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A.研究目的

プリオン病感染予防ガイドラインにおいて、

プリオンタンパク質以外に、アミロイド β タン

パク質（Aβ）や α シヌクレインなどのプリオン

様タンパク質の伝播の実態の把握とその制御が

課題となっている。Aβ 型脳アミロイドアンギオ

パチー（CAA）は脳血管への Aβ アミロイドの沈

着症であり、稀な遺伝性 CAAを除き通常高齢者

に発症する。近年、早期発症の非遺伝性 CAA 例

が報告され医原性伝播が疑われている。その発

症機序を解明する目的で早期発症・非遺伝性

CAA例を検討した。 

本研究は「プリオン病感染予防ガイドライン」

の改訂に貢献する研究である。 

B.研究方法

55 歳未満で発症した早期発症・非遺伝性 CAA

の報告例について自験例を含め文献的に検索し、

その特徴を検討した。 

（倫理面への配慮） 

本研究は既に論文として公表されている症例

群を解析したものである。 

C.研究結果

2022 年 9 月末までに 33例の早期発症（27-53

歳）非遺伝性 CAA例の文献報告があった。男性

に多かった（男 28 /女 5）。発症は主に脳内出血

で円蓋部くも膜下出血などもあった。26 例が小

児期に中枢神経系疾患（主に外傷性脳損傷）に

罹患し、26 例中 21 例が脳外科手術を受け、う

ち 7 例が屍体由来硬膜移植を受けていた。小児

期に中枢神経疾患の病歴のない 7 例中 5 例は、

小児期に血管腫等の非中枢神経病変に対する凍

結乾燥硬膜を用いた塞栓術（n = 4）や心臓手術

で硬膜移植（n = 1）を受けていた。脳外科手術/
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硬膜使用歴がある 26 例において、脳外科手術/

硬膜使用（0-17 歳時）と CAA発症（37-51 歳時）

の期間は 25～47 年であった。小児期に外傷性脳

損傷の病歴があるが、脳外科手術歴や硬膜移植

歴の記載がない例が 5 例あった。 

D.考察

若年発症・非遺伝性 CAA例には脳外科手術あ

るいは硬膜使用例が多かった。実験的には Aβ の

伝播は確立していること、硬膜移植や下垂体由

来成長ホルモン製剤使用に伴う CJD 例で CAA

を含む Aβ 病理がみられることと併せ、Aβ seeds

に汚染された屍体由来の硬膜や手術器具等によ

ってプリオン様機序で Aβ 病理が伝播し、約 25

年以上の潜伏期間を経てCAA関連脳内出血等を

発症していることが示唆される（“医原性 CAA”）。

Aβ seedsに汚染された医療器具等による伝播を

予防できる消毒法を確立することが急務である。 

一方、小児期の外傷性脳損傷のみで脳外科手

術歴のない例でもCAAを発症している例の報告

があることから、過去の病歴が失われた可能性

もあるが、脳損傷に伴う脳の Aβ 排泄路の障害が

CAAに寄与している可能性がある。 

早期発症・非遺伝性 CAAには、医原性の Aβ

伝播による CAAばかりでなく、Aβ 排泄路障害

による CAA等も含まれる可能性がある（“獲得

性 CAA”）。 

E.結論

Aβ seedsに汚染された屍体由来の硬膜や手術

器具等によって Aβ 病理が伝播し約 25 年以上の

潜伏期間を経てCAA関連脳内出血等を発症して

いることが示唆される（医原性 CAA）。 
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