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研究要旨 

本研究は、プリオン病のサーベイランス、プリオン蛋白遺伝子解析・髄液検査・画

像診断の提供、感染予防に関する調査と研究をより効率よくかつ安定して遂行するた

めに 2010 年から続いている。プリオン病のサーベイランスによる疫学調査は指定難

病の臨床調査個人票ルート、感染症届出ルート、遺伝子・髄液検査ルートの三つが確

立しており、日本全国を 10 ブロックに分け、各ブロックに地区サーベイランス委員を

配置し迅速な調査を行うと共に、それぞれ遺伝子検査、髄液検査、画像検査、電気生

理検査、病理検査、脳神経外科、倫理問題を担当する専門委員を加えて年 2 回委員会

を開催している。1999 年 4 月 1 日から 2019 年 2 月までの時点で 91 例の硬膜移植後

クロイツフェルト・ヤコブ病(CJD)を含む 3503 例がプリオン病と認定され最新の疫学

像が明らかにされた。変異型 CJD は 2004 年度の 1 例のみでその後は発生していな

い。孤発性プリオン病の髄液中バイオマーカーの検出感度は、14-3-3 蛋白が

81.7%(ELISA)、71.1%（WB）、総タウ蛋白が 74.9%、RT-QUIC が 70.3%と高感度で

あった。医療を介する感染の予防についてはインシデント委員会の調査では平成 30 年

度のインシデント事例は 1 例であった。これらの成果等は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等との合同班会議や年度末のサーベイランス委員会・

インシデント委員会終了後に開催されたプリオン病のサーベイランスと感染対策に関

する全国担当者会議にて報告しその周知徹底を計った。 

これまで、将来のプリオン病の治験のために病態、とくに自然歴の解明を進めてい

るオールジャパンの研究コンソーシアム JACOP(Japanese Consortium of Prion 

Disease)に対して、サーベイランスを介した患者登録に協力してきたが、平成 30 年度

は、平成 28 年度に準備し平成 29 年度に開始したサーベイランス調査と JACOP によ

る自然歴調査の同意の同時取得のシステムの運用を継続した。自然歴調査の同意を主

治医がサーベイランス調査同期取得時に同時に取得するようにしたため、自然歴調査

の登録症例数は平成 29 年 3 月までの 3 年間で 65 件であったのが、平成 31 年 1 月ま

での間で総数約 600 件に増加した。今後は、登録した症例の調査の継続と、転院等に

よる調査中断への対応策を工夫することが必要である。 

Ａ.研究目的 

本研究の主な目的は、発症頻度は極めてま

れではあるが発症機序不明の致死性感染症で

あるプリオン病に対して、その克服を目指し

て、①わが国におけるプリオン病の発生状況

や、新たな医原性プリオン病の出現を監視し、

②早期診断に必要な診断方法の開発や患者・

家族等に対する心理カウンセリング等の支援

を提供することにより、診断のみならず、社

会的側面もサポートし、③プリオン対応の滅

菌法を含め、感染予防対策を研究し周知する

ことで、プリオン病患者の外科手術を安全に

施行できるような指針を提示し、④手術後に

プリオン病であることが判明した事例を調査

して、器具等を介したプリオン病の二次感染

対策をするとともにリスク保有可能性者のフ

ォローアップを行い、⑤現在開発中のプリオ

ン病治療薬・予防薬の全国規模の治験研究を

サポートすることである。 

そのために、全例のサーベイランスという

疫学的研究を通じて疾患の実態と現状の把握

に努め、遺伝子検査技術、髄液検査技術、画
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像読影の改良、新規の診断技術の開発を推進

し、プリオン病の臨床研究コンソーシアム

JACOP と連携・協力して各プリオン病の病

型における自然歴を解明する。これは、国民

の健康と安全のためプリオン病を克服するに

は必須の研究であり、1999 年からわが国独特

のシステムとして発展・継続してきたもので

ある。 

とくに牛海綿状脳症からの感染である変異

型クロイツフェルト・ヤコブ病(Creutzfeldt-

Jakob disease: CJD)、わが国で多発した医原

性である硬膜移植後 CJD を念頭に、研究班

内にサーベイランス委員会を組織し全国都道

府県のプリオン病担当専門医と協力してサー

ベイランスを遂行する。二次感染の可能性の

ある事例についてはインシデント委員会を組

織して、実地調査・検討・予防対策・フォロ

ーアップを行う。 

さらに全体を通じて、患者や家族の抱えて

いる問題点を明確にし、医療・介護と心理ケ

アの両面からの支援も推進する。 

 臨床の側面からは、各病型や個々の症例の

臨床的問題や特異な点、新しい知見を検証す

ることにより、疾患の病態に関する情報をよ

り正確かつ、患者や家族に有用なものとし診

療に寄与する。また、脳外科手術を介した二

次感染予防対策として、インシデント委員会

を組織し、手術後にプリオン病であることが

判明した事例に対して、サーベイランス委員

会と協力して迅速に調査を行い、早期に感染

拡大予防対策を講じる。現行より効果的な消

毒・滅菌法の改良や新規開発をおこない、V2

プリオンにも対応可能な消毒滅菌法開発など、

基礎研究を含めて感染予防策の発展に努める。

このために、医療関係者と一般国民の双方へ

の啓発も積極的に進める。 

平成 28 年度には JACOP での自然歴調査

に登録される症例数を増加させるとともに、

できるだけ早く調査を行うために、自然歴調

査とサーベイランス研究を一体化する検討を

進め準備し、昨年度(平成 29 年度)はその一体

化したシステムの運用を開始したが、本年度

（平成 30 年度）は、運用によって生じる問題

点を整理修正して、一体化事業を推進した。

この一体化事業により、プリオン病発症時に、

主治医が暫定的な診断を行い、ほぼ確実例も

しくは疑い例については、すぐに患者・家族

に研究・調査の説明をして、サーベイランス

と自然歴調査の両者に対する同意を得て登録

と同時に自然歴調査を開始する。運用開始後、

自然歴調査の登録数の統計を行い、本システ

ムの効果を検討する。また、上記調査の調査

票はデジタル化されたことにより、サーベイ

ランス委員会での検討が、これまでの紙に印

刷された資料によるものから、タブレット等

による討議へ転換することが可能となった。

本年度はこのタブレットによる委員会討議の

運営を実際に行い、問題点を検討する。 

 

Ｂ.研究方法 

全国を 10 のブロックに分けて各々地区サ

ーベイランス委員を配置し、脳神経外科、遺

伝子検索、髄液検査、画像検査、電気生理検

査、病理検査の担当者からなる専門委員を加

えてサーベイランス委員会を組織して、各都

道府県のプリオン病担当専門医と協力して全

例調査を目指している。東北大学ではプリオ

ン蛋白遺伝子検索と病理検索、徳島大学では

MRI 画像読影解析、長崎大学では髄液中

14-3-3 蛋白・タウ蛋白の測定、Real Time 

Quaking-Induced Conversion (RT-QUIC)法

による髄液中の異常プリオン蛋白の検出法、

東京都健康長寿医療センターでは病理検索な

どの診断支援を積極的に提供し、感度・特異

度の解析も行った。感染予防に関しては、カ

ウンセリング専門家を含むインシデント委員

会を組織して、各インシデントの評価を行

い、新たな事例に対する対策とリスク保有可
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能性者のフォローを行った。 

 (倫理面への配慮) 

臨床研究に際しては、それぞれの疾患の

患者や家族からは必ずインフォームド・コン

セントを得て個人情報の安全守秘を計る。サ

ーベイランスについては委員長の所属施設国

立精神・神経医療研究センターの倫理審査委

員会によって認可されている。 

 

Ｃ.研究結果 

1999 年 4 月より 2019 年 2 月までに 6950

人を調査し、3503 人(男 1514 人、女 1989 人)

をプリオン病と認定し、詳細な検討を行い、

本邦におけるプリオン病の実態を明らかにし

た。 

山田正仁研究分担者は CJD サーベイラン

スにおいて北陸地方（福井県、石川県、富山

県）の症例調査を担当しており、プリオン病

が疑われた症例について調査を行った。1999

年 4 月から 2018 年 9 月までに CJD サーベ

イランス委員会でプリオン病として登録され

た症例のうち、福井県、石川県および富山県

の病院でプリオン病と診断された症例を対象

として解析を行った。 

齊藤延人研究分担者は、インシデント委員

長としてプリオン病のサーベイランス調査研

究に参加 し、その内容を分析・検討すること

により、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、該当施設の現地調

査を行い、リスクに関連する手術機器を検討

した。また、リスク保有可能性者の経過観察

の支援を行い、発症のリスクを検討した。 

北本哲之研究分担者は、プリオン蛋白遺伝

子の解析を、329 例行った。このうち、遺伝

子変異を認める症例は 74 例であった。遺伝

子変異としては、コドン 180 変異が最多であ

り、ついでコドン 232変異、コドン 200変異、

コドン 102 変異の順で検出された。また、今

年度は、末梢神経障害を示す Y162stop 変異

を新しく検出した。ウエスタンブロット解析

は、38 例行った。 

中村好一研究分担者は、2018 年 7 月まで

にプリオン遺伝子検査が施行された 3109 例

を解析し、コドン 129 の Met/Met 多型はプ

リオン病の発症に対して、プリオン病全体で

は有意な関連はないが、孤発性 CJD (sCJD)

ではリスクとして作用し、遺伝性 CJD 

(gCJD)と Gerstmann-Sträussler-Scheinker

病（GSS）では予防的に作用していることを

報告した。 

金谷泰宏研究分担者は、特定疾患治療研究

事業によって厚生労働省特定疾患調査解析シ

ステムに登録された sCJD に関するサロゲー

トマーカーの探索において、無動無言をアウ

トカムとした場合、小脳症状と精神症状を伴

う症例において有意に無動無言を伴うリスク

が高いことが示された。さらに、sCJD に関

して、主たる臨床所見である精神症状、小脳

症状、ミオクローヌス、錐体路症状、錐体外

路症状、視覚障害と無動無言との関連を検証

した結果、病態遷移として小脳症状→ミオク

ローヌス→無動無言に至るパターン、錐体外

路あるいは錐体外路症状を伴うパターン、精

神症状あるいは視野障害を伴うパターンの３

つの病型に分けられることが示された。 

黒岩義之研究協力者は、サーベイランスに

おける脳波データを解析した。PSD 頻度は

CJD 全体で 60%、孤発性で 70%、遺伝性で

25%、硬膜移植後で 61%。PSD 頻度の統計学

的検定では total CJD＞non CJD（p<0.0001）、

sCJD＞fCJD（p<0.0001）、P102L＞V180I

（p=0.01）であった。PSD が出現した群では

PSD が出現しない群よりも有意に MRI 異常

高信号が大脳皮質と基底核の両方にみられや

すいという結果を報告した。 

原田雅史研究分担者は、gCJD の中には拡

散強調像で異常を呈さないことがあることか

ら、他の手法や画像による検出の必要性を示
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した。今回日常の MRI 検査の追加画像とし

て非造影灌流画像である ASL法と MRSによ

る代謝評価を行い、ASL 法による血流低下と

MRS による n-acetyl aspartate (NAA)の低

下と myo-Inositol (mIns)の増加が特徴的と

考えられた。 

佐藤克也研究分担者は、平成 23 年 4 月 1

日から平成 30 年 11 月 1 日までに依頼された

検体数は 4213 症例であり、ヒトプリオン病

の患者における孤発性プリオン病の髄液中の

バイオマーカー(14-3-3 蛋白 WB,14-3-3 蛋白

ELISA,総タウ蛋白,RT-QUIC 法)では感度は

81.7％ , 71.1%, 74.9%, 70.3%、特異度は

79.2%, 85.1%, 77.6%, 98.9%であった。RT-

QUIC 法は 100%ではなく、擬陽性症例は 13

例であったことを報告した。 

村山繁雄研究分担者は、外部よりの依頼剖

検 1 例、外部施設で死亡した生前同意登録例

1 例を搬送剖検した。また外部剖検例の神経

病理診断援助を行った。さらに臨床診断され

ていなかった MM2 視床型の他施設剖検例 2

例を診断し、症例報告を援助した。診断検査

として、MM1 型 CJD 例に対し THK5351

（MAOB リセプターリガンド）PET がグリ

オーシスを検出することで、診断に貢献しう

ることを明らかにした。 

太組一朗研究分担者は、インシデント調査

困難事例に関して、過去に発せられた通知文

書の有効性に対する疑問が生じていることを

報告し、効率の良い周知方法としては、国や

県からの指導等を通じて、通知内容をアップ

デートすることも圏域公衆衛生の確保の観点

から重要であると報告した. 

佐々木秀直研究分担者は、北海道地区で

指定難病制度下での臨床調査個人票、プリオ

ン蛋白遺伝子解析（東北大学）、髄液マーカー

検査（長崎大学）と感染症の予防及び感染症

の患者に対する医療に関する法律（感染症法）

により CJD が疑われた症例のサーベイラン

スを行なった。届け出のあった対象者の担当

医に連絡を取り、関係者の協力を得て、臨床

経過、神経学的所見、髄液所見、脳 MRI 所見、

脳波所見、プリオン蛋白遺伝子解析などを調

査した。 

青木正志研究分担者は、プリオン病疑いと

して調査依頼をうけた症例は、2018 年度の 1

年間で 25 例であり、内訳としては、青森県 3

例、岩手県 4 例、宮城県 11 例、山形県 5 例、

福島県 1 例であったこと、遺伝子変異を伴う

例、家族性のプリオン病の症例は全体の 10%

で V180I 変異が東北地方では多いことを報

告した。 

小野寺理研究分担者は、新潟・群馬・長野 3

県においてサーベイランス委員会からの調査

依頼 28 件のうち 27 例の臨床情報、さらに情

報が未回収であった 7 例の臨床情報を確認し

た。この 34 例を、平成 30 年 9 月と平成 31

年 2 月のサーベイランス委員会で検討し、そ

の内訳は sCJD probable 16例、possible 2例、

gCJD probable 4例、プリオン病否定例7例、

診断不明 3 例、判定保留 2 例であった。 

三條伸夫研究分担者は、①サーベイランス

に関しては、追加情報収集が必要な症例の家

族・主治医と連絡を取り、前回サーベイラン

ス調査後の経過の病歴、画像データ等を収集

し、最終診断を明らかにした。インシデント

事例の調査・指導を行った。②遺伝性プリオ

ン病の PRNP 変異毎に剖検脳を免疫組織学

的に解析し、gCJD の P105L 変異を有する症

例の剖検例をケースレポートし、P105L 変異

による GSS の臨床的特徴を悉皆的に分析し、

疫学、臨床症状、経過、病理学的特徴につい

て明らかにした。 

村井弘之研究分担者は、遺伝性プリオン病

である GSS について、全国の臨床疫学的研

究を、新規追加症例を含めて実施した。この

結果、この疾患が九州地方へ偏在しているこ

と、さらにその中で北部九州と南部九州に２
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大集積地があることが明らかとなった。北部

九州と南部九州の GSS を臨床的に比較検討

したが、有意差のある差異を検出することは

できなかった。MRI 上高信号をみとめる症例

の方が、無動無言状態へ陥るまでの期間が有

意に短いことが確認された。 

塚本忠研究分担者は、画像ストレージおよ

びサーベイランス調査票・自然歴調査票のデ

ジタル化に関する事務的作業を遂行した。 

田中章景研究分担者は、研究分担者（田中

章景）は、研究協力者（溝口功一、瀧山嘉久、

岸田日帯）とともに、神奈川・静岡・山梨３

県のサーベイランス調査を実施した。本年度

も例年同様、60〜80 症例程度の調査を行った。

実地調査とともに、当該の地域に多く認めて

いる遺伝性プリオン病についての特徴をまと

めている。 

道勇学研究分担者は、平東海地区愛知、岐

阜、三重 3 県におけるプリオン病サーベイラ

ンス調査を行い、その結果を報告した。 

望月秀樹研究分担者は、プリオン病患者・

家族が安寧に在宅療養を行うため、大阪大学

医学部付属病院を含む多施設共同による在宅

診療システムの構築を行った。近畿ブロック

におけるプリオン病サーベイランス状況につ

いては、各府県の調査依頼数はほぼ人口分布

と一致しており、近畿ブロック各府県での発

生数の把握状況はほぼ同等と考えられた。 

阿部康二研究分担者は、2017 年 10 月から

2018 年 9 月の期間で中国四国地区において、

プリオン病と判定されたのは全 19 例、うち

sCJD 17 例、gCJD 2 例であり、診断不明あ

るいは他の疾患による保留または否定が 10

例であったことを報告した。1999 年 4 月か

ら 2018 年 9 月の通算では、gCJD の PRNP

蛋白遺伝子の変異別頻度は、 V180I 40 例 

(74.0%)、M232R 9 例 (16.7%)、178 2bp del 

2 例  (3.7%)、E200K 1 例  (1.9%)、GSS 

（P102L） 1 例 (1.9%)、家族性致死性不眠症 

1 例 (1.9%): D178N 1 例(1.9%)の順であった。

V180I 変異症例が 12 例増えており、全国統

計に比べて、V180I の頻度が高いばかりでな

く、近年報告数が益々増加していることが示

唆された。 

松下拓也研究分担者は、九州・山口・沖縄

在住で新規申請されたプリオン病疑い患者に

ついてサーベイランスを行った。54 例につい

てサーベイランスを行い、sCJD はほぼ確実

例 12 例、疑い例 2 例、遺伝性プリオン病に

ついては gCJD12 例（V180I 変異 10 例、

E200K、M232R 変異各 1 例）、GSS4 例

（P102L 変異 4 例）であった。20 例につい

てはプリオン病は否定的とされ、4 例は保留

となった。 

田村智英子研究協力者は家族がプリオン病

と診断された人々の近年の相談事例を踏まえ

て、プリオン病患者の家族のための心理支援

資材、および、遺伝子検査について考えてい

ただくためのガイダンス資材として、以前の

案を改訂する形で人々の手元に渡すことがで

きる冊子を作成した。また、遺伝性プリオン

病患者の家族の相談の中で、将来の子孫にプ

リオン病が遺伝することを心配している場合

に、着床前診断が話題にのぼることがあるが、

日本においてこうした検査はまだ実施されて

いないため、諸外国の状況と日本の現状を調

査した。 

 

Ｄ.考察と結論 

本研究班はプリオン病のサーベイランスと

インシデント対策を主目的としており、昨年

度に続き、診断能力の向上、遺伝子検索、バ

イオマーカー検査の精度の向上、画像読影技

術や滅菌消毒技術の改善、感染予防対策など

の面で更なる成果が得られた。特にサーベイ

ランス体制は世界に類をみない程に強化され、

迅速性、精度、悉皆性はさらに向上し、統計

学的にも診断精度の向上が明らかとなった。



7 
 

また、平成 30 年度は新規インシデント可能

性事案は 5 件であり、そのうち 1 例がインシ

デント事例であった。平成 30 年末までに 17

のインシデント事例が確認されている。この

うち平成 30 年度まで 10 事例で 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、プリオン病の二次感染事例は確認

されていない。なお、関係するプリオン病及

び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班

にはサーベイランス委員長とインシデント委

員長が研究分担者として参加すると共に、合

同班会議やプリオン病関連班連絡会議を共同

で開催し連携を進めた。 

研究班で得られた最新情報は、すぐさまプ

リオン病のサーベイランスと感染対策に関す

る全国担当者会議あるいはホームページなど

を通じて周知され、適切な診断法、治療・介

護法、感染予防対策の普及に大きく貢献して

いる。 

国際的にも、論文による学術情報の発信の

みならず、平成 30 年度は、スペインで開催さ

れ た PRION2018( サ ン ジ エ ゴ ) や

APPS2018(東京)への開催の協力・参加の推

進、アジア大洋州プリオン研究会(APSPR)の

後援など広く情報発信と研究協力を行った。

更に、研究代表者が中心となりプリオン病治

療薬開発のためのコンソーシアム JACOP に

協力し、全国規模での自然歴調査体制へ患者

登録と施設登録を推進し、平成 29 年度から

開始したサーベイランス調査との一体化事業

を推進した。 

 

E.健康危険情報 

 特記事項なし 
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２０１8（平成30）年１０月２６日

プリオン病のサーベイランス結果

［２０１８（平成30）年９月開催サーベイランス委員会］

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服研究事業

「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」

【方 法】

特定疾患治療研究事業申請の際に臨床調査個人票を添付することになっているが、1999

（平成11）年度より、本人の同意（不可能な場合には家族の同意）が得られたプリオン病

罹患の受給者の臨床調査個人票は厚生労働科学研究費補助金「遅発性ウイルス感染に関す

る調査研究」班（以下、「研究班」という。2010（平成22）年度より「プリオン病のサー

ベイランスと感染予防に関する調査研究班」へ移行）に送付され、プリオン病の研究に活

用されることとなった。研究班ではクロイツフェルト・ヤコブ病サーベイランス委員会を

設置し、その中で全国を10ブロックに分けて神経内科、精神科などの専門医をサーベイラ

ンス委員として配置し、さらに各都道府県のプリオン病担当専門医（難病担当専門医）の

協力を得て、難病の患者に対する医療等に関する法律(難病法)に基づく特定医療費助成制

度申請（以前は特定疾患治療研究事業）の際に添付される臨床調査個人票で情報が得られ

た患者について、原則として実地調査を行っている。また、2006（平成18）年度からは

「感染症の予防及び感染症の患者に対する医療に関する法律」（感染症法）に基づいて届

け出られた全症例についても、同意のもとで調査対象とするようになった。また、調査を

行ううちにサーベイランス委員やプリオン病担当専門医（難病担当専門医）が察知した症

例についても同様に調査している。さらに、サーベイランスの一環として全国の臨床医か

らプリオン病が疑われる患者について、患者(あるいは家族)の同意のもとにプリオン蛋白

遺伝子検索の依頼が東北大学に、脳脊髄液マーカー検索の依頼が長崎大学に寄せられるが、

この情報も調査に活用している。なお、以上の調査はいずれも患者（あるいは家族）の同

意が得られた場合にのみ実施している。

サーベイランス委員は定期的に開催される研究班のサーベイランス委員会（以下、「委

員会」という）で訪問調査結果を報告し、委員会ではこの報告をもとに個々の患者につい

て、診断の確実性、原因［孤発例・家族性・硬膜移植例など］などの評価を行っている。

さらに以上のような手続きを経て登録された患者について、死亡例を除いて定期的に受診

医療機関に調査票を送付し、その後の状況を追跡している。

また、2017（平成29）年4月よりJapanese Consortium of Prion Diseae （JACOP）によ

るプリオン病の自然歴調査と連携して調査を進めている(http://jacop.umin.jp/jacop.ht

ml)。

本報告では、これまで登録されてきたデータに加え、2018（平成30）年９月13日、14日

の２日間に渡って開催されたサーベイランス委員会で検討された結果を加えた現状を報告
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する。

【結 果】

１．1999（平成11）年4月1日から2018（平成30）年７月までに研究班事務局では臨床調査

個人票や本サーベイランスを進めていく中で判明してきた6763件（重複例を含む）の情報

を得ている。このうち2018（平成30）年９月14日現在までに合計3416人がプリオン病とし

てサーベイランス委員会で認められ、登録された。

２．表１に登録患者の性・発病年の分布を示す。発病年は、登録例全員では2013（平成2

5）年が275例で最も多く、次いで2014（平成26）年（267例）、2012（平成14）年（251

例）、2011（平成23）年（248例）となっている。表１に示すように近年（2016［平成28］

年以降）はいまだに人口動態統計によるクロイツフェルト・ヤコブ病の死亡数との乖離が

あるため、今後登録患者数が増える可能性はある。表２に年齢別年次別患者数と罹患率を

示す。60歳以上ではいずれの年齢階級においても2000年代前半と比較して後半の患者数、

罹患率の上昇が見られた。表３に人口あたりの患者数を性・年齢別に示す。男女とも70歳

代で人口あたりの患者数が最も多かった。39歳以下と80歳以上を除いてすべての年齢階級

で女の人口あたりの患者数が男に比べて多い傾向が観察された。なおこの数値は報告患者

数を人口（2015［平成27］年国勢調査人口）で除したものであり、年間の罹患率とは異な

る。

３．表４に発病時の年齢分布を病態別に示す。登録症例3416例のうち孤発性クロイツフェ

ルト・ヤコブ病（以下、「sCJD」という。）が2620例（77％）、獲得性クロイツフェルト・

ヤコブ病は１例の変異型クロイツフェルト・ヤコブ病（vCJD）を除いてすべて硬膜移植歴

を有し（以下、「dCJD」という。）91例（3％）である。遺伝性プリオン病のうち家族性ク

ロイツフェルト・ヤコブ病（以下、「fCJD」という。）が549例（16％、このうち536例はプ

リオン蛋白遺伝子の変異が確認されている。13例はクロイツフェルト・ヤコブ病の家族歴

を有する症例で、プリオン蛋白遺伝子の変異がないか、遺伝子未検索である）、ゲルスト

マン・ストロイスラー・シャインカー病（以下、「GSS」という。）が135例（4％）、致死性

家族性不眠症（以下、「FFI」という。）が4例であった。またCJDは確定しているもののプ

リオン蛋白遺伝子検索中や硬膜移植歴の確認中などで分類未定の者が合計15例存在する。

全患者で見ると70歳代の患者が最も多く、発病時の平均年齢は69.1歳であった。発病時年

齢の平均はdCJD及びGSSが50歳代で、低い傾向が見られた。

プリオン病の病態別に主要症状・所見の出現頻度を表５に示す。なお、調査票の様式が

2017年度から更新されたため、本表は新しい調査票で集計された患者のみを集計している。

表６に脳波と脳のＭＲＩ所見の出現頻度を示す。

４．プリオン蛋白遺伝子検索は2440例で実施されており、このうち18例を除く2422例で結

果が判明していた。2422例のうちプリオン蛋白遺伝子の変異を認めたのは678例で、この

うち671例が家族性プリオン病として登録されている。陰電子変異の詳細は表７に示す。

また、codon 129とcodon 219の分布を全登録患者と全測定者別に表８に示す。なお、既に

死亡した本人のプリオン蛋白遺伝子の検索は行われていないが、家族で異常が認められて
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いるために診断がついた症例などもあり、ここの結果と表4は必ずしも一致していない。

また、sCJDとされている症例の中にはプリオン蛋白遺伝子検索が行われていない者もいる。

遺伝子変異に関する情報が得られた場合、患者及びその家族に対して不利益をもたらす

ことを理由に告知を行わないことは、医療行為等を介する伝播につながりかねないと研究

班では考え、むしろ、積極的にその遺伝子変異の持つ意味について説明を行うこととして

いる。告知については、基本的には主治医が行うことを原則としているが、必要に応じて

サーベイランス委員会も協力している。また研究班には遺伝に関して造詣の深いカウンセ

リングの専門家も参加しており、要請があればサポートを行う体制を整えている。

５．追跡調査を含めて既に2955人の死亡が確認されている（2018［平成30］年10月現在)。

プリオン病の病態別に発病から死亡までの期間の分布を表９に示す。sCJDは全期間の平均

が１年強（17.0月）だが、dCJDとfCJDではやや長い傾向が観察された。GSSは長期にわた

る経過を示す者の割合が高かった。

６．診断は表１０に示すとおりである。また病態別剖検率は表１１に示すとおりである。

剖検率は全体では14％であるが、dCJDやfCJDでは剖検率がやや高い傾向が観察された。な

お、剖検されているが、まだその結果が判明していない者に対しては情報収集を続けてお

り、今後診断の確実度が上がることが期待される。

７．これまでに本サーベイランスで登録された硬膜移植歴を有するCJD症例（ｄCJD）は表

４に示すように合計91名である。今回の委員会では新たに登録された症例はなかった。

この他に既にサーベイランスで登録されていてその後の調査により硬膜移植歴が判明し

た者、過去に全国調査や類縁疾患調査で報告され、その後硬膜移植歴が判明した者を含め、

合計154例が登録されている。硬膜移植を受ける原因となった病態の分布は表１１に示す

通りで、脳腫瘍が半分近くを占めていた。表１２に示すように多くの患者が1987（昭和6

2）年の硬膜処理方法変更以前に移植を受けた者なので、移植からCJD発病までの期間は長

期化する傾向にあり、現在の平均は164月（標準偏差：81か月）である。患者の発病年の

分布を図１に、移植から発病までの期間の分布を図２に示す。なお、硬膜の処理法変更後

に移植を受けた患者については、旧処理法の硬膜が使用されたことが判明している1993

（平成5）年の移植例（１例）を除き、処理法変更以前の硬膜使用なのか変更後の硬膜使

用なのかは判明していない。この他に硬膜移植の可能性がある症例が13例あり、現在情報

収集中である。なお、研究班では、硬膜移植歴が明らかになった場合、その内容について

主治医から家族に説明するように依頼しており、2018（平成30）年９月末日現在、説明の

有無が確認されたすべての症例で主治医（あるいは医療機関）から患者（あるいは家族）

へ「硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病である」ことが説明されていること

が確認されている。

８．これまでの結果は、本結果も含めて、全てインターネットで公開している(http://ww

w.jichi.ac.jp/dph/inprogress/prion/)。

以上
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表１．患者の性・発病年の分布

男 女 計

発病年 -1995 7 ( 0 ) 16 ( 1 ) 23 ( 1 )
1996 3 ( 0 ) 5 ( 0 ) 8 ( 0 )
1997 7 ( 0 ) 24 ( 1 ) 31 ( 1 )
1998 23 ( 2 ) 34 ( 2 ) 57 ( 2 )
1999 32 ( 2 ) 54 ( 3 ) 86 ( 3 ) 51 64 115
2000 48 ( 3 ) 56 ( 3 ) 104 ( 3 ) 44 69 113
2001 54 ( 4 ) 61 ( 3 ) 115 ( 3 ) 62 61 123
2002 47 ( 3 ) 50 ( 3 ) 97 ( 3 ) 54 80 134
2003 47 ( 3 ) 69 ( 4 ) 116 ( 3 ) 70 72 142
2004 57 ( 4 ) 71 ( 4 ) 128 ( 4 ) 68 97 165
2005 72 ( 5 ) 86 ( 4 ) 158 ( 5 ) 72 83 155
2006 58 ( 4 ) 109 ( 6 ) 167 ( 5 ) 70 103 173
2007 76 ( 5 ) 89 ( 5 ) 165 ( 5 ) 70 97 167
2008 73 ( 5 ) 99 ( 5 ) 172 ( 5 ) 96 107 203
2009 94 ( 6 ) 119 ( 6 ) 213 ( 6 ) 79 87 166
2010 96 ( 6 ) 133 ( 7 ) 229 ( 7 ) 93 125 218
2011 109 7 ) 139 ( 7 ) 248 ( 7 ) 107 112 219
2012 107 ( 7 ) 144 ( 7 ) 251 ( 7 ) 99 142 241
2013 126 ( 8 ) 149 ( 8 ) 275 ( 8 ) 116 136 252
2014 116 ( 8 ) 151 ( 8 ) 267 ( 8 ) 115 130 245
2015 106 ( 7 ) 126 ( 7 ) 232 ( 7 ) 120 143 263
2016 75 ( 5 ) 90 ( 5 ) 165 ( 5 ) 115 144 259
2017 40 ( 3 ) 46 ( 2 ) 86 ( 3 ) 127 165 292
2018 8 ( 1 ) 9 ( 0 ) 17 ( 0 )

不詳 2 4 6

計 1483 ( 100 , 43 ) 1933 ( 100 , 57 ) 3416 ( 100 , 100 ) 1628 2017 3645

１）　ICD 10th: A81.0+A81.8
注）括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

計女男
罹患数 死亡数（参考、人口動態統計）１）
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表２．患者の年齢別発病年の分布

-39

患者数 患者数
人口

１）

（千人） 罹患率２） 患者数
人口

（千人） 罹患率 患者数
人口

（千人） 罹患率

発病年 1999 2 4 17,158 0.2 19 18,646 1.0 34 14,525 2.3
2000 4 7 16,552 0.4 23 19,089 1.2 26 14,803 1.8
2001 3 2 16,080 0.1 21 19,221 1.1 41 15,128 2.7
2002 3 2 15,739 0.1 25 19,159 1.3 28 15,406 1.8
2003 5 6 15,566 0.4 18 19,052 0.9 38 15,636 2.4
2004 3 5 15,533 0.3 15 18,806 0.8 40 15,921 2.5
2005 4 6 15,619 0.4 26 18,968 1.4 49 15,950 3.1
2006 2 1 15,419 0.1 25 19,085 1.3 66 15,677 4.2
2007 2 5 15,685 0.3 20 18,324 1.1 36 16,216 2.2
2008 3 7 15,908 0.4 14 17,495 0.8 51 16,901 3.0
2009 3 7 16,127 0.4 29 16,712 1.7 60 17,698 3.4
2010 3 6 16,617 0.4 27 16,264 1.7 68 18,285 3.7
2011 0 4 16,992 0.2 34 15,793 2.2 64 18,392 3.5
2012 0 6 17,400 0.3 26 15,469 1.7 70 18,349 3.8
2013 0 5 17,794 0.3 22 15,295 1.4 77 18,262 4.2
2014 2 7 17,943 0.4 27 15,268 1.8 73 18,027 4.0
2015 1 3 18,306 0.2 19 15,429 1.2 64 18,200 3.5
2016 1 7 18,678 0.4 6 15,244 0.4 33 18,318 1.8
2017 0 1 18,579 0.1 12 15,533 0.8 18 17,605 1.0
2018 0 0 3 7

計
３） 41 91 280,438 0.3 411 298,075 1.3 943 283,376 3.0

患者数
人口

（千人） 罹患率 患者数
人口

（千人） 罹患率 患者数
人口

（千人） 罹患率

発病年 1999 22 9,629 2.3 5 4,559 1.1 86 125,432 0.7
2000 31 10,030 3.1 13 4,840 2.7 104 125,613 0.8
2001 41 10,454 3.9 7 5,085 1.4 115 125,908 0.9
2002 32 10,847 3.0 7 5,353 1.3 97 126,008 0.8
2003 42 11,219 3.7 7 5,631 1.2 116 126,139 0.9
2004 48 11,526 4.2 17 5,949 2.9 128 126,176 1.0
2005 62 11,896 5.2 11 6,335 1.7 158 126,205 1.3
2006 55 12,179 4.5 18 6,728 2.7 167 126,154 1.3
2007 70 12,438 5.6 32 7,112 4.5 165 126,085 1.3
2008 68 12,612 5.4 29 7,486 3.9 172 125,947 1.4
2009 80 12,670 6.3 34 7,869 4.3 213 125,820 1.7
2010 83 12,960 6.4 41 8,177 5.0 229 126,382 1.8
2011 100 13,273 7.5 45 8,540 5.3 248 126,180 2.0
2012 96 13,595 7.1 53 8,914 5.9 251 125,957 2.0
2013 115 13,840 8.3 56 9,275 6.0 275 125,704 2.2
2014 106 14,137 7.5 52 9,622 5.4 267 125,431 2.1
2015 93 14,081 6.6 52 9,943 5.2 232 129,319 1.8
2016 70 13,873 5.0 48 10,356 4.6 165 125,020 1.3
2017 29 14,423 2.0 26 10,716 2.4 86 124,648 0.7
2018 4 3 17

計
３） 1247 207,386 5.5 556 121,418 4.0 3291 1889709 1.4

１）　人口動態統計で分母として使用している人口
２）　人口100万人対年間
３）　人口および罹患率は1999～2016年（2017年以降は未報告が多いと推測されるため）
発症年が明らかな例のみを集計した。
発症時年齢不明の者が２名（2010年発症例、2011年発症例）が全年齢には含まれている

年齢（歳）

年齢（歳）
全年齢

40-49 50-59 60-69

70-79 80-
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表３．性・年齢別人口あたりの患者数
人口10万人対

人口10万人対 人口10万人対 患者数の性比
患者数 人口 患者数（人） 患者数 人口 患者数（人） （男／女）

年齢（歳） （人） （千人） （ａ） （人） （千人） （ｂ） （ａ／ｂ）
-39 24 21,206 0.113 26 24,470 0.106 1.07

40-49 44 9,269 0.475 63 9,126 0.690 0.69
50-59 189 7,698 2.455 254 7,748 3.278 0.75
60-69 460 8,811 5.221 524 9,288 5.642 0.93
70-79 554 6,370 8.697 714 7,603 9.391 0.93
 80- 209 3,456 6.047 347 6,393 5.428 1.11

注）人口は2015年の国勢調査結果
 発症時の年齢不詳が８人おり、現在調査中である．

女男

　分類
変異型 　未定の

１） ２） ＦＦＩ その他 3） 　ＣＪＤ 4）

性
男 1483 ( 43 ) 1142 ( 44 ) 1 39 ( 43 ) 225 ( 41 ) 66 ( 49 ) 3 7
女 1933 ( 57 ) 1478 ( 56 ) 52 ( 57 ) 324 ( 59 ) 69 ( 51 ) 1 1 8

年齢（歳）
10-19 4 2 ( 2 ) 2 ( 0 )
20-29 9 ( 0 ) 1 ( 0 ) 5 ( 5 ) 1 ( 0 ) 2 ( 1 )
30-39 37 ( 1 ) 14 ( 1 ) 9 ( 10 ) 2 ( 0 ) 12 ( 9 )
40-49 107 ( 3 ) 62 ( 2 ) 1 7 ( 8 ) 16 ( 3 ) 17 ( 13 ) 1 1 2
50-59 443 ( 13 ) 314 ( 12 ) 20 ( 22 ) 47 ( 9 ) 58 ( 43 ) 2 2
60-69 984 ( 29 ) 800 ( 31 ) 26 ( 29 ) 115 ( 21 ) 38 ( 28 ) 1 4
70-79 1268 ( 37 ) 1030 ( 39 ) 20 ( 22 ) 206 ( 38 ) 7 ( 5 ) 5
80-89 524 ( 15 ) 377 ( 14 ) 2 ( 2 ) 143 ( 26 ) 2
90-99 32 16 ( 1 ) 16 ( 3 )
不明 8 6 1 1

計 3416 ( 100 ) 2620 ( 100 ) 1 91 ( 100 ) 549 ( 100 ) 135 ( 100 ) 4 1 15
3416 ( 100 ) 2620 ( 77 ) 1 91 ( 3 ) 549 ( 16 ) 135 ( 4 ) 4 1 15

平均（歳） 54.5
標準偏差（歳） 6.4
最年長（歳） 61
最年少（歳） 46

 ３）遺伝性プリオン病（挿入変異例）

遺伝性プリオン病

 ４）硬膜移植歴を調査中，患者死亡（剖検なし）により追加情報なし，プリオン蛋白遺伝子検索中，家族歴を調査中などがある．

歴のある

ＣＪＤ ＧＳＳ

孤発性

 ＣＪＤ

家族性

　ＣＪＤ

11.0
55.0
10.3
75
22

表４．患者の性・発病時年齢分布[病態別]

22

16.2
81
15

全患者

硬膜移植

 ＣＪＤ

69.1

15

69.6

95

 括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

72.5
11.5
93
15

9.8
95

57.7

 ２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
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表５．主要症候の出現頻度

１） 2）

経過
進行性（急速進行型） 99 ( 76 ) 76 ( 82 ) 22 ( 65 ) ( 0 )
進行性（緩徐進行型） 28 ( 21 ) 16 ( 17 ) 11 ( 32 ) 1 ( 100 )

ＷＨＯ基準による症状
ミオクローヌス 78 ( 60 ) 67 ( 72 ) 9 ( 26 ) ( 0 )
進行性認知症 129 ( 98 ) 92 ( 99 ) 34 ( 100 ) 1 ( 100 )
小脳症状 56 ( 43 ) 48 ( 52 ) 7 ( 21 ) 1 ( 100 )
錐体路徴候 62 ( 47 ) 52 ( 56 ) 9 ( 26 ) ( 0 )
錐体外路徴候 49 37 ) 39 ( 42 ) 9 ( 26 ) ( 0 )
意識障害 60 ( 46 ) 50 ( 54 ) 9 ( 26 ) ( 0 )
感覚障害 11 ( 8 ) 11 ( 12 ) ( 0 ) ( 0 )
視覚障害 43 ( 33 ) 39 ( 42 ) 4 ( 12 ) ( 0 )
精神症状 63 ( 48 ) 52 ( 56 ) 11 ( 32 ) ( 0 )
無動性無言 59 ( 45 ) 51 ( 55 ) 6 ( 18 ) ( 0 )

その他の症状
起立・歩行障害 108 ( 82 ) 86 ( 92 ) 19 ( 56 ) 1 ( 100 )
構音障害 46 ( 35 ) 37 ( 40 ) 7 ( 21 ) 1 ( 100 )
嚥下障害 63 ( 48 ) 51 ( 55 ) 9 ( 26 ) 1 ( 100 )
膀胱・直腸障害 33 ( 25 ) 22 ( 24 ) 8 ( 24 ) 1 ( 100 )
てんかん発作 7 ( 5 ) 5 ( 5 ) 2 ( 6 ) ( 0 )

ＡＤＬ
話す能力 90 ( 69 ) 63 ( 68 ) 24 ( 71 ) 1 ( 100 )
歩行 93 ( 71 ) 69 ( 74 ) 21 ( 62 ) 1 ( 100 )
食事不能 70 ( 53 ) 62 ( 67 ) 7 ( 21 ) ( 0 )
人工呼吸器使用 1 ( 1 ) 1 ( 1 ) ( 0 ) ( 0 )
気管切開 2 ( 2 ) 2 ( 2 ) ( 0 ) ( 0 )

計 131 ( 100 ) 93 ( 100 ) 34 ( 100 ) 1 ( 100 )

注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
 ２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
 括弧内は％

孤発性
ＧＳＳ 全患者 　　　ＣＪＤ

 家族性
 ＣＪＤ
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表６．検査所見の出現頻度

１） 2）

脳波：ＰＳＤ（あり） 2381 ( 70 ) 2112 ( 81 ) 186 ( 34 ) 14 ( 10 )
脳波：基礎律動の徐波化（あり） 2455 ( 72 ) 1963 ( 75 ) 353 ( 64 ) 52 ( 39 )
ＭＲＩ：高信号 2970 ( 87 ) 2348 ( 90 ) 512 ( 93 ) 43 ( 32 )

計 3416 ( 100 ) 2620 ( 100 ) 549 ( 100 ) 135 ( 100 )

注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
 ２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
 括弧内は％

ＧＳＳ
孤発性  家族性

 全患者 　　　ＣＪＤ  ＣＪＤ

表７．プリオン蛋白遺伝子変異の分布

102(Pro/Leu) 117 ( 17 ) 0 ( 0 ) 117 ( 90 )
105(Pro/Leu) 14 ( 2 ) 1 ( 0 ) 13 ( 10 )
178(Asp/Asn) 6 ( 1 ) 2 ( 0 ) 4 ( 100 )
180(Val/Ile) 340 ( 51 ) 340 ( 63 )
196(Glu/Lys) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
200(Glu/Lys) 92 ( 14 ) 92 ( 17 )
203(Val/Ile) 3 ( 0 ) 3 ( 1 )
208(Arg/His) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
210(Val/Ile) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
232(Met/Arg) 83 ( 12 ) 83 ( 15 )
180+232 4 ( 1 ) 4 ( 1 )
insersion 9 ( 1 ) 9 ( 2 )

不明 0

合計 671 ( 100 ) 537 ( 100 ) 130 ( 100 ) 4 ( 100 )
 括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

全家族性プリオン蛋白
遺伝子変異

家族性
プリオン病患者 ＣＪＤ ＧＳＳ ＦＦＩ
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表８．プリオン蛋白遺伝子codon 129、codon 219の分布

codon 129 Glu/Glu Glu/Lys Lys/Lys 合計
Met/Met 2155 ( 92 ) 22 ( 100 ) 3 ( 100 ) 2180 ( 92 )
Met/Val 177 ( 8 ) 177 ( 7 )
Val/Val 10 ( 0 ) 10 ( 0 )
合計 2342 ( 100 ) 22 ( 100 ) 3 ( 100 ) 2367 ( 100 )
合計 2342 ( 99 ) 22 ( 1 ) 3 ( 0 ) 2367 ( 100 )

Met/Met 3533 ( 92 ) 133 ( 98 ) 8 ( 100 ) 3674 ( 92 )
Met/Val 286 ( 7 ) 3 ( 2 ) 289 ( 7 )
Val/Val 13 ( 0 ) 13 ( 0 )
合計 3832 ( 100 ) 136 ( 100 ) 8 ( 100 ) 3976 ( 100 )
合計 3832 ( 96 ) 136 ( 3 ) 8 ( 0 ) 3976 ( 100 )

１）：サーベイランスで遺伝子検索を行った者すべて（委員会でプリオン病を否定されたものを含む）

全患者

全測定者
１）

codon 219

表９．死亡者の発病から死亡までの期間

発病から死亡までの期間（月）

 0-11 1294 ( 44 ) 1109 ( 48 ) 35 ( 39 ) 142 ( 33 ) 3 ( 3 )
12-23 864 ( 29 ) 684 ( 29 ) 30 ( 33 ) 136 ( 32 ) 9 ( 10 )
24-35 413 ( 14 ) 333 ( 14 ) 12 ( 13 ) 59 ( 14 ) 8 ( 9 )
36-47 155 ( 5 ) 97 ( 4 ) 6 ( 7 ) 36 ( 8 ) 15 ( 16 )
48-59 86 ( 3 ) 56 ( 2 ) 2 ( 2 ) 17 ( 4 ) 9 ( 10 )
60-71 45 ( 2 ) 21 ( 1 ) 0 ( 0 ) 14 ( 3 ) 8 ( 9 )
72-83 23 ( 1 ) 7 ( 0 ) 1 ( 1 ) 5 ( 1 ) 9 ( 10 )
84-95 22 ( 1 ) 7 ( 0 ) 1 ( 1 ) 5 ( 1 ) 9 ( 10 )
96-107 15 ( 1 ) 3 ( 0 ) 1 ( 1 ) 3 ( 1 ) 8 ( 9 )
108-119 8 ( 0 ) 4 ( 0 ) 0 ( 0 ) 1 ( 0 ) 3 ( 3 )
120- 20 ( 1 ) 5 ( 0 ) 2 ( 2 ) 5 ( 1 ) 8 ( 9 )

不明 10 ( 0 ) 7 ( 0 ) 1 ( 0 ) 2 ( 2 )

合計 2955 ( 100 ) 2333 ( 100 ) 90 ( 100 ) 424 ( 100 ) 91 ( 100 )

平均（月） 20.0 17.0 23.3 25.2 70.2
標準偏差（月） 22.2 16.1 28.4 26.2 49.4
最大（月） 294 202 206 250 294
最小（月） 1 1 1 2 10

注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
 　２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．

 括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

ＧＳＳ全患者

孤発性

ＣＪＤ
1)

硬膜移植
歴のある

ＣＪＤ

家族性

ＣＪＤ
2)
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表１０．診断分類

ｓＣＪＤ 278 ( 11 ) 1963 ( 75 ) 379 ( 14 ) 2620 ( 100 )

ｄＣＪＤ 41 ( 45 ) 35 ( 38 ) 15 ( 16 ) 91 ( 100 )

ｆＣＪＤ 70 ( 13 ) 470 ( 86 ) 9 ( 2 ) 549 ( 100 )

ＧＳＳ 12 ( 9 ) 120 ( 89 ) 3 ( 2 ) 135 ( 100 )

ＦＦＩ 3 1 4

未確定の者は除外している
括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

sCJD：孤発性クロイツフェルト・ヤコブ病
dCJD：硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病
fCJD：家族性クロイツフェルト・ヤコブ病
GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー病
FFI：致死性家族性不眠症

sCJD，dCJD
　確実例： 特徴的な病理所見，またはウェスタンブロット法や免疫染色法でで脳に異常プリ

オン蛋白を検出．
　ほぼ確実例：病理所見がない症例で，進行性痴呆を示し，脳波でPSDを認める．更に，ミオク

ローヌス，錐体路／錐体外路障害，小脳症状／視覚異常．無動・無言状態のう
ち２項目以上示す．あるいは、「疑い例」に入る例で、髄液14-3-3蛋白陽性で全
臨床経過が２年未満．

　疑い例： ほぼ確実例と同じ臨床症状を示すが，PSDを欠く．

fCDJ，GSS，FFI
　確実例　　　：特徴的な病理所見，またはウェスタンブロット法や免疫染色法でで脳に異常プリ

オン蛋白を検出し，プリオン蛋白遺伝子変異を有する．
　ほぼ確実例：病理所見はないが，プリオン蛋白遺伝子変異を認め、臨床所見が矛盾しない．
　疑い例　　　：病理所見がなく，プリオン蛋白遺伝子変異も証明されていないが，遺伝性プリオ

ン病を示唆する臨床所見と家族歴がある．

確実例 ほぼ確実例 疑い例 合計
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表１１．病態別剖検率
死亡者数 剖検実施者数 剖検実施率（％）

 孤発性CJD 2333 279 12
 変異型CJD 1 1 100
 硬膜移植歴を有するCJD 90 39 43
 家族性CJD 424 71 17
 GSS 91 13 14
 FFI 4 3 75

　分類未定のCJD 12 1 8

 合計 2955 407 14

　剖検の実施は判明しているが結果がまだサーベイランス委員会で検討されていな
い例や、生検によって確実例となった例があるため、表７の結果とは一致しない。

 病態（疾患） 人数 ( ％ )
 脳腫瘍 69 ( 45 )
 脳出血 25 ( 16 )
 未破裂動脈瘤 10 ( 6 )
 脳血腫 7 ( 5 )
 奇形 8 ( 5 )
 事故 7 ( 5 )
 顔面痙攣 19 ( 12 )
 三叉神経痛 7 ( 5 )

 その他１） 2 ( 1 )

 計 154 ( 100 )

表１２．硬膜移植歴を有するクロイツフェル
ト・ヤコブ病患者の移植のもととなった病態

   括弧内は％（四捨五入の関係で合計は
100％にならないこともある）

　１）後縦靱帯骨化症１例、外傷後てんかん
のfocus除去手術１例
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表１３．硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病患者の移植年と移植から発病までの期間
移植から発病までの期間（年）

　移植年 1-10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27 28 29 30 不詳 合計

1975 1 1
76
77
78 1 1 2
79 1 1 2

1980 1 1 1 3
81 1 1 1 1 4
82 4 2 1 1 8
83 6 1 5 1 1 1 1 16
84 12 2 4 1 1 1 2 1 1 2 1 28
85 12 1 1 2 2 2 1 2 1 2 26
86 10 1 2 3 2 4 4 2 3 31
87 8 2 1 3 1 2 2 1 1 1 22
88 1 1 1 1 4
89 2 2

1990 1 1
91 1 1
92
93 1 1 1 3

　合計 58 6 4 17 13 9 9 4 4 3 2 3 6 2 3 2 2 2 2 3 154
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図１．硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病患者１５3人の発病年の分布
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図１．硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病患者１５３人の発病年の

分布

図２．硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病患者１５３人の移植から発病までの期間の分布
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図２．硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病１５３人の移植から発病までの期間の

分布
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２０１９（平成31）年３月１８日

プリオン病のサーベイランス結果

［２０１９（平成31）年２月開催サーベイランス委員会］

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服研究事業

「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」

【方 法】

特定疾患治療研究事業申請の際に臨床調査個人票を添付することになっているが、1999

（平成11）年度より、本人の同意（不可能な場合には家族の同意）が得られたプリオン病

罹患の受給者の臨床調査個人票は厚生労働科学研究費補助金「遅発性ウイルス感染に関す

る調査研究」班（以下、「研究班」という。2010（平成22）年度より「プリオン病のサー

ベイランスと感染予防に関する調査研究班」へ移行）に送付され、プリオン病の研究に活

用されることとなった。研究班ではクロイツフェルト・ヤコブ病サーベイランス委員会を

設置し、その中で全国を10ブロックに分けて神経内科、精神科などの専門医をサーベイラ

ンス委員として配置し、さらに各都道府県のプリオン病担当専門医（難病担当専門医）の

協力を得て、難病の患者に対する医療等に関する法律(難病法)に基づく特定医療費助成制

度申請（以前は特定疾患治療研究事業）の際に添付される臨床調査個人票で情報が得られ

た患者について、原則として実地調査を行っている。また、2006（平成18）年度からは

「感染症の予防及び感染症の患者に対する医療に関する法律」（感染症法）に基づいて届

け出られた全症例についても、同意のもとで調査対象とするようになった。また、調査を

行ううちにサーベイランス委員やプリオン病担当専門医（難病担当専門医）が察知した症

例についても同様に調査している。さらに、サーベイランスの一環として全国の臨床医か

らプリオン病が疑われる患者について、患者(あるいは家族)の同意のもとにプリオン蛋白

遺伝子検索の依頼が東北大学に、脳脊髄液マーカー検索の依頼が長崎大学に寄せられるが、

この情報も調査に活用している。なお、以上の調査はいずれも患者（あるいは家族）の同

意が得られた場合にのみ実施している。

サーベイランス委員は定期的に開催される研究班のサーベイランス委員会（以下、「委

員会」という）で訪問調査結果を報告し、委員会ではこの報告をもとに個々の患者につい

て、診断の確実性、原因［孤発例・遺伝性・硬膜移植例など］などの評価を行っている。

さらに以上のような手続きを経て登録された患者について、死亡例を除いて定期的に受診

医療機関に調査票を送付し、その後の状況を追跡している。

また、2017（平成29）年4月よりJapanese Consortium of Prion Diseae （JACOP）によ

るプリオン病の自然歴調査と連携して調査を進めている(http://jacop.umin.jp/jacop.ht

ml)。

本報告では、これまで登録されてきたデータに加え、2019（平成31）年２月７日、８日

の２日間に渡って開催されたサーベイランス委員会で検討された結果を加えた現状を報告
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する。

【結 果】

１．1999（平成11）年4月1日から2019（平成31）年１月までに研究班事務局では臨床調査

個人票や本サーベイランスを進めていく中で判明してきた6950件（重複例を含む）の情報

を得ている。このうち2019（平成31）年２月８日現在までに合計3503人がプリオン病とし

てサーベイランス委員会で認められ、登録された。

２．表１に登録患者の性・発病年の分布を示す。発病年は、登録例全員では2013（平成2

5）年が277例で最も多く、次いで2014（平成26）年（272例）、2012（平成14）年（253

例）、2011（平成23）年（251例）となっている。表１に示すように近年（2016［平成28］

年以降）はいまだに人口動態統計によるクロイツフェルト・ヤコブ病の死亡数との乖離が

あるため、今後登録患者数が増える可能性はある。表２に年齢別年次別患者数と罹患率を

示す。60歳以上ではいずれの年齢階級においても2000年代前半と比較して後半の患者数、

罹患率の上昇が見られた。表３に人口あたりの患者数を性・年齢別に示す。男女とも70歳

代で人口あたりの患者数が最も多かった。39歳以下と80歳以上を除いてすべての年齢階級

で女の人口あたりの患者数が男に比べて多い傾向が観察された。なおこの数値は報告患者

数を人口（2015［平成27］年国勢調査人口）で除したものであり、年間の罹患率とは異な

る。

３．表４に発病時の年齢分布を病態別に示す。登録症例3503例のうち孤発性クロイツフェ

ルト・ヤコブ病（以下、「sCJD」という。）が2686例（77％）、獲得性クロイツフェルト・

ヤコブ病は１例の変異型クロイツフェルト・ヤコブ病（vCJD）を除いてすべて硬膜移植歴

を有し（以下、「dCJD」という。）91例（3％）である。遺伝性プリオン病のうち遺伝性ク

ロイツフェルト・ヤコブ病（以下、「gCJD」という。）が566例（16％、このうち553例はプ

リオン蛋白遺伝子の変異が確認されている。13例はクロイツフェルト・ヤコブ病の家族歴

を有する症例で、プリオン蛋白遺伝子の変異がないか、遺伝子未検索である）、ゲルスト

マン・ストロイスラー・シャインカー病（以下、「GSS」という。）が139例（4％）、致死性

家族性不眠症（以下、「FFI」という。）が4例であった。またCJDは確定しているもののプ

リオン蛋白遺伝子検索中や硬膜移植歴の確認中などで分類未定の者が合計15例存在する。

全患者で見ると70歳代の患者が最も多く、発病時の平均年齢は69.2歳であった。発病時年

齢の平均はdCJD及びGSSが50歳代で、低い傾向が見られた。

プリオン病の病態別に主要症状・所見の出現頻度を表５に示す。なお、調査票の様式が

2017年度から更新されたため、本表は新しい調査票で集計された患者のみを集計している。

表６に脳波と脳のＭＲＩ所見の出現頻度を示す（表６も新様式のみの集計である）。

４．プリオン蛋白遺伝子検索は2510例で実施されており、このうち19例を除く2491例で結

果が判明していた。2491例のうちプリオン蛋白遺伝子の変異を認めたのは677例で、この

うち671例が遺伝性プリオン病として登録されている。遺伝子変異の詳細は表７に示す。

また、codon 129とcodon 219の分布を全登録患者、孤発性クロイツフェルト・ヤコブ病

（再掲）と全測定者別に表８に示す。なお、既に死亡した本人のプリオン蛋白遺伝子の検
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索は行われていないが、家族で異常が認められているために診断がついた症例などもあり、

ここの結果と表4は必ずしも一致していない。また、sCJDとされている症例の中にはプリ

オン蛋白遺伝子検索が行われていない者もいる。

遺伝子変異に関する情報が得られた場合、患者及びその家族に対して不利益をもたらす

ことを理由に告知を行わないことは、医療行為等を介する伝播につながりかねないと研究

班では考え、むしろ、積極的にその遺伝子変異の持つ意味について説明を行うこととして

いる。告知については、基本的には主治医が行うことを原則としているが、必要に応じて

サーベイランス委員会も協力している。また研究班には遺伝に関して造詣の深いカウンセ

リングの専門家も参加しており、要請があればサポートを行う体制を整えている。

５．追跡調査を含めて既に3094人の死亡が確認されている（2019［平成31］年３月現在)。

プリオン病の病態別に発病から死亡までの期間の分布を表９に示す。sCJDは全期間の平均

が１年強（17.0月）だが、dCJDとgCJDではやや長い傾向が観察された。GSSは長期にわた

る経過を示す者の割合が高かった。

６．診断は表１０に示すとおりである。剖検率は全体では13.5％であるが、dCJDやgCJDで

は剖検率がやや高い傾向が観察された。なお、剖検されているが、まだその結果が判明し

ていない者に対しては情報収集を続けており、今後診断の確実度が上がることが期待され

る。また、サーベイランス委員会では診断確定のためには剖検は重要と考えており、剖検

実施に対するサポートも実施している。

７．これまでに本サーベイランスで登録された硬膜移植歴を有するCJD症例（ｄCJD）は表

４に示すように合計91名である。今回の委員会では新たに登録された症例はなかった。

今回は硬膜移植歴を有するCJD患者の新たな登録はなかったので、わが国で判明してい

る硬膜移植歴を有するCJD患者の状況に変化はない。詳細については下記に示す以前の報

告書を参照していただきたい。

８．これまでの結果は、本結果も含めて、全てインターネットで公開している(http://ww

w.jichi.ac.jp/dph/inprogress/prion/)。

以上

34



表１．患者の性・発病年の分布

男 女 計

発病年 -1995 7 ( 0 ) 16 ( 1 ) 23 ( 1 )
1996 3 ( 0 ) 5 ( 0 ) 8 ( 0 )
1997 7 ( 0 ) 24 ( 1 ) 31 ( 1 )
1998 23 ( 2 ) 34 ( 2 ) 57 ( 2 )
1999 32 ( 2 ) 54 ( 3 ) 86 ( 2 ) 51 64 115
2000 48 ( 3 ) 56 ( 3 ) 104 ( 3 ) 44 69 113
2001 54 ( 4 ) 61 ( 3 ) 115 ( 3 ) 62 61 123
2002 47 ( 3 ) 50 ( 3 ) 97 ( 3 ) 54 80 134
2003 47 ( 3 ) 69 ( 3 ) 116 ( 3 ) 70 72 142
2004 58 ( 4 ) 71 ( 4 ) 129 ( 4 ) 68 97 165
2005 73 ( 5 ) 86 ( 4 ) 159 ( 5 ) 72 83 155
2006 58 ( 4 ) 109 ( 5 ) 167 ( 5 ) 70 103 173
2007 77 ( 5 ) 89 ( 4 ) 166 ( 5 ) 70 97 167
2008 73 ( 5 ) 99 ( 5 ) 172 ( 5 ) 96 107 203
2009 94 ( 6 ) 119 ( 6 ) 213 ( 6 ) 79 87 166
2010 97 ( 6 ) 133 ( 7 ) 230 ( 7 ) 93 125 218
2011 109 7 ) 142 ( 7 ) 251 ( 7 ) 107 112 219
2012 108 ( 7 ) 145 ( 7 ) 253 ( 7 ) 99 142 241
2013 126 ( 8 ) 151 ( 8 ) 277 ( 8 ) 116 136 252
2014 119 ( 8 ) 153 ( 8 ) 272 ( 8 ) 115 130 245
2015 108 ( 7 ) 131 ( 7 ) 239 ( 7 ) 120 143 263
2016 81 ( 5 ) 95 ( 5 ) 176 ( 5 ) 115 144 259
2017 50 ( 3 ) 60 ( 3 ) 110 ( 3 ) 127 165 292
2018 13 ( 1 ) 33 ( 2 ) 46 ( 1 )

不詳 2 4 6

計 1514 ( 100 , 43 ) 1989 ( 100 , 57 ) 3503 ( 100 , 100 ) 1628 2017 3645

１）　ICD 10th: A81.0+A81.8
注）括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

計女男
罹患数 死亡数（参考、人口動態統計）１）
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表２．患者の年齢別発病年の分布

-39

患者数 患者数
人口

１）

（千人） 罹患率２） 患者数
人口

（千人） 罹患率 患者数
人口

（千人） 罹患率

発病年 1999 2 4 17,158 0.2 19 18,646 1.0 34 14,525 2.3
2000 4 7 16,552 0.4 23 19,089 1.2 26 14,803 1.8
2001 3 2 16,080 0.1 21 19,221 1.1 41 15,128 2.7
2002 3 2 15,739 0.1 25 19,159 1.3 28 15,406 1.8
2003 5 6 15,566 0.4 18 19,052 0.9 38 15,636 2.4
2004 3 5 15,533 0.3 15 18,806 0.8 40 15,921 2.5
2005 4 6 15,619 0.4 26 18,968 1.4 49 15,950 3.1
2006 2 1 15,419 0.1 25 19,085 1.3 66 15,677 4.2
2007 2 5 15,685 0.3 20 18,324 1.1 37 16,216 2.3
2008 3 7 15,908 0.4 14 17,495 0.8 51 16,901 3.0
2009 3 7 16,127 0.4 29 16,712 1.7 60 17,698 3.4
2010 4 6 16,617 0.4 27 16,264 1.7 68 18,285 3.7
2011 0 4 16,992 0.2 34 15,793 2.2 65 18,392 3.5
2012 0 6 17,400 0.3 26 15,469 1.7 72 18,349 3.9
2013 0 5 17,794 0.3 22 15,295 1.4 77 18,262 4.2
2014 2 7 17,943 0.4 28 15,268 1.8 74 18,027 4.1
2015 1 3 18,306 0.2 19 15,429 1.2 65 18,200 3.6
2016 2 8 18,678 0.4 6 15,244 0.4 36 18,318 2.0
2017 0 2 18,579 0.1 14 15,533 0.9 26 17,605 1.5
2018 0 0 6 16

計３） 43 93 280,438 0.3 417 298,075 1.3 969 283,376 3.1

患者数
人口

（千人） 罹患率 患者数
人口

（千人） 罹患率 患者数
人口

（千人） 罹患率

発病年 1999 22 9,629 2.3 5 4,559 1.1 86 125,432 0.7
2000 31 10,030 3.1 13 4,840 2.7 104 125,613 0.8
2001 41 10,454 3.9 7 5,085 1.4 115 125,908 0.9
2002 32 10,847 3.0 7 5,353 1.3 97 126,008 0.8
2003 42 11,219 3.7 7 5,631 1.2 116 126,139 0.9
2004 48 11,526 4.2 18 5,949 3.0 129 126,176 1.0
2005 63 11,896 5.3 11 6,335 1.7 159 126,205 1.3
2006 55 12,179 4.5 18 6,728 2.7 167 126,154 1.3
2007 70 12,438 5.6 32 7,112 4.5 166 126,085 1.3
2008 68 12,612 5.4 29 7,486 3.9 172 125,947 1.4
2009 80 12,670 6.3 34 7,869 4.3 213 125,820 1.7
2010 83 12,960 6.4 41 8,177 5.0 230 126,382 1.8
2011 101 13,273 7.6 46 8,540 5.4 251 126,180 2.0
2012 97 13,595 7.1 52 8,914 5.8 253 125,957 2.0
2013 117 13,840 8.5 56 9,275 6.0 277 125,704 2.2
2014 108 14,137 7.6 53 9,622 5.5 272 125,431 2.2
2015 97 14,081 6.9 54 9,943 5.4 239 129,319 1.8
2016 73 13,873 5.3 51 10,356 4.9 176 125,020 1.4
2017 33 14,423 2.3 35 10,716 3.3 110 124,648 0.9
2018 16 8 46

計
３） 1277 207,386 5.6 577 121,418 4.1 3378 1889709 1.4

１）　人口動態統計で分母として使用している人口
２）　人口100万人対年間
３）　人口および罹患率は1999～2016年（2017年以降は未報告が多いと推測されるため）
発症年が明らかな例のみを集計した。
発症時年齢不明の者が２名（2010年発症例、2011年発症例）が全年齢には含まれている

年齢（歳）

年齢（歳）
全年齢

40-49 50-59 60-69

70-79 80-
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表３．性・年齢別人口あたりの患者数
人口10万人対

人口10万人対 人口10万人対 患者数の性比
患者数 人口 患者数（人） 患者数 人口 患者数（人） （男／女）

年齢（歳） （人） （千人） （ａ） （人） （千人） （ｂ） （ａ／ｂ）
-39 26 21,206 0.123 26 24,470 0.106 1.15

40-49 44 9,269 0.475 65 9,126 0.712 0.67
50-59 190 7,698 2.468 259 7,748 3.343 0.74
60-69 472 8,811 5.357 538 9,288 5.792 0.92
70-79 561 6,370 8.807 737 7,603 9.694 0.91
 80- 218 3,456 6.308 361 6,393 5.647 1.12

注）人口は2015年の国勢調査結果
 発症時の年齢不詳が８人おり、現在調査中である．

女男

　分類
変異型 　未定の

 ＣＪＤ １） 　ＣＪＤ ２） ＦＦＩ その他 3） 　ＣＪＤ 4）

性
男 1514 ( 43 ) 1169 ( 44 ) 1 39 ( 43 ) 228 ( 40 ) 67 ( 48 ) 3 7
女 1989 ( 57 ) 1517 ( 56 ) 52 ( 57 ) 338 ( 60 ) 72 ( 52 ) 1 1 8

年齢（歳）
10-19 4 2 ( 2 ) 2 ( 0 )
20-29 10 ( 0 ) 1 ( 0 ) 5 ( 5 ) 1 ( 0 ) 3 ( 2 )
30-39 38 ( 1 ) 14 ( 1 ) 9 ( 10 ) 3 ( 1 ) 12 ( 9 )
40-49 109 ( 3 ) 62 ( 2 ) 1 7 ( 8 ) 16 ( 3 ) 19 ( 14 ) 1 1 2
50-59 449 ( 13 ) 318 ( 12 ) 20 ( 22 ) 48 ( 8 ) 59 ( 42 ) 2 2
60-69 1010 ( 29 ) 823 ( 31 ) 26 ( 29 ) 118 ( 21 ) 38 ( 27 ) 1 4
70-79 1298 ( 37 ) 1053 ( 39 ) 20 ( 22 ) 213 ( 38 ) 7 ( 5 ) 5
80-89 545 ( 16 ) 393 ( 15 ) 2 ( 2 ) 148 ( 26 ) 2
90-99 32 16 ( 1 ) 16 ( 3 )
不明 8 6 1 1

計 3503 ( 100 ) 2686 ( 100 ) 1 91 ( 100 ) 566 ( 100 ) 139 ( 100 ) 4 1 15
3503 ( 100 ) 2686 ( 77 ) 1 91 ( 3 ) 566 ( 16 ) 139 ( 4 ) 4 1 15

平均（歳） 54.5
標準偏差（歳） 6.4
最年長（歳） 61
最年少（歳） 46

 ３）遺伝性プリオン病（挿入変異例）

 括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

72.6
11.5
93
15

9.8
95

57.7

 ２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．

表４．患者の性・発病時年齢分布[病態別]

22

16.2
81
15

全患者

硬膜移植

 ＣＪＤ

69.2

15

69.7

95

遺伝性プリオン病

 ４）硬膜移植歴を調査中，患者死亡（剖検なし）により追加情報なし，プリオン蛋白遺伝子検索中，家族歴を調査中などがある．

歴のある
ＣＪＤ ＧＳＳ

孤発性 遺伝性

11.0
54.6
10.5
75
22
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表５．主要症候等の出現頻度

１） 2）

経過
進行性（急速進行型） 177 ( 73 ) 142 ( 79 ) 33 ( 60 ) 1 ( 13 )
進行性（緩徐進行型） 63 ( 26 ) 36 ( 20 ) 21 ( 38 ) 6 ( 75 )
進行性ではない 4 ( 2 ) 2 ( 1 ) 1 ( 2 ) 1 ( 13 )

ＷＨＯ基準による症状
ミオクローヌス 158 ( 65 ) 138 ( 77 ) 16 ( 29 ) 2 ( 25 )
進行性認知症 238 ( 98 ) 117 ( 65 ) 54 ( 98 ) 5 ( 63 )
小脳症状 107 ( 44 ) 85 ( 47 ) 15 ( 27 ) 7 ( 88 )
錐体路徴候 115 ( 47 ) 99 ( 55 ) 13 ( 24 ) 2 ( 25 )
錐体外路徴候 87 36 ) 73 ( 41 ) 13 ( 24 )
意識障害 110 ( 45 ) 96 ( 53 ) 12 ( 22 ) 1 ( 13 )
感覚障害 20 ( 8 ) 15 ( 8 ) 1 ( 2 ) 4 ( 50 )
視覚障害 86 ( 35 ) 76 ( 42 ) 10 ( 18 )
精神症状 125 ( 51 ) 105 ( 58 ) 18 ( 33 ) 2 ( 25 )
無動性無言 125 ( 51 ) 111 ( 62 ) 12 ( 22 )

その他の症状
起立・歩行障害 198 ( 81 ) 156 ( 87 ) 32 ( 58 ) 8 ( 100 )
構音障害 93 ( 38 ) 72 ( 40 ) 13 ( 24 ) 7 ( 88 )
嚥下障害 104 ( 43 ) 87 ( 48 ) 14 ( 25 ) 1 ( 13 )
膀胱・直腸障害 48 ( 20 ) 36 ( 20 ) 8 ( 15 ) 2 ( 25 )
てんかん発作 19 ( 8 ) 17 ( 9 ) 2 ( 4 )

ＡＤＬ
話す能力 173 ( 71 ) 130 ( 72 ) 37 ( 67 ) 4 ( 50 )
歩行 184 ( 75 ) 140 ( 78 ) 35 ( 64 ) 7 ( 88 )
食事不能 125 ( 51 ) 111 ( 62 ) 13 ( 24 )
人工呼吸器使用 1 ( 0 ) 1 ( 1 )
気管切開 2 ( 1 ) 2 ( 1 )

計 244 ( 100 ) 180 ( 100 ) 55 ( 100 ) 8 ( 100 )

注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
 ２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
 括弧内は％

孤発性
ＧＳＳ 全患者 　　　ＣＪＤ

 遺伝性
 ＣＪＤ
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表６．検査所見の出現頻度

１） 2）

脳波：ＰＳＤ（あり） 71 ( 60 ) 65 ( 73 ) 6 ( 26 ) 14 ( 200 )
脳波：基礎律動の徐波化（あり） 39 ( 33 ) 26 ( 29 ) 11 ( 48 ) 2 ( 29 )
ＭＲＩ：高信号 94 ( 79 ) 75 ( 84 ) 18 ( 78 ) 1 ( 14 )

計 119 ( 100 ) 89 ( 100 ) 23 ( 100 ) 7 ( 100 )

注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
 ２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
 括弧内は％

ＧＳＳ
孤発性  遺伝性

 全患者 　　　ＣＪＤ  ＣＪＤ

表７．プリオン蛋白遺伝子変異の分布

102(Pro/Leu) 121 ( 18 ) 121 ( 90 )
105(Pro/Leu) 14 ( 2 ) 1 ( 0 ) 13 ( 10 )
178(Asp/Asn) 6 ( 1 ) 2 ( 0 ) 4 ( 100 )
180(Val/Ile) 351 ( 51 ) 351 ( 63 )
196(Glu/Lys) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
200(Glu/Lys) 92 ( 13 ) 92 ( 17 )
203(Val/Ile) 3 ( 0 ) 3 ( 1 )
208(Arg/His) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
210(Val/Ile) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
232(Met/Arg) 89 ( 13 ) 89 ( 16 )
180+232 4 ( 1 ) 4 ( 1 )
insersion 8 ( 1 ) 8 ( 1 )

不明 0

合計 691 ( 100 ) 553 ( 100 ) 134 ( 100 ) 4 ( 100 )
 括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

全遺伝性プリオン蛋白
遺伝子変異

遺伝性
プリオン病患者 ＣＪＤ ＧＳＳ ＦＦＩ
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表９．死亡者の発病から死亡までの期間

発病から死亡までの期間（月）

 0-11 1345 ( 43 ) 1149 ( 47 ) 35 ( 39 ) 153 ( 34 ) 3 ( 3 )
12-23 897 ( 29 ) 710 ( 29 ) 30 ( 33 ) 143 ( 32 ) 9 ( 10 )
24-35 444 ( 14 ) 359 ( 15 ) 12 ( 13 ) 64 ( 14 ) 8 ( 9 )
36-47 167 ( 5 ) 107 ( 4 ) 6 ( 7 ) 38 ( 8 ) 15 ( 16 )
48-59 90 ( 3 ) 60 ( 2 ) 2 ( 2 ) 17 ( 4 ) 9 ( 10 )
60-71 47 ( 2 ) 22 ( 1 ) 0 ( 0 ) 15 ( 3 ) 8 ( 9 )
72-83 24 ( 1 ) 7 ( 0 ) 1 ( 1 ) 6 ( 1 ) 9 ( 10 )
84-95 22 ( 1 ) 7 ( 0 ) 1 ( 1 ) 5 ( 1 ) 9 ( 10 )
96-107 15 ( 0 ) 3 ( 0 ) 1 ( 1 ) 3 ( 1 ) 8 ( 9 )
108-119 9 ( 0 ) 4 ( 0 ) 0 ( 0 ) 1 ( 0 ) 4 ( 4 )
120- 21 ( 1 ) 5 ( 0 ) 2 ( 2 ) 6 ( 1 ) 8 ( 9 )

不明 13 ( 0 ) 9 ( 0 ) 1 ( 0 ) 2 ( 2 )

合計 3094 ( 100 ) 2442 ( 100 ) 90 ( 100 ) 452 ( 100 ) 92 ( 100 )

平均（月） 20.2 17.2 23.3 25.2 70.7
標準偏差（月） 22.2 16.1 28.4 26.6 49.1
最大（月） 294 202 206 250 294
最小（月） 1 1 1 2 10

注１）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む．
 　２）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例を含む．
 括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

ＧＳＳ全患者
孤発性

ＣＪＤ
1)

硬膜移植
歴のある

ＣＪＤ
遺伝性

ＣＪＤ
2)

表８．プリオン蛋白遺伝子codon 129、codon 219の分布

codon 129 Glu/Glu Glu/Lys Lys/Lys 合計
Met/Met 2218 ( 92 ) 24 ( 100 ) 3 ( 100 ) 2245 ( 92 )
Met/Val 181 ( 8 ) 181 ( 7 )
Val/Val 10 ( 0 ) 10 ( 0 )
合計 2409 ( 100 ) 24 ( 100 ) 3 ( 100 ) 2436 ( 100 )
合計 2409 ( 99 ) 24 ( 1 ) 3 ( 0 ) 2436 ( 100 )

Met/Met 1629 ( 95 ) 8 ( 100 ) 1 ( 100 ) 1638 ( 95 )
Met/Val 68 ( 4 ) 68 ( 4 )
Val/Val 10 ( 1 ) 10 ( 1 )
合計 1707 ( 100 ) 8 ( 100 ) 1 ( 100 ) 1716 ( 100 )
合計 1707 ( 99 ) 8 ( 0 ) 1 ( 0 ) 1716 ( 100 )

Met/Met 3605 ( 92 ) 135 ( 98 ) 8 ( 100 ) 3748 ( 92 )
Met/Val 290 ( 7 ) 3 ( 2 ) 293 ( 7 )
Val/Val 13 ( 0 ) 13 ( 0 )
合計 3908 ( 100 ) 138 ( 100 ) 8 ( 100 ) 4054 ( 100 )
合計 3908 ( 96 ) 138 ( 3 ) 8 ( 0 ) 4054 ( 100 )

１）：サーベイランスで遺伝子検索を行った者すべて（委員会でプリオン病を否定されたものを含む）

全患者

全測定者１）

codon 219

孤発性クロイ
ツフェルト・ヤ

コブ病（再
掲）
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表１０．診断分類

ｓＣＪＤ 290 ( 11 ) 2003 ( 75 ) 393 ( 15 ) 2686 ( 100 )

ｄＣＪＤ 41 ( 45 ) 35 ( 38 ) 15 ( 16 ) 91 ( 100 )

gＣＪＤ 72 ( 13 ) 485 ( 86 ) 9 ( 2 ) 566 ( 100 )

ＧＳＳ 12 ( 9 ) 124 ( 89 ) 3 ( 2 ) 139 ( 100 )

ＦＦＩ 3 1 4

未確定の者は除外している
括弧内は％（四捨五入の関係で合計は100％にならないこともある）

sCJD：孤発性クロイツフェルト・ヤコブ病
dCJD：硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病
gCJD：遺伝性クロイツフェルト・ヤコブ病
GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー病
FFI：致死性家族性不眠症

sCJD，dCJD
　確実例： 特徴的な病理所見，またはウェスタンブロット法や免疫染色法でで脳に異常プリ

オン蛋白を検出．
　ほぼ確実例：病理所見がない症例で，進行性痴呆を示し，脳波でPSDを認める．更に，ミオク

ローヌス，錐体路／錐体外路障害，小脳症状／視覚異常．無動・無言状態のう
ち２項目以上示す．あるいは、「疑い例」に入る例で、髄液14-3-3蛋白陽性で全
臨床経過が２年未満．

　疑い例： ほぼ確実例と同じ臨床症状を示すが，PSDを欠く．

gCDJ，GSS，FFI
　確実例　　　：特徴的な病理所見，またはウェスタンブロット法や免疫染色法でで脳に異常プリ

オン蛋白を検出し，プリオン蛋白遺伝子変異を有する．
　ほぼ確実例：病理所見はないが，プリオン蛋白遺伝子変異を認め、臨床所見が矛盾しない．
　疑い例　　　：病理所見がなく，プリオン蛋白遺伝子変異も証明されていないが，遺伝性プリオ

ン病を示唆する臨床所見と家族歴がある．

確実例 ほぼ確実例 疑い例 合計
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研究要旨 
 1999 年 4 月～2018 年 7 月までにクロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）サーベイラン

ス委員会でプリオン病と認定された症例は 3416 人にのぼり、昨年度から 231 人増加し

た。病態分類別の分布は主に、孤発性 CJD が 77%、家族性 CJD が 16%、ゲルストマ

ン・ストロイスラー・シャインカー病が 4%、硬膜移植歴を有する CJD が 3%であった。

プリオン病の罹患率は年々増加しているが、この背景には、プリオン病の患者が真に増

加しているのではなく、全国の神経内科医の間でプリオン病の認知度が向上しているた

めと解釈するのが自然である。新たな検査法の導入や CJD サーベイランス委員会によ

る診断支援体制の確立などにより、以前は診断がつかずに死亡していた症例（主に高齢

層）が、適切にプリオン病と診断されるようになったことが罹患率上昇の主な要因と考

えられる。 

 

Ａ.研究目的 

 クロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）に代表

されるヒトプリオン病は、急速に進行する認知

機能障害、ミオクローヌスなどの神経症状を呈

し、無動性無言状態を経て死亡する致死的な神

経変性疾患である。 

 本研究の目的は、プリオン病の全国サーベイ

ランスのデータベースを解析し、わが国プリオ

ン病の疫学像を概観することにある。 

 

Ｂ.研究方法 

（サーベイランス体制・情報源） 

「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」が組織した「CJD サーベイ

ランス委員会」により、1999 年 4 月以降、プリ

オン病の全国サーベイランスが実施されている。

サーベイランスの目的は、（1）国内で発生する

全てのプリオン病を把握することによりわが国

のプリオン病の疫学像を明らかにすること、（2）

国内における変異型 CJD（vCJD）の発生を監

視することの 2 点にある。 

全国を 10のブロックに分け、その各々にCJD

サーベイランス委員（神経内科や精神科の専門

医）を配置し、各都道府県の CJD 担当専門医（神

経難病専門医）からの協力を得て、全例訪問調

査による詳細な情報収集を行った。 

サーベイランスの情報源は次の 3 つの経路で

入手した。 

①特定疾患治療研究事業に基づく臨床調査個人

票 

②感染症法に基づく届け出（5 類感染症） 

③東北大学に寄せられるプリオン蛋白遺伝子検

索および長崎大学に寄せられる髄液検査の依頼

に基づく情報提供 

これらの端緒を元に、全ての調査は患者もし

くは家族の同意が得られた場合にのみ実施した。 

収集されたすべての情報を CJD サーベイラン

ス委員会（年 2 回実施）で 1 例ずつ検討し、プ

リオン病かどうかの認定（最終診断）、診断の確

実度、原因などを詳細に評価した。さらに、プリ

オン病と認定された症例については、死亡例を

除き定期的に主治医に調査票を送付して追跡調

査を行った（生存例は現在も追跡中）。 

 

（分析対象） 

 1999 年 4 月から 2018 年 7 月までの期間中に

得られた 6763 人（プリオン病以外の神経疾患

や重複して報告された例も含まれる）のうち、

CJDサーベイランス委員会でプリオン病と認定

された 3416 人（昨年度から 1 年間で 231 人増

加）を分析対象とした。なお、硬膜移植歴を有す

る CJD（dCJD）については、CJD サーベイラ
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ンス委員会の設置以前に実施された 1996 年の

全国調査および 1997―99 年の類縁疾患調査に

より dCJD と認定された 65 人を合わせた合計

154 人（昨年度から増加なし）を分析対象とし

た。 

（倫理面への配慮） 

対象者の個人情報は生年月日、性別、氏名（イ

ニシアルのみ）、住所（都道府県のみ）のみを収

集しており、個人を特定できる情報の収集は行

っていない。 
 CJD サーベイランスの実施には、すでに金沢

大学の倫理審査委員会で承認されている。 

 

Ｃ.研究結果 

（発病者数の年次推移）   

サーベイランスデータから発病者数の推移

（棒グラフ）を示し、人口動態調査データから

死亡数の推移（折れ線グラフ）を示した（図1）。

2000年以降、発病者数は増加傾向が認められた

が、2010年以降は200～250人の間でほぼ横ばい

で推移している。新規患者の情報がCJDサーベ

イランス委員会に提供され、プリオン病と認定

（最終診断）されるまでの期間は、早くて半年

（長くて数年）を要する。そのため、ここ数年の

発病者数は今後も増加が見込まれる。特に、直

近の2018年では未報告例や未検討例が多く含

まれているため、発病者数は見かけ上（現段階

では）少なくなっている。 

わが国の人口動態統計の死因分類として使用

されている第10回修正国際疾病分類（ICD-10th）

では、プリオン病はA81.0（クロイツフェルト・

ヤコブ病）とA81.8（中枢神経系のその他の非定

型ウィルス感染症）に該当する。図1に示す死亡

数は、このどちらかの病名（＝コード）が主治医

によって死亡診断書に記載された死亡者の総数

を意味している。2005年あたりから発病者数と

死亡数との間のギャップが小さくなっており、

この傾向は、サーベイランスの患者捕捉率が近

年上昇してきていることを示している（直近で

は9割以上補足できていると推察できる。）すな

わち、主治医から適切に患者情報がCJDサーベ

イランス委員会に提供され、正確にプリオン病

と確定診断（あるいは除外診断）されるように

なってきていることがうかがえる。 

 

（罹患率の年次推移） 

 2015 年（直近）におけるわが国のプリオン病

罹患率（人口 100 万人対年間）は 1.8 であり、

サーベイランスが始まった 1999 年の罹患率

（0.7）と比べて約 2 倍以上に上昇している（図

2）。この罹患率の上昇を詳細に分析するために、

年齢階級別の罹患率を観察したところ、40 歳代

と 50 歳代の年齢層では罹患率がおおむね横ば

いなのに対し、それより高い年齢層（60 歳代、

70 歳代、80 歳以上）では上昇する傾向が見られ

た。（図 3）  

 

（病態分類別の特徴）  

 孤発性 CJD（sCJD）は 2620 人（77%）、遺

伝性プリオン病では、家族性 CJD（fCJD）が 549

人（16%）、ゲルストマン・ストロイスラー・シ

ャインカー病（GSS）が 135 人（4%）、致死性

家族性不眠症（FFI）が 4 人であった。獲得性

CJD では、vCJD が 1 人、dCJD が 91 人（3%）

であった。分類未定で情報収集中の CJD は 15

人であった。（図 4、表 1）これらの 15 人につい

ては現在追加情報収集中であり、追加情報に基

づいて病態が決定される予定である。 

 

（性差） 

 全体のうち男が 1483 例（43%）、女が 1933 例

（57%）と、これまでの報告と同様に女がやや多

い傾向が見られた（図 5）。 

性・年齢別の人口あたりの患者数（年齢調整

済）は男女ともに年齢とともに増加し、70 歳代

が最も多かった（図 6）。40―70歳代までは女の

患者数が男よりも多い一方で、80 歳以上では逆
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に、男の患者数が女よりも多い傾向が認められ

た。なお、この数値は報告患者数を各年齢層の

人口で除したものであり、年間の罹患率とは異

なる。 

 

（発病時の平均年齢）  

 病態分類別の発病時平均年齢（標準偏差）は、

全体では 69.1（11.0）歳であった。sCJD 69.6

（9.8）歳や fCJD 72.5（11.5）歳が高齢発病な

のに対して、GSS 55.0（10.3）歳や dCJD 57.7

（16.2）歳は比較的若年発病であった。（表 1、

図 7）ただし、dCJD の発病時年齢は、硬膜を移

植した年齢と異常プリオンの潜伏期間に依存す

る。 

 

（主要症候・検査所見の特徴） 

プリオン病の主要な症候と検査所見について

表 2 と表 3 に示した。 

 プリオン病には、脳波上の周期性同期生放電

（PSD）や MRI での脳萎縮や皮質の高信号など

の重要な所見が見られない例も多く存在する。

たとえば、遺伝性プリオン病では PSD を欠く例

が多い。表 3 に示す通り、家族性 CJD の 66％、

GSS の 86％で PSD を欠くことが観察された。 

 

（死亡者の特徴）   

追跡調査を含めて現段階で 2955 人の死亡（昨

年度より 277 人増）が確認された（図 8）。 

発病から死亡までの平均期間（標準偏差）は、全

体では 20.0（22.2）ヶ月であり、わが国では発

病からおよそ 1 年半で死亡することが明らかと

なった（図 9）。病態分類別では、sCJD が 17.0

（16.1）ヶ月と最も短く、次いで dCJD 23.3

（28.4）ヶ月、fCJD 25.2（26.2）ヶ月であった。

GSS は 70.2（4.4）ヶ月と最も長かった。 

 

（診断の確実性）  

 WHO 分類に基づく診断の確実度は、病態分

類別に sCJD（確実例：11%、ほぼ確実例：75%、

疑い例：14%）、dCJD（45%、38%、16%）、fCJD

（13%、86%、2%）、GSS（12%、89%、2%）で

あり、すべての病態分類で確実例あるいはほぼ

確実例が全体の 80%以上を占めた。（図 10） 

 

（剖検率）   

剖検実施率は全体で 14%（死亡者 2955 人の

うち 407 人）であった。dCJD や fCJD は sCJD

と比較して剖検率が高い傾向が観察された。（表

4） 

 

（dCJD の特徴）   

 現段階で91人（昨年度から増加なし）がdCJD

としてデータベースに登録されている。CJD サ

ーベイランス委員会の設置以前に実施された

1996 年の全国調査と、1997―99 年の類縁疾患

調査により dCJD と認定された患者（63 人）を

含めると、dCJD は全体で 154 人であった。 

硬膜移植を受ける原因となった疾患は脳腫瘍が

69 例（45%）と半数弱を占め、次いで Jannetta

手術（顔面痙攣・三叉神経痛）26 例（17%）、脳

出血 25 例（16%）、などであった（表 5）。 

 dCJD 発病者の大半は 1987 年の硬膜処理方

法変更以前に移植を受けた者であったが、その

翌年の 1988 年以降でも dCJD を発病した症例

が 11 人（7%）確認された。 

 硬膜移植から dCJD 発病までの平均期間は、

現段階では 13 年であった（図 11）。多くの患者

が 1987 年の硬膜処理方法変更以前に移植を受

けた者であり、発病までの平均期間は今後も長

期化することが示唆された。硬膜移植年から

dCJD 発病までの分布を図 12 に示す。 

 

（世界全体からみた dCJD の発症動向） 

 最後に、世界全体からみた dCJD の発病者数

を図 13 に示す。dCJD はおよそ 3 分の 2 が本

邦で発症していることがわかる。 
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Ｄ.考察 

プリオン病の発病者数の年次推移は、諸外国
1-3） では概ね横ばいであるのに対し、わが国で

は増加傾向にある。この背景を探るために、年

齢層別罹患率の記述疫学観察を行ったところ、

若年者（40～50 歳代）では罹患率が横ばい傾向

であるのに対し、高齢者（70～80 歳代）では上

昇傾向であることが明らかとなった。すなわち、

近年の発病者の大半は 70 歳以上の高齢層が占

めていることが明らかとなった。 

わが国でプリオン病の発病者数および罹患率

が上昇している背景には、プリオン病の患者が

真に増加しているのではなく、全国の神経内科

医の間でプリオン病の認知（recognition）が向

上しているためと解釈するのが自然である 4）。

新たな検査法の導入や CJD サーベイランス委

員会による診断支援体制の確立などにより、以

前は診断がつかずに死亡していた症例（主に高

齢層）が、適切にプリオン病と診断されるよう

になったことが罹患率上昇の主な要因と考えら

れる。実際に、近年では CJD サーベイランス委

員会に報告される症例数も増加傾向にある。神

経内科医を主とする全国の臨床医がプリオン病

を疑い、適切に診断（あるいは除外診断）できる

ようになってきていることが裏付けられる。 

European Creutzfeldt-Jakob Disease 

Surveillance Network （EUROCJD）は、EU

諸国における国ごとの CJD 死亡数の年次推移

を公開している 1）。世界全体において近年、プ

リオン病患者数の増加を明確に示した国は、わ

が国と米国の 2 国だけである。 

英国や米国では、独自のサーベイランスシス

テムを構築し、CJD の発病動向を監視している
2、3）。ただし、これらのサーベイランスシステム

は本邦のものとは異なり、基本的には死亡例の

みを扱っている。わが国のサーベイランスでは、

3 つの情報源（Ｂ.研究方法を参照）をもとに直

接、主治医と対象患者に調査協力を依頼し、同

意が得られた症例の追跡調査を行っている。す

なわち、厳密に（疫学的に）は「疾病サーベイラ

ンス事業」ではなく「疾病登録事業」である。プ

リオン病の疾病登録事業を行っている国はわが

国以外に存在しない。追跡調査により、発病か

ら死亡までの期間分析だけでなく、臨床症状や

検査所見の詳細を把握することが可能である。

この点は本邦のプリオン病データベースの大き

な特徴といえる。  

CJD サーベイランス委員会には次の 2つの課

題がある。ひとつは、剖検の実施状況が依然と

して低迷していることにある。実施率向上への

援助が今後の課題として挙げられるが、最近で

は剖検率の向上をめざして、様々な支援や取り

組みが積極的に試みられている。 

もうひとつの課題は、dCJD 発生の監視であ

る。1987 年以降、ヒト乾燥硬膜に 1 規定水酸化

ナトリウムの処理が行われるようになった以降

も、少数ではあるが dCJD 患者の発病が認めら

れる 5)。これまでの調査から得られた潜伏期間

を併せて考えると、（ピークは過ぎていると推測

できるが）今後も国内で dCJD の患者が発病す

ることが推察される。dCJD の発病監視と追跡

は、引き続き CJD サーベイランス委員会の重要

な課題と言える。 

 

Ｅ.結論 

サーベイランスのデータベースを用いて、わ

が国におけるプリオン病の疫学像を明らかにし

た。 
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【図 1】プリオン病：発病者数と死亡者数の年次推移（n = 3416） 
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【図 2】プリオン病：全体の罹患率の推移（n = 3416） 

 
 

【図 3】プリオン病：年齢階級別罹患率の推移（n = 3416） 
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【図 4】プリオン病：病態分類別の分布（n = 3416） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー

病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。FFI：致死性家族性不眠症。vCJD：変異型 CJD。 

 

【表 1】プリオン病：病態分類別の性発病時年齢分布（n = 3416） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー

77%

16%

4% 3%

sCJD（n = 2620）
fCJD（n = 549）
GSS（n = 135）
dCJD（n = 91）

FFI（n = 4）
vCJD（n = 1）

n = 3416

vCJD FFI その他3)未分類4)

性
男 1483 ( 43 ) 1142 ( 44 ) 1 39 ( 43 ) 225 ( 43 ) 66 ( 49 ) 3 7
女 1933 ( 57 ) 1478 ( 56 ) 52 ( 57 ) 324 ( 57 ) 69 ( 51 ) 1 1 8

年齢（歳）
10-19 4 2 ( 2 ) 2 ( 0 )
20-29 9 ( 0 ) 1 ( 0 ) 5 ( 5 ) 1 ( 0 ) 2 ( 1 )
30-39 37 ( 1 ) 14 ( 1 ) 9 ( 10 ) 2 ( 0 ) 12 ( 9 )
40-49 107 ( 3 ) 62 ( 2 ) 1 7 ( 8 ) 16 ( 3 ) 17 ( 13 ) 1 1 2
50-59 443 ( 13 ) 314 ( 12 ) 20 ( 22 ) 47 ( 9 ) 58 ( 43 ) 2 2
60-69 984 ( 29 ) 800 ( 31 ) 26 ( 29 ) 115 ( 21 ) 38 ( 28 ) 1 4
70-79 1268 ( 37 ) 1030 ( 39 ) 20 ( 22 ) 206 ( 38 ) 7 ( 5 ) 5
80-89 524 ( 15 ) 377 ( 14 ) 2 ( 2 ) 143 ( 26 ) 2
90-99 32 16 ( 1 ) 16 ( 3 )
不明 8 6 1

計 3416 ( 100 ) 2620 ( 100 ) 1 91 ( 100 ) 549 ( 100 ) 3416 ( 100 ) 4 1 15
3416 ( 100 ) 2620 ( 77 ) 1 91 ( 3 ) 549 ( 16 ) 3416 ( 4 ) 4 1 15

平均（歳） 54.5
標準偏差（歳） 6.4
最年長（歳） 61
最年少（歳） 46

dCJD

57.7
16.2
81
15

全患者

69.1
11.0
95
15

sCJD1)

69.6
9.8
95
22

fCJD2)

72.5
11.5
93
15

GSS

55
10.3
75
22
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病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。FFI：致死性家族性不眠症。vCJD：変異型 CJD。 

1）プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む。 

2）プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが、CJD の家族歴がある例を含む。 

3）遺伝性プリオン病（挿入変異例） 

4）硬膜移植歴を調査中、患者死亡（剖検なし）により追加情報なし、プリオン蛋白遺伝子検索中、家族歴を調査中、など。 

括弧内は%（四捨五入の関係で合計は 100%にならないこともある。） 

 

【図 5】プリオン病：男女別の年次推移（n = 3416） 

 

【図 6】プリオン病：男女別の年齢調整患者数*（n = 3416） 

 

*2010 年国勢調査の人口で調整した。 
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【図 7】プリオン病：病態分類別の発病時平均年齢（n = 3416） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー

病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。FFI：致死性家族性不眠症。vCJD：変異型 CJD。 
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【表 2】プリオン病：病態分類別の主要症候の出現頻度 1) 

 

CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラ

ー・シャインカー病。 

1)調査票の様式が 2017 年度から更新されたため、新調査票で集計された患者のみ集計した。 

2)プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む。 

3)プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが、CJD の家族歴がある例を含む。 

括弧内は%。 

経過
進行性（急速進行型） 99 ( 76 ) 76 ( 82 ) 22 ( 65 ) ( )
進行性（緩徐進行型） 28 ( 21 ) 16 ( 17 ) 11 ( 32 ) 1 ( 100 )

WHO基準による症状
ミオクローヌス 78 ( 60 ) 67 ( 72 ) 9 ( 26 ) ( )
進行性認知症 129 ( 98 ) 92 ( 99 ) 34 ( 100 ) 1 ( 100 )
小脳症状 56 ( 43 ) 48 ( 52 ) 7 ( 21 ) 1 ( 100 )
錐体路症状 62 ( 47 ) 52 ( 56 ) 9 ( 26 ) ( )
錐体外路症状 49 ( 37 ) 39 ( 42 ) 9 ( 26 ) ( )
意識障害 60 ( 46 ) 50 ( 54 ) 9 ( 26 ) ( )
感覚障害 11 ( 8 ) 11 ( 12 ) ( 0 ) ( )
視覚障害 43 ( 33 ) 39 ( 42 ) 4 ( 12 ) ( )
精神症状 63 ( 48 ) 52 ( 56 ) 11 ( 32 ) ( )
無動性無言 59 ( 45 ) 51 ( 55 ) 6 ( 18 ) ( )

その他の症状
起立・歩行障害 108 ( 82 ) 86 ( 92 ) 19 ( 56 ) 1 ( 100 )
構音障害 46 ( 35 ) 37 ( 40 ) 7 ( 21 ) 1 ( 100 )
嚥下障害 63 ( 48 ) 51 ( 55 ) 9 ( 26 ) 1 ( 100 )
膀胱・直腸障害 33 ( 25 ) 22 ( 24 ) 8 ( 24 ) 1 ( 100 )
てんかん発作 7 ( 5 ) 5 ( 5 ) 2 ( 6 ) ( )

ADL
話す能力 90 ( 69 ) 63 ( 68 ) 24 ( 71 ) 1 ( 100 )
歩行 93 ( 71 ) 69 ( 74 ) 21 ( 62 ) 1 ( 100 )
食事不能 70 ( 53 ) 62 ( 67 ) 7 ( 21 ) ( )
人工呼吸器使用 1 ( 1 ) 1 ( 1 ) ( ) ( )
気管切開 2 ( 2 ) 2 ( 2 ) ( ) ( )

全患者 sCJD2) fCJD3) GSS
n = 131 n = 93 n = 34 n = 1
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【表 3】プリオン病：病態分類別の検査所見の出現頻度 

 

CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマ

ン・ストロイスラー・シャインカー病。 

1)プリオン蛋白遺伝子の検索を行っていない例を含む。 

2)プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが、CJD の家族歴がある例を含む。 

括弧内は%。 

 

 

【図 8】プリオン病：死亡者の状況（n = 2955） 

 

1)昨年から 277 人増。 

 

 

 

脳波：周期性同期性放電（あり） 2381 ( 70 ) 2112 ( 81 ) 186 ( 34 ) 14 ( 10 )

脳波：基礎律動の徐波化（あり） 2455 ( 72 ) 1963 ( 75 ) 353 ( 64 ) 52 ( 39 )

MRI：高信号 2970 ( 87 ) 2348 ( 90 ) 512 ( 93 ) 43 ( 32 )

全患者 sCJD1) fCJD2) GSS

n = 3416 n = 2620 n = 549 n = 135

sCJD
79%

dCJD
3%

fCJD
15%

GSS
3%

n = 29551)
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【図 9】プリオン病：病態分類別の発病から死亡までの期間（n = 2955） 

 

CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー

病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。FFI：致死性家族性不眠症。vCJD：変異型 CJD。 

 

【図 10】プリオン病：病態分類別の診断の確実度（n = 3416） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー病。

dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。FFI：致死性家族性不眠症。 
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【表 4】プリオン病：病態分類別の剖検率（n = 2678） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。sCJD：孤発性 CJD。fCJD：家族性 CJD。GSS：ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー

病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。FFI：致死性家族性不眠症。vCJD：変異型 CJD。 

 

【表 5】硬膜移植歴のある CJD の特徴：硬膜移植の原因となった病態（n = 154） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。  

 

 

 

 

 

死亡者数 剖検実施者数 剖検実施率（%）

n = 2955 n = 407 n = 14
sCJD 2333 279 12
vCJD 1 1 100
dCJD 90 39 43
fCJD 424 71 17
GSS 91 13 14
FFI 4 3 75
分類未定 12 1 8

脳腫瘍 69 ( 45 )
脳出血 25 ( 16 )
未破裂動脈瘤 10 ( 6 )
脳血腫 7 ( 5 )
奇形 8 ( 5 )
事故 7 ( 5 )
顔面痙攣 19 ( 12 )
三叉神経痛 7 ( 5 )
後縦靱帯骨化症 1 ( )
外傷後てんかんのfocus除去手術 1 ( )

人数（%）

n = 154
病態（疾患）
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【図 11】dCJD の特徴：硬膜移植から発病までの期間の分布（n = 154） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。 

 

【図 12】dCJD の特徴：硬膜移植時期と発病時期の分布（n = 154） 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。 
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【図 13】世界全体からみた dCJD の発症動向 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病。dCJD：硬膜移植歴を有する CJD。 
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厚生労働行政推進調査事業費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

分担研究報告書 

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  

 

プリオン病サーベイランスデータの管理・運用の研究 

 

研究分担者：金谷 泰宏    国立保健医療科学院健康危機管理研究部 

研究協力者：江藤 亜紀子   国立保健医療科学院健康危機管理研究部 

 

研究要旨 

プリオン病は、“難病の患者に対する医療等に関する法律“の施行に伴い、制度の対象と

なる症例は重症度基準を満たすこととされ、本基準を満たさない症例については、登録

の対象からはずれることとなった。また、平成 27 年度以降は、登録システムが導入さ

れるまでは、紙ベースの臨床調査個人票の活用となるため、登録が一時的に滞っている。

本研究では 2004〜2014 年 12 月末までに特定疾患調査解析システム（厚生労働省）に

登録されたプリオン病患者データを用いて、無動・無言をアウトカムとして、臨床所見、

プリオン遺伝子多型のうち、予後の評価に有用な新たな生物学的指標の探索ならびに登

録率の向上、分析の向上に向けた基盤技術の検証を行う。 

Ａ.研究目的 

プリオン病は、“難病の患者に対する医療

等に関する法律“の施行に伴い、制度の対象

となる症例は重症度基準を満たすこととさ

れ、本基準を満たさない症例については、登

録の対象からはずれることとなった。また、

平成 27 年度以降は、登録システムが導入さ

れるまでは、紙ベースの臨床調査個人票の

活用となるため、登録が一時的に滞ってい

る。このため本研究では 2004〜2014 年 12

月末までに特定疾患調査解析システム（厚

生労働省）に登録されたプリオン病患者デ

ータを用いて、無動・無言をアウトカムとし

て、臨床所見、プリオン遺伝子多型のうち、

予後の評価に有用な新たな生物学的指標の

探索ならびに登録率の向上、分析の向上に

向けた基盤技術の検証を行うとともに、そ

の全国的な分布を把握することで未然に疾

病の拡大を把握する。 

 

Ｂ.研究方法 

sCJD の予後因子探索については、厚生労

働省特定疾患調査解析システムの probable 

以上で診断された症例のうち無動無言症状

を呈していない症例を用いた。無動無言と

その他症状・症候の発生率を推定し、予測因

子を同定するため比例ハザードモデルによ

る解析を行った。臨床所見、プリオン遺伝子

多型と無動・無言との関連については、

Fine-Gray proportional hazard modelを用

いて解析を実施した。 

 (倫理面への配慮) 

該当なし。 

 

Ｃ.研究結果 

特定疾患治療研究事業によって厚生労働

省特定疾患調査解析システムに登録された

sCJD に関するサロゲートマーカーの探索

において、無動無言をアウトカムとした場

合、小脳症状と精神症状を伴う症例におい
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て有意に無動無言を伴うリスクが高いこと

が示された。さらに、sCJD に関して、主た

る臨床所見である精神症状、小脳症状、ミオ

クローヌス、錐体路症状、錐体外路症状、視

覚障害と無動無言との関連を検証した結果、

病態遷移として小脳症状→ミオクローヌス

→無動無言に至るパターン、錐体外路ある

いは錐体外路症状を伴うパターン、精神症

状あるいは視野障害を伴うパターンの３つ

の病型に分けられることが示された。 

 

図 プリオン病 予後因子間の関連性 

 

 

Ｄ.考察 

疾病の把握率の向上に向けて、OCR 化さ

れた調査票が導入されているが、13 枚に至

る等、利便性の面から２枚程度に圧縮する

工夫が求められる。一方で、この背景として

病態把握のため幅広い情報収集を行ってい

るが、結果にも示したとおり、予後評価とし

て必要な情報は、10 項目程度に限定される

等、科学的な評価を踏まえ、目的に応じた項

目の取捨選択が求められる。 

 

Ｅ.結論 

プリオン病は、孤発型を中心にその発生

の機序は、heterogenous である。このため、

症例の蓄積が不可欠であるが、診断確定に

必要とされる情報、予後評価に必要とされ

る情報等、多岐にわたる。本研究では、予後

評価を中心に科学的に登録項目を精査し、

いくつかの臨床症候と予後との関連性につ

いて評価を行った。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

1) Kanatani Y, Mizushima H.     

National registry of designated 

intractable diseases in Japan: Present 

status and future prospects. Japan-

Korea Joint Session of the 92th annual 

meeting of the Japanese 

pharmacological society. Osaka, March 

16,2019. 

2) Sato Y,Kanatani Y. A  comparative 

analysis of demographic information 

among 12 neural intractable diseases in 

a national registry of a rare disease in 

Japan. J Genet Syndr Gene Ther. 2018; 

9: 47. 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 
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なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

サーベイランスの諸問題（特に未回収問題と低剖検率）について 

 

研究分担者：塚本 忠    国立精神・神経医療研究センター病院 神経内科 

 

研究要旨 

わが国では 1999 年から、全国で発症したプリオン病のサーベイランス事業を行ってい

る。悉皆的な調査を目指しているが、プリオン病発症の届け出に応じてサーベイランス事

務局から主治医にサーベイランス調査票の送付を依頼したのにもかかわらず、記載された

調査票が事務局に返送されていない「未回収ケース」が少なからず存在する。また、多く

の症例では、発症後、短期間で死に至ることが予想されるが確実な診断に必要な剖検・病

理的探索が行われている例は少数である。こうした、調査票の未回収率、剖検数の低率の

原因を探り、改善策を引き続き検討する。 

Ａ.研究目的 

サーベイランス事務局に届けられたプリ

オン病発症の情報(厚生労働省経由、地方自

治体経由、遺伝子検査・脳脊髄液検査経由、

その他)の数をデータベースから抽出し、事

務局から主治医に送付依頼したサーベイラ

ンス調査票の数、依頼したのにもかかわらず

記載したものが事務局に返送されていない

「未回収例」の数を抽出する。 

また、調査票の未回収率、剖検数から算出

した剖検率について問題の有無、解決方法に

ついて検討する。 

 

Ｂ.研究方法 

国立精神・神経医療研究センターに設置

されているプリオン病サーベイランス事務

局に保存されている、調査票送付、返送受

付の確認ファイルをもとに 2011 年（平成

23 年）から 2016 年（平成 28 年）までの

都道府県別・ブロック別の未回収症例数・

未回収率を計算した。 

剖検率については、毎年 2 回開催される

サーベイランス委員会の検討結果（診断結

果）をまとめた自治医科大学中村好一先生

の統計を使用した。 

 (倫理面への配慮) 

サーベイランス研究は当センターの倫理

審査委員会で承認されており、個人を識別

できる情報は含まれていない。 

 

Ｃ.研究結果 

2011 年から 2016 年までの未回収数が多

いブロック・都道府県は、症例数も多い関東・

近畿ブロックであった。近畿ブロック特に大

阪府での未回収数の減少（改善）が著明であ

った。 

2018 年 8 月までの、プリオン病（ほぼ確

実もしくは疑いがある）とサーベイランス委

員会で診断された症例の剖検数は、プリオン

病死亡者数 2955 名に対して剖検実施者 407

例であり、剖検率は 14％であった。特に孤

発型 CJD では 2333 例の死亡者数に対して、

剖検実写数 279 例であり、12%にとどまり、

この数字は昨年度の 13%からさらに減少し
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た。 

 

Ｄ.考察 

サーベイランス調査票未回収例が多いブ

ロックは症例数が多いブロックであったが、

都道府県の未回収例の詳細を見ると、必ずし

もその回収率と症例数は比例していなかっ

た。近畿ブロックは総人口数も多いため、未

回収数が多かったが、準ブロック担当医を配

置することで未回収数の減少に転じること

ができた。今後も、地域の担当専門医の調査

の負担の軽減を考慮したり、何らかのインセ

ンティブにあたるものを作り上げたりする

などの工夫が必要と考えられた。 

剖検率については、諸外国、特に欧米では

約 20-30%のところが多い。わが国の現状の

13％程度という剖検率の低さは診断精度に

かかわりかねない問題である。2017 年度か

ら開始された自然歴研究によって、転院の情

報を事務局・ブロック担当医・地域担当医が

把握しやすくなっており、これにより死亡し

た際の剖検に対する対処も行いやすくなる

ものと考える。 

剖検施設のセンター化の推進もサーベイ

ランス委員会事務局の責務であると考える

が、今後は、新しく構築された AMED の日

本ブレインバンク・ネットワーク、日本神経

病理学会ブレインバンク委員会、同プリオン

病剖検・病理検査推進委員会と協力して、剖

検率の上昇を目指すことが重要である。 

 

Ｅ.結論 

サーベイランス調査個人票の未回収例・未

回収率を低下させるには、サーベイランスの

調査システムにも改良が必要であり、その剖

検率を上昇させるためにも、自然歴調査との

一体化が開始されたが、すでに自然歴調査の

登録数の増加も得られており、剖検率の向上

やサーベイランス調査の回収率の向上にも

役立つことが期待される。 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

1) Tsukamoto T, Sanjo N, Hamaguchi  

T, Iwasaki  Y, Ae  R, Nakamura  Y, 

Kitamoto  T, Yamada  M, Mizusawa 

H, and Prion Disease Surveillance 

Committee, Japan. Heidenhain variant 

of Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) in 

Japan. Asian Pacific Prion Symposium 

2018 (APPS2018), Tokyo, October 4-5, 

2018. 

2) 塚本忠、水澤英洋、山田正仁、桑田一 

夫、北本哲之、中村好一、佐藤克也．プリ  

オン病サーベイランス委員会、JACOP 運

営委員会: プリオン病のサーベイランス研

究と自然歴研究の一体化による自然歴研

究登録数の増加、日本神経感染症学会学術

集会、2018 年 10 月 20 日、東京． 

3) Tsukamoto T, Sanjo N, Hamaguchi  

T, Iwasaki Y, Ryosuke Ae, Nkamura Y, 

Kitamoto  T, Yamada  M, Mizusawa 

H, and Prion Disease Surveillance 

Committee Japan. Epidemiological 

features of Prion diseases in Japan - Is 

the Incidence Increasing? – AsiaOseania 

Clinical Neurology, Korea ,October 8-

11,2018.  

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 
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1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

 なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

平成 30 年北海道地区のプリオン病サーベイランス状況について 

 

研究分担者：佐々木 秀直   北海道大学大学院医学研究院神経内科 

研究協力者：矢部 一郎      北海道大学大学院医学研究院神経内科 

      高橋 育子   北海道大学大学院医学研究院神経内科 

            松島 理明     北海道大学大学院医学研究院神経内科 

            白井 慎一   北海道大学大学院医学研究院神経内科 

      森若 文雄    北祐会神経内科病院 

 

研究要旨 

平成 30 年 1 月〜12 月までの北海道地区におけるプリオン病サーベイランス状況を

報告した。プリオン病が疑われた 30 例のサーベイランスを実施し、孤発性 Creutzfeldt-

Jakob 病(CJD)ほぼ確実例および疑い例が 16 例、遺伝性 CJD 4 例と CJD 否定例 7 例

であった。遺伝性 CJD は P102L 変異(GSS)1 例、M232R 変異 1 例、V180I 変異 2 例

であった。また、脳 MRI 拡散強調画像で皮質高信号を呈したが、臨床経過より大脳皮

質基底核症候群と臨床診断した症例を経験したので報告した。 

Ａ.研究目的 

北海道地区における Creutzfeldt-Jakob 病

（CJD）発症状況と感染予防の手がかりを得

ることを目的に、同地区での CJD サーベイ

ランス現況を報告する。 

 

Ｂ.研究方法 

 北海道地区で指定難病制度下での臨床調査

個人票、プリオン蛋白遺伝子解析（東北大学）、

髄液マーカー検査（長崎大学）と感染症の予

防及び感染症の患者に対する医療に関する法

律（感染症法）により CJD が疑われた症例の

サーベイランスを行い、臨床経過、神経学的

所見、髄液所見、脳 MRI 所見、脳波所見、プ

リオン蛋白遺伝子解析などを調査した。  

(倫理面への配慮) 

患者さんご本人とご家族に説明を行い、

書面にて同意を得た上で調査を行った。 

 

Ｃ.研究結果 

 平成 30 年 1 月〜12 月までの間に北海道地

区で CJD が疑われた 27 名のサーベイランス

を実施し、孤発性 CJD ほぼ確実例および疑

い例が 16 名（男性 6 名、女性 10 名、平均年

齢 68.6±10.3 歳）、遺伝性 CJD 4 名（P102L

変異(GSS)1 例、M232R 変異 1 例、V180I 変

異 2 例、 全例女性 平均年齢 72.8±19.4 歳）

と CJD 否定例 7 名（男性 5 名、女性 2 名、

69.1±15.0 歳）であった。否定例は自己免疫性

脳症 2 例、身体表現性障害、脊髄小脳変性症、

大脳皮質基底核症候群、頭部外傷後遺症、診

断未確定の認知症 が各 1 例であった。 

 平成 30 年サーベイランスで否定例とした

症例のうち大脳皮質基底核症候群と臨床診断

した症例については、プリオン病との鑑別を

慎重に行う必要があると考えるので、提示す
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る。 

【症 例】89 歳・男性。 

【家族歴】神経疾患の家族歴なし。 

【既往歴】前立腺癌、高血圧症、脊柱管狭窄

症、睡眠時無呼吸症候群、胃癌の既往がある。 

【居住歴】北海道で出生し、就職で東京に移

住。60 歳から北海道在住。イギリス含め欧州

や米国、中米に短期間の渡航歴がある。 

【現病歴】88 歳になった頃より、右手のふる

えを認め、細かい動作が困難になった。その

5 ヵ月後頃より歩行時のふらつきが増悪し、

歩行が不安定になった。他院脳 MRI で左頭

頂葉後頭葉皮質に広がる DWI 高信号病変よ

り、プリオン病が鑑別に挙がったことより当

科初診、精査目的に入院。 

【神経学的所見、検査所見および臨床経過】

初診時、動作緩慢、両上肢姿勢時振戦、右上

肢 Barré徴候陽性、右上肢軽度歯車様筋強

剛、右上腕二頭筋反射亢進、右膝蓋腱反射亢

進、両側複合感覚障害（2 点識別覚、皮膚書

字覚低下）、右上肢優位に指鼻指試験運動分

解、手回内回外運動拙劣、四肢振動覚減弱、

右手に拙劣症、右跛行による不安定歩行を認

めた。 

脳 MRI では拡散強調像(DWI)にて左頭頂葉

を中心に高信号を認めた（図１A）。脳波に

PSD 含め異常所見を認めず、髄液検査でも

14-3-3 蛋白、タウ蛋白の上昇なく、RT-QuIC

も陰性であった。プリオン遺伝子検査では、

コドン 129 は M/M、コドン 219 は E/E で

変異を認めなかった。パーキンソニズムに対

して L ドパ合剤を投与するも奏効せず、歩行

障害およびパーキンソニズムは増悪した。ス

テロイドパルス療法を施行するも無効であり、

自宅退院。7 ヵ月後に自宅内で転倒し、後頭

部を強打し当科搬送し再入院した。  

脳 MRI に著変なく（図１B）、髄液検査を再

検するも 14-3-3 蛋白、タウ蛋白の上昇なく、

RT-QuIC も陰性であった。脳波にも PSD 含

め異常所見を認めなかった。この時点で、臨

床経過を通してあきらかな認知機能低下を認

めず、大脳皮質基底核症候群と臨床診断し、

療養型病院に転院となったが、引き続き療養

型病院主治医と連携し経過観察中である。 

 

図１．脳 MRI(DWI)所見 

 
   A. 初診時    B.８カ月後 

 

Ｄ.考察 

 平成 30 年の北海道地区でのプリオン病サ

ーベイランスでは孤発性 CJD 16 名、遺伝性

CJD 4 名が発症していた。この孤発性 CJD

症例数はサーベイランス調査を開始した平成

11 年以降、最多症例数である。また、提示し

た症例のように否定例においても引き続き慎

重な経過観察を要する症例も存在する。大脳

皮質基底核症候群(CBS)の臨床特徴を備え、

最終的に病理学的に sCJD と診断される症例

は sCJD-CBS と定義されるが、Lee らはオ

ーストラリアの CJD レジストリのうち 9 例

(1.8%)が、 sCJD-CBS であったと報告してい

る (Lee et al, Parkinsonism Relat Disord 

2013)。20 例の sCJD-CBS での検討では、

sCJD-CBSはCBD-CBSと比較し進行が非常

に早く（罹病期間中央値 5 ヵ月 vs 68 ヵ月）、

初発症状は大脳皮質基底核変性症による

CBS (CBD-CBS)では拙劣症が最も多いのに

対し、sCJD-CBS では感覚障害が多いと報告

されている。sCJD-CBS の脳波検査における

periodic sharp wave complex(PSWC)は 53%

で陽性、14-3-3 蛋白は 59%で陽性であったと
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も報告されている。提示症例は経過が緩徐で

あり、進行性認知症も明瞭ではないことから、

現時点で否定例と報告しているが、文献を渉

猟した範囲で、CBD-CBS において MRI 拡散

強調画像で皮質高信号を呈した報告はなく、

病理学的に CBD と確定診断された症例で、

MRI 皮質高信号を認めた症例も報告されて

いないことから、引き続き慎重な経過観察を

要すると考える。プリオン病の病態を考察す

る上で貴重な症例と考え報告した。 

 

Ｅ.結論 

 平成 30 年 1 月〜12 月までの北海道地区に

おけるプリオン病サーベイランス状況を報告

した。CJD が疑われた 27 名のサーベイラン

スを実施し、サーベイランス調査を開始した

平成 11 年以降最多症例数となる孤発性 CJD 

16 名と、遺伝性 CJD 4 名および CJD 否定例 

7 名であった。脳 MRI 拡散強調画像で皮質高

信号を呈したが、臨床経過より大脳皮質基底

核症候群と臨床診断した症例を報告した。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

 なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

東北地方におけるプリオン病のサーベイランス状況

 

研究分担者：青木 正志 東北大学大学院医学系研究科神経・感覚器病態学講座神経内科学分野 

研究協力者：加藤 昌昭 総合南東北病院神経内科 

 

研究要旨 

【目的】東北地方におけるプリオン病の疫学、臨床症状等を調査し、解析する。 

【方法】2018 年度（平成 30 年度）における東北地方在住で新規申請されたプリオン病

疑い患者についてのサーベイランスを行った。プリオン病が否定的な症例については電

話にて調査を行い、プリオン病が疑わしい症例に関して、宮城県の症例については実地

調査を行い、その他の県の症例についてはその県の専門医に依頼し調査を行った。 

【結果】プリオン病疑いとして調査依頼をうけた症例は、2018 年度の 1 年間で 25 例で

あった。内訳としては、青森県 3 例、岩手県 4 例、宮城県 11 例、山形県 5 例、福島県 1

例であった。遺伝子変異を伴う例、家族性のプリオン病の症例は全体の 10%で V180I 変

異が東北地方では多い。 

【結語】東北地方におけるプリオン病のサーベイランス状況を報告した。今後も継続的

に調査を行うことが必要であると考える。 

Ａ.研究目的 

東北 6 県におけるプリオン病の疫学、臨

床症状等を調査し、解析する。 

 

Ｂ.研究方法 

2018 年度（平成 30 年度）における東北地

方在住で新規申請されたプリオン病疑い患

者についてのサーベイランスを行った。プリ

オン病が否定的な症例については電話にて

調査を行い、プリオン病が疑わしい症例に関

して、宮城県の症例については実地調査を行

い、その他の県の症例についてはその県の専

門医に依頼し調査を行った。 

 (倫理面への配慮) 

患者個人情報取り扱いに関しては匿名化

を行い、患者、家族にサーベイランスに協力

いただくことに関して書面にて同意を取得

した。 

 

Ｃ.研究結果 

プリオン病疑いとして調査依頼をうけ

た症例は、2018 年度の 1 年間で 25 例で

あった。内訳としては、青森県 3 例、岩

手県 4 例、宮城県 11 例、山形県 5 例、福

島県 1 例であった。 
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遺伝子変異を伴う例、家族性のプリオン

病の症例は全体の 10%で V180I 変異が東

北地方では多い。 

 

なお、未報告症例の 99 例については再調

査を行っている。 

 

D.考察 

プリオン病発症率は東北６県人口約

1,000 万人とすると、年間発症率は約 0.23 人

/10 万人/年であり、おおむねこれまでと同様

の発症率であった。 

 

Ｅ.結論 

東北地方におけるプリオン病のサーベイ

ランス状況を報告した。今後も継続的に調査

を行うことが必要であると考える。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

北陸地方におけるプリオン病の検討 

 

研究分担者：山田 正仁    金沢大学大学院脳老化・神経病態学（神経内科学） 

研究協力者：坂井 健二    金沢大学大学院脳老化・神経病態学（神経内科学） 

 浜口 毅   金沢大学大学院脳老化・神経病態学（神経内科学） 

 中辻 裕司  富山大学附属病院神経内科 

 米田 誠   福井県立大学看護福祉学部    

 

研究要旨 

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

た。 

Ａ.研究目的 

北陸地方（福井県、石川県、富山県）にお

けるプリオン病の特徴を明らかにすること 

を目的とする。 

 

Ｂ.研究方法 
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1999 年 4 月から 2018 年 9 月までに CJD

サーベイランス委員会でプリオン病として

登録された症例のうち、福井県、石川県およ

び富山県の病院でプリオン病と診断された

症例を対象として解析を行った。 

 (倫理面への配慮) 

本研究では、「プリオン病のサーベイラン

スと感染予防に関する調査研究班」・CJD サ

ーベイランス委員会において登録された情

報を使用した。同委員会において収集された

診療情報については、生年月日、イニシャル、

性別を残して匿名化されている。診療情報の

研究利用については、研究対象者またはその

代諾者より文書による同意を取得済みであ

る。また、CJD サーベイランスについては

金沢大学および東京医科歯科大学、国立精神

神経医療研究センターの倫理委員会にて承

認済みである。 

 

Ｃ.研究結果 

128 例が登録され、内訳は以下の通りであ

った。プリオン病 96例（孤発性 Creutzfeldt-

Jakob 病（sCJD） 81 例、硬膜移植後 CJD

（dCJD） 3 例、遺伝性 CJD（gCJD） 12

例）、否定例 30 例、診断保留 2 例。全プリ

オン病に対して sCJD 84.4%、dCJD 3.1%、

gCJD 12.5% であ っ た 。 変 異 型 CJD 、

Gerstman-Sträussler-Scheinker 病（GSS）、

家族性致死性不眠症（FFI）と診断された症

例はなかった。発症率について、人口 100 万

人対で年間 1.68 人であった。 

 sCJD について、女性 51 例、男性 26 例で

あった。発症年齢の平均は 70.1 ± 8.8 歳（範

囲  48-87 歳）。診断分類は確実  14 例

（17.3%）、ほぼ確実 60 例（74.1%）、疑い 

7 例（8.6%）。62 例では遺伝子解析が行われ、

プリオン蛋白遺伝子のコドン 129 の多型に

ついて 61 例（98.4%）は Met/Met であり、

1 例（1.6%）は Met/Val であった。Val/Val

の症例はなかった。確実例では MM1 が 6 例

と最も多く、MM2C が 4 例、MM1+2 と

MMiK が 1 例ずつであり、2 例は詳細不明

であった。 

 gCJD の 12 例のうち、V180I 変異が 8 例

で最も多く、M232R 変異が 2 例、V203I の

ホモ変異が 1 例、R208H 変異が 1 例であっ

た。発症年齢の中央値は 79 歳（範囲 61-90

歳）で、全例で家族歴は認めなかった。 

dCJD は 3 例で、発症年齢の中央値は 37

歳（範囲 35-47 歳）。硬膜移植から発症まで

の期間の中央値は 19 年（範囲 6-19 年）。硬

膜移植を受けた原因疾患は三叉神経痛、頭部

外傷、硬膜下血腫であった。2 例は病理学的

に非プラーク型と確定しており、1 例は病理

学的な解析は行われていないが、発症 1 ヶ

月で脳波での周期性同期性放電（PSD）がみ

られており、非プラーク型と考えられた。 

 

Ｄ.考察 

1999 年 4 月より開始されたわが国におけ

る CJD サーベイランスでは、2018 年 7 月

までに 3,416 例が登録されている。全体にお

ける 2015 年の罹患率（人口 100 万人対年

間）は 1.8 と報告されており、北陸地方にお

ける結果と同程度であった。 

病態別では、CJD サーベイランス全体に

おける 2018 年 7 月までの集計では sCJD 

77%、dCJD 3%、gCJD 20%、GSS 4%と報

告されており、北陸地方では全国集計と比較

して sCJD が多い結果であった。また、北陸

地方では GSS や FFI といった遺伝性プリオ

ン病は確認されておらず、北陸地域における

特徴であると考えられた。 

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

る。V203I 変異の症例はホモ変異であったが、

既報告のヘテロ変異の 3 例と比較して、急

速進行性の臨床経過や脳波での周期性同期

性放電の有無などの検査結果は同様であっ

た。 

 

Ｅ.結論 

北陸地方（福井県、石川県、富山県）にお

けるプリオン病について、sCJD が多いこと、

GSS や FFI は確認されていないこと、gCJD

のうちで V203I 変異や R208H 変異といっ

た比較的稀な変異がみられることが特徴と

考えられた。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 
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厚生労働行政推進調査事業費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

分担研究報告書 

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  

 

新潟・群馬・長野におけるプリオン病の発生状況 

 

研究分担者：小野寺 理   新潟大学脳研究所神経内科学分野 

研究協力者：春日 健作   新潟大学脳研究所遺伝子機能解析学分野 

 

研究要旨 

新潟・群馬・長野の 3 県におけるプリオン病の発生状況を調査し、サーベイランス委

員会に報告するとともに、特異な経過等を呈した例は個々に発表・報告を行う。 

Ａ.研究目的 

新潟・群馬・長野 3 県におけるプリオン病

の発生状況(人口に対する発症頻度、孤発性・

遺伝性・獲得性の割合)が、本邦の他ブロッ

クと比べ特徴があるか、あるいは前年度と比

べ変化があるかを確認する。 

 

Ｂ.研究方法 

新潟・群馬・長野 3 県からプリオン病サー

ベイランスに登録された症例全例を対象と

し発生状況を把握するとともに、主治医に

個々の症例に関し発症後の経過を含めた詳

細な臨床情報を確認した。  

(倫理面への配慮) 

本研究において、対象症例のプライバシー

の保護に関する規則は遵守されており、また

情報開示に関し当施設所定の様式に基づい

た同意を取得している。 

 

Ｃ.研究結果 

平成 30 年度は新潟・群馬・長野 3 県にお

いてサーベイランス委員会からの調査依頼

は 28 件あり、うち 27 例の臨床情報が確認

できた。さらに情報が未回収であった 7 例

の臨床情報が確認できた。 

臨床情報の確認できた 34 例を、平成 30 年

9 月と平成 31 年 2 月のサーベイランス委員

会で検討したところ、その内訳は孤発性

CJD probable 16 例、possible 2 例、遺伝性

CJD probable 4例、プリオン病否定例 7例、

診断不明 3 例、判定保留 2 例であった。 

 

Ｄ.考察 

平成 30 年度の新潟・群馬・長野 3 県にお

ける CJD の発生状況は国内の他県とくらべ、

あるいは前年度とくらべ明らかな差異はな

いと考えられた。 

 

Ｅ.結論 

プリオン病は感染症の側面をもつ疾患で

あることから、引き続き新潟・群馬・長野 3

県における発生状況を監視する必要がある。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

1) Saito N, Ishihara T, Kasuga K,  

Nishida M, Ishiguro T, Nozaki H, 
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Shimohata T, Onodera O, Nishizawa M. 

Case Report: A patient with 

spinocerebellar ataxia type 31 and 

sporadic Creutzfeldt-Jakob disease. 

Prion. 2018; 12(2): 147-149. 

2.学会発表 

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

分担研究報告書 

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  

 

2018 年度神奈川、静岡、山梨３県のサーベイランス調査結果 

 

研究分担者：田中 章景    横浜市立大学大学院医学研究科 神経内科学・脳卒中医学 

研究協力者：岸田 日帯    横浜市立大学附属市民総合医療センター神経内科 

研究協力者：溝口 功一    独立行政法人国立病院機構静岡医療センター脳神経内科 

研究協力者：瀧山 嘉久     山梨大学医学部神経内科学

 

研究要旨 

2018 年度、神奈川県・静岡県・山梨県では、プリオン病患者およびプリオン病疑い患

者 60 例のサーベイランス調査をおこない、8 例の孤発性 CJD、4 例の遺伝性 CJD（う

ち 3 例は E200K 変異）を報告した。本年度に関しても E200K 遺伝性 CJD の発症が多

く、例年通りの傾向であった。 

Ａ.研究目的 

プリオン病のサーベイランス調査は 1999

年より開始され、全国を 10 のブロックに分

け、該当する地域で発生したすべてのプリオ

ン病あるいはプリオン病疑いの症例を調査し、

毎年２回のプリオン病サーベイランス会議で

症例報告・登録をおこなっている。 

我々は神奈川県・静岡県・山梨県における

サーベイランス調査を担当している。 

 

Ｂ.研究方法 

本研究では、患者の主治医が記載した臨床

調査個人票をもとに 2018 年度の神奈川県・

静岡県・山梨県でのプリオン病患者の臨床像

を調査した。 

 (倫理面への配慮) 

サーベイランス調査をおこなう段階では

臨床個人調査票には、患者の氏名は記載され

ておらず、連結可能匿名化をおこなっており、

個人情報の漏洩に十分注意を払っている。本

研究は観察研究であり、あらたなサンプルの

採取などは含まれず、対象となる患者さんへ

侵襲的な処置を伴わず、不利益を生ずること

はない。 

 

Ｃ.研究結果 

2018 年度の調査症例数は 60 件（神奈川 41

例、静岡 11 例、山梨 8 例）だった。サーベイ

ランス委員会での検討が終了したのが、上記

のうち 18 例で、そのうちプリオン病と認定

されたのは 12 例（66.7％）、プリオン病が否

定されたのは 6 例（33.3 ％）だった。否定例

の内訳は、てんかん（2 例）、脳症（2 例）、認

知症（2 例）だった。 

12 例のプリオン病のうち、8 例が孤発性

CJD、4 例が遺伝性 CJD だった。遺伝性 CJD

のうち 3 例は、該当地域に多い E200K 変異

を有しており、例年同様の傾向を認めている。 

 

Ｄ.考察 

当該ブロックでは例年通り E200K 変異を

有する遺伝性 CJD の発生が多い傾向にある。



82 
 

このタイプの遺伝性 CJD は孤発性 CJD と類

似の経過をとることが多いので、プリオン蛋

白遺伝子検査が未施行であると鑑別がしにく

い。孤発性 CJD と分類された症例のうち、遺

伝子検査が未施行であるのが約半数であり、

当該地域での正確な遺伝性 CJD 発症の推移

を観察するうえでも、遺伝子検査が重要であ

ると考えられた。 

 

Ｅ.結論 

2018 年度の神奈川県・静岡県・山梨県での

プリオン病患者サーベイランス調査をおこな

い、8 例の孤発性 CJD、4 例の遺伝性 CJD（う

ち 3 例は E200K 変異）を報告した。 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

 なし 

2.学会発表 

  なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

 

Ｆ.健康危険情報 

 特記事項なし 
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厚生労働行政推進調査事業費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

分担研究報告書 

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  

 

平成 30 年度東海地区のプリオン病サーベイランス状況について 

 

研究分担者：道勇 学      愛知医科大学医学部 神経内科学 

研究協力者：安藤 宏明     愛知医科大学医学部 神経内科学 

      福岡 敬晃    愛知医科大学医学部 神経内科学 

 

研究要旨 

東海地区（愛知県、岐阜県、三重県）におけるプリオン病サーベイランス調査を行い、

同地区におけるプリオン病の実態を明らかにすることを目的に、平成 29 年 4 月から平

成 30 年 10 月までに東海地区からプリオン病サーベイランスに登録された症例全例を

対象として、臨床経過、神経学的所見、髄液所見、脳 MRI 所見、脳波所見、プリオン

蛋白遺伝子解析などを調査しその結果を報告した。 

Ａ.研究目的 

東海地区（愛知県、岐阜県、三重県）にお

けるプリオン病サーベイランス調査を行い、

同地区におけるプリオン病の実態を明らかに

する。 

 

Ｂ.研究方法 

我々が調査を担当し始めた平成 29 年 4 月

から平成 30 年 10 月までに東海地区からプリ

オン病サーベイランスに登録された症例全例

を対象として、臨床経過、神経学的所見、髄

液所見、脳 MRI 所見、脳波所見、プリオン蛋

白遺伝子解析などを調査した。 

 (倫理面への配慮) 

患者個人情報取り扱いに関しては匿名化

を行い、患者、家族にサーベイランスにご協

力いただくことに関して書面にて同意を取得

した。 

 

Ｃ.研究結果 

平成 29 年 4 月から平成 30 年 10 月までに

調査依頼を受けたのは 85 例で、このうち、サ

ーベイランスにおいて報告したのは 48 例で

あった。 

sCJD 症例は 30 例（確実例 4 例、ほぼ確実

例 14 例、疑い例 12 例）で愛知県 24 例、岐

阜県 4 例、三重県 2 例であった。gCJD 症例

は 5 例（V180I 変異 4 例、GSS(P105L 変異)1

例)、非プリオン病症例は 13 例（てんかん 3

例、脳炎疑い 2 例、MSA・アルコール性精神

障害・悪性症候群後遺症・脳血管障害・せん

妄・橋本脳症・低血糖脳症・原因不明 各 1 例）。 

sCJD の平均発症年齢は 69.53 歳で、男女

比は男性 12 例（40％）、女性 18 例（60％）

であった。gCJD のうち V180I 変異症例は平

均発症年齢 78.5 歳で男性 1 例、女性 3 例で

あった。GSS 症例は埼玉県出身の男性で、発

症時 56 歳。兄もサーベイランス事業に登録

されている。 

 

Ｄ.考察 

平成 29 年 4 月から平成 30 年 10 月までの

東海地区（愛知県、岐阜県、三重県）におけ

る CJD の発生状況は国内他県と比較し明ら
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かな差違はないと考えられた。 

 

Ｅ.結論 

最近の愛知、岐阜、三重の 3 県におけるプ

リオン病サーベイランス状況に関して報告し

た。今後も継続して調査を行い、未回収の症

例に関しても各県の専門医と連携して回収の

努力を行う予定である。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

多施設共同によるプリオン病在宅診療システムと 

今年度の近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイランス状況 

 

 

研究分担者：望月 秀樹   大阪大学大学院医学系研究科 神経内科学 

研究協力者：奥野 龍禎   大阪大学大学院医学系研究科 神経内科学 

研究協力者：中森 雅之   大阪大学大学院医学系研究科 神経内科学 

研究協力者：村田 尚   大阪大学大学院医学系研究科 神経内科学 

研究協力者：甲田 亨   大阪大学大学院医学系研究科 神経内科学 

研究協力者：竹藤 晃介   たいようさんさん在宅クリニック 

研究協力者：白 成栽   たいようさんさん在宅クリニック 

研究協力者：山下 里佳   国立病院機構 刀根山病院 神経内科 

研究協力者：藤村 晴俊   国立病院機構 刀根山病院 神経内科 

 

研究要旨： 

プリオン病患者・家族が安寧に在宅療養を行うため、大阪大学医学部付属病院を含む

多施設共同による在宅診療システムの構築を行った。近畿ブロックにおけるプリオン病

サーベイランス状況については、各府県の調査依頼数はほぼ人口分布と一致しており、

近畿ブロック各府県での発生数の把握状況はほぼ同等と考えられた。今後も調査結果未

回収を低減するための体制を継続・構築していく。 

Ａ.研究目的 

（近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイ

ランス）近畿ブロックにおけるプリオン病サ

ーベイランス状況について、2019 年 1 月ま

での状況と現状の問題点について検討する。 

（多施設共同によるプリオン病在宅診療シス

テム）プリオン病患者・家族が安寧に在宅療

養を行うため、多施設共同による在宅診療シ

ステムの構築を行う。 

 

Ｂ.研究方法 

（近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイ

ランス）2015 年 4 月以降の近畿ブロックに

おけるプリオン病サーベイランス状況につい

て報告し、現状での課題について検討する。 

（多施設共同によるプリオン病在宅診療シス

テム）大阪大学医学部付属病院神経内科・脳

卒中科及び関連施設においてフォローアップ

している在宅プリオン病症例について、専門

病院、レスパイト病院、在宅医療機関を組み

合わせた診療体制を構築する。 

 (倫理面への配慮) 

今回の報告に関して個人情報保護の観点

から、個人が特定できるような情報に関して

は一切開示しないように配慮を行っている。 

 

Ｃ.研究結果 

（近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイ
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ランス）2015 年 4 月以降 2019 年 1 月末まで

の近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイ

ランス状況についても報告する。合計 298 例

についての調査依頼があり、大阪府 124 例、

兵庫県 74 例、京都府 47 例、滋賀県 21 例、

奈良 18 例、和歌山県 14 例であった。このう

ち 126例から調査結果の回答が得られている。

また、2011 年より累計で、近畿ブロックでは

190 例分の調査結果が未回収であったが、今

年度、改めて都道府県担当専門医を通じて各

施設への働きかけを行った結果、2019 年 1 月

末までの時点で 138例から調査結果の回答が

得られた。 

（多施設共同によるプリオン病在宅診療シス

テム）症例は 74 歳女性。4 年前より物忘れを

自覚。その後進行性の認知機能低下や四肢の

ミオクローヌス、頭部 MRI 拡散強調画像で

大脳皮質に広汎な高信号域、脳波で周期性同

期性放電を認め、孤発性 CJD と診断。症状は

進行し 2 年前より無動性無言となり、経管栄

養、尿道カテーテルが留置されている。当初

は入院での看取りを希望していたが、在宅介

護を希望し、往診クリニックへ転医。往診ク

リニックより定期的な神経内科専門医の往診

と、国立病院機構刀根山病院へのレスパイト

入院の体制を構築している。時に軽度の尿路

感染を来すほかには全身症状は安定しており、

家族への支援も含めた在宅療養が可能となっ

ている。 

 

Ｄ.考察 

（近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイ

ランス）各府県の調査依頼数はほぼ人口分布

と一致しており、近畿ブロック各府県での発

生数の把握状況はほぼ同等と考えられた。今

後も調査結果未回収を低減するための体制を

継続・構築していきたいと考えている。 

（多施設共同によるプリオン病在宅診療シス

テム）今回構築したプリオン病在宅診療シス

テムの維持には、専門医と在宅診療医の緊密

な連携が必要と考えられる。 

 

Ｅ.結論 

フォローアップ症例に対し、多施設共同に

よるプリオン病在宅診療システムを構築した。

引き続き各都道府県担当専門医と連携して、

プリオンサーベイランス調査結果を効率的に

回収する体制を構築していきたい。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

中国四国地区におけるプリオン病サーベイランス 

 

研究分担者：阿部 康二   岡山大学大学院医歯薬学総合研究科脳神経内科学 

研究協力者：佐藤 恒太   岡山大学大学院医歯薬学総合研究科脳神経内科学

 

研究要旨 

本邦でクロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）サーベイランス委員会が設置されてからの 17 年

あまりの調査にて我が国のプリオン病の実態が明らかにされてきている。特に遺伝性プリオン

病の病型分布においては V180I および M232R の変異の頻度が高く、欧米とは異なった傾向を

示している。我々はプリオン病サーベイランスの結果に基づき中国・四国地区におけるプリオ

ン病の実態について検討を行った。 

2017 年 10 月から 2018 年 9 月の期間で中国・四国地区において当委員会に報告され、プリ

オン病と判定されたのは全 19 例、うち孤発性 CJD 17 例、遺伝性 CJD 2 例であった。また診

断不明あるいは他の疾患による保留または否定が 10 例であった。当該地区における 1999 年 4

月から 2018 年 9 月の通算では、315 例がプリオン病（確実、ほぼ確実、疑い）と判定された。

その内訳は、弧発性 CJD 257 例 (81.6%)、遺伝性 CJD 54 例 (17.1%)、獲得性 CJD(硬膜移植

後) 6 例 (1.9%) で全国平均とほぼ同様であった。変異型 CJD は同定されなかった。一方、遺

伝性 CJD の PRNP 蛋白遺伝子の変異別頻度は、 V180I 40 例 (74.0%)、M232R 9 例 (16.7%)、

178 2bp del 2 例 (3.7%)、E200K 1 例 (1.9%)、ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー

病（P102L） 1 例 (1.9%)、家族性致死性不眠症 1 例 (1.9%)、 D178N 1 例(1.9%)の順であっ

た。 

2013 年 10 月から 2018 年 9 月に限ると V180I 変異症例が 12 例増えており、全国統計に比

べて、V180I の頻度が高いばかりでなく、近年報告数が益々増加していることが示唆された。 

Ａ.研究目的 

プリオン病サーベイランス調査を通じて、

中国・四国地区におけるプリオン病の疫学

的・地誌的特徴について明らかにし、本邦の

疫学データとの比較を行い、地域的な特徴を

明らかにする。また当該地域で多く報告され

ている V180I PRNP 遺伝子変異を伴う家族

性プリオン病についての疫学的、地誌的およ

び臨床的特徴についても明らかにする。 

 

Ｂ.研究方法 

中国・四国地区においてプリオン病サー

ベイランス委員会に報告された全 447 例

（1999 年 4 月から 2018 年 9 月）について、

中国・四国各県の CJD 担当専門医の協力の

もとに電話・訪問調査を行い、定期的に開か

れるサーベイランス委員会にて個々の患者

のプリオン病の診断（病型、診断の確実性、

他）についての評価を行った。そして、これ

らの症例について発生地域、発病年齢、病型

（孤発性、遺伝性、獲得性）、臨床症状など

の項目について統計解析を行った。 
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 (倫理面への配慮) 

当研究における匿名化された個人情報を

含む研究結果の発表に関しては、サーベイ

ランス事務局のある国立精神・神経医療研

究センター倫理委員会の審査承認を受け、

すべての患者の同意を得ている。 
 

Ｃ.研究結果 

2017 年 10 月から 2018 年 9 月の期間で中

国・四国地区において当委員会に報告され、

プリオン病と判定されたのは全 19 例、うち

孤発性 CJD 17 例、遺伝性 CJD 2 例であっ

た。また診断不明あるいは他の疾患による保

留または否定が 10 例であった。当該地区に

おける 1999 年 4 月から 2018 年 9 月の通算

では、315 例がプリオン病（確実、ほぼ確実、

疑い）と判定された。その内訳は、弧発性

CJD 257 例 (81.6%)、遺伝性 CJD 54 例 

(17.1%)、獲得性 CJD(硬膜移植後 ) 6 例 

(1.9%) で全国平均とほぼ同様であった。変

異型 CJD は同定されなかった。一方、遺伝

性 CJD の PRNP 蛋白遺伝子の変異別頻度

は、  V180I 40 例  (74.0%)、M232R 9 例 

(16.7%)、178 2bp del 2 例 (3.7%)、E200K 

1 例 (1.9%)、ゲルストマン・ストロイスラ

ー・シャインカー病（P102L） 1 例 (1.9%)、

家族性致死性不眠症 1 例 (1.9%)、D178N 1

例(1.9%)の順であった。 

 

Ｄ.考察 

中国・四国地区は遺伝性プリオン病のうち、

V180I の頻度が全国統計（約 40%）に比べ

て、明らかに高く、E200K・P102L の頻度

が小さいという特徴が見られた。以上より本

邦の遺伝性プリオン病の分布には地域差が

あると考えられた。また、2013 年 10 月から

2018 年 9 月に限ると V180I 変異症例が 12

例増えており、全国統計に比べて、V180I の

頻度が高いばかりでなく、近年報告数が益々

増加していることが示唆された。 

 

Ｅ.結論 

中国・四国地区においては、遺伝性プリオ

ン病の発生率が本邦全体および欧米とは異

なった傾向を示していた。 

 

[参考文献] 

1) Nozaki I, Hamaguchi T, Yamada M et  

al. Prospective 10-year surveillance of 

human prion diseases in Japan. Brain. 

2010: 133; 3043-57. 

2) 山田正仁、篠原もえ子、浜口毅、野崎 

一朗、坂井健二. 日本におけるヒト・プリオ

ン病のサーベイランスと疫学的実態. In: 厚

生労働省科学研究費補助金難治性疾患克服

研究事業「プリオン病および遅発性ウイルス

感染症に関する調査研究班」編. プリオン病

と遅発性ウイルス感染症 . 東京 .金原出版 . 

2010; 16-21. 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

 

2.学会発表 

1) 佐藤恒太、商敬偉、武本麻美、菱川 

望、太田康之、山下徹、阿部康二. 中国四

国地区におけるプリオン病の実態. 第 6回

日本難病医療ネットワーク学会学術集会、

2018 年 11 月 16 日. 
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Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

 

 

                 

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

分担研究報告書 

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  

 

九州・山口・沖縄地区のプリオン病サーベイランス解析結果 

 

研究分担者：松下 拓也 九州大学病院神経内科 

研究協力者：村井 弘之 国際医療福祉大学医学部神経内科 

 中村 好一 自治医科大学公衆衛生学

 

研究要旨 

平成 29-30 年度に九州・山口・沖縄在住で新規申請されたプリオン病疑い患者につい

てサーベイランスを行った。2017 年 4 月から 2018 年 9 月までに 54 例についてサー

ベイランスを行い、孤発性クロイツフェルト・ヤコブ（CJD）病はほぼ確実例 12 例、

疑い例 2 例、遺伝性プリオン病については家族性 CJD12 例（V180I 変異 10 例、E200K、

M232R 変異各 1 例）、ゲルストマン・ストライスラー・シャインカー（GSS）4 例（P102L

変異 4 例）であった。GSS を含め、遺伝性プリオン病の頻度が全国と比較して高い傾向

が見られた。 

Ａ.研究目的 

九州・山口・沖縄地区におけるプリオン病

の疫学、症状を調査、解析する。 

 

Ｂ.研究方法 

平成 29-30 年度に九州・山口・沖縄在住で

新規申請されたプリオン病疑い患者につい

てサーベイランスを行った。福岡県の症例に

ついては実地調査を行い、その他の県の症例

については各県の担当委員に依頼調査を行

った。 

 (倫理面への配慮) 

調査にあたっては、患者本人または家族 

に研究の同意書に承諾書を記載していただ

き、また個人が特定できないよう、匿名で

調査票を記載した。 

 

Ｃ.研究結果 

プリオン病疑いとして調査依頼をうけた

症例は、2017 年 4 月から 2018 年 9 月まで

に 144 例であった。内訳としては、福岡県

54 例、佐賀県 16 例、大分県 10 例、長崎県

10 例、宮崎県 8 例、熊本県 14 例、鹿児島県

15 例、山口県 10 例、沖縄県 7 例であった。

うち 54 例についてサーベイランスを行い、

孤発性クロイツフェルト・ヤコブ（CJD）病

はほぼ確実例 12 例、疑い例 2 例、遺伝性プ

リオン病については家族性 CJD12 例

（V180I 変異 10 例、E200K、M232R 変異

各 1 例）、ゲルストマン・ストライスラー・

シャインカー（GSS）病 4 例（P102L 変異

4 例）であった。20 例についてはプリオン

病は否定的とされ、4 例は保留となった。 

 

Ｄ.考察 

2012 年から 2018 年の九州・山口・沖縄

ブロックの集計では合計 245 例中、孤発性

CJD の割合が 61.5%、家族性 CJD19.2%、
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GSS が 18.4%を占め、硬膜移植後 CJD が 1

例であった。全国の傾向と比較すると GSS

症例が多いという従来から見られる特徴と

ともに、家族性 CJD も比較的多い傾向が見

られる。 

遺伝性 CJD 頻度が高い可能性を考える

と、悉皆的にプリオン遺伝子の変異がないか

を確認する必要がある。孤発性 CJD とされ

る症例について、プリオンタンパク遺伝子検

査が行われている頻度は都道府県によって

はばらつきがあり、今後 CJD 疑い症例につ

いて、積極的に遺伝子検査を行うよう周知す

る必要がある。 

 

Ｅ.結論 

九州・山口・沖縄地区におけるプリオン病

のサーベイランス状況を報告した。今後も継

続的に調査を行う。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

本邦の CJD サーベイランスにおけるプリオン病の脳波診断 

 

研究分担者：黒岩 義之   財務省診療所 

研究協力者：太組 一朗 1) 村井 弘之 2）春日 健作 3）中村 好一 4）藤野 公裕 5） 

佐藤 克也 6）原田 雅史 7）北本 哲之 8）塚本 忠 9）三條 伸夫 10） 

山田 正仁 11）水澤 英洋 9） 

1)聖マリアンナ医科大学 2）国際医療福祉大学 3）新潟大学 4）自治医科大学 

5）帝京大学 6）長崎大学 7）徳島大学 8）東北大学 9）国立精神・神経医療研究セン

ター 10）東京医科歯科大学 11）金沢大学

 

Ａ.研究目的 

（本邦の CJD サーベイランスにおけるプ

リオン病の脳波診断） 

プリオン病の脳波診断の実態と改善点を

明らかにする。 

 

Ｂ.研究方法 

孤発性 s-CJD(1487 例)、遺伝性 f-CJD(405

例)、硬膜移植後 d-CJD(23 例)、non-CJD(950

例)、合計 2865 例のサーベイランスにおけ

る脳波データを解析した。f-CJD の内訳は 

 

V180I 変異が 219 例、P102L 変異が 63 例、

E200K 変異が 56 例、M232R 変異が 47 例、

P105L 変異が 3 例であった。 

(倫理面への配慮) 

臨床研究倫理指針を遵守した。 

 

Ｃ.研究結果 

周期性脳波異常（PSD）で Grade A は典

型的 PSD、Grade B は PSD 周期がやや長

め、Grade C は PSD 頻度がやや少ない、

研究要旨 

周期性脳波異常（PSD）で Grade A は典型的 PSD、Grade B は PSD 周期がやや長め、

Grade C は PSD 頻度がやや少ない、Grade D は PSD が痕跡的、Grade E は PSD が全くな

いと定義した。PSD は拡散強調画像 MRI やタウ蛋白などとともにプリオン病診断の要であ

り、PSD グレーデイングの活用、多施設間のデジタル脳波データの情報共有が重要である。

CJD サーベイランスにおける脳波データを解析した。PSD 頻度は CJD 全体で 60%、孤発性

で 70%、遺伝性で 25%、硬膜移植後で 61%。遺伝性 CJD の内訳ごとの PSD 頻度は V180I

変異が 3%、P102L 変異が 11%、M232R 変異が 74%、E200K 変異が 73%であった。PSD

頻度の統計学的検定では total CJD＞non-CJD（p<0.0001）、s-CJD＞f-CJD（p<0.0001）、

P102L＞V180I（p=0.01）であった。PSD が出現した群では PSD が出現しない群よりも有

意に MRI 異常高信号が大脳皮質と基底核の両方にみられやすいという結果であった。PSD

がみられた非 CJD 疾患としててんかん重積、レビー小体型認知症、アルツハイマー病、自己

免疫性脳炎、橋本脳症、ウェルニッケ脳症などがあった。 
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Grade D は PSD が痕跡的、Grade E は PSD

が全くないと定義した。PSD 頻度は CJD 全

体で 60%。s-CJD で 70%、f-CJD で 25%、

d-CJD で 61%。f-CJD の内訳ごとの PSD 頻

度は V180I 変異が 3%、P102L 変異が 11%、

M232R 変異が 74%、E200K 変異が 73%、

P105L 変異が 0%であった。non-CJD 群の

PSD 頻度は 11%で、PSD がみられた疾患は

てんかん重積，辺縁系脳炎、代謝性脳症、レ

ビー小体型認知症、アルツハイマー病、橋本

脳症、ウェルニッケ脳炎などであった。[PSD

＋ ]total-CJD 群(1158 例)と [PSD‐ ]total-

CJD 群(757 例)の比較、 [PSD＋]s-CJD 群

(1044 例)と[PSD‐]s-CJD 群(443 例)の比較、

[PSD＋]f-CJD 群(100 例)と[PSD‐]f-CJD

群(305 例)の比較、いずれにおいても脳 MRI

で大脳皮質と基底核の異常信号出現パター

ンは有意に異なっていた（Chi-square test, 

p<0.0001）。すなわち、PSD が出現した群で

は PSD が出現しない群よりも有意に MRI

異常高信号が大脳皮質と基底核の両方にみ

られやすいという結果であった。一方、14-

3-3 蛋白やタウ蛋白の陽性率に関しては

PSD 出現群と PSD 非出現群間で有意差を

認めなかった。 

 

Ｄ.考察 

PSD 頻度は s-CJD ≧d-CJD＞f-CJD
＞non-CJD であった。f-CJD の内訳ごと

の PSD 頻度は M232R 変異≧E200K 変

異＞P102L 変異＞V180I 変異＞P105L
変異であった。 

 
Ｅ.結論 

PSD 頻度の統計学的検定では total CJD

＞ non-CJD（ p<0.0001）、 s-CJD＞ f-CJD

（p<0.0001）、P102L＞V180I（p=0.01）で

あった。PSD は拡散強調画像 MRI やタウ蛋

白などとともにプリオン病診断の要であり，

PSD グレーデイングの活用，多施設間のデ

ジタル脳波データの情報共有が CJD サーベ

イランスの精度を高めると期待される。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

1) 黒岩義之、太組一朗、田中章景、山田正 

仁、水澤英洋.プリオン病の脳波検査.神経

内科．2016；84（3）：236-245. 
2) Kuroiwa Y. Circumventricular organs 

dysregulation syndrome (CODS). The  

Autonomic Nervous System (Journal of  

the Japan Society of Neurovegetative  

Research).2019;56(1)：1-5. 

3) 黒岩義之、平井利明、藤野公裕、黒川隆 

史、馬場泰尚.Parkinson 病の手指振戦（丸

薬丸め振戦）.神経内科.2018;88（1）：77-81． 

4) 黒岩義之、平井利明、横田俊平、中村郁 

朗、西岡久寿樹.自律神経科学からみた視床

下部の生理学的役割と制御破綻（視床下部

症候群）.神経内科.2018;88（2）：142-146． 

5) 平井利明、黒岩義之.神経内科学からみ 

た視床下部.神経内科.2018;88（2）：147- 

158． 

6) 藤野菜花、黒岩義之、尾本周、藤野公 

裕、馬場泰尚.視覚誘発電位;脳神経内科. 

2019;90(1):103-115. 

7) 横田俊平、名古希実、黒岩義之.オキ 

シトシンの制御異常と疾患：小児科医の立

場から～自閉症スペクトラム症に対するオ

キシトシン治療への展開～．脳神経内科 

2019；90(3):270-274. 
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8) 平井利明、黒岩義之、上田陽一.オキシ 

トシンの制御異常：神経内科の立場から.脳 

神経内科．2019；90(3):275-283. 

9) 平井利明、黒岩義之.Stiff-person 症候 

群における GABA・グリシン作動性神経活

動の低下.脳神経内科.2019;90(4):409-418. 

10) 黒岩義之、平井利明、鈴木可奈子、馬場 

泰尚、西岡久寿樹.視床下部・脳幹における

GABAの調節的役割：睡眠、飲水・摂食行動、

飢餓反応、体温、性腺・乳汁分泌機能、心拍、

ス ト レ ス 反 応 . 脳 神 経 内 科 ． 2019 ； 

90(4):419-431. 

2.学会発表 

1) Kuroiwa Y, Takumi I, Murai H, Kasuga  

K, Nakamura Y, Hirai T, Fujino K, Sato K , 

Harada M, Kitamoto T, Tsukamoto T, 

Yamada M, Mizusawa H.Clinical 

significance of Periodic Synchronous 

Discharges learned from Nation-wide 

Creutzfeldt Jakob Disease Surveillance in 

Japan. The 59th Annual Meeting of the 

Japanese Society of Neurology, Sapporo 

May 24 ,2018. 

2) 黒岩義之、太組一朗、村井弘之、春日健 

作、中村好一、平井利明、藤野公裕、佐藤克

也、原田雅史、北本哲也、塚本忠、山田正仁、

水澤英洋．教育講演:本邦プリオン病サーベ

イランスにおける周期性脳波異常の臨床的

意義 .第 21 回日本薬物脳波学会学術集会

（ 21st Japanese Pharmaco-EEG Society 

Meeting）、2018 年 9 月 15 日、南房総. 

3) 黒岩義之、太組一朗、村井弘之、春日健 

作、中村好一、平井利明、藤野公裕、佐藤克

也、原田雅史、北本哲也、塚本忠、山田正仁、 

水澤英洋．本邦の厚労省プリオン病サーベイ

ランス活動から学んだ周期性脳波異常の臨

床的意義 Clinical significance of periodic 

EEGs learned from MHLW prion 

surveillance activity in Japan 第 48 回日本

臨床神経生理学会、2018 年 11 月 9 日、東

京． 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

なし 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

プリオン病における画像診断基準の検討 

 

研究分担者：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 

研究協力者：藤田 浩司    徳島大学病院神経内科 

 

研究要旨  

 弧発性 CJD では、拡散強調像(DWI)の特徴的な異常高信号が診断に有用であるが、

遺伝性プリオン病では、DWI を含めた通常の画像検査の有用性が低い。今回 DWI で高

信号を呈さない GSS 症例について灌流画像と MRS を追加した。その結果補足運動野

周囲の帯状回における灌流低下と NAA の低下及び mIns の上昇を認め、病態を反映し

ていると考えられた。 

Ａ.研究目的  

弧発性 CJD では、MRI における DWI を

中心に診断への有用性が報告されており、

我々も多施設検討によって、高い診断能を

確認している。一方遺伝性プリオン病のう

ちで、 特に Gerstman-Straussler-

Scheinker (GSS)病では MRI での異常信号

が乏しいことが多い。今回は、GSS 病の早

期検出に有用性が期待される画像検査につ

いて、異常所見の有無を検討した。 

 

Ｂ.研究方法 

遺伝子検査で GSS と診断された症例につ

いて、MRI に加えて施行した脳灌流検査や

代謝検査について比較検討を行った。MRI

では拡散強調像(DW)、FLAIR 及び非造影灌

流画像である arterial spin labeling(ASL)法

を施行した。さらに MR を用いた代謝物検

査として proton MR spectroscopy(MRS)を

行って、n-acetyl aspartate(NAA), Creatine 

(Cr), Choline 含有物質 (Cho) 及び myo-

Inositol(mIns)の信号を中心に検討を行っ

た。MRI 検査以外では、I-123 IMP を用い

た脳血流 SPECT 検査と F-18 FDG-PET を

施行した。 

 (倫理面への配慮) 

検査への同意を文書によって取得し、得

られた画像は個人が特定できないように匿

名化を行って使用した。 

 

Ｃ.研究結果 

MRI のうち、DWI では基底核や皮質の高

信号は明瞭とはいえず、FLAIR でも異常信

号は指摘しがたい。脳萎縮の程度も比較的軽

度であり、小脳の萎縮も認めない。 

MRS では、補足運動野と小脳半球で NAA

の低下が認められ、多くの部位で mIns の上

昇を認めた。 

IMP による脳血流 SPECT では、補足運

動野を含む両側高位円蓋部と小脳での血流

低下が認められ、NAA の低下部位と一致す

る結果であった。 

 

Ｄ.考察 

GSSでは MRIで形態異常が乏しいことが

少なくないが、脳灌流や代謝の異常は形態変
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化に先行して認められ、灌流と代謝の異常部

位が相関することが示された。これらから、

GSS の診断においては、灌流や代謝情報を

含めた機能検査の有用性が示唆され、脳灌流

SPECT や MRS といった補助検査が重要で

あると考えられた。 

 

Ｅ.結論 

GSS 病の診断では DWI 等の MRI の診断

有用性が低く、脳灌流 SPECT や MRS 等の

代謝情報の追加により異常の検出能が向上

すると期待された。 

 

Ｆ.健康危険情報 

 特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

 

プリオン病サーベイランスにおける、ヒトプリオン病の患者の髄液中の 

バイオマーカーの解析 

 

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

研究協力者：西田 教行 長崎大学医歯薬学総合研究科感染分子解析学 

 

研究要旨 

平成 23 年 4 月 1 日から平成 30 年 11 月 1 日に測定依頼のあった 4213 症例について検討

を行った。この 4213 症例について髄液中のバイオマーカーの解析を行った。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 986 症例であった。

髄液検査に依頼された症例の中、孤発性プリオン病は 891 症例、遺伝性プリオン病は 92 症

例、獲得性プリオン病は 3 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髄液中

のバイオマーカー(14-3-3 蛋白 WB,14-3-3 蛋白 ELISA,総タウ蛋白,RT-QUIC 法)では感度

81.7％,71.1%, 74.9%,70.3% 特異度は 79.2%,85.1%,77.6%, 98.9%であった。RT-QUIC 法

は 100%ではなく、擬陽性症例は 13 例であった。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 1 か月の再提出で陽性になった症例

が 8 例あった。 

Ａ.研究目的 

プリオン病サーベイランスにおける、ヒ

トプリオン病の患者の髄液中のバイオマー

カーの有効性を明らかにすることを研究の

課題の目的とする。 

 

Ｂ.研究方法 

平成 23 年 4 月 1 日から平成 30 年 11 月 1

日までの長崎大学医歯薬学総合研究科感染

分子解析学教室・医療科学専攻保健科学分野

に依頼された検体数は 4213 症例であった。 

 (倫理面への配慮) 

研究環境・生命倫理・安全対策に関わる全

般を所掌する部門があり、人に関わる研究・

動物実験を伴う研究・遺伝子組換え実験を伴

う研究のすべてが、機関長への申請の手続き

を必要とする。機関長から付託された全学的

メンバーで構成される各種実験審査委員会

(倫理審査委員会、動物実験委員会、組換え

DNA 実験委員会)において研究内容が審査

され、研究環境・生命倫理・安全対策に問題

がなく法律規則を順守していることが確認

されたのちに、機関長から許可される体制が

取られている。研究開始後は、人に関わる研

究では毎年、動物実験を伴う研究及び遺伝子

組換え実験を伴う研究では各機関が定める

時期毎に、研究状況を機関長に報告すること

になっている。検査および実験については、

医学部共同生物災害防止実験施設内の

BSL2,BSL3 実験室を利用し、病原体の拡散

防止には万全を期している。 
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Ｃ.研究結果 

1）髄液検査に依頼された中で平成 21-29

年度プリオン病サーベイランス委員会にて

検討された症例数の中で、986 症例でプリオ

ン病は 891 症例、遺伝性プリオン病は 92 症

例、獲得性プリオン病は 3 症例であった。

（表１） 

表１．ヒトプリオン病の患者の髄液中のバイ  

オマーカーの解析 

 

14-3-3 

protein 

ELISA 

14-3-3 

protein 

WB 

total 

tau 

protein 

RT-

QUIC 

assay 

感

度 
79.70% 72.10% 75.70% 70.10% 

特

異

度 

82.90% 89.90% 79.80% 98.60% 

 

2）非プリオン病は 1648 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。（表２） 

表２．ヒトプリオン病の患者の髄液中のバイオ

マーカーの解析 

  

14-3-3 

protein 

ELISA 

14-3-3 

protein  

WB 

Total 

tau 

protein 

RT-

QUIC 

assay 

sporadic 89.80% 79.10% 83.30% 74.50% 

genetic 40.70% 36.80% 42.10% 32.20% 

acquired 50.00% 50.00% 50.00% 50.00% 

 

3）ヒトプリオン病の患者における孤発

性プリオン病の髄液中のバイオマーカー

(14-3-3 蛋白 WB,14-3-3 蛋白 ELISA,総タウ

蛋白,RT-QUIC 法)では感度 81.7％,71.1%, 

74.9%,70.3% 、特異度は

79.2%,85.1%,77.6%, 98.9%であった。 

 

4）研究の中で早期症例について再検討を

行った。特に早期 RT-QUIC 法陰性例症例に

対してその後 4 週間後に再検検討を行った。

（表 3） 

表３．再検依頼についてプリオン病 8 症

例髄液提出にてバイオマーカーが陽性にな

った  

14-3-3 

protein 

total tau 

protein 

RT-

QUIC 

-  → + 562  → 1369 -  → + 

-  → + 874  → 3238 -  → + 

-  → + 1021 → 8812 -  → + 

-  → + 123 → 1329 -  → + 

-  → + 673 → 1432 -  → + 

-  → + 1192 → 2918 -  → + 

-  → - 983 → 834 -  → + 

- → - 711 → 743 -  → + 

 

5）RT-QUIC 法は 100%ではなく、擬陽

性症例は 13 例であった。（表４） 

表４．QUIC 法における偽陽性症例 

 

Ｄ.考察 

早期における QUIC 法の検出は低いが、PSD

が出現される時期は QUIC 法の検出率は高く

なる。又現在まで擬陽性が 15 例あったが、

１例は剖検にて CJD と判断され,又経過中１

例 CJD と診断された。 

 

Ｅ.結論 

さらなる症例の蓄積は必要であると考え

られる。 

 

表 4. QUIC 法における偽陽性症例 
•Primary epilepsy                 5 症例 
•Symptomatic epilepsy due to CVA  2 症例 
•Symptomatic epilepsy due to  
Encephalitis             1 症例 
•Symptomatic epilepsy due to  

Hashimoto’s encephalopathy    1 症例 
•Hashimoto’s encephalopathy    1 症例 
•FTLD-TDP-43 encephalopathy    1 症例 
•Alzheimer's disease     1 症例 
•Hypoxemic encephalopathy    2 症例 
•NMDA encephalopathy    1 症例 
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Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

1) Ito Y, Sanjo N, Hizume M,  

Kobayashi A, Ohgami T, Satoh K, 

Hamaguchi T, Yamada M, Kitamoto T, 

Mizusawa H, Yokota 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. 2018; 496:1055-1061. 

2) Maeda K, Sugihara Y, Shiraishi T,  

Hirai A, Satoh K. Cortical 

Hyperintensity on Diffusion-weighted 

Images as the Presymptomatic Marker 

of Sporadic Creutzfeldt-Jakob Disease. 

Intern Med . 2018;58(5): 727-729. 

3) Nishioka K, Suzuki M, Satoh K,  

Hattori N: Nishioka K, Suzuki M, Satoh 

K, Hattori N. Crossed cerebellar  

diaschisis in Creutzfeldt-Jakob disease 

evaluated through single photon 

emission computed tomography. J 

Neurol Sci . 2018;395:88-90. 

4) Aibara N, Ichinose K, Baba M,  

Nakajima H, Satoh K, Atarashi R, 

Kishikawa N, Nishida N, Kawakami A, 

Kuroda N, Ohyama K. Proteomic 

approach to profiling immune complex 

antigens in cerebrospinal fluid samples 

from patients with central nervous 

system autoimmune diseases. Clin 

Chim Acta . 2018;484:26-31. 

5) Miyake K, Hara T, Oshima E,  

Kawada K, Ishizu H, Yamauchi Y, 

Satoh K, Kitamoto T, Takenoshita S, 

Terada S, Yamada N. Creutzfeldt-

Jakob disease with Alzheimer 

pathology, presenting with status 

epilepticus following repeated partial 

seizures: a case report and literature 

review. BMC Neurol . 2018；18(1):54. 

6) 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. 2018; 

55(5):3916-3930. 

 

2.学会発表 

1) 佐藤克也、調漸、西田教行. 生体試 

料からの異常プリオンタンパクの検出

による診断法開発. 第59回日本神経学会

学術大会 .  2018年5月23-26日、札幌 . 

2) S a t o h  K ,  S  S h i r a b e .  E a t i n g  

behavior changed in the severity of 

dementia, and eating disturbance may 

contribute to the early admission into 

the facility through the observational 

study for two years. 4th Congress of the 

European Academy of Neurology (EAN 

2018) .  Lisbon,  Jun 16-19,  2018 . 

3) 佐藤克也. プリオン病における異常 

型プリオンタンパクの顧感度検出法の

開発と神経変性疾患への応用. 第91回

日本生化学会大会.2018年9月24-26日、

京都. 

4) 佐藤克也. アルツハイマー型認知症 

患者の嚥下障害とアルツハイマー型治

療薬の効果. 第19回日本早期認知症学
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会学術大会. 2018年10月6-7日、島根． 

5) 佐藤克也. 認知症患者に対するラメ 

ルテオン投与での睡眠導入剤の減量効

果と転倒予防効果. 第37回日本認知症

学会学術集会.2018年10月12-14日、札幌． 

6) 佐藤克也. 生体試料からの異常プリ 

オンタンパクの検出による診断法開発. 

第23回日本神経感染症学会総会・学術大

会 .  2 0 1 8年 1 0月 1 9 - 2 0日、東京． 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

1) 名称：α-シヌクレイン検出方法、 

出願番号：特願2016-231861、 

発明者：西田 教行、佐藤 克也、新 

竜一郎、布施 隆行、佐野 和憲、 

出願人：国立大学法人長崎大学、学校

法人福岡大学、 

出願日：平成28年11月29日 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2) 名称：14-3-3蛋白γアイソフォーム

特異的ELISA、 

出願番号：特願2011-244809、 

発明者：佐藤克也、調漸、宮崎敏昭、

出願人：国立大学法人長崎大学、 

出願日：2011年11月8日 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

サーベイランス遺伝子解析 

 

研究分担者：北本 哲之    東北大学大学院医学系研究科病態神経学 

 

研究要旨 

平成 29 年 10 月 1 日から平成 30 年 9 月 30 日までの遺伝子解析の結果を報告する。 

プリオン蛋白遺伝子を解析した症例数は、329 例であった。変異なしの症例は、255 例

（129M/M, 219E/E 226 例、129M/V, 219E/E  17 例、129M/M, 219E/K  8 例、129V/V, 

219E/E  1 例、129M/M, 219K/K  3 例）であった。変異ありの症例は、74 例（P102L  

7 例、D178N  1 例、V180I  43 例、E200K  8 例、M232R  12 例、Y162stop 1

例、E196K 1 例、120bp 挿入 1 例）であった。さらに、この研究期間中、MM2T

症例の病理像を解析したので報告する。 

 

Ａ.研究目的 

わが国のヒトのプリオン蛋白多型性には以

下のような遺伝子型が存在する。コドン 129

に関しては、Met/Met, Met/Val, Val/Val とい

う 3 種類が、コドン 219 に関しても、Glu/Glu, 

Glu/Lys, Lys/Lys という 3 種類が存在する。

これらの多型性に加えて、プリオン蛋白変異

も存在し、サーベイランスで取り上げられる

症例に関して多型性と遺伝子変異を解析する

のが本研究の主な目的である。 

さらに、剖検された症例に関しては、ウエ

スタンブロットによる異常プリオン蛋白のタ

イプを決定することも本研究の目的に入って

いる。 

 

Ｂ.研究方法 

【方法】 

各施設から送られてきた認知症などを示す

症例 329例のプリオン蛋白領域の遺伝子解析

を行った。プリオン蛋白遺伝子領域を PCR に

て増幅し、ダイレクトシークエンスにより正

常多型や変異を確認した。変異と正常多型が

ヘテロである症例などでは、fidelity の高い

polymerase を用いて増幅した PCR 産物をク

ローニングし、どのアレルに変異が存在する

のかを同定した。 

Western blot に関しては、部分精製した分

画を proteinase K によって処理を行い、3F4

抗体、タイプ 1 特異的抗体、タイプ 2 特異的

抗体、TNT 抗体（フラグメント解析）の 4 種

類の抗体によって最終的なタイプを決定して

いる。 

 (倫理面への配慮) 

遺伝子検査に関しては、所属施設の倫理委

員会にてすでに許可を得ている。 

 

Ｃ.研究結果 

（結果 1）平成 29 年 10 月１日から平成 30

年 9 月 30 日までの遺伝子解析数は、329 例

であった。 

 

 プリオン蛋白遺伝子変異なし 255 例 

   129M/M, 219E/E  226 例 

   129M/V, 219E/E   17 例 
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   129M/M, 219E/K   8 例 

   129V/V, 219E/E   1 例 

   129M/M, 219K/K   3 例 

 

 プリオン蛋白遺伝子変異あり  74 例 

   P102L    7 例  

   D178N   1 例 

   V180I   43 例 (うち 129M/V 8 例) 

   E200K   8 例 

   M232R  12 例 

   Y162stop 1 例 

   E196K  1 例 

   120bp insertion  1 例 

 

依然として、プリオン蛋白変異では、圧倒的

に V180I 変異が多いことがわかる。 

また、V180I 症例では、圧倒的に 129M/V の

多型性をもつ症例も正常人に比較して比率が

多い。 

今回は新しい Y162stop 変異の症例を認めた。 

 

(結果 2) MM2T 症例の病理像。 

我が国では、129Met/Met の人口が多いた

めなのか、MM2T 症例も欧米より頻度が高い。

MM2T は、fatal sporadic insomnia（FSI）

とも呼ばれ、家族性致死性不眠症の孤発性症

例と考えられている。FFI では、同一家族内

に、不眠症型の phenotype をとる症例と、

CJD 型の phenotype をとる症例が見られる

ことがバスク地方のFFIで報告されてきたが、

この両方の phenotype を示す FFI はわが国

の症例を含めて、世界的に見られるようであ

る。FFI で見られるこのような phenotype の

違いが FSI と呼ばれる MM2T 症例でも認め

られるのかを検討するために、MM2T と診断

されている症例の病理像を検討した。今回検

討したのは、比較的純粋な（他の MM1 や

MM2C 病変を伴わない）MM2T の 10 例であ

る。 

今回検討した症例は、全て Western blot で

はタイプ 2 の異常型プリオン蛋白のみ検出さ

れた症例である。 

2 例が、大脳皮質に広範に spongiform 

changes を認め、PrP 免疫染色でもシナプス

型の沈着を認めた。 

1 例で、同様の spongiform changes を認め

たが、その範囲は限られたもので lobe を超え

ることはなく部分的範囲に留まった。ただ、

海綿状脳症は皮質の全層に及んだ。 

5 例で、ごく一部に spongiform changes を

認めたが、その範囲は 1ｍｍ2 を超えるもので

はなかった。 

2 例では、ほぼ spongiform changes を認め

ず、視床内側部と下オリーブ核の神経細胞脱

落のみを認めた。 

 

Ｄ.考察 

基本的に遺伝子検索は例年通りであった。 

また、今年度は、MM2T の神経病理を検討し

たが、 MM2T 症例でも FFI のように

spongiform changes が広範に認められ、異常

プリオン蛋白の沈着がシナプス型を呈する症

例が確実に存在することが明らかとなった。 

 

Ｅ.結論 

329 例の遺伝子解析を行った。また、MM2T

症例の病理像を解析した。 

 

Ｆ.健康危険情報 

  特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

1) 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.2018; 2:12(1):54-62.  
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2) Cali I, Cohen ML, Haїk S, Parchi P, 

Giaccone G, Collins SJ, Kofskey D, Wang 

H, McLean CA, Brandel JP, Privat N, 

Sazdovitch V, Duyckaerts C, Kitamoto T, 

Belay ED, Maddox RA, Tagliavini F, 

Pocchiari M, Leschek E, Appleby BS, 

Safar JG, Schonberger LB, Gambetti P. 

Iatrogenic Creutzfeldt-Jakob disease 

with Amyloid-β pathology: an 

international study. Acta Neuropathol 

Commun. 2018;6(1):5.  

3) Munesue Y, Shimazaki T, Qi Z, Isoda 

N, Sawa H, Aoshima K, Kimura T, Mohri 

S, Kitamoto T, Kobayashi A.  

Development of a quick bioassay for the 

evaluation of transmission properties of 

acquired prion diseases. Neurosci Lett.  

2018;668:43-47.  

4) Ito Y, Sanjo N, Hizume M, Kobayashi 

A, Ohgami T, Satoh K, Hamaguchi T, 

Yamada M, Kitamoto T, Mizusawa H, 

Yokota T. Biochemical features of genetic 

Creutzfeldt-Jakob disease with valine-
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厚生労働行政推進調査事業費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

分担研究報告書 

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  

 

プリオン病サーベイランス病理コア 

 

研究分担者：村山 繁雄 1)-3) 

研究協力者：坂下 泰浩 1)2)、仙石 錬平 1)2)、石井 賢二 4)、徳丸 阿耶 5) 

1)東京都健康長寿医療センター神経内科、2)同高齢者ブレインバンク、3)同研究所神経病

理、4)同研究所臨床画像、5)同診断病理部 

 

研究要旨  

プリオン病終末医療の最終病理に与える影響 

プリオン病外部剖検例で、急性 Wernicke 脳症を合併した症例を経験した。独居で交

流のなかった同胞しか判断者がなく、水分のみ点滴補給された結果であった。同様の症

例は緩和ケア例、高齢者在宅尊厳死例にも認められ、本邦での医療状況に基づくもので

あるとして報告した。 

Ａ.研究目的 

（プリオン病週末ケアに関する検討） 

プリオン病において、欧米では延命措置を

とらない点で、本邦と欧米で予後および神経

病理所見が著しく異なる。これまで経管栄養

を行うことが本邦ではデフォルトであった。

最近高齢者終末期医療で尊厳死への対応とし

て、末梢点滴で維持する手法が広がっており、

プリオン病における終末期医療にも影響を与

えている。プリオン病で家族が積極的治療を

希望しなかった他院例で、ウェルニッケ脳症

を合併した例を経験した。これまでの我々の

経験した 2 例の典型例と比較し報告する。 

 

Ｂ.研究方法 

一切の延命治療を行わず看護のみ行った院

内症例 1 例、対応はほぼ同じであったが点滴

による水分補給を行った院外症例 2 例を提示

することで、問題点を明らかにする。 

(倫理面への配慮) 

 プリオン病搬送剖検は本施設倫理員会で承

認済である。他施設プリオン病剖検診断支援

も同様である。 

 

Ｃ.研究結果 

症例 1:他院で診断つかず中心静脈栄養で 1

年間延命されていた症例。当院転院後、臨床

症状、画像、髄液、脳波で probable CJD と

診断。ご家族の延命を望まない強い希望があ

り、医師、看護師のコンセンサス、内科担当

副院長承認の上、中心静脈を中止、1 週間後

死亡、剖検で type 1 MM CJD の確定診断

を得た。 

症例 2:他院症例。発病時遠い親戚しかおら

ず、終末期医療を含め判断できないという状

況で、末梢点滴で水分のみ補充。診断基準上

probable CJD。患者は 2 ヶ月後死亡。当院に

搬送剖検。プリオン病の所見に加え、急性

Wernicke 脳症の所見を認めた。診断時

thiamine 血中濃度は正常下限であった。 

症例 3:他院症例。2 とほぼ同じ状況。末梢点

滴で 2 ヶ月維持。症例 2 の情報を分担研究者
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より得ていた他院主治医は水分以外にビタミ

ン B1 を追加していた。主治医施設で剖検。

Type 1 MM の確定診断、随伴病理はなかっ

た。 

 

Ｄ.考察 

高齢者終末期医療において、在宅胃瘻拒否

宣言者に中心静脈栄養を行うことが特に本邦

西部で行われている。東京圏においても尊厳

死患者に末梢点滴で維持することが一般化し

ており、尊厳死宣言に水分補給のためだけの

点滴は拒否する文面を加えることが検討され

ている。 

当施設では、高齢者終末期医療において、

ご家族が希望し、病棟医師・看護師が同意し、

倫理委員会承認が得られた場合、治療を全て

中止することが概念的には認められている。

しかし入院は医療行為を必要とするとの観点

で、500 mm の末梢点滴は維持すべきが直近

の倫理委員会回答であった。また感染症をお

こした場合、基本的に院内感染であるので抗

生剤治療は行うべきとの回答であった。在宅

に戻した場合も往診医による同様の処置が行

われている現状がある。 

プリオン病においては、欧米では意志が表

明できず、回復の見込みのない症例に延命措

置をとることは人権侵害であるとのコンセン

サスがある。実際ケアマネージメントでゼロ

シーリングを取る英国では医療行為の承認は

得られない。また医療が自己負担である米国

において、自己判断がない状況での延命治療

はあり得ない。 

プリオン病においては高齢者医療と異なり、

在宅医療への移行が困難な場合が多く、転院

が困難な場合も多い。たとえば probable CJD

の場合、家族からの生前剖検同意承諾が得ら

れる場合は延命治療を制限する等の何らかの

ガイドラインを示す必要がある可能性がある。 

 

Ｅ.結論 

プリオン病終末期医療において、高齢者医

療を参考にしつつも、それとは異なる指針を

示す必要性を指摘した。 

 

Ｆ．健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

1)  Nelson P, Dickson D,  

Trojanowski J, Jack Jr C, Boyle P, 
Arfanakis K, Rademakers R, Alafuzoff  

I, Attems J, Brayne C, Chui H, Coyle-
Gilchrist I, Fardo  D, Flanagan M, 
Halliday G, Hokkanen S, Hunter S, 
Jicha G, Katsumata Y, Kawas C, 
Keene  C, Kovacs G, Kukull  W, 
Levey A, Makkinejad N, Montine T, 

Murayama  S, Murray  M, Nag S, 
Rissman R, Seeley W, Sperling R, 
White C, Yu L , SchneiderJ. Limbic-

predominant Age-related TDP-43 
Encephalopathy (LATE): Consensus 
Working Group Report. Brain in press. 
2) Tarutani A, Arai T, Murayama S,  
Hisanaga S I, Hasegawa M. Potent prion-
like behaviors of pathogenic alpha-synuclein 
and evaluation of inactivation methods. Acta 

Neuropathol Commun. 2018；6(1): 29. 
 

2.学会発表 

1) Murayama S, Sengoku R, Saito Y. 

Propagation of alpha- synuclein in human 

body- cohort- based study. AD/ PD 2019, 

Lisbona, March 27- 28, 2019. 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 
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なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

わが国における Gerstmann-Strӓussler-Scheinker syndrome P105L 変異 

の臨床・検査所見の特徴 

 

研究分担者：三條 伸夫 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科脳神経病理態学分野  

(神経内科) 

研究協力者：古川 迪子 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科脳神経病理態学分野  

(神経内科) 

研究協力者：佐藤 克也 長崎大学大学院医歯薬学総合研究科医療科学専攻リハビリテー   

ション科学講座運動障害リハビリテーション分野(神経内科学) 

研究協力者：小林 篤史 北海道大学大学院獣医学研究科比較病理学教室 

研究協力者：岩崎 靖   愛知医科大学加齢医科学研究所 

研究協力者：北本 哲之 東北大学大学院医学系研究科・医学部病態神経学 

研究協力者：中村 好一 自治医科大学地域医療学センター公衆衛生学部門 

研究協力者：山田 正仁 金沢大学大学院医薬保健学総合研究科医学専攻脳老化・ 

神経病態学(神経内科学) 

研究協力者：塚本 忠  国立精神・神経医療研究センター 

研究協力者：水澤 英洋 国立精神・神経医療研究センター 

研究協力者：横田 隆徳 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科脳神経病理態学分野

(神経内科) 

 

研究要旨 

わが国の GSS-P105L 変異症例を悉皆性に調査を行い、その疫学と臨床的特徴を解析

し、既報のとおり、特定の地域に起源をもつ家系が大半であること、従来の痙性対麻痺

と緩徐進行性の認知症に加えて、錐体外路徴候や精神症状も主要な臨床徴候であること

に加え、4 年の経過で 4 つの主症状がそろう症例が 6 割以上であることが明らかになっ

た。初発症状出現から患者が診断可能な医療機関を受診するまでの期間が長かった原因

として、初発症状・臨床症状も多様であり、画像・脳波所見にも乏しいことが原因であ

ることが示唆された。 

 

Ａ.研究目的  

Gerstmann-Strӓussler-

Scheinkersyndrome の P105L 変異(GSS-

P105L)は、1993 年に Kitamoto らが遺伝子

変異を同定し 1)、3 家系 5 症例の臨床像から

痙性対麻痺と進行性の認知機能障害を特徴

とするプリオン病である 2)。Kitamoto らの

報告以降現在までに 13 報 3-15)の症例報告が

あり、中には精神症状で発症した症例 3, 4)、

痙性対麻痺を呈さない症例 5)、パーキンソニ

ズムを主症状とする症例 6)などが報告含ま

れており、臨床的特徴の詳細が明らかになっ
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ていない。 

本研究の目的は、わが国の GSS-P105L

変異症例を悉皆性に調査を行い、その疫学

と臨床的特徴を明らかにすることである。 

 

Ｂ.研究方法 

1999 年 4 月から 2018 年 2 月までにサー

ベイランスで収集された症例のうち、

PRNP 遺伝子に P105L 変異を認めた症例

及び 1991 年から 2018 年までの症例報告例
1-15)を対象とし、各症例の基礎・臨床・検査

所見について詳細な家族歴と臨床情報を収

集し、GSS-P105L の特徴を解析した。 

 (倫理面への配慮) 

本研究の症例について、プリオン病サー

ベイランスに対するインフォームドコンセ

ントを本人と家族から得て行い、個人情報

は連結可能匿名化で厳重に管理している。 

 

Ｃ.研究結果 

11 家系 28 症例が収集された。うちサーベ

イランスに登録されている症例は 8 家系 15

例(赤枠)であった。サーベイランス未登録例

は 13 例(青枠)であり、家系 9-11 の 3 家系は

サーベイランスに未登録の家系であった。 

 

 
(表 1 患者基礎情報と GSS-P102Lとの比較) 

 

GSS-P105L 変異は発症年齢が 40-50 歳代、

罹病期間の平均は 10 年を超えて長かった。

症例が発症してから、診断を下した医療機関

を受診するまでの期間は平均 4 年と、診断

までに長期間を要していた。コドン 129 は、

測定した全症例で Methionine / Valine の

heterozygous であり、P105L の変異は全例

Val 側に存在し、コドン 129 は多型に依存す

る病的変異であることを示唆していたが、未

発症例で遺伝子変異を検索した症例はなく、

コドン 129 の多型に依存的であるかどうか

は更なる検索が必要である。本疾患が通常の

優性遺伝と仮定して、1/2 の確立で変異遺伝

子が遺伝すると仮定した場合の推定浸透率

は、本研究で調査した全家系で解析すると

93%と高率であり、変異遺伝子を有するリス

ク保有者は、ほぼ全例が発症していることが

あきらかとなった。GSS の P102L と比較す

ると発症年齢・死亡時年齢ともに若く、罹病

期間や診断された医療機関受診までの期間

は有意に長かった（表 1）。 

サーベイランスで報告された 8 家系は全

て特定の地域に集積しており、より詳細な出

身地を追跡できた 4 家系(家系 2,3,7,8)は X

県の北東部の地区の出身であった。 

初発症状は錐体外路徴候が 7 例、錐体路

徴候・認知機能障害がそれぞれ 5 例であっ

た(図 2)。 

 

(図 2 GSS-P105L の初発症状の頻度) 
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医療機関受診時、全例で進行性の認知機能

障害を認め、錐体路徴候、錐体外路徴候、あ

るいは精神症状を有している症例が約 7 割

で見られた(図 3)。精神症状は不安、妄想、

幻覚、希死念慮、鬱、情緒不安定など多岐に

わたった。小脳症状は存在しても軽度である

ことが多く、頻度は半数に満たなかった。 

 

(図 3 医療機関受診時の臨床所見) 

 

発症から各臨床症状の出現までには年単

位の期間を要し、各症状間での症状出現まで

の期間に有意差はなかった(P > 0.05)(図 4)。 

臨床症状で頻度が高かった認知機能障害、

錐体路徴候、錐体外路徴候、精神症状の 4 症

状は、4 年で半数以上の症例が、6 年で 8 割

以上の症例でこれらの症状が全て出現した

(図 4)。 

 
(図 4 主要な臨床症状の頻度と出現時期) 

 

各初発症状の患者群毎に臨床像を比較し

たが各項目について統計学的に差はなかっ

た。脳波検査では、全例で周期性鋭波複合

(PSD：periodic synchronous discharges)を

認めなかった。頭部 MRI は大脳の萎縮が

83%(21/25 例)でみられ、前頭葉有意の萎縮

であり、小脳は比較的保たれていた。拡散強

調画像・T2 強調画像・FLAIR での皮質・基

底核の異常信号は全例で陰性であった。 

 

Ｄ.考察 

Mano ら 6)の報告では、3 家系(家系 2,3,9)

の 9 人について haplotype 解析を行ってお

り、これら 3 家系は共通の起源をもつ可能

性が指摘されており、今回の解析で家系調査

からも同様の結果が得られた。GSS-P102L

では九州北部と南部に家系が集積すること

が報告されているが、本検討で GSS-P105L

変異でも同様に集積地が存在することが明

らかとなった。 

髄液 14-3-3 蛋白、総タウ蛋白は GSS では

上昇しないことが多く 16,17)、GSS-P105L で

も陽性率は各々13%と低かった。RT-QuIC

は GSSS-P102 では 90%と高い陽性率を示

すが、GSS-P105L では髄液 RT-QuIC の陽

性率は 63%と低い。これは P105 が leucine

に置換されることとコドン 129 のグルタミ

ン酸多型の組み合わせが、PrP の立体構造上、

RT-QuIC での増幅を妨げる可能性や、生体

内における蛋白分解酵素抵抗性の断片の構

造上の特徴が原因となっている可能性が考

えられた。 

GSS-P105L 変異は、本邦以外では 1 例の

みイギリスのサーベイランスで報告されて

いるが 18)、両親には遺伝子変異はなく孤発

例であり、臨床像は本邦の報告と同様の経過

であった。P105 の変異は本変異以外に、

threonine (Thr), serine (Ser)の置換変異が

報告されている(表 3)19,20)。GSS-P105S は罹
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病期間が GSS-P105L と同様に長く、GSS-

P105T は他の GSS と同程度の罹病期間であ

る。これは変異が Met 側にあるか Val 側に

あるかにより毒性が変わる可能性が考慮さ

れる。 

 
(表 3 他の P105 変異の臨床像) 

 

Ｅ.結論 

本検討で、GSS-P105L 変異の家系は、既

報のとおり、特定の地域にルーツを持ってい

る可能性が示唆された。 

本変異は、痙性対麻痺、緩徐進行性の認知

症、錐体外路徴候、精神症状が主要な臨床徴

候であり、発症から 4 年の経過で、この 4 つ

の徴候がそろう症例が 6 割以上になる。 

GSS-P105L 患者は診断がつくまでの期間

が長い原因として、初発症状や臨床症状が多

様であり、画像や脳波所見に乏しことが考え

られる。 
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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  

 

P102L 変異を有する GSS の臨床疫学的検討（北部九州と南部九州の差） 

 

 

研究分担者：村井 弘之    国際医療福祉大学医学部 神経内科学 

研究協力者：中村 好一   自治医科大学 公衆衛生学 

      坪井 義夫   福岡大学医学部 神経内科 

      松下 拓也     九州大学大学院医学研究院 神経内科学   

 

研究要旨 

新規にサーベイランス委員会で登録された症例を加えて、九州に患者が多いコドン

102 の変異を伴う GSS（GSS-P102L）の臨床疫学的特徴を再検討した。計 117 人のう

ち 90 人が九州在住または九州出身であった。九州の中では北部九州と南部九州に２大

集積地があるが、この両者で臨床的差があるかを検討したところ、無言無動に至るまで

の期間が北部九州で短い傾向にあったが、有意差はなかった。           

Ａ.研究目的 

九州に患者が多い、コドン 102 の変異を

伴 う Gerstmann-Stäussler-Scheinker 病

（GSS-P102L）の臨床疫学的検討を行うこ

とを目的とした。今年は、九州内の２大集積

地である北部九州と南部九州とで臨床的に

差があるかを検討することも目的とした。 

 

Ｂ.研究方法 

1999 年から 2016 年までにクロイツフェ

ルト・ヤコブ病（CJD）サーベイランスで検

討された症例のうち、GSS-P102L を抽出し、

その臨床疫学的特徴について検討した。在住

地、出身地、家族歴の有無、臨床症状、無動

無言状態に至るまでの期間、頭部 MRI 所見、

脳波所見、遺伝子多型などを調べた。また、

GSS は九州に偏在しているが、そのなかの

北部九州と南部九州という２大集積地で臨

床的な差がないかも検討した。 

 

 (倫理面への配慮) 

調査にあたっては、患者本人または家族

に研究の同意書に承諾書を記載していただ

き、また個人が特定できないよう、匿名で

調査票を記載した。 

 

Ｃ.研究結果 

GSS-P102L 計 117 名が登録されていた。

このうち 75 人（64.1%）が九州在住であり、

のこりの 42 人のうち 15 人が九州出身であ

った。したがって、計 90 人（76.9%）が九

州在住または九州出身であった。 

平均発症年齢は 56.1 歳とほかのプリオン

病に比較すると若かった。家族歴は 88.8%に

みとめ、浸透率の高い疾患であることが示唆

された。全経過は平均 60.6 ヵ月であった。

92.1%に小脳失調をみとめた。 

MRI-DWI に 高 信 号 を み と め た の は
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37.6%、脳波で PSD をみとめたのは 12.3%

であった。コドン 129 の多型は Met/Met が

90.7%、Met/Val が 9.3%、Val/Val は 0%で

あった。コドン 219 の多型は Glu/Glu が

94.1%、Glu/Lys が 4.7%、Lys/Lys が 1.2%

であった。 

MRI-DWI で高信号をみとめる症例とみ

とめない症例で無動無言状態に至るまでの

期間を比較したところ、高信号を有している

症例の方が有意に短かった（p＜0.0001）。 

北部九州と南部九州で比較したところ、無

言無動に至るまでの期間が北部九州で短い

傾向にあったが、有意差はなかった。 

 

Ｄ.考察 

 昨年までの研究で GSS-P02L の臨床疫学

的特徴がある程度明らかになっていたが、新

規症例が追加されるにしたがい、その傾向は

より顕著になってきた。 GSS-P02L の

76.9%が九州在住か九州出身であるという

ことが明らかになったが、患者の両親や祖父

母の出身地までは調査していないので、九州

出身でない患者の祖先が九州出身でないと

はいえない。 

 なぜ九州に多いかということについては

詳細は不明である。たまたま有明海沿岸と鹿

児島に founder が出現したのか、海外から

もたらされたものか。江戸時代、日本は鎖国

政策をとっていたが、その間も長崎と薩摩は

開港しており、海外との交易が行われていた。

九州内の集積地がいずれも鎖国時代の開港

地に近いことは偶然であろうか。 

 北部九州と南部九州で、臨床的な差がある

かどうかは興味のある点であるが、今回検討

した限りでは、有意差のある差は得られなか

った。 

 臨床症状も GSS-P02L はきわめて特徴的

である。他のプリオン病で高頻度にみられる

症状である認知症、ミオクローヌス、錐体外

路徴候、精神症状などは GSS-P02 では少な

く、一方で小脳症状は 92.1%と極めて高かっ

た。 

 

Ｅ.結論 

 GSS-P102L の臨床疫学的特徴を、症例数

を増やして再検討した。九州への偏在がより

強調される結果となった。また、九州内の２

大集積地である北部九州と南部九州の臨床

的な差を示すことはできなかった。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

なし 
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研究要旨  

クロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）に代表されるヒトプリオン病において、プリオ

ン蛋白（PrP）遺伝子の多型は疾患感受性や病像に関連している。本邦のプリオン病の

PrP 遺伝子のコドン 129 多型の 90%は Methionine/Methionine である。本研究ではコ

ドン 129 多型がプリオン病の発症に及ぼす影響を検証するため、サーベイランスのデ

ータベースを用いた症例対照研究を行った。ロジスティック回帰分析の結果、コドン

129 多型が Methionine/Methionine であることは孤発性 CJD ではリスクとして作用

し（2.42、1.54 – 3.79）、遺伝性プリオン病（遺伝性 CJD とゲルストマン・ストロイス

ラー・シャインカー病）では予防的に作用した（0.36、0.25 – 0.53）。（括弧内はオッズ

比、95%信頼区間） 

 

Ａ.研究目的 

 クロイツフェルト・ヤコブ病（Creutzfeldt-

Jakob Disease、CJD）に代表されるヒトプリ

オン病は感染性プリオンによる感染性で致死

的な神経変性疾患の一群である。ヒトプリオン

病は、特発性の孤発性 CJD（sporadic CJD、

sCJD）、遺伝性の遺伝性 CJD（genetic CJD、

gCJD）、ゲルストマン・ストロイスラー・シャ

インカー病（Gerstman-Sträussler-Scheinker、

GSS）、致死性家族性不眠症（Fatal Familial 

Insomnia、FFI）、獲得性の医原性 CJD（硬膜

移植、下垂体製剤、角膜移植、脳深部電極、脳

外科手術などによる）、変異型 CJD（variant 

CJD、vCJD）に大別される。1) 

プリオン蛋白（PrP）遺伝子は第 20 染色体上に

あり、コドン 129 とコドン 219 の多型が存在

する。孤発性 CJD ではプリオン蛋白遺伝子の

コドン 129 多型（Methionine/Methionine、

Methionine/Valine、Valine/Valine）とプロテア

ーゼ抵抗性 PrP のウエスタンブロット解析の

結果（1 型、2 型）の組み合わせにより 6 型に

分類され、病像と相関している。本邦のプリオ

ン病ではコドン 129 多型は 90% 以上が

Methionine/Methionine である。1)コドン 129

多型はプリオン病の疾患感受性とも関連して

いることが知られているが、本邦のプリオン病

においてコドン 129 の多型がプリオン病の発

症に及ぼす具体的な影響は明らかになってい

ない。 

本研究では CJD サーベイランスのデータベ

ースを用いた症例対照研究を行い、PrP のコ

ドン 129 多型が本邦のプリオン病の発症に及

ぼす影響を明らかにすることを目的とした。 

 

Ｂ.研究方法 

（研究の概要と対象） 

本研究は CJD サーベイランス委員会のデ

ータベースを用いた症例対照研究である。

CJDサーベイランス委員会でプリオン病とし

て登録された患者を症例とし、プリオン病を

否定された患者を対照とした。 

1999 年 4 月から 2018 年 7 月までの期間に

得られた 6763 例（プリオン病以外の神経疾

患や重複して報告された例も含まれる）のう

ち、PrP 遺伝子検査が施行されコドン 129 多

型が判明している 3109 例を解析対象とした。

対象症例の内、プリオン病（症例）は 2402 例、

プリオン病否定例（対照）は 707 例だった。  

本邦のプリオン病の90%はPrP遺伝子のコ

ドン 129多型はMethionine/Methionineであ

る。本研究ではコ ドン 129 の多型が

Methionine/Methionine であることがプリオ

ン病の発症に及ぼす影響を検証することにし

た。コドン 129 が Methionine/Methionine で
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あ る 群 を 暴 露 群 、 Methionine/Valine 、

Valine/Valine である群を非暴露群とした。 

 

（CJD サーベイランス） 

「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」が組織した「CJD サー

ベイランス委員会」により、1999年4月以降、

プリオン病の全国サーベイランスが実施され

ている。  

このサーベイランスでは全国を 10 のブロッ

クに分け、その各々に CJD サーベイランス委

員（神経内科や精神科の専門医）を配置し、各

都道府県の CJD 担当専門医（神経難病専門医）

からの協力を得て、全例訪問調査による詳細

な情報収集を行っている。 

サーベイランスの情報源は次の 3 つである。

（1）特定疾患治療研究事業に基づく臨床調査

個人票、（2）感染症法に基づく届け出（5 類感

染症）、（3）東北大学に寄せられるプリオン蛋

白遺伝子検索および長崎大学に寄せられる髄

液検査の依頼に基づく情報提供。これら情報

源を元に、全ての調査は患者もしくは家族の

同意が得られた場合にのみ実施している。 

収集されたすべての情報は CJD サーベイ

ランス委員会（年 2 回実施）で 1 症例ずつ検

討し、プリオン病と診断された症例がデータ

ベースに登録される。プリオン病が否定され

た症例も診断が確定するまで議論している。

診断に必要な患者情報が不足している場合は、

判断は保留とし追加情報を収集してから、改

めて検討している。  

 

（統計解析） 

 ロジスティック回帰分析を用いて、コドン

129 多型が Methionine/Methionine ではない

群を基準としてプリオン病の発症に対するオ

ッズ比（OR）と 95%信頼区間を算出した。ま

ず単変量ロジスティック回帰分析で OR を計

算した。続いて、性、年齢を共変量として投入

し、多変量ロジスティック回帰分析で OR を

計算した。 

解析はプリオン病全体、sCJD、gCJD、GSS、

遺伝性プリオン病（gCJD と GSS）の群ごと

に行った。病型ごとの解析では、診断の確実

度が確実、ほぼ確実の例について解析した。 

統計解析には IBM SPSS Statistics version 

25 を用いた。 

（倫理面への配慮） 

対象者の個人情報は生年月日、性別、氏名

（イニシアルのみ）、住所（都道府県のみ）の

みを収集しており、個人を特定できる情報の

収集は行っていない。 
 CJD サーベイランスの実施は、すでに金沢大

学および国立精神・神経医療研究センターの

倫理審査委員会で承認されている。 

 

Ｃ.研究結果 

プリオン病 2402 例の内、2207 例（91.9%）

でコドン 129 多型は Methionine/Methionine

だった。病型別では、sCJD は 1674 例、gCJD

は 533 例、GSS は 118 例だった。コドン 129

多型がMethionine/Methionineだったのはそ

れぞれ、1596 例（95.3%）、440 例（82.6%）、

96 例（81.4%）だった。対照群では 707 例の

内、660例（93.4%）が Methionine/Methionine

だった。（表 1） 

ロジスティック回帰分析の結果を表 2 に示す。

単変量ロジスティック回帰分析の結果（OR、

95%信頼区間）、プリオン病の発症に対するコ

ドン 129多型がMethionine/Methionineであ

ることの OR はプリオン病全体では 0.80

（0.60 – 1.10）、sCJD では 2.27（1.49 – 3.46）、

gCJD では 0.34（0.23 – 0.49）、GSS では 0.31

（0.18 – 0.54）、遺伝性プリオン病（gCJD と

GSS）では 0.33（0.23 – 0.48）だった。 

性と年齢で調整した多変量ロジスティック回

帰分析の結果は、プリオン病全体では 0.85
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（0.60 – 1.21）、sCJD では 2.42（1.54 – 3.79）、

gCJD では 0.45（0.30 – 0.68）、GSS では 0.27

（0.15 – 0.48）、遺伝性プリオン病では 0.36

（0.25 – 0.53）だった。 

 

Ｄ.考察 

本研究の結果では PrP 遺伝子のコドン 129

多型が Methionine/Methionine であることは、

プリオン病の発症に関して、プリオン病全体

では統計学的に有意な関連は認めなかった。

しかし病型ごとの観察では、いずれの病型に

おいても統計学的に有意な関連を認めた。コ

ドン 129 多型が Methionine/Methionine であ

ることは sCJD ではリスクとして作用し、 

gCJD と GSS では予防的に作用していた。

gCJD と GSS については、遺伝性プリオン病

として一括した場合においても同様の結果だ

った。  

一般的には CJD の罹患率は 100 万人に 1

人とされているが、本邦のサーベイランスの

結果では CJD の罹患率は年々上昇しており、

2015 年の結果では 100 万人に 1.8 人であっ

た。また 2017 年の人口動態調査に報告され

たクロイツフェルト・ヤコブ病（ICD-10 の

A81.0）の死亡者数（291 人）3)から計算した

罹患率は 100 万人あたり 2。3 人であり、い

ずれにしても従来報告されていた罹患率を上

回っている。本邦におけるプリオン病の罹患

率の上昇は、プリオン病患者が真に増加して

いるのではなく、プリオン病の認知度が向上

したことによる要因が大きいと考えられる。

しかし本邦では欧米に比して PrP 遺伝子の多

型に占めるMethionine/Methionineの割合が

高い。本研究では本邦のプリオン病の大半を

占める sCJD においてコドン 129 多型が

Methionine/Methionine であることが発症の

リスクとして作用しており、このことが本邦

におけるプリオン病の高い罹患率に寄与して

いる可能性がある。 

本研究の強みは第一に充実したサーベイラ

ンス体制により収集された悉皆性の高いデー

タを用いている点である。サーベイランス結

果と人口動態調査に報告されたCJDによる死

亡数 3)を照合すると、本サーベイランスは本邦

のCJDのほとんどを補足していると推測され

る。第二に特定の医療機関を対象とせず、全国

の医療機関から患者情報を収集している点で

ある。このため、本サーベイランスは対象とし

た医療機関の特性による選択バイアスの少な

いデータを収集できていると考えられる。 

 本研究にはいくつかの限界がある。第一に本

邦のプリオン病は剖検率が約 14%と低いため、

確実例が少ないことである。CJD サーベイラ

ンス委員会では収集された患者情報を複数の

分野の専門家が同一の診断基準に基づいて議

論し、診断を確定している。患者情報が不足し

ている場合は診断を保留し、追加情報を収集

している。この方法により、診断については妥

当性が保証されていると考えている。第二に

対照患者が健常者ではなく、当初はプリオン

病を疑われていた患者であることである。し

かし、前述したように CJD サーベイランス委

員会ではプリオン病否定例に関しても十分な

情報を収集した上で、診断が確定するまで議

論しており、対照にプリオン病が混在してい

る可能性は低い。また PrP 遺伝子の多型がプ

リオン病以外の疾患の発症に影響していると

は考えにくいため、対照と見なしてよいと考

えている。 

 

Ｅ.結論 

PrP 遺 伝 子 の コ ド ン 129 多 型 が

Methionine/Methionine であることは、プリ

オン病の発症について sCJD ではリスクとし

て作用し、遺伝性プリオン病（gCJD と GSS）

では予防的に作用する。 
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【表 1】プリオン病患者と対照患者の基本的特徴 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病、sCJD：孤発性 CJD、gCJD：遺伝性 CJD、GGS：ゲルストマ

ン・ストロイスラー・シャインカー病。 

 

 

【表 2】プリオン病の発症に対するプリオン蛋白遺伝子のコドン 129多型がMethionine/Methionine

n % n % n % n % n %
性

男 1,049 ( 43.7 ) 736 ( 44.0 ) 218 ( 40.9 ) 59 ( 50.0 ) 366 ( 51.8 )
女 1,353 ( 56.3 ) 938 ( 56.0 ) 315 ( 59.1 ) 59 ( 50.0 ) 341 ( 48.2 )

発病時年齢（歳）

平均 ± 標準偏差

最大

最小

診断の確実度

確実 355 ( 14.8 ) 241 ( 14.4 ) 65 ( 12.2 ) 9 ( 7.6 ) - ( - )
ほぼ確実 1,807 ( 75.2 ) 1,204 ( 71.9 ) 467 ( 87.6 ) 109 ( 92.4 ) - ( - )
疑い 240 ( 10.0 ) 229 ( 13.7 ) 1 ( 0.2 ) 0 ( 0.0 ) - ( - )

コドン129多型

Methionine/Methionine 2,207 ( 91.9 ) 1,596 ( 95.3 ) 440 ( 82.6 ) 96 ( 81.4 ) 660 ( 93.4 )
Methionine/Valine 185 ( 7.7 ) 68 ( 4.1 ) 93 ( 17.4 ) 22 ( 18.6 ) 49 ( 6.5 )
Valine/Valine 10 ( 0.4 ) 10 ( 0.6 ) 0 ( 0.0 ) 0 ( 0.0 ) 1 ( 0.1 )

4

68.9 ± 9.7 73 ± 11.0 55.7 ± 10.1 61.7 ± 14.9
75
2222

91
22

93
26

症例
対照 (N = 707)

68.8 ± 11.0
93 96

全体 (N = 2,402) sCJD (N = 1,674) gCJD (N = 533) GSS (N = 118)
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であることのオッズ比：ロジスティック回帰分析 

 
CJD：クロイツフェルト・ヤコブ病、sCJD：孤発性 CJD、gCJD：遺伝性 CJD、GGS：ゲルストマ

ン・ストロイスラー・シャインカー病、Met：Methionine、Val：Valine。 

*性、年齢で調整 

†疑い例を除く。 

¶硬膜移植歴のある CJD、変異型 CJD、致死性家族性不眠症、未分類の CJD を含む。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

n % n % オッズ比 オッズ比

全てのプリオン病† 2,207 (91.9) 195 (8.1) 0.80 ( 0.60 ～ 1.10 ) 0.85 ( 0.60 ～ 1.21 )

sCJD¶ 1,401 (97.0) 44 (3.0) 2.27 ( 1.49 ～ 3.46 ) 2.42 ( 1.54 ～ 3.79 )
gCJD 440 (82.6) 93 (17.4) 0.34 ( 0.23 ～ 0.49 ) 0.45 ( 0.30 ～ 0.68 )
GSS 96 (81.4) 22 (18.6) 0.31 ( 0.18 ～ 0.54 ) 0.27 ( 0.15 ～ 0.48 )
遺伝性プリオン病（gCJD+GSS） 536 (82.3) 115 (17.7) 0.33 ( 0.23 0.48 ) 0.36 ( 0.25 0.53 )

対照 660 (93.4) 47 (6.6)

プリオン蛋白遺伝子のコドン129多型
単変量ロジスティック回帰分析 多変量ロジスティック回帰分析*

Met/Met Met/Met 以外

95%信頼区間 95％信頼区間
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分担研究報告書 

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  

 

プリオン病の二次感染リスク者のフォローアップに関する研究 

 

研究分担者：齊藤 延人   東京大学医学部附属病院脳神経外科 

研究協力者：高柳 俊作   東京大学医学部附属病院脳神経外科

 

研究要旨 

手術器具等を介したプリオン病の二次感染リスク保有可能性者のフォローアップを

行っている。事案発生時には該当施設の現地調査を行い、リスク保有可能性者の経過観

察の支援を行い、発症のリスクを検討している。これまでのところ、プリオン病の二次

感染事例はない。 

Ａ.研究目的 

本研究の目的は、手術後にプリオン病(ク

ロイツフェルト・ヤコブ病)と判明した患者に

使用した器具を用いて手術を受けたリスク保

有可能性者発生の実態状況の把握と、定期的

な神経学的異常の確認、心理的苦痛のフォロ

ーアップをおこなうことである。クロイツフ

ェルト・ヤコブ病インシデント委員会として、

調査研究を行っている。 

 

Ｂ.研究方法 

プリオン病のサーベイランス調査研究に参

加し、その内容を分析・検討することにより、

プリオン病の二次感染予防リスクのある事例

を抽出・検討する。該当する施設の現地調査

を行い、リスクに関連する手術機器を検討す

る。また、リスク保有可能性者の経過観察の

支援を行い、発症のリスクを検討する。 

(倫理面への配慮) 

金沢大学および国立精神・神経医療研究

センターの倫理委員会で承認を得ている。 

 

Ｃ.研究結果 

１）新規インシデント事例 

平成30年度は新規インシデント可能性事例が5

件あった。このうち、4件は、当該症例の調査な

どを行った後、委員会協議を行い、インシデン

ト症例ではないと判断した。残り1例は、インシ

デント事案と判断し、今後、当該病院の訪問

調査を予定している。 

【新規インシデント事例概要】 

CJD 症例に対して、発症後に、慢性硬膜下血

腫の手術を行った事例が報告された。当該病院

に関して、手術器具の滅菌条件の確認が行われ

たが、感染予防ガイドラインに準拠していない

箇所を認めた。従って、本事例は、インシデン

ト事例と判断し、今後、当該病院において、更

なる調査を行う予定である。 

２）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

10 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。 

 

Ｄ.考察 

１）孤発性 CJD 症例に対して、発症後に、慢性硬

膜下血腫の手術を行った事例が報告された。当該

病院に関して、手術器具の滅菌条件の確認が行
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われた。ウォッシャーディスインファクターとして、サ

クラ精機の WUS-3100 が使用されていたが、サク

ラ精機に問い合わせて、熱水処理が 93 度 10 分

行われており、感染予防ガイドラインに準拠してい

る事が確認された。 

２）CJD 症例のルンバールに関しての問い合わせ

があった。ルンバールで使用した圧棒がガラス棒

であり、当該症例後も、別の症例で使用していたと

の事であった。同様のケースに関しては、過去にも

インシデント委員会で協議された事があり、髄液が

逆流する事は考えにくいため、このようなケースは、

インシデントには該当しないという結論であった。

従って、本症例も、インシデント事例ではない事

が確認された。 

 

Ｅ.結論 

これまでのところ、17 事例をフォローアップ

しているが、プリオン病の二次感染事例はない。 

引き続き、プリオン病の二次感染予防リス

クのある事例について、現地調査を含めてフ

ォローを行い、日本脳神経外科学会などで啓

発活動を行う。 

 

Ｆ.健康危険情報 

 特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

2008年プリオン病感染予防ガイドラインはなぜ遵守されないか 

―独自対応策の策定がガイドライン遵守の妨げになる― 

 

研究分担者：太組 一朗    聖マリアンナ医科大学脳神経外科 

 

研究要旨 

 CJD インシデント事例調査では、プリオン病感染予防ガイドライン遵守を意識して

いる施設が多いにも関わらず、結果的にはガイドライン非遵守となっている事例に多く

遭遇する。今年度 CJD インシデント関連事例調査の結果、施設独自対策・古いガイド

ライン参照、などの事例がみられた。例外なく最新ガイドラインを遵守いただくことが

重要であると考えた。本研究内容はガイドライン改定の参考にされる。 

Ａ.研究目的 

これまで、CJD ハイリスク手技における

CJD 二次感染予防対策をまとめた『プリオ

ン病感染予防ガイドライン 2008(以下、

2008GL)』1 が上梓され、また CJD インシデ

ント委員会が 2011 年に設置され、対策が執

り行なわれてきた。その結果、プリオン病イ

ンシデント数が減少したとまでは言えない

ものの、術前に CJD 診断がなされてからハ

イリスク手技が行われるケースは減少して

おり、一定の効果をあげていると考えること

ができる。 

多くの病院において手術器械を管理してい

るのは、医師・看護師その他の医療スタッフ

から構成される「手術部スタッフ」であり彼

らを中心として洗浄滅菌が行われているが、

これまでの CJD インシデント事例現地調査

においても、ほぼどこの施設においても手術

部スタッフは 2008GL と共に手術器械添付

文書を参考にしている。しかし、CJD イン

シデント可能性事例が CJD インシデント事

例と確定する過程には、2008GL 非遵守があ

り、これまでの事例、温度管理の問題や手術

器械の一部を例外にするなどの事例がみら

れた。今回は、本年度関連事例調査の中から

2008GL 非遵守に至っている原因を検討し

た。 

 

Ｂ.研究方法 

本年度の CJD インシデント関連調査事

例のなかから 2008GL 非遵守事例を抽出

し、その問題点を検討した。 

 (倫理面への配慮) 

すでに臨床現場で実施されている方法に

対する検討なので、倫理面に対する特段の配

慮は不要である。 

 

Ｃ.研究結果 

（事例１） 

CJD インシデント可能性事例。関東甲信

越管内にある 600 床規模の公的病院である。

脳神経外科手術（CJD ハイリスク手技）は

年間 100 件以上程度である。脳神経外科手

術で使用される鋼製小物等の一部が、アルカ

リ洗浄剤を使用したウォッシャディスイン

フェクター＋条件設定下のオートクレーブ、



130 
 

で処理されなければならないところを、ステ

ラッド滅菌（過酸化水素低温ガスプラズマ滅

菌）とされており、2008GL に定めた条件の

遵守がなされていなかった。 

本事例に対してなぜ 2008GL が遵守され

ていないか手術部スタッフに聞き取り調査

を行った結果、以下が判明した。 

（１）当該施設では、プリオン病対策ガイ

ドライン等の存在は意識されており、独自プ

リオン病感染対策ガイドラインを策定して

いた。 

さらにこの理由を尋ねたところ 

（２）『2002 年厚労省策定の「クロイツ

フェルト・ヤコブ病 診療マニュアル」と

2002年CDCから出された「Draft Guideline 

for Disinfection and Sterilization in 

Healthcare Facilities」を参考文献とし、 

2007 年 2 月に感染対策員会にて検討・決定

されました。』 

との回答であった。追加の意見として、 

（３）『参考文献（Infect Control Hosp 

Epidemiol 2009; 30:769-777）をもとに、

NX滅菌すればプリオンが不活化され以後リ

スクはなくなるという考えで、一度すべて

バイポーラを滅菌にかけました。また、そ

の後は脳外の器械はNX滅菌に限定するとい

う方針としました。』という返答が寄せら

れた。 

 本事例に対しては、研究班から継続的に

助言を行なっている。 

 

（事例２） 

偶然に判明した特定病院事例。脳神経外科

手術で使用する軟性内視鏡に対して、ガス

滅菌を行っていた。 

 本事例に対して、2008GL非遵守の経過

を、手術室スタッフ（滅菌実務担当者）に

対して聞き取り調査を行い、以下の結果を

得た。  

（４）2008GLについては周知されてい

た。しかし、2008GL策定当時は経済的問

題・電力設備限界等によりステラッド滅菌

システム導入が検討されたものの結局見送

られ、独自に次善策をとることで院内の意

見が一致したまま現在に至っているとのこ

とであった。 

 本件に対しては、研究班から当該病院院

長および医療安全部長に対して、速やかに

ご対応いただけるよう継続的な助言を行な

っており、対応をいただいているところで

ある。 

 

Ｄ.考察 

 各施設における GL の取り扱いの差異は

予測されるものの、今回の２施設では独自対

策という名のもとに、ガイドライン策定内容

を変更していた。古いガイドラインの参照

（事由２）、peer review 論文を元に作成さ

れたガイドラインよりも、ガイドライン策定

以前の単一論文の結論を参照にした（事由

３）、設備投資を避けたい経済的理由（事由

４）などであった。２つの事例とも速やかに

改善いただくよう研究班からお願いさせて

いただいたところであり、いずれも対策がと

られている。 

 今後のガイドライン改定に向けて、例外な

く最新ガイドラインが参照されることが必

要であり、以下の課題が抽出されたと考える。

すなわち、 

 (A) 本件に関して施設独自ガイドランは

策定せず、例外なく研究班最新ガイドライン

を参照いただく。 

 (B) CJD 診断が確定した CJD インシデン

ト可能性事例においてガイドライン非遵守
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である場合、CJD インシデント事例が確定

する。ひとたび CJD インシデント事例が確

定すると、CJD インシデントリスク保有可能

性者に対する 10 年間のフォローアップ対策

をいただけるよう、当該病院長に助言するこ

とになる。この重大さをガイドライン改定に

盛り込むことが検討される。 

 (C)ステラッド滅菌（過酸化水素低温ガス

プラズマ滅菌については、緊急避難（軟性内

視鏡・バッテリーなど）的にのみ認められて

いる方法である。ガイドライン改定において

は明示的な記載が求められると考えられる。 

  

Ｅ.結論 

プリオン病感染予防ガイドライン（2008

年版）は、施設独自の除外基準等を作成せず、

例外なく遵守いただくことが重要であると 

考えた。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

なし 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

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

分担研究報告書 

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  

 

プリオン病患者の家族に対する心理支援のあり方の検討 

～心理支援資材、遺伝子検査ガイダンス資材の作成～ 

 

研究分担者：田村 智英子 FMC 東京クリニック 

 

研究要旨 

本年度は、家族がプリオン病と診断された人々の近年の相談事例を踏まえて、プリオ

ン病患者の家族のための心理支援資材、および、遺伝子検査について考えていただくた

めのガイダンス資材を、それぞれ以前の案を改訂する形で人々の手元にお渡しできる冊

子として作成した。今後、ホームページなどで利用していただくことができるように準

備したい。 
また、遺伝性プリオン病患者の家族の相談の中で、将来の子孫にプリオン病が遺伝す

ることを心配している場合に、着床前診断が話題にのぼることがあるが、日本において

こうした検査はまだ実施されていないため、諸外国の状況と日本の現状を調査した。そ

の結果、欧米では着床前診断の選択が可能であり、実施例もあることがわかった。今後、

日本における方向性を検討したい。 

 

Ａ.研究目的 

プリオン病は治療、予防法のない予後不良

な難病である、患者の家族の心理的負担は計

り知れない。そうした中で、少しでも充実し

た心理支援のあり方を検討すべく、本年度は、

心理支援資材、および、遺伝子検査に悩む人

が多いことから、遺伝子検査ガイダンスのた

めの資材を冊子として作成することを試み

た。 

また、遺伝性プリオン病患者の家族の相談

の中で、将来の子孫にプリオン病が遺伝する

ことを心配している場合に、着床前診断が話

題にのぼることがあるが、日本においてこう

した検査はまだ実施されていないため、諸外

国の状況と日本の現状を調査した。 

 

Ｂ.研究方法 

過去の相談事例から、プリオン病患者の

家族からよく発せられる質問や気持ちを拾

い出し、一般的な形で参考にしてもらえる

ようにまとめた。 

(倫理面への配慮) 

本年度は個別の症例の情報は扱っていな

いため、特に倫理的な問題はないと考える

が、プリオン病患者、家族の気持ちを傷つ

けることがないように配慮した。 

 

Ｃ.研究結果 

１．プリオン病患者の家族のための心理支援

資材 

プリオン病患者の家族が自身の心理的適

応過程を理解するための情報冊子として、以

下の項目を掲載した資材「大切な人がプリオ

ン病かもしれないと言われたときに～自分

でできるメンタルケアのヒント」を以前のバ

ージョンを改訂する形で作成した。 

＜掲載項目＞ 

Q1：家族がプリオン病かもしれないと言わ



134 
 

れて、精神的ショックを受けて落ち込んだり、

大きな悩みや不安を抱えていたりするとき

に、このようなメンタルケアの情報を得るこ

とは役に立ちますか？ 

Q2：家族がプリオン病かもしれないと言わ

れて、とても不安です。どうしたらよいでし

ょうか？ 

Q3：家族がプリオン病かもしれないと言わ

れて、心理的にとてもつらい状態です。私は

果たして前向きになれるのでしょうか？ 

Q4：家族がプリオン病かもしれないと言わ

れた後、少しでも自分の気持ちを落ち着かせ

るために、できることはありますか？ 

参考１：プリオン病患者の家族によく見られ

る心理的状況 

参考２：家族がプリオン病かもしれないと言

われたときの心や身体の反応 

Q5：家族がプリオン病かもしれないと言わ

れて精神的ショックを受けた後、気持ちが落

ち着いていくまでの間、心理状態はどのよう

に変化するのですか？ 

参考３：気持ちの整理はどのように進むか－

ウォーデンの４つの課題 

Q6：状況を受け止めていく方法にはどんな

ものがありますか？ 

Q7：家族がプリオン病かもしれないと言わ

れて心理的にショックを受けて大きな不安

を抱えている人に対して、周囲の者にできる

ことはありますか？ 

Q8：心理カウンセリングは、どのように役

立つのですか？ 

Q9：プリオン病の医学的情報を知ることは、

気持ちの整理に役立ちますか？プリオン病

の情報は、どこで入手できますか？ 

参考４：プリオン病に関する情報サイト 

Q10：家族がプリオン病かもしれないと言わ

れて、気持ちの落ち込みが激しく、うつ状態

のようになってしまい、日常生活に支障をき

たしています。どうしたらよいでしょうか？ 

Q11：医療スタッフや周囲の人々に対して不

満があり、いらいらして、ときには怒りが爆

発しそうになります。どうしたらよいでしょ

う？ 

Q12：家族の病状の悪化がとても心配です。

この不安な気持ちとどのように向き合って

いけばよいでしょうか？ 

Q13：プリオン病のように、治療法がない深

刻な病気かもしれないという診断を行うこ

とに意義はあるのでしょうか？ 

Ｑ14：この冊子についての問い合わせ先、プ

リオン病の心理面での相談先は？ 

 

２．プリオン病患者の家族のための遺伝子検

査ガイダンス資材 

 サーベイランス事業において遺伝子検査

が推奨されているが、受検率は必ずしも高く

ない。近年、発表者が相談にのった事例から

考えて、遺伝子検査を受けるか悩んでいる背

景には、担当医が消極的であるケースのほか、

遺伝性とわかってしまったら怖いと思って

いるなどの状況も見受けられる。そうした

人々に、遺伝子検査の意義を正しく知ってい

ただいたり、遺伝子を調べておきたい気持ち

と知るのが怖い気持ちの葛藤がある人が気

持ちを整理したりして、遺伝子検査を受ける

かどうかの決断に役立てていただくととも

に、遺伝子検査を受けられた場合の結果の理

解、有効活用につなげていただくようなパン

フレットとして、以下の項目について記載し

た冊子を作成した。 

＜掲載項目＞ 

Q1：プリオン病の遺伝子検査は、受けなけ

ればいけない検査ですか？ 

Q2：プリオン病の遺伝子検査はどのように
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行われるのですか？ 

Q3：プリオン病の遺伝子検査の費用はかか

りますか？ 

Q4：プリオン病は遺伝するのですか？ 

Q5：プリオン病の遺伝子検査によって、何

がわかるのですか？ 病気の遺伝が疑われ

るから検査をするのですか？ 

Q6：プリオン病が遺伝性であったら、必ず

遺伝するのですか？ 遺伝したら、必ず発症

するのですか？ 何歳頃に発症するのです

か？ 

Q7：プリオン病の遺伝子検査を受ける際の

リスクはありますか？ 

Q8：プリオン病の遺伝子検査では、何を調

べているのですか？ 

Q9：遺伝性のプリオン病とわかった場合、

未発症の家族も遺伝子検査を受けることが

できますか？ 

Q10：遺伝性のプリオン病の病的バリアント

をもっている人が子どもをもうける際に、着

床前診断や出生前診断を受けることはでき

ますか？ 

Q11：プリオン病やその遺伝子検査に関連し

た心配や不安があるときは？ 

Q12：プリオン病についてさらに詳しい情報

がほしいときは？ 

Q13：このパンフレットについての問い合わ

せ先は？ 

 

３．プリオン病の着床前診断についての状況

調査 

プリオン病の約 15％は遺伝性であるが、

遺伝性プリオン病の未発症病的バリアント

保持者が、疾患を受け継がない子孫をもうけ

るための手段として着床前診断を行うこと

が技術的に可能になってきている。本年度は、

こうした疾患の着床前診断が日本において

実施されてこなかった理由、海外の実施状況、

制度などについて、情報収集した。その結果、 

欧米では成人発症性の神経難病の多くにお

いて着床前診断実施が可能になっており、遺

伝性プリオン病についても実施報告がある

こと、イギリスでは国の医療費で遺伝性プリ

オン病の着床前診断が実施可能であること、

しかし、欧米における遺伝性プリオン病の着

床前診断実施事例の総数は多くはないこと

などがわかった。日本においては、着床前診

断に関する法律はないが、幼少時から発症す

る疾患でない場合、日本産科婦人科学会が認

める着床前診断の対象疾患としては認めら

れていない。 

 

Ｄ.考察／Ｅ.結論 

心理支援資材、遺伝子検査ガイダンス資材

は、プリオン病患者の家族の心理的支援の一

助となることが期待される。今後、研究班の

ホームページから入手できる形で冊子を整

える予定である。 

また、着床前診断に関しては、遺伝性プリ

オン病の患者の家族の方々に日本において

今後どのような選択肢を提示することがで

きるように状況を整備すべきか、海外の状況

を踏まえて検討していく必要があると思わ

れた。 

 

Ｆ.健康危険情報 

特記事項なし 

 

Ｇ.研究発表 

1.論文発表 

なし 

2.学会発表 

1) Tamura C．Regulation of the  

preimplantation genetic testing in Japan: 



136 
 

challenges for the clinical application. 

The 5th World Congress on Controversies 

in Preconception, Preimplantation and 

Prenatal Genetic Diagnosis,Paris, 

November 1-4,2018. 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 

なし 

3.その他 

なし 
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ハイマー病の創薬の展望 

医薬ジャー
ナル 

54 113-
118 

2018 

齋藤明日香、三條伸夫 生涯教育シリーズ95 認知症ト
ータルケア；プリオン病 

日本医師会
雑誌 

147 
特別号
(2) 

S122
S124 

2018 

西田陽一郎、桑原宏哉、三條伸
夫、横田隆徳 

血液脳関門通過型Aβオリゴマ
ー抗体の開発 

神経治療学
会誌 

印刷中  2019 

黒岩義之、平井利明、藤野公裕、
黒川隆史、馬場泰尚 

Parkinson病の手指振戦（丸薬
丸め振戦） 

神経内科 88（1） 77-
81 

2018 

黒岩義之、平井利明、横田俊平、
中村郁朗、西岡久寿樹 

自律神経科学からみた視床下部
の生理学的役割と制御破綻（視
床下部症候群） 
 

神経内科 88（2） 142-
146 

2018 

平井利明、黒岩義之 神経内科学からみた視床下部 神経内科 88（2） 147-
158 

2018 



145 
 

黒岩義之 ISAN2017 & JSNR2017を終え
て 

自 律 神 経 
Auton Nerv 
Syst   

55(1) 59-
61 

2018 

横田俊平、黒岩義之、大西孝宏、
中島利博、中村郁朗、西岡久寿樹 

HPVワクチン関連神経免疫異常
症 候 群  (HANS) と
autoimmune/inflammatory 
syndrome induced by adjuvant 
(ASIA) 

アレルギー・
免疫 

25（6） 786-
793 

2018 

黒岩義之、西岡久寿樹、荒谷聡
子、中島利博、横田俊平、高嶋 
博 

ヒトパピローマウィルスワクチ
ン由来の新規視床下部症候群に
関する基礎的、臨床的考察 

The 
Autonomic 
Nervous 
System 
(Journal of 
the Japan 
Society of 
Neuroveget
ative 
Research) 

55(3) 164-
190 

2018 

船越健悟、三浦真弘、高橋浩一、
平井利明、黒岩義之 

脳脊髄液動態の進化、恒常性、臨
床:UpDate (Update knowledge 
of cerebrospinal fluid: Its 
dynamics, homeostasis, and 
clinical disorders) 

Japanese 
Journal of 
Headache 

45(2) 328-
332 

2018 

平井利明、黒岩義之、高橋浩一 HPVワクチン関連神経免疫異常
症候群（HANS）．(Dynamics of 
cerebrospinal fluid in HPV 
vaccination-associated 
neuroimmunopathic syndrome 
(HANS) ) 

Japanese 
Journal of 
Headache 
 
 
 

45(2) 331 2018 

黒岩義之、平井利明、横田俊平、 
髙橋浩一、中村郁朗、山村隆、 西
岡久寿樹 

脳脊髄液の恒常性：視床下部・脳
室周囲器官の役割(Homeostasis 
of cerebrospinal fluid: Roles of 
hypothalamus and 
circumventricular organs ) 

Japanese 
Journal of 
Headache 

45(2) 332 2018 

藤野菜花、黒岩義之、尾本周、藤
野公裕、馬場泰尚 

視覚誘発電位 脳神経内科 90(1) 103-
115 

2019 
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横田俊平、名古希実、黒岩義之 オキシトシンの制御異常と疾
患：小児科医の立場から～自閉
症スペクトラム症に対するオキ
シトシン治療への展開～ 

脳神経内科 90(3) 270-
274 

2019 

平井利明、黒岩義之、上田陽一 オキシトシンの制御異常：神経
内科の立場から 

脳神経内科 90(3) 275-
283 

2019 

平井利明、黒岩義之 Stiff-person 症 候 群 に お け る
GABA・グリシン作動性神経活
動の低下 

脳神経内科 90(4) 409-
418 

2019 

黒岩義之、平井利明、鈴木可奈
子、馬場泰尚、西岡久寿樹 

視床下部・脳幹におけるGABA
の調節的役割：睡眠、飲水・摂食
行動、飢餓反応、体温、性腺・乳
汁分泌機能、心拍、ストレス反応 

脳神経内科 90(4) 419-
431 

2019 

鈴木可奈子、平井利明、黒岩義
之、馬場泰尚 

神経内科学的観点からみた低体
温症の臨床像 

脳神経内科 90(6) 1-8 2019 

 



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 

平成 30（2018）年度活動状況 

1. 委員会・会議

クロイツフェルト・ヤコブ病サーベイランス委員会・JACOP 運営委員会合同会議

第 1回  日時：平成 30 年 9 月 13 日（木）10：00～17：00 ------------ 資料 1 

平成 30 年 9 月 14 日（金） 8：15～16：00  

 会場：ＪＡ共済ビル カンファレンスホール 1 階 ホール A-D 

 住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町２丁目７−９  

第 2 回 日時：平成 31 年 2 月７日（木）10：00～17：00 

平成 31 年 2 月 8日（金） 8：00～12：00  

会場：シェーンバッハ・サボー（砂防会館別館会議室）木曽 

 住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町 2-7-4（別館）  

クロイツフェルト・ヤコブ病インシデント委員会 --------------------------- 資料 2 

第 1 回 日時：平成 30 年 9 月 13 日（木）17：15～18:15 

場所：JA 共済ビル カンファレンスホール１階  

住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町２丁目７−９ 

第 2回  日時：平成 31 年 2 月 7日（木）17：15～18:15 

場所：シェーンバッハ・サボー（砂防会館別館会議室）木曽 

住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町 2-7-4（別館） 

プリオン病関係班連絡会議 ----------------------------------------------- 資料 3 

日時：平成 30 年 10 月 5 日（金）13 ：30～14:30  

場所：東京イノベーションハブ（東京都立産業技術研究センター）  

〒135-0〒135-006   住所：〒135-0064 江東区青海 2-4-10 海 2-4-10

10〒135-0064 東京都江東区青海 2-4-10064 東京都江東区青海 2-4-10〒135-0064 東

京都江東区青海 2-4-10

プリオン病感性予防ガイドライン委員会 ----------------------------------- 資料 4 

準備委員会 日時：平成 30 年 9 月 13 日（木）18:15～20：00 

場所：JA 共済ビル カンファレンスホール１階  

住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町２丁目７−９ 
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第 1回  日時：平成 30 年 12 月 23 日（日）10：00～12：00 

場所：ビジョンセンター東京駅前 7 階 702 号室 

住所：〒103-0028 東京都中央区八重洲 1-8-17 新槇町ビル 7F 

 

第 2 回  日時：平成 31 年 1 月 21 日（月）18：00 ～20：00 

場所：アルカディア市ヶ谷 5 階 大雪 

                住所：〒102-0073 東京都千代田区九段北 4-2-25 

 

2. 研究報告会 

  合同研究報告会 (以下 3班合同開催) -----------------------------------  資料 5 

「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」 

「プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出と 

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

日時：平成 31 年 1 月 21 日（月）10：00～17：40 

             平成 31 年 1 月 22 日（火）10：30～14：19 

                会場：アルカディア市ヶ谷 5 階 大雪 

住所：〒102-0073 東京都千代田区九段北 4-2-25 

 

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 ------------------ 資料 6 

日時：平成 31 年 2 月 8日（金曜日）13:00 ～ 16:00 

会場：シェーンバッハ・サボウ（砂防会館別館会議室） 

住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町 2-7-4（別館）              

 

3. 参加・協力国際学会 ---------------------------------------------- 資料７ 

  (抜粋) 

学会名：American Academy of Neurology (AAN)  

場 所：Los Angeles, California，USA 

日 時：April 21-27 

 

学会名：PRION 2018 

場 所：Santiago de Compostela, Spain 

日 時：May 22-25, 2018  

 

大会名：Abstracts of the 94th Annual Meeting 2018 

場 所：Louisville, Kentucky，USA 
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日 時：June 7–10 

 

学会名：Asian Pacific Prion Symposium 2018 

場 所：Tokyo, Japan 

日 時：October 4-5, 2018 

 

学会名：The Asian Oceanian Congress of Neurology 2018 

(AOCN 2018)  

日 時：November 8-11  

場 所：Seoul, South Korea 

 

4. 研究業績 --------------------------------------------------------- 資料 8 

        Ae R, Hamaguchi T, Nakamura Y, Yamada M, Tsukamoto T, Mizusawa H, 

Belay ED, Schonberger LB. Update: Dura Mater Graft-Associated 

Creutzfeldt–Jakob Disease-Japan, 1975–2017. MMWR Morb Mortal Wkly 

Rep. 2018; 67(9): 274-278. 
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    【資料－1】 

 

厚生労働行政推進調査事業究費補助金 難治性疾患政策研事業 

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  

クロイツフェルト・ヤコブ病サーベイランス委員会 

JACOP 運営委員会合同会議 

（平成 30 年度 第 1回） 

 
日時：平成 30 年 9 月 13 日（木）10：00～17：00  

平成 30 年 9 月 14 日（金） 8：15～16：00 

※時間は予定 

 

場 所：JA 共済ビル カンファレンスホール 1 階 ホール A-D 

住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町 2丁目 7-9 

 TEL：03-3265-8716 FAX：03-3265-8719 

 

 

プログラム 

 

1. 症例検討 

a. 症例リストの確認 

（新規調査例、再調査例、保留・追加情報必要例、未調査例、自然歴調査例） 

b. 新規症例の検討 

c. 再調査症例（追加情報）の検討 

d. 自然歴調査の報告 

 

2. サーベイランス（患者登録）と自然歴調査に関わる問題 

a. 悉皆性の向上(未回収例の解消) 

b. 診断精度（剖検率）の向上 

c. 自然歴調査の課題とその克服 

d.  その他 

 
3. タブレットの導入 

 

4. その他 
 

5. 次回サーベイランス委員会 JACOP 運営委員会合同会議の日程 

     日 時:平成 31 年 2 月 7 日（木）・ 8 日（金） 

     場 所:シェーンバッハ・サボー 木曽会館 利根会館 
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    【資料－1】 

 

厚生労働行政推進調査事業究費補助金 難治性疾患政策研事業 

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  

 

クロイツフェルト・ヤコブ病サーベイランス委員会 

JACOP 運営委員会合同会議 

（平成３０年度 第 ２回） 
 

 
日時：平成３１年２月７日（木）１０：００～１７：００  

平成３１年２月８日（金）   ８：００～１２：００ 

 
 

会場：シェーンバッハ・サボー（砂防会館別館会議室）木曽 

    住所：〒102-0093 東京都千代田区平河町 2-7-4（別館）  

        TEL : 03-3261-8390（直通） 

 

 

プログラム 

 

1. 症例検討 

１）症例リストの確認 

（新規調査例、再調査例、保留・追加情報必要例、未調査例、自然歴調査例） 

２）新規症例の検討 

３）再調査症例（追加情報）の検討 

４）自然歴調査結果の報告 

 
2. サーベイランスと自然歴調査に関わる問題についての協議 

１）悉皆性の向上（未回収例の解消） 

２）診断精度（剖検率）の向上 

３）自然歴調査の課題 

４）その他 

 
3. その他 

 
 

4. 次回サーベイランス委員会 JACOP 運営委員会合同会議の日程 

日 時:平成３１年９月５日（木） 
         平成３１年９月６日（金） 

場 所: JA 共済ビル、カンファレンスホーム 
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 【資料－2】 

 

平成 30 年度第 1 回 CJD インシデント委員会議事録 

 

日時：2018 年 9 月 13 日（木）17：15-17：45 

場所：JA 共済ビル カンファレンスホール１階  

出席インシデント委員（敬称略） 

北本哲之（東北大学）、黑岩義之（財務省診療所）、三條伸夫（東京医科歯科大学）、

太組一朗（聖マリアンナ医科大学）、田村智英子（FMC 東京クリニック）、塚本

忠（国立精神・神経医療研究センター）、中村好一（自治医科大学）、水澤英洋（国

立精神・神経医療研究センター）、山田正仁（金沢大学） 

議事進行：高柳俊作（東京大学） 

 

1．前回の議事録確認（資料 1） 

特に修正等なく、資料 1 の通り議事録案が認められた。 

 

2．フォローアップ状況（資料 2） 

東京大学の高柳より、資料 2 を用いて、最近のフォローアップ状況に関して、

報告が行われた。インシデント症例は、現在、全部で 17 症例であるが、その内、

1～9 症例目までが、フォローアップ終了しており、10 症例目は、今年で、フォ

ローアップ終了することが確認された。また、これまでの、個票などのデータは、

2011 年以降は、すべて、東京大学の事務局に存在する事が報告された。 

 

事例 16：フォローアップが必要である症例が 22 例あるのに対して、前回のイン

シデント委員会開催時点(2018 年 2 月)では、フォローアップ可能な症例は 3 例

しかいないという事であった。しかし、その後、当該病院が、電話や手紙などで

連絡をつけていただいた事で、フォローアップ可能な症例は 8 例に増加した事

が報告された。 

 

事例 17：前回のインシデント委員会(2018 年 2 月)では、フォローアップ調査（フ

ォローアップ対象者の絞り込み方法の詳細説明や個票提出など）に協力的では

ないことが報告された。しかし、当該病院から、資料 2-2 のごとく、病院長名で、

調査に協力する旨が記載された文書が、事務局に送付された。また、併せて、リ

スク保有可能性者のデータ（イニシャル、生年月日）と、フォローアップ可能な

症例（リスク保有可能性者 10 名中 1 名のみ）の個票も送付された事が報告され

た。 
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 【資料－2】 

 

3.  インシデント可能性事例の問い合わせ、対応について 

・前回委員会からの継続協議 

①CJD 患者の頸椎椎弓形成術後の対応について（神奈川県の病院の件,資料 3） 

 神奈川県の病院から、CJD 疑いと診断された症例の頸椎椎弓切除術後の対応

に関して問い合わせがあり、前回のインシデント委員会で協議されていた。本症

例は、手術記載によると、頸椎椎弓切除術時では、硬膜損傷がないという記載が

ある事を確認し、インシデント症例ではない事が確認されていた。しかし、手術

器具の滅菌方法が、感染ガイドラインに則っているかどうかも、可能な範囲で確

認する方針となったために、聖マリアンナ医科大学の太組先生が、当該病院の訪

問調査を行い、その調査に関する報告が行われた。手術器具の滅菌条件が確認さ

れ、感染ガイドラインに準拠していることが確認された。（資料 3-1,2 参照） 

 

②CJD 患者の前腕内シャント術後の対応について（新潟県の病院の件, #6568、

資料 4-1,2,3） 

新潟県の病院から、CJD 患者の前腕内シャント術後の対応に関して、問い合わ

せがあり、前回インシデント委員会で協議されていた。本症例は、2018 年 1 月

15 日に、透析のために、前腕内シャント設置術を施行した。その後、認知機能

低下が著しく、MRI や脳波などで、CJD ほぼ確実例と診断された。本症例が、

vCJD ならば、インシデント症例になる可能性があり、新潟大学の春日先生によ

り、サーベイランス調査を行っていただいた。（資料 4-1,2,3 参照）その調査によ

ると、本症例は、vCJD である可能性は少なく、インシデント症例ではない事が

確認された。 

 

新規問い合わせ事案 

③石川県の孤発性 CJD インシデント可能性症例について（＃6172、資料 5-1,2,3,4） 

石川県の病院において、孤発性 CJD 症例（サーベイランス番号＃6172）に対

して、発症後に、慢性硬膜下血腫の手術を行った事案が報告された。当該病院に

関して、手術器具の滅菌条件の確認が行われた。（資料 5-2）ウォッシャーディス

インファクターとして、サクラ精機の WUS-3100 が使用されていたが、サクラ

精機に問い合わせて、熱水処理が 93 度 10 分行われており、感染予防ガイドラ

インに準拠している事が確認された。（資料 5-3,4）上記以外の滅菌条件に関して

も、すべて感染予防ガイドラインに準拠しており、本症例は、インシデント症例

ではない事が確認された。 

 

④CJD 患者のルンバールについて（資料 6） 

 CJD 症例のルンバールに関して、東京医科歯科大学の三條先生に問い合わせ
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があった事が報告された。ルンバールで使用した圧棒がガラス棒であり、当該症

例後も、別の症例で使用していたとの事であった。同様のケースに関しては、過

去にもインシデント委員会で協議された事があり、髄液が逆流する事は考えに

くいため、このようなケースは、インシデントには該当しないという結論であっ

た。従って、本症例も、インシデント症例ではない事が確認された。 

 

4.  ホームページ作成について（資料 7） 

インシデント委員会のホームページ作成に関して、協議された。当初案（資料

7）を提示したが、インシデント症例におけるリスク保有可能性者やその家族が

供覧しても理解できるように、医療従事者用と患者・家族用に分けて、作成して

いく方針が確認された。また、サーベイランス委員会のホームページの修正と協

同して、行っていく方針も確認された。 

 

5.  その他 

 プリオン病感染予防ガイドラインに準拠した滅菌条件の遵守に関して、協議

が行われた。滅菌条件を遵守するように、脳神経外科学会でも活動を行ってきた

が、さらに一層、活動を進めていく必要がある事が確認された。また、プリオン

病感染予防ガイドラインの遵守を、特定機能病院などの条件にできないか、厚生

労働省等に交渉する方針も確認された。 
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平成 30 年度第 2 回 CJD インシデント委員会議事 

 

日時：2019 年 2 月 7 日（木）17：15 頃- 

場所：シェーンバッハ・サボー 木曽会議室  

インシデント委員（敬称略） 

北本哲之（東北大学）、黑岩義之（財務省診療所）、斉藤延人（東京大学）、三條

伸夫（東京医科歯科大学）、太組一朗（聖マリアンナ医科大学）、田村智英子（FMC

東京クリニック）、塚本忠（国立精神・神経医療研究センター）、中村好一（自治

医科大学）、水澤英洋（国立精神・神経医療研究センター）、山田正仁（金沢大学） 

田中 彰子（厚生労働省健康局難病対策課） 

 

議題 

1．前回の議事録の確認（資料 1） 

2．フォローアップ状況（資料 2 取扱い注意） 

3.  インシデント可能性事例の問い合わせ、対応について 

①CJD 患者の慢性硬膜下血腫術後の対応について（神奈川県の病院の件,#6886,

資料 3） 

②CJD 患者の頸椎症術後と病理検体の対応について（広島県の病院の件,#6384,

資料 4） 

③CJD 患者の剖検について（新潟県の病院の件,#6936,資料 5） 

4.  その他 

①ホームページの件 

②倫理申請の件 

③感染予防ガイドライン改訂の件  
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インシデント委員会名簿 

 

 

  
研究者名 所属機関  部署 役職 

委員長 齊藤  延人 東京大学大学院医学系研究科脳神経外科学 教授 

委員 水澤  英洋 国立精神・神経医療研究センター病院 理事長 

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 

北本  哲之 東北大学大学院医学系研究科病態神経学分野 教授 

中村  好一 自治医科大学公衆衛生学 教授 

黑岩  義之 財務省診療所 診療所長 

太組  一朗 日本医科大学武蔵小杉病院脳神経外科 講師・医長 

田村  智英子 FMC 東京クリニック 遺伝カウンセラ

ー 

三條  伸夫 東京医科歯科大学大学院脳神経病態学（神経

内科学） 

プロジェクト 

教授 

事務担

当 

高柳 俊作 東京大学医学部附属病院 助教 

塚本  忠 国立精神・神経医療研究センター病院（神経

内科） 

医長 
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平成30年度プリオン病関係班連絡会議

厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等克服研究事業（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
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
国立開発法人日本医療研究開発機櫛難治性疾患実用化研究事業

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

プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班

JapaneseConso抗iumofPrionDisease(JACOP)

日時：平成30年10月5日（金） 13 ：30～14:30

場所：東京イノベーションハブ（東京都立産業技術研究センター(TIRI) :中2階）

{1］当番議長からの挨拶（当番議長：山田正仁）

[2]各研究班から

①プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班から（担当：塚本忠）

②プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班から（担当：山田正仁）

③プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出とその検証に用いる遺伝性

プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班から（担当：佐藤克也）

{31共同研究プロジェクト

①JACOPから（担当：塚本忠）

[4]その他

{5]今後の予定（現在判明分）

①日時：平成31年1月21日（月） 、 22日（火） 、場所：アルカディア市ケ谷

「プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」

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

リオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料の収集班」

合同研究報告会（班会議）

②平成31年2月7日 （木） 、 8日（金） 、場所：シェーンバッハ・サボー

平成30年度第2回CJDサーベイランス委員会・ JACOP運営委員会、インシデント委員会、全国担

当者会議

【資料-3】
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厚生労働行政推進調査事業費補助金 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 

 

プリオン病感染予防ガイドライン作成委員会 議事要旨 

 

日時：平成 30 年 12 月 23 日（日） 10 時 ~ 12 時 

場所：ビジョンセンター東京駅前   7 階 702 号室 

住所：〒103-0028 東京都中央区八重洲 1-8-17 新槇町ビル 7F 

電話：03-6262-3553  

URL: https://www.visioncenter.jp/tokyo/ekimae/access 

参加者：別添 （出席者 及び 欠席者） 

陪 席：塚本忠、中川 （プリオン病サーベイランス班事務局） 

 

 

【資料】 

1. 厚生労働省からの協力要請通知 

2. 委員名簿 

3. プリオン病感染予防ガイドライン 2008 およびその概要版（外部委員のみ） 

4. 中山先生のガイドラインに関するメモ 

5. Minds2014 版と Minds2017 版の比較メモ 

6. 基本方針と作業スケジュール案 

7. 執筆項目および担当者案 

 

【議事】 

1. 研究代表者の水澤委員長から挨拶の後、出席者の自己紹介があった。 

2. 水澤委員長からプリオン病感染予防ガイドライン（2008 年度版）作成の状況を中心に

それ以前の状況と近年の 2008 年度版改訂の努力が継続していたことなどの背景が説明

された。本年 9 月の本委員会の準備会である打合会での議論が紹介され，日本神経学会

と合同で作成することと委員会の構成案について承認された。 

3. 中山委員よりガイドライン作成の一般的な原則が説明され、本ガイドラインは

Minds2017 に準拠してクリニカルクエスチョン形式で作成することとなった。 

4. 執筆項目とその担当者について資料に基づいて種々議論が行われた。その結果、 

① ＃1 の総論はタイトルも内容を表すように分かりやすくすることとなり、非侵襲的

処置や介護の項目をその次に持ってくることが提案された。 
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②＃14 は＃4 と重複しており、むしろ担当者は同じで、インシデント委員会での活動か

らのメッセージを紹介する方が良いとの提案があった。 

③＃11 はパーキンソン病などの神経変性疾患の原因蛋白もプリオン様の伝播を来すこ

とが知られてきており、新しく章立てされたことが説明された。 

④対象については神経内科、脳外科医を含む一般の医師とし、看護師や介護士などにつ

いては一章設けているが、一般人の関心にまで広げることはしないことなった。 

⑤呼吸器内視鏡についてより侵襲的ではないかとの意見があり、呼吸器内科の委員の必

要性について議論されたが、その頻度が低いことや大部分を占める孤発性ヤコブ病では

感染性はほぼ無視できることから、現時点で委員としての参加は求めないこととなった。 

⑥プリオン滅菌の原則として汚染された手術器具等を乾燥させないことの重要性が指

摘され、プレバキュウムの記載の折には注意が必要との意見が述べられた。この点は、

前回の作成過程でも強調され議論されたことが報告された。 

⑦黒岩委員会から執筆担当を交代したいとの希望が述べられ、事務局と相談することと

なった。＜会議終了後、黒岩委員から話し合いの結果、看護の処は高尾委員が中心とな

ること、総論部分は協力者を探してみることが報告された。＞ 

⑧CQ に基づき日本医学図書館協会から文献検索をしてもらうが、教科書的な知識など

に相当するバックグラウンド・クエスチョンについては膨大な数になることも予測され

ることもあり、依頼しなくても良いとの示唆があった。 

5. 資料に基づき作成作業のスケジュール案が説明され承認された。2019 年度内に完成の

予定である。次回の委員会は 1 月 21 日の合同班会議の第一日目の終了後となった。 

6. その他、種々意見交換が行われた。 
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厚生労働行政推進調査事業費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班 

第 2 回プリオン病感染予防ガイドライン作成委員会議事要旨（案） 

 

場所：平成 31 年 1 月 21 日（月） 18：00-20：00 

会場：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:03-3261-9931 

   http://www.arcadia-jp.org/access.htm 

 

出席：≪委員≫水澤英洋（国立精神・神経医療研究センター）・黒岩義之（財務省診療所） 

山田正仁（金沢大学病院神経内科）・高柳俊作（齋藤延人委員代理、東京大学脳神経

外科学）・太組一郎（聖マリアンナ医科大学脳神経外科学）・高尾昌樹（埼玉医大国際

医療センター神経内科）・中村好一（自治医科大学公衆衛生）・毛利資郎（東北大学大

学院医学系研究科）・田村智英子（FMC 東京クリニック医療情報・遺伝カウンセリン

グ部）・上寺祐之（東京医療保健大学・東京大学医学部附属病院（日本手術医学会））・

戸所大輔（群馬大学眼科学教室(眼科学会)）・後藤田卓志（日本大学病院消化器内科

（消化器内視鏡学会））・松下和彦（川崎市立多摩病院整形外科（整形外科学会）） 

≪評価・調整委員≫中山健夫（京都大学大学院医学研究科健康情報学）・佐々木秀直

（北海道大学大学院医学系研究科神経内科）・矢部一郎（佐々木秀直委員代理、北海

道大学大学院医学系研究科神経内科）・楠 進（近畿大学医学部神経内科）・三條伸夫

（東京医科歯科大学神経内科） 

陪席：河合富士美（日本医学図書館協会）・高橋陽子（公益財団法人脳血管研究所 附属美原

記念病院）・塚本 忠（国立精神・神経医療研究センター）・中川いずみ(プリオン病サ

ーベイランス事務局) 

欠席：≪委員≫大久保 憲（医療法人平岩病院（日本手術医学会））・西原達次（九州歯科大

学（日本歯科医師会）） 

≪評価・調整委員≫村山繁雄（東京都長寿医療センター神経内科・ブレインバンク） 

   （敬称略・順不同） 

【資料】 

1. 前回議事要旨（案） 

2. 各項目・担当の CQ 案 

3. 委員名簿（出席・欠席） 

4. 作成作業のスケジュール 
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【議事】 

1. 前回の議事要旨が承認された。 

2. 参加者が順に自己紹介を行った。 

3.  水澤委員長より重ねて美原記念病院の高橋看護部長と日本医学図書館協会の河合様の

紹介があった。 

4. 水澤委員長より 1 月 18 日の日本神経学会のガイドライン統括委員会にて本ガイドライ

ンが本研究班と日本神経学会との合同で作成されることが承認されたことが報告され

た。その時の他のガイドライン作成委員会の構成から中山委員は評価調整委員でなく外

部委員として参加していただくのがよいとの提案があり承認された。長崎大学の佐藤教

授は髄液検査に詳しく、以前の改訂案の列挙作業にも参加していたことから、評価調整

委員として推薦することが提案され承認された。 

5.  資料に基づき各委員から提案された CQ 案について項目毎に審議を行い以下のような

意見や方針が確認された。 

＊全体に関わること 

1) 中山委員より以下の説明があった。ガイドラインのポイントは推奨を出すことにある

が、プリオン病の場合は解説に留まる事(background question)も多い。 初から、推奨

を出す CQ とそうでない CQ とは区別して考えるのが良い。文献検索も推奨を出す CQ に

は是非必要だが、そうでないものについては膨大な数になる可能性もある。 

2) 各章の順番についても意見が求められ、手術器具全般についての第 4 章を脳外科につ

いての第 3 章と入れ替える方が良いとの意見があった。 

3) 滅菌、不活化、消毒、感染予防など様々な用語が混在していることについて、同じ状

況では統一するが、必要な言い回しのために異なる表現を使うこともありうる。 

4) 語尾の質問の仕方はできるだけ統一する。 

5) 基本的には、プリオン病の患者さんを対象として感染を予防するためにはどうするか

を記述する。プリオン病かどうか分からないときは原則としてプリオン病の可能性があ

るとして扱う。可能性の高い低いで対応に違いが必要な場合はそのように記載する。 

6) 本文中では原則としてプリオン病と言う表現を用いる。 初にプリオン病、クロイツ

フェルト・ヤコブ病、などの相互関係を説明するとともに、略語の対応表を付けて用語の

説明をする。 

7) 輸血、血液製剤、プラセンタ注射（韓国の品物はヒト材料を用いており、プリオン病

感染の可能性があると注意書きに書いてある）などの扱いについては、前回も議論があっ

たようにこのガイドラインでは扱わない。輸血、血液製剤、臓器移植などについては感染

性のリストなど必要な項目で触れることになる。 

 

＊個別の項目の CQ 

第 1 章：現行版では総論に感染性についての記述があったことから、プリオンの感染の
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特徴についての CQ を追加する。 

第 2 章：プリオンの滅菌法という表現にはいろいろな種類の滅菌法が含まれる。 

第 3 章：ステラッド滅菌という言葉は脳外科医でも知らないこともあるとのことで、括

弧内などに説明を加える。ステラッド滅菌にも MX あるいは 100 など機能に違いがある

ことから、本文でそのことを記載する。インシデントに関しては別に章立てして説明する。 

第 4 章：プレバキュームについては多くの手術器具の滅菌には必要とされるも、プリオ

ンの滅菌では避けるべきとの意見もあり、今後議論を重ねてゆく。 

第 5 章：CQ5-2 は第 4 章でカバーできそうであり削除する。サーベイランスデータでプ

リオン病の診断が付いてから眼科手術を受ける例が 2.3%もあり、適切な推奨文を記述し、

学会などで周知してもらう必要がある。 

第 6 章：歯科について西原委員は欠席であったが、特に他の委員から意見はなかった。 

第 7 章：ハイリスク手技は脳外科とも共通し連携を密にして作業を進める。整形外科に

ユニークな手術器具以外の共通する手術器具については第 4 章でカバーする。GSS など

の病型があり、プリオン病と分かっていて手術をせざるを得ないときもあると推定され

る。 

第 8 章：消化管内視鏡検査について、sCJD と vCJD とでプリオンの感染性は全く異な

り、適切な対応の仕方が必要である。 

第 9 章：非侵襲的医療行為と看護ケアで「看護」にはケア、処置も含むので、CQ を「看

護はどのように・・」とする。 

第 10 章：剖検・病理標本作成からは「（含む針刺し事故）」は削除し、むしろ脳外科手術

のところで扱う。 

第 11 章：アルツハイマー病、パーキンソン病、多系統萎縮症などの神経変性疾患におけ

るプリオン現象については、パーキンソン病での DBS もあり実際的なニーズがある。 

第 12 章：倫理的問題と心理的・社会的支援と社会的問題はこの章で扱う。 

第 13 章：項目のタイトルを経済的問題とする。 

6. 今後のスケジュールについて 

1) 水澤委員長から、本日の審議の結果を反映した CQ 案を明日までに配信するので、確

認あるいは必要な場合は再修正を行い、返送してもらってから確定するという手順が説

明された。その後、河合様に送付して文献検索をお願いする。 

2) 日本医学図書館協会の河合様から、文献検索を希望する CQ については、①英文のキ

ーワード、②基本文献を提出してほしいとの依頼があった。 

3 ）スケジュール表の「3 月の読み合わせ」は、まだそこまでは行かないと思われるの

で、4 月以降に遅らせることになること、その時はできるだけ早く日程調整を行うとの

説明があった。 

（文責 塚本） 

 

162



 【資料－4】 

 

プリオン病感染予防ガイドライン作成委員、評価・調整委員 

  氏名 所  属 

委員 水澤英洋 国立精神・神経医療研究センター 

委員長 黒岩義之 財務省診療所 

委員 塚本 忠 国立精神・神経医療研究センター病院脳神経内科 

委員 山田正仁 金沢大学病院神経内科 

委員 齋藤延人 東京大学脳神経外科学 

委員 太組一郎 聖マリアンナ医科大学脳神経外科学 

委員 高尾昌樹 埼玉医大国際医療センター神経内科 

委員 中村好一 自治医科大学公衆衛生 

委員 毛利資郎 東北大学大学院医学系研究科 

委員 田村智英子 FMC 東京クリニック遺伝医療情報カウンセリング部 

委員 大久保憲 医療法人平岩病院（日本手術学会） 

委員 上寺祐之 東大病院手術部特任研究員（登録診療員） 

委員 戸所大輔 群馬大学眼科学教室(眼科学会) 

委員 後藤田卓志  日本大学病院（消化器内視鏡学会）  

委員 松下和彦 川崎市立多摩病院整形外科（整形外科学会） 

委員 西原達次 九州歯科大学（日本歯科医師会） 

評価・調整委員 村山繁雄 東京都長寿医療センター神経内科・ブレインバンク 

評価・調整委員 中山健夫 京都大学大学院医学研究科健康情報学 

評価・調整委員 佐々木秀直 北海道大学大学院医学系研究科神経内科 

評価・調整委員 楠 進 近畿大学医学部神経内科 

評価・調整委員 三條伸夫 東京医科歯科大学神経内科 

評価・調整委員 佐藤克也 長崎大学大学院医歯薬学総合研究科 

日本図書館協会 河合富士美 特定非営利活動法人日本医学図書館協会 

委員協力者 髙橋陽子 公益財団法人脳血管研究所 附属美原記念病院 

委員協力者 浜口 毅 金沢大学病院神経内科 

委員協力者 高柳俊作 東京大学脳神経外科学 

委員協力者 有吉 渉 九州歯科大学歯学部健康増進学講座感染分子生物学分野 
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厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業(難治性疾患政策研究事業）

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班

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

プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班

国立研究開発法人日本医療研究開発機構(AMED)難治性疾患実用化研究事業

プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス

創出とその検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査

と画像・生体材料の収集班

平成30年度合同研究報告会

プログラム・抄録集

日時：平成31年1月21日（月) 10:00～17:40

平成31年1月22日（火） 10：30～14： 19

場所：アルカディア市ヶ谷5階大雪

〒102-0073東京都千代田区九段北4-2-25

TEL:03-3261-9921,FAX:03-3261-7760
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平成30年度合同研究報告会

研究班一覧

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

プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス

創出とその検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査

と画像・生体材料の収集

研究開発代表者 佐藤克也

事務局：〒852-8520長崎県長崎市坂本町1-7-1保健学科棟5階

長崎大学大学院医療科学専攻保健科学分野（神経内科学）

TEL:095-819-7991,FAX:095-819-7991

E-mail: satoh-prion@nagasaki-u.ac.jp

http://Ⅷ州2.am・nagasaki-u.ac.jp/prion-cjd
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「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する鯛査研究班」

『プリオン病のサーペイランスと感染予防に関する鯛査研究班」
「ブリオン病の早期診断基率の作成を目指した新たなエビデンス創出と

その検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床鯛存と画像･生体材料の収築班」

平成30年度合同研究報告会プログラム

平成31年1月21日（月) 10:00～17:40

＊ブリオン鰯のサーペイランスと惑柴予防に関する鯛査研究班発褒時間10分（発表7分､質疑応答3分）

－1－

(敬称略）

開始時間 演題番号 研究分担者 演胆 演者

10:00 研究代表者挨拶（プリオン痢及び遅発性ウイルス感染症に関する餌査研究班山田正仁）

10:05 研究代表者挨拶（プリオン銅のサーベイランスと感染予防に関する鯛査研究班水悪英洋）

10;10
研究開発代表者挨拶（プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出と
その検胚に用いる遺伝性ブリオン病未発症例の臨床鯛査と画像･生体材料の収集班佐藤克也）

10:15 厚生労働省健康局難病対策謀／国立保健医療科学院(FA事務局)/日本医掘研究開発機構(AMED）ご挨拶

1.ズノオン癖のサーベイランスと感染予防彫,t『 （ｿ03麺～ｿ“5）

【ブリオン病のサーペイランスと感染予防に閥する潤査研究班】
座長：水迩英洋

10:25 1－1 中村好一 サーペイランス結果に基づく本邦のブリオン病の疫学 小佐見光樹

10:35 1－2 金谷泰宏 プリオン病サーペイランスデータの管理･運用の研究 金谷暴宏

10:45 1－3 水海英洋 サーペイランスの賭問題:未回収畑査表とその対策について 塚本忠

〃･プリォン癖のサーベイランスと感染予防尉,f2〃0錨～肱諏ノ

【ブリオン痢のサーペイランスと感染予防に閲する餌査研究斑】
座長：道勇学

10:55 1－4 佐々木秀直 平成30年度北海適地区のサーペイランス状況について 矢部一郎

11:05 1－5 青木正志 平成30年度東北地方におけるプリオン病のサーペイランス状況 青木正志

11:15 1－6 山田正伝 北陸地方におけるブリオン病の検肘 坂井健二

田.カオン篇のサーベイランスと感禁予防Part3〃比お～J2鋪ノ

【ブリオン病のサーペイランスと感染予防に閥する鯛査研究班】
座長：望月秀樹

11:25 1－7 道勇学 最近の愛知､岐阜､三且の3県におけるプリオン病サーペイランス結果 福岡敬晃

11:35 1－8 田中章景 2018年度神奈川･山梨･静岡県におけるサーペイランス鯛査報告 岸田日帯

11:45 1－9 阿部康二 中国四国地区におけるプリオン病サーペイランス 佐藤恒太

11:55 1－10 松下拓也 九州･山口･沖縄地区のプリオン病サーペイランス解析結果 松下拓也

12:05－13:05

昼食
＊ブリオン病及び遅発性ウイルス感嘩鐸に関する畑査研究班研究者会臓(ブリオン分科会）

＊プリオン病のサーペイランスと感染予防に閲する凹査研究班研究需会腿
*ブリオン嵩の早期診断基単の作成を目指した新たなエピデンス創出とその検鉦に用いる
遺伝性ブリオン痢未発症例の瞳床眼査と画像･生体材料の収築班研究宕今燭

”ズノオン篇のサーベイランスと感禁予防彫「てイ〃3f“～ｿ欽妬ノ

【ブリオン鯛のサーペイランスと感染予防に関する鯛査研究班】
座長：阿部康二

13;05 1－11 望月秀樹 他魎設共同によるブリオン病在宅鯵療システムと今年度の近股ブロックにおけるブリオン病サーペイランス状況 奥野甑禎

13:15 1－12 齊藤延人 ブリオン病の二次感染リスク保有可能性者のフォローアッブに関する研究 齊繭延人

13:25 1－13 太組－朗
2008年ブリオン病感染予防ガイドラインはなぜ遵守されないのか
一独自対応策の策定がガイドライン遵守の妨げになる_

太組－朗

V,ブリオン簿のサーベイランスと感染予防痴冗5〃訣蕗～ﾉ4:巧ノ

【プリオン鋼のサーペイランスと感染予防に関する鯛査研究班】
座長：太組－朗

13:35 1－14 凧岩砿之 本邦のプリオン病サーペイランス事菓で検肘した周期性脳波異常の臨床的怠独 黒岩孤之

13:45 1－15 村山繁雄 ウェルニッケ脳症を合併したプリオン病一終末期治療に閲する考察 村山繁雄

13:55 1－16 原田雅史 GSS病における瞳巾壷両僅および磁気共鳴スペクトロスコピー 麓田浩司

14;05 1－17 小野寺理 MRI拡散強鯛画像で両側尾状核に高低号を埋めた63趣女性例 春日健作

Ⅵズノオン病のサーベイランスと感染予防Part6〃4F巧～J4f45ノ

【ブリオン病のサーベイランスと感染予防に閥する鯛査研究班】
座長：松下拓也

14:15 1－18 佐願克也
プリオン鯛サーペイランスにおける､ヒトプリオン病の患者の髄液中のバイオマーカーと異常ブリオン蛋白賦験
管内墹幅法(RT-QUIC法)の解析

佐禧克也

14:25 1－19 村井弘之 GSS-P102Lの臨床疫学的検肘;北部九州と南部九州の差 村井弘之

14:35 1－20 三條伸夫 わが国におけるGSS-P105L変異の臨床･検査所見の特徴 古川迪子

Ⅷスノオン癖のサーベイランスと鐸予防師パフ〃ｲf術～巧〃5ノ

【ブリオン病のサーペイランスと感染予防に関する澗査研究班】
座長： 田村智英子

14:45 1－21 中村好一 コドン129多型がブリオン病の発症に及ぼす影容:サーペイランスデータを用いた症例対照研究 小佐見光樹

14:55 1－22 北本哲之 サーベイランス遺伝子解析 北本哲之

15:05 1－23 田村智英子
プリオン鋼患者の家族に対する心理支擾､過伝子検査ガイダンスのための資材作成､および､遺伝性プリオン
病着床前診断に関する情報収築報告

田村智英子

15:15－15:30 休憩
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平成31年1月22日（火) 10:30～14:19

＊ブリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する閣査研究斑発表時間13分（発表9分､質疑応答4分）

ブリオン病の早期鯵断基準の作成を目損した新たなエビデンス創出とその検鉦に用いる遺伝性プリオン病未発症例の函床鯛査と画像･生体材
料の収集現:発表時間13分（発表9分､質疑応答4分）

－2－

(敬称略）

開始時間 洩題番号 研究分担者 演題 演者

唾プリオン諏鯉ガイFラインの改灯陸'てI （ﾉ5:”～16F”ノ

【プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する鯛査研究班】
座長：高尾昌樹

15:30 1－24 水浬英洋
ブリオン病のサーペイランス･感染予防に関する鯛査･研究:サーペイランスと自然歴鯛査一体化後の自然歴
研究登録数の推移と委員会資料の電子化

水浮英洋

15:43 1－25 坪井砥夫 コドン102変異を有するGSSの出身地別の瞳床症状､検査所見の比較研究 坪井猛夫

15:56 1－26 浜口殻 MM2視床型孤発性Crcutzfcldt戸Jakob街の圏床像 浜口殻

Ⅸスノオン謬銭がｲFﾗｲﾝの改〃駒ff2〃6:09～I6f妬ノ

【プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する畑査研究班】
座長： 佐々木真理

16:09 1－27 山田正に
‘孤発性CreutzfeIdt-Jakob病，と鯵断されている症例の中に医原性CreutzfeIdt-Jakob病症例が含まれている
可能性についての検肘

浜口毅

16:22 1－28 岩崎靖 プリオン病自験100剖検例の網竪的検肘 岩崎靖

16:35 1－29 商尾昌樹 プリオン病の剖検率向上を目指した体制構桀とプリオン病剖検リソースの確立 高尾昌樹

X､プリオン”鰯ガイ侭ﾗｲﾝの改〃偽威3（I“8～〃;2刀

【プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する鯛査研究班】
座長： 西田教行

16:48 1－30 佐々木真理 早期プリオン病のMRI拡散異常域自動定母化ソフトウェアの開発 山下典生

17:01 1－31 北本哲之 医原性プリオン鯛である､硬膜移植後CJDと成長ホルモン製剤投与後CJDについて 北本哲之

17:14 1－32 西田敦行 エンドポイントQUICによるprionscedingactivity定量法の妥当性検肘 西田教行

〃ブリオン癖の早“鑑の鯉〃ス27～”f40ノ

【プリオン痢の早期鯵断基準の作成を目指した新たなエビデンス創出とその検証 座長：佐藤克也
に用いる週伝性ブリオン病未発症例の臨床凹査と画像･生体材料の収集班】

17:27 1－33 佐繭克也 プリオン病における次世代型QUIC法の開発 石梱大輔

17:40終了

開始時間 演囲番号 研究分担者 演魍 演者

廻壷窒蛙歴化睦令鰯炎(評Eﾉのサーベイランスと珍厩が〃ごﾗｲﾝの改灯殉,tノ （'0;”～〃:”ノ

【プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する凹査研究班】
座長：楠原浩一

10:30 2－1 岡 明 亜急性硬化性全脳炎患者に関する疫学畑査サーベイランス2018 岡明

10:43 2－2 野村恵子 亜急性硬化性全脳炎に対するリバビリン治療に間する全国調査 野村恵子

10:56 2-3 砂川富正
亜通性硬化性全脳炎(SSPE)の発生状況(統粗）

－特定疾患治鯉研究車業データの解析及びSSPE発生率の推定一
砂川富正

極亜急性痩化鮮金鎧盗信SP旬のサーベイランスと戯擬ガイ渡ラ城ﾝの改〃駒rt2（〃:”～〃3忽ノ
【ブリオン病及び遅艶性ウイルス感竿痔に関する鯛査研究斑】

座長；岡明

11309 2-4 長谷川俊史 亜盆性硬化性全脳炎における髄液麻疹抗体価隅性基準の検肘 松亜武志

11:22 2-5 細矢光亮 亜急性硬化性今脳炎における髄液麻疹抗体EIA価の検肘 前田創

11:35 2-6 楠原浩一 SSPE患者由来人工多能性幹細胞(iPSC)のからのCcrCbralOrgan◎idの作製 楠原浩一

11:48-12:48
昼食

*プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する鯛査研究班研究者会臆〈SSPE分科会･PML分科会）

期Ⅸ進行性多巣性白率症(“ﾉのサーベイランスと診僚ガイ渡ﾗｲﾝの改師師rtF〃公細～”;40ノ

【プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する鯛査研究班】
座長：三條伸夫

12;48 2－7 三浦砿治 本邦発症PML症例に対する新サーペイランス鯛査登録システム(平成30年度） 三浦砿治

13:01 2-8 西條政幸 日本における進行性多巣性白質脳症の実験室サーペイランスおよびその臨床的･疫学的特徴 中道一生

13:14 2-9 阿江竜介 サーペイランス結果に基づく本邦のPMLの記述疫学 小佐見光樹

13:27 2－10 高橘和也 長期フィンゴリモド服用している多発性硬化症患者の免疫学的検肘 高橋和也

X収進行性多巣性白…(恥ﾉのサーベイランスと診凝が〃ごﾗ･ﾝの改〃比rt2（ﾉ3:40～J4:J9ノ
【ブリオン病及び邇晶件ウイルス感染症に関する凹査研究題】

座長：高椙和也

13:40 2－11 鈴木忠樹 園寸戚塗症研究所感染病理部におけるPMLの病理組繊検体の解析 高機健太

13:53 2－12 三條伸夫 コントロールされた炎症反応と制御系免疫反応がPMLの予後に関わっている 三條伸夫

14:06 2－13 曾竹基弘
進行性多巣性白質脳症(PML)診療､1年間の進歩
－疾患修飾療法関連PMLを中心に－

雪竹基弘

14:19終了
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Update: Dura Mater Graft–Associated Creutzfeldt-Jakob Disease — 
Japan, 1975–2017

Ryusuke Ae, MD, PhD1; Tsuyoshi Hamaguchi, MD, PhD2; Yosikazu Nakamura, MD1; Masahito Yamada, MD, PhD2; Tadashi Tsukamoto, MD, PhD3; 
Hidehiro Mizusawa, MD, PhD3; Ermias D. Belay, MD4; Lawrence B. Schonberger, MD4

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is a fatal neurodegenerative 
disorder that, according to the most well-accepted hypothesis 
(1), is caused by replicating, transmissible, abnormal forms of 
a host-encoded prion protein (prions). Most CJD cases occur 
spontaneously (sporadic CJD) or are inherited (genetic CJD). 
Iatrogenic CJD can occur after exposure to prion-contaminated 
instruments or products in medical/surgical settings. Cadaveric 
dura mater graft–associated CJD (dCJD) accounts for a 
common form of iatrogenic CJD. This report summarizes 
the epidemiologic features of 154 cases of dCJD identified 
in Japan during 1975–2017; these cases account for >60% 
of dCJD cases reported worldwide (1,2). The unusually high 
prevalence of dCJD in Japan was first reported in 1997 (3). In 
2008, a single brand of graft (Lyodura [B. Braun Melsungen 
AG, Melsungen, Germany]), frequently used as a patch in 
neurosurgical procedures, was identified as the probable vehicle 
of transmission (4). No international recall of the implicated 
Lyodura occurred, the product had a relatively long shelf life, 
and the grafts were used frequently in Japanese patients with 
non–life-threatening conditions (4,5). Since 2008, additional 
cases have been ascertained, reflecting the identification of 
previously missed cases and the occurrence of new cases with 
longer latency periods (interval from exposure to symptom 
onset) for dCJD (up to 30 years), underscoring the importance 
of maintaining surveillance for dCJD.

In 1996, after the first report of variant CJD (the human prion 
disease caused by the agent of bovine spongiform encepatha-
lopathy [“mad cow disease”]) in the United Kingdom (6), 
the nongovernmental Japanese CJD Surveillance Committee 
(J-CJDSC), with support from the Japanese Ministry of Health, 
Labour, and Welfare, conducted a preliminary nationwide mail 
survey to identify cases of human prion disease in Japan; since 
1999, J-CJDSC has maintained a national CJD registry (7). 
J-CJDSC members investigate each reported suspected CJD 
case in cooperation with CJD specialists in each prefecture. 
The methods for identifying dCJD cases in Japan have been 
described previously (5,7,8). All identified CJD cases, including 
cases of dCJD, are entered into the J-CJDSC database, which 
contains demographic and clinical information, including a 
detailed history of any surgical procedures and international 
travel and CJD laboratory test results (including cerebrospinal 
fluid analyses and genetic testing) (7).

Among 829 identified physician-diagnosed cases of CJD 
during 1979–May 1996, a total of 43 (5%) patients had 
received a dura mater graft as part of a surgical procedure 
(typically a patch during neurosurgery); 41 (95%) of these 
dCJD patients had received a Lyodura graft (3). A 1987 U.S. 
investigation of a dCJD case found that Lyodura produced 
before May 1987 carried an unusually high risk for dCJD 
because of the contamination-prone method of production 
(9,10); after that report, the manufacturer reported revising 
its collection and processing procedures to reduce the CJD 
transmission risk.

By 2008, a total of 132 dCJD cases had been reported in 
Japan, and among 120 (91%), Lyodura was identified as the 
probable vehicle of transmission; the graft brand for the other 
12 dCJD patients was unknown (4). By the end of 2017, the 
J-CJDSC database included 154 patients with dCJD, including 
an additional 22 patients identified since the last report (4).

Among 154 dCJD patients, receipt of a Lyodura graft was 
documented in 140 (91%); the brand of dural graft received 
by 14 patients was not identified. The most common medi-
cal conditions for which patients received the cadaveric dura 
mater grafts were brain tumors (including meningioma) 
(69; 45%), facial palsy or trigeminal neuralgia (26; 17%), 
and brain hemorrhage (25; 16%). Less common conditions 
included intracranial aneurysm (10; 6%), unspecified anoma-
lies (eight; 5%), intracranial hematoma (seven; 5%), trauma 
(seven; 5%), and other (two; 1%). The median age at symptom 
onset among dCJD patients was 58 years (range = 15–81 years; 
mean = 56 years); 89 (58%) patients were female. All patients 
had received their dura mater graft during 1975–1993 
(Figure 1) (Figure 2), and dates of illness onset ranged from 
1985 to 2016.

Although the shelf life of Lyodura established by the 
manufacturer was 5 years, three dCJD patients had surgical 
procedures in 1993, at least 6 years after the company had 
changed their collection and processing procedures. J-CJDSC 
determined that all three patients had received a Lyodura 
graft, and that at least one of the grafts was processed before 
1987, and had therefore expired (the processing date of the 
second and third patients’ grafts are unknown). Eleven (7%) 
dCJD patients identified by J-CJDSC received grafts during 
1988–1993 (Figure 2), including eight during 1988–1991, 

192



Morbidity and Mortality Weekly Report

MMWR / March 9, 2018 / Vol. 67 / No. 9 275US Department of Health and Human Services/Centers for Disease Control and Prevention

FIGURE 1. Number of cases (N = 154) of dura mater graft–associated Creutzfeldt-Jakob disease (dCJD), by year of neurosurgical procedure and 
year of symptom onset — Japan, 1975–2017
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FIGURE 2. Number of surgical procedures linked to cases of dura mater graft–associated Creutzfeldt-Jakob Disease (dCJD),* by year of surgical 
procedure — Japan, 1975–1993†
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* Among 154 dura mater graft procedures, the brand was documented as Lyodura in 140 (91%).
† The manufacturer of Lyodura reported that it revised its collection and processing procedures in May 1987 to reduce the risk for CJD contamination; the recommended 

shelf life for Lyodura was 5 years.
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indicating that they might have received unexpired Lyodura 
produced before the company changed its processing proce-
dures in 1987. In 1997, a case occurred in a patient with a 
history of two neurosurgical procedures in 1991. Investigation 
by J-CJDSC revealed that the patient had received a graft 
produced before 1987 during the first procedure. None of the 
dCJD cases identified to date received a dural graft after 1993.

In Japan, it is estimated that 20,000 persons received a 
Lyodura graft each year during 1983–1987, approximately 
50 times more than the estimated number of U.S. recipients 
(4). During this period, 123 Japanese patients who subse-
quently developed dCJD had surgical procedures, including 
114 (93%) who had documentation of receipt of a Lyodura 
graft (the graft brand of the other nine patients was unknown), 
indicating that the risk for developing dCJD within 30 years 
of receiving a Lyodura graft in Japan was at least one per 877 
(i.e., 114 dCJD cases per 100,000 Lyodura graft recipients). In 
this analysis, both the median and mean intervals from receipt 
of dural graft to illness onset (latency period) were 13 years 
(range = 1–30 years) (Figure 3). Since the update in 2008, 

11 of the 22 newly reported dCJD cases have had latency 
periods exceeding 24 years, the longest interval reported in 
2008 (4) (Figure 3). In three of these 11 cases, the latency 
period was 30 years, the longest reported to date.

Discussion

A comprehensive 2012 global summary of dCJD cases by 
country (2) reported that 142 (62%) of 228 cases of dCJD 
described worldwide occurred in Japan, and that at least 
one dCJD case was reported from 20 other countries. In the 
United States, four cases attributed to dura mater grafts have 
been identified; three were linked to a Lyodura graft produced 
before 1987, and one to a different commercially produced 
cadaveric dura mater graft. Lyodura grafts produced before 
1987 were widely distributed to many countries, but most 
frequently to Japan. 

During the U.S. investigation of the first Lyodura-associated 
CJD case in 1987 (9,10), investigators learned that the com-
pany mixed dura from multiple donors during batch processing 
of single lots and sterilized the grafts with gamma irradiation, 

FIGURE 3. Interval from surgical procedure to illness onset* among 154 cases of dura mater graft–associated Creutzfeldt-Jakob disease 
(dCJD) — Japan, 1975–2017
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a procedure that does not inactivate prions (10). A Lyodura 
representative also reported that the company did not main-
tain records identifying donors, so they could not be traced. 
Lyodura was only available to U.S. hospitals by mail if ordered 
from a non-U.S. distributor because the manufacturer did not 
produce the product for distribution in the United States.

Owing to Lyodura’s 5-year shelf life, it is likely that the 
eight dCJD patients in Japan who received Lyodura during 
1988–1991 received grafts produced before the company 
changed its processing procedures in 1987. In addition, the 
three patients who received a graft in 1993 all received Lyodura 
grafts, one of which was documented to be an expired graft 
processed before 1987.

Age at onset of dCJD depends on the patient’s age at receipt 
of a dural graft and the latency period. Although the latency 
period varies among patients, currently available data indicate 
that the upper limit is at least 30 years, which is longer than 
has been reported previously (4). The most recently diagnosed 
case, for example, occurred in a patient who received Lyodura 
during surgery for a craniopharyngioma in 1985 at age 27 years 
and developed dCJD 30 years later in 2015.

The findings in this report are subject to at least four limita-
tions related to ascertainment of dCJD cases. First, because 
it is possible that dCJD patients with an unknown brand of 
dural graft did, in fact, receive Lyodura, it is likely that one 
dCJD case per 877 Lyodura recipients is an underestimate of 
the proportion of dCJD patients with Lyodura-related CJD. 
Second, the risk for a Lyodura-related CJD infection among 
dural graft recipients is unknown because many infected 
patients likely died from other causes before developing CJD. 
Third, additional dCJD cases related to receipt of Lyodura 
might still occur. The increased use of Lyodura in Japan is the 
most likely reason for the unusually high number of dCJD 
cases in Japan (4), although only estimates of the numbers of 
recipients in Japan and other countries, including the United 
States, are available. Finally, the medical conditions for which 
dura mater grafts were used in Japan differed from those in 
other countries (5): patients with dCJD in Japan more fre-
quently received dura mater grafts for non–life-threatening 
conditions than did patients in other countries (5).

The cases described in this report indicate that recipients 
of prion-contaminated grafts could remain at risk for CJD 
for at least 30 years after receiving grafts. Given the known 
potential for even longer latency periods for prion diseases, this 
outbreak is expected to continue. The dCJD cases underscore 
the importance of establishing measures to eliminate or greatly 
reduce the possibility of CJD transmissions (e.g., strict donor 
screening, appropriate record keeping, prevention of cross-
contaminations, and ideally, the use of validated sterilization 
methods) whenever  human tissues, particularly of cadaveric 

origin, might be used to treat other patients. In addition, a 
system of human disease surveillance to detect the possible 
emergence of new sources of prion disease transmissions is 
needed. Furthermore, physicians maintaining a high index of 
suspicion for unusual prion disease cases, as well as a system 
of human disease surveillance to detect the emergence of new 
sources of prion disease transmissions, is needed to enable the 
prevention of infections Finally, maintaining surveillance for 
CJD in Japan is important to better assess the impact of the 
outbreak of dCJD and to identify additional cases.
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Summary
What is already known about this topic?

During 1975–2008, a total of 132 cases of dura mater graft-associ-
ated Creutzfeldt-Jakob disease (dCJD), a fatal neurodegenerative 
disease caused by replicating, transmissible prion proteins, had 
been identified in Japan and accounted for >60% of patients 
worldwide with dCJD. This relatively high number of cases was 
most likely related to the increased use in Japan of the primary 
vehicle of transmission, Lyodura brand cadaveric grafts produced 
before May 1987, when the manufacturer changed its production 
process to reduce the risk for prion transmission.

What is added by this report?

During 2008–2017, an additional 22 dCJD patients, with onset 
from 1985 through 2016, were identified in Japan, resulting in 
154 dCJD patients in Japan. No new dCJD patient whose 
surgery occurred after 1993 has been identified. However, the 
latency period is now known to be at least 30 years and because 
of the known potential for even longer latency periods for prion 
diseases, this outbreak is likely to continue.  

What are the implications for public health practice?

The dCJD outbreak underscores the importance of strict 
screening of donors, appropriate record keeping, avoidance of 
comingling of grafts, and ideally, the use of validated steriliza-
tion procedures whenever dura mater grafts are manufactured. 
The long latency (decades) of human prion diseases can pose 
challenges to the detection of new sources of infection and 
highlights the need to recognize prion disease outbreaks and 
implement preventive measures as early as possible. 
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わが国のプリオン病の疫学的実態（2018年9月）

解 説

1. プリオン病サーベイランス委員会は、1999年4月1日から平成30年9月14
日までに6763例を検討し、3416例をプリオン病と判定した。

2. 病型別にみると孤発性CJD 2620例( 77％)、遺伝性プリオン病 689例
(20％)、硬膜移植後CJD 91例 (3%)、変異型 1例（0.03％）であった。

※ 2015年以降、サーベイランス結果が人口動態調査数より少ないのは、調
査が完了していないため

研究代表者：国立研究開発法人 国立精神・神経医療研究センター 水澤 英洋
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平成30年度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成果
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北陸地方におけるプリオン病の検討

解 説

1. 1999年4月から2018年9月までのCJDサーベイランスにおいて128例が登
録され、96例がプリオン病と判定された。

2. 全プリオン病に対して、孤発性CJD 84.4%、硬膜移植後CJD 3.1%、遺伝性
CJD 12.5%であり、Gerstman-Sträussler-Scheinker病と家族性致死性不
眠症と診断された症例はなかった。

3. 北陸地方におけるプリオン病の発症率は人口100万人対年間1.68人。

研究分担者：金沢大学大学院脳老化・神経病態学（神経内科学） 山田 正仁

平成30年度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成果
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CJDサーベイランスで確認された128症例の内訳

sCJD 81例
(63.3%)

gCJD 12例
(9.4%)

否定 30例
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(1.6%)
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プリオン病の二次感染リスク者の
フォローアップに関する研究

解 説

1. 平成30年度は新規インシデント可能性事例が5件あった。このうち、4件
は当該症例の調査などを行った後、委員会協議を行い、インシデント症例
ではないと判断した。残り1例は、インシデント事案と判断し、今後、当該
病院の訪問調査を予定している。

2. 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10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。

研究分担者：東京大学医学部附属病院 齊藤 延人

平成30年度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成果
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手術器具等を介した、プリオン病の二次感染リスクに関して調査するため、
ＣＪＤインシデント委員会として活動。

インシデント事例フォロー状況

事例 CJD診断時期 告知対象者

1 平成16年6月 11名

2 平成16年8月 10名

3 平成17年10月 12名

4 平成18年10月 7名

5 平成18年9月 0名

6 平成13年6月 2名

7 平成15年3月 22名

8 平成18年3月 21名

9 平成20年1月 5名

事例 CJD診断時期 告知対象者

10 平成21年7月 50

11 平成23年9月 60名

12 平成24年2月 58名

13 平成24年5月 5名

14 平成26年月 15名

15 平成27年1月 27名

16 平成26年12月（H28新規） 23名

17 平成27年9月(H28新規） 10名
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サーベイランス遺伝子解析

解 説

平成29年10月1日から平成30年9月30日までの遺伝子解析は329例で
あった。プリオン遺伝子変異としては圧倒的にコドン180変異が多い。こ
れは例年通りである。また、今年度は、末梢神経障害をきたす新しい変
異例を認めた。

研究分担者：東北大学大学院医学系研究科 北本 哲之

平成30年度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成果

R

R

R

A B

C D

E F G

・プリオン蛋白遺伝子変異なし 255例
129M/M, 219E/E  226例
129M/V, 219E/E 17例
129M/M, 219E/K         8例
129V/V, 219E/E 1例
129M/M, 219K/K           3例

・プリオン蛋白遺伝子変異あり 74例
P102L 7例
D178N                            1例
V180I 43例 (うち129M/V 8例)
E200K 8例
M232R 12例
Y162stop 1例
E196K 1例
120bp insertion              1例
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サーベイランスデータに基づくわが国のプリオン病の疫学像
（1999-2018年データ）

解 説

1. 発病者数と死亡者数の年次推移：2005年頃から発病者数と死亡者数のギャップが
小さくなってきており，この傾向は，サーベイランスの患者捕捉率が近年上昇してき
ていることを示している．担当医から適切に患者情報がCJDサーベイランス委員会
に提供され，正確にプリオン病と診断されるようになってきていることがうかがえる．

2. 年齢階級別罹患率の推移：40歳代と50歳代の年齢層では罹患率がおおむね横ば
いなのに対し，それより高い年齢層（60歳代，70歳代，80歳以上）では上昇する傾向
が見られた．

患
者
数
︵
⼈
︶

研究分担者：自治医科大学地域医療学センター公衆衛生学部門 中村 好一

平成30年度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成果
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158 167 165 172
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251 275 267 232
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プリオン病サーベイランスデータの
管理・運用の研究

解 説

1. プリオン病患者の発生を把握する手段として衛生行政報告を用いて把握
を試みた。結果として難病法施行の時期を境にいずれの世代においても
登録数の減少が認められた。重症度基準導入の影響と示唆された。

2. プリオン病患者の発生数を都道府県別にGISを用いて見える化を行った。
2004〜2017年度の総数で比較した場合、佐賀県、鹿児島県での集積が
認められ、2017年度のみでは、佐賀県が10万人対で1.214と他地域と比
較して高い傾向が示された。

研究分担者：国立保健医療科学院 金谷 泰宏

平成30年度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成果
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衛生行政報告を用いた
プリオン病登録症例の全国分布

衛生行政報告を用いた
プリオン病登録症例の年齢階層別推移

（10万人対）
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プリオン病における画像診断基準の検討

解 説

1.GSS症例ではDWIでの異常信号は不明瞭である。

2.IMP-SPECTによる脳血流シンチで、SMAを含む高位円蓋部の血流低下を
認めた。小脳の一部にも血流低下がみられる。

3.MRSでは、SMAと小脳におけるNAAの低下とmInsの上昇を認める。

4.脳灌流とNAAの低下部位は、形態変化に先行し、病態と相関性があること
が示唆された。

研究分担者：徳島大学大学院医歯薬学研究部・放射線科学分野 原田 雅史

平成30年度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成果
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DWI
脳血流低下部位(IMP-SPECT)

MRS (SMA) MRS (基底核) MRS (小脳)

P102L GSS症例 31歳 男性
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解 説

1. ヒトプリオン病の患者における孤発性プリオン病の髄液中のバイ
オマーカー(14-3-3蛋白ELISA,14-3-3蛋白WB,総タウ蛋白,RT-QUIC法)
では感度81.7％,71.1%, 74.9%,70.3% 特異度は79.2%,85.1%,77.6%, 
98.9%であった。

2. RT-QUIC法は100%ではなく、擬陽性症例は13例であった。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1か月の再提出で陽性になった症例が8例あった。

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

平成30年度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成果
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プリオン病サーベイランスにおける、ヒトプリオン病の患者の
髄液中のバイオマーカーの解析
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プリオン病ブレインバンクプロジェクト

解 説

1. プリオン病疑い例には通常検査に加え、FDG、THK5351PETを施行。FDG
での高度全般性代謝低下、MAOBリガンドTHK5351が、MRI DWI高信号
部位へ集積することが、診断に有用であることを報告。

2. 献脳同意を得る努力を行い、今年度経験2例全例の剖検取得。うち1例は
搬送剖検。

3. 外部例は搬送剖検1例、固定後脳検索1例で、病理コアとして貢献。

平成30年度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成果
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研究分担者： 東京都健康長寿医療センター 村山 繁雄
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2008年プリオン病感染予防ガイドラインはなぜ遵守されないか
―独自対応策の策定がガイドライン遵守の妨げになる―

解 説

1. CJDインシデント事例調査ではプリオン病感染予防ガイドラインを意識して
いる施設が多いにも関わらず、結果的にはガイドライン要件を充足しきれ
ない事例に多く遭遇する

２. 施設の独自対策・古いガイドライン参照、などが妨げになっていた。

研究分担者：聖マリアンナ医科大学脳神経外科 太組 一朗

平成30年度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成果
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例外なく最新CJDガイドライン遵守が重要
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平成30年度北海道地区のサーベイランス状況について

解 説
1. CJDが疑われた27名のサーベイランスを実施した。
2. 孤発性CJD 16名と遺伝性CJD 4名を報告した。
3. 孤発性CJD症例数は平成11年度以降最多症例数であった。
4. 脳MRI拡散強調画像で皮質高信号を呈したが(下図)、

臨床経過と検査所見よりプリオン病を否定し、
大脳皮質基底核症候群と臨床診断した症例を報告した。

平成30年度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成果
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研究分担者：北海道大学大学院医学研究科神経内科 佐々木 秀直
研究協力者：矢部 一郎 、高橋 育子 、 松島 理明、白井 慎一、 森若 文雄

表 平成30年度サーベイランス調査 (27名)

弧発性CJD 遺伝性CJD CJD否定

例 数 16 4 7

男：女 6：10 0:4 5：2

平均年齢
（歳）

68.6±10.3 72.8±19.4 69.1±15.0

P102L: 1例
V180I: 2例
M232R: 1例

自己免疫性脳症 ２例

身体表現性障害
脊髄小脳変性症
大脳皮質基底核症候群
頭部外傷後遺症
診断未確定の認知症
各１例
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平成３０年度
東北地方におけるプリオン病のサーベイランス状況

解 説

1． 平成30年度は25症例のプリオン疑い例、うち23例が孤発性CJD疑い

2． 遺伝性プリオン病は全体の約10％を占め、東北地方においては、V180Iの
割合が多く、P102Lが少ない

研究分担者：東北大学大学院医学系研究科神経・感覚器病態学講座神経内科学分野 青木 正志

平成30年度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成果
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プリオン病と鑑別を要した63歳女性例

解 説

1. 頭部MRI拡散強調画像で両側尾状核頭に高信号を呈し、プリオン病と鑑別
を要した63歳女性例を経験した

2. 変動する認知機能と歩行時のふらつきの原因として、原発性胆汁性肝硬
変を背景とした肝性脳症が考えられた

3. 両側尾状核頭の拡散強調画像高信号は、軽度の肝性脳症が慢性に経過
した影響と考えられた

研究分担者：新潟大学 小野寺 理

平成30年度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成果
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症例は63歳の女性。36歳時に、小脳橋角部腫瘍の

ため開頭歴がある。その際の術前評価で原発性胆
汁性肝硬変を指摘された。
X年11月（63歳）、転倒し、左中足骨を骨折した。X
年12月、めまいを自覚し、また計算を何度も間違え

るため、近医精神科を受診した。診察中、何度も同
じ話を繰り返し、HDS-R 19/30と低下を認めたため
、X+1年1月、当科認知症外来を受診した。HDS-R
27/30と前医にくらべ全般性認知機能の改善を認め
るものの、歩行は動揺性であり、頭部MRI拡散強

調画像で両側尾状核頭が高信号を呈しており（右
図）、精査のためX+1年2月、当院に入院した。

入院後の頭部MRI拡散強調画像で高信号病変
の拡大は認めなかった。脳波検査ではPSDは認め

ず、徐波化も認めなかった。一方で、原発性胆汁
性肝硬変によると考えられる高アンモニア血症を
認め、変動する認知機能および動揺性歩行はこの
ためと考えられた。尚、開頭術の既往があったが、
術中生検で脂肪腫と診断されたため切除されず、
Lyoduraの使用もなかった。

これまでに高アンモニア血症または肝性脳症によ
る拡散強調画像での信号異常が報告されている。
典型的には帯状回、島皮質、視床での高信号であ
り、渉猟しえた範囲では尾状核頭の信号異常は報
告がない。

本例における両側尾状核頭の高信号は、肝性脳
症が慢性に経過した影響と考えられた。
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P105L遺伝子変異を有するGSSの家族歴

解 説

1. わが国で報告されている全11家系の調査をおこなった。

2. サーベイランスに登録されている8家系15症例とサーベイランス未登録13
例で、合計28例の発症例が確認された。

3. GSSは常染色体優性遺伝であるため、発症者から1/2の確率で次世代に
変異遺伝子が遺伝されたと考え、実際の発症人数で浸透率を推測したと
ころ93%と高率であることがわかった。

研究分担者：東京医科歯科大学大学院脳神経病態学分野 三條 伸夫
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P105L変異を有するGerstmann-Straussler-Scheinker病患者

の家系調査をし、常染色体優性遺伝として浸透率を推定し
たところ、推定浸透率は93%であった。

平成30年度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成果
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わが国のGSS-P102Lの臨床疫学的研究

解 説

1. 1999〜2017年までのサーベイランスでGSS-P102が117人登録

2. このうち90人（77%）が九州在住または九州出身であった

3. 九州内部では、北部九州と南部九州に2大集積地が確認された

4. 北部九州と南部九州で、臨床的に有意な差はみられなかった

研究分担者： 国際医療福祉大学 医学部 脳神経内科学 村井 弘之

平成30年度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成果
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わが国のサーベイランスの課題とその対策

解 説

1.   ブロック別に差はあるものの、サーベイランス調査票の回収はまだまだ悉
皆的には遠い状態である。主治医への働きかけを何度も行う必要があ
る。

2. サーベイランス調査と自然歴調査の連携が、問題を改善させる可能性が
ある。

研究分担者：国立精神・神経医療研究センター病院 脳神経内科 塚本 忠

R

R

R

A
B

C D

E F G

回収率のブロックによる違い

 回収率の非常に高いブロックが数カ所ある。近畿ブロックの回収率は著明に改善した。
 再依頼により調査表の回収率は明らかに上昇する。
 ブロック別だけでなく県別でも未回収率の高低に差がある。

剖検率のさらなる低下

 ヒト乾燥硬膜移植後CJDの減少とともに剖検率が近年低下している。
 主治医および家族向けパンフレットのさらなる活用（意義と安全性を説明）
 剖検可能な施設を拡大もしくはセンター化
 感染予防ガイドラインの改訂・普及
 関係学会からの協力
 サーベイランスと自然歴調査の一体化により、剖検率上昇も期待される。

2018年12月時点での2011-2016年度調査票の回収実績

平成30年度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成果
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2018年度神奈川、静岡、山梨３県のサーベイランス調査結果

解 説

1. 60例のプリオン病及びプリオン病疑いのサーベイランス調査を行い、12例
のプリオン病を報告した。

2. 病型別にみると孤発性CJD 8例( 67％)、遺伝性プリオン病 4例
(33％)であった。

3. 遺伝性CJDでは、E200K遺伝性CJDが3例と発症がおおかった。

研究分担者：横浜市立大学大学院医学研究科 神経内科学・脳卒中医学 田中 章景
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25％

75％

V180I

E200K

静岡県内

静岡県

⼭梨県内

富⼠川

横浜

＜E200K遺伝性CJD患者の出⾝地
（2015〜）＞

平成30年度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成果
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東海ブロックのプリオン病サーベイランス調査報告

解 説

1. 平成30年度に東海ブロックへの調査依頼は33例。そのうち、審議を終了
した症例は10例。

2. 審議にて、孤発性 CJD は、確実例 1 例、ほぼ確実例 3 例。遺伝性 CJD
は確実例 1 例、ほぼ確実例 2 例、すべてV180I変異。プリオン病以外が1
例、診断保留が2例。と判定された。

3. 孤発性 CJD、遺伝性 CJD のいずれも女性の症例が多く、すべての症例
が65歳以上であった。

研究分担者：愛知医科大学医学部神経内科学 道勇 学

F

1.

2.

3.

その他

神経核内封入体病 1

診断保留 2

発症年齢

孤発性CJD確実例 80

孤発性CJDほぼ確実例

68

70

79

発症年齢

遺伝性CJD確実例：V180I変異 77

遺伝性CJDほぼ確実例：V180I変異
89

83

平成30年度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成果
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多施設共同によるプリオン病在宅診療システムと
今年度の近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイランス状況

解 説

1. プリオン病患者・家族が安寧に在宅療養を行うため、大阪大学医学部付
属病院を含む多施設共同による在宅診療システムの構築を行った。

2. 近畿ブロックでは191例分の調査結果が未回収であったが、今年度、改め
て都道府県担当専門医を通じて各施設への働きかけを行った結果、2019
年1月末までの時点で138例から調査結果の回答が得られた。

研究分担者：大阪大学大学院医学系研究科 望月 秀樹

平成30年度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成果
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中国四国地区におけるプリオン病サーベイランス

解 説

1.中四国地域は遺伝性プリオン病のうち、V180Iの頻度が全国統計（約40%）
に比べて、明らかに高く、E200K・P102Lの頻度が小さいという特徴が見ら
れた。

2. 2013年10月から2018年9月に限るとV180I変異症例が12例増えており、全
国統計に比べて、V180Iの頻度が高いばかりでなく、近年報告数が益々
増加していることが示唆された。

研究分担者：岡山大学大学院医歯薬学総合研究科脳神経内科学 阿部 康二

平成30年度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成果
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九州・山口・沖縄地区のプリオン病サーベイランス解析結果

解 説

1. 2017年4月から2018年9月までに九州・山口・沖縄地区の54例について
サーベイランスを行った。

2. sCJDはほぼ確実例12例、疑い例2例であった。遺伝性プリオン病につい
ては家族性CJD12例（V180I変異10例、E200K、M232R変異各1例）、GSS 
4例（P102L変異4例）であった。

3. GSSを含め、遺伝性プリオン病の頻度が全国と比較して高い傾向が見ら
れた。

研究分担者：九州大学病院神経内科 松下 拓也

平成30年度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成果
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孤発性と遺伝子プリオン病の比率 遺伝性プリオン病の遺伝子異常

sCJDの2例が
遺伝子検査未検

全国の傾向との比較
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本邦のCJDサーベイランスにおけるプリオン病の脳波診断

解説
1. 対象：

total CJD (1915例） = sCJD(1487例） + fCJD(405例） + dCJD(23例）
nonCJD (950例）

2. PSD出現頻度：
total CJD ＞ nonCJD（p<0.0001）
sCJD ＞ fCJD （p<0.0001）

研究分担者：財務省診療所 黒岩 義之

R

R

R

A B

C D

E F G

ＰＳＤ脳波所見

ＣＪＤサーベランス 2683例における脳波所見の検討

PSD出現頻度

s CJD（70%, 1487例）

f CJD（25%,  405例）

d CJD（61%,  23例）

non CJD（11%,  950例）

CJD+ non CJD（41%, 2865例）

青 PSD (-) 赤 PSD (+)

対象

平成30年度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成果
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プリオン病患者の家族に対する心理支援のあり方の検討
～心理支援資材、遺伝子検査ガイダンス資材の作成～

解 説

1. 心理支援資材、遺伝子検査ガイダンス資材は、多くの方に利用していただけるよ
う、形を整えた後、研究班ホームページから利用できるようにする。

2. 遺伝性プリオン病の着床前診断に関しては、遺伝性プリオン病の患者の家族の
方々に日本において今後どのような選択肢を提示することができるように状況を整
備すべきか、海外の状況を踏まえて検討していく必要あり。

研究分担者：FMC東京クリニック 田村 智英子

平成30年度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成果

R

R

R

A B

C D

E F G

⼼理⽀援資材︓⼤切な⼈がプリオン病かもしれないと⾔われたときに
〜⾃分でできるメンタルケアのヒント

「家族がプリオン病かもしれないと⾔われて、とても不安です。どうしたらよい
でしょうか︖」「プリオン病の情報は、どこで⼊⼿できますか︖」など、Q&A⽅
式の冊⼦を作成。プリオン病患者の家族の⽅々や周囲の⼈々が、プリオン病に直
⾯した⽅々の気持ちに理解を深め、セルフケアや家族の⽀え合いにつながるヒン
トを得ていただくための情報源として活⽤していただく。

遺伝⼦検査ガイダンス資材
「プリオン病の遺伝⼦検査は、受けなければいけない検査ですか︖」「プリオン
病の遺伝⼦検査はどのように⾏われるのですか︖」「プリオン病は遺伝するので
すか︖」「プリオン病の遺伝⼦検査によって、何がわかるのですか︖」「病気の
遺伝が疑われるから検査をするのですか︖」など、 Q&A⽅式の冊⼦を作成。
プリオン病患者の家族が遺伝⼦検査すべきか悩んでいることが散⾒されるが、そ
うした際に遺伝⼦検査の意義を正しく知っていただいたり、遺伝⼦検査を受けら
れた場合の結果の理解、有効活⽤につなげていただくための⼀助とする。

情報収集︓遺伝性プリオン病の着床前診断について
欧⽶では成⼈発症性の神経難病の多くにおいて着床前診断実施が可能で、遺
伝性プリオン病についても実施報告がある。⽇本では⽇本産科婦⼈科学会が
認める対象疾患に⼊らない。⽇本において、遺伝性プリオン病家系の⼈が着
床前診断を利⽤できる⽅向性を⽬指すべきかなど今後の検討が必要。
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調査・説明のための資料について

インシデント発生時に医療機関に依頼・説明するための書類

1) 1-CJD 発症前一年以降に脳外科手術が行われた例について必要な情報のリ

スト.pdf

2) 2-プリオン病リスク保有可能性者に関する調査について_R

3) 3-CJD リスク保有者に関する医療機関の当面の対応について_R

4) 4-CJD について

5) 5-プリオン病関連の資料について

リスク保有可能性者に説明するための書類

6) 6-脳外科手術後の追跡調査に関する説明書

7) 7-リスク保有可能性者所持カード

8) 8-（リスク保有可能性者と家族へのメンタルケアパンフレット）

フォローアップのための書類

9) 9-リスク保有可能性者の個表（継続）

10) 10-リスク保有可能性者の個表（新規）

11) 11-プリオン病リスク保有可能性者登録票（既存）
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平成●●年●月●●日 

●●病院 病院長 殿 

プリオン病インシデント委員会 

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 

厚生労働省健康局難病対策課 

プリオン病リスク保有可能性者に関する調査について(依頼) 

 難病対策の推進に関しては、かねてからご尽力を賜っているところであり、誠に感謝申し上げま

す。 

 さて、平成 22 年度より外科手術に関したプリオン病(クロイツフェルト・ヤコブ病)の感染の危険の

ある患者(以下「リスク保有可能性者」と言う)の発生状況、フォロー状況に関しましては全国的な

疫学調査をおこなうこととなりました。本調査の目的は、手術後にプリオン病(クロイツフェルト・ヤ

コブ病)と判明した患者に使用した器具を用いて手術を受けたリスク保有可能性者発生の実態状

況の把握と、定期的な神経学的異常の確認、心理的苦痛のフォローアップをおこなうことで、将来

的には感染防止対策、異常プリオン蛋白対応消毒方法の確立、リスク保有可能性者の発症予防

法の開発を目指すことであります。 

 医療機関へは同インシデント委員会委員長（東京大学脳神経外科 斉藤延人教授）あるいは、

インシデント委員会委員が連絡し、各医療機関へ伺って調査をすることとしております。 

 つきましては、本調査研究へのご理解を賜りますとともに、御協力いただきますよう、よろしくお

願い申し上げます。 

○提出期限 平成●●年●月●●日（火）

○提出先

〒113-8655 東京都文京区本郷 7-3-1

東京大学大学院医学系研究科 脳神経外科学内

クロイツフェルト・ヤコブ病インシデント委員会事務局

○問い合わせ

１ クロイツフェルト・ヤコブ病インシデント委員会事務局 

東京大学大学院医学系研究科 脳神経外科学 斉藤延人 

担当秘書：山本美佳 mkyamamoto-tky@umin.ac.jp 

電話：03-5800-8848 (direct in)、FAX：03-5800-8849 

２ 厚生労働省健康局難病対策課 課長補佐 片倉 響子 
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クロイツフェルト・ヤコブ病リスク保有可能性者に関する

医療機関の当面の対応について

（2017 年 2 月 1 日インシデント委員会改訂） 

外科手術に関連したクロイツフェルト・ヤコブ病(CJD)の感染の危険のある患者(以
下「リスク保有可能性者」という)について以下の対応をとる。なお、告知及びフォ

ローアップに関する技術的助言は厚生労働科学研究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受けることが可能である。

※  リスク保有可能性者とは、英国 CJD インシデントパネルの例により、CJD を

発症した患者に対して発症以前を含め感染力があると思われる期間に行った脳神

経外科手術以降に、同一器具を用いた手術を受けた患者のうち、最初の 10 名程度

の患者とする。

1．リスク保有可能性者への主な告知事項 
 医療機関よりリスク保有可能性者に対し、精神心理的影響及び人権へ十分配慮した

上で以下の事項を説明すること。

(1) 日常生活等での留意事項 
・今回受けた手術での通常の感染対策

・CJD に感染する危険性 
・通常の生活で他者へ CJD を感染させる危険はないこと 
・定期的に（1 年に少なくとも 1 回は）手術を受けた医療機関を受診すること 

(2) 医療機関受診の際の留意事項 
・脳・脊髄への外科手術を受ける場合はフォローアップをしている脳外科医に

相談すること

・その他の手術、外傷については主治医にリスク保有可能性者であることを伝

えること

・日常診療については、原則として感染させる危険がないので、リスク保有可

能性者であることを申告する必要はないこと

(3) 献血、臓器提供等の際の留意事項 
・献血、移植のための臓器・骨髄・角膜等の提供は控えること

2．リスク保有者可能性等のフォローアップ 
(1) リスク保有可能性者 

リスク保有可能性者に対しては、手術を行った日より 10 年間のフォローアッ

プをすること。リスク保有可能性者に症状の変化など見られなくとも、1 年に少なく

とも 1 回は下記項目を定期的に確認し、その結果について厚生労働省健康局疾病対策

課へ連絡されたい。なお、フォローのための費用は、基本的な診療と、二次感染によ

る CJD を疑わせた場合の診断に必要な検査については、医療機関の負担とすること。 
【確認項目】問診と診察（内科学的、神経学的診察）

必要に応じて脳は、髄液、MRI 検査など 
(2) リスク保有可能性者より以降に脳神経外科手術を受け、告知をしなかった患者 

CJD 患者への手術後に同一器具で脳外科手術を受けた患者で、今回は感染の

危険が低いと判断して告知を行わなかった患者（例えば、同一器具で手術を受

けた患者のうち、11 人目以降の方）についても、後向き調査が可能となるよう、

手術を行った日より少なくとも 10 年間、カルテと患者リストを保存すること。 
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脳内に蓄積
神経細胞を障害

クロイツフェエルト・ヤコブ病(Creutzfelt‐Jakob disease, CJD)とは・・・

○100万人に一人の割合で孤発性又は家族性に生じ、脳組織の海綿（スポンジ）状変性を特徴とする疾患。
○異常構造を有する異常プリオン蛋白が中枢神経系に蓄積し、不可逆的な致死性神経障害を生ずる。
○現在では成因から、プリオン(※)病、また病理から伝達性海綿状脳症(transmissible spongiform encephathy, 
TSE)として、哺乳類の神経疾患群にひとくくりにされている。牛のプリオン病が牛海綿状脳症（bovine songiform
encephathy BSE)、他に羊、鹿などにもみられる。

プリオン蛋白の伝達性獲得機構

脳内の正常プリオン(PrPC)に異常プリ

オン(PrPSc)が会合すると、PrPCがPrPSc

に変換して脳内で神経細胞を障害し

発病する。

通常PrPScは不溶性で、凝集塊となり、

アミロイドの性質を示す。

一般に空気感
染、経口感染

はない

①孤発性CJD
プリオン病のほぼ8割を占め、原因不明。平均発病年

齢は65歳前後で、プリオン蛋白遺伝子の変異はなくほ

ぼ均一な臨床・病理所見を示す。孤発性症例では進行

が速く1～2年で死亡する。

②遺伝性CJD
孤発性CJDよりも発病年齢は早いことが多く、プリオン

蛋白遺伝子の変異に応じて症状、経過、病理所見が異

なる。進行は遅く数年に及ぶ。
医原性

③医原性CJD
主に過去の乾燥脳硬膜製品の移植。下垂体製剤、角

膜移植後の報告もある。

発病までの期間は25ヵ月から16年。

病原体の経口
摂取

④変異型CJD
牛海綿状脳症(BSE“狂牛病”)がヒトに感染。

2005年2月に我が国でも1例目が確認された。

※プリオンとはタンパク質性感染粒
子(proteinaceous infectious particle)

のことで、核酸を含まない感染性病
原体をさす造語

PrPC PrPC

PrPC

PrPSc

PrPSc PrPSc

PrPSc

PrPSc

PrPC PrPC

PrPSc

PrPSc

蛋白分解
酵素に可溶

蛋白分解酵素に不溶蛋白分解酵素に不溶 一般の消毒法が無効一般の消毒法が無効

診断
①神経症状 主症状は進行性認知症、小脳症状、ミオクローヌス
②脳波 基礎律動の不規則化→高振幅鋭徐波→周期性同期性放電（PSD)
③MRI 拡散強調画像における大脳皮質・基底核の高信号、変異型CJDでは視床枕兆候(vCJD)
④髄液 14‐3‐3蛋白、タウ蛋白、異常プリオン蛋白（QUIC法）
⑤遺伝子 PRNP遺伝子解析
⑥剖検 病理診断、ウェスタンブロット法、免疫染色法

治療
根本的な治療法は未確立である。他者への感染防止のため、患者の脳脊髄液（変異型CJDでは血液や臓器
等も）の取扱いには注意を要する。

予後
孤発性症例では進行が速く2年以内で死亡する。遺伝性CJDや少数の孤発性CJDは進行が遅く数年に及ぶ。

二次感染
の可能性
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プリオン病関連の資料について 

 

ホームページ 
「プリオン病及び遅発性ウィルス感染症に関する調査研究班」と「プリオン病

のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班」の合同ホームページ

（http://prion.umin.jp/index.html） 

 

プリオン病の解説ページあり。以下のガイドライン・マニュアルがダウンロー

ド可能 

「プリオン病感染予防ガイドライン（2008 年版）完全版」 

「プリオン病感染予防ガイドライン（2008 年版）要約」 

「クロイツフェルト・ヤコブ病診療マニュアル」（2002 年） 

 

難病情報センタークロイツフェルト・ヤコブ病（CJD） 

（http://www.nanbyou.or.jp/entry/80） 

 

ヤコブ病サポートネットワーク 

（http://www.cjd-net.jp/index.htm） 

 

 

書籍 
プリオン病と遅発性ウィルス感染症. 厚生労働科学研究補助金難治性疾患克

服研究事業「プリオン病及び遅発性ウィルス感染症に関する調査研究班」（編集）

金原出版株式会社 2010 年 
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脳外科手術後の追跡調査に関する説明書（例） 
 

 

 当院であなた(のご家族)に脳外科手術を行った少し前に、同じく脳外科手術を行った患者さ

んが、極めて稀な脳の病気であるクロイツフェルト・ヤコブ病にかかっておられたことが後

になって判明しました。 

 あなたが手術を行った当時、当院の脳外科手術では（○○数）の手術器具セットを使用し

ていました。したがって患者さんに使用した手術器具があなたに使用された可能性がありま

すが、使用しなかった可能性もあります。なお当然のことながら、手術器具は、通常の消毒・

滅菌処理をしたものが使用されておりました。 

 

 クロイツフェルト・ヤコブ病は、プリオン蛋白とよばれる蛋白質に異常を来たして起こる

病気です。正常なプリオン蛋白は人の脳に普通に存在していますが、何らかの原因でプリオ

ン蛋白に異常をきたすと、それが脳細胞を障害して脳が海綿状に変化します。この異常プリ

オン蛋白が通常の消毒方法では滅菌が十分でないおそれがあります。症状は歩行時のふらつ

きから始まり認知症など重篤な精神・神経症状を呈し、最終的に死に至ります。 

感染しても発症までに長い期間があるとされております。 

 

 今回判明した患者さんのかかっていたクロイツフェルト・ヤコブ病は、通常の生活から感

染することはないといわれております。数十年前に 4 例の手術機器による、および 2 例の深

部電極を介した感染が疑われる報告がフランス、イギリスからありましたが、予防措置が講

じられるようになってからは、脳外科手術に際し使用機器から感染したという報告はありま

せん。特殊な場合、すなわち感染した脳硬膜等を移植した時などに限って感染の事故が報告

されておりますが、今回そのようなものは移植しておりません。 

 

 まとめますと、非常に可能性は低いのですが、通常の消毒・滅菌を行ったのみの手術器具

を介した感染が完全に否定できません。したがって現時点では手術後 10 年程度発症の有無を

見ていく必要があります。あなたについては現在の時点で手術後○○年を経過しており、残

り○○年間程度観察が必要になります。 

 

 国民の健康をあずかる厚生労働省では、稀な上に未知な部分が多い病気であることから、

これまでの同じような事例に対し、念には念を入れて対応していく方針をとっています。今

回この方針にしたがい、厚生労働省ならびに同研究班からの指示・指導の許に、同じ手術機

器を使用した可能性のあるあなた（とそのご家族）にこの事実をご説明し、今後の追跡調査

のご協力をお願いすることなりました。 
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1. 追跡調査について 

 追跡調査期間は暫定的に○○年間とし、西暦○○年まで、当院で年 1 回程度の診察をう

けていただくことをご承知下さい。 
 なお、何らかの異常を感じた際には、いつでも速やかに受診してください。 

2. 日常生活等 

 通常の生活で他者へ CJD を感染させる危険はありません。 
 定期的に（1 年に 1 回）手術を受けた医療機関を受診してください。 
3. 医療機関受診時 

 脳・脊髄への外科手術を受ける場合は、フォローアップをしている脳外科医に相談して

ください。 
 腹部手術、交通外傷については主治医にリスク保有可能性者であることを伝えてくださ

い。 
 日常診療については、原則として感染させる危険がないので、リスク保有可能性者であ

ることを申告する必要はありません。 
4. 献血・臓器提供等の際 

 献血、移植のための臓器・骨髄・角膜等の提供は控えてください。 

 

連絡先 

○○病院 

院 長  ○○ ○○ 

脳神経外科部長 ○○ ○○ 

所在地○○○○○○○○ 

TEL ○○○○○○○○ 

 

 

患者            様に対して、上記の内容を説明いたしました。 

 

平成○○年○○月○○日  説明者 医師（署名） 

 

                

 

                

 

                                          

 

同意書 
平成○○年○○月○○日 

 

上記の説明を受け、追跡調査に同意いたします。 

患者・家族氏名（署名） 

 

                

 

                

227



CJD リスク保有可能性者の日常生活と医療機関受診時の留意事項 

1. 日常生活等 

 通常の生活で他者へ CJD を感染させる危険はありません 

 定期的に（1 年に 1 回）手術を受けた医療機関を受診してください 

2. 医療機関受診時 

 脳・脊髄への外科手術を受ける場合は、フォローアップをしている脳外科医に相

談してください 

 腹部手術、交通外傷については主治医にリスク保有可能性者であることを伝えて

ください 

 日常診療については、原則として感染させる危険がないので、リスク保有可能性

者であることを申告する必要はありません 

3. 献血・臓器提供等の際 

 献血、移植のための臓器・骨髄・角膜等の提供は控えてください 

 

 

 

緊急時連絡病院 

病院名：                            

所在地：                            

担当者：                            

電話：                             

Fax：                             

メイル：                            
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ご自分やご家族がプリオン病に感染しているか可能性があり 

将来発症するかもしれないと言われた方々のための Q&A 
 

Q1 プリオン病の情報は、どこで入手できますか？  

A1 プリオン病は稀少疾患ですので、わからないことが沢山あるのは当然です。疑問があ

れば遠慮なく主治医に質問してください。インターネットをお使いになる方は、以下のサ

イトで情報を得ることができます。 

 

○ プリオン病調査研究班のホームページ 

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

 

○ 難病情報センターの疾患情報ホームページ 

プリオン病（１）クロイツフェルト・ヤコブ病（CJD） 

http://www.nanbyou.or.jp/entry/80 

プリオン病（２）ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー病（GSS） 

http://www.nanbyou.or.jp/entry/88 

プリオン病（３）致死性家族性不眠症（FFI） 

http://www.nanbyou.or.jp/entry/51 

 

○ ヤコブ病サポートネットワークのホームページ 

http://www.cjdnet.jp/ 

 

 
Q2 プリオン病の可能性について話を聞いて、心理的にとても落ち着かない

気持ちになっています。どうしたらよいでしょうか？ 
 

A2 プリオン病に罹っているかもしれないと聞いて、大きな精神的ショックを感じたり、

不安や怒りなど様々な感情が出てくるのは当然のことであり、なくす必要はありません。

気持ちの整理に必要な時間は人によって異なりますが、多くの人はご自身で状況を受け止

め気持ちを整理していく力を持っていますので、少しずつ落ち着いていくでしょう。 

 

不安などが大きくて日常生活に支障を来していたり、うつ状態のようになっているとき

は、心療内科や精神科に相談してみるのも一つの方法です。また、自分自身で気持ちの整

理をしていくとしても、途中の段階で人に話を聞いてもらったり、医療相談室や心理カウ

ンセリングの機会などを利用して自分の気持ちと向き合ったりすることも有用です。 

（裏に続く） 
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Q3 プリオン病に詳しい専門家の心理カウンセリングを受けたほうがよいで

しょうか？ 
 

A3 心理カウンセリングは必須ではありませんが、自分の気持ちと向き合い気持ちを整理

していく過程で助けになる一つの方法として、上手に利用することは有用です。大きな病

気に直面したときの心の苦しさには共通部分が多いので、心理カウンセラーが病気の詳細

を知らなくても、病気に直面した人やその家族の心理的苦痛は十分理解してもらえます。

心理カウンセリングは一般的に、精神科医、心療内科医、臨床心理士、その他の心理専門

職、メディカル･ソーシャル･ワーカー（MSW）などによって実施されていることが多いの

で、身近にこれらの人々がいれば相談してみましょう。 

 

また、プリオン病研究班では、田村智英子が、プリオン病に詳しい立場からの心理支援を

担当しております。プリオン病に詳しい人に気持ちを聞いてもらったり悩みや心配を相談

したいと思われる方は、遠慮なく以下にご連絡ください。日程の調整がつけば全国どこで

もまいります。なお、原則としてカウンセリングは面談にて行い、電話やメールでは簡単

なご連絡のみとさせていただきます。医療者の方からのご相談にも対応しております。 

 

田村智英子との面談を希望される方はこちらまで 

（主治医の先生からご連絡いただいてもかまいません） 

 

田村智英子 

FMC 東京クリニック 

〒102-0072 東京都千代田区飯田橋 1-3-2 曙杉館 2 階 

TEL：03-3221-0333  FAX：03-3221-0337 

電子メール： c_tamura@t3.rim.or.jp （c の後はハイフンではなくアンダスコア） 

 

 

 

 

 

 

このチラシは、厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服研究事業 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の研究の一環として、同研究班研究分担者 田村

智英子が作成いたしました。 

 

この冊子に関するご意見、お問い合わせは、 

田村 智英子（E-mail：c_tamura@t3.rim.or.jp ）までお願いします。 

2015 年10月11日第２版 
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リスク保有可能性者の個票（2 回目以降用） 

病院名： 

記入日：    年  月  日 

フォローアップ日：    年  月  日 

 

記入者： 

登録＃： 

患者氏名イニシャル（例：厚生太郎 KT）： 

性別： Ｍ Ｆ 

生年月日(西暦)：    年  月  日 

 

※以下、[  ]にチェックをしてください 

フォローの方法 

 [  ]当院外来 

 [  ]他院へ依頼し、年 1 回の当院受診： 

経過あるいは気になる症候・新たな症候： 

 [  ]特に変化なし 

 [  ]変化有り：内容： 

 

ＭＲＩ(CT)撮影日(1 年以内：   年  月  日)： 

 [  ]異常信号等なし 

 [  ]異常有り：所見： 

 [  ]施行せず：理由： 

 

脳波検査日(1 年以内：   年  月  日)： 

 [  ]異常所見なし 

 [  ]異常有り：所見： 

 [  ]施行せず：理由： 

 

手術・献血・臓器提供の有無(1 年以内)： 

 [  ]なし 

 [  ]あり：内容： 

 

心理的ケアの状況： 

 [  ]希望なし 

 [  ]希望により面接等施行：内容： 

 

その他の特記事項： 

 [  ]なし 

 [  ]あり：内容： 
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リスク保有可能性者の個票（初回用） 

病院名： 

記入日：    年  月  日 

記入者： 

登録＃： 

患者氏名イニシャル（例：厚生太郎 KT）： 

性別： Ｍ Ｆ 

生年月日(西暦)：    年  月  日 

 

原疾患： 

術式： 

開頭・穿孔の有無：[  ] 有 [ ] 無 

手術日：    年  月  日 

告知日：    年  月  日 

告知者： [ ]記入者と同じ [ ]記入者と異なる  → [      ] 同席者 

[      ] 

告知対象者：[ ]本人、その他[               ] 

告知の仕方：[ ]面接 [ ]手紙 [ ]その他[     ] 

 

フ ォ ロ ー の 方 法 ： [  ] 貴 院 外 来  [  ] 転 院  [  ] そ の 他 [( 転 院 先 な

ど)           ] 

神経所見： 

 

経過あるいは気になる症候・新たな症候： 

 [  ]特になし 

 [  ]有り：内容： 

ＭＲＩ(CT)撮影日(1 年以内：   年  月  日)： 

 [  ]異常信号等なし 

 [  ]異常有り：所見： 

 [  ]施行せず：理由： 

脳波検査日(1 年以内：   年  月  日)： 

 [  ]異常所見なし 

 [  ]異常有り：所見： 

 [  ]施行せず：理由： 

手術・献血・臓器提供の有無(1 年以内)： 

 [  ]なし 

 [  ]あり：内容： 

心理的ケアの状況： 

 [  ]希望なし 

 [  ]希望により面接等施行：内容： 

その他の特記事項： 

 [  ]なし 

 [  ]あり：内容： 
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