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A.研究目的
①関東圏（栃木県、埼玉県、茨城県、千葉県、東
京都）のプリオン病の発生状況を調べるためにサ
ーベイランス業務を行う。
②サーベイランス事務局に届けられたプリオン
病発症の報告数をデータベースから抽出し、事務
局から主治医に依頼・送付したサーベイランス調
査票の数、依頼したのにもかかわらず記載したも
のが事務局に返送されていない未回収例および
委員会で検討されていない未検討症例の数を算
出し分析する。
また、調査票の未回収率・未検討率、低い剖検率
の原因を探り、改善策を検討する。
③プリオン病自然歴調査の質・量を向上させるた

めに、サーベイランス調査と自然歴調査の一体化

を推進する。その一環として進められた各種デー

タのデジタル化とクラウド上のデータベースを

維持・運営する。

④プリオン病の早期診断に現行の診断基準が十

分であるかを検討するために、欧米の各種診断基

準や国際コンソーシアムによる診断基準による

診断と、現行の診断との相違を調べるために自動

診断機能を実装した調査票を作成する。 

B.研究方法

サーベイランス事務局に情報が寄せられた症

例のデータ数、事務局から主治医・ブロック担当

医に依頼した調査票のデータならびに事務局に

届いた調査票のデータを基にサーベイランス番

号5000番（2015年頃発症）以降の未回収調査票

および委員会で検討されていない症例の数を調

べた。また、サーベイランス委員会のデータをも

とに、剖検率を調べた。 

（倫理面への配慮） 

サーベイランス調査研究ならびに自然歴調査

研究要旨 

わが国では 1999 年から、全国で発症したプリオン病のサーベイランス事業を行っている。悉

皆的な調査を目指しているが、プリオン病発症の届け出に応じてサーベイランス事務局から主

治医にサーベイランス調査票を送付依頼したのにもかかわらず記載したものが事務局に返送さ

れていない未回収ケースが少なからず存在する。さらに、プリオン病発症の情報が事務局にも

たらされ登録されたものの委員会で検討されていない未検討症例も存在する。 

また、多くの症例では、発症後、短期間で死に至ることが予想されるが、確実な診断に必要な

剖検・病理的探索が行われている例は少数である。こうした、調査票の未回収・未検討の問題、

低い剖検率の原因を探り、改善策を検討する。 
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研究は国立精神・神経医療研究センターの倫理委

員会により承認されている。 

C.研究結果
①関東圏（栃木県、埼玉県、茨城県、千葉県、東
京都）のサーベイランス業務を遂行した。
②サーベイランス番号5000番から8377番(2015
年頃～2021年頃発症)のサーベイランス調査票の
2022年末までの未回収・未検討症例数を調べた。
北海道ブロック(未検討数1例)、神奈川・静岡・
山梨ブロック(同26例)､石川･富山・福井ブロック
（23例）、愛知・岐阜・三重ブロック（55例）、
九州・山口・沖縄ブロック(113例)は回収率がか
ねてからよいが、近畿（大坂・滋賀・京都・兵庫・
奈良・和歌山）ブロックの未回収・民検討症例数
が2021年末545例から2022年末391例と改善し
ている。他のブロックでは東北ブロックの未回
収・未検討数57例(昨年の149例から改善)、残る
ブロックの未回収・未検討数は特に関東(東京・
茨城・栃木・埼玉・千葉)ブロックで671例から4
92例と減少した。
③調査票その他の書類のデジタル化を進め、サー
ベイランス調査と自然歴調査の同時開始・事務一
体化を進めた結果、自然歴調査の登録件数は202
3年3月末で約1911件となった。
また、ネットワーククラウド上に構築したサーベ
イランス調査票データベースと岩手医大MICCS
を使用した画像ストレージを利用して、完全ペー
パーレスかつ完全Web会議で2022年度の2回の
サーベイランス委員会を施行することができた。 
サーベイランス研究の情報を用いた1999年以来
の剖検率を調べたところ、プリオン病すべての剖
検率は1999年29.4%が最大値として、その後漸減
し、2015年8.9%%、2016年8.6%であったが、出
張剖検や剖検可能施設への搬送などによる委員
会病理専門委員の努力により2018年14.7%に回
復し、2020年も12.4%と回復基調にある。
④調査票に入力されたデータをもとに、現行の診

断基準、EUの診断基準(2017)、CDCの診断基準

(2018)、国際コンソーシアムによる診断基準(202

1)に基づいて、自動的に診断する機能を実装した

調査票を作成し、サーベイランス委員会で検討さ

れた96例の症例を検討した結果、現行の診断基準

で確実/ほぼ確実/疑い/保留の症例数が2/66/20/8

であったのが、CDC, EUでは1/83/0/12となり、

国際コンソーシアムのものでは1/81/1/13と疑い

症例数が減り、ほぼ確実症例が明らかに増加した。 

D.考察

未検討・未回収症例の数は確実に減少している

が悉皆調査を目標としており、さらに工夫・努力

が必要である。剖検率は増加傾向にある。 

 早期診断のために各種診断基準を現行の診断

基準と比較するためのツールは実際に動作する

ことを確認できた。 

E.結論

未回収調査票・未検討症例の問題と剖検率の低

さはサーベイランス調査の正確度・悉皆性を引き

上げるための重要な問題である。 
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