕýӡ

ĤaӶOSӡĤ 1 EˇŊaӺѧOSäŊїːӎ

Ț{Qwʬƈ^`vV7�

ϳ˛ԶԱğȮӟǹţ΍�È�Ì�ή˾u	a\�

Ã~�ºÌ�È�18F-THK5351FʫVaӡΑ

MxSKxl]aQ]aӡΑËĊ͸Mx\Aw
11C-CB184�¸�Æ�Ã~�ºÌ�È�Ԭ� 11C-
4DSTԫDNAƃɤ�ºÌ�È�Ԭ̂ ^paSðȾ

PMLɕГhc˰˟Ɋ͸FˌȼMxV7 
ϳ˛ԷԱʫѝaɕГь–ɴJCV IgM or IgGɴą

́ǧDtfɝ˝Öƒ̰ɐ́ǧFżС`ɴJCVɴ

ą˰˟ϦFӡΑÖ]]vSðȾc�Ì²�ÂÈ
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ː�Ì²�ÂÈ����¹]dǊʣcΉċ

ɗƿcŷӺFżС^`vSːȣcӺѧϳ˛Eu

PML Dtf΄AΉċcƼε·ɕ]dǊΑɐβ

şΉ�®�È�Ã»¢Ċ͸Ⱦ	cǄœ^ HIV ɝ

˝Ήc̿ǾFΚώv\G\Aw7Kxd MS {

Ƽε·ɕ^OV PML cΑΉaǸO\̫ɛ{ƞ

қOVϳ˛FŶʸMx\DvSðȾp PML Α

ΉcżСɐawA\ѥŴO\re7Х PET ˰˟

p�Ã~�ºÌ�È�FżС^`vSPML {Ö

ɇ^O\�Ã�Ì��cѱĎh^ϳfweż

СɐF]w7lVSɕГь–ɴ JCV ɴąćǧ

^ Index cѧϙatvSͯư£�Ã�·¯Ċ͸

˰ѨÖc MS Ήċaӫux\AVɴą˰˟Dt

f Index ѧϙFócǊΑɐβşΉɕГqócƼ

ε·ɕ^OV PML ɕГ]ṕǧS˰ѨFżС

^`wżСɐF]w7 
�

ũ�Ħł�

PML �Ì²�ÂÈ�ǙƕýatwΉċΒӛ

���¹{γώOStvˈŘ`ΉċɗƿŷӺF

żС^`vV7ː ȣc˰ѨEuSҀ˟λcʜѦS

Βӛ Ì�ϚͱӋӠcσѬS���¹cʜƝ{

ƪv\re7ȲGϹGː�Ì²�ÂÈ����

¹cƛԐ͖{˰Ѩ`FuʜƝO\re7lVʫ

ѝ PET ˰˟SɕГь–ɴ JCV ɴą́ǧ^p PML
ɕГDtfTcѯʪ˰Ѩaˈ͸`�ÌÄ^`
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�

áæd<=mŉĳË´¿ËđŅĮče¹ŝº`�sTz~a�

<Mf]eİÂĒ�ĉ·ĒĀÈ 
�

ΰϊĿɹГԼњ˫ʟν� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ��Ä�ϓÍӋ�

ΰϊŨŒГԼÖҿÍͶ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ��Ä�ϓÍӋ�

�

ėĜķâ� ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	d JC ��Ä��JCV	aқƦQwв̋Δ`Фԝ·ɕ]]

vS˸U`φԒcİ΅ɲŇFӣÓQw7lVSTcѯʪaDA\dХТԝ̺�CSF	{͸AV JCV
�§¹ DNA c PCR ˰˟FˈŘ]]w7Ȣɤ 19 ȣȬ�2007 ȣ 4 ˇ	tvǧӓΔÃ~Ä��¹ PCR
˰˟atwţ΍˿ӣhcѯ΍ʛʑ{ñO\SPML cǪԛǬ�Ì²�ÂÈ�{юv\Aw7Ȣɤ 19
ȣȬEuƅ 29 ȣȬ�12 ˇͯư	l]aƃѧ 1,874 øc˰˟{ǪʭOS208 Ɔc PML ɕГ{γѸO

V7lVSȢɤ 28 ȣȬaȲGϹA\Sɀ˖c˰˟tvpәʠ`ҜԞɝȬ PCR ˰˟S`ufaː

ΰϊͮc PML �Ì²�ÂÈ�ǙƕýaDIw PML ΄AΉċΒӛ{ʛʑOV7Ȣɤ 29 ȣ 1 ˇE

u 12 ˇl]aţ΍˿ӣEučԎMxV 150 øc˰˟cǪЅDtfɕГ Ì�{ӺѧOSƬĸa

DIw PML cŚƈ{Ѥ˙OV7ƅˌӢaDA\ȶ˰˟{ǪʭOVѓ˰Г 98 ƆcBXS28 ƆF

CSF-JCV ӱɐ{ƌOV7ƅ˰˟aDIwӱɐГcBXSь̺·ɕSаȘİ΅·ɕSHIV ɝ˝ΉS

ɖɐШΌSTcócƼε·ɕ{ˈOVɕГFSTxUx 8 FS6 ƆS5 ƆS5 ƆS4 Ɔ]]vV7

lVSȢɤ 28 ȣȬaȲGϹGS®�È�Ã»¢{ˉ͸O\AVǊΑɐβşΉɕГ 1 Ɔc CSF a

DA\ JCV ӱɐŶɊFѸouxV7ːΰϊɤЅdSʰːaDIw PML c΅ǟΔ͢Ʌ{ŶʸO\

DvSTcΑΉcНʾawA\cˈ͸`ɗƿƼΙ^`w7�

�

ť�ėĜĔĒ 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�Progressive Multifocal 

Leukoencephalopathy: PML	dSİ΅ÒĳɕГϕ

cÖ˜κϲϱЇaDA\ JC ��Ä��JCV	F

Ǆ̎QwK^]ȲGқKMxw7PML dİ΅ɲ

ŇaӣҸOVǊ˸`·ɕ^ƃĉO\ΑͶQw

K^EuSTcŚƈqНʾ{ɱʐQwK^dS

ţ΍юʟ{ӃŀaǪʭQwÐ]ӑћ]]w7 
ʰː]dSϠƬctB` PML {Ɗnǋѝ˺

`ª¯Ã�� Ì�²Ì�FʤģMx\A`

A7PML ѯʪad͢΂ɐDtfďљɐc͖EuS

ХТԝ̺�CSF	{͸AV JCV �§¹ DNA c

PCR FÍдΔ`˰˟ɪ̨^`v\Aw7ː ΰϊ

dSƬĸcţ΍˿ӣEučԎMxV CSF Ö JCV
c PCR ˰˟{ʛʑQwK^]ǪԛǬ�Ì²�

ÂÈ�{ǪʭOSPML cŚƈDtfTcНʾ{

ʵuEaQwK^{ΚΔ^OV7Ȣɤ 29 ȣȬ

aDIwːΰϊ]dSŊȣȬl]^ƅ˸c�Ì

²�ÂÈ�{ϸϹQw^^paSCSF-JCV ӱɐ

ГcЯȨɗƿEuƬĸc PML aӣQwˆʫc

ŚƈDtfTcНʾ{Ѥ˙OV7 
 
Ŧ�ėĜàø�

1) ˓ʩDtf˰˟Ϧ 
CSFEucDNAcɸľadQIAamp MinElute 

Virus Spin Kit�Qiagen ηї	{͸AV7Ã~Ä�

�¹ PCR atw JCV-DNA cǄȠDtf˰ľa

dSLightCycler Dtf LightCycler 480 Probes 
Master�ĵa Roche ηї	SJCV c T Ӆþǚԋƺ

{˹Δ^OVƃɤ DNA�°Â�·ÌSœ̙ĿѤ

°ÆÌ¯	{͸AV7 
2) ţ΍˿ӣhc JCV ˰˟ʛʑ 
˰˟cƎά^Řͪş{ƪwVoSJCV ˰˟c

ŹôaӣQwɗƿ{�È�Ì¦�¡��¡a

\ĴӡO\Aw7ţ΍˿ӣc×̤ţϕEuӿǚ

ºÌÄa\˰˟cčԎ{ŹIôIVȾS˰ąҩ

ҳ͸c��¡{čԎГaҳôOV7ҩҳ��¡

{͸A\ȶΰϊɨaņΥOV CSF ˰ąEu

DNA {ɸľOSÃ~Ä��¹ PCR {͸AVǧ

ӓ˰˟atv\ JCV �§¹c�­Ìʣ{́ǧ



Ŀɹΰϊƿƍ˄΁ƀ 18 

 �&�,)�&�

OV7Ѥ˙ϳ˛{čԎГaƿƍOV7 
3) ЯȨɗƿcŷӺ^Ŀ˙ 
ŊȣȬaȲGϹG 66 ԈΚEu`wҙƛλ{

×̤ţaҳôOSɕГcȣԧqɐńS˰ąʉŸ

ʻˌSЯȨɨќSƼε·ɕS̤΍̊ϕcɗƿ{

ŷӺOV7ɁuxVɗƿ{ Ì�²Ì�şOV

ȾSѤ˙a͸AV7 
4) PML ΄AΉċΒӛcʛʑ 
×̤ţEuc˰˟čԎ{ŹIôIVӶSːΰ

ϊͮaDIw PML ΄AΉċcΒӛawA\ѽ

ʵOSɯ҆{ɁVȾ]×̤ţcҸϵĭ{ PML �

Ì²�ÂÈ�ǙƕýaңҳOV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊdSƬώɝ˝Ήΰϊɨ«¡{ǸҎ^Q

wţǟΰϊĝͱǶ˟ǙƕýcɯѸcp^aǪ

ʭMxV7 
�

ŧ�ėĜĦè�

1) ˰˟ǪЅ 
Ȣɤ19ȣ4ˇEuƅ29ȣ12ˇͯưl]aS

1,874øcCSFÖJCVcPCR˰˟{ǪʭOV7ѓ

˰Г1,492ƆcBX208ƆcCSFaDA\JCV-
DNA{˰ľOV7lVSȢɤ28ȣ4ˇtvS˰ ˟

Źôʻa×̤ţaǸO\ːΰϊͮcPML΄A

ΉċΒӛawA\ѽʵOSPML�Ì²�ÂÈ�

Ǚƕýa×̤ţcҸϵĭ{ңҳO\Aw7Ήċ

ΒӛӡǘEuȢɤ29ȣ12ˇͯưl]aSci

182Ɔc×̤ţcɗƿ{ƅǙƕýaңҳQwK

^]ːΰϊͮaDIwPML�Ì²�ÂÈ�{

ʛʑOV7Ȣɤ29ȣ1ˇEu12ˇl]c1ȣӢa

DA\dS150øc˰˟{ǪʭOS68˰ąaDA

\JCV-DNA{˰ľOV7ƅˌӢaDA\ȶ˰˟

{ǪʭOVѓ˰Г98ƆcBXS28ƆFCSF-JCV
ӱɐ{ƌOSʫѝcӱɐГ^O\γѸMxV7

lVS15ƆcӱɐГaDA\dS̗Ӣ˰˟ýη

]cCSFÖJCV˰˟FǪʭMx\AVFS3ċF

ӱɐcŃǧaбv\DuRSȶΰϊǬ]cҜԞ

ɝȬ˰˟{ǪʭQwK^]JCVӱɐ]]wK^

FŃʵOV7 
2) CSF-JCVӱɐГcĿ˙ 
Ȣɤ29ȣ1ˇEu12ˇaDIwǪԛǬ�Ì²

�ÂÈ�aDA\γѸMxVCSF-JCVӱɐГ28
ƆcЯȨɗƿ{Ѥ˙OV7ӱɐГcȣԧcÖǏ

ěd62.5̉]]vSͼɐF50%]]vV7ӱɐГ

28ƆcƼε·ɕcĸѮdS+ь̺ШΌϦ·ɕ8
Ɔ�ɖɐÃÈªШSΓьΈSԜԝШϕԬSIаȘ

İ΅·ɕ6Ɔ�SLESǊΑɐβşΉϕԬS-HIVɝ

˝Ή5ƆS.ɖɐШΌ5Ɔ�ЙϯПΎSРЩШϕԬS

LTcó4Ɔ]]vV7ǊΑɐβşΉ{ˈOV

ӱɐГ1Ɔd®�È�Ã»¢cɳÓ{ŹI\A

V7lVSƅɕГawA\dSȶΰϊǬDtf

ϠƬNIHaDA\CSFÖJCVcҜԞɝȬPCR˰

˟FǪʭMxS^paӱɐŶɊ{ƌOV7 
�

Ũ�Ī»�

ː�Ì²�ÂÈ�d PML ɕГʣcѝ˺Fӫ

uxwŶԄSѶϯ`ЯȨɗƿ{Ã~Ä��¹]

ŷӺQwK^F]Gw^ABŅ͖{ˈQw7l

VSPML ɕГWI]`eѓ˰ГĳącɗƿFӺ

ωMxwVoSƼε·ɕqɐń^AvV˸U`

ѣȬEu PML ΑͶcНʾ{Ѥ˙QwK^Fż

С]]w7 
Ȣɤ 29 ȣȬcːǪԛǬ�Ì²�ÂÈ�aD

A\dŚ ȣȬaǼĲOVҜԞɝȬ PCR ˰˟{

ϸϹOV7ː̨dԞȬ͐ЄϥїFżС`ˣӏɸ

ľ�Â¹{͸Aw˰˟Ϧ]]vSÄÌ�È˰˟

aDA\˰ľÑӫě 50 �­Ì/mLŜ ԞɝȬc

˰˟aDA\ 10 �­Ì/mL c JCV-DNA {˰ľ

QwK^FżС]]w7Kxl]a͸A\GV

ƅ˰˟c˰ľÑӫěd 200 �­Ì/mL υȬ]]

vSPCR aDA\Ƀӓc��£ÄF˰ľMxV

apӣzuRSӱɐŃǧaбu`A�Ì�Fʢ

ќMxV7OEOSҜԞɝȬ PCR ˰˟Ϧ{͸A

wK^] CSF Öc˴Ƀӓc JCV-DNA {γǪa

˰ľQwK^FżС^`vV7ʹȣȬaȲGϹ

GðȣȬaDA\p®�È�Ã»¢ɳÓÖc

ǊΑɐβşΉɕГF CSF Ö JCV ӱɐ{ƌOV

FS˰ ąÖc��Ä��­Ìʣd 100�­Ì/mL
ˎ͂]]vSҜԞɝȬ˰˟{ǼĲQwŊc˰˟

]d˰ľFƨӽ]]vVK^FʌǵMxw7ː

ΉċaDA\dϠƬ NIH aDA\pҜԞɝȬ

˰˟FǪʭMxSƅPeӱɐcϳ˛FɁux\

Aw7͢ϔQiG͖^O\SҀ˟λ{ñO\ʎ

ČMxVɗƿEuŃʪQw^SːΉċaDA\

dͽĨɨќEu PML F΄zxVpccSƅ·

ɕa͢ɅΔ`ΉĚFѸoux\A`A7Q`z

XSҜԞɝȬ˰˟{͸AwK^]S͘ΉĚɐc

PML c˰ľOVK^FʌǵMxV7ː ΰϊͮa

DIw PML ѯ΍��¢Â�È 2017 aDA\dS
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͘ΉĚɐ PML {ѯʪQwVocѯʪƼ̈́cʜ

ѦF`Mx\Aw7Kxl]aȶΰϊǬaDA

\ CSF Ö JCV {˰ľOVΉċ]dSĆuEc

Ö˜κϲΉĚFѸoux\AV7ðȾSǊΑɐ

βşΉ{Ɗn˸U`Ƽε·ɕ{Нʾ^OV

PML aDA\S͘ΉĚaүȀӳ] JCV {˰

ľQwK^F]GxeSʲˌcѯʪaґͦQw

K^FˌȼMxw7 
lVSүȣ]dS�·Ì�¼Ä²Ì�c CSF

Ö JCV ˰˟aDA\Ӯɐ^ŃʪMxV˰ąFS

ȶΰϊǬaDIwҜԞɝȬ˰˟atv\ӱɐ

{ƌQw�Ì�FͭOe`A7ĉS\S̗Ӣ˰

˟ýηaDA\ CSF Ö JCV ˰˟FǪʭMxV

ȾSȶΰϊǬaҜԞɝȬ˰˟FčԎMxw�Ì

�FǄC\Aw7CSF Ö JCV cҜԞɝȬ˰˟

dS˰ąÖc��Ä� DNA {˴Ƀӓc̺͆a

l]ԞȬa͐ЄQwVoSTcȔυaDA\d

͜ӀOVĈ˳ГFɪĈ˳]˰˟{юBɈћF

]w7TcVoSú˳aDA\̜͸Mx\Aw

ˣӏɸľÆµ�¡atw˰˟cаŚşFƨӽ

]]w7ːǪԛǬ�Ì²�ÂÈ�aDA\Ǫʭ

O\AwҜԞɝȬ˰˟dSĽͱOBw˰ąʣa

DA\�·Ì�¼Ä²Ì�c̗Ӣ˰˟aŔw

pccS˰ľÑӫěc͖EuºÃ�¡F]w7

TcVoSţ΍˿ӣEuȶΰϊǬhc˰˟čԎ

ʣd̿ǾO\A`A7ƅʻaS̗Ӣú˳c CSF
Ö JCV ˰˟d¨��ÄÌ°�¡şF`Mx\

DvSҮҶɐqϟĐɐaDA\Ņ͖{ˈQw7

үȣ]dSPML F΄zxVǀƃa�·Ì�¼Ä

²Ì�]ҮҶ˰˟FǪʭMxVȾSȶΰϊǬa

γѸ˰˟pOed®�ÆÌ~�°˰˟FčԎ

Mxw�Ì�FΚώv\Aw7wlvStvǊ

ec PML ΄AɕГawA\̗Ӣ˰˟ýη]�

�ÃÌ¤È�FǪʭMxVȾSҜԞɝȬ˰˟{

ΚΔ^O\ȶΰϊǬaΉċɗƿFӺωMxw

®ÆÌFВCuxw7KcͯͤdSːΰϊͮa

DIw PML �Ì²�ÂÈ�cŘͪşaDA\

ˈ͸]]wK^{ζO\Aw7 
ʹȣȬEuȲGϹGːȣȬaDA\p˰˟

čԎГaǸO\ PML ΄AΉċcΒӛawA\

ѽʵOSɯ҆{ɁVÐ]ːΰϊͮa×̤ţcҸ

ϵĭ{ңҳO\Aw7PML cѯʪq̤΍aӣQ

wΰϊ]dS˸U`ĿӒcǺӠǯF�Ì¹{ϱ

ЇOSǊԄΔaĿ˙{юBK^Fӑћ]]w7

lVSPML �Ì²�ÂÈ�ǙƕýaDIwŸv

ϱmaDA\dSɗƿcŷӺqĿ˙aœC\×

̤ţEuc�È�Ä�Ì�ÀÈaǸɊO\D

vSPML cţ΍cƈÐaґͦO\Aw7ː Ǫԛ

Ǭ�Ì²�ÂÈ�dƬĸaDIw PML cΑͶ

{˰άQwVocȺŐ{ɹv\DvSðȾpϸ

ϹO\ΰϊͮaɗƿ{þӀQwɈћF]w7 
�

ũ�Ħł�

CSF-JCV c PCR ˰˟atv\Ƭĸc PML ѯ

΍{ʛʑOSǪԛǬ�Ì²�ÂÈ�{ϸϹOV7

ːȣȬaDIw CSF-JCV ӱɐГcª�ÌÈd

үȣ^ƅ˸]]vSǊΑɐβşΉɕГ 1 ƆaD

A\ӱɐċFѸouxV7lVSʹȣȬEuȲ

GϹA\ҜԞɝȬ PCR ˰˟{ϸϹOStvʲA

̏ӳ]c PML cѯʪaґͦOV7 
 

Ū��Ä¢ŘÍ±�
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�
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2) Ǥɦ - Űͺϧǚ , ˘˚ � Ⅲ , ÖҿÍͶ ,     
њ˫ʟν, Μ͎ïɉ, πī̤ˊ, ӟȀēǝ. ͽ
ĨËΈͱËӅþǚѤ˙]ɖɐÃÈªШF΄zx

VSԞȬÃÈªͰ̷͍{ÿvVҺюɐǊȓɐΓ

ҙХΉc 1 ċ. ϓ 22 ƥʰːκϲɝ˝Ήǟýǟ

яǋý, νȊ, 10,13-14, 2017Ա 
3) Ï̳Ў̤, ÖҿÍͶ, њ˫ʟν, Ԟ˾ğǍ, 
ӗˍɋ˽ , Ө̞Ϗñ , ͑ź� ̑ , Űͺϧǚ ,   
Ï˫Āǎ , ӾϒƼȳ , Ȍ͹Ėå , ͎� ̮ʦ ,   
ǔØǗЗÍ, ̙͎л̮, Ȉ͹̄ï. ːӈaDI

wҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	�Ì²�ÂÈ

�cͯͤ԰PML �Ì²�ÂÈ�Ǚƕýƿƍ԰. 
ϓ 22 ƥʰːκϲɝ˝Ήǟýǟяǋý, νȊ, 
10,13-14, 2017Ա 
4) ÖҿÍͶ, њ˫ʟν. ХТԝ̺Ö JC ��Ä

�cҜԞɝȬÃ~Ä��¹ PCR ˰˟aDIw

CLIA Ѹǧ°Â�·ÌDtf°ÆÌ¯cˈ͸ɐ. 
ϓ 22 ƥʰːκϲɝ˝Ήǟýǟяǋý, νȊ, 
10,13-14, 2017Ա 
5) Nakahara J, Kufukihara K, Tanikawa M, 
Nakamichi K, Saijo M, Miura Y, Fujiwara H, Jinzaki 
M, Yoshizaki T, Suzuki S, Takahashi S, Suzuki N. 
Third Japanese case of fingolimod-associated PML 
in natalizumab naïve MS: Coincidence or alarm 
bell? 7th Joint ECTRIMS ACTRIMS Meeting 2017, 
October 25-28, 2017. 
�
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ΰϊĿɹГԼӨ̞Ϗñ� � а̤ţρǋǟƲƺţ΍ǟ�È�ÌĴэѐͶǟӋӠ 
ΰϊõёГԼȈ͹̄ï� � Ӕ̢ǋǟǋǟӬХБşËκϲΈɞǟ�κϲĸρǟ	 
ΰϊĿɹГԼњ˫ʟν� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ��Ä�ϓÍӋ 
ΰϊĿɹГԼÏ̳Ў̤� � ˗ìӍώԚҫΈӬХκϲĸρ 
ΰϊĿɹГԼǤɦ%Űͺϧǚ ˗ìţρǋǟîąΈͱǟĿӒ 
ΰϊĿɹГԼӾϒƼȳ� � ĄҖÖӋΈӬκϲĸρ 
ΰϊĿɹГԼӗˍɋ˽� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋϓƤǬ 
ΰϊĿɹГԼÏ˫Āǎ� � ˗ìţρ̈ρǋǟǋǟӬХκϲΈɞǟĿӒ�κϲĸρԬ�

ΰϊĿɹГԼŰ͹ӹž� � ɄȍǋǟǋǟӬţ̈щǟΰϊӋʞǻϾţǟĿӒ 
ΰϊĿɹГԼӒ˔ɑÍ� � ƽͫţρǋǟϽƃţ΍�È�Ìκϲĸρ 
ΰϊĿɹГԼԞ˾ƒÝ� � ƬώΈӬ˿˷ţͬΈӬκϲĸρ 
ΰϊŨŒГԼԞ˾ğǍ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋϓƤǬ�

ΰϊŨŒГԼȌ͹Ėå� � ɤ͹ĻӐɄȒýΈӬκϲĸρ�

ΰϊŨŒГԼ͎� ̮ʦ� � Š̶ҿǋǟîͨĵҵɝ˝ΉÃ�Ì��È�ÌĿǚΈɞËѯʪӋӠ 
ΰϊŨŒГԼӟȐƒӊ� � Š̶ҿǋǟǋǟӬţǟΰϊρШΌΈͱǟĿӒ 
ΰϊŨŒГԼǔØǗЗÍ κɦșʹǃĔğΰϊɨɝ˝ΉӋ 
ΰϊŨŒГԼÖҿÍͶ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ��Ä�ϓÍӋ 

 
ΰϊћʱ� үȣSGzo\τ]d]wF®�È�Ã»¢]̤΍ÖcǊΑɐβşΉɕГF PML {

ΑΈQwċFƬĸǉ]ƿƍMx\Aw7ͯ̏ӳ�2017 ȣ 10 ˇˏʻ͖	]S҅ǉƬ]dʌѧ 21.7 Î

îc®�È�Ã»¢̤΍ɕГaǸO 12 ċ�ʹȣEu 3 ċǄœ	c PML ΑΈГFƿƍMx\AwÍ

ʬSːӈ]dʌѧ 5.8 Ŧîc®�È�Ã»¢̤΍ɕГaǸO 4 ċ�ʹȣEu 2 ċǄœ	cƿƍF]

w7ʹȣȬSːӈ]d҅ǉƬ^̕ҥO\®�È�Ã»¢̤΍aқƦQw PML ΑΉГʣFˈɛa

ǊAK^{ƿƍOV7ðȣȬSƬĸǉ]cΑΉċ�Dtf®�È�Ã»¢̤΍ɕГċ	cɗƿF˃

ʫMxVc]ĹѤ˙{ѲmV7ʹȣƅ˸SϷѧǟΔɪ̨�¶~�ÈĿȚ	{͸A\ːӈ^҅ǉƬ^

cΑΈԍȬ{̕ҥË˰ѨOV7ͯ̏ӳaDA\Sːӈ]d҅ǉƬ^̕ҥO\®�È�Ã»¢aқ

ƦQw PMLcΑΈԍȬFˈɛaԞAK^FζMxSKcϳ˛dʹȣ^ƅ˸cĥƈ{Ѹo\AV7

®�È�Ã»¢̤΍aқƦQw PML ɕГaӣO\SðȾpƬĸǉcΑΈŚƈ{̫ўQwɈћF

]w7 
 
ť�ėĜĔĒ�

ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�Progressive multifocal 
leukoencephalopathy; PML	dSzFƬ]d 1,000
Îîa 1 îFΑΈQwԃȟaτ`Фԝɐ·ɕ]

]w 1)7PML c͢Ʌd́c 5 ͖aӺⅠ]Gw7 
1) İ΅ÒĳГaΑΈQw�ğȟГdjkΑ

ΈO`A	 
2) Хĸ]c JC ��Ä�cǄ̎�Ĺ̰ɐş	

{ŰƦ^Qw 
3) ΓҙaǊΑɐËҺюɐcФԝΈȓFľͯ

OS͟ Ԣ΋ËƤКԢ΋ËѸά˿СӷǮՌǐ

Ѻ`_cǊȸ`κϲΉͤFľͯQw 
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4) ҺюFʲeSʣÊˇ]͘Ś͘ѥaбw 
5) ͯͤ]dˈŘ`̤΍ʬ̨F`A 
HIV ɝ˝atw AIDS {Нʾ^O\ PML {

ΑΈQwċF̕ҥΔǊeќuxwFSˆү]d

İ΅ɲŇщcŎĈ͸^O\ PML {ΑΈQwċ

FцωMxww]w7 
®�È�Ã»¢dǊΑɐβşΉcĹΑãӧ

aǸO\̤΍Ř˛{ˈQwİ΅ɲŇщ]]w7

®�È�Ã»¢dÃÈªͰёԄa]w�®�

È��È 1-ÃÈӏŹǰąaǸO\ɲŇΔaĈ

͸O�~È��¤�¡	SÃÈªϛEuˏˬьh

cÃÈªͰσľ{̿ǾMSw7KcĈ͸˿ȩa

tvSǊΑɐβşΉcˏˬьÃÈªͰaƊlx

wаȘŶɊɐՃϯПcÖ˜κϲϦhc̷͍{

ɲŇOS¸�ÃÈcФԝ{ɲŇQw7 
Gzo\τ]d]wFSүȣS®�È�Ã»

¢]̤΍ÖcǊΑɐβşΉɕГF PML {ΑΈ

QwċFƬĸǉ]ƿƍMx\Aw 2-5)7 
ͯ̏ӳ�2017 ȣ 10 ˇˏʻ͖	]S҅ǉƬ]d

ʌѧ 21.7 Îîc®�È�Ã»¢̤΍ɕГaǸ

O 12 ċ�ʹȣEu 3 ċǄœ	c PML ΑΈГFƿ

ƍMx\Aw7ÍʬSːӈ]dSʌѧ 5.8 Ŧî

c®�È�Ã»¢̤΍ɕГaǸO 4 ċ�ʹȣE

u 2 ċǄœ	cƿƍF]w7́ ȣȬSː ӈ]d҅

ǉƬ^̕ҥO\®�È�Ã»¢̤΍aқƦQ

w PML ΑΉГʣFˈɛaǊAK^{ƿƍOV7

Kcϳ˛tvS҅ǉƬ^̕ҥO\ːӈ]d®�

È�Ã»¢aқƦOV PML cΑΈԍȬFԞA

K^FζƗMxV7 
ðȣȬSƬĸǉ]cΑΉċ�Dtf®�È�

Ã»¢̤΍ɕГċ	cɗƿF˃ʫMxVc]Ĺ

Ѥ˙{ѲmV7ːΰϊcΚΔdSʹȣƅ˸aS

ːӈ]ΑΈOV®�È�Ã»¢̤΍aқƦQ

w PML ɕГcΑΈԍȬwA\SϷѧǟΔɪ̨

�¶~�ÈĿȚԬ{͸A\҅ǉƬ^c̕ҥË˰Ѩ

{юBK^a]w7 
 
Ŧ�ėĜàø�

ŠÍ±üš�

Ƭĸǉ]®�È�Ã»¢{їҷËғǇQwї

щýηaǸO\SԳԬƬĸǉ]®�È�Ã»¢

FĽʬMx\AwɕГcϽʣ�ʌѧԬDtfSԴԬ

ƬĸǉaDA\®�È�Ã»¢̤΍ÖaͶP

V PML�ӑǋ`ŎĈ͸aѵȶ	cΑΈГʣaӣ

QwɗƿʎČ{čԎOV7 

Š�çàøš�

PML ΑΈГʣ{®�È�Ã»¢̤΍ɕГc

Ͻʣ]ӭOVě{9PML ΑΈͪ:^ǧЎOSl

RS̔ ǉƬ]c PML ΑΈͪ{ϙľOV7́ aS

҅ǉƬ^ːӈc PML ΑΈͪFϕOA^AB÷

ǧcp^S҅ǉƬc PML ΑΈͪ{ːӈc®�

È�Ã»¢̤΍ГʣaÛP\S9ːӈaDIw

PML ˌȼΑΈʣ:{ϙľOV7ɁuxVě{Ȣ

ƴ�$	^OS¶~�ÈĿȚä́P\ΑΈʣF 0
îS1 îS2 îS3 îS4 î^`wγͪĿȚ{T

xUxϙľOV�ˈɛ̙̈́Ծ1ԩԬ7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊd͢ǧɕГEuɁuxVɗƿ{ɭz

RSΑΈГcƿƍʣcm{Ŀ˙Qwɪ̨{͸A

\AwVoSĝͱΔ`ӎɡdɈћ^O`A7 
 
ŧ�ėĜĦè�

Ƭĸǉ]®�È�Ã»¢FĽʬMx\Aw

ɕГcϽʣ�ʌѧ	Dtf®�È�Ã»¢aқ

ƦQwPMLcΑΈГʣ{ё1aζQ72017ȣ10
ˇ31ʰcʻ͖]S̔ ǉƬ]dⅠ217,000ċc®�

È�Ã»¢̤΍ɕГaǸO\12ċ�ʹȣEu3
ċǄœ	cPMLΑΈГFγѸMxV7Íʬ]ː

ӈ]dSⅠ5,800ċc̤΍ɕГaǸO\4ċ�ʹȣ

Eu2ċǄœ	cPMLΑΈГFγѸMxV7 
҅ǉƬcPMLΑΈͪd0.000055�12/217,000	

]]vSːӈ]p҅ǉƬ^ƅ˸cԍȬ]PML{
ΑΈQw^÷ǧOV9PMLˌȼΑΈʣ:dS5,800
ċa҅ǉƬcPMLΑΈͪ{ÛPVěc0.321ċ
^`vV7Kcě{Ȣƴ�$	^O\S¶~�È

ĿȚä́PVːӈaDIwPMLΑΈͪcĿȚ

{ё2aζQԱ 
¶~�ÈĿȚä́PVːӈcPMLΑΈͪdS

0î�ΑΈͪԾ0.726ԬS1î�ΑΈͪԾ0.233ԬS2î
�ΑΈͪԾ0.037ԬS3î�ΑΈͪ<0.004	]]vSː

ӈ]3îöÐPMLFΑΈQwγͪd1ԩap͂

V`EvVԫp<0.001Ԭ7KcK^EuSͯ̏ӳ

]dːӈ]c®�È�Ã»¢aқƦQwPML
cΑΈԍȬ�4ċ	d҅ǉƬ^̕ҥO\ϷѧǟΔ

aˈɛaԞAK^FζMxV7Kcϳ˛dʹȣ

^ƅ˸cĥƈ]]vV7`DS҅ǉƬ]c®�

È�Ã»¢̤΍Гʣ{20Îî^Ǿ`oaќω

pvVǀƃ]pƅ˸aϷѧǟΔˈɛȗFѸo

uxV7 
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®�È�Ã»¢aқƦO\ PML {ΑΈQw

γͪ�ΑΈͪ	dGzo\ăeSEwTxFġ͙

aΑͶOSæAaͥώOVäҎ]]wVoST

cΑΈͪd¶~�ÈĿȚaɀB^÷ǧ]Gw7

TcVoːΰϊ]d¶~�ÈĿȚä́PVː

ӈ]c®�È�Ã»¢aқƦQw PML cΑΈ

ͪ{ϙľOV7ͯ̏ӳaDA\γѸMx\Aw

3 ċd҅ǉƬ^̕ҥO\ԍȬFˈɛaԞAK^

FζMxV7 
҅ǉƬ]dS®�È�Ã»¢aқƦQw PML

cΑΈa£�Ã�·¯̤΍FĭюO\AVΉ

ċ�£�Ã�·¯Eu®�È�Ã»¢a̤΍щ

{ǈ˃OVċ	cƿƍFǊA 2-5)7ːӈ]ƿƍM

xV 3 ċaӣO\dSAlWѶϯ`ΉċƿƍF

`Mx\DuRSΑΈcϲЁdÒʵ]]w7ð

ȾcΉċƿƍFˌȼMxw7 
ːӈF҅ǉƬ^̕ҥO\®�È�Ã»¢̤

΍aқƦQw PML cΑΈԍȬFԞAͱͺ{͢

ǧQwVoadSðȾpːӈ]ΑΈQw PML ɕ

ГcŚƈ{̫ўO\AeɈћF]w7͢aS®

�È�Ã»¢atw̤΍FʭюMx\AwǊ

ΑɐβşΉcɕГ]dGzo\ɟӑ`ΈͤѢ

ǵF`MxwiG]]yB7MuaSκϲĸρ

ţF PML cΑΈ{ʲȀӳ]΄ASҮҶa͢

΂Δ˰˟{Ǫʭ]GwtB`òϱm{ĈwK

^pӑћ]]w7TcVoapSː ӈ] PML c

ΑΈ{Δγaǵά]Gw�Ì²�ÂÈ���

�¹c˷ϝFɈћ]]w7�Ì²�ÂÈ�at

vцωMxV PML cɕГɗƿ{ѶϯaĿ˙OS

ʫV`��¢Â�ÈcϘǧaǲÓ]GwtB

`άќcΑĕFˌȼMxw7 
 
ũ�Ħł�

ʹȣȬ^ƅ˸aSːӈ]d҅ǉƬ^̕ҥO\

®�È�Ã»¢̤΍aқƦQw PML ΑΈԍȬ

FˈɛaԞAK^FζMxV7®�È�Ã»¢

̤΍aқƦQw PML ɕГaӣO\SðȾpƬ

ĸǉcΑΈŚƈ{̫ўQwɈћF]w7 
 
�¤ĪÝĂ��

1) ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	ѯ΍��¢Â

�È 2017 
URL:http://prion.umin.jp/guideline/guideline_PML

_2017.pdf 
ԫ2018 ȣ 3 ˇ 8 ʰ~���żСԬ 
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Fingolimod to treat severe multiple sclerosis after 
natalizumab-associated progressive multifocal 
leukoencephalopathy: a valid option? Mult Scler 
20:505-509, 2014. 
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;ё 1<®�È�Ã»¢aқƦQw PML cΑΈ̦ͤ 
 

�  � � � Ľʬøʣ PML ΑΈøʣ 

҅ǉƬ Ⅰ 217,000 ċ 12 ċԫʹȣ+3 ċԬ 

ʰ� ː Ⅰ 5,800 ċ 4 ċԫʹȣ+2 ċԬ 

 
ԫ2017 ȣ 10 ˇ 31 ʰʻ͖Ԭ� � � �  

 
 
 
 
 
;ё 2<¶~�ÈĿȚä́PVːӈc®�È�Ã»¢aқƦQw PML cΑΈͪ 
 

PML ΑΈʣ γͪ ԫp ěԬ Ϯωγͪ 

0 î 0.7256 0.7256 

1 î 0.2327 0.9583 

2 î 0.0373 0.9957 

3 î 0.0040 0.9997 

4 î 0.0003 1.0000  
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�ůͶŗħρǟΰϊҕіŕӔ�ӽ̤ɐ·ɕϕʟϘΰϊä˳ԫӽ̤ɐ·ɕʟϘΰϊä˳Ԭ�

°Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝ΉaӣQwҀ˟ΰϊͮ� Ŀɹΰϊƿƍ˄�

�

ŉĳË´¿ËđŅĮče`�sTz~a 
�

ΰϊĿɹГԼÏ˫Āǎ� � ˗ìţρ̈ρǋǟǋǟӬХκϲΈɞǟĿӒ�κϲĸρԬ�

�

ėĜķâ� ĳƬ�Ì²�ÂÈ�a\ 2016 ȣ 4 ˇ 1 ʰEu 2017 ȣ 7 ˇl]a 25 ø{Ҁ˟OS16
ċԫщōӣҸ PML2 ċ{ƊnԬ{ PML ^ѸǧOѶϯ`˰Ѩ{юvV7щōӣҸ PML F Natalizumab
] 1 ċSfingolimod ] 4 ċƿƍMxSƂΉċawA\˰Ѩ{юvV7ˈŘ`̤΍̨cӡΑFɏś

]]w7 
�

ť�ėĜĔĒ 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	cŰƦ]]w

JC ��Ä�cÖ˜κϲϦhcɝ˝qΑΉcº

�¤�¹awA\ːҙΔ`K^dj^|_z

Ev\A`A7ːΰϊcΚΔdS+ɥFƬaD

Iw PML cΑͶ̦ͤqSщōɐ PML cľͯ{

ΘўOSѯʪƨӽċcѯʪіŕ{юASIщō

cÃ��ѱĎ{юAS-ʲˌѯʪaɈћ`ѯʪ

ʬ̨cӡΑOS.ΉċľͯʻaSӃŀ`ǸɊϘ

{ţ΍˿ӣaɗƿʎČQwK^]]w7͢aS

щōӣҸc PML FǄœO\AwͯͤEuSΰ

ϊͮĸa�Ì²�ÂÈ�Ǚƕý{ϱЇOĳƬ

cǺӠţËԃǺӠţ^ŨŒOV�Ì²�ÂÈ�

Ҁ˟cĬǪ{ƪw7ΰϊcҺȅSѯʪʬ̨Sά

ɡʬ̨`_aӣO\SȧeƬ̗aɗƿFþzw

tBaӽΈɗƿ�È�Ìqΰϊͮ��¯��

¡`_{Ņ͸O\Ӵʻɗƿ{ΑĕQw7 
 
Ŧ�ėĜàø�

�š�®`�sTz~aeØŉbĉ·Ē�İÂĒ

ėĜckfdĿÞ�zo��e�¹�

×̤ţEucҀ˟čԎ(Ӎώǅ˗ΈӬ)qԝ̺

Ö JC ��Ä�́ǧ(ɝ˝ΰ)čԎaƼ[GS×̤

ţ^ŨŒO\ĳƬÅ²Äc�Ì²�ÂÈ�{

юASȣ 2Պ3 ƥc�Ì²�ÂÈ�Ǚƕý]˰

ѨOSːӈc΅ǟΔËЯȨΔ͢Ʌ{ʵuEaQ

w7MRI ͽĨc͢Ʌ{ʵuEaOSѾȹǪԛϕ

{юBK^]ѯʪͪ{ƈÐMSSԝ̺Öc JC �

�Ä�́ǧSХͶ˰qŋ˰ΉċcΈͱǟΔѤ˙

`_cƂ˰˟cѯʪʛʑ{юB^ĵaʫOA

˰˟̨cӡΑpҺow7 
�šĲ�Ë 643 e�Ŗb¼ğ�

×aİ΅ɲŇōqɴąţщatvSPML {ΑΉ

OVΉċFS͢ǧcщōaDA\Sːӈ]Ǆœ

O\Aw^ABɿʖF]w7щōӣҸ PML c

΄AΉċaǸO\SїщºÌ�Ì^Ӄŀ`ɗƿ

Č϶{юASÃ��{ʵuEaOSǸϘ{В˨

Qw7 
	š643 öĎøeœď�

ʯǜщ͡atwЯȨѲԛ^^paʫѝ̤΍

щĚіcӡΑ{Һow7ʫѝaӡΑMxww]

w PML ̤΍щ{ʲˌaЯȨɊ͸QwVoc̈́

ģ{юB7 
 

Š�ĄřJeŏÏš�

΅ǟΔËЯȨΰϊaӶO\dSTxUxc·

ɕcɕГqǯʮEu�È®�Ì¹¢�È�È

¡{Ɂ\ėîɗƿcǢς{ѧw7�Ì²�ÂÈ

�awA\dǙƕӟcɨȆʭѬa\ĝͱǶ˟

{ŹIɯѸMx\Aw7 
�

ŧ�ėĜĦè�

�š�®`�sTz~aeØŉbĉ·Ē�İÂĒ

ėĜckfdĿÞ�zo��e�¹�

ĳƬ�Ì²�ÂÈ�a\2016ȣ4ˇ1ʰEu

2017ȣ7ˇl]a25ø{Ҁ˟OS16ċ�щōӣҸ

PML2ċ{Ɗn	{PML^ѸǧOѶϯ`˰Ѩ{

юvV7ː�Ì²�ÂÈ�Ҁ˟]ĳ\cPMLΉ
ċ{Ҁ˟OV^O\Sîź100ÎîcЊɕͪd

0.08î^ϙľMxw7 
�šĲ�Ë 643 e�Ŗb¼ğ�

щōӣҸc PML dSNatalizumab atw 1 ċ

^ fongolimod atw 4 ċFƿƍMxV7 
	š643 öĎøeœď�
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ɴ·ÂÃ~щ]]wº®Æ�Èc¢Â��

Ã¶��À¤È�atwɴ PML Ř˛awA\S

ΉċƿƍFјʣ]w7 
�

Ũ�Ī»�

ЊɕͪaӣO\dSƼε·ɕatwȗ΂F]

wVoSːӈcԍȬaӣO\̕ҥ]Gw Ì�

FǜưO`A7zFƬ]ϸϹMxw�Ì²�Â

È�]TcŚƈ{̫ўO\reɈћF]w7 
щōӣҸ PML aӣO\dSїщºÌ�ÌE

ucɗƿʎČFS˴ϑaŇӫMx\AwVoS

ɗƿcĲɪFƨӽ]]vSː�Ì²�ÂÈ�]

cΉċ˰ѨdS×̤ţcŨŒatvėîɗƿa

ӎɡO`Fu˰Ѩ{юvV7fingolimod aӣO

\dSĳÔ;]Ⅰ 200,000 îaĊ͸MxS13 ċ

c PML ΑΉ]]wFSː ӈ]d 5,500 ċaĊ͸

MxS4 ċΑΉ�Ⅰ 1/1,375	^ԞԍȬcĥƈF]

vV7̂Ϡ^cЊɕͪcȗcŰƦ^`wƦǚa

ӣO\SKxl]ʵuEaMx\AwƦǚdƿ

ƍMx\A`A7 
ɴ·ÂÃ~щ]]wº®Æ�È^ƈϥκΈ

щ]]w¸Ä��­ÈaӣO\SˈŘɐ{ζQ

ƿƍFјʣ]wFS͘Ř]]w^QwƿƍpǊ

eSĔӰѯ΍atwǪĽʬ]d˟ǧMxw�Ì

�FǊAK^tvSRCT atw˰ѰFÒż̀]

]w7 
�

ũ�Ħł�

�Ì²�ÂÈ�Ǚƕý{ɼĬOSЊɕͪcʌ

σ{ѢǵѱĎOSƲƺȗSѯʪіŕɰяc͘Ī

ʎČ`_{юASƬ̗cνθËţ΍aǋGeǲ

ÓOV^ВC\Aw7ѯʪіŕawA\dS�

È�Ä¡ǸɊSԝ̺˰˟qΈͱ˰˟cʎČ{ю

ASʫV`��¢Â�È 2017 ȣȬ͠{ĈɤOS

ѯʪʛʑąŇcϺɾËʜƝS˰˟ɨќcĕԎɐ

ƈÐ^TcɛЎcѤʵFҺn`_TcŘ˛d

ԃȟaǋGA7̤΍awA\dS¢Â��Ã¶

��À¤È�atwʯǜcщōcŅ͸aͿl

v\DvS�¬ È�c]wщōcӡΑFÒż

̀]]w7Kxucɗƿdĳ\´Ì¹³Ì�q

ƿƍ˄atvĴӡMxw^ĵaS^eaӑћ`

pcd̓ȣȬˏcĳƬɹȶГýҊatvҮҶ

aƎάMxw7 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

͢a`O7 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�
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æōďčpp~_{wlŕň 643 eİÂĒĀÈeíĽ 
�

ΰϊĿɹГԼԞ˾ƒÝ� � ƬώΈӬ˿˷ţͬΈӬ�

�

ėĜķâ� 2018.3 l]a�Ì²ÂÈ�Ǚƕý]γǧMxVƬĸΑΉ®�È�Ã»¢ӣҸ PML c

Ѷϯ`ɗƿ{ŷӺO̕ҥ˰ѨOV7ƿƍċc PML ЯȨĨd̶ǉ]ƿƍMx\Awpc^jkƅ

˸]]vV7 
�

ť�ėĜĔĒ 
щōѹΑɐ PML cѶϯɗƿ{˰ѨOS�Ì

²ÂÈ�ҙƛ͸ⅣcʜǧSDtf́ˌ��¢Â

�È]щōѹΑɐ PML cԈΚ{ʜǧQw7 
 
Ŧ�ėĜàø�

PML �Ì²ÂÈ�Βӛ͸ЯȨҀ˟λ{īa

ͯƲѫƛ{юASӿǚ�Ä�EuЯȨҀ˟λa

d`AǊΑɐβşΉcѶϯ`ЯȨɗƿqÃÈ

ªͰʣcǈŚ`_{ҀiV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

�Ì²ÂÈ�ɗƿcŷӺawA\ʦ˄ƅɛ

{ɁSėîƆSͶ̰Ʋƺ`_cɗƿ{ŉӭOV

cXΒӛ΁ƀ]cmɗƿ{ϚͱOS�Ì²ÂÈ

�ǙƕýäśȂ] Ì�{ÍɽϚͱOV7 
�

ŧ�ėĜĦè�

3 ċcͯƲҀ˟FϰâO\Aw7ǊΑɐβş

ΉcЊΈˌӢd 4 ȣ?20 ȣ^ȠF]wFS®�

È�Ã»¢ɳÓˌӢd̶ǉƅ˸ 3 ċĳċ 2 ȣö

Ð]]vV7lV 3 ċ^pΑΉłˌDtfϲҾ

ÖaǐѺΉͤ{ƌO\AV7ΑΉʻcÃÈªͰ

ʣd 160?580/µL ^ȠF]vV7ԝ̺˰˟]d

3 ċ^pϯПʣd̄ȟ]]vV7MRI dΑΉł

ˌaҷȹŘ˛{Ѹo`AK^cjBFǊEv

V73 ċÖ 2 ċ]®�È�Ã»¢Ö̃Ⱦ IRIS {

ͶPS]wυȬҺюOVcXaΉͤcɖşFĞ

̃OV7 
 

Ũ�Ī»�

ΑΉʻÃÈªͰʣF 160/µL ]]vVΉċp

��Æ�¢ªÄ�ΛȾ]]vSÃÈªͰʣcă

Ñ^ PML ΑΉaӣҸd`EvV7lV 1 ċd

̶ǉΑΉċa̕ҥOфOeйȣΑΉ]]vV

F(1)SǊΑɐβşΉöǉcХӷǮFʯȻ^O\

]wȹԆF]vVEpOx`A7 
�

ũ�Ħł�

ƿƍċc 643 ЯȨĨd̶ǉ]ƿƍMx\Aw

pc^jkƅ˸]]vV7 
�

�¤ĪÝĂ��

1) Nishiyama S, et al. Fingolimod-associated PML 
with mild IRIS in MS. A clinicopathologic study. 
Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm 5:e415, 2018.�
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®ĝÎéčėĜÑÎéČĄŎd<=m 643 eČĄĤĩí�eĺç 
�

ΰϊĿɹГԼӗˍɋ˽� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ�

ΰϊŨŒГԼԞ˾ğǍ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ�

ΰϊŨŒГԼĄъͺǚ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ�

ΰϊŨŒГԼ͟ӒʿӲ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ�

ΰϊŨŒГԼÖҿÍͶ� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ��Ä�ϓÍӋ�

ΰϊĿɹГԼњ˫ʟν� � Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ��Ä�ϓÍӋ�

ΰϊŨŒГԼӟҌȑξ˽� Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ�

�

ėĜķâ� ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	cγǧѯʪ�definite PML	cVoadSͶ˰Х]wAd

ŋ˰ХEucϱЇcΈͱǟΔ˰ϭFӑћ`ȺŐ{ˈQw7Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ]dSĳ

ƬcǋǟDtfţ΍˿ӣEučԎMxw PML cΈͱϱЇ˰ąc˰˟{юv\Aw7Ѥ˙]d HE
˝з^İ΅ϱЇşǟatwȷɞǟΔ˰ϭaœCSϱЇEuc JC ��Ä��JCV	�§¹cӅþǚ˰

ϭ{ĉ͸O\γȬcԞAΈͱϱЇ˰˟{юASȢɤ 3 ȣEuȢɤ 29 ȣ 12 ˇˏl]a 61 ċF PML
^γǧMxV7Ȣɤ 29 ȣd 15 ċc˰ϭčԎF]vS7 ċ] PML ^γǧMxV7Ȣɤ 29 ȣc 7
ċc PML γǧʻcȣԧdȢƴ 60.9 ̉]SƼε·ɕ^O\аȘİ΅ɐ·ɕ 3 ċSь̺ϦɖɐШΌ

F 2 ċSȾǌɐİ΅ÒĳΉĚЍF 1 ċaѸouxV7`DSХcϱЇǟΔ˰ϭa\ PML ^γǧ

MxVΉċcÖadSХϱЇʉŸŊcХТԝ̺˰ϭ]SJCV �§¹F˰ľӫ;öÑ]]vVpc

pƊlx\AV7 
�

ť�ėĜĔĒ 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	dХcÚόқ

ЬϯПa JC ��Ä��JCV	F͆Ѥɝ˝OSTc

ϳ˛SФԝFқG\ΑΉQw·ɕ]]w7PML
cγǧѯʪ�definite PMLԬcVoadSͶ˰Х

]wAdŋ˰ХEucϱЇcΈͱǟΔ˰ϭp

ӑћ`ȺŐ{ˈQw7 
Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ]dSĳƬcǋ

ǟDtfţ΍˿ӣEučԎMxw PML cΈͱ

ϱЇ˰ącѤ˙{O\DvSHE ˝з^İ΅ϱ

ЇşǟatwȷɞǟΔ˰ϭaœCSϱЇEuc

JC ��Ä��JCV	�§¹cӅþǚ˰ϭ{ĉ͸

O\γȬcԞAΈͱϱЇ˰ϭ{юv\Aw7ː

ΰϊ]dSƬώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋaDA

\ PML ΉċcΈͱǟΔѤ˙{юB^^paS

ͯưl]aѯʪFγǧMxV PML ΉċawA

\Å¬¾Ì{юASɕГНʾɗƿ^ΈͱϱЇѯ

ʪ{͚ƃQwK^atvSh ːaDIw PML c

ΈͱcǪɞ{ʵuEaQwK^{ΚΔ^OS

9PML cѯʪƼ̈́ËӑΉȬĿԒϘǧËʜѦcV

oc΅ǟЯȨҀ˟:^O\ɗƿ{ĵˈQw7 
 
Ŧ�ėĜàø�

˓ʩdSЯȨΔa PML F΄zxƬώɝ˝Ή

ɝ˝ΈͱӋaѤ˙čԎc]vVͶ˰Х]wA

dŋ˰Хc´Ä·ÃÈƫǧªÂ®�ÈŞƸ

�FFPE	˰ą]wAdļϳ˰ą]SȢɤ 3 ȣEu

Ȣɤ 29 ȣ 12 ˇˏl]cĳ 101 ċ7FFPE ˰ą

cˎ˝˹ːEu HE ˝зŠ͢˝зa\ȷɞǟ

ΔѤ˙{юASİ΅ϱЇşǟa\ JCV �Èª�

ҙcΑͯ{γѸOV7lV FFPE ŀ͟]wAd

Хļϳ˰ątvˣӏ{ɸľO\SJCV �§¹a

wA\ϱЇEucÃ~Ä��¹ PCR a\�­

Ìʣcǧӓ{юvV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋcΈͱϱЇ{

͸AVΈŰą˰˟dɝ˝ΰÅ®}ÅÈ�˳ś

^O\Ƭώɝ˝Ήΰϊɨ«¡{ǸҎ^Qwţ

ǟΰϊĝͱǶ˟ǙƕýcŃʪaňvǪʭO\
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Aw7˰ąŹôaӶO\dS˰ą{Ƭώɝ˝Ή

ΰϊɨa˰˟cVoaҳôQwK^S˰˟cć

ŏ˰ądŤƆ˰ą^O\ócΰϊ]Ċ͸Qw

K^F]wK^pƊo\SčԎ˿ӣaDA\S

Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋc˄ԒpOed

čԎ˿ӣaDIwƅ˸cʦϐatwѽʵ^ƅ

ɛ{Ɂ\Aw7 
�

ŧ�ėĜĦè�

ĳ 101 ΉċÖS61 ċ] PML ^γǧMxV7

`DȢɤ 29 ȣd 15 ċc˰ϭčԎF]vS7 ċ

] PML ^γǧMxV7Ȣɤ 29 ȣc 7 ċawA

\dSĳċFХͶ˰˰ąEucѤ˙]SPML γ

ǧʻcȣԧdȢƴ 60.9 ̉]]vSƼε·ɕ^O

\аȘİ΅ɐ·ɕF 3 ċSь̺ϦɖɐШΌF 2
ċSȾǌɐİ΅ÒĳΉĚЍF 1 ċaѸouxV

FSǊΑɐβşΉ]c natalizumab ]wAd

fingolimod Ċ͸ΉċdѸo`EvV7lVSХ

cϱЇǟΔ˰ϭa\ PML cγǧaбvVΉċ

cÖadSХϱЇʉŸŊcХТԝ̺EucÃ~

Ä��¹ PCR ˰ϭaDA\SJCV �§¹F˰ľ

ӫ;öÑ]]vVpcpƊlx\AV7`DS

Ȣɤ 29 ȣdS˰ϭčԎ 15 ċÖ 14 ċ] PML Ή

ċΒӛ���¹hcΒӛŨŒFɁuxV7 
�

Ũ�Ī»�

Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ]ΈͱǟΔa

˰ϭMxV PML ΉċcÅ¬¾ÌdːӈaDI

w PML c΅ǟΔНʾ{ŶʸQwpc]SЯȨ

Ҁ˟aDA\ӑћ`ɗƿa`w^ВCuxV7

lVϱЇǟΔaѯʪγǧMxV PML ΉċcÖ

adSХϱЇʉŸŊcХТԝ̺˰ϭaDA\

JCV�§¹F˰ľɝȬöÑ]]vVΉċpѸo

uxVFSХТԝ̺˰˟]Ӯɐ^MxVVoХ

Ͷ˰aбvVΉċFǊeƊlxVK^SlVS

ХТԝ̺cʉŸʻˌqΈǈӋĂ^cӣđϕc

ћϬFӣÓQwżСɐFВCuxV7 
 
ũ�Ħł�

Ƭώɝ˝Ήΰϊɨɝ˝ΈͱӋ]dȷɞǟΔ

˰ϭ^Ӆþǚ˰ϭ{ĉ͸OSPML γǧѯʪcV

ocХϱЇ˰ąEucΈͱǟΔѤ˙{ϸϹO

\DvSͯ ưl]a 61 ċcγǧ^`v\Aw7

ðȾpγȬcԞAΈͱǟΔѤ˙{ϸϹOS

9PML cѯʪƼ̈́ËӑΉȬĿԒϘǧËʜѦcV

oc΅ǟЯȨҀ˟:^O\ɗƿ{ĵˈO\Ae

K^Fӑћ]]w7 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

ѵȶ`O7 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

1) Ԟ˾ğǍ, ӗˍɋ˽, ͟ӒʿӲ, ӟҌȑξ˽. 
PML cХͶ˰cѯʪΔĎě. κϲĸρ 87:377-
383, 2017. 
 
��·�ďĴ�

1) Ԟ˾ğǍ, ӣǁŌž, νː� Ω, ÖҿÍͶ, 
ӗˍɋ˽ , Ąъͺǚ , ӟҌȑξ˽ , ԣ͹� ѻ , 
͟ӒʿӲ. ́Ôõ�Ì��È�ÌFʵuEaO

V JC ��Ä�c�§¹ǈ΂^ PML cΈɞ. ϓ
58 ƥʰːκϲΈͱǟýϽýǟяΰϊý, ˗ì, 
6.1-3, 2017. 
2) Takahashi T, Sekizuka T, Fukumoto H, 
Nakamichi K, Suzuki T, Sato Y, Hasegawa H, 
Kuroda M, Katano H. Deep-sequence identification 
and role in virus replication of a JCV quasispecies in 
PML patients. ϓ 106ƥʰːΈͱǟýϽý, ˗ì, 
4.27-29, 2017. 
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ŉĳË´¿ËđŅĮčeČĄĿÞbSő�ċÌ�

61+"M MA�J MMA.+�Q�å 481 Ñĸd¼É?mČĄ�� 
�

ΰϊĿɹГԼŰͺϧǚ� �˗ìţρǋǟîąΈͱǟĿӒ�

�

ėĜķâ� үȣSҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	dSʲˌѯʪËʲˌ̤΍]жǕ`ãȾpˌȼ]G

w·ɕ^`v\GV7Natalizumag ӣҸ PML�NTZ-PMLԬcłˌ MRI ɨќ^O\SǋХΖҙΛÑ

c��£Ä�cortical gray matter involvement	qS̼ӋΓҙ]cϤϢΈǈ�punctate pattern	`_Fά

ux\Aw7͢aS̼ӋΓҙaDIw punctate pattern d PML Έǈ^O\dԃĶƷΔ]Sɀ˖c

ҺюΈǈcͽĨɨќ^d΂`w7lVST2-/FLAIR-hyperintense ԋƺF̕ҥΔǋGAca̕O\S

T1-hypointense ԋƺdӫȂO\AwĥƈF]w7˃aSpunctate pattern aҷȹŘ˛{ÿBǀƃdS

PML-IRIS cżСɐpВɡQwɈћF]w7KBOV MRI ɨќd NTZ-PML a͢΂Δ]d`eS

OeOeЬŰΈӣҸ PML ]pѸouxwFSKxaǸɊQwΈͱɨќdάux\A`A7ðƥS

punctate pattern {ζQЬŰΈӣҸ PML cХͶ˰cΈͱ{ќw˿ýF]vVc]SKKaƿƍQ

w7 
�

ť�ėĜĔĒ 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�progressive multifocal 

leukoencephalopathy: PML	cłˌΈǈcΈͱĨ

{ɱʐOSMRI ͽĨѯʪcʲˌѯʪqãȾѱĎ

^`wѯʪƼ̈́cѬǧaȺώ\w7 
 
Ŧ�ėĜàø�

;Ήċʎζ<37 ̉Ǔɐ7SLE ^ÄÌ°�Ч͕c

ѯʪ]S25 ȣӢS°Å¢¤�ÆÈS~���°

ÃÈϕ]̤΍Mx\AV7̆юӷǮqԞ́˿С

ӷǮ`_{ѸoSκϲĸρŹѯ7ԌӋ MRI ]S

ÕĠǋХУՊĸŞSХ˪ЭǋӋSƼȪˣS̼Ӌ

ΓҙaϤϢͤc T2 ԞĕƀFʢќMxV7SLE
ӣҸcÖ˜κϲΈǈq PML {ӞńaВCSХ

˪tvХͶ˰{юvV7 
 
Š�ĄřJeŏÏš�

ːΰϊatvΰϊǸҎГaÒŅΗdͶP`

A7 
�

ŧ�ėĜĦè�

;Έͱɨќ<ΈͱϱЇǟΔaSHE ˝з]dǊʣ

c̩̣ϱЇͰc̷͍F]vSǋƷ΂Ʒˣ{ζQ

astroglia FǾʣѸouxV7JCV İ΅ϱЇşǟ

{юvVFSӱɐϯПdĦE 1 ė]SPML γǧ

adбu`EvV7In situ hybridization�ISH	a

\S20 ėöÐcӱɐϯПFɁuxVK^Eu

PML ^γǧOV7ǿS͕ ΉϯП̷͍adÚOeS

SLE ӣҸΈǈ{ζƗQwɨќdѸo`EvV7 
;JC ��Ä�Ӆþǚ˰ϭ<ХϱЇEu DNA {

ɸľOSPCR ] JC ��Ä�Ӆþǚ{˰ϭOV

ϳ˛SJC ��Ä�ӱɐ]]vV7��Ä�ӓd

1 ϯП]VvSⅠ 300-400 copy Ǿӓ]]vV7 
;TcȾcЯȨϲҾ<º®Æ�È̤΍{юAS

ЯȨϲҾdжǕ]]w7PMLSSLE Ćxcɖş

p`eSǉ˖̤΍{ϸϹO\Aw�κɦșώţ

΍�È�Ì�È�Ä�Ì�ÀÈΉċԬ7 
�

Ũ�Ī»�

Punctate pattern dSүȣ NTZ-PML cłˌ MRI
ɨќ^O\̫ΚMxSжǕ`ãȾcɿ˹]]w

żСɐF]w7ΈͱǟΔaSISH ] JCV ӱɐϯ

ПFʢưO\AVFSİ΅ϱЇşǟ]dɝȬö

Ñ]]vV7ǧӓ PCR ]p JCV �§¹ʣd̕

ҥΔǾӓ^ВCuxV7ͯюcΈͱѯʪƼ̈́dS

×a AIDS-PML cѤŋċcɨќaƼ[A\D

vSҤɃ` PML łˌΈǈcХͶ˰cΈͱѯʪ

adǸɊ]G`A7ðȾSKBOVΉċ{цω

OSΈͱѯʪƼ̈́{ќΛQɈћF]w^ВCu

xV7 
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PML łˌΈǈaDA\dS��Ä�ӓFǾ`

eSİ΅ϱЇşǟ]˰ľɝȬöÑcǀƃF]w7

ɝȬte��Ä�ɝ˝ϯП{˰ľOSłˌΈǈ

{̄γaѯʪQwK^FɈћ]]w7 
*ːΰϊdS9ѯʪƼ̈́cϘǧËʜѦ:S9ӑΉȬ

ĿԒcϘǧËʜѦ:S9ѯ΍��¢Â�ÈcϘǧË

ʜѦ:^ӣҸF]vlQ7 
�

�¤ĪÝĂ��

1) Hodel J, Darchis C, Outteryck O, et al. Punctate 
pattern: A promising imaging marker for the 
diagnosis of natalizumab-associated PML. 
Neurology 86:1516-1523, 2016.�
2) Wattjes MP, Verhoeff L, Zentjens W, et al. 
Punctate lesion pattern suggestive of perivascular 
inflammation in acute natalizumab -associated 
progressive multifocal leuko- encephalopathy: 
productive JC virus infection or preclinical PML-
IRIS manifestation? J Neurol Neurosurg Psychiatry 
84:1176-1177, 2013.�
�

Ū��Ä¢ŘÍ±� �

`O7�

�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

1) Ishii J, Shishido-Hara Y, Kawamoto M,  
Fujiwara S, Funatsu T, Imai Y, Nakamichi K,  Saijo 
M, Kohara N. Punctate MRI pattern in a patient with 
systemic lupus erythematosus demonstrates an early 
sign of progressive multifocal leukoencephalopathy: 
a clinicopathological study. Intern Med, In press. 
2) Nishiyama S, Misu T, Shishido-Hara Y, 
Nakamichi K, Saijo M, Takai Y, Takei K, Yamamoto 
N, Kuroda H, Saito R, Watanabe M, Tominaga T, 
Nakashima I, Fujihara K, Aoki M. Fingolimod-
associated PML with mild IRIS in MS. Neurol 
Neuroimmunol Neuroinflamm, In press. 
 

��·�ďĴ�

1) ǽӒǋñ , Ǥɦ - Űͺϧǚ , ̙Ҍ΢Ù ,     
˭� ǰǚ , șӒ͒ɢǚ , ̀ӇΧɧ , Ҍ͎� Ɇ , 
˼͹ӲɄ, ĸŰēѪ, ъÊȏ̴î. ͓ΓҙΈǈ

]ΑΉOSɖɐÃÈªШ^cӞńaкɡOVҺ

юɐǊȓɐΓҙХΉc 1 ŋ˰ċ. ϓ 58 ƥʰː

κϲΈͱǟýϽýǟяΰϊý , ˗ì , 6.1 -3, 
2017. 
2) њȈĖȢ, ÏԊȰӊ, Ű� ͺϧǚ, ÖҿÍͶ, 
Ԟçж˽ , ԣ͹� Ǧ , ÖȍÍӊ , ъŰÍͼ ,   
Ԁˍ̄ɉ. łˌcΈͱĨ{ƌOVFingolomodӣ
ҸҺюɐǊȓɐΓҙХΉc 1 ċ. ϓ 58 ƥʰː

κϲΈͱǟýϽýǟяΰϊý, ˗ì, 6.1-3, 2017. 
3) Ǥɦ - Űͺϧǚ , ˘˚ � Ⅲ , ÖҿÍͶ ,     
њ˫ʟν , Ö˔ΛƔ , Μ͎ïɉ , πī̤ˊ , � �

ӟȀēǝ. ͽĨËΈͱËӅþǚѤ˙]ɖɐÃÈ

ªШF΄zxVSԞȬ͕ΉϯП̷͍{ÿvVҺ

юɐǊȓɐΓҙХΉc 1 ċ. ϓ 22 ƥʰːκϲ

ɝ˝ΉǟýϽýËǟяǋý, ŠÜȒ, 10.13-14, 
2017. 
�
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�

ŉĳË´¿ËđŅĮčŠ643šĿĎS� ÁŔeŉò�

��Ĳ�ŕň 643 eÍ±<MfĿĎZTlzT~ ���� JeÙë�� 
�

ΰϊĿɹГԼӾϒƼȳ� � ͥώюʟ̨îƲƺţ΍˿СʌҺ˿˷ԫJCHOԬĄҖÖӋΈӬ 
� � � � � � � � � � � � κϲĸρ��

�

ėĜķâ� 2016 ȣ 11 ˇEu 2017 ȣ 10 ˇl]aƿƍMxVҺюɐǊȓɐΓҙХΉcѯʪË̤΍

aӣQw҄ʦ{Öɇa˰ϭOV.ǊΑɐβşΉ]d£�Ã�·¯ӣҸ PML cm]d`eS®�È

�Ã»¢ӣҸDtf®·ÄӏӣҸ PML cΑͶFƛԐ^`v\G\Aw7  
� ʹȣSːΰϊρͮ]d9PML ѯ΍��¢Â�È 2017:{ĈɤOVFS2020 ȣʜǧ{ќʄCS

�Ã¤�Ä����ÀÈ��°c��¢Â�È{ʎ˨OV7 
ԫːΰϊd9ѯ΍��¢Â�ÈcʜѦ:aˈ͸]]w7Ԭ 
�

ť�ėĜĔĒ 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�progressive multifocal 

leukoencephalopathy: PML	dτ`·ɕWFSHIV
ɝ˝ГcǄœqİ΅ɲŇō`_c̜͸SͶ͡ͺ

˖їƓatw PML ΑͶ`_̫ΚQiG·ɕ^

`v\Aw7͢aʹȣȬdːӈaDA\p£�

Ã�·¯ӣҸ PML�NAT-PML	FΑͶOV7l

VS®�È�Ã»¢ӣҸ PML pːӈ]јʣċ

cΑͶ{mV7®·ÄӏӣҸ PML dːӈ]c

ΑͶd`AFS2017 ȣtvːӈ]pĊ͸Mx\

DvS̫ɛFɈћ]]w7ːΰϊ]dSPML c

ͯưcѯʪË̤΍{ɱʐOStvŘͪcжA̤

΍̨c˰Ѩ/ʫѝ̤΍̨hcżСɐ{˺ϭQw

VoSKc 1 ȣӢaΑёMxV PML cѯ΍a

ӣQw҄ʦ{Å¬¾ÌOV7 
lVS2020 ȣa PML ѯ΍��¢Â�Ècʜ

Ѧ{okO\DvS�Ã¤�Ä����ÀÈ�

�°c��¢Â�ÈcĈɤaĲvV7 
�

Ŧ�ėĜàø�

2016 ȣ 11 ˇEu 2017 ȣ 10 ˇaƿƍMxV

PML aӣQw҄ʦ{×a PubMed {Ņ͸O˰ϭ

OV7 
 

Š�ĄřJeŏÏš�

ʦͦ˰ϭ^TcÅ¬¾ÌF×ą]]vSȲ͸

҄ʦdQi\ƻϔГSӻѷƆ`_{ʎζO\D

vĝͱԄcƛԐd`A^ВCw7�

ŧ�ėĜĦè�

NAT-PML aӣO\dɀ˖cɳÓˌӢSİ΅ɲ

ŇōĊ͸cˈ͘aœC\ɴ JCV ɴąӱɐcm

]`eɴ JCV ɴąɿʣ{ϱmҫ|WÃ��ȇ

ńşѤ˙FΑёMx\Aw�ʹȣcƿƍ˄aƪ

ζԬ72017 ȣ 5 ˇ 31 ʰͯưSⅠ 170,900 îcɕ

ГaĊ͸MxS6 ˇ 6 ʰͯưS731 Ɔc NAT-PML
FΑͶO\DvSːӈ]d 1 ƆcΑͶ{Ѹo\

Aw 1)7 
� ®�È�Ã»¢d 2017 ȣ 9 ˇ 30 ʰͯưSƬ

ĸ]Ⅰ 5,800 ƆaɳÓMxS4 Ɔc PML ΑΉ{

Ѹo\Aw�ƪ 1ԱĳÔ;]d 15 ƆΑΉԬ2)7 
� ®·ÄӏdĳÔ;]Ⅰ 25ÎîaɳÓMxMS
] 5 ċSàΐ] 16 Ɔc PML ΑΉ{Ѹow�ƪ

2, ё 1	3)7®·ÄӏӣҸ PML cƬĸ]cΑͶ

d`AFS2017 ȣaƬĸɯѸFMxVeEv]

]vS̫ɛFɈћ]]w7 
� Kxu·ɕĖԕщaӣO\c PML Ã��ӳ

ȇşF 2017 ȣaĴёMx\Aw7KK]dS£

�Ã�·¯d class DS®�È�Ã»¢^®·

Äӏd class (^ PML {ΑͶMSwÃ��c

ԞAщō^O\ĂЉ[Iux\Aw�ё 2Ԭ7 
�9PML ѯ΍��¢Â�È 2020:d�Ã¤�Ä

����ÀÈʬȱ]cĈɤ{ãǧO\DvSȢ

ɤ 29 ȣȬcͮýҊ]öÑctB`Tc˨{ʎ

ζOSɛќ{̛oV7 
 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�Progressive Multifocal 
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Leukoencephalopathy: PML	ѯ΍��¢Â�È

2020�˨	 
 
ҺюɐǊȓɐΓҙХΉ�PML	˵ѽ 
CQ1-1 PML ^d_ctB`·ɕEԿ 
CQ1-2 PML c΅ǟԯƼε·ɕqѹΑƦǚd

`aEԿ 
CQ1-3 PML d_ctBaO\ΑΉQwEԿ 
 
PML cѯʪ 
CQ2-1 PML ]d_ctB`ΉͤqϲҾFm

uxwEԿ 
CQ2-2 PML cХТԝ̺˰˟]ӑћ`ԈΚd

ĆEԿ 
CQ2-3 PML cͽĨɨќc͢Ʌd`aEԿ 
CQ2-4 PML cΈͱɨќc͢Ʌd`aEԿ 
CQ2-5 щōӣҸ PML c͢Ʌd`aEԿ 
CQ2-6 PML d_ctBaѯʪQwEԿ 
 
PML cӑΉȬĿԒ 
CQ3-1 PML cӑΉȬd_ctBaѱĎQw

EԿ 
 
PML c̤΍ 
CQ4-1 PML d_B̤΍QwEԿ 
CQ4-2 HIV ӣҸ PML c̤΍d_BQwc

EԿ 
CQ4-3 щōӣҸ PML c̤΍d_BQwc

EԿ 
CQ4-4 щōӣҸPMLöǉcԃHIVӣҸPML

c̤΍d_BQwcEԿ 
CQ4-5 İ΅Ĺ˷ϝΉĚЍ�IRIS	c̤΍d_

BQwcEԿ 
 
PML aDIwηýҗ̓qñҋ•ɇͱηýΔʛʑ 
CQ5-1 PML ɕГËǯʮcVocηýҗ̓q

ñҋËɇͱηýΔʛʑad_ctB`

pcF]wEԿ 
 
PML ѯ΍ʛʑ 
CQ6-1 PML cѯ΍ʛʑad_ctB`pc

F]wEԿ 
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щōӣҸ 643� dʰː]pӑћ`ƛԐ^`v

\G\Aw7͢a NAT-PML ]cάќF®�È

�Ã»¢Ŵf®·ÄӏӣҸ PML aɊ͸Fľ˖

wE`_ѿԐdǊA7 
� lVS2020 ȣl]cˆʫcάќ{īaʫOA
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Kxucάќd9ѯ΍��¢Â�ÈcϘǧՌ

ʜѦ:aˈ͸]]w7 
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1. щōӣҸ PML�£�Ã�·¯S®�È�Ã

»¢S®·Äӏ	cˆʫɗƿ{˵ѽOV7 
2. PML ѯ΍��¢Â�È 2020 ĈɤcVoS

�Ã¤�Ä����ÀÈc˨{ʎζOV

Oɛќ{̛o\Aw7 
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1) Biogen MedInfo. Available at 
https://medinfo.biogen.com 
2) Cumulative worldwide exposure in clinical 
trials and from marketing experience. Data cut-off 
31-05-2017, Novartis Pharmaceuticals Q2 2017 
Financial Report (May 2017). 
3) Gieselbach RJ, Muller-Hansma AH,    
Wijburg MT, et al. Progressive multifocal 
leukoencephalopathy in patients treated with 
fumaric acid esters: a review of 19 cases. J Neurol 
264:1155-1164, 2017. 
�

Ū��Ä¢ŘÍ±�

`O7 
�

ū�ėĜďĴ�

��łÝďĴ�

1) Yukitake M. Drug-induced progressive 
multifocal leukoencephalopathy in multiple 
sclerosis: A comprehensive review. Clin Exp 
Neuroimm 9(Suppl.1):37-47, 2018.�
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ΰϊŨŒГԼĄĮ� è� � ɄȍǋǟΈӬκϲĸρ�

�

ėĜķâ� PML �Ì²�ÂÈ�]ŷӺMxV MRI ͽĨawA\�Ì²�ÂÈ�΁ƀi^a®�

Ä�Ì{ĈɤOSDicom ¬¾ÇÌatwӤѠ{żС^OV7ͯư Cloud �Ì©Ì{͸AV��È

ÆÌ¢���¹{˰ѨÖ]S˖ȣȬÖad Cloud �Ì©ÌEu��ÈÆÌ¢]GwͽĨ Ì�²

Ì�{Ĉɤãǧ]]w7KxatvS�Ì²�ÂÈ�Ǚƕϕ~���˻ӫ{ˈQwΰϊГӢ]c

ͽĨcĵˈFżС^`w7 Ì�²Ì�ͽĨdS�Ì²�ÂÈ�ϳ˛aƼ[G·ɕƆ{γǧOV

]^SΑΉcŰƦqӑΉȬϕatw�¯ĿԒ{юv\ MRI cͽĨc͢Ʌ{ĿԒѱĎQw7�

�

ť�ėĜĔĒ 
PML ϕcҼΑɐ��Ä�ɝ˝aDIwԌӋ

MRI ͽĨ{Öɇa Ì�²Ì�{˷ϝOS�Ì

²�ÂÈ�ǙƕFӃǨ��ÈÆÌ¢O\ӤѠ

żС^Qw^^pa�Ì²�ÂÈ�]Ӟń{

ћOV·ɕcͽĨ^̕ҥO\SǸҎ·ɕcͽĨ

͢Ʌӓ{ɸľQwK^FΚΔ]]w7 
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PML �Ì²�ÂÈ�]dŷӺMxV MRI ϕ
cͽĨ{�¡ÅÌ�al^o\цωOSDicom
¬¾ÌÇÌ]ČѠO`Fu˰Ѩ]Gw���

¹{˷ϝQw7Kc Ì�²Ì�d Cloud �Ì

©ÌÐaЉA\˻ӫ{ˈQw¿Ì�Ìcma

��ÈÆÌ¢O\ӤѠżС`���¹{˷ϝ

Qw7PML aDIw MR ͽĨc·ɕ͢΂Δ`ɨ

ќawA\dSўџΔ`ѱĎaœC\����

¼ÌѤ˙q̼ȇǟЏϕcîȔάС�AI	c°Æ

�Â¹{͸AVѤ˙{юB7Ѥ˙a͸AwʡȜ

^`w Ì�²Ì�{ĈɤQwVoSPML cŰ

ƦŴfӑΉȬńaͽĨ{ĿԒOV7Muaȣԧ

{ÍвMSV̄ȟ MR ͽĨcjE�Ì²�ÂÈ

�] PML FƉǧMxV MR ͽĨpӭǉΉċ^

O\ǟЏ Ì�aœCw7 
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� �Ì²�ÂÈ�aƅɛ{ɁVɕГcͽĨc

m{ǸҎ^Qw7ėî{͢ǧ]Gw ID qƆŊ

ϕcɗƿd Dicom ±��ÌEuŉӭOSŤƆş

{юvVÐ]�Ì²�ÂÈ�΁ƀ]Ϛͱ{ю

B7Ѥ˙dΰϊǬc͢ǧOV PC cm]юAS
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ǜQwK^aQw7 
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wK^F]GwtBaOV7 
PMLcͽĨѯʪaDA\dMRIatwT1Ŵ

fT2ȵҀĨ^FLAIRĨaœC\ɼʢȵҀĨ

�DWI	^ҷȹT1ȵҀĨF̰Śɐ^ӞńcÕԄ

aӑћ^ВCuxV7ĶƷΔ`PMLcͽĨɨќ

dSǋХΖҙÑΓҙEu̼ӋΓҙaEI\cT2
ȵҀĨqFLAIRĨ]cԞĕƀ]]vSDWI]d

ʫOAżŚɐΈǈ]Ԟĕƀ^`wK^FǊA7

̵ШqҷȹŘ˛FÚOA͖F͢ɅΔ]]w7Í

ʬ]İ΅Ĺ˷ϝΉĚЍ�IRIS	]dҷȹōatw

ǄȵŘ˛Fmux̵ШpͶP\mass effect{ÿ

BK^FǊe`w7ǽХaΈǈ{mwK^p]

w7 
£�Ã�·¯q®�È�»Ã¢dǊΑɐβ

şΉ�MS	]͸AuxwK^FǊeSMS^cӞ

ńFӑћ]]vSpunctate patterncɨќFӑћ^
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ѯʪƼ̈́{͸AwFSócΓҙХΉcѯʪcV

oa]GwWIѶϯ`ЯȨɗƿqϲҾѢǵ{

ƊoVͽĨc Ì���¡FɈћ^ВCux

w7KxucͽĨ Ì�ĵˈcVoapː��

�¹c˷ϝFɈћ^ВCuxV7 
� PML ͽĨɨќcǫѢΔ`ѱĎawA\dSϷ

ѧǟΔ`ͽĨѤ˙cjE����¼ÌѤ˙q

̼ȇǟЏϕcîȔάС�AI	{͸AVѱĎFˈ

͸^ВCuxŚȣȬc˰ѨѿԐ^ВC\Aw7 
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� PML �Ì²�ÂÈ�aDIwͽĨѱĎad

�Â�¢{͸AVͽĨĵˈӎĕ���¹c˷

ϝFӑћ]]vSKc���¹{̰͸O\ AI ϕ
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�

�¤ĪÝĂ��

1) Hodel J, Darchis C, Outteryck O, Verclytte S, 
Deramecourt V, Lacour A, Zins M, Pruvo JP, 
Vermersch P, Leclerc X. Punctate pattern:       A 
promising imaging marker for the diagnosis     of 
natalizumab-associated PML. Neurology 86:1516-
1523, 2016.  
2) °Ã�ÈΈŴfҼΑɐ��Ä�ɝ˝Ήaӣ
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「診療ガイドラインの策定・改訂」

プリオン病診療ガイドライン2020」クリニカルクエスチョン（案）

CQ1. プリオン病概説
CQ1-1    プリオン病とはどのような疾患

か？
CQ1-2    プリオン病をどのように診療す

るか？

CQ2. プリオン病の病型
CQ2-1    孤発性プリオン病とはどのよう

な疾患か？
CQ2-2    遺伝性プリオン病とはどのよう

な疾患か？
CQ2-3    獲得性プリオン病とはどのよう

な疾患か？

CQ3. プリオン病の診断
CQ3-1    孤発性プリオン病はどのように

診断するか？
CQ3-2    遺伝性プリオン病はどのように

診断するか？
CQ3-3    獲得性プリオン病はどのように

診断するか？

CQ4. プリオン病の重症度分類
CQ4-1    プリオン病の重症度はどのように

評価するか？

CQ5. プリオン病の治療
CQ5-1    プリオン病はどのように治療する

か？

CQ6. プリオン病の患者・家族に対する心理
社会的支援

CQ6-1    プリオン病の患者・家族に対する
心理社会的支援にはどのようなも
のがあるか？

CQ7. プリオン病の感染予防
CQ7-1    プリオン病の感染予防法にはどの

ようなものがあるか？

CQ8. プリオン病の診療支援
CQ8-1    プリオン病の診療支援にはどのよ

うなものがあるか？
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��

`[ ��������}C;���)'����������=@��¢�-
��L��~

6:	�A¥R�����U
*E?
6:9�&	�I#� H0 F

��_b�����¡1��O3��� ��&2�T��N'6:/ 6:�$

�� GSS gCJD �� GSS gCJD
�� 11.17 11.17 8! ≤ 5.63 8.04 
/�1 0! 7.02 9.20 
�" ≤ 5.69 �0 7.60 9.90 
�/ $! 7.49 9.56 
S��/ 7.47 ' 7.52 8.37 

��/ *6 8.84 
���/ 8.46 ≤ 5.80 �(1

���/ �%()2�
3/ 8.33 <6.64 ���4
&- 7.30 7.23 �# 
	/�� 6.89 7.17 ��+
�/ 7.22 ≤ 6.33 ��5 8.80 
��
/ ≤ 6.57 6.81 .� 9.50 
, 7.34 8.21 97 8.80 

,������ 6.93 �
�� 8.50 

遺伝性プリオン病患者の非中枢神経系組織におけるシード活性の定量
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マスク適用後

マスク適用前

•画像統計解析手法によって、プリオン病の早期病変とその体積を正確に
自動検出しています。
• DWIテンプレートを用いた個人脳へのマスク画像の合わせ込みによって、
アーチファクトの強い部位を除外した解析が可能となりました。

DWIテンプレート・マスク
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%G�
A~	jlc����;t�4#1���sQjoL
2k{lyc������������qjo6�d診療ガイド
ラインの策定・改訂」を目的としている。

?@�&E�/�����OS�;T UF �

�$Za������;�vN="����#1<sQk{L2?@8 ?@$0

������������75

�� CJDJ)+- �>�ME

1 �$Y^�^, YY�

2 �$Y^�`, YX�

3 �$Y_�YX, YZ�

4 �$Y`�YX, _�

5 �$Y`�a, X�

6 �$Y[�^, Z�

7 �$Y]�[, ZZ�

8 �$Y`�[, ZY�

9 �$ZX�Y, ]�

�� CJDJ)+- �>�ME

10 �$ZY�_, ]X

11 �$Z[�a, ^X�

12 �$Z\�Z, ]`�

13 �$Z\�], ]�

14 �$Z^�, Y]�

15 �$Z_�Y, Z_�

16 �$Z^�YZ,�bZ`*H� Z[�

17 �$Z_�a,VbZ`*H� YX�
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診療ガイドラインの策定･改訂のために、クロイツフェルト･ヤコブ病
�����患者の臨床所見、検査所見を経時的に観察し、神経病理所見、
プリオン蛋白遺伝子、プリオン蛋白型も含めて網羅的に対比検討する。
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診療ガイドラインの策定･改訂

臨床所見と
病理所見の対比

臨床所見と
遺伝子変異・多型の対比

神経病理所見と
プリオン蛋白型の対比

臨床経過に関与する因子の網羅的検討
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診療ガイドラインの策定・改訂
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「診断基準の策定・改訂」

MM2皮質型孤発性Creutzfeldt-Jakob病の臨床診断基準案

‘Probable’

Sensitivity: 90.0% Nine of 10 patients with MM2-cortical sCJD can be diagnosed.

Specificity: 99.1% Seven of 771 patients who did not have MM2-cortical type sCJD can be misdiagnosed as MM2-cortical 
type sCJD.  None of 7 patients were prion diseases.
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研究分担者：福島県立医科大学医学部小児科学講座 細矢光亮
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CQ 1.���0���4'lSSPEmUQJR�KRMPNJG
CQ 2. SSPEV,(UQJR�KRMPNJG
CQ 3. SSPEV+�Y�KRMPNJG
CQ 4. SSPEV$"�6UQJR�KRMPNJG
CQ 5. SSPEV8��&Y�KRMPNJG
CQ 6. SSPES;�L�5T*�Y�KRMPNJG
CQ 7. SSPEV%-&Y�KRMPNJG
CQ 8. SSPEV
�,UQJR�KRMPNJG
CQ 9. SSPEV�3k
�U�OX��UQJR�KRMPNJG
CQ 10. SSPEV����UQJR�KRMPNJG

10大項目、22項目
からなるCQ案作成

`hd^i`\abfjlCQm#��

CQの確定、システマティックレビュー

パブリックコメント、CQの完成

平成30年度

平成31年度
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��  -��!�=R)�®·±©²µ¯pA全国の小児科小児神経科医療機
関ならびに神経内科医療機関を対象にサーベイランス調査を行った。
同様の医療機関を対象として平成２９年度に調査を実施中である。
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今後予定
二次調査
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���pA��8jVT��,��長期の罹患期間を経ている患者の健康状態
や必要な医療的ケアの状況を調査する。
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「診断基準・重症度分類策定・改訂のための疫学調査」
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「診断基準の策定・改訂」、「診療ガイドラインの策定・改訂」
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%-km&'¯±«³D�¡`G+ª©²­,8E�c�¦]9KN> KN-7

AIDS関連PML Non-AIDS PML

Definite
PML

Definite
PML

病理解剖

臨床 臨床

MRI画像MRI画像 脳生検による
病理診断

CD4細胞
の減少

CSF-PCRで
充分量のvirus titer

T2またはFLAIRで
白質の高信号

免疫不全の
原因が不明瞭

CSF-PCRで
陰性 or low titer

PMLとして非典型的
その他の鑑別疾患

典型的な脱髄班と
JCV感染細胞

Gliosisと
リンパ球浸潤
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Other 
immunosuppressiv
e drugs in previous 
5 years.

Duration of 
FAE use until 
diagnosis of 
PML, in 
months.

Range of 
lymphocyte count
（/mm3)

PML-IRIS Outcome

54 yo (f) Glatiramer acetate 54 At PML diagnosis: 
481. CD4, 106; 
CD8, 38.

No Death

61 yo (f) Natalizumab 22 600 NA Survived

58 yo (m) NA 24 476-486 No Survived

59 yo (m) NA 17 414-728
At PML diagnosis: 
414

Yes Survived

64 yo (m) Interferon-β 26 NA
At PML diagnosis: 
CD4, 96;  CD8, 14.

No Survived

H¡ik{pr����XZSjih|,J Gieselbach RJ et al. J Neurol. 2017; 264: 1155-1164.



 -	117	- 

  

9e�KI��©�¯£­¬¨@J�a���|{z'W�KIk#¾St��m
V\�L,A�G��`����>b �

[ ^

sq trsw¼"sr584C�-/�����©�¯£­¬¨�1�0�©�¯£­¬¨@
J�a���|{z±©�¯£­¬¨ic|{z²KH0�(���%��µ

tq `������©�¯£­¬¨ic|{z�KHD�9e�KHD��=����
����´9e�|{z7$KH0�T����

uq 9e�|{z7$KH0�!�±~²���«�¦¯
 ���|{zKHD�T�
���

vq 9e�����º��©�¯£­¬¨ic|{z�N]������´`���K
HD�B����´|{z�º����KH��ND±KHD²� }yrqrs ���´
������9e��`���>b��©�¯£­¬¨ic|{z�KHk#�6
)�l���[g���µ3"#��=�	��9"#��]�����

MQ
.W¾X@�O�����J�¥¯§°
YZF�fh j?R�

!+tx"#ª­¢¯H��dK&¡ ®¤*;I�i��_<MQE MQ+:

PMLKH0 ND±p�² UPND

0� 0.7256 0.7256 

1� 0.2327 0.9583

2� 0.0373 0.9957

3� 0.0040 0.9997 

4� 0.0003 1.0000 

¹����KH�6)��� n}¿rqrso

©�¯£­¬¨�1�0 ÂÁÀKH0

`�� ¸·¼¶p¶¶¶ � ·¸ � ±3"³¹�²

2 9 »p½¶¶ � º � ±3"³¸�²

P 2&$��,�ML. 4 �	!�	�)����! 4 ������((
P +-5018�,�,)ML* 4 (�
��! . ������((�4 ��
	�!
P ��
	�!�(%�/	�23��� #'578+-��,�ML.�1"



 -	118	- 

  ��RV������1�wF3������&2tJm�E'57, 57�%

�8�&257��&1-Hteh�
���u1-;<(�uA$

57	!=��8�&257��&1-H I#�)

57
�=WN�8�&257��&1-H M*��

A D

QO �8�&257��&1-Hqva.(c�dv
(?;<�/dpa
�0;<����y��A$ra;<f} �knZ^Xu[Y`���(:
t|�G��A$��/ka(:u9��Mzpd�b

RO i�xqtVU�u_]\u(:�K��hTP�qB"6�j�pe~a��
RV�vQS�uA$�@opaT�qB"g6�j�nb

SO ?>L+(:qv[Y`g(�j�sfonga?;<f}u1-�4A
$tpvlzpB"6�j�n2�{Cznb



 -	119	- 

����0�xH2!�~��"'1w
/
C%w��vMq{57

A D

Za`+vlo{�K\[^���w9B�3:L*G8&j

^cbSTX��������vnzyt�2!\_]1�vlo{<?,�K�w��
P�}@6j�Q=4Fw�JvN�pt?,m��j

^cbSUX��������v�q{I�!\_]1�vlo{<?,�K�w��
P�j�Q=u	Q=4Fw�kP�v|rstk{j

^cbSV��2!\_]1�v�q{I�!\_]1�vlo{<?,��P�j

57�$;� ���
)>�57J �.O�

�#UW������0�xH2!�~��"'1vMq{E(57- 57#&

^cbSTRh\_]Y\feigfdd ^cbSURb\_]Y\feigfdd

^cbSVRb\_]Yh\_]



 -	120	- 

  

 &y�kjLKJq�?

5 7

DC 3#�1�uv &�LKJn6�hadxtwTO]OW VXX^YS [SQZY\]V]^]VZY
VYTWOXXO]Z[` \`YR[ZXS AIMINBnr$ow%�mcwgny%"�)p,h
jb

EC HO]OW VYTWOXXO]Z[` LKJnLKJ _V]U POWOYQSR VYTWOXXO]VZYr�'�<a�
�f$okleva�+o6�f:4mcwb

*/��2����.�.	�	�>3-0%���; ���


��EF
�~�|�%�s9(�{z�}��&p=iw8�*/! */��

診療ガイドラインの策定・改訂

GWO\\VQ@LKJ HO]OW@VYTWOXXO]Z[`@LKJ LKJ@_V]U@POWOYQSR@VYTWOXXO]VZY



 -	121	- 

/:�fgc^���3-�8�YTy=
z�}�G�G��
UJ����;RG8�`��8����

L O

`_ /:�fgc^���3-�8�YTy=
z�}�G�G��UJ���
�;RG8�`��$=|�s

a_ �������4{r\,�if]qmnpo gkeyZS�{}s

b_ H�80�%�yK��}yrjlh5��GID�UJ{}s

c_ '<@2�tN&�.�W8��[A��%M�}��6�P+u�xv
~QW�8��Ew���s

<@�#F��1	?��C�	9�����>B�?� X( �

�"ad������7
�V:�����!*8�Y|�P+<@2 <@")



 -	122	- 

 

�H'M�G�H�q\pjk]'� 'JfXG
¤®¨©­¥

_ d

xv �H'M�G�[#W�HG�����4NUR�Y!	DE(���
(W.�������²

yv h#�H�q\�.OsoH�����1�'�c�����±Z<K
�E(�����~�HG��(W�A�/2���������²

zv ¤®¨©­¥�In����H'M�G�H�q\pj��~�bS�7
`�������~HG�ª¥¢���A���¯}y|uzw#$°²

{v �%�,\m&�?�m;�����0����¯}zx#$°���~HG�
+���������²

「症例登録」

LP�-W³�QFr:8�BFr t9��

"*y|#$§ª¡­F��lH' �«¥)5G�p��e6LPC LP*3

�H
'M
�G
(W

PMLª¥¢����H�q\�
�H�£­¦¬®«���V

PMLHG��
�H�q��
���

PML
HG

PMLHG
G��b
S�7`�����
�i@�^
�
¯H29,30#$)

H29#$4G�a�e6T�

=g7`¯H30,31#$°

ª¥¢���A
��¯H31#$)
±tª¥¢V�
���
���
�PMLHG(
W�>��

PMLª¥¢����H�q\��
��H�£­¦¬®«����V

相違点は
？？



 
 
 
 
 
 
 

［Ⅳ］平成 29 年度活動状況 

 



 -	123	-							

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 29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 29 年 8月 26 日（土）9：00〜15：20 

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)、宍戸-原 由紀子、雪竹基弘、中道一生、鈴木忠樹、 

高橋健太、三條伸夫、伊崎祥子（野村恭一 代理）、阿江竜介、岸田修二、船田信顕、奴久妻聡一、 

原田雅史、高橋和也、浜口 毅  

PML サーベイランス委員以外の研究協力者:中村好一（「難治性疾患の継続的な疫学データの収集・解

析に関する研究班」研究代表者） 

陪席者:田中彰子(厚生労働省健康局難病対策課) 、福井 亮(厚生労働省健康局難病対策課) 

欠席者:西條政幸、野村恭一、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。特に、多発性硬化症に対する薬剤に関連した進行性

多巣性白質脳症（progressive multifocal leukoencephalopathy: PML）と診断された症例や疑われる症例が増

加してきていることが報告された。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1） 

 

E0130: definite PML（調査票未提出）（参考資料 2） 

E0003: definite PML（参考資料 2） 

E0083: definite PML（調査票未提出）（参考資料 3） 

E0049: definite PML（参考資料 3） 

E0097: definite PML（調査票未提出）（参考資料 3） 

E0101: definite PML（参考資料 3）：産業医大に未染を問い合わせて炎症評価 

E0127: PML 否定、肺腺癌脳転移（参考資料 3） 

E0117: PML 否定、要追加情報（病理診断名）：小円形細胞増加。島根県立中央病院に問い合わせてグリア

かリンパ球かを調べる 

 

[3] 厚生労働省健康局難病対策課ご挨拶（田中彰子 課長補佐） 
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厚生労働省健康局難病対策課の田中彰子課長補佐よりご挨拶を頂いた。 

 

[4] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1）  

 

E0037: 診断保留、要追加情報（画像、抗 JCV 抗体価、病理所見とりよせ） 

E0047: PML 否定、多発性硬化症疑い、要追加情報（画像の follow） 

E0048: 診断保留、要追加情報（抗 JCV 抗体価、リンパ球数等の臨床情報） 

E0058: PML 否定、多発性硬化症（参考資料 3）：脱髄性疾患（Granular mitosis クロイツフェルト細胞+） 

E0090: definite PML（フィンゴリモド使用例） 

E0108: PML 否定、脱髄性疾患：脳幹部に脱髄が広がり死亡。解剖承諾とれず。（原先生コメント） 

E0111: PML 否定、多発性硬化症 

 

[5] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1） 

 

E0022: definite PML、要追加情報（画像所見）（参考資料 3） 

E0035: definite PML（参考資料 3） 

E0056: PML 否定、脳炎疑い、要追加情報（臨床経過、病理所見）（参考資料 3）：病理または未染標本取り寄

せ。 

E0057: PML 否定、診断不明、要追加情報（病理レポート、所見）（参考資料 3）：ＨＥ染色で肉芽形成あり。 

E0034: definite PML：病理見直し。 

E0001: definite PML、要追加情報（病理レポート。所見） 

E0008: possible PML（参考資料 3）  

 

[6] PML サーベイランスについて（座長：三浦義治）  

1. 疫学：阿江竜介先生（参考資料 4） 

PML サーベイランスに関する今後の倫理面での対応と新しいサーベイランス調査票の改訂案

について説明があった。 

 

2. ウイルス病理：高橋健太先生、鈴木忠樹先生（参考資料 5） 

国立感染症研究所における脳組織検体を用いた JCウイルス検査について報告があった。 

 

3. 神経病理：宍戸-原 由紀子先生（参考資料 6） 

PML サーベイランスにおける診断支援システムの改善点、より正確な診断を行うために重要と

考えるポイントについて提案があった。 

 

4. 脳脊髄液 JCV PCR 検査：中道一生先生 

脳脊髄液 JCV DNA 検査は 2017 年度に入って 103 件で、全検体超高感度検査を行っており、40

件で陽性となっている。検査対象症例は 80 例で、そのうち陽性症例は 23 例、新規症例は 16

例であったと報告があった。 

 

5. 今後の予定 

2017 年 12 月 23 日土曜日に第 2回 PML サーベイランス委員会が都立駒込病院で開催される予

定であると連絡があった。 
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平成 29 年度プリオン病関係班等連絡会議 

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 

国立研究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 

プリオン病に対する低分子シャペロン治療薬の開発班 

Japanese Consortium of Prion Disease (JACOP) 

 

 日 時：平成 29 年 10月 21 日（土）15：00～16：00 

 場 所：Melbourne Brain Centre 

 

出席者：水澤英洋、西田教行、岩崎 靖、八谷如美、小林篤史、堂浦克美、田中元雅、 

堀内基広、塚本 忠、田村智英子、浜口 毅（敬称略、順不同） 

[1] 当番議長からの挨拶（当番議長：水澤英洋） 

 本年の当番議長である「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」研究代表者

水澤英洋から挨拶があった。 

 

[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：浜口 毅） 

 当研究班は診療ガイドライン作成が使命であり、今年度より「プリオン病診療ガイドライン 2017」

の改訂を始めて、最終的には「プリオン病診療ガイドライン 2020」を作成する予定である。今年

度前半に、研究分担者の先生方から診療ガイドライン改訂についてのご意見を頂き、「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）方式で作成することとした。現在、CQ

案を作成しているところで、今年度の合同研究報告会で討議し、CQ を決定した後に、執筆作業が

本格的に開始される予定である。 

 

②	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：水澤英洋） 

 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、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。また、剖検率が低いことも問題で、現在も

約 15%程度しか剖検が得られていない。欧米諸国では 70%近くを達成しており、わが国の診断精度

が低いことが問題である。 

 「プリオン病感染予防ガイドライン」の改訂については、手術器具の洗浄、脳外科、歯科、眼

科などといった様々な分野の専門家の力が必要で、厚生労働省から働きかけて頂いて、それらの

専門家に協力して頂く体制を作らないといけない。先日、厚生労働省からガイドライン改訂につ

いて進めても良いと指示が出たので、今後進行していく予定である。 

 治験等のために、プリオン病の自然歴の調査をしているが、なかなか症例数が増えていなかっ

た。そこで、今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、それ

まで 3年間で 64 例であったものが、半年で 160例と 100 例の増加があった。期待通りに症例数は

増えてきているが、研究費が十分ではない点が問題である。 
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 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

考えているが、研究費が足りず今年度中の電子化は出来なかった。電子化は必要と考えており、

来年度以降にできるように努力している。 

 

③	プリオン病に対する低分子シャペロン治療薬の開発班から（担当：水澤英洋） 

 今年度は、マウスやサルを用いた動物実験を行うことになっており、ヒトの第 1相、第 2相試

験は平成 30年度から福岡大学で行う予定となっている。 

 

[4] 共同研究プロジェクト 

①	プリオン病合同画像委員会から（担当：浜口 毅、塚本 忠） 

 金沢大学が中心となって、硬膜移植後 CJD 症例の頭部 MRI 画像の解析を行っているところであ

る。またそれと関連して、孤発性 CJD症例でプリオン蛋白遺伝子 codon129 多型が MM の症例で、

視床病変を認める症例の特徴についても検討を行っている（浜口）。 

 岩手医科大学の佐々木先生の協力の下、MRI storage system の構築を行っていたが、なかなか

うまくいかなかった。そこで、国立精神・神経医療センターの画像 storage system を利用する方

針に変更して、画像 storage system を作成する方向で動いている。また、脳波についても登録で

きるようなものにしたいと考えている（塚本）。 

 

②	JACOP から（担当：水澤英洋） 

 「②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」のところで述べた通りで、

今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、それまで 3年間で

64 例であったものが、半年で 160 例と 100 例の増加があった。期待通りに症例数は増えてきてい

るが、研究費が十分ではない点が問題である。 

 

[5] その他 

 プリオン病のサーベイランスデータは積極的に活用して、研究を行って欲しい（水澤）。 

 

[6] 今後の予定（現在判明分） 

①	平成 30 年 1月 15 日（月）、16 日（火）  

  「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」 

  「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」 

   平成 29 年度 合同研究報告会（班会議） 

 

②	平成 30 年 2月 8 日（木） CJD サーベイランス委員会・JACOP 運営委員会合同会議 

            CJD インシデント委員会 

       2 月 9 日（金） CJD サーベイランス委員会・JACOP 運営委員会合同会議 

            プリオン病のサーベイランスと対策に関する全国担当者会議 
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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 29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 29 年 12月 23 日（土）9：00〜17：00 

場所：がん・感染症センター都立駒込病院 別館一階 講堂 

〒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)、宍戸-原 由紀子、雪竹基弘、西條政幸、中道一生、

鈴木忠樹、高橋健太、三條伸夫、野村恭一、阿江竜介、岸田修二、船田信顕、奴久妻聡一、原田雅史、

高橋和也、浜口 毅  

PML サーベイランス委員以外の研究協力者:中村好一（「難治性疾患の継続的な疫学データの収集・解

析に関する研究班」研究代表者） 

陪席者:中原 仁（慶應大学神経内科）、伊崎祥子（埼玉医科大学神経内科）、石井淳子（神戸市立

医療センター中央市民病院神経内科） 

欠席者: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。特に、多発性硬化症に対する薬剤に関連した進行性多

巣性白質脳症（progressive multifocal leukoencephalopathy: PML）と診断された症例や疑われる症例が増加

しており、PML サーベイランス委員会に登録される症例が増加してきていることが報告された。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1） 

 

E0090: definite PML、フィンゴリモド関連 PML （参考資料 2） 

E0195: 診断保留、フィンゴリモド使用例 

E0119: PML 否定、遷延性脳脊髄炎の疑い 

E0143: PML 否定、視神経脊髄炎関連疾患 

E0153: 診断保留、調査票なし 

 

[3] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1）  

 

E0037: 診断保留、ナタリズマブ、フィンゴリモド使用例、要追加情報（病理所見） 

E0047: PML 否定、フィンゴリモド使用例、多発性硬化症 

E0048: PML 否定、フィンゴリモド、テクフィデラ使用例、多発性硬化症（非典型例） 
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E0058: PML 否定、フィンゴリモド使用例、tumefactive demyelinating disease 

E0108: 診断保留、要追加情報（病理所見） 

E0111: PML 否定、フィンゴリモド使用例、多発性硬化症 

E0166: definite PML (臨床・画像診断基準 definite、病理診断基準 possible)（参考資料 3） 

 

[4] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1） 

 

E0183: definite PML (調査票を確認)（参考資料 3） 

E0205: definite PML (臨床・画像診断基準 possible、病理診断基準 definite) 、CSF JCV PCR 陰性（調査票

では陽性となっているが記載間違い、PCR でわずかに反応が見られており再検のため新たな検体提出あり）

（参考資料 3） 

E0086: definite PML（参考資料 3） 

E0036: possible PML（ガイドライン上は当てはまる状態が無い症例。臨床症状があり、脳脊髄液 PCR 陽性だ

が、頭部 MRI が非典型的で、他の疾患の可能性を除外出来ない） 

E0038: definite PML 

E0039: definite PML 

E0042: 診断保留（要追加情報） 

 

[5] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1） 

E0061: 診断保留（要経過 follow） 

E0076: PML 否定、EBV 感染症（CLIPPERS 症候群） 

E0079: PML 否定、可逆性脳症疑い、要追加情報 

E0080: 診断保留、要追加情報（病理所見） 

 

[6] PML サーベイランスについて（座長：三浦義治）  

1. 脳脊髄液 JCV PCR 検査：中道一生先生 

脳脊髄液 JCV DNA 検査は 2017年に 168件行い、全検体超高感度検査を行っており、68 件で陽

性となっている。検査対象症例は 129 例で、そのうち陽性症例は 39 例、新規症例は 30 例で

あった。フィンゴリモド投与例は 7 例で検査され、そのうち 2 例が陽性であったと報告があ

った。 

 

2. 神経病理：宍戸-原 由紀子先生 

HIV 関連 PMLの診断は典型例が多いが、非 HIV 関連 PML は非典型例が多く、脳生検での診断は

困難なことがしばしばある。免疫染色で陽性細胞が少なく、in situ hybridization でやっと

診断できる場合もある。非 HIV 関連 PML は予後が良い例が多く、生検診断は非常に重要であ

る。予後良好となる因子としては、1.ウイルス量が少ない、2.dot-shaped inclusions を認め

る、3.inflammatory reaction with balanced CD4/CD8 ratio を認めるなどが挙げられるとい

う報告があった。 

 

3. ウイルス病理：高橋健太先生、鈴木忠樹先生（参考資料 5） 

国立感染症研究所における脳組織検体を用いた JCウイルス検査について報告があり、今年度

は 14 例の依頼があり、6例が陽性であった。JCウイルス陰性の症例のうち 3例は、陰性の返

事をするとその後連絡が取れなくなり、サーベイランス委員会にそれらの症例が登録されて

いない点が問題であると報告があった。 
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4. 疫学：阿江竜介先生 

PML サーベイランスに関する今後の倫理面での対応と新しいサーベイランス調査票の改訂案

について説明があった。現在のPMLサーベイランスの倫理審査は今年度で一旦終了するため、

平成 30 年度からの PML サーベイランス委員会に向けて、自治医科大学の倫理審査委員会で承

認を受けるように準備を行っている。平成 30 年 3 月末までに倫理審査を終えて、4 月からは

新たな調査票でサーベイランス調査が行えるようにしたいと考えていると報告があった。 

 

5. 今後の予定 

2018年 1月 16日火曜日に第3回PMLサーベイランス委員会がアルカディア市ヶ谷で開催され

る予定であると連絡があった。 
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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 

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 

 

平成 29 年度 合同研究報告会 

プログラム・抄録集 
 

 

日時：平成 30 年 1 月 15 日（月） 10：00〜17：50 

平成 30 年 1 月 16 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 

 
 

 

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 

事務局：〒920-8640 石川県金沢市宝町 13-1 

金沢大学大学院 脳老化・神経病態学（神経内科学） 

TEL:076-265-2293, FAX:076-234-4253 

E-mail: prion@med.kanazawa-u.ac.jp 

http://prion.umin.jp/index.html 

 

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 

研究代表者  水澤英洋 

事務局：〒187-8551 東京都小平市小川東町 4-1-1 

国立研究開発法人 国立精神・神経医療研究センター 

TEL:042-341-2711, FAX:042-346-1762 

E-mail: prion-ncnp@ncnp.go.jp 

http://prion.umin.jp/index.html 
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平成 29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 30年 1月 15 日（月）） 

 

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、3年後の 2020 年に「プリオン病診療ガイドライン

2017」を改訂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 29 年度の活動について 

 研究代表者の山田より、平成 29 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。 

• 「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成に向けて、「プリオン病診療ガイドライン 2017」の

問題点とその解決法について研究分担者より意見を集めた（平成 29 年 8月 31 日締め切り） 

• プリオン病関係班連絡会議を「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」、「プリオン病に対する低分子シ

ャペロン治療薬の開発班」、「Japanese Consortium of Prion Disease (JACOP)」の合同で開催

（平成 29 年 10 月 21日、メルボルン） 

• 「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」の平成 29 年度合同研究報告会を開催（平成 30 年 1月 15 日、

16 日、東京） 

• プリオン分科会、研究分担者会議を開催（平成 30年 1 月 15 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 

A. 「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成のために、両班の研究分担者から集められた「プリオ

ン病診療ガイドライン 2017」の問題点とその解決法について 

 研究代表者の山田より、「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成のために、両班の研究分担者か

ら集められた「プリオン病診療ガイドライン 2017」の問題点とその解決法について以下のような意見

があったことが紹介された。 

• 「プリオン病診療ガイドライン 2020」と「プリオン病感染予防ガイドライン」は 1冊にまとま

っていた方が良い 

• 症状や検査についてもエビデンスベースのグレーディングをすべきである 

• 詳細版を作成すべきである 

• 正常型プリオン蛋白についても解説すべきである 

• クリニカルクエスチョン形式にすべきである 

 

B. 「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成の方針 

 研究代表者の山田より、「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成について、以下のような方針が

示された。 
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• Minds診療ガイドライン作成マニュアルVer.2.0 (2016.03.15)に準拠し、クリニカルクエスチ

ョン形式とする 

• プリオン病診療を専門としない一般医師向けに作成する 

• 科学的根拠に基づき、コンパクトに分かりやすく記載する 

 

C. 「プリオン病診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ案 

 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案（表 1）の提

案があり、承認が得られた。 

 

 

表 1「プリオン病診療ガイドライン 2020」のロードマップ（案） 

 

  

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 

  2 月  執筆担当者に、原案執筆依頼 

  4 月  原案締切 

  5 月  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 

  6 月  コメント締切 

  7 月  編集会議、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 

 12 月  コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼  

平成 31 年 

  2 月  再改訂原稿締切 

  4 月  ガイドライン暫定版作成 

  5 月  ガイドライン暫定版についてパブリックコメントを募集する 

  7 月  コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼 

  8 月  最終改訂締切 

  9 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 

平成 32 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 29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 30 年 1月 16 日（火）） 

 

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、3年後の 2020 年に「SSPE 診療ガイドライン 2017」を改訂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 29 年度の活動について 

 研究代表者の山田より、平成 29 年度の SSPE分科会の活動について以下の報告があった。 

• 「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成に向けて、 「SSPE 診療ガイドライン 2017」の問題点と

その解決法について研究分担者より意見を集めた（平成 29 年 8月 31 日締め切り） 

• 「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」、「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」の平成29年度合同研究報告会を開催（平成30年1月15日、

16日、東京） 

• SSPE分科会・PML分科会、研究分担者会議を開催（平成30年1月16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 3年間で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 

A. 「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成のために、研究分担者から集められた「SSPE 診療ガイドラ

イン 2017」の問題点とその解決法について 

 研究代表者の山田より、「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成のために、研究分担者から集められ

た「SSPE 診療ガイドライン 2017」の問題点とその解決法について以下のような意見があったことが

紹介された。 

• クリニカルクエスチョン形式にすべきである 

 

B. 「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成の方針 

 研究代表者の山田より、「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成について、以下のような方針が示さ

れた。 

• エビデンスのある文献が少なく、Minds診療ガイドライン作成マニュアルVer.2.0 (2016.03.15)

に準拠したクリニカルクエスチョンを設定することは困難であるが、形式はクリニカルクエス
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チョン形式とし、治療の項についてはMinds診療ガイドライン作成マニュアルのエビデンスレ

ベルや推奨グレードを用いて記載する 

• SSPE 診療を専門としない一般医師向けに作成する 

• 科学的根拠に基づき、コンパクトに分かりやすく記載する 

 

C. 「SSPE 診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ案 

 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案（表 1）の提案があ

り、承認が得られた。 

 

PML 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、3年後の 2020 年に「PML 診療ガイドライン 2017」を改訂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 29 年度の活動について 

 研究代表者の山田より、平成 29 年度の PML分科会の活動について以下の報告があった。 

• 「PML 診療ガイドライン 2020」作成に向けて、 「PML 診療ガイドライン 2017」の問題点とそ

の解決法について研究分担者より意見を集めた（平成 29 年 8 月 31 日締め切り） 

• 「平成 29 年度第 1回 PML サーベイランス委員会」を開催（平成 29 年 8月 26 日、東京） 

• 「平成 29 年度第 2回 PML サーベイランス委員会」を開催（平成 29 年 12 月 23 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」の平成29年度合同研究報告会を開催（平成30年1月15日、

16日、東京） 

• SSPE分科会・PML分科会、研究分担者会議を開催（平成30年1月16日、東京） 

• 「平成29年度第3回PMLサーベイランス委員会」を開催（平成30年11月16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 3年間で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 

A. 「PML 診療ガイドライン 2020」作成のために、研究分担者から集められた「PML 診療ガイドライ

ン 2017」の問題点とその解決法について 

 研究代表者の山田より、「PML 診療ガイドライン 2020」作成のために、研究分担者から集められた

「SSPE 診療ガイドライン 2017」の問題点とその解決法について以下のような意見があったことが紹

介された。 

• 臨床の現場で実際に診断基準として使用することが想定されるので、現段階で臨床研究レベル

の内容については参考所見程度に留めることが望ましい 

• 脳生検が増えており、進行病変の病理所見の記載では脳生検の病理診断には不十分である 
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• 一般的で基本的、教科書的な記載を重視すべきである 

• 特定の研究者の研究成果を偏って引用、強調することは避けるべきである 

• クリニカルクエスチョン形式とすべきである 

 

B. 「PML 診療ガイドライン 2020」作成の方針 

 研究代表者の山田より、「PML 診療ガイドライン 2020」作成について、以下のような方針が示され

た。 

• エビデンスのある文献が少なく、Minds診療ガイドライン作成マニュアルVer.2.0 (2016.03.15)

に準拠したクリニカルクエスチョンを設定することは困難であるが、形式はクリニカルクエス

チョン形式とし、治療の項についてはMinds診療ガイドライン作成マニュアルのエビデンスレ

ベルや推奨グレードを用いて記載する 

• 診療を専門としない一般医師向けに作成する 

• 科学的根拠に基づき、コンパクトに分かりやすく記載する 

 

C. 「PML 診療ガイドライン 2020」作成のロードマップ案 

 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案（表 2）の提案があ

り、承認が得られた。 
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表 1「SSPE診療ガイドライン 2020」のロードマップ（案） 

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 

  2 月  執筆担当者に、原案執筆依頼 

  4 月  原案締切 

  5 月  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 

  6 月  コメント締切 

  7 月  編集会議、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 

 12 月  コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼  

平成 31年 

  2 月  再改訂原稿締切 

  4 月  ガイドライン暫定版作成 

  5 月  ガイドライン暫定版についてパブリックコメントを募集する 

  7 月  コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼 

  8 月  最終改訂締切 

  9 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 

平成 32年 

  2 月  「SSPE 診療ガイドライン 2020」発行 
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表 2「PML 診療ガイドライン 2020」のロードマップ（案） 

 

  

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 

  2 月  執筆担当者に、原案執筆依頼 

  4 月  原案締切 

  5 月  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 

  6 月  コメント締切 

  7 月  編集会議、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 

 12 月  コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼  

平成 31年 

  2 月  再改訂原稿締切 

  4 月  ガイドライン暫定版作成 

  5 月  ガイドライン暫定版についてパブリックコメントを募集する 

  7 月  コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼 

  8 月  最終改訂締切 

  9 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 

平成 32年 

  2 月  「SSPE 診療ガイドライン 2020」発行 
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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 29年度 第 3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 1月 16 日（火）15：00〜17：00 

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 

 

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、宍戸-原 由紀子、雪竹基弘、阿江竜介、 

鈴木忠樹、原田雅史、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:石井淳子（神戸市立医療センター中央市民病院神経内科） 

欠席者: 岸田修二、船田信顕、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。今回は、症例検討は緊急に行う必要があるものに限定

し、残った時間で今後の PML サーベイランス委員会の運営方法について議論すると説明があった。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）（参考資料 1） 

 

E0195: probable PML、フィンゴリモド関連 PML、症状が進行性でない 

無症状の場合の発症時期をいつとするのが良いか？ → 診断出来た時期を発症時期とする。 

 

[3] 今後の PML サーベイランス委員会について（座長：三浦義治） 

 

1. 新しい「進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス患者調査票」案 

新しい「進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス患者調査票」の案が提示され（参考資料 2）、更なる改

訂に向けて様々な意見が出た。それぞれの意見を集約し、改訂したものをメール等でPMLサーベイランス委

員に回し、新しい「進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス患者調査票」として承認を得る予定となった

（阿江竜介）。 

 

2. PML サーベイランス委員会での患者調査の方法（参考資料 1、参考資料 3） 

a. PML 疑い例の情報収集 

現在の PML サーベイランス委員会では、国立感染症研究所での脳脊髄液 JCV DNA 検査依頼や脳病理標

本を用いた病原体検査依頼、東京医科大学での脳病理標本の病理検査依頼、駒込病院の PML 情報センタ
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ーへの問い合わせ、「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」への問い合わせなどで、

PML 疑い例についての情報を得ている。現時点では、指定難病を介した情報収集は行えていない。PML 疑

い例の情報が入ると、PMLサーベイランス委員会事務局から主治医にPMLサーベイランス調査の同意書が

送り、同意の取得をお願いしている。2 年間で約 230 例の PML 疑い例の情報を得たが、PML サーベイランス

の同意が得られた症例は約 80 例と少ない。 

 

→国立感染症研究所や東京医科大学での検査を受け付ける時に、同時に PML サーベイランス調査の同意

をお願いすることは出来ないか？ 

現在でも業務量が非常に多い状態であり、検査を受け付ける際に PML サーベイランス調査の同意を得る作

業を行うことは不可能である。 

 

b. PML 疑い例の調査 

現在は、全ての症例について、PML サーベイランス委員会の三浦委員長が主治医とやり取りをして調査を

行っている。しかし、症例数も多く全ての症例の調査を行うことは不可能であり、今後は患者が受診している

医療機関の所在地によって担当サーベイランス委員を決めて、そのサーベイランス委員が症例の調査を行

うこととする。今後、PML サーベイランス委員会事務局が、「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」と相談しながら地域のサーベイランスの人選を行っていくことになった。 

地域のサーベイランス委員は、主治医と連絡を取りながら、臨床症候、血液・脳脊髄液検査所見、画像所見、

脳脊髄液 JCV DNA 検査所見、脳病理所見などの情報を収集し、PML サーベイランス委員会で症例提示を

行う。PML サーベイランス委員会では、その症例提示に基づいて議論を行い、PML サーベイランス委員会と

しての結論を出すこととなった。 

 

c. PML サーベイランス委員会での結論を主治医に連絡する方法 

PML サーベイランス委員会で結論が出た症例については、疫学担当の PML サーベイランス委員である自治

医科大学の阿江委員が主治医にその結論を送る。PML サーベイランス委員会で結論が出なかった症例（診

断保留）については、地域のサーベイランス委員から主治医に結論を連絡し、更なる情報の収集を行うこと

となった。 

PML サーベイランス委員会での結論を主治医が参考にすることができるが、それを診断として採用するかは

主治医の判断であり責任であることが確認された。また、PML サーベイランス委員の先生方はそれぞれの

所属施設で検査用検体を受け付け、報告書を出している（脳脊髄液JCV DNA検査、脳病理標本を用いた病

原体検査、脳病理検査等）が、それらの報告書作成はそれぞれ先生方の活動であり、PML サーベイランス

委員会の活動ではなく、PML サーベイランス委員会では、サーベイランスの同意が得られた例についてそれ

らの結果を症例検討に利用し、判定等を議論することが確認された。 

 

→脳生検が行われた症例については、主治医は結論を急いでいる場合があり、年に 2-3 回しか行われない

PML サーベイランス委員会を待つことが出来ない場合があるがどうすれば良いか？ 

PML サーベイランス委員会による判定結果が緊急に必要な場合は、PMLサーベイランス委員会委員長に相

談して、緊急サーベイランス委員会を開催してもらうことを考えると良い。 

 



 
 
 
 
 
 
 

［Ⅴ］研究成果の刊行に関する一覧表 



 -	143	−		

研究成果の刊行に関する一覧表 
雑誌 
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