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資 料 ２

わが国のプリオン病疫学調査の歴史

• 緊急全国調査

– 1996年
• 1985年～1996年の患者を対象

• クロイツフェルト・ヤコブ病及びその類縁疾患調査

– 1997年～１９９９年

• プリオン病サーベイランス

– １９９９年から現在まで
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日本におけるCJDの記述疫学

緊急全国調査

(1996)

背景：BSEと変異型CJDの関連（英国）

Will RG, et al. A new variant of Creutzfeldt-Jakob 
disease in the UK. Lancet 1996;347:921-5.

緊急全国疫学調査

Study question：わが国にも変異型CJD患者が存在す
るか？
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結論 (1)

821 人の CJD 患者が観察した11年５か月間で報告
された．

43 人はヒト乾燥硬膜移植歴を有していた．

英国で牛海綿状脳症（bovine spongiform 
encephalopathy，BSE)との関連が疑われている変異
型CJD患者はいなかった．

人口100万対年間罹患率は，男で 0.49，女で 0.67で
あった．

社会的影響

硬膜移植歴を有する４３例が明らかになり、訴訟など
にもなった。

世界保健機関（ＷＨＯ）の勧告もあり、1997年３月末
に厚生省（当時）はヒト乾燥硬膜の使用停止と回収を
決定した。
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我が国第１例目の
変異型クロイツフェルトヤコブ病

２００５年２月４日

我が国唯一のｖＣＪＤ症例

• 発病時４８歳（２００１年６月） 男

• サーベイランス委員会では生存中は狐発性Ｃ
ＪＤと判定していた

– 画像はvCJD相当

– 脳波でＰＳＤを認めた

• 死亡時５１歳（２００４年１２月）：全経過：４２月

• 剖検：脳の病理とWesternブロットでｖＣＪＤ確
定診断

Shinde A, et al. The first Japanese patient with variant Creutzfeldt‐Jakob 
disease (vCJD). Neuropathology 2009; 29: 713‐719.

Yamada M. The first Japanese case of variant Creutzfeldt‐Jakob disease 
showing periodic electroencephalogram. Lancet 2006; 367: 874.
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感染経路に関する調査

• 1990年前半に英国に24日程度滞在、フランス、そ
の他ｖCJDが発生していない欧州２か国にそれぞ
れ３日程度滞在。

• 硬膜移植歴などの手術歴なし

• プリオン蛋白遺伝子の変異なし(家族性CJD否定)
– コドン１２９はメチオニンホモ（MM)

感染経路に関する調査

• 我が国でのBSEの報告は２００１年９月が最初

– この患者の発病の年

• フランスや日本での感染も否定できないが、英国
における感染の蓋然性が高い。

– 可能性があるものをすべて挙げ、その中で確率を検
討する
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世界での変異型CJD発生状況

• 英国 １７６

– 輸血による感染例４例（疑い例を含む）を含む

• フランス ２５

• スペイン ５

• アイルランド ４

• 米国、オランダ 各３

• ポルトガル，イタリア、カナダ 各２

• サウジアラビア、日本、台湾 各１

• 合計 ２２５
２０１２年２月現在 EUROCJD
http://www.eurocjd.ed.ac.uk/
他
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Brown P, et al. Iatrogenic Creutzfeldt‐Jakob disease, final assessment. 
Emergency Infectious Diseases 2012; 18(6): 901‐907.

variant Creutzfeldt‐Jakob disease
(vCJD) caused by ingestion of meat 
products contaminated with
bovine spongiform encephalopathy 
agent

iatrogenic CJD
caused by contaminated dura mater

cadaveric human growth
hormone

Brown P, et al. Iatrogenic Creutzfeldt‐Jakob disease, final assessment. 
Emergency Infectious Diseases 2012; 18(6): 901‐907.
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結果：硬膜移植からCJD発病までの期間
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ｖCJDの特徴

• 若年者が多い

• Ｃｏｄｏｎ１２９がすべてメチオニンのホモ（ＭＭ）

– ヴァリンがらみ（ヘテロ：MV、ＶＶ）は確認されていない

– ただし、輸血例で無症状、虫垂にprionが認められた
症例でＭＶあり

• Ｖがらみは 発病しない

• 潜伏期間が長い

• 臨床症状が孤発性CJDと異なる

• 経過が比較的長い
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Mackay GA, et al. The molecular epidemiology of 
variant CJD. Int J Mol Epidemiol Genet 2011;2:217‐227

Mackay GA, et al. The molecular epidemiology of 
variant CJD. Int J Mol Epidemiol Genet 2011;2:217‐227
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