
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

解 説

1. プリオン病、亜急性硬化性全脳炎、進行性多巣性白質脳症の3疾患に関し
て、分科会機能を確立し、研究を遂行している。

2. 感染対策、診療ガイドラインの策定・改訂、症例登録への貢献。

3. WEB会議等を活用することで、むしろ連携の強い研究班となってきた。

研究代表者： 国立精神・神経医療研究センター 高尾昌樹

令和２年度 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 研究成果
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方法

結果

プリオンの検出脳乳剤の作製解剖検体

前頭葉、脳幹部
を採取

0

1000

2000

3000

0 12 24

3653

0

1000

2000

3000

0 12 24

3601

0

1000

2000

3000

0 12 24

3598

0

1000

2000

3000

0 12 24

3599

0

1000

2000

3000

0 12 24

3600

0

1000

2000

3000

0 12 24

3602

0

1000

2000

3000

0 12 24

3603

0

1000

2000

3000

0 12 24

3548

3548: Positive control
3653: Negative control



23����B~mnl./A��Q�c�;~IM

W \

ih ./"]@��?ry����B23B�~Q�cW5~	�N6~V
['��~y�o�����*������eDwyp

jh �_eDwy��������������s�W5��Swo�9Z�Szyp

kh �$�1X{~W5t�`v�o����B~mnl@�98~Y0�<~U
Ew}&T|GUt�u%����t3#v��p

HL
-P� �,�K���:RO�HL+^gJ�mnlY0�B)HLbd �q4F>

��� ! ����B��aD'����(7C}fx�]8HL=HL*6

「診断基準の策定・改訂」、「診療ガイドラインの策定・改訂」
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1. 「診断基準の策定・改訂」に該当する研究である。
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進行性多巣性脳症のMRI画像を収集

T2-WI FLAIR DWI CE-T1-WI

各画像の異常所見の定量化
1.視覚的評価のスコア化を検討
2.病変の信号値のヒストグラム解析やテキスチャ解析を予定
3.機会学習を用いた病変segmentationと抽出を予定

PMLサーベイランスにおけるフィードバック
1. PMLの診断精度の向上の有無
2. 重症度と画像指標の相関
3. 免疫再構築との関連性等
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70歳女性、基礎疾患:ATL、明かな神経症状なし。髄液中
のJCV-PCR 6.7 x 103 copies/mlであった。MRI画像上異常が
見られない部位の病理解析でJCウイルス感染に伴う脱髄
所見が認められた。



令和２年度 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成果

多発性硬化症再発予防薬関連
進行性多巣性白質脳症サーベランス
研究分担者： （国立病院機構医王病院） （高橋和也）

解 説

1. 多発性硬化症は若年者に発症しやすい中枢神経系の自己免疫疾患であり患者数が増加している．

2. 近年再発予防薬（疾患修飾薬）が数種類開発されており有効性を認めているが，致死的な疾患である
PMLを発症する患者がいる．

3. サーベランスに登録された多発性硬化症再発予防薬関連PMLの詳細を検討することでPML発症のリスク
因子を特定する（R2,3,4年度）．

4. 新規情報をガイドライン改訂時に反映する．．

「診療ガイドラインの策定・改訂」、「診断基準・重症度分類策定・改訂のための疫学調査」

多発性
硬化症
患者

PMLリスクのない再発予防薬で再発をコントロール
できる群

PML発症せず

再発予防でき
ている

PML
発症

PML発症全症例を詳細に検
討することで共通点を見出す

（R2,3,4年度)
●ナタリズマブ関連PML
サーベランス委員会登録なし
●フィンゴリモド関連PML
5例目の調査（コロナのため
データ収集途中）
●フマル酸ジメチル関連PML
サーベランス委員会登録なし

●新規薬剤師歩にもどの発
売

PML発症リスク
？？？？？？？

PMLリスクのある再発予防薬でしか再発をコントロ
ールできない群

●世界における多発性硬化症薬剤関連PMLと症状や
検査データの追加情報収集

●ガイ
ドライ
ン改訂
へ反映
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「プリオン病診療ガイドライン2023」作成のロードマップ

2020(R2)年度（2021年3月まで）
1月 現ガイドラインの改訂すべき点などについての意見を集約（研究報告会での討議

を含む）
2月 執筆要項作成、クリニカルクエスチョン(CQ)案を依頼
3月 CQ案締切
2021(R3)年度（2021年4月～2022年3月まで）
4月 執筆担当者に、原案執筆依頼
7月 原案締切、原案を両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く
8月 コメント締切、原案執筆者に改訂を依頼
10月 改訂原稿締切、両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く
11月 コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼
12月 再改訂原稿締切
1月 ガイドライン暫定版作成、パブリックコメント募集
3月 コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼
2020(R4)年度（2022年4月～2023年3月まで）
4月 最終改訂締切
5月 日本神経学会、日本神経感染症学会による承認を依頼する
2月 「プリオン病診療ガイドライン2023」発行
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「SSPE診療ガイドライン2023」作成のロードマップ

2020(R2)年度（2021年3月まで）
1月 現ガイドラインの改訂すべき点などについての意見を集約（研究報告会での討議

を含む）
2月 執筆要項作成、クリニカルクエスチョン(CQ)案を依頼
3月 CQ案締切
2021(R3)年度（2021年4月～2022年3月まで）
4月 執筆担当者に、原案執筆依頼
7月 原案締切、原案を両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く
8月 コメント締切、原案執筆者に改訂を依頼
10月 改訂原稿締切、両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く
11月 コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼
12月 再改訂原稿締切
1月 ガイドライン暫定版作成、パブリックコメント募集
3月 コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼
2020(R4)年度（2022年4月～2023年3月まで）
4月 最終改訂締切
5月 日本神経学会、日本神経感染症学会による承認を依頼する
2月 「SSPE診療ガイドライン2023」発行
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「PML診療ガイドライン2023」作成のロードマップ

2020(R2)年度（2021年3月まで）
1月 現ガイドラインの改訂すべき点などについての意見を集約（研究報告会での討議

を含む）
2月 執筆要項作成、クリニカルクエスチョン(CQ)案を依頼
3月 CQ案締切
2021(R3)年度（2021年4月～2022年3月まで）
4月 執筆担当者に、原案執筆依頼
7月 原案締切、原案を両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く
8月 コメント締切、原案執筆者に改訂を依頼
10月 改訂原稿締切、両班の研究分担者、研究協力者全員に送付し、コメントを頂く
11月 コメント締切・原案執筆者に再改訂を依頼
12月 再改訂原稿締切
1月 ガイドライン暫定版作成、パブリックコメント募集
3月 コメント締切、原案執筆者に最終改訂を依頼
2020(R4)年度（2022年4月～2023年3月まで）
4月 最終改訂締切
5月 日本神経学会、日本神経感染症学会による承認を依頼する
2月 「PML診療ガイドライン2023」発行
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資料 4 

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 

プリオン病サーベイランス委員会 

 JACOP運営委員会合同会議 

（令和２年度第１回） 

日時：令和 2 年 9 月 3 日（木）09：30～17：00 

令和 2 年 9 月 4 日（金）09：00～16：00 

会場：Web（Zoom） 

プログラム 

1. 研究体制

１）関連研究班長の交代

２）今後の方向性

2. 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、再調査症例（追加情報）の検討

３）自然歴調査結果の報告

3. サーベイランスと自然歴調査に関わる問題

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

4. その他

１）今後の委員会症例の討議の進め方

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：令和 3 年 2 月 4 日（木） 

   令和 3 年 2 月 5 日（金） 
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〈9/3（木) NCNP Zoom会議室2 〉

委員会 運営 委員会 運営
9：00～ Zoom入室開始 承認 8：30～ Zoom入室開始 承認

9：30～10：45 会議① 9：00～10：00 会議①

10：45～11：00 休憩 10：00～10：15 休憩

11：00～12：00 会議② 10：15～12：00 会議②

12：00～13：00 お昼
休憩 12：00～13：00 お昼
休憩

13：00～14：45 会議③ 13：00～14：45 会議③

14：45～15：05 休憩 14：45～15：05 休憩

15：05～17:00 会議④ 15：05～16：00（予定） 会議④

17：00～18：00 会議
インシデント委員会

サーベイランス・JACOP運営委員会　２日目

令和2年度　第1回サーベイランス・JACOP運営委員会等
タイムテーブル

〈9/4（金）NCNP Zoom会議室2 〉

サーベイランス・JACOP運営委員会　１日目

Zoom退室
（インシデント委員会不参加の

方）

Zoom退室
（全員）
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２０２０（令和２）年１０月１５日 

プリオン病のサーベイランス結果 

［２０２０（令和２）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】 

 以前の特定疾患治療研究事業、現在の難病法に基づくプリオン病を含む難病の医療費公

費負担制度の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 Disease （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.html)。 

本報告では、これまで登録されてきたデータに加え、2020（令和２）年 9 月 3 日、4 日
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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

する。 

 

【結 果】 

 

１．1999（平成 11）年 4 月 1 日から 2020（令和２）年 9 月 4 日までの期間に、研究班事務

局を通じて情報を取得した 5697 症例（重複例を含む）がサーベイランス委員会で検討され

た。このうち合計 3860 例がプリオン病として認められ、データベースに登録されている。 

 

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 2014（平成 26）

年が 295 例で最も多く、次いで、2013（平成 25）年（292 例）、2012（平成 14）年（261

例）、2015（平成 27）年（260 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がある。 

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 3860 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 2951 例（76％）、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％）であった。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）は 645 例（17％）であった。この

うち 632 例はプリオン蛋白遺伝子の変異が確認されている（残りの 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、1 例はプリオン蛋白遺伝子の変異を認めず、12 例

は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 153 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歳代の患者の割合が最も多く（37％）、

発病時の平均年齢は 69.3 歳（年齢の中央値は 70 歳）であった。発病時年齢の平均は dCJD

及び GSS が 50 歳代と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（頻度の高い sCJD、遺伝

性 CJD、GSS のみを表示）。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 2786 例で実施されており、このうち 802 例が遺伝性プリ

オン病として登録されている。遺伝子変異の詳細を表７に示す。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いるために遺伝性プ
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リオン病と判定された症例もあり、この表の結果は表 4 とは必ずしも一致しない。一方で、

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

考えており、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。 

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。 

 

５．追跡調査を含めて既に 3439 人の死亡が確認されている（2020［令和 2］年 10 月 15 日

現在)。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 17.6 ヶ月だ

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．診断分類と表１０に示す。剖検率は全体では 13％（3860 例のうち 522 例）であったが、

dCJD や gCJD では剖検率がやや高い傾向が観察された。剖検の結果をもとに 460 例がプリ

オン病確実例として登録されているが、剖検の結果が判明していない者が 62 例確認された。

これらの症例については情報収集が続けられており、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に示すとおり合計 91 例である。今回の委員会では新たに登録された症例はなかったため、

現段階ではわが国で判明している dCJD 患者の状況に変化はない。前回の報告書と同じデー

タを再掲する（表１１、表１２、図１、図２）。詳細については以下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://www.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 24 ( 1 ) 34 ( 2 ) 58 ( 2 )
1999 32 ( 2 ) 54 ( 2 ) 86 ( 2 ) 51 64 115
2000 48 ( 3 ) 56 ( 3 ) 104 ( 3 ) 44 69 113
2001 54 ( 3 ) 62 ( 3 ) 116 ( 3 ) 62 61 123
2002 47 ( 3 ) 50 ( 2 ) 97 ( 3 ) 54 80 134
2003 48 ( 3 ) 69 ( 3 ) 117 ( 3 ) 70 72 142
2004 58 ( 3 ) 71 ( 3 ) 129 ( 3 ) 68 97 165
2005 73 ( 4 ) 86 ( 4 ) 159 ( 4 ) 72 83 155
2006 58 ( 3 ) 109 ( 5 ) 167 ( 4 ) 70 103 173
2007 77 ( 5 ) 89 ( 4 ) 166 ( 4 ) 70 97 167
2008 73 ( 4 ) 100 ( 5 ) 173 ( 4 ) 96 107 203
2009 94 ( 6 ) 120 ( 5 ) 214 ( 6 ) 79 87 166
2010 99 ( 6 ) 137 ( 6 ) 236 ( 6 ) 93 125 218
2011 111 7 ) 145 ( 7 ) 256 ( 7 ) 107 112 219
2012 113 ( 7 ) 148 ( 7 ) 261 ( 7 ) 99 142 241
2013 131 ( 8 ) 161 ( 7 ) 292 ( 8 ) 116 136 252
2014 127 ( 8 ) 168 ( 8 ) 295 ( 8 ) 115 130 245
2015 115 ( 7 ) 145 ( 7 ) 260 ( 7 ) 120 143 263
2016 87 ( 5 ) 108 ( 5 ) 195 ( 5 ) 115 144 259
2017 76 ( 5 ) 83 ( 4 ) 159 ( 4 ) 127 165 292
2018 57 ( 3 ) 105 ( 5 ) 162 ( 4 )
2019 40 ( 2 ) 45 ( 2 ) 85 ( 2 )
2020 1 ( 0 ) 4 ( 0 ) 5 ( 0 )

不詳 2 4 6

計 1662 ( 100 , 43 ) 2198 ( 100 , 57 ) 3860 ( 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 4 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 19 19,052 1.0 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 65 15,677 4.1
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 52 16,901 3.1
2009 3 7 16,127 0.4 29 16,712 1.7 60 17,698 3.4
2010 4 6 16,617 0.4 28 16,264 1.7 69 18,285 3.8
2011 0 5 16,992 0.3 34 15,793 2.2 66 18,392 3.6
2012 0 7 17,400 0.4 27 15,469 1.7 74 18,349 4.0
2013 0 5 17,794 0.3 22 15,295 1.4 82 18,262 4.5
2014 2 8 17,943 0.4 32 15,268 2.1 81 18,027 4.5
2015 2 5 18,306 0.3 20 15,429 1.3 71 18,200 3.9
2016 3 8 18,678 0.4 7 15,244 0.5 40 18,318 2.2
2017 0 3 18,579 0.2 18 15,533 1.2 42 17,605 2.4
2018 0 3 18,432 0.2 16 15,783 1.0 53 16,836 3.1
2019 0 1 18,181 0.1 6 16,036 0.4 26 16,104 1.6
2020 3

計
３） 46 103 354,308 0.3 446 360,671 1.2 1077 352,239 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 患者数
人口

（千人） 罹患率

発病年 1999 22 9,629 2.3 5 3,922 1.3 637 86 125,432 0.7
2000 31 10,030 3.1 13 4,140 3.1 700 104 125,613 0.8
2001 41 10,454 3.9 7 4,313 1.6 772 116 125,908 0.9
2002 32 10,847 3.0 7 4,499 1.6 854 97 126,008 0.8
2003 42 11,219 3.7 5 4,703 1.1 2 929 2.2 117 126,139 0.9
2004 48 11,526 4.2 18 4,935 3.6 1,013 129 126,176 1.0
2005 63 11,896 5.3 10 5,258 1.9 1 1,078 0.9 159 126,205 1.3
2006 55 12,179 4.5 17 5,577 3.0 1 1,152 0.9 166 126,154 1.3
2007 70 12,438 5.6 32 5,894 5.4 1,219 166 126,085 1.3
2008 68 12,612 5.4 27 6,209 4.3 2 1,277 1.6 173 125,947 1.4
2009 81 12,670 6.4 31 6,544 4.7 3 1,326 2.3 214 125,820 1.7
2010 85 12,960 6.6 39 6,809 5.7 3 1,368 2.2 234 126,382 1.9
2011 101 13,273 7.6 46 7,098 6.5 3 1,442 2.1 255 126,180 2.0
2012 101 13,595 7.4 47 7,391 6.4 5 1,524 3.3 261 125,957 2.1
2013 124 13,840 9.0 57 7,666 7.4 2 1,610 1.2 292 125,704 2.3
2014 113 14,137 8.0 58 7,909 7.3 1 1,713 0.6 295 125,431 2.4
2015 104 14,081 7.4 54 8,161 6.6 4 1,782 2.2 260 125,319 2.1
2016 81 13,873 5.8 51 8,432 6.0 5 1,922 2.6 195 125,020 1.6
2017 50 14,423 3.5 45 8,665 5.2 1 2,050 0.5 159 124,648 1.3
2018 59 15,099 3.9 30 8,836 3.4 1 2,179 0.5 162 124,218 1.3
2019 29 15,856 1.8 20 8,913 2.2 3 2,305 1.3 85 123,731 0.7
2020 1 1 5

計３） 1401 266,637 5.3 620 135,874 4.6 37 28,852 1.3 3730 2,638,077 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1999～2019年で算出（2019年以降は未報告が多いため低値となっている）
1998年以前に発症した症例は集計されていないため合計は表１とは異なる（少ない）
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６名は分析から除外した。発病年齢が不明の者（４例）も分析から除外した。

年齢（歳）

年齢（歳）
全年齢

40-49 50-59 60-69

70-79 80-89 90-

 

158



6

 

 

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 27 25,410 0.11 28 24,470 0.11 0.93

40-49 52 9,269 0.56 68 9,126 0.75 0.75
50-59 204 7,698 2.65 274 7,748 3.54 0.75
60-69 519 8,811 5.89 599 9,288 6.45 0.91
70-79 612 6,370 9.61 810 7,603 10.65 0.90
80-89 236 3,051 7.74 384 5,028 7.64 1.01

      90- 9 405 2.22 28 1,365 2.05 1.08
注）人口は2015年の国勢調査結果
発症時の年齢不詳が10人を分析から除外

女男

 

 

 

 

 

　分類
変異型 　未定の

   ＣＪＤ １） 　ＣＪＤ ２） ＦＦＩ 　ＣＪＤ ３）

性
男 1662 ( 43 ) 1278 ( 43 ) 1 39 ( 43 ) 260 ( 40 ) 75 ( 49 ) 3 6
女 2198 ( 57 ) 1673 ( 57 ) 52 ( 57 ) 385 ( 60 ) 78 ( 51 ) 1 9

年齢（歳）
10-19 4 2 ( 2 ) 2 ( 0 )
20-29 11 ( 0 ) 1 ( 0 ) 5 ( 5 ) 2 ( 0 ) 3 ( 2 )
30-39 40 ( 1 ) 15 ( 1 ) 9 ( 10 ) 3 ( 0 ) 13 ( 8 )
40-49 120 ( 3 ) 66 ( 2 ) 1 7 ( 8 ) 18 ( 3 ) 25 ( 16 ) 1 2
50-59 478 ( 12 ) 342 ( 12 ) 20 ( 22 ) 51 ( 8 ) 62 ( 41 ) 2 1
60-69 1118 ( 29 ) 906 ( 31 ) 26 ( 29 ) 139 ( 22 ) 42 ( 27 ) 1 4
70-79 1422 ( 37 ) 1158 ( 39 ) 20 ( 22 ) 231 ( 36 ) 7 ( 5 ) 6
80-89 620 ( 16 ) 439 ( 15 ) 2 ( 2 ) 177 ( 27 ) 2
90-99 37 ( 1 ) 16 ( 1 ) 21 ( 3 )
100-
不明 10 8 1 1

計 3860 ( 100 ) 2951 ( 100 ) 1 91 ( 100 ) 645 ( 100 ) 153 ( 100 ) 4 15
3860 ( 100 ) 2951 ( 76 ) 1 91 ( 2 ) 645 ( 17 ) 153 ( 4 ) 4 15

平均（歳） 66.5
中央値（歳） 70
標準偏差（歳） 11.8
最年少（歳） 40
最年長（歳） 81

   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．挿入変異例はこのカテゴリに含まれる．

46

70 70 62 75 56

遺伝性プリオン病

   ３）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

54.2

10.5

61
15 22 15 15

表４．患者の性・発病時年齢分布[病態別]

16.2

81

全患者

硬膜移植

     ＣＪＤ

69.3 69.7

96

   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）

72.9

11.7

96

9.7

95

57.7

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．主要症候等の出現頻度

１） 2）

経過
進行性（急速進行型） 440 ( 73 ) 360 ( 81 ) 77 ( 57 ) 3 ( 14 )
進行性（緩徐進行型） 148 ( 25 ) 77 ( 17 ) 54 ( 40 ) 17 ( 77 )
進行性ではない 11 ( 2 ) 5 ( 1 ) 4 ( 3 ) 2 ( 9 )

ＷＨＯ基準による症状
ミオクローヌス 390 ( 65 ) 335 ( 76 ) 50 ( 37 ) 5 ( 23 )
進行性認知症 589 ( 98 ) 441 ( 100 ) 134 ( 99 ) 14 ( 64 )
小脳症状 271 ( 45 ) 214 ( 48 ) 40 ( 30 ) 17 ( 77 )
錐体路徴候 297 ( 50 ) 234 ( 53 ) 55 ( 41 ) 8 ( 36 )
錐体外路徴候 231 39 ) 188 ( 43 ) 41 ( 30 ) 2 ( 9 )
意識障害 278 ( 46 ) 233 ( 53 ) 40 ( 30 ) 5 ( 23 )
感覚障害 55 ( 9 ) 41 ( 9 ) 5 ( 4 ) 9 ( 41 )
視覚障害 219 ( 37 ) 191 ( 43 ) 26 ( 19 ) 2 ( 9 )
精神症状 301 ( 50 ) 242 ( 55 ) 50 ( 37 ) 9 ( 41 )
無動性無言 356 ( 59 ) 302 ( 68 ) 45 ( 33 ) 9 ( 41 )

その他の症状
起立・歩行障害 469 ( 78 ) 358 ( 81 ) 92 ( 68 ) 19 ( 86 )
構音障害 219 ( 37 ) 171 ( 39 ) 32 ( 24 ) 16 ( 73 )
嚥下障害 228 ( 38 ) 190 ( 43 ) 31 ( 23 ) 7 ( 32 )
膀胱・直腸障害 115 ( 19 ) 86 ( 19 ) 23 ( 17 ) 6 ( 27 )
てんかん発作 40 ( 7 ) 32 ( 7 ) 6 ( 4 ) 2 ( 9 )

ＡＤＬ
発話能力障害 399 ( 67 ) 298 ( 67 ) 87 ( 64 ) 14 ( 64 )
歩行障害 428 ( 71 ) 321 ( 73 ) 91 ( 67 ) 16 ( 73 )
食事不能 279 ( 47 ) 245 ( 55 ) 30 ( 22 ) 4 ( 18 )
人工呼吸器使用 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
気管切開 2 ( 0 ) 2 ( 0 )

計 599 ( 100 ) 442 ( 100 ) 135 ( 100 ) 22 ( 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 279 ( 59 ) 260 ( 73 ) 18 ( 18 ) 1 ( 5 )
脳波：基礎律動の徐波化　あり 164 ( 74 ) 111 ( 79 ) 47 ( 65 ) 6 ( 55 )

ＭＲＩ：大脳皮質の高信号　あり 330 ( 95 ) 248 ( 97 ) 78 ( 98 ) 4 ( 29 )
ＭＲＩ：基底核の高信号　あり 150 ( 56 ) 122 ( 62 ) 27 ( 45 ) 1 ( 8 )
ＭＲＩ：視症の高信号　あり 39 ( 16 ) 30 ( 16 ) 8 ( 14 ) 1 ( 8 )

注１）括弧内の分母は各検査の実施総数であり，検査結果不明の場合は除外した．
　　　つまり，検査陽性と陰性との和が100％となる．

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) 132 ( 16 ) 132 ( 86 )
105(Pro/Leu) 17 ( 2 ) 17 ( 11 )
178(Asp/Asn) 5 ( 1 ) 1 ( 0 ) 4 ( 100 )
180(Val/Ile) 407 ( 51 ) 407 ( 63 )
180(Val/Ile)+232(Met/Arg) 4 ( 0 ) 4 ( 1 )
180(Val/Ile)+237(Ser/Phe) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
196(Glu/Lys) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
200(Glu/Lys) 97 ( 12 ) 97 ( 15 )
200 Glu/Lys 24bp Deletion 2 ( 0 ) 2 ( 0 )
203(Val/Ile) 3 ( 0 ) 3 ( 0 )
208(Arg/His) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
210(Val/Ile) 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
232(Arg/Arg) 2 ( 0 ) 2 ( 0 )
232(Met/Arg) 99 ( 12 ) 99 ( 15 )
96 bp Insertion 3 ( 0 ) 3 ( 0 )
120 bp Insertion 5 ( 1 ) 5 ( 1 )
168 bp Insertion 2 ( 0 ) 2 ( 0 )
Three-time Octapeptide Insertion 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
Extra-repeat Insertional Mutation 1 ( 0 ) 1 ( 0 )
178 2bp Deletion 1 ( 0 ) 1 ( 0 )

不明 17 13 4 0

合計 802 ( 100 ) 645 ( 100 ) 153 ( 100 ) 4 ( 100 )
注1） 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）
　２） プリオン蛋白遺伝子の変異を認めないが，CJDの家族歴がある例が不明に含まれる．

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 2508 ( 92 ) 25 ( 100 ) 5 ( 100 ) 2538 ( 92 )
Met/Val 211 ( 8 ) 211 ( 8 )
Val/Val 11 ( 0 ) 11 ( 0 )
合計 2730 ( 100 ) 25 ( 100 ) 5 ( 100 ) 2760 ( 100 )

合計 2730 ( 99 ) 25 ( 1 ) 5 ( 0 ) 2760 ( 100 )

Met/Met 1790 ( 95 ) 9 ( 100 ) 2 ( 0 ) 1801 ( 95 )
Met/Val 81 ( 4 ) 81 ( 4 )
Val/Val 11 ( 1 ) 11 ( 1 )
合計 1882 ( 100 ) 9 ( 100 ) 2 1893 ( 100 )

合計 1882 ( 99 ) 9 ( 0 ) 2 1893 ( 100 )

Met/Met 3277 ( 92 ) 108 ( 97 ) 9 ( 100 ) 3394 ( 92 )

Met/Val 274 ( 8 ) 3 ( 3 ) 277 ( 8 )
Val/Val 13 ( 0 ) 13 ( 0 )
合計 3564 ( 100 ) 111 ( 100 ) 9 ( 100 ) 3684 ( 100 )

合計 3564 ( 97 ) 111 ( 3 ) 9 ( 0 ) 3684 ( 100 )

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）

１）サーベイランス委員会で検討された症例（5697例）のうち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）
注) 全測定患者のうち codon 129 の結果はあるが codon219 の結果が欠損している症例が45例ある．

 
 

162



10

 

 

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 1496 ( 44 ) 1273 ( 47 ) 35 ( 39 ) 179 ( 34 ) 3 ( 3 )
12-23 972 ( 28 ) 766 ( 28 ) 30 ( 33 ) 162 ( 31 ) 9 ( 9 )
24-35 495 ( 14 ) 395 ( 15 ) 12 ( 13 ) 79 ( 15 ) 8 ( 8 )
36-47 188 ( 5 ) 123 ( 5 ) 6 ( 7 ) 43 ( 8 ) 15 ( 15 )
48-59 102 ( 3 ) 70 ( 3 ) 2 ( 2 ) 19 ( 4 ) 9 ( 9 )
60-71 56 ( 2 ) 25 ( 1 ) 18 ( 3 ) 11 ( 11 )
72-83 29 ( 1 ) 8 ( 0 ) 1 ( 1 ) 7 ( 1 ) 12 ( 12 )
84-95 26 ( 1 ) 8 ( 0 ) 1 ( 1 ) 7 ( 1 ) 10 ( 10 )
96-107 18 ( 1 ) 5 ( 0 ) 1 ( 1 ) 4 ( 1 ) 8 ( 8 )
108-119 16 ( 0 ) 6 ( 0 ) 4 ( 1 ) 6 ( 6 )
120- 29 ( 1 ) 9 ( 0 ) 2 ( 2 ) 7 ( 1 ) 11 ( 11 )

不明 12 ( 0 ) 10 ( 0 ) 1 ( 0 ) 1 ( 1 )

合計 3439 ( 100 ) 2698 ( 100 ) 90 ( 100 ) 530 ( 100 ) 103 ( 100 )

平均（月） 20.8 17.6 23.3 25.9 74.1
標準偏差（月） 23.7 18.1 28.4 27.3 48.6
最小（月） 1 1 1 1 10
最大（月） 312 312 206 250 294

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

ＣＪＤ1)

硬膜移植
歴のある

ＣＪＤ

遺伝性

ＣＪＤ2)
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表１０．診断分類

ｓＣＪＤ 319 ( 11 ) 2204 ( 75 ) 428 ( 15 ) 2951 ( 100 )

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

gＣＪＤ 82 ( 13 ) 552 ( 86 ) 11 ( 2 ) 645 ( 100 )

ＧＳＳ 13 ( 8 ) 137 ( 90 ) 3 ( 2 ) 153 ( 100 )

ＦＦＩ 3 1 4

未確定の症例は除外している
この他に、変異型プリオン病（1例）と分類未定のプリオン病（1例）の2例が確実例として報告されている
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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   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１1．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

 

 

 

 

 

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

斜線は２０１７年9月のサーベイランス委員会で新たにdCJDと認められた例である。
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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

斜線は２０１７年9月のサーベイランス委員会で新たにdCJDと認められた例である。
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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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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 

令和 2 年度 第 1 回 PML サーベイランス委員会プログラム 

日時：令和 2年 11 月 21 日（土）9：00〜16：00 

場所：がん・感染症センター都立駒込病院 本館 2 階会議室２+同時 Web 開催（Microsoft Teams） 

事前 web準備：7 時半ころより順次開始 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（高尾昌樹）、

「PML サーベイランス委員会」 委員長挨拶（三浦義治） (9:00-9:05)

[2] 症例検討（座長：三浦義治） (9:05-10：30)  ：セッション１

休憩 (10:30-10:40)  ：

[3] 症例検討（座長：三浦義治） (10:40-12:00)：セッション２

昼食・休憩 (12:00-13:00)：特別会議室２、3号館 5 階カンファレンス室１１使用 

[4] 症例検討（座長：三浦義治） (13:00-14:20)：セッション３

休憩 (14:20-14:30) 

[5]症例検討（座長：三浦義治） （14：30-15：40）：セッション４ 

[6] PML サーベイランスについて (15:40-16:00)

1. 疫学：阿江先生

2. 脳脊髄液 JCV ＰＣＲ検査：中道先生/西條先生

3. 病理：船田先生 高橋健太先生/鈴木先生

4. 画像：原田先生

5. その他（事務局、臨床担当）

資料24
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

令和 2年度 第 1回 進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス委員会 

議事録 

 

日時：令和 2 年 11 月 21 日（土）9：00〜16：00 

場所：がん・感染症センター都立駒込病院 本館 2 階 会議室 2 

〒113-0021 東京都文京区本駒込 3 丁目 18 番 22 号 

同時 Web 開催 

 

出席者:  

PMLサーベイランス委員会委員：高尾昌樹 (「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、水澤英洋、濵口 毅、西條政幸、三浦義治(委員長)、船田信顕、雪竹基弘、阿江

竜介、鈴木忠樹、原田雅史、三條伸夫、野村恭一、高橋和也、中道一生、高橋健太、岸田修二、中村好一 

陪席者：森紘一朗（東京都立駒込病院放射線科）、小佐見光樹（自治医科大学公衆衛生部門）、伊崎祥子（埼

玉医科大学総合医療センター神経内科）、村松大輝（金沢大学脳神経内科）、高浦珠美子（東京都立駒込病

院脳神経内科秘書） 

欠席者：澤 洋文、長嶋和郎、奴久妻聡一 

（敬称略、順不同） 

 

議事 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（高尾昌樹） 

 「PML サーベイランス委員会」 委員長挨拶（三浦義治）  

 

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表の高尾昌樹および 「PML サーベイラ

ンス委員会」 委員長の三浦義治が挨拶を行った。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）     

S-0222 「4．確実に否定」。HIV 脳症。頭部 MRI 所見は PML として非典型的である。 

 

S-0224 「4．確実に否定」。移植後脳症疑い。白質病変は経過で自然に消失し、麻痺は残存しているが増悪して

いない。頭部 MRI 画像の再確認が必要。 

 

S-0228 「1. PML 確実例」。 

 

S-0232 「1. PML 確実例」。フィンゴリモド関連 PML。発症後 3 ヶ月で死亡。多発性硬化症（MS）の罹患歴は 22 年

間で、フィンゴリモドは 6 年 8 ヶ月投与されている。PML 発症 2 年 2 ヶ月前からフィンゴリモドにステロイドが併用

されていた。ステロイドの投与量、血液検査所見の追加情報が必要。 
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S-0236 「4．確実に否定」。MS 再発。画像所見は PML として典型的な所見ではない。WBC 数など血液検査所見、

2019 年 11 月撮像の頭部 MRI 画像の追加情報が必要。 

 

S-0238 「2. PML ほぼ確実例」。背景疾患は複合免疫不全症。当初は MS と考えられていたが、その後 MS は否

定的であると考えられている。左傍側脳室病変は経過で変化しておらず、PML としては非典型的である。画像所

見の追加情報が必要。 

 

S-0243 「4．確実に否定」。MS 再発。ステロイド治療で症状が改善。 

 

S-0251 「4．確実に否定」。MS 再発。感染研での JCV 検査陰性。 

 

S-0216 「1. PML 確実例」。 

 

S-0217 「4．確実に否定」。ヘルペス脳炎後の自己免疫性脳炎。 

 

S-0218 「1. PML 確実例」。背景疾患は多発性骨髄腫で薬剤関連 PML。頭部 MRI では中心回皮質の鉄沈着を認

める。PML 発症前の頭部 MRI 画像の追加情報が必要。主治医への返信の際には薬剤関連 PML と記載し、具体

的な薬剤名は記載しない。新たに使用薬剤についてのデータベースを作成し、使用された全ての薬剤を登録する。 

 

S-0219 「1. PML 確実例」。脳生検病理所見は Definite PML。リンパ腫に対し、R-CHOP 療法、大量 MTX 療法が

施行されている。どのような症例を薬剤関連 PML とするか、定義を明確にする必要がある。 

 

S-0220 「1. PML 確実例」。脳生検病理所見は Definite PML。 

 

S-0221 「5．ほぼ否定」。原因不明の脳症。 

 

S-0223 「4．確実に否定」。中枢神経 GVHD 疑い。 

 

S-0225 「4．確実に否定」。薬剤性脊髄障害の疑い。 

 

S-0226 「1. PML 確実例」。背景疾患はループス腎炎合併全身性エリテマトーデスで、背景疾患の活動性が高く

なった際に PML を発症した症例。 

 

S-0227 「4．確実に否定」。リンパ腫疑い。脳生検病理所見では血管周囲や脳実質に B 細胞主体のリンパ球浸

潤を認めた。大型の B 細胞もみられ、リンパ腫を疑う。 

 

S-0257 「4．確実に否定」。high grade glioma。脳生検病理所見で high grade glioma を認めた。 

 

S-0199 「4．確実に否定」。病理所見追加症例。中枢神経 GVHD。脳生検病理所見は血管周囲にリンパ球浸潤を
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認めた。 

 

S-0203 「4．確実に否定」。病理所見追加症例。急性脱髄性疾患。脳生検病理所見は血管周囲にリンパ球浸潤

を認めた。p53 陽性細胞を少数認めたが、脱髄性疾患でも p53 陽性細胞を認めることがある。 

 

S-0249 「1. PML確実例」。脳生検病理所見はDefinite PML。2015年より脳脊髄液 JCVをフォローしている症例。

JCV の全ゲノム解析を行っている。 

 

S-0250 「1. PML 確実例」。脳生検病理所見は Definite PML。 

 

S-0229 「4．確実に否定」。髄膜脳炎。臨床経過の追加情報が必要。 

 

[3] PML サーベイランスについて  

1. 疫学 

阿江：今後も未検討症例が増えていくことが予想される。サーベイランス委員会の開催日を増やす、検討時間を

増やす、否定例の検討を深追いしないなどスピードアップを図る必要がある。 

中村：積み残し症例たまっており、検討しなくてはならない症例を優先して検討している。年 2 回の委員会とは別

に、積み残し症例を 1 例 5 分などで素早く検討する機会を開くことを提案する。 

 

2. 脳脊髄液 JCV PCR 検査 

特になし。 

 

3. 病理 

船田：PML でない症例の病理標本が届いた際に、その対応をどうするか考える必要がある 

 

4. 画像 

原田：サーベイランス委員会時に画像を全て共有して検討するには時間がかかる。事前に症例の画像所見一覧

を作成し、問題症例に限って検討する方がいい。画像を定量し、スコア化するような方法を考える。   

 

5. その他（研究班事務局、臨床担当） 

濵口：臨床担当も画像がみられるようにならないか。 

原田：画像は匿名化されておらず、現時点ではサーバーやクラウドにあげることは難しい。プリオン病サーベイラ

ンスは岩手医科大のサーバーを使用しており、PML サーベイランスでも使用できないか検討する。 

水澤：画像については岩手医科大のサーバーを利用していけるように検討していく。薬剤関連 PML については、

主治医に返信する際に薬剤性と伝えるかは慎重に検討が必要である。厚生労働省の方々にも薬剤関連 PML に

ついての検討に参加してもらう方がよい。 

山田：PMLが疑われるようになり、サーベイランスに登録される症例も増えてきた。積み残し症例が多くあるが、事

前に典型例と非典型例に分け、典型例は素早く検討するなど工夫が必要。典型例と非典型例をどのように分ける

か検討が必要である。 
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高尾：サーベイランスとして期間を区切り、全症例を検討して、主治医に結果を返信することが重要。薬剤関連

PMLの定義など検討していく。どのような薬剤が使われているかデータを収集する。画像についても、サーバーの

利用を進める。難病通知の修正があれば行う。ガイドラインの診断基準と臨床個人調査票の診断基準が違う。 

三浦：臨床個人調査票には古い診断基準が掲載されており、修正を行う。駒込病院で委員会に参加した方々は 2

週間程度の健康観察が必要であり、体調不良などあれば連絡していただく。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

令和 2年度 第 2回 進行性多巣性白質脳症（PML）サーベイランス委員会 

議事録 

 

日時：令和 3年 1月 19日（土）14：４0〜18：00 

Web開催（Zoom）:ホスト 高尾昌樹先生 

がん・感染症センター都立駒込病院別館１階講堂から４名参加あり 

 

出席者:  

PMLサーベイランス委員会委員：高尾昌樹 (「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、濵口 毅、西條政幸、三浦義治(委員長)、船田信顕、雪竹基弘、阿江竜介、鈴木

忠樹、原田雅史、三條伸夫、野村恭一、高橋和也、中道一生、高橋健太、中村好一、中原 仁 

陪席者：伊崎祥子（埼玉医科大学総合医療センター神経内科）、小佐見光樹（自治医科大学公衆衛生部門）、

坂井健二（金沢大学脳神経内科）、村松大輝（金沢大学脳神経内科）、高浦 珠美子（駒込病院脳神経内科

秘書）、近藤貴子（学会サービス）、中本寛二（学会サービス）、増井茂樹（学会サービス） 

欠席者：水澤英洋、岸田修二、澤 洋文、長嶋和郎 

（敬称略、順不同） 

 

議事 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（高尾昌樹） 

 「PMLサーベイランス委員会」 委員長挨拶（三浦義治）  

 

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表の高尾昌樹および 「PMLサーベイラ

ンス委員会」 委員長の三浦義治が挨拶を行った。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）     

S-0231 「1. PML確実例」。背景疾患は悪性関節リウマチ。 

 

S-0233 「7-2. 否定的だが病名不詳」。転院先の岡山大学病院の診療情報を取り寄せ、次回検討する。 

 

S-0235 「4．確実に否定」。MELAS疑い、症候性てんかん。 

 

S-0237 「4．確実に否定」。MS再発疑い。 

 

S-0239 「1. PML確実例」。背景疾患はシェーグレン症候群、関節リウマチ。頚髄病変は頚椎症性脊髄症によるも

のと考えられる。 

 

S-0240 「4．確実に否定」。ステロイド反応性白質脳症、症候性てんかん。 
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S-0245 「1. PML 確実例」。背景疾患なし。CD4 陽性リンパ球 332/μL とやや減少しているが、特発性 CD4 陽性

T リンパ球減少症の診断基準を満たさない。 

 

S-0246 「4．確実に否定」。原因不明の白質病変。2020年 7月に死亡。 

 

S-0253 「1. PML確実例」。背景疾患は多発性骨髄腫で多数の薬剤を使用している。 

 

S-0254 「2. PMLほぼ確実例」。背景疾患は SLE。小脳萎縮あり。画像所見から granule cell neuronopathy病変

が共存していることが疑われる。抗 Yo抗体関連の機序の関与も問題になる。その後の臨床経過や画像所見の

経過、抗 Yo抗体の抗体価の追加情報が必要。 

 

S-0259 「4．確実に否定」。放射線全脳照射後の晩期障害疑い。 

 

S-0260 「4．確実に否定」。脳生検にて神経膠芽腫と診断された。 

 

S-0262 「4．確実に否定」。症候性てんかん、原因不明の白質病変、アルコール性大脳萎縮。 

 

S-0263 「4．確実に否定」。自己免疫性脳症の疑い。抗 NMDAR抗体や脳波検査、脳血流 SPECTの追加情報が

必要。 

 

S-0264 「4．確実に否定」。原因不明の白質脳症疑い。メトロニダゾール脳症や脳腱黄色腫症が鑑別にあがる。 

 

S-0267 「1. PML確実例」。背景疾患は AIDS。 

 

S-0268 「2. PML ほぼ確実例」。画像は初期病変を見ている可能性があり、IRIS の可能性もあるため、その後の

画像所見の追加情報が必要。脳脊髄液梅毒検査結果の追加情報が必要。 

 

S-0269 「4．確実に否定」。可逆性脳症。脳生検実施状況や抗 AQP4抗体、抗 MOG抗体結果などの追加情報が

必要。 

 

S-0270 「4．確実に否定」。MS再発。ステロイド投与、血液浄化療法で改善している。 

 

[3] PMLサーベイランスについて  

1. 疫学 

阿江： 薬剤関連 PMLについてはサーベイランス委員会から積極的に主治医へ薬剤関連 PML と返信しない方が

いいのではないかと考えている。薬剤関連 PML については MS 症例に限るほうがいいのではないか。薬剤関連

PML というのであれば小委員会を設けて検討すべき。 
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2. 脳脊髄液 JCV PCR検査 

中道：特になし。 

西條：今年度で感染研を辞し、札幌市で感染症対策にあたる。来年度からは中道先生に託す予定である。 

 

3. 病理 

船田：特になし。 

高橋：特になし。 

 

4. 画像 

原田：JPEG は扱いにくく、今後データベースで集約するためには、画像データを DICOM で提供いただくようにお

願いしたい。 

 

5. その他（研究班事務局、臨床担当） 

三浦：薬剤性 PMLか薬剤関連 PMLか。 

雪竹：薬剤関連 PMLでいいと思う。薬剤性であると直接的すぎである。 

山田：薬剤を使って PML を発症した人を全員薬剤関連 PML と主治医に返信すると問題が起こる可能性がある。

薬剤がどの程度関与するかによって変わってくる。薬剤関連 PMLとつけずに主治医に返事をしたらいいのではな

いか。 

雪竹：MS 関連などのクラス 1 の薬剤は薬剤関連 PML と返事をするが、他の薬剤はサーベイランス委員会として

どのような薬剤が使用されていたか調査するくらいにしておいた方がいいのではないか。 

阿江：使用薬剤を今後どのようにまとめていくかが課題になる。また、メールで資料を送る際にファイルがパスワ

ードで管理されているが、続くメールでパスワードを送るのは問題になる。プリオン病では事務局のファイルは

prion+西暦日付がパスワードになっている。PMLも同様にしたらどうか。 

三浦：今後はクラウドをできる限り利用していきたいと考えている。 

阿江：今後はパスワードを PML+西暦日付にしていく。 

高尾：薬剤関連 PML についてはここまでの議論に賛成する。診断が難しい症例もあり、委員会で全て診断を出さ

ずに、診断が難しいものは難しいで返していいのではないか。 

三浦：病理小委員会を 2月 19日 10-14時に予定している。関係者には今後メールで連絡する予定である。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班 

令和 2年度 第 1回 進行性多巣性白質脳症（PML）病理小委員会 

議事録 

 

日時：令和 3年 2月 19日（金）10：00〜14：00 

Web開催（Microsoft Teams）:ホスト  駒込病院三浦委員長 

がん・感染症センター都立駒込病院本館 2階会議室 2から４名参加あり 

 

出席者:  

PMLサーベイランス委員会委員参加者：高尾昌樹 (「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)（途中から参加）、水澤英洋、山田正仁、西條政幸、三浦義治(委員長)、船田信顕、

阿江竜介、原田雅史、高橋和也、中道一生、高橋健太、濵口 毅 

陪席参加者：小佐見光樹（自治医科大学公衆衛生部門）、森紘一朗（東京都立駒込病院放射線科）、石鎚 啓

（慶応義塾大学脳神経内科）、小野純花（新潟市民病院脳神経内科）、村松大輝（金沢大学脳神経内科）、駒

込病院秘書 高浦珠美子 

（欠席者：雪竹基弘、鈴木忠樹、三條伸夫、野村恭一、中村好一、中原 仁、岸田修二、澤 洋文、長嶋

和郎） 

（敬称略、順不同） 

 

議事 

[1] 「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表者挨拶（高尾昌樹） 

 「PMLサーベイランス委員会・病理小委員会」 委員長挨拶（三浦義治）  

 

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」研究代表の高尾昌樹に代わり前研究代表の山

田正仁が挨拶を行なった。 

「PMLサーベイランス委員会・病理小委員会」 委員長の三浦義治が挨拶を行った。 

 

[2] 症例検討（座長：三浦義治）     

S-0241 「1. PML 確実例」。背景疾患は多発性骨髄腫で多数の薬剤を使用している。左前頭葉脳生検病理所見

は definite PML。 

 

S-0248 「4．確実に否定」。脳アミロイドアンギオパチー関連炎症。右前頭葉脳生検病理所見では血管壁の肥厚、

老人班を認める。血管壁 Congo red 染色陽性で、緑色偏光を認める。炎症細胞や出血は認めない。 

 

S-0261 「1. PML確実例」。背景疾患は慢性腎臓病（原疾患不明）、ABO血液型不適合腎移植後でメドロール、グ

ラセプター、セルセプトを内服していた。左前頭葉白質脳生検病理所見は definite PML。 

 

S-265 「4．確実に否定」。EBER-ISH 陽性リンパ増殖性疾患。右頭頂葉脳生検病理所見は not PML で、脳実質
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や血管周囲に N/C比の高いリンパ球浸潤を認める。組織からの EBV-PCR陽性。 

 

S-0266 「4．確実に否定」。中枢神経リンパ腫（CD20 陽性びまん性大細胞型 B 細胞性リンパ腫）。脳生検病理所

見は not PMLで、不均一に cellularityが高い部位を認め、核分裂像を有する細胞がみられる。 

 

S-0277 「1. PML確実例」。背景疾患は HIV-AIDS。画像所見は PMLで矛盾はせず、IRISを示唆する所見は認め

ない。感染研での脳脊髄液 JCV-PCR は陽性。臨床診断基準上は definite PML。右前頭葉脳生検病理所見は、

形態学的には PMLを示唆する所見はみられず、免疫組織化学では JCVタンパク質陰性、組織からの JCV-PCR

は陽性であり病理学的診断基準上は possible PML。最終診断はより診断確度の高い臨床診断基準上の definite 

PMLを採用した。 

 

S-0281「1. PML確実例」。背景疾患は皮膚筋炎。脳生検病理所見は definite PML。 

 

S-0287 「4．確実に否定」。ANCA 関連血管炎。画像では PML は否定的であり、一部に硬膜の肥厚を認める。右

前頭葉脳生検病理所見では PMLは否定的であり、炎症細胞浸潤、肉芽腫を認め、ANCA関連血管炎と考えられ

る。 

 

S-0305 「1. PML 確実例」。高度な炎症反応を伴う PML。背景疾患はサルコイドーシス。画像では造影効果を認

め、典型的な PML を示唆する所見ではないが、IRIS や PML を否定はできない。脳生検病理所見では形質細胞

を多く含む炎症細胞浸潤、浮腫性変化、脱髄性病変を認める。JCV 感染を疑う細胞を極少数認め、組織からの

JCV-PCRは陽性である。病理所見は高度な炎症反応を伴う definite PML と考える。 

 

 

[3] PMLサーベイランス・病理小委員会について  

1. ファイル送付のセキュリティ問題について 

三浦：資料配布について①Smooth File 6の使用、②Boxの使用、③ファイルを CDにコピーして送付、④パス

ワードロックしてメール添付送付といった方法を考えている。番号が小さいほうがセキュリティが高い。（②ＢＯ

Ｘでは閲覧のみにするとセキュリテイ上は①より高くなる。） 

阿江：パスワードもメールにて送信することが問題であり、プリオンサーベイランス委員会のように事前にパス

ワードを決めていれば、パスワードロックしたファイルを送ってもいいのではないか。 

水澤：Box は資料をダウンロードせずに閲覧するのみであればよりセキュリティが高いのかもしれない。今後

データ容量が多くなった場合のことも考えていかないといけない。 

三浦：東京都病院経営本部サイバーセキュリティ情報システム担当者などと協議し、今後の方針を検討して

いく。 

 

2. 疫学 

阿江：病理小委員会は病理に関連した興味深い症例を検討するものと考えていた。病理小委員会をサーベイ

ランス委員会と同様のものにするのであれば、欠席者には後から承認していただくことも選択肢になる。しか

し、病理小委員会のみでの判定を主治医に返すというのであれば、さらに検討が必要である。 

177



 - 3 - 

 

3. 脳脊髄液 JCV ＰＣＲ検査 

中道・西條：特になし。 

 

4. 病理 

船田・高橋：特になし。 

 

5. 画像 

原田：画像のスコア化を開始する。まずは今回検討した症例をスコア化し、次回のサーベイランス委員会から

本格的にスコア化を開始する。 

 

6. 臨床担当:・駒込病院事務局 

三浦：次回の PMLサーベイランス委員会は７月に開催する予定である。 

 

7. 総括 

山田：典型的な PML 症例はサーベイランス委員会で検討する。非典型的な病理像を呈する症例や診断が困

難な例を病理小委員会で詳細に検討し、その結果をサーベイランス委員会に報告するのがよいのではない

か。 

水澤：運営がスムーズになってきている。小委員会とサーベイランス委員会の違いがはっきりしていればよい。

サーベイランス委員会では全ての症例を一度は検討し、承認する必要がある。小委員会で検討するがサー

ベイランス委員会で検討しない症例があるのはよろしくないのではないか。 
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PML サーベイランスデータベースの抜粋 

事
務
局
受
付
番
号

P
M

L
S
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録
番
号

集
計
対
象

初
回
の
委
員
会
検
討
日

登
録
確
定
日

委
員
会
検
討
最
新
日

（
追
加
検
討
含
む
）

新
規
フ
ラ
グ

　
判
　
定

※
 保
留
の
理
由

※
 追
跡
情
報
の
必
要
性

　
 （
否
定
例
）

　
 　
診
断
名

※
 備
　
考

F0363 231 1 2021/1/19 2021/1/19 1 1 ― 0

F0368 233 2 2021/1/19 1 7 2 1 岡山大学病院で精査（保留として情報収集）
F0401 235 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 MELAS（疑い）＋症候性てんかん
F0339 237 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 多発性硬化症の再発　疑い
F0399 239 1 2021/1/19 2021/1/19 1 1 ― 0 頚椎症（疑）病変合併
F0403 240 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 ステロイド反応性白質脳症＋症候性てんかん
F0415 245 1 2021/1/19 2021/1/19 1 1 ― 0 CD4減少傾向あるも特発性CD4陽性リンパ球減少症には該当しない
F0404 246 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 原因不明の白質病変死亡確認
F0447 253 1 2021/1/19 2021/1/19 1 1 ― 0

F0441 254 1 2021/1/19 1 2 ― 1 興味深い症例なので要追加情報　→　顆粒細胞感染の合併（疑い）　主治医にはProbableで返却
F0420 259 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 放射線全脳照射後の晩期障害（疑い）
F0455 260 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 神経膠芽腫
F0457 262 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 症候性てんかん＋原因不明の白質病変＋大脳萎縮（アルコール多飲の影響疑い）
F0445 263 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 自己免疫性脳症（疑い）
F0458 264 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 原因不明の白質脳症（疑い） ※鑑別：メトロニダゾール脳症・脳腱黄色腫症
F0462 267 1 2021/1/19 2021/1/19 1 1 ― 0

F0472 268 1 2021/1/19 1 2 ― 1 要追加情報（IRESの可能性あり）
F0466 269 2 2021/1/19 1 4 ― 1 可逆性脳症 要追加情報（診断に関わる情報）
F0477 270 2 2021/1/19 2021/1/19 1 4 ― 0 多発性硬化症の再発

ＩＤ／検討日 最終判定
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令和 2年 12月 9日 

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（ 20FC1054 ） 

第 1回 分科会会議 議事録 

令和 2年 12月 9日 17時～18時 ズームで開催 

出席者：高尾、細矢、三浦 

 

議題 

 

1 定例報告事項 （継続申請、成果報告書、班会議など） 

1.1 令和 2年度の報告書の準備状況などを高尾より説明 

2 GL改訂にかかわるスケジュール 

2.1 班会議の前に、現在の GLの改訂点などを調査依頼。班会議の議論もふまえ、CQの

作成を年度内に予定。 

3 プリオン病分科会 

3.1 サーベイランスとの連携を行っていること。 

4 SSPE分科会 

4.1 疾患希少性から本研究班の位置づけは重要。今後の研究方向性に関して、適宜見直し

もしながらすすめること。分科会は 1月 19日開催。 

5 PML分科会（画像ストレージなど） 

5.1 サーベイランスの現状、画像ストレージの件に関して、岩手医大と連絡をすすめていただ

くこと。今後の、スケジュールなどが示された。1月 9日：画像委員会、1月 19日：分科

会とサーベイランス委員会、2月 19日病理小委員会 

6 その他 

6.1 本会議を 2 ヶ月に 1回程度行うことで、研究班の遂行状況や情報を共有して、目標を

達成できるようにすること。 

（文責 高尾） 
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令和 3年 2月 10日 

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（ 20FC1054 ） 

第 2回 分科会会議 議事録 

令和 3年 2月 10日 17：15～17：35 ズームで開催 

出席者：高尾、細矢、三浦 

 

議題 

 

1 定例報告事項 （継続申請、成果報告書、班会議など） 

1.1 難病ホームページ診断基準の変更を、研究班での診断基準変更があるときに、適宜更

新することが必要（水澤先生よりご指摘いただいた）。 

2 プリオン病分科会 

2.1 CJDの診断基準を変更準備中。サーベイランス班と協議中。 

3 SSPE分科会 

3.1 診断基準：髄液抗体価 EIAの基準が確立されれば変更も検討。 

3.2 GLについては、CQ確定中。 

3.3 SSPE調査票準備中。 

4 PML分科会 

4.1 診断基準の大きな変更はないが、MRIの基準変更を検討中。 

4.2 GLは CQ検討中。著者の追加なども検討中。 

4.3 病理小委員会 2月 19日予定 

（文責 高尾） 
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令和 3年 3月 24日 

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（ 20FC1054 ） 

第 3回 分科会会議 議事録 

令和 3年 3月 24日 16：55～17：10 ズームで開催 

出席者：高尾、細矢、三浦 

 

議題 

 

1 定例報告事項 （継続申請、成果報告書、班会議など） 

1.1 報告書の締め切りなど通知をしたこと。 

2 プリオン病分科会 

2.1 GLの CQを準備中 

3 SSPE分科会 

3.1 GLについては、CQ確定中。 

3.2 SSPE調査票準備中。今年度中に倫理委員会を予定したい。 

3.3 GLのキーワードも選定中。キーワードに関しては、すべて GLで選定の上、文献検索業

者へ依頼する。 

4 PML分科会 

4.1 CQ準備中。4月中旬ごろまで。 

4.2 サーベイランス委員会 6月、7月予定調整中。 

4.3 MRI画像は、岩手医大で準備中。 

（文責 高尾） 
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医療機関 　　　　（診療科　　　　　　　　　科）

電話 FAX

医師

メイル

記入日

患者情報

生年月 性別

週数 □　不明

体重 □　不明

乳幼児期の

発達

基礎疾患

SSPE発症

□男　　□女西暦　　　   　年　　　 月

□2回　　□1回　　□なし　　□不明
麻疹ワクチン

接種歴

□正常　　□遅れ　　□不明

出生時

在胎    　　週　　 　 日

　　　　　　　ｇ

　接種年齢（1回目） 　　　　歳　　　　か月

罹患年月 　　　　西暦　　　   　年　　　 月

麻疹既往歴

□あり　　□なし　　□不明

罹患年齢 　　　　歳　　　　か月

罹患年月

□あり（病名：　　　　　　　　）　　　□なし　　□不明

　　　　西暦　　　   　年　　　 月

罹患時の居住地

家族の麻疹罹患

西暦　　　　年　　　月　（あるいは　　　歳　　か月）　　□不明

　　　　歳　　　　か月　接種年齢（2回目）

□あり　　□なし　　□不明

続柄

　　　　　　　　　　（都・道・府・県）

罹患時の居住地

父母・兄弟姉妹・他

　　　　　　　　　　（都・道・府・県）

亜急性硬化性全脳炎（SSPE）2次調査票

　□知的退行　　□性格変化　　□行動異常　　□ミオクローヌス　　□痙攣

　□運動機能低下　□その他（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　）

初発症状

（複数選択可）

西暦　　　　　年　　　　月　　　　　日

　@       
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亜急性硬化性全脳炎（SSPE）2次調査票

発症後の経過

診断時の状況

SSPE診断

□Ⅰ期

□Ⅱ期

□Ⅲ期

□Ⅳ期

　□その他

髄液

血清

髄液

・

血液

　□実施　（西暦　　　年　　　月）　□未実施　　　□不明　　　　

　□実施　（西暦　　　年　　　月）　□未実施　　　□不明　　　　

　髄液細胞数（　　　　）/mm3     髄液蛋白（　　　　）mg/dl

西暦　　　　年　　　月　（あるいは　　　歳　　か月）　　□不明

　□実施　（西暦　　　年　　　月）　□未実施　　　□不明　　　　　

血清麻疹抗体

価

経過

　□急速進行　　□緩徐進行　　□進行停止　　□軽快　　

　□慢性再発-寛解型　　□その他（　　　　　　　　　　）

倍　　検査方法：　(                　　　)   　

頭部画像

（CT/MRI)

　□なし　　□あり　　□不明

価　　検査方法：　EIA　　　　　　　　 

倍　　検査方法：　HI　　　　　　　　　

　□実施（西暦　　　年　　　月）　　□未実施　　　□不明　　　

周期性同期性放電（PSD) 　□なし　　□あり　　□不明
脳波検査

　□実施（西暦　　　年　　　月）　　□未実施　　　□不明　

　大脳白質病変

髄液麻疹抗体

価

価　　検査方法：　EIA　　　　　　　　  

倍　　検査方法：　HI　　　　　　　　　

病期分類

Jabbour分類

□性格変化（無関心、反抗的など）、□行動異常、□睡眠障害、□記銘力低下、□学力低

下等の比較的軽微な精神神経症状が緩徐に進行する。

全身強直発作、失立発作、複雑部分発作などの□痙攣発作や□運動機能低下、□不随意運

動といった運動兆候が出現する。特徴的な不随意運動としては、□ミオクローヌスが挙げ

られる。

□意識障害が進行し、徐々に反応不良となり□昏睡に至る。臥床状態で□後弓反張、□除

脳硬直などの異常肢位をとるようになる。呼吸、循環、体温など□自律神経機能も侵され

る。

□ミオクローヌスはほとんど消失し、驚愕発作、Moro様反射などの□原始反射が出現す

る。最終的に□無動性無言となる。

いずれにも該当しない（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　）　　　

倍　　検査方法：　(                　　　)   　

　大脳萎縮 　□なし　　□あり　　□不明

　アルブミン（　　　　）mg/dl  　　 IgG（　　       ） mg/dl

　IgG index（　　　　   　）　　□未実施　　　□不明

　アルブミン（　　　　）g/dl  　　　 IgG（　　       ） mg/dl
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亜急性硬化性全脳炎（SSPE）2次調査票

診断後の経過

最終診療時の

状態
（西暦　　　   　年　　　 月）

□Ⅰ期

□Ⅱ期

□Ⅲ期

□Ⅳ期

　□その他

　その他

　□SSPEを診断した医療機関の小児科

　□ふつうに会話　　□簡単な内容なら会話可能

　□単語レベル　　　□発語・理解なし

頭部画像

（CT/MRI)

脳生検

　□その他（　　　　　　　　　　　　　　　　）

貴院はSSPEと診断した施設ですか 　□はい　　□いいえ（下記の質問に）

運動
　□走れる　　□歩ける　　□歩行障害　　

　□すわれる　□寝たきり

　□在宅　　□病院　　□重症心身障害児（者）施設に入所
療養場所

紹介を受けた時期 西暦　　　年　　　月

　□その他（　　　　　　　　　　　　　　）
前医療機関

転院・移行

全脳炎の病理所見 　□なし　　□あり　　□不明

病期分類

Jabbour分類

□性格変化（無関心、反抗的など）、□行動異常、□睡眠障害、□記銘力低下、□学力低

下等の比較的軽微な精神神経症状が緩徐に進行する。

全身強直発作、失立発作、複雑部分発作などの□痙攣発作や□運動機能低下、□不随意運

動といった運動兆候が出現する。特徴的な不随意運動としては、□ミオクローヌスが挙げ

られる。

□意識障害が進行し、徐々に反応不良となり□昏睡に至る。臥床状態で□後弓反張、□除

脳硬直などの異常肢位をとるようになる。呼吸、循環、体温など□自律神経機能も侵され

る。

□ミオクローヌスはほとんど消失し、驚愕発作、Moro様反射などの□原始反射が出現す

る。最終的に□無動性無言となる。

いずれにも該当しない（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　）

　□実施（西暦　　　年　　　月）　　□未実施　　　□不明　　

変異麻疹ウイルスゲノム同定 　□なし　　□あり　　□不明

経過
　□急速進行　　□緩徐進行　　□進行停止　　□軽快　　

　□慢性再発-寛解型　□死亡（　　　　　歳）　□その他（　　　　　　　　　　　）

　□自立　　　　　　　□時に応じて援助が必要　
日常生活

言語

神経障害
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亜急性硬化性全脳炎（SSPE）2次調査票

周期性同期

性放電

所見

CT 　□実施（西暦　　　年　　　月）　□未実施　

所見

MRI 　□実施（西暦　　　年　　　月）　□未実施　

所見

DQ値あるいは

IQ値

　□なし　　□あり（　　　級）　　□不明

　□なし　　□あり（　　判定）　　□不明

　□なし　　□あり

身障手帳

　□なし　　□あり　　□不明

　□なし　　□あり　　□不明

　□なし　　□あり　　□不明

　□多くの援助が必要　□常時の援助が必要

　□なし　　□あり　　□不明

心理検査

自律神経障害

筋強直・関節拘縮

胃食道逆流症

　□なし　　□あり　　□不明

　□なし　　□あり　　□不明

医療的ケア

脳波検査

　□実施（西暦　　　年　　　月）　□未実施　

倍　　検査方法：　HI　　　　　　　　　

倍　　検査方法：　(                　　　)   　

合併症

てんかん発作

ミオクローヌス

不随意運動

障害者手帳・

医療費助成

　□なし　　□あり　　□不明

頭部画像検査

　□実施　　□未実施

経管栄養・胃瘻

　□実施（西暦　　　年　　　月）　□未実施　

検査方法（　　　　　　　　　　　　）

血清麻疹抗体

価

　□実施（西暦　　　年　　　月）　　□未実施　　　□不明　　　

価　　検査方法：　EIA　　　　　　　　  

　□実施（西暦　　　年　　　月）　　□未実施　　　□不明　　　　　　

価　　検査方法：　EIA　　　　　　　　 

介護認定 　□要介護　□要支援　□なし　□不明

要介護度 　□１　　□２　　□３　　□４　　□５　

髄液麻疹抗体

価

日常生活

神経障害

倍　　検査方法：　HI　　　　　　　　　

倍　　検査方法：　(                　　　)   　

　□なし　　□あり　　□不明

療育手帳

指定難病

小児慢性特定疾病

社会保障
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亜急性硬化性全脳炎（SSPE）2次調査票

導入日

胃瘻造設

吸引頻度

導入日

使用頻度

導入日

吸引頻度

導入日

種類

使用

導入日

膀胱瘻造設

治療効果

治療効果

治療効果

抗てんかん薬

（　　　　） 治療効果

（　　　　） 治療効果

（　　　　） 治療効果

（　　　　） 治療効果

筋弛緩薬

（　　　　） 治療効果

（　　　　） 治療効果

（　　　　） 治療効果

その他

（　　　　） 治療効果

その他

（　　　　） 治療効果

その他

（　　　　） 治療効果

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

治療と効果

西暦　　　　年　　　月

西暦　　　　年　　　月

西暦　　　　年　　　月

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

イソプリノ

シン

インター

フェロン

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

気管切開

人工呼吸器

医療的ケア

西暦　　　　年　　　月

　□非侵襲的　　□侵襲的

　□実施　　□未実施

　□実施　　□未実施

　□常時　　□覚醒中のみ　　□適宜

　□常時　　□睡眠中のみ　　□必要時のみ

リバビリン
　□使用中　　□未使用　　□過去に使用　　□不明

　□有効　□やや有効　□無効　　□不明

導尿・膀胱瘻

　□実施　　□未実施

西暦　　　　年　　　月

　□なし　　□あり

　□常時　　□覚醒中のみ　　□適宜

　□常時　　□睡眠中のみ　　□必要時のみ

　□なし　　□あり

経管栄養・胃瘻

　□必要　　□不要

　□実施　　□未実施

鼻口腔内吸引

在宅酸素
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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調査研究班

研究代表者（班長）のごあいさつ

国立研究開発法人国立精神・神経医療研究センター 病院
臨床検査部 部長

高尾昌樹

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究」班のホームページをご来訪いただきありがとうございま
す。

本研究班は、厚生労働省の指定難病に指定されている、①プリオン病、②亜急性硬化性全脳炎(SSPE)、③進行性多巣
性白質脳症(PML)に関して、新知見による早期診断等の指針改定、重症度・バイオマーカー・治療実態・感染予防・
自然歴の検討、サーベイランスによるデータベース構築、診療ガイドライン（GL）改定等により医療水準向上を目指
しています。

このホームページは、患者さんやご家族、診療や研究に携わる医療従事者や研究者等の方々に、この3疾患についての
最新の研究成果をお知らせすることを目的としております。難病情報センターホームページにも、一般向けの情報や
医療従事者向けの診療支援情報を掲載しておりますので、併せてご利用いただければ幸いに存じます。

本研究班の歴史は、1976年度から開始された、厚生省特定疾患調査研究班「スローウイルス感染と難病発症機序に関
する研究班」として発足に遡ります。その後、臨床医、基礎医学研究者、疫学研究者などの幅広い領域を含む協力体
制により研究は大きく推進され、研究班は世界を先導する成果をあげてまいりました。2010年度、サーベイランス等
の継続性を確保するという観点から、難治性疾患克服研究事業「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」班から「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」が指定研究として分離され（指定
班）、2つの研究班が連携して調査研究を行う体制になりました。

2014年度から、厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服研究事業「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する
調査研究」班は厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する
調査研究」班となり、診断基準の策定・改訂、重症度分類の策定・改訂、診療ガイドラインの策定・改訂、診断基
準・重症度分類策定・改訂のための疫学調査を行うことになりました。

これらの3疾患はいずれも難病ですが、発症機構の解明、それに基づく診断・治療法の開発研究は着実に進歩してきて
おります。また、プリオン病における高齢者発症の知見、PMLのようにあらたな病態を示唆する例、SSPEでは、小児
から成人へのトランジションの問題など、対策を行わなければならないことが多くあります。研究班一同、これらの
疾患に苦しむ全ての患者さんへよい治療法が開発されるための、基礎研究への橋渡し、あるいは、適切な診断と早期
介入とケアを目指して、総力をあげて研究を推進しております。今後とも、どうぞよろしく御指導、ご支援をお願い
申し上げます。

ごあいさつ

令和2年度班員名簿

研究成果

お問い合わせ

| HOME | ダウンロード | リンク |

ホーム > 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（班長）のごあいさつ
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難病情報センター
SSPE青空の会
UKCJDSU
WHO
厚生労働省
ヤコブ病サポートネットワーク
日本神経感染症学会
JACOP｜Japanese Consortium of Prion Disease
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