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A.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、病理学的精査・診断を付し

たデータベースを構築し，サーベイランス事業に

おける確定診断例を増やすことを目指す。 
 
B.研究方法 

複数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 

2年間で15例のプリオン病サーベイランス委

員会登録例の開頭剖検を行った。15例中13例は

当院で剖検を行い、15例中2例は他院で出張剖検

を行った。平均年齢74歳（45-98歳）、男性7例、

女性8例だった。2022年4月現在、15例中14例の

病理診断がなされた。14例中3例は、免疫組織化

学的にプリオンを認めず、ウェスタンブロット解

析で異常プリオン蛋白を検出せず、プリオン病と

診断されなかった。このうちの１例は生前に硬膜

移植後CJDを疑われた例であった。一方で、生前

に脳生検をしたがプリオン病が否定的と考慮さ

れた症例の、剖検によりプリオン病と診断できた

例が2例あった。この2例はいずれも出張剖検を行

った例であった。病型は、プリオン病と病理診断

できた11例中、6例は経過が急速進行性で病型は

MM1であった。他5例を列挙すると、臨床診断s
poradic fatal insomniaで病型MM2T、経過は緩
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徐で病型はMM2C、経過は緩徐で病型はMM1＋
2C＋2T、遺伝性プリオン病E200K変異、経過は

緩徐であったがMM1であった症例が各1例あっ

た。 
 
D.考察 

生前診断と病理診断の乖離は14例中5例に認

めた。解剖を行い病理診断を行うことの重要性が

再確認された。プリオン病の臨床経過、病型は多

彩であり、病理解剖により確定診断の重要性は明

瞭である。 
 
E.結論 

我が国では、病理解剖による確定例は欧米に比

し極めて少ない。信頼性の高いサーベイランスの

ために、本事業を通じて、病理解剖の普及を目指

すことは、公衆衛生学的観点からも重要である。 
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