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A.研究目的 

本邦におけるプリオン病患者のサーベイランス

において、我々は病理解剖及び死後脳検体のホル

マリン及び凍結保存を行い、病理学的精査・診断

を付したデータベースを構築している。そして、

プリオン病の正確なサーベイランスへの貢献を目

指している。 
その中で、生前に医原性Creutzfeldt-Jakob 

disease(dCJD)が疑われたが病理解剖により否定

できた一例を経験したので報告する。 
 

B.研究方法 

一症例の臨床病理学的検討 
 
（倫理面への配慮） 

当該患者の遺族より研究及び教育を目的とした

死後検体及び臨床情報の使用について同意を取得

している。 
 

C.研究結果 

【症例】死亡時87歳男性 
【既往歴】49歳：クモ膜下出血、73歳：脳出血、

78歳：左基底核脳梗塞、高血圧、認知症、前立腺

肥大 
【現病歴】82歳頃から歩行障害が出現し、経時的

に進行した。83歳時、右下肢の運動障害のためA
総合病院に入院。頭部CT上急性期病変は指摘され

なかったが、認知機能が低下し、最終的には無言

無動の状態となった。詳細不明だがてんかん発作

がみられたとの記録がある。84歳時、低Na血症に

よる意識混濁の為同院に入院し、脳波検査で周期

性同期性放電を認めた。49歳時の頭部手術既往よ

り、硬膜移植によるdCJDと臨床的に診断がなさ

れた。85歳時にB病院に転医し、プリオン病サー

ベイランスに登録した。ADLは寝たきりで全介助

となり、経鼻経管栄養で経過した。誤嚥性肺炎を

反復し、87歳時に死亡。遺族の希望により、死後

18時間53分で病理解剖を行った。 

研究要旨 

【研究目的】我々は病理解剖及び死後脳検体のホルマリン及び凍結保存を行い、プリオン病の病理

解剖を推進し、サーベイランスへの貢献をめざしている。その中で生前に医原性Creutzfeldt-Jakob 
diseaseが疑われたが病理解剖により否定できた一例を経験したので報告する。 
【研究方法】臨床病理報告。 
【研究結果】症例は87歳男性。82歳頃より歩行障害で発症し、83歳時以降無言無動の状態で経過。

臨床診断は脳外科手術既往等をふまえ、硬膜移植に伴うクロイツフェルト・ヤコブ病であった。病

理解剖の結果、広範なグリオーシスと細胞脱落、基質の粗鬆化を認めた一方、抗プリオン抗体（3F4, 
12F10）による免疫染色による陽性所見やウエスタンブロット解析において異常プリオン蛋白の検

出はされなかった。 
【考察】信頼性の高いプリオン病データベース構築のために、病理解剖が有用である。 
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【病理所見】死後18時間53分で剖検。頭蓋内の殆

どの動脈は高度に硬化している。左中大脳動脈起

始部及び前交通動脈に動脈瘤治療に伴うクリップ

が留置されている。ヘモジデローシスの所見を認

めた。硬膜の所見から、手術部位に硬膜移植をさ

れたかどうかの同定は困難であった。脳幹・小脳・

大脳は全体的に萎縮していた。割面像で見ると、

脳室は前後方共に拡大し、大脳皮質・白質、海馬、

扁桃体、基底核、視床は萎縮していた（図1）。組

織学的には皮質全体にわたって著しいグリオーシ

スと神経細胞脱落、基質の粗鬆化を認めた。これ

らは皮髄境界において顕著であった。後頭葉、頭

頂葉において陳旧性の梗塞巣を認めた。海馬、扁

桃体、視床、淡蒼球に著しいグリオーシスと神経

細胞数の減少を認め、基質は粗鬆化していた。両

側視床、左被殻において小出血の痕跡を認めた。

抗プリオン抗体（3F4, 12F10）による免疫染色で

は、陽性所見はみられなかった（図2）。前頭葉を

用いたウエスタンブロット解析では、異常プリオ

ン蛋白の検出はされず、プリオン蛋白遺伝子解析

で変異はみられなかった。 
 
D.考察 

以上の結果から、dCJDは否定され、なんらかの

機序による循環障害や低酸素状態の脳病理変化を

みているものと考えられた。プリオン病を示唆す

る所見は、組織学的、免疫組織学的、分子生物学

的検査で否定された。臨床的にはdCJDが疑われ

ていた症例であるが、病理解剖によって否定され

たことは、正確なプリオン病のサーベイランスに

おける病理解剖の重要性を改めて示す症例であっ

た。 
 
E.結論 

プリオン病サーベイランスにおいて、生前に医

原性Creutzfeldt-Jakob disease（dCJD）が疑われ

たが病理解剖により否定できた一例を経験した。 
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図1 

脳室は前後方共に拡大し、大脳皮質・白質、海馬、

扁桃体、基底核、視床は萎縮している。 

 

 

図2 

抗プリオン抗体染色による陽性所見はみられない。 
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