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A.研究目的 

脳波上の周期性同期性放電（PSWCs[PSD]）は

クロイツフェルト・ヤコブ病（CJD）に特徴的で

あり、診断基準にも取り入れられ、感度67%、特

異度86%と報告されている1)。一方、CJDにおける

PSWCs出現前の脳波変化の報告は乏しく、病初期

に脳波上PSWCsを認めず、びまん性の鋭波を呈し、

非痙攣性てんかん重積と鑑別を要した症例が報告

されている2)。また、痙攣発作はCJDの初発症状と

して稀でありあるが、現在までに報告は検索範囲

で7例の報告があり、さらには初発症状として右

上肢の痙攣を呈し、脳波にてPSWCs出現前に左頭

頂領域のspikeを呈したMM1型sCJDの報告もあ

る3)。本研究では、sCJDの病初期からの脳波変化

の特徴を解析し、臨床症状の推移との関連を明ら

かにすることを目的とした。 
 

B.研究方法 

2007年6月から2020年2月までに東京医科歯科

大学脳神経内科、岐阜大学大学院医学系研究科脳

神経内科学分野、金沢大学大学院医薬保健学総合

研究科医学系脳老化・神経病態学に入院し、sCJD
と診断され、複数回脳波を撮像された患者14例を

対象とした。後方視的に14例のsCJD患者の脳波

を解析し、MM1/古典型sCJD群の臨床情報を解析

し、MM2皮質型sCJD群と比較した。全ての症例

の脳波の初期の変化は、以下の3群に分類するこ

とができた。①正中矢状面群：前頭葉、頭頂葉、

後頭葉を結んだラインの左右半球に高振幅徐波が

集中するタイプ、②PLEDs群：PLEDs様の波形が

出現するタイプ、③局所群：局所的な高振幅徐波

が出現するタイプ。そこで、各郡の脳波変化の頻

度とPSWCsへの移行時期を調査した。 
 

（倫理面への配慮） 

本研究は東京医科歯科大学の倫理委員会に承認

され、ヘルシンキ宣言で定められた倫理基準に準

拠している。個人情報は匿名化し厳重に管理して

いる。 
 

C.研究結果 

解析したMM1/古典型 sCJD群は8例（MM1 

研究要旨  

孤発性クロイツフェルト・ヤコブ病（sCJD）患者の最初期の脳波変化の特徴を解析し、臨床症状

の推移との関連を明らかにすることを目的とし、脳波変化で群わけをし、後方視的に脳波、MRI、
臨床情報をMM1/古典型sCJD群8例で解析した。脳波はいずれの群でも発症から1.6ヶ月で記録され、

MM1/古典型sCJDの最初期の脳波変化は、3例（37.5%）がPLEDs型で、MRI拡散強調画像上の皮質

高信号領域と一致した。一方、5例（62.5%）では、正中矢状面（Fp、C、P、O）に沿ったほぼ対称

性の高振幅鋭波または棘徐波複合を呈し、MRIの信号変化と無関係であった。さらに、5例のうち4
例が平均3.25カ月（2-4カ月）でPSWCs（PSD）に移行した。MM1-sCJDの病理では側頭葉皮質に

比較し後頭葉、前頭葉、頭頂葉皮質優位に空胞を認め、頭頂葉で強いプリオン蛋白の沈着を認める

と報告されており、PSWCs出現前の脳波は、病理学的変化を反映している可能性が示唆された。 
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definite 3例）で、MM2皮質型 sCJD群の6例

（definite 2例）と比較した（表1）。 
 

表1 MM1/古典型sCJD群、MM2皮質型sCJD群の臨床的

特徴 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

* MM1/古典型sCJD群は発症から1-2カ月後、MM2皮質型sCJD群は発

症から12か月後の脳波 
 

 

MM1/古典型sCJD症例はいずれの群でも発症

から1.6ヶ月目の脳波であり、脳波記録時期の有意

差はなかった。各群の比率は、正中矢状面群（図

1A）が5例で62.5%、PLEDs群が3例で37.5%（図

2A）であった。 
正中矢状面群では、脳波の発作波は、MRI拡散

強調画像上の皮質高信号領域とは一致せず、正中

矢状面（Fp、C、P、O）に沿ったほぼ対称性の高

振幅鋭波または棘徐波複合がみられた（図1A）。

正中矢状面群5例のうち4例が平均3.25カ月（2-4カ
月）でPSWCsに移行した（図1B）。ミオクローヌ

スは、脳波上発作波の振幅が大きい側と対側に出

現していた。 
 

図1. 正中矢状面群の脳波と脳MRI拡散強調画像 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

A：正中矢状面対称性突発波群患者の病初期脳波 B：進行期脳波 

C：病初期MRI 

 

 

 

図2. PLEDs群の脳波と脳MRI拡散強調画像 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

A：PLEDs群患者の病初期脳波 B：進行期脳波 C：病初期MRI 

 

一方、PLEDs群では、脳MRI拡散強調画像で高

信号を呈する部分に発作波が見られ、PSWDs出現

時に、脳波上PLEDsを呈した半球、または正中矢

状面の突発波でより高振幅であった半球の対側上

下肢にミオクローヌスを認めた。 
ミオクローヌスは、PLEDs群では平均1.5カ月

（1-2カ月）、正中矢状面群では平均2カ月（1-3カ
月）で出現し、両者で有意差はなかった（表2）。 

 
表2 MM1/classic CJD群の脳波所見とミオクローヌ

スの関連 

 

 

 

 

比較検討したMM2皮質型sCJD群の病初期の脳

波では、MRI上高信号を認めた皮質に一致した領域

の限局性鋭波、棘徐波複合を認め、うち3例は平均

40.3カ月（27-58カ月）でPSWCsに移行した（表3）。 
 

表3 MM1/classic CJD群、MM2c群の検査所見 
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D.考察 

MM1-sCJDの病理では、MRIとの関連は不明で

あるものの、側頭葉皮質に比較し後頭葉、前頭葉、

頭頂葉皮質優位に空胞を認め、頭頂葉で強いプリ

オン蛋白の沈着を認めるとする報告がある4)。本

研究のMM1/古典型sCJD群では、プリオン蛋白の

沈着や空胞変性等の急速な病理変化が正中矢状面

に沿った大脳皮質優位に神経活動性を刺激し、正

中矢状断面に沿った高振幅突発波が出現した可能

性が疑われた。また、Heidenhain型CJDにおいて、

病理変化が強い部位とPLEDsの出現部位が一致

したとする報告があり5)、PLEDsもCJDの病理変

化を反映する可能性が考えられた。しかし、CJD
の初期脳波所見毎に分類し病理変化を解析した報

告は乏しく、今後追加解析が求められる。 
CJDにおいてMRIのDWI高信号域が病理変化

を反映しているかは結論がでていない。本研究で

は、拡散強調画像（DWI）の高信号域は脳波上突

発波を呈した領域と一致しなかった。さらに、

MM1-sCJDにおいて強い病理変化が報告されて

いる後頭葉、前頭葉、頭頂葉皮質4)優位のDWI高
信号域も呈さなかった（図1、図2）。本研究結果

からは、DWI高信号域が病理変化とは一致しない

可能性が示唆された。 
CJDにおけるミオクローヌスの起源として皮

質性が想定されている6)。本研究のMM1/classic 
CJD群患者は、脳波上PLEDsまたは正中矢状断面

に沿った高振幅突発波が出現した時期とほぼ一致

して、PLEDs出現側または突発波がより高振幅で

あった半球の対側上下肢よりミオクローヌスが出

現した（表2）。病理変化が、持続的に大脳皮質の

神経ネットワークを刺激し、脳波上PLEDsまたは

正中矢状断面に沿った高振幅突発波が出現した可

能性が考えられた。 
 

E.結論 

MM1/古典型sCJDでPSWCs出現前の病初期脳

波はMRIの高信号領域と関連しない正中矢状面

の発作波ではじまる症例と、高信号と関連した

PLEDsではじまる症例が確認された。いずれの群

でもミオクローヌスが出現する時期（脳波異常か

ら2-4ヶ月）でPSWDsに移行し、病理学的変化を

反映している可能性が示唆された。 
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