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A.研究目的 

プリオン病剖検の推進のため、ブレインバン

ク生前献脳同意と組み合わせ、剖検数の増加に

貢献してきた。その一貫として、古典的クロイ

ツフェルトヤコブ病最長生存例の剖検所見を得、

病因に関連する新しい所見を得た。

B.研究方法 

 ブレインバンク生前献脳同意登録を用いるこ

とで、プリオン病剖検数の増加に貢献したが、

今年は在宅で長期人工呼吸器に装着した例をこ

の方法で剖検を得、重要な所見を得た。 

（倫理面への配慮） 

 神経病理学会・生物学的精神医学会合同ブレ

インバンク倫理指針に従い、死体解剖保存法に

準拠して行った。 

C.研究結果 

古典的クロイツフェルトヤコブ病（CJD）例

で、3ヶ月で無言無動に陥り、配偶者の希望で

人工呼吸器を装着し、在宅で7年間生存した症

例に、配偶者の同意に基づき、死亡時高齢者ブ

レインバンクに搬送剖検した。

神経病理学的に、type I MMの特徴を保ちつ

つ高度の病理所見を認める他に、抗プリオン抗

体（3F4）免疫染色陽性で直径20μ程度までの

凝集塊のneuropilへの沈着の多発を、脳全体に

認めた。PAS、Congo赤染色陰性で、電顕的に

は線維状集塊よりなり、クル斑とは異なる構造

と結論された。この構造を、type 1 prion protei

n aggregateと命名した。 

D.考察 

 プリオン病の神経病理については、欧米は自

然予後に任せるのに対し、本邦では延命措置を

取るため、神経病理所見が一致しない。 

 今回の剖検例は本邦の特徴の極端な一例だが、

これまで記載のない所見を得ることができた。

本邦特有の所見として、今後注目していく必要

がある。 

E.結論 

 プリオン病長期生存例で、これまで意味付け

が明瞭でなかったクル斑と異なる構造を詳細に

検討し、type 1 prion aggregateと命名した。 
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CJD の高度の病変例と結論できる。それに加え、抗プリオン抗体（3F4）免疫染色により、径

20μまでの多数の凝集塊を認めた。PAS、Congo 赤染色陰性で、電顕的にもクル斑と明らかに
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