
中国四国地区におけるプリオン病サーベイランス 

解 説 
 

1. 当該地域でのプリオン病の発生数は年々有意に増加しており、また高齢化の傾向
が見られた。 

2. 遺伝性CJDの28例では V180I の頻度が大半を占め、全国調査との乖離が見られ、
孤発性CJDと発生地域の分布が異なっていた。 

3. V180Iの遺伝性CJDではミオクローヌスの出現（55%）、脳波でのPSDの出現（0%）、髄
液14-3-3蛋白の陽性率（60%）が低い傾向が見られ、MRIのDWIでの異常高信号は
全例に認められた。 
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