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１．ＢＳＥのめん羊又は山羊への感染に係る知見 1 
山羊の BSE 野外発生がこれまでに 2 例報告されている。これらの症例は2 

TSE 陽性として保存されていた検体（脳）について WB による再解析を行っ3 
た結果、BSE 感染例と判断されたものであり、当該山羊の体内における PrPSc4 
と感染性の分布は明らかにされていない。また、これまでにめん羊への BSE5 
野外発生は確認されていない。 6 
めん羊又は山羊に BSE プリオンを経口投与すると BSE が伝達することが7 

示されており、以下に感染実験による知見の概要を整理した。 8 
 9 
（１）めん羊及び山羊における異常プリオンたん白質の体内分布と感染性 10 

① めん羊 11 
ヒツジ PrP には多くのアミノ酸多型が存在し、そのいくつかはめん羊の12 

BSE 感受性と関連することが知られている。ARQ/ARQ1のめん羊は他の遺13 
伝子型のめん羊に比べてBSEプリオンへの感受性が高いことが知られてお14 
り(参照 1. W Goldmann, et al. (1994) #593, 2. SSC (2002) #130)、主に15 
ARQ/ARQ のめん羊を用いた BSE プリオンの経口投与による感染実験が実16 
施されている。 17 

BSE プリオンを ARQ/ARQ のめん羊に経口投与すると、投与後 4～10 か18 
月目からリンパ細網系（腸管関連リンパ組織、扁桃、脾臓等）で PrPScが検19 
出され、その後、中枢神経系（延髄、脊髄等）や消化器系（回腸、胃等）、20 
末梢リンパ節のほか、肝臓や筋肉など、ほぼ全身で PrPScが検出されるよう21 
になる(参照 3. JD Foster, et al. (1996) #597, 4. JD Foster, et al. (2001) 22 
#596, 5. M Jeffrey, et al. (2001) #518, 6. SJ Bellworthy, et al. (2005) #79, 23 
7. SJ Everest, et al. (2011) #375, 8. CM Thuring, et al. (2005) #641, 9. LJ 24 
van Keulen, et al. (2008) #445, 10. G McGovern, et al. (2015) #736 )。こ25 
れら組織の感染性は、野生型マウス（RⅢ、C57BL マウス等）を用いたバ26 
イオアッセイで確認されている(参照 3. JD Foster, et al. (1996) #597, 6. 27 
SJ Bellworthy, et al. (2005) #79, 10. G McGovern, et al. (2015) #736)。 28 

BSE プリオンを ARQ/ARQ 以外の遺伝子型のめん羊に経口投与した知見29 
は限られている。BSE プリオンを ARQ/ARR1及び ARR/ARR1のめん羊に30 
経口投与した結果、臨床症状、PrPScの蓄積及び組織の感染性は認められな31 
かった(参照 5. M Jeffrey, et al. (2001) #518, 6. SJ Bellworthy, et al. 32 
(2005) #79, 8. CM Thuring, et al. (2005) #641, 9. LJ van Keulen, et al. 33 
(2008) #445, 10. G McGovern, et al. (2015) #736)。一方、BSE プリオンの34 

                                            
1 ヒツジPrPの遺伝子多型。コドン 136、154及び 171のアミノ酸がそれぞれアラニン（A）、

アルギニン（R）、グルタミン又はアルギニン（Q 又は R）であり、ARQ/ARQ 及び

ARR/ARR は対立遺伝子がホモ、ARQ/ARR は対立遺伝子がヘテロであることを表して

いる。 
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脳内接種により感染した ARQ/ARQ めん羊の脳乳剤を ARR/ARR のめん羊1 
に経口投与すると、臨床症状はみられなかったものの脾臓に PrPSc蓄積が認2 
められた例もある(参照 11. O Andreoletti, et al. (2006) #73) 。ARR/ARR3 
めん羊は BSE プリオンに抵抗性を示すが、感染の成立を全く否定すること4 
はできない。 5 
なお、非定型 BSE は、L-BSE プリオンを脳内接種するとめん羊6 

（ARQ/ARQ、ARQ/ARR）に伝達することが報告されている(参照 12. Y 7 
Matsuura, et al. (2013) #446, 13. H Okada, et al. (2015) #799)。H-BSE プ8 
リオンがめん羊に伝達したとの報告はない。 9 

BSE プリオンを経口投与した BSE 実験感染めん羊から生まれた幼畜へ10 
の BSE 感染について調べられており、感染が認められなかったとの報告が11 
ある(参照 14. JD Foster, et al. (2004) #800)。一方、垂直感染を示唆する12 
報告もあるが、子宮内で感染したのか、出生時又は出生後に血液や乳汁等13 
を介して感染したのかは不明である(参照 15. SJ Bellworthy, et al. (2005) 14 
#413)。 15 

 16 
② 山羊 17 

BSE プリオンを山羊に経口投与した知見は限られている。このため、18 
EFSA は、2010 年の小反すう獣における BSE/TSE の感染性に関する科学19 
的意見書で、山羊における PrPScの体内分布及び感染性に関する知見が限ら20 
れていることから、めん羊における PrPScの体内分布及び感染性をワースト21 
ケースシナリオとして用いている(参照 16. EFSA (2010) #443)。近年、BSE22 
実験感染山羊の脳乳剤を山羊に経口投与すると、脳、筋肉及び末梢リンパ23 
節に PrPScが検出され、ウシ PrP を過剰発現するトランスジェニックマウ24 
ス（BoPrP-Tg110 マウス）を用いたバイオアッセイにより、これらの組織25 
に感染性が認められたことが報告されている(参照 17. European_Union 26 
(2006) #531, 18. P Aguilar-Calvo, et al. (2015) #708) 。 27 
 28 

（２）ＢＳＥプリオン投与量と発症率及び潜伏期間 29 
BSE プリオンの経口投与量とめん羊又は山羊における BSE の発症率及び30 

潜伏期間との間に、明瞭な関係は認められていない。しかし、離乳前のめん31 
羊に BSE プリオンを経口投与した場合には、離乳後又は成熟しためん羊に32 
投与した場合に比べ、発症率が高く、潜伏期間も短かったと報告されている33 
(参照 19. N Hunter, et al. (2012) #515)。 34 

 35 
２．めん羊及び山羊におけるＢＳＥの人への感染についての知見 36 

BSE プリオンの人への感染を調べる目的で、ヒト PrP を発現するトランス37 
ジェニックマウスを用いた感染実験が実施されている。BSE プリオンはヒト38 
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PrP を過剰発現するトランスジェニックマウスへの伝達に対する種間バリア1 
が高く、ヒト PrP のコドン 129MM 型と MV 型のトランスジェニックマウス2 
には感染するが、VV 型には感染しにくいという結果が得られている。(参照 3 
20. 食品安全委員会 (2012)) 4 
以下、めん羊及び山羊に感染した BSE をそれぞれ「ヒツジ BSE」及び「ヤ5 

ギ BSE」とする。これらのプリオンについても、ヒト PrP を発現するトラン6 
スジェニックマウスを用いた感染実験が実施されている。BSE に感染しため7 
ん羊又は山羊の脳乳剤を、129MM 型のヒト PrP を発現するトランスジェニ8 
ックマウスに脳内接種すると、ヒツジ BSE 又はヤギ BSE の伝達がみられた9 
との報告がある(参照 21. C Plinston, et al. (2011) #122, 22. D Padilla, et al. 10 
(2011) #532, 23. JD Wadsworth, et al. (2013) #638)。また、ヒト PrP を過剰11 
発現するトランスジェニックマウスにヒツジ又はヤギBSEプリオンを脳内接12 
種した結果から、ヒツジ及びヤギ BSE プリオンはウシ BSE プリオンよりも13 
人への種間バリアが低いことが示唆されている(参照 21. C Plinston, et al. 14 
(2011) #122, 24. MT Bishop, et al. (2006) #299)。 15 

 16 
 17 
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