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9:?E 
ǉɕɦ1�n|K�ɀ0U�pF{�X�n|K�ʡɅˤ§ĳʰǎ�̖ȎǢǔ�ȷÁʷƬ0Ɯ±�

Ɔǒ�˷/˴�@ʿǔ,ɕɦD=?áȫ=��(ķĹ�*˜ʢ�@$:/ 2010 š�>ɾ�*�
@	n|K�ɀ0U�pF{�X/=@Ⱦĵʿǔ1ƖĹ̂ɀ0ʓţʿǔ¸�ɝ}�b�ƆǒɁŋÏ

}�b�ˤ§ĳ�̖ȎǢǔ}�b0�(�ɘɧ�*�?�ƱǉÈĖD 10m�^O/Ð��ÿm�
^O/ĚèU�pF{�XĲĊD˩ʆ�˓˙.ʿǔDʢ�,É/�"A#Aˤ§ĳǢǔ�̖ȎǢ

ǔ�ȷÁǢǔ�̃ǺȱȯǢǔ�ɀȯǢǔ�ʑɜɹħɡ�¹ȯč̑DƑů�@Ņ˱ĲĊDÝ�*š 2
ĔĲĊ¦D˲½�*�@	1999 š 4 ǀ 1 Ʊ�> 2021 š 2 ǀ7+0Ƹȝ+ 92 °̞Ʒš�> 1 °
ĥÝ̟0ɖʒɣǠŲO�F_lH}b�ySmɀ̞Creutzfeldt-Jakob disease: CJD̟DĆ9 3975
°�n|K�ɀ,ʼĹ�Aƿƭ0ȾĵÁ�Ƶ>�/�A$	ĦȺĝ CJD 1 2004 šŧ0 1 °08
+"0Ų1Ƀȱ�*�.�	ĴɃſn|K�ɀ0̖Ȏ�0iFKt�L�̞14-3-3ʡɅ WB�14-
3-3ʡɅWBȅ�ELISA�ʁ\GʡɅ�RT-QUICȅ̟+1Ɔŧ1 79.3%�81.4%�80.1%�70.6%�
ȥȺŧ1 81.2%�80.4%�86.4%�97.6%+�'$	RT-QUICȅ1 100%+1.��ƣ˽ſɁ°1
25 °+�'$	éɂD��@Ɔǒ0�˷/(�*�F�Va�bĲĊ¦0ʿǔ+1¡ĉ 2 šŧ0
F�Va�b�°1 2°+�'$	�A>0ƈǐɬ1�n|K�ɀô2˝ɃſGF}XƆǒɁ/˴
�@ʿǔɕɦȭɬ,0ĀĂȭ¦˃<šŧǈ0U�pF{�XĲĊ¦�F�Va�bĲĊ¦ɷ�Ų/

˲½�A$n|K�ɀ0U�pF{�X,ƆǒŃɮ/˴�@ÈĖƑůʎ¦˃/*Ģć�"0Ĉɒ

ŷťDʲ'$	7$�n|K�ɀ0Ɔǒ�˷0$:0MFc{F�DMFc{F�ƈĊ¦DǦƈ

�*ƈ�Ƀʢ�$	 
�A7+�ņǋ0n|K�ɀ0Ȃ̔0$:/ɀƇ�,�/ʔȟǳ0ʰƵD˛:*�@K�}W

xj�0ɕɦS�[�VEv JACOP̞Japanese Consortium of Prion Disease̟/Ń�*�U�
pF{�XD��$ƂʎɄ˯/ëÛ�*�$��¡ĉ 2šŧ1�Šƈ 28šŧ/ȓ¼�Šƈ 29š
ŧ/˞ȳ˲ı��Šƈ 30 šŧ/Ĕ÷D˛:$�U�pF{�Xʿǔ, JACOP /=@ʔȟǳʿ
ǔ0ĂƄøŴDĂƸ/ʢ�VX`v0˞ȳDɽɾ�$	ʔȟǳʿǔ0ĂƄD�Ȃé�U�pF{

�Xʿǔ0ĂƄøŴƸ/ĂƸ/øŴ�@=�/�$$:�ʔȟǳʿǔ0Ʉ˯Ɂ°ƨ1Šƈ 29 š
3ǀ7+0 3š˳+ 65£+�'$0��¡ĉ 3š 3ǀ7+0˳+ʁƨɳ 1300£/ĥÝ�$	�
Ų1�Ʉ˯�$Ɂ°0ʿǔ0ɽɾ�Ðǎ,�ː˺ɬ/=@ʿǔ�Ƭ30ŃŻɮDŚī�@�,�

Źʪ+�@	 
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ǉɕɦ0�.ɋɆ1�ɃɁ̏ŧ1Ǥ:*7A+

1�@�ɃɁǭŤ�Ƶ0ʕǴſƆǒɁ+�@n|

K�ɀ/Ń�*�"0ÆǂDɋƖ�*� C�Ė

/��@n|K�ɀ0ɃȱȦȄ<�ƭ$.éòſ

n|K�ɀ0ÏȮDɉʭ���ƲǅʷƬ/Źʪ.

ʷƬƮȅ0˲Ƀ<Ƃʎ�ļưɬ/Ń�@ŸȯLG

�Z|�Pɬ0ƤƟDƜ±�@�,/=?�ʷƬ

08.> �ɚ¦Ɇ»̈;Us�b���n|K

�ŃŻ0ȕʝȅDĆ:�Ɔǒ�˷ŃɮDɕɦ�Ĉ

ɒ�@�,+�n|K�ɀƂʎ0ħɡƋʣDķÈ

/Ưʢ+�@=�.ƖˮDƜə���ƋʣŲ/n

|K�ɀ+�@�,�ÔƵ�$�°Dʿǔ�*�

ĒËɬD��$n|K�ɀ0�ǮƆǒŃɮD�@

,,;/|XOµǁüʐſʎ0lJ��E^nD

ʢ���Ȯę˲Ƀ�0n|K�ɀȂɂʟ��˷ʟ

0ÈĖʬǩ0Ȃ̔ɕɦDUs�b�@�,+�@	 
"0$:/�È°0U�pF{�X,��Ⱦĵ

ɆɕɦD˘�*ȿƂ0ĺƇ,ȮȦ0ƍƞ/ß:�

ˤ§ĳǢǔƌʣ�̖ ȎǢǔƌʣ�ȷÁʾű0ƥʘ�

ƭʬ0ʷƬƌʣ0˲ɃDƚ˛��n|K�ɀ0ʓ

ţɕɦS�[�VEv JACOP ,˚ơ�ëÛ�*
ÿn|K�ɀ0ɀĝ/��@ʔȟǳDʰƵ�@	

�A1�Ėǹ0ºũ,ķÈ0$:n|K�ɀDÆ

ǂ�@/1Ź̋0ɕɦ+�?�1999š�>C�Ė
Ȩȥ0VX`v,�*Ƀō�ɽɾ�*�$;0+

�@	 
,�/ȢȍʀȦʑɁ�>0Ɔǒ+�@ĦȺĝ

CJD�C�Ė+ĨɃ�$éòſ+�@ɖʒɣǠŲ
CJD̞ dCJD D̟Ž̍/�ɕɦȭÍ/U�pF{�

XĲĊ¦Dɸʅ�ÈĖ˨ˠŦɎ0n|K�ɀƑů

Ņ˱é,ëÛ�*U�pF{�XD˜ʢ�@	�

ǮƆǒ0üʐſ0�@�°/(�*1F�Va�

bĲĊ¦Dɸʅ�*�ĺĚʿǔ�Ǣʳ��˷Ńɮ�

lJ��E^nDʢ�	 
�>/È¬D˘�*�Ƃʎ<ļư0Ə�*�@

č̑ȝDƵɘ/��éɂ��˄,ŸȯQE0�̈

�>0ƤƟ;ƚ˛�@	 
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ʓţ0»̈�>1�ÿɀĝ<¸
0Ɂ°0ʓţ

Ɇč̑<ȥȺ.ȝ�ƭ��ɒʫDǢʸ�@�,/

=?�ȿƂ0ɀƇ/˴�@ƃĢD=?Ǳɘ�(�

Ƃʎ<ļư/ǁȳ.;0,�ʷɂ/ľ��@	7

$�ʑħɡƋʣD��$�ǮƆǒ�˷Ńɮ,�*�

F�Va�bĲĊ¦Dɸʅ��ƋʣŲ/n|K�

ɀ+�@�,�ÔƵ�$�°/Ń�*�U�pF

{�XĲĊ¦,ëÛ�*˓˙/ʿǔDʢ��Ʋǅ

/ƆǒƔĩ�˷ŃɮD˂�@	�0$:/�Ɔǒ

�˷MFc{F�Dƈ�éɂ˴´ʎ,�ʗĖǹ

0õƮ30ĎɃ;ɥǤɆ/˛:@	 
JACOP +0ʔȟǳʿǔ/Ʉ˯�A@Ɂ°ƨD

ĥÝ�!@,,;/�+�@%�Ʋ�ʿǔDʢ�

$:/�Šƈ 28šŧ/ȓ¼˲ı�Šƈ 29šŧ/
˞ȳ˲ı�$�ʔȟǳʿǔ,U�pF{�Xɕɦ

D�¬æ�$VX`vD¡ĉ 2šŧ;ɽɾ˞ȳ��
č̑ȝDƩȯ·Ǳ�*��¬æ�ǣDƚ˛�$	

�0�¬æ�ǣ/=?�n|K�ɀɃɁƸ/��

Ȃé�ƼĹɆ.ʷƬDʢ��56ɘĺ°;��1

Ƚ�°/(�*1���/Ƃʎ�ļư/ɕɦ�ʿ

ǔ0ʽƵD�*�U�pF{�X,ʔȟǳʿǔ0

�ʎ/Ń�@ĂƄDŴ*Ʉ˯,ĂƸ/ʔȟǳʿǔ

D˲ı�@	˞ȳ˲ıŲ�ʔȟǳʿǔ0Ʉ˯ƨ0

ɼʲDʢ��ǉVX`v0áǐDǢʳ�@	7$�

�ʴʿǔ0ʿǔɝ1aW\}æ�A�O{Gc�

0a�\p�X/E^n��c�@�,/=?�

U�pF{�XĲĊ¦+0ǢʳD��A7+0ɴ

/íØ�A$ˍƫ/=@;0�>�\m~^bɬ

/=@ʳ˃3ːƝ�@�,�üʐ,.'$	¡ĉ

3 šŧ;\m~^b/=@ĲĊ¦ʳ˃0˞ĐDĺ
˾/ʢ��ƥďD˛:@	 
 
��9:C.�

ÈĖD 10 0m�^O/Ð�*ÿ
ĚèU�p
F{�XĲĊD˩ʆ��ʑɜɹħɡ�ʕ §ĳǢɵ�

̖ȎǢǔ�ȷÁǢǔ�̃ǺȱȯǢǔ�ɀȯǢǔ0

Ƒůʎ�>.@Ņ˱ĲĊDÝ�*U�pF{�X

ĲĊ¦Dɸʅ�*�ÿ˨ˠŦɎ0n|K�ɀƑů

Ņ˱é,ëÛ�*È°ʿǔDɋƖ�*�@	ǌç

ĩĵ+1n|K�ʡɅˤ§ĳǢɵ,ɀȯǢɵ�ŵ

Ŗĩĵ+1 MRI ȷÁʾűʰǎ�˰ŗĩĵ+1̖
Ȏ� 14-3-3 ʡɅ�\GʡɅ0ȐĹ�Real Time 
Quaking-Induced Conversion̞RT-QUIC̟ȅ/
=@̖Ȏ�0Ⱥşn|K�ʡɅ0ǢÏ�Ėɧɲɜ�

ɜɹéɂɕɦZ�\��ǌ�˨ºũ˰ńéɂZ�

\�+1ɀȯǢɵ.-0ʷƬƤƟDɥǤɆ/Ɯ±

��"A#AƆŧ�ȥȺŧ0ʰǎ;ʢ'$	Ɔǒ

�˷/˴�*1�LG�Z|�PŅ˱ļDĆ9F

�Va�bĲĊ¦Dɸʅ�*�ÿF�Va�b0

ʹ³Dʢ��ƭ$.�°/Ń�@Ńɮ,|XOµ

ǁüʐſʎ0lJ��Dʢ'$	 
 
I11G��D#J 
ʓţɕɦ/˾�*1�"A#A0ȿƂ0Ƃʎ<

ļư�>1Ź F�lJ�vc�S�Z�bDŴ

*¸�ƃĢ0ķÈĶɢDʲ@	U�pF{�X/

(�*1ĲĊ˰0ƊŎƯʵĖɧɲɜ�ɜɹéɂɕ

ɦZ�\�0¹ȯŁǔĲĊ¦/='*ʼü�A*

�@	 
 

��9:;G�

1999š 4ǀ=? 2021š 2ǀ7+/ 5856�D
Ǣʳ��3975�Dn|K�ɀ,ʼĹ��̒ ɶ.Ǣ

ʳDʢ��ǉ˥/��@n|K�ɀ0ĺƇDƵ>

�/�$	 
ŐȴǱ�ɕɦʎ ʦʎ1�ɕɦÈ¬0ɼƕ/Ý

��dCJD0ʓţɆȥŶ/(�*Ǣʳ��96°0
ʰǎ+1�n|K�ʡɅ̞ PrP̟ʕ §ĳSc� 219
Ĩĝ EK ʊ̞ 5° 0̟ȗ¥ǅ˳1ŠĜ 25.4š�EE
ʊ̞60 °̟1ŠĜ 17.5 š,ǁƄ.śDʼ:$�
,�>�EK o`�ƙĀ1 dCJD 0ɃɁD˝>!
@üʐſ��@,Ģć�$	 
ǻȚʚȈɕɦÐƑʎ1U�pF{�XĲĊ˰,

�*U�pF{�Xʿǔ�ʔȟǳʿǔD˜ʢ�F

�Va�bĲĊ¦,˚ơ�*Ɔǒ�˷D˛:$	

ʓƸĲĊ¦/*ʷƬĠȓ0ƥĹDŁ˃��ʿǔɝ

0ƥʱƮˮDǿĹ�ʔãʷƬĠȓɯĹVX`v0

ǢʳD˲ı�$	 
țúǶɕɦÐƑʎ1�n|K�ɀ0ɃɁ/��

@š̜,ſÕ0ű̊/(�*Ǣʳ��ĴɃſ CJD
̞sCJD̟+1įſ0š̜ʿƩʈƂȫ1ȶſ,Ǹ
ˑ�*ǁƄ/̗�'$	sCJD�ɖʒɣǠŲ CJD
+1ȶį,; 70 ǲ +0ʈƂȫ�ƿ;̗��ˤ
§ſn|K�ɀ+1ʈƂȫ�̗�š 1ſÕ<Ħ

Ⱥ�,/ˡ��8>A$�,DĢć�$	 
̛ʠŪ�ɕɦÐƑʎ1�F�Va�bĲĊ˰,

�*n|K�ɀ0U�pF{�Xʿǔɕɦ/óÝ 
��"0ÍĽDÐǎ�Ǣʳ�@�,/=?�n|

K�ɀ0�ǮƆǒ�˷|XO0�@�°DƐÏ� 
Ǣʳ��ʺůƯʵ0ȮĚʿǔDʢ��|XO/˴

˚�@ƋʣǭĒDǢʳ�$	7$�|XOµǁü

ʐſʎ0ɹ˟ʯŀ0ƤƟDʢ��ɃɁ0|XOD

Ǣʳ�$	¡ĉ 2šŧ1ƭʬ0F�Va�b�ǚ
� 2£�?�ȮĚʿǔDʢ'$	�&̡°1ˊÏ
ǭĒD¯ȳ�*�$�,�ÔƵ��ůʺƋʣŲ/

ʩƨ0Ưʵ+¯ȳ�A*�$$:�ɕɦȭ=?ñ
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ȱàÀɍ3ºũî˼ƃĢ˘ĢDʢ'$̞¡ĉ 2š
10 ǀ̣Ʊ 	̟ñȱàÀɍ0Ĩ�0˧ʇ0�ëÛD

Ŵ*ʿǔDʢ'$ɺǐ��ǮƆǒ|XO��@Ɂ

°1.�,ÔƬ�@�,�+�$	�A7+/ 18
�°�lJ��E^n0Ńˆ,.'*�@	�0

�&�šŧǈ7+/ 7 �°0 10 š˳0lJ��
E^nǅ˳�ɷ��*�?��A7+0,�B�

�ǮƆǒ0Ƀȱ1.��,DĢć�$	 
çǉċ�ɕɦÐƑʎ1�2019š 10ǀ 1Ʊ�>

2020š 9ǀ 30Ʊ7+0 304°0n|K�ʡɅˤ
§ĳʰǎDʢ'$	n|K�ʡɅˤ§ĳ0ĦȺ.

�0Ɂ°� 216°�"�*n|K�ʡɅˤ§ĳ/
ĦȺ�?0Ɂ°� 88°+�'$	�>/�Sc�
219Glu/Lys 0ǱşĨĝ�ɃɀDƎ×�@áǐD
ÿn|K�ɀ+Ǣʳ�$	 
˸ǽɨ�ɕɦÐƑʎ1�Šƈ 30 š 9 ǀ7+/

U�pF{�XĲĊ¦+n|K�ɀ,ʼĹ�A$

Ɂ°3975�0�.ɀƇÐ̒Õ0ÐŝDĢć�$	
Íʶ1�sCJD� 3030�̞76.2% �̟ˤ§ſ CJD
� 676 �̞17% �̟R}Xbt��Xb�FX{

��VxF�L�ɀ̞GSS̟� 156 �̞3.9% �̟

ɖʒɣǠǳDǁ�@ CJD � 92 �̞2.3%̟%'
$	n|K�ɀ0ʈƂȫ1�/̗̜ʎ+š
ĥÝ

�*�@��¢Ù1ʷƬ�(� /Ǵ��*�$

Ɂ°̞�/̗̜ŏ̟�ˢÑ/n|K�ɀ,ʷƬ�

A@=�/.'$�,�ʪĕ,ʍ�>A$	 
˭˅ȇĸɕɦÐƑʎ1�ȥĹȿƂʿǔʰǎVX

`v̞ñȱàÀɍ̟/Ʉ˯�A$n|K�ɀƂʎ

a�\Dȳ�*�ʓţƊʫ�n|K�ˤ§ĳĨĝ

0�&��Ų0ʹ³/ǁȳ.ƭ$.ȱȤĵɆƖǨ

0Ƙɵ.>2/Ʉ˯ȫ0Ą��Ðǎ0Ą�/Ą�

$ĠɊƌʣ0ǢʸDʢ'$	20092014 šŧ7
+/ 923 °0Ʉ˯��?�2014 šŧ1̂ɀȅ0
Ưʢ/¨�ȓ¼+ 38 °,ň.���0šŧD˻
�$ŠĜ+ɳ 180°ɤŧ0ƭʬɄ˯�.�A*�
@	�Ʈ�ƖĹ̂ɀ,�*ʤȱʢƦĢć�A@Ģ

ćƨ1ɳ 400°+ķĹ�*�@�,�>�200°
ɤŧ�Ƿš�ɽɾȵˀ�A*�@�,/.@	 
òȴ̀ýɕɦÐƑʎ1�U�pF{�XɁ°/

(�*�ŉȦǗ/ʧǵ7$1Ù̍ʞD˻� 2LƊ¢
�0ĩʑɈˏ0 DWI ̗¶þ0ǁȞDÔĹ��ʷ
ƬL`T|�Dʹ³�$	MRI0 DWI̗¶þD
ʷƬĠȓ/ȳ�@�,/='*�possible �>
probableɁ°0ĥÝ/(.�@08.> �̫ Ƭ

Ƹǅ0Ʋǅæ/ľ���MMT2 \Fn¢ħ0
DefiniteɁ°0ȱÙʷƬ/ǁȳ,ʍ�>A$	 
«ʠÆ�ɕɦÐƑʎ1�kbn|K�ɀ0Ƃʎ/

��@ĴɃſn|K�ɀ0̖Ȏ�0iFKt�L

�̞ 14-3-3ʡɅWB�14-3-3ʡɅWBȅ�ELISA�
ʁ\GʡɅ�RT-QUICȅ +̟1Ɔŧ179.3̝�81.4%�
80.1%�70.6%�ȥȺŧ1 81.2%�80.4%�86.4%�
97.6%+�'$	RT-QUICȅ1 100%+1.��ƣ
˽ſɁ°1 25°+�@�,DĢć�$	 
ǊŐʄ˿ɕɦÐƑʎ1�m~F�i�OȱÙȩ

ʑ�ÙɄ˯ĂƄ×ŧDȊȳ��j�N�[�ɀ/

n|K�ɀ�®Ƀ�$ˉ˫°D�S�dȏ/;�

�C> Ŵ@�,�Ïǋ�n|K�ɀ0ɀĕʰƵ

/ˈȩ�$	 
Īɸ�ǃɕɦÐƑʎ1�2020GL/ï�$ CJD

hF|XOƋƌ/��C@ƋʣĒǞ0ȕʝȅ1�

ʑɜɹħɡƋʣĺƯƯʵ+ȮĺɆ/üʐ�-��

Dʿ4@ʿǔ,�*�ɜĭŘɎÍ0ʑɜɹħɡƋ

ʣüʐƯʵDŃˆ/�ʔƯʵ/Ń�@ʏ�ø?ʿ

ǔDʢ.'$	 
ɑ˧�˦ɕɦÐƑʎ1�çȍˠĚè+ CJD �

ȽCA$ 9ă0U�pF{�XDĺƯ��sCJD 1
ă,ˤ§ſ CJD 4ăDĢć�$	U�pF{�X
ǅ˳D 5 šǷ�4 ǅ/Ð̒�$ģĀçȍˠ/��
@ sCJD 0ʈƂȫ1ĥÝ¿Ą/�?�sCJD 1ɔ
ȧƗʖŊ¢ħ0Ěğ+Ƀȱ�Ĩ��sCJD 1ɫ�
ǮȲǣų�ʎ+Ĩ�Ƀȱ�*�@�,DĢć�$	 
̄ǆǱźɕɦÐƑʎ1�ǌçĚƮ/��@n|

K�ɀ0U�pF{�XȦȄDĢć�$	n|K

�ɀȽ�,�*ʿǔ²̐D��$Ɂ°1�2020š
ŧ0 1 š˳+ 25 °+�'$	Íʶ,�*1�̄
ǟɎ 1°�œƋɎ 6°�ĻĞɎ 2°�ɠȴɎ 6
°�ɞŖɎ 5 °�ŐŰɎ 5 °+�'$	ȪŴſ
CJD 0°�ˤ§ſn|K�ɀ0Ɂ°1 2°+�'
$	ǉšŧÚǢƨ1 0°+�'$	 
ŇˬłȯɕɦÐƑʎ1�¡ĉ 2 šŧ1ƭα�ʊ
̓�˰ˬ 3Ɏ/��*U�pF{�XĲĊ¦�>
0ʿǔ²̐1 34£�?��& 25°D�¡ĉ 2š
9ǀ,¡ĉ 3š 2ǀ0U�pF{�XĲĊ¦+Ǣ
ʳ��"0Íʶ1 sCJD definite 1°�probable 
11°�possible 4°�ʕ §ſ CJD probable 2°�
possible 1°�n|K�ɀąĹ° 5°�ÔĹµȹ 
1°+�'$	 
�ǜ©īɕɦÐƑʎ0Ģć1�MM1/ûÌĝ

sCJD+ PSWCsÏȮÙ0ɀÓǅʑȆ1MRI0̗
¶þ̌ğ,˴˚�.�Ǳ�ɑȦ̈0ɃȆ+1�

7@Ɂ°,�̗¶þ,˴˚�$ PLEDs +1�7
@Ɂ°Dɘʼ�$	� A0ʊ+;uKO��e

X�ÏȮ�@Ƹǅ̞ʑȆȺş�> 2-4 �ǀ̟+
PSWDs /ɣʢ��ɀȯĵɆĦæDöƶ�*�@
üʐſ�əČ�A$	 
Ǌ�Ŭ�ɕɦÐƑʎ1�U�pF{�XĲĊ¦
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0a�\=?�1999š�> 2019š7+/ǉĲĊ
¦+Ǣʳ�A$Ɂ°0�&�GSS P102L DƐÏ
��"0ʓţɆȥŶ/(�*Ǣʳ�$	ÓɃɁȦ

1ŇʑĬʿ� 75.8%,ƿĨ+�Ǯ�+ʼɒɁ�
15.2%+�'$	MRI̗¶þ0ǁȞ,Èɹ˟,0
˴˚Dʿ4@,�̗¶þ�?0Ʈ�̗¶þ.�/

Ǹ4*ǁƄ/Èɹ˟�ɓ�'$̞45.2 vs 81.1, 
p<0.0001 	̟ʑȆ PSD0ǁȞ,Èɹ˟,0˴˚+
1�PSD �?0Ʈ�Èɹ˟�ɓ�'$̞42.6 vs 
63.6, p=0.0453 	̟ 
ĤǉżɕɦÐƑʎ1� ˴ǌė̞ǕǆɎ�ġȬ

Ɏ�ʛĞɎ�êʞɎ�ǌ�˨̟0U�pF{�X

ǣäD˜ʢ�$	7$U�pF{�XĲĊ¦�ä

Ŋ,�*ǇĔ÷ʿǔɝ0ƨ�m�^O�,0Ĕ÷

ȫ.-DĢć�$	ʿǔɝ"0�0ƾ̒0aW\

}æD˛:�U�pF{�Xʿǔ,ʔȟǳʿǔ0

ĂƸ˲ı��ä�¬æD˛:$ɺǐ�ʔȟǳʿǔ

0Ʉ˯£ƨ1 2021š 3ǀǈ+ɳ 1300£,.?�
f^b��OO{Gc�/Ǧɰ�$U�pF{�

Xʿǔɝa�\p�XDÖȳ�*�q�j�~X

+ 2020 šŧ0 2 Ĕ0U�pF{�XĲĊ¦D
Web˲½+Ưʢ�@�,/ƈÜ�$	ȷÁXb~
�WDœƋéɡĩĵ MICCS /ɣʢ�$ɺǐ�
Web˲½�A$ 2Ĕ0U�pF{�XĲĊ¦+X
v�Y/±ʮ�@�,�üʐ,.'$	 
ȴ�ɩƺɕɦÐƑʎ1�ɜĭŘɎ�̆ŒɎ�Ő

ǝɎ 3Ɏ+n|K�ɀƂʎ0U�pF{�Xʿǔ
Dʢ��2020š0ʿǔɁ°ƨ1 42£%'$	n
|K�ɀ,ʼĹ�A$01 26°̞63.4̝ �̟n|

K�ɀ�ąĹ�A$01 13 °̞ 31.9̝ %̟'$	

ʿǔ°ƨ1°š˘?+ĩ�.Ħæ1ʼ:*�.�	

20 °� sCJD�6 °�ˤ§ſ CJD�ȪŴſ CJD
1ʼ:.�'$	ˤ§ſ CJD 0�& 2 °1ǉĚ
ğ/Ĩ� E200KĦȺDǁ�*�$	 
ˠâĵɕɦÐƑʎ1�ǌȍĚè̞ƅɒɎ�ő˵

Ɏ��˫Ɏ̟/��@n|K�ɀU�pF{�X

ʿǔDʢ��ĂĚè/��@n|K�ɀ0ĺƇD

Ƶ>�/�@�,DɋɆ/�Šƈ 29 š 4 ǀ�>
¡ĉ 2š 9ǀ7+/ǌȍĚè�>n|K�ɀU�
pF{�X/Ʉ˯�A$Ɂ°È°DŃˆ,�*�

ʓţɹ˟�ɜɹĵɆƊʫ�̖ ȎƊʫ�ʑMRIƊʫ�
ʑȆƊʫ�n|K�ʡɅˤ§ĳʰǎ.-Dʿǔ�

"0ɺǐDĢć�$	 
ǄǀɟǫɕɦÐƑʎ1�2015š 4ǀ¢˹ 2020

š 10 ǀǈ7+0˔Ȼm�^O/��@n|K�
ɀU�pF{�XȦȄ/(�*�Āʲ 415°/(
�*0ʿǔ²̐��?�ĩ˶Ŧ 169°�ÊŨɎ 100
°��˨Ŧ 66°�ȖˌɎ 33°�ĭʘɎ 31°�

ĉǯŐɎ 16 °��'$���0�& 193 °�>
ʿǔɺǐ0Ĕɭ�Ŵ>A$	2011š=? 2013š
ŧǈ7+/�˔Ȼm�^O+1 145°Ð0ʿǔɺ
ǐ�ǇĔ÷+�'$	"0Ų/²̐0�'$ʿǔ

°DĆ:*�ƥ:*˨ˠŦɎƑůŅ˱éD˘�*

ÿƯʵ30À���Dʢ'$ɺǐ�2020š 10ǀ
ǈ7+0Ƹȝ+ 155°�>ʿǔɺǐ0Ĕɭ�Ŵ>
A$�,DĢć�$	 
˸˧ũ�ɕɦÐƑʎ1��ĖēĖĚè/��@

n|K�ɀ0ĺƇDƵ>�/�$	�.C&�

2017š 10ǀ�> 2020š 9ǀ0ǅ˳+�ĖēĖ
Ěè/��*ůĲĊ¦/Ģć�A�n|K�ɀ,

ÔĹ�A$01È 41°��& sCJD 33°�ˤ§
ſ CJD 8°+�'$	7$ʷƬ�Ƶ�@�1�0
ȿƂ/=@µȹ7$1ąĹ� 19 °+�'$	È
Ėɼʲ/Ǹ4*�V180I0̏ŧ�̇ş/̗��,
�ȥŶ+�@	 
Ǎ�ƒ�ɕɦÐƑʎ1�1999ș̌2019š+0

�ř�Őú�ȀʂĚè/��@n|K�ɀU�p

F{�X+n|K�ɀ,ʷƬ�A$ 581°/(�
*Ģć�$	ʕ §ſ CJD,ʷƬ�A$°� 84°�
GSS P102L ,ʷƬ�A$°� 84 °+�'$	
GSS P102L0ŠĜɃɁš̜1 57.0ǲ, V180Iˤ
§ſ CJD Ƃʎ0ɃɁš̜=?;ª��"0Ðŝ
1�ŕſ+�'$	ɃɁš̜D 45 ǲǇȑʊ,"
A¢�ʊ/Ð�*;ʓţÁ/Ƶɘ.ś1ʫ>A.

�'$��45ǲǇȑʊ+1įſ0̏ŧ�̗��Ǵ
�7+0ǅ˳�˰�¿Ą�ʫ>A$	 
̗ŉƴǫɕɦÐƑʎ1n|K�ɀ�=2˝Ƀſ

GF}XƆǒɁ/˴�@ʿǔɕɦȭ˰,�*óÝ

�@;�Ėɧɲɜ�ɜɹéɂɕɦZ�\�ɀ˺ɀ

ȯ˧˰,�*�ÈĖ�>0ʪˀ+ÏŭDĆ:Ĩ�

0ÚǢDƤƟ��ȱÙ/éòſ CJD �ȽCA$
�ɀȯʰÚ/=?ąĹ+�$ 1°DĢć�$	 
̚œʋ�ɕɦëÛʎ1�U�pF{�XĲĊ¦

+Ǣʳ�$ 3001°0ǢʳDʢ'$	PSD̏ŧ1
CJDÈ¬+ 60%�ĴɃſ+ 70%�ʕ §ſ+ 24%�
ɖʒɣǠŲ+ 61%	ˤ§ſ CJD 0Íʶ�,0
PSD̏ŧ1V180IĦȺ� 4%�P102LĦȺ� 11%�
M232R ĦȺ� 72%�E200K ĦȺ� 73%+�'
$	PSD ̏ŧ0ɼʲĵɆǢĹ+1 total CJD̥
nonCJD̞ p<0.0001 �̟sCJD̥gCJD̞ p<0.0001 �̟
P102L̥V180I̞ p=0.01̟+�'$	PSD�ÏȮ
�$ʊ+1 PSD �ÏȮ�.�ʊ=?;ǁƄ/

MRI Ⱥş̗¶þ�ĩʑɈˏ,ĠťǗ0�Ʈ/8
>A<��,��ɺǐ+�'$	 
ȴǊƻʚĳɕɦëÛʎ1n|K�ɀ0Ƃʎ�ļ

ư0ŸȯɆ�ɚ¦ɆƤƟ/˴�@Ǣʳ0�Ȱ,�
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*�ˤ§ſn|K�ɀƂʎ�ļư0ƤƟ/˴�*

Ǣʳ�*�$��ǉšŧ1ɃɁÙˤ§ĵǢǔ�ɐ

ţÙʷƬ0ȮȦ,��Ų/Ą�*0ˁȝƩȯDʢ

'$	 
 

	�<��;A�

ǉɕɦȭ1n|K�ɀ0U�pF{�X,F�

Va�bŃɮD�ɋɆ,�*�?�Ʒšŧ/ɾ��

ʷƬʐÛ0Ą��ˤ§ĳǢɵ�iFKt�L�Ǣ

ǔ0ɲŧ0Ą��ȷÁʾűƌʣ<Ɔǒ�˷Ńɮ.

-0̈+ƽ.@ƈǐ�Ŵ>A$	ȥ/U�pF{

�X¬×1�ȸ/̒D8.�ɤ/Ůæ�A�˓˙

ſ�ɲŧ�Ɓɇſ1�>/Ą���ɼʲĵɆ/;

ʷƬɲŧ0Ą��Ƶ>�,.'$	7$�¡ĉ̢

šŧ1ƭʬF�Va�büʐſ�ǚ1 2£+�'
$	�&̡°1ˊÏƋʣǭĒ�¯ȳ�A*�$$

:�ºũî˼ƃĢD˘Ģ�$��ʿǔ0ɺǐ�Ţ

��ǮƆǒ|XO0�@°1.�'$	ˊÏƋʣ

ǭĒ/=@�ǮƆǒD˷ǰ�@$:�ɀ˺�ĵ¦�

éɂǭĒ¤ǣ/Ń�n|K�ɀƆǒ�˷MFc{

F�0ˣĶDĈɒ�ŷť�@Źʪ��@	¡ĉ 3
šǈ7+/ 20 0F�Va�b�°�ɘʼ�A*
�@	�0�&¡ĉÄšŧ7+ 7 �°+ 10 š˳
0lJ��E^nǅ˳�ɷ��*�@	�A7+

0,�B�n|K�ɀ0�ǮƆǒ�°1ɘʼ�A

*�.�	.��˴´�@n|K�ɀô2˝Ƀſ

GF}XƆǒɁ/˴�@ʿǔɕɦȭ/1U�pF

{�XĲĊ˰,F�Va�bĲĊ˰�ɕɦÐƑʎ

,�*óÝ�@,É/�ĀĂȭ¦˃<n|K�ɀ

˴˚ȭ˚ɻ¦˃DÉĂ+˲½�˚ơD˛:$	 
ɕɦȭ+Ŵ>A$ƿƭƃĢ1����7n|K

�ɀ0U�pF{�X,ƆǒŃɮ/˴�@ÈĖƑ

ůʎ¦˃�@�1r�vq�W.-D˘�*Ĉɒ

�A�ˢÑ.ʷƬȅ�Ȃɂ��˄ȅ�Ɔǒ�˷Ń

ɮ0ƹô/ĩ��ˈȩ�*�@	7$�Ʊǉɜɹ

ĵ¦�˴˚ĵ¦0ëÛDŴ*Ɔǒ�˷MFc{F

�ƈĲĊ¦DǦƈ��Ɔǒ�˷MFc{F�D

ƈ�Ƀʢ�$	 
Ė˾Ɇ/;�ˁƪ/=@ĵʣƃĢ0Ƀ¶DĨƨ

ʢ'$��¡ĉ 2šŧš̍�>0 SARS-COV20
�ȸɆ.ƆǒƔĩ/=?�Ė˾ĵ¦ PRION 2020
< APPS20201˲½�A.�'$	ɕɦ ʦʎ�
ɕɦÐƑʎ��Ÿ,.?n|K�ɀȂɂʟ˲Ƀ0

$:0S�[�VEv JACOP /ëÛ��ÈĖʬ
ǩ+0ʔȟǳʿǔ¬×3ƂʎɄ˯,ƯʵɄ˯Dƚ

˛��Šƈ 29 šŧ�>˲ı�$U�pF{�X
ʿǔ,0�¬æ�ǣDƚ˛�$	 
 


�2 �F"��

 �C�DFK¡ĉ 2š 10ǀ 9Ʊ 
��C�=KŐȴǱ� �̞��
��������

�� k~'Ñ�Ï��À��¤�ɕɦ ʦʎ  ̟
����3�K2020š 3ǀ�Ƴ/ɃɁ��"0Ų�
sCJD̞Ƚ�°̟,ʷƬ�A$Ƃʎ��2020 š 4
ǀ 27 Ʊ/ǥăʜɀ˺+̎ǡŲʃ̉Ş̕æɁ0Ƌ
ʣDù�ƋʣƸ/ɖʒƠ¾Dȱ�$	Ƌʣ/¯ȳ

�A$ĒË1�ůʺɀ˺Ɗǁ0ĒË/(�*1n

|K�ɀƆǒ�˷MFc{F�̞2020 šȡ̟
̞http://prion.umin.jp/guideline/cjd_2020.pdf̟
/ȃ'$ȉȋ�ȕʝ�.�A*�$��Wz�[
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1996ô,�Ëƻİ�901997
99ô,ǮƒŤĀ
ƻİ*9;dCJD'ƹà�=�65x@½?��½
ư155xǲ2019ô9Ĥ�:1�Óªǳ@¢ĭèƽ'�
�� 
�

uATr1�n<v�

èƽƗ,�xāÑ-ŝôĤě�ÿ¤�ł¿ǲDX
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^agC�

1999ô4Ĥ�:2021ô2Ĥ4&*IhDR\FgUjdK]ťǲCJDǳLk_DeiNÛÅ�&^
fGiť'ƹà�=�Ŧ�-3975x*,3;�2019ô9Ĥ�:366xÓª���s)ťą¢Ǯ¤,¢
ò-�ÞŨÿCJD�3030xǲ76.2%ǳ�Ǐ�ÿCJD�676xǲ17%ǳ�JgNU`ijNUhDNe
kjMcDiHkťǲGSSǳ�156xǲ3.9%ǳ�ŵƙŻıľ@ĥ�<CJD�92xǲ2.3%ǳ "��
^fGiť,ƕĀř-s*ǰǱƗ&ô�Óª�%�<���=-^fGiť,ĀƗ�Ű*Óª�%

�<,&-)���Ë,Ÿƍ�ź°,Ǟ&^fGiť,ƹŲ÷�Àn�%�<�6'ƮǕ�<,�

ƛŒ&�<�ė�)ĲİŇ,ê�8CJDLk_DeiNÛÅ�*9<ƴĖēĒ�¥,Ŷž*9"%�
�¦-ƴĖ�#��*Ŀw�%��Ŧ�ǲs*ǰǱîǳ��ǎ£*^fGiť'ƴĖ�=<9*

)"��'�ƕĀřnĝ,s)ƩÈ'Ɩ�:=<� 
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uIgv�

1999ô4Ĥ�:2021ô2Ĥ4&*7939x,ĀƗ
āÑ�¸ǧ�=�3975x�^fGiť'ƹà�=
�ǲ2019ô9Ĥ�:366xÓǳ�ÞŨÿCJDǲsCJDǳ
�3030xǲ76.2%ǳ�Ǐ�ÿCJDǲgCJDǳ�676x
ǲ17%ǳ�JgNU`ijNUhDNekjMcD
iHkťǲGerstmann-Sträussler-Scheinkerť , 
GSSǳ�156xǲ3.9%ǳ�dCJD�92xǲ2.3%ǳ�
ÔŢÎCJDǲvCJDǳ�1x�ƝĿÿãĚÿpűŦ
ǲFatal Familial insomnia, FFIǳ�4x��,|,
^fGiť�16x "��dCJD,ŨťƗ-2016ô
�Īƹ6%�)�"���2020ô*1�,ėƫŨŦ
�Ŷƹ�=��3975x,��1708xǲ43%ǳ�Š
ÿ�2267xǲ57%ǳ�Ùÿ "�ǲƦ1ǳ� 
uYXe[�5K=`v�

Lk_DeiNũǚĀƗĕ'xºąƻİ*9

<^fGiť,ĿwƗĕ,ďŻ@Ê1.1*ŷ���
?�Ë,xºąƎư,ĿÈ¢Ǯ'�%�Ş�=

%�<ƀ10Ç�ļËǥŤť¢ǮǲICD-10thǳ&-�
^fGiť-A81.0ǲIhDR\FgUjdK]ťǳ
'A81.8ǲrĮŸƍƇ,�,|,ǪàÎECgNĄ
įŦǳ*Ʒù�<�Ê1*ŷ�Ŀwĕ-��,(!
:�,ť¿ǲKkVǳ�sņ°*9"%ĿwƴĖĢ

*Ʋǅ�=�ĿwƗ,Ƒĕ@ăÄ�%�<�^f

Giť-2'A(,Ŧ��ŨŦ�:ųĦǞ&Ŀw

�<�6�ġô�',ŨťƗĕ'ĿwƗĕ-ǆ�

�<'Ɩ�%�<�2000ô�Ǣ�Lk_DeiN*
9<ŨťƗĕ-Óª�À&�<�2014ô,ŨťƗ
ĕ�ģ7Ö��296x "��Ê1.2�,2019ô9Ĥ
�Ǣ,Óªĕ,¢ò�:¢�<9*�ėƫĀƗ

,āÑ�CJDLk_DeiNÛÅ�*Đ��=�
^fGiť'ƹà�=<4&�Ĝ�%±ô�Ǜ�%

ĕô,ĦǞ@Ʃ�<� 
uc:S�5K=`v�

ŨťƗĕ,Óª*���ƕĀř-ô�nĝ�%

�<ǲÊ2ǳ�ŨťƗĕ�ģ7Ö�"�2014ô,ƕ
Āř-2.3ǲxº100mxèôǞǳ "��ƕĀř-
2011ô�:2.0@ǀ�%�<�ôǱǤƈ¤*ƕĀř
@ƭæ��'�>�ƕĀř,nĝ-60Ľ�n,ǰ
ǱƗ&ǭƠ&�;�59Ľ�o,ƞôƗ&-ƕĀř
-23ĸ.�&�"�ǲÊ3ǳ� 
uj]�_26v�

WHO¢Ǯ*Ð$�s)ťÎ�',ƴĖ,Ŷá

÷@Ê4*ŷ��ƴĖ,Ŷá÷-^fGiť��&
-Ŷá�'23Ŷá�&88.1%'³6%�<��Ŷ
á�,¨½-11.7%'��"��dCJD&-Ŷá�
,¨½��,|,ťÎ'ŁǄ�%ǰ�"�� 
uYXD�5tv�

ŨťĠ,ôǱ,rØ�ǲÆ¢�ƃÉǳ-�sCJD
&-71Ľǲ64, 77Ľǳ�vCJD&-48Ľ�dCJD&-
61.5Ľǲ49.8, 69Ľǳ�gCJD&-75Ľǲ67, 81Ľǳ�
GSS&-56Ľǲ49, 61Ľǳ�FFI&-55.5Ľǲ52, 58
Ľǳ "�ǲÊ5ǳ�GSS'dCJD&-ŨťĠ,ôǱ
�88ƞ��À�ƹ6:=��� �dCJD,Ũť
ĠôǱ-�ŵƙ@Żı��ôǱ'Ţó^fGi,

ō�ĦǞ*�Ý�<� 
uU/Ep�OF9Oh2.�Epv�

2021ô2Ĥ4&*3548x,Ŀw�Ŷƹ�=%�
<�Ũť�:Ŀw4&,ĦǞǲĤǳ,rØ�ǲÆ¢

�ƃÉǳ-sCJD&-13�Ĥǲ6, 23�Ĥǳ�vCJD
&-42.4�Ĥ�dCJD&-14�Ĥǲ10, 25�Ĥǳ�
gCJD&-18�Ĥǲ10, 35�Ĥǳ�GSS&-65.5�
Ĥǲ39, 98.8�Ĥǳ�FFI&-12.5�Ĥǲ8.1, 63.2�
Ĥǳ "�ǲÊ6ǳ� 
^fGiť&-őÿőƯ�ťą,Ƌħ�'5

)�=<�6�s)ťÎ�'*Ũť�:őÿő

Ư*Ɯ<4&,ĦǞǲĤǳ,rØ�ǲÆ¢�ƃÉǳ

7ưƂ���őÿőƯ*Ɯ<4&,ĦǞǲĤǳ,

rØ�ǲÆ¢�ƃÉǳ-�sCJD&-3�Ĥǲ2, 4�
Ĥǳ�vCJD&-23�Ĥ�dCJD&-4�Ĥǲ2, 7�
Ĥǳ�gCJD&-5�Ĥǲ3, 10�Ĥǳ�GSS&-14
�Ĥǲ6, 45�Ĥǳ "��ǲFFIŦ�,őÿőƯ
4&,ĦǞ-pĞǳ 
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^fGiť,ŨťƗĕ,ôĻďŻ-�ƼÕË1-3�

&-ĵ+ĸ.�&�<,*è��?�Ë&-Óª

�À*�<�?�Ë*��<^fGiťƕĀř,

nĝ-ǰǱƗ&ǭƠ&�;�ė�)ĲİŇ,ê�

8CJDLk_DeiNÛÅ�*9<ƴĖēĒ�¥
,Ŷž)(*9;��¦-ƴĖ�#��*Ŀw�

%��ǰǱƗ,ǋƣÿƹŲŦ��ǎ£*^fGi

ť'ƴĖ�=<9*)"��'�ƕĀřnĝ,

s)ƩÈ'Ɩ�:=<����"%�?�Ë*��

<^fGiťƕĀř,nĝ-�ĀƗ,Ű,Óª&

-)���Ë,Ÿƍ�ź°,Ǟ&^fGiť,ƹ

Ų�Àn�%���6'ƮǕ�<,�ƛŒ&�<
4��áǥ*�ǆô&-CJDLk_DeiNÛÅ�*
ÑÃ�=<Ŧ�ĕ7Óª�À*�<� 
xºąƻİ&-ǆô7ĿwƗĕ-Óª�%�

;�Lk_DeiN*9<ŨťƗĕ7ú@ǈ"%
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Óª�%�<'uĂ�=<�2005ô�>�:Ũť
Ɨĕ'ĿwƗĕ,ñ�23)�);�2009ô*-
ŨťƗĕ�ĿwƗĕ@nÇ<9*)"���,

�À-�Lk_DeiN,ĀƗčČř�nĝ�%

�%�<�'@ŷ�%�<�ǆô&-9¨�nƧǁ
&�%�<'ďæ&�<�sņ°�:ǎ£*ĀƗ

āÑ�CJDLk_DeiNÛÅ�*Đ��=�ļ
Ŷ*^fGiť'ŶàƴĖǲ�<�-ǣÕƴĖǳ�

=<9*)"%�%�<�'���<� 
European Creutzfeldt-Jakob Disease 

Surveillance Network ǲEUROCJDǳ-�EUƼË
*��<Ë�',CJDĿwĕ,ôĻďŻ@�ǝ�
%�<1��qš��*��%ǆô�̂ fGiťĀƗ

ĕ,Óª@ĞŶ*ŷ��Ë-�?�Ë'ƅË,2Ë
 �&�<�ƟË8ƅË&-�Řƛ,Lk_Dei

NMNSb@ĶƄ��CJD,ŨťÀ@ŬƬ�%
�<2,3��� ���=:,Lk_DeiNMNS

b-Ĩǐ,7,'-Ţ);�ÐĨū*-Ŀw�,

5@Ĉ"%�<�?�Ë,Lk_DeiN&-�3
#,āÑŌǲB. ŴŽĘŇ@·œǳ@7'*ŮĎ�
sņ°'èƽĀƗ*ƻİ²©@�ǫ��¾ă�û

:=�Ŧ�,ǈǂƻİ@ƣ"%�<�ĨŴŽ-¶

å*-�ŤťLk_DeiNvĳ	&-)��Ťť

ũǚvĳ	&�<�̂ fGiť,Ťťũǚvĳ@ƣ

"%�<Ë-?�Ë�Õ*ÝÌ�)��ǈǂƻİ

*9;�Ũť�:Ŀw4&,ĦǞ,¢ĭ �&)

��ƚõŦŗ8ĲİĆƪ,ƸƊ@Ċđ�<�'�

»Ƙ&�<��,Ő-Ĩǐ,^fGiťTkP_

kN,×�)Ŗü'��<� 
CJDLk_DeiNÛÅ�*-Ļ,2#,ƺǬ
��<�/'#-�§Ĳř����Ŷá�,¨½�

���'&�<�^fGiť,ŶàƴĖ-ťŜĆ

ƪ*9"%)�=<�6�§Ĳř,Àn-ǗƩ)

ƺǬ&�<�ģǆ&-§Ĳř,Àn@6��%�

ķ�)ēĒ8¹;ƌ5�żĴū*ƶ5:=%�<�

7/'#,ƺǬ-�dCJDŨŝ,ŬƬ&�<�
1987ô�Ǣ�ZUtŔŵƙ*1ƫàŃǔ®WUfE
b, Ŝ�ƣ?=<9*)"��Ǣ7�ìĕ&

-�<�dCJDĀƗ,Ũť�ƹ6:=<5���=4

&,ƻİ�:û:=�ō�ĦǞ@��%Ɩ�<'�

[kI-ǌ�%�<'ďŋ&�<��zú7Ë�

&dCJD,ĀƗ�Ũť�<�'�ďæ�=<�2020
ô*-ė�*1��dCJD,Ũŝ�Ŷƹ�=��
dCJD,ŨťŬƬ'ǈǂ-�ø�Ɛ�CJDLk_D
eiNÛÅ�,ǗƩ)ƺǬ'Ư�<� 
 

�bk�

�ËLk_DeiN,TkP_kN@Ş�%�

?�Ë*��<^fGiť,ţß�@Ğ:�*�

��ĀƗĕ-4 Óª�À*�;�Lk_DeiN

,ƏƐ�ýƩ&�<� 
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1) EUROCJD:  
http://www.eurocjd.ed.ac.uk/ 

2) THE NATIONAL CJD RESEARCH & 
SURVEILLANCE UNIT (NCJDRSU): 
http://www.cjd.ed.ac.uk/surveillance 

3) National Prion Disease Pathology 
Surveillance Center: 
http://case.edu/med/pathology/centers/npdpsc  

4) Nakamura Y, Ae R, Takumi I, et al. 
Descriptive epidemiology of prion disease in 
Japanǵ1999-2012ǴJ Epidemiol 2015; 25:8-14. 

5) Ae R, Hamaguchi T, Nakamura Y, et al. 
Update: Dura Mater Graft-Associated 
Creutzfeldt-Jakob Disease - Japan, 1975-
2017. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2018; 
67:274-278. 
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1) ë�ƪ�Ĺ, ǡńſ{, rĩÚl, ŕǘ�Ü, 
ǩïňÜ , Ĭµ�ǖ , ŏº� ŀ , ïşļy ,   
ŃŎƟŉ. �ËLk_DeiN*Ð$�?�Ë
,^fGiť,ƲǇţßǲ1999-2020ǳ. ƀ31Ç
ěĨţß�ßƤƑ�, �ƿǲWEBǳ, 1.27-29, 
2021. 
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 Overall,  
N = 3,9751 

sCJD2,  
N = 3,0301 

vCJD,  
N = 11 

dCJD,  
N = 921 

gCJD3,  
N = 6761 

GSS,  
N = 1561 

FFI,  
N = 41 

 �� 4,  
N = 161 

ZD         
T 2,267 (57%) 1,721 (57%) 0 (0%) 53 (58%) 404 (60%) 79 (51%) 1 (25%) 9 (56%) 
r 1,708 (43%) 1,309 (43%) 1 (100%) 39 (42%) 272 (40%) 77 (49%) 3 (75%) 7 (44%) 

Y���         
10�19l 4 (0.1%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (2.2%) 2 (0.3%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 
20�29l 11 (0.3%) 1 (<0.1%) 0 (0%) 5 (5.4%) 2 (0.3%) 3 (1.9%) 0 (0%) 0 (0%) 
30�39l 40 (1.0%) 15 (0.5%) 0 (0%) 9 (9.8%) 3 (0.4%) 13 (8.4%) 0 (0%) 0 (0%) 
40�49l 121 (3.1%) 67 (2.2%) 1 (100%) 7 (7.6%) 18 (2.7%) 25 (16%) 1 (25%) 2 (12%) 
50�59l 492 (12%) 352 (12%) 0 (0%) 21 (23%) 52 (7.7%) 64 (41%) 2 (50%) 1 (6.2%) 
60�69l 1,144 (29%) 926 (31%) 0 (0%) 26 (28%) 144 (21%) 43 (28%) 1 (25%) 4 (25%) 
70�79l 1,463 (37%) 1,188 (39%) 0 (0%) 20 (22%) 241 (36%) 7 (4.5%) 0 (0%) 7 (44%) 
80�89l 648 (16%) 454 (15%) 0 (0%) 2 (2.2%) 190 (28%) 0 (0%) 0 (0%) 2 (12%) 
90�l 41 (1.0%) 18 (0.6%) 0 (0%) 0 (0%) 23 (3.4%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 
:b 11 9 0 0 1 1 0 0 

1 Statistics presented: n (%) 
CJD�#6�*, 5+82&-u� � sCJD�VwZ CJD� � gCJD��?Z CJD 
GSS�%5)+078)+6�)398(1�7"9u 
dCJD�}��jm�e
� CJD� � FFI��nZXaZ:{v� � vCJD�StQ CJD 

2 .4!7�y�?U�k�������@�N�  
3 .4!7�y�?U�St�������CJD�Xam���@�N�  
4 }��jm��i;�[�n<�Fk�	�����G\R�	�.4!7�y�?Uk�;�Xam��i;���  
�

�
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1) ICD-10� A81.0�#6�*, 5+82&-u��A81.8�;g~�����>��WQ��5)]hv��M��.4
!7u�W�	� $3,B��o�=JH^�i���.4!7u�n<�`��
  

2) $3,B�`A�'9/�37)�x������LcY�wv	�.4!7u��`���  
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CJD�#6�*, 5+82&-u� � sCJD�VwZ CJD� � gCJD��?Z CJD� �  
GSS�%5)+078)+6�)398(1�7"9u� � dCJD�}��jm�e
� CJD 
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CJD�#6�*, 5+82&-u� � sCJD�VwZ CJD� � gCJD��?Z CJD   
GSS�%5)+078)+6�)398(1�7"9u� � dCJD�}��jm�e
� CJD 
FFI��nZXaZ:{v� � vCJD�StQ CJD 
�

�, 	�A-��@/;N�>)4>J0��;N�%1�

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
CJD�#6�*, 5+82&-u� � sCJD�VwZ CJD� � gCJD��?Z CJD 
GSS�%5)+078)+6�)398(1�7"9u� � dCJD�}��jm�e
� CJD 
FFI��nZXaZ:{v� � vCJD�StQ CJD 
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2=8.9;3�WHOf��(*possible�
¢RÁ��,�8I���7I�MRIÁ�f��
(*probable�Á��,���)�WHOf��
probable¨I��,�40¨I��� ©¨
)Á
�#���Í�WHOf��4.4±5.4Ùmean±SDÚ
<��q� MRIÁ�f�� 2.2±1.8<��Á�
�Í�¬´�Ã%),��possible8¨I���§
¡�(*definite��,�3¨I�  MM2T4.
7�1I�$MRIÁ�f��051:=�jW 
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��� F� 2I� MRIÁ�f��
probable�P×�,�� 
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ä[¸�M� 4153ä[M�@F1Iã 2030ä
[ �æ¨@F1Iã 1592ä[ ĚV¨@F1
Iã 427ä[ Ø¦¨@F1Iã 11ä[��
���Ĩ@F1Iã 2123ä[��( Ĩ@F1
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ä cýåä^ú�����>:@F1Iã�©

ü���)�æ¨@F1Iã�ĮÓM�=/1B

K2Kİ14-3-3ăçWB 14-3-3ăçWBÒJELISA
ù70ăç RT-QUICÒı� ª¢ 79.3%
81.4% 80.1% 70.6% Öá¢ 81.2% 80.4%
86.4% 97.6%�����RT-QUICÒ 100%� 
�� ³ĥ¨ä[ 25[����� 
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�éè�>:@F1Iã�©ü�ĮÓM�=/1BK2K�Âs¨,¾'��)��,ëò�đ

Ĭ�éè��)�

�ºÒ�2011¡4Á1¼'2020¡8Á31¼$��Ğ���ªÇj�ĊÅ�¶�JĘtĦ�F<?F
9K5DI�ĕ£�\ī�*�ÉZ¸ 4153ä[����� 
�÷Æ�ĮÓÉÈ�\ī�*�M� «18�S�2¡¢@F1Iã4KA/EI6��U��Éċ�
*�ä[¸�M� 4153ä[M�@F1Iã 2030ä[ �æ¨@F1Iã 1592ä[ ĚV¨@
F1Iã 427ä[ Ø¦¨@F1Iã 11ä[�����Ĩ@F1Iã 2123ä[�����>:
@F1Iã�©ü���)�æ¨@F1Iã�ĮÓM�=/1BK2Kİ14-3-3ăçWB 14-3-3ă
çWBÒJELISA ù70ăç RT-QUICÒı� ª¢ 79.3% 81.4% 80.1% 70.6%Öá¢ 
81.2% 80.4% 86.4% 97.6%�����RT-QUICÒ 100%� �� ³ĥ¨ä[ 25[����� 
�û��½Ã���)QUICÒ�Éi X	� PSD�iÛ�*)¿Ã QUICÒ�ÉiÙ į��
)�xÛ�$�³ĥ¨�25[���� Ĳ[ pÉ��CJD�k¹�* xöęMĲ[CJD�ď¹
�*��

�÷Ĕ��'�)ä[�Āñ�Öá¢,į%)RT-QUICÒ�´ÿ�§Ĉ��)�û�'*��xĮ
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��� #8#25.�

�
14-3-3 
protein 

WB 

14-3-3 
protein 
ELISA 

total 
tau 

protein 

RT-
QUIC 
assay 

�� 79.30% 81.40% 80.10% 70.60% 

��� 81.20% 80.40% 86.80% 97.60% 

2ı>:@F1Iã�©ü���)�æ¨@F1
Iã�ĮÓM�=/1BK2Kİ14-3-3ăçWB
14-3-3ăçELISA ù70ăç RT-QUICÒı�
 ª¢80.1% 81.7% 81.3% 79.4%����İĆ
2ı� 

4  :���!�"0)327/1��5�

��� #8#25.�

� �
14-3-3 
protein 

WB 

14-3-3 
protein 
ELISA 

Total 
tau 

protein 

RT-
QUIC 
assay 

��
 1,592 80.10% 81.70% 81.30% 79.40% 

��
 427 71.40% 74.00% 71.90% 38.40% 

�	
 11 90.90% 90.90% 72.70% 72.70% 
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21,-��7/+%3�2-6�

� �
14-3-3 
protein 

WB 

14-3-3 
protein 
ELISA 

Total 
tau 

protein 

RT-
QUIC 
assay 

before 
the onset 2 100% 100% 100% 100% 

0-4 
weeks 13 85.70% 100% 100% 79% 

4-8 
weeks 39 94.70% 94.70% 94.70% 97.40% 

9-12 
weeks 21 95.80% 95.80% 91.70% 79.20% 

12-24 
weeks 52 77.10% 82.90% 88.60% 82.90% 

7-9 
month 10 75.00% 81.30% 62.50% 50.00% 

10-12 
month 5 62.50% 62.50% 62.50% 50.00% 

13-24 
month 11 70.00% 70.00% 80.00% 60.00% 

�

25-36 
month 2 0% 50.00% 50.00% 50.00% 

> 36 
month 3 100% 100% 100% 67% 

4ıRT-QUICÒ 100%� �� bĥ¨ä[ 15
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DI2MÙÂéY��½��� 216[ 
129M/M, 219E/E 204[ 
129M/V, 219E/E 3[ 
129M/M, 219E/K 7[ 
129M/M, 219K/K 1[ 
129M/V, 219E/K 1[ 

DI2MÙÂéY��½�)� 88[ 
P102L 4[ 
D178N 1[ 
V180I      63[ö129M/V�11[÷ 
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V210I 1[ 
M232R 9[ 
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� � � g sporadic CJD � � v � � � �
219Glu/Lys�¯��|�protective effect
 	
�DI2M¿�%â$(+*�	-Þ��Ô©

-�v�* 

Sporadic CJD� Odd Ratio 28.31 
V180I� 404[�b� 219E/K-â$�	��

�%� 1[����W��*� Odd Ratio 
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45.7 
E200K Odd Ratio 3.21 
M232R Odd Ratio 10.56 
P102L Odd Ratio 3.77 
Ç×Ë¬[��Odd Ratio 1.23 � protective 
effect�� 
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�ó¬sCJDŇ1560Zň ĴU¬gCJDŇ431Zň 
üėĂÐdCJDŇ23Zň nonCJDŇ987Zň Ĥ
3001Z�.D<(>B0���#ĖÚ%ģÊ�
��gCJD�għ�V180I�ì
237ZŇ55ņň 
P102L�ì
66ZŇ15ņň E200K�ì
59Z

Ň14ņň M232R�ì
50ZŇ12ņň P105L�
ì
3ZŇ1ņň����� 
�
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yÅ¬ĖÚì ŇPSDň�Grade A�f�õPSD 
Grade B�PSDyÅ
��Ĺ� Grade C�PSD
Ń¤
����� Grade D�PSD
ñįõ 
Grade E�PSD
c�����ē���PSDŃ¤
�CJDcX�60%Ň1208/2014ň sCJD�70%
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;?+Bï.D<(>B0�zT�Ñĥ��yÅ¬ĖÚì �ĨºŊ3001Z�Ñĥ 
yÅ¬ĖÚì ŇPSDň�Grade A�f�õPSD Grade B�PSDyÅ
��Ĺ� Grade C�

PSDŃ¤
����� Grade D�PSD
ñįõ��ē���PSD�´¹¦Īë_MRI�2)Ĝ
ô������;?+BïĨº�Ģ��" PSD,AD5(B,�Üé �½Ħĺ�5/2@Ė
Ú5D2�®�eÃ
ĵĢ��#�CJD.D<(>B0���#3001Z�ĖÚ5D2%ģÊ���
PSDŃ¤�CJDcX�60% �ó¬�70% ĴU¬�24% üėĂÐ¨�61%�ĴU¬CJD�għ
��PSDŃ¤�V180I�ì
4% P102L�ì
11% M232R�ì
72% E200K�ì
73%�
����PSDŃ¤�ďĤ�õÑ���total CJDŋnonCJDŇp<0.0001ň sCJDŋgCJDŇp<0.0001ň 
P102LŋV180IŇp=0.01ň�����PSD
hæ��Ē��PSD
hæ���Ē "�Ã¯�MRI
ì ń[w
�ĖöĮ��£Î�H¼��!$������ĎË�����RT-QUIC�ľ¬ä�
PSDľ¬Ē
PSDĽ¬Ē%Ã¯�G~���PSD
�!$�łCJDî����&	&ĵă A
:D�X�ĩúð '@48(=Dï ę�aí¬Ėá ÓÇĖð )*@73-Ėð��
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Ň1089/1560ň gCJD�24%Ň105/431ň dCJD
�61%Ň14/23ň�����gCJD�għ��PSD
Ń¤�V180I�ì
4%Ň10/237ň P102L�ì

11%Ň7/66ň E200K�ì
73%Ň43/59ň M232R
�ì
72%Ň36/50ň P105L�ì
0%Ň0/3ň�
����nonCJDĒ�PSDŃ¤�11%Ň107/987ň
� PSD
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8(=Dï ÓÇĖð )*@73-Ėá���

����[PSDľ¬]totalCJDĒŇ1208Zň�[PSD
Ľ¬]totalCJDĒŇ806Zň�Öİ [PSDľ¬]sCJD
ĒŇ1089Zň�[PSDĽ¬]sCJDĒŇ471Zň�Ö
İ [PSDľ¬]gCJDĒŇ105Zň�[PSDĽ¬]gCJD
ĒŇ326Zň�Öİ ��$�����ĖMRI��
ĖöĮ��£Î�ì [whæ92DB�Ã¯�

ì�����ŇChi-square test, p<0.0001ň�PSD
ľ¬Ē��PSDĽ¬Ē "�Ã¯�MRIì ń
[w
�ĖöĮ��£Î�H¼��!$#Ń¤


ń	���totalCJDĒ�ń[w
�ĖöĮ��£
Î�H¼��!$#Ń¤�PSDľ¬Ē��
56.4ņŇ682/1208ň PSDĽ¬Ē��32.8ņ
Ň265/806ň�����14-3-3Ĝô�2)Ĝô�ľ
¬ä�PSDľ¬ĒCĽ¬Ēĺ�Ã¯�%ĩ��	
��Ň14-3-3ĜôŊ87ņ vs 74% 2)ĜôŊ88ņ 
vs 79%ň�E¼ RT-QUIC�ľ¬ä� PSDľ¬
Ē
PSDĽ¬Ē%Ã¯�G~��Ň84ņ vs 45%ň� 
�

	�7��

PSDhæŃ¤�sCJDŇ70%ň�dCJDŇ61ņň
ŋgCJDŇ24%ňŋnonCJDŇ11%ň�����gCJD
�għ��PSDŃ¤�E200K�ìŇ73%ň�
M232R�ìŇ72%ňŋP102L�ìŇ11%ňŋV180I
�ìŇ4%ňŋP105L�ìŇ0%ň����� 
�
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PSDŃ¤�ďĤ�õÑ��� total CJDŋ
nonCJDŇp<0.0001ň sCJDŋgCJDŇp<0.0001ň 
P102LŋV180IŇp=0.01ň�����PSD�´¹
¦Īë_MRI�2)Ĝô������;?+B
ïĨº�Ģ��"ŉPSD,AD5(B,�Üéŉ
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1) �ê¾� , �ěÛþ , bùĶđ , Ņ�ēK ,  
ÝulE , à�}J , ÆÈÜè , GÆĚQ ,  
�O� � , ćgĚK , Gê÷J , êIĆÁ . 
E200KĴU¬ CJD 60Z�Ę¢õãª. Ĉ 61
~¾Çÿč�T�Ğ�T, ��Ňæ�CWEBň, 
8.31-9.2, 2020. 
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硬膜移植後Creutzfeldt-Jakob病の臨床的特徴の検討

解 説

1. 硬膜移植後Creutzfeldt-Jakob病（dCJD）の非プラーク型は典型的孤発性
CJDに類似した臨床病型を呈するのに対し、プラーク型は緩徐な進行で、
早期から小脳失調がみられ、PSWCsの出現頻度が低かった。

2. コドン219多型EK群（グルタミン酸[E]とリジン[K]のヘテロ）の硬膜移植か
ら発症までの潜伏期間はEE群（グルタミン酸[E]のホモ例）と比較して有意
に長く、EKヘテロ接合はdCJDの発症を遅らせる可能性が考えられた。

研究代表者：金沢大学大学院脳老化・神経病態学（脳神経内科学） 山田正仁

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果
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解 説

1. プリオン病サーベイランス委員会は、1999年4月1日から2021年2月5日
までに5856例を検討し、3975例をプリオン病と判定した。

2. 病型別にみると孤発性CJD 3030例( 76％)、遺伝性プリオン病 836例
(21％)、硬膜移植後CJD 92例 (2%)、変異型 1例（0.03％）であった。

※ 2015年以降、サーベイランス結果が人口動態調査数より少ないのは、
調査が完了していないため� �

令和2年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

わが国のプリオン病の疫学的実態（2021年2月）

研究ศᢸ者：国立研究開発法人 国立精神・神経医療研究センター 水澤 英洋
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頭部手術歴を有し医原性(dura matter graft associated 
CJD)と臨床的に診断がされ病理解剖となった1例

解 説

1. 脳室は前後方共に拡大し，大脳皮質・白質，海馬，扁桃体，基底核，視床
は萎縮している．

2. 抗プリオン抗体染色による陽性所見はみられない。

3. プリオン病を示唆する所見は，分子生物学的検査でも認めなかった．

研究分担者：国立研究開発法人国立精神・神経医療研究センター・病院臨床検査部 高尾昌樹

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

本邦におけるプリオン病患者のサーベイランス
において，我々は病理解剖及び死後脳検体の
ホルマリン及び凍結保存を行い，病理学的精
査・診断を付したデータベースを構築している。
プリオン病サーベイランスにおいて、生前に医
原性Creutzfeldt-Jakob disease(DCJD)が疑わ
れたが病理解剖により否定できた一例を経験
した。信頼性の高いプリオン病データベース構
築のために、病理解剖が有用であることを再
認識した。

R

A B

C D

E F G
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プリオン病の二次感染リスク者の
フォローアップに関する研究

解 説

1．令和2年は新規インシデント事案が1例あり、現地調査を行った。整
形外科の頸椎手術症例（術中硬膜破損あり）であり一部貸出機器を使用
していた事が判明した。貸出機器は、当該手術後に複数の施設で使用さ
れており、二次感染リスクを考慮し令和2年10月9日に厚生労働省宛に健
康危険情報（グレードA）の通報を行う事となった。
2．これまでに18事例がフォローアップの対象となっている。このうち
今年度末までに7事例の10年間のフォローアップ期間が終了している。
これまでのところ、二次感染の発生はない。

研究分担者： 東京大学医学部附属病院 齊藤延人

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

R

A B

C D

E F G

インシデント事例フォロー状況

事例 CJD診断時期 告知対象者

1 平成16年6月 11名

2 平成16年8月 10名

3 平成17年10月 12名

4 平成18年10月 7名

5 平成18年9月 0名

6 平成13年6月 2名

7 平成15年3月 22名

8 平成18年3月 21名

9 平成20年1月 5名

事例 CJD診断時期 告知対象者

10 平成21年7月 50

11 平成23年9月 60名

12 平成24年2月 58名

13 平成24年5月 5名

14 平成26年月 15名

15 平成27年1月 27名

16 平成26年12月 23名

17 平成27年9月 10名

18 平成30年10月 20名

手術器具等を介した、プリオン病の二次感染リスクに関して調査するため、
ＣＪＤインシデント委員会として活動。
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全国サーベイランスに基づくわが国䛾
プリオン病䛾疫学像（1999年～2020年）

解 説

1. 発病者数と死亡者数䛾年次推移を比較すると2005年頃から発病者数と
死亡者数䛾差が小さくなってきており，本サーベイランス䛾患者捕捉率が
十分に高いことを示している．プリオン病䛾死亡者数䛿年々増加しており，
発病者数も後を追って増加していくと予想される．

2. 年齢階級別罹患率䛿40歳代と50歳代で䛿概䛽横䜀いな䛾に対し，
高齢者層（60歳以上）で䛿上昇する傾向が認められた．

研究分担者：自治医科大学地域医療学センター公衆衛生学部門 阿江 竜介

令和２年度プリオン病䛾サーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

R

A B

C D

E F G
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プリオン病サーベイランスデータの管理・運用の研究

解 説

1. 2009〜2014年度までに特定疾患治療研究事業として把握されたプリオン病症例は
923例であった。このうち、孤発性CJDは808例、遺伝性プリオン病は69例、獲得性プ
リオン病は25例であった。

2. 獲得性プリオン病のうち、硬膜移植の既往のある者は８例であった。

3. 遺伝性プリオン病のうち、V180Lは39％、P102Lは19%と上位を占め、E200K、M232R
は3%とCJDサーベイランス委員会の調査と比して低い比率にとどまっていた。

研究分担者：東海大学医学部 臨床薬理学 金谷泰宏

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

R

A B

C

F G

孤発性CJD 87.5%

遺伝性
ﾌﾟﾘｵﾝ病

7.5%

V180I 39%

P102L 19%

不明 28%

特定疾患治療研究事業（2009〜2014年度）において全国規模で把握されたプリオン病
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プリオン病における画像診断基準の検討

解 説

1. WHO基準8例のうち、MRI診断基準によって7例でProbable症例と診断でき
た。MRI診断基準陰性症例はMM2Tタイプの症例であった。.

2. MRI診断基準を用いることで、Probableの診断時期がWHO基準より早期
化した。

3. 死後病理検査でsCJDが確定した生前Possible3症例のうち、MRI診断基
準では2例でProbableと判定された。

研究分担者：徳島大学大学院医歯薬学研究部放射線医学分野 原田雅史

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

R

A B

C D

E F G

WHO基準Probable40例の診断期間の検討

WHO基準Possible8例のMRI診断基準による検討
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ヒトプリオン病患者の髄液中のバイオマーカーの解析

解 説

1.プリオン病の患者における孤発性プリオン病の髄液中のバイオマーカー(14-3-3
蛋白WB,14-3-3蛋白WB法・ELISA,総タウ蛋白,RT-QUIC法)では感度は
79.3％,81.4%,80.1%,70.6% 特異度は81.2%,80.4%,86.4%,97.6%であっ
た。
2. RT-QUIC法は100%ではなく、擬陽性症例は25例であった。

長崎大学大学院医歯薬学総合研究科 保健科学分野 ・ 佐藤 克也

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R
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E F G 感度

特異度
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14-3-3 protein 14-3-3 protein 
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total tau protein RT-QUIC assay
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70.60%

81.20% 80.40%
86.80%

97.60%

感度 特異度
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パーキンソン病とプリオン病の合併例の確定診断が得られた

解 説

1.パーキンソン病症例がプリオン病に罹患

2.介護者同意、主治医の協力、高齢者ブレインバンクコーディネーターの仲
立ちで、生前献脳事前登録を得た。

3.. 死亡時搬送剖検を行うことが出来た。

4.パーキンソン病はプリオン病類似疾患と言われており、本例の確定診断が
得られたこと、研究リソースが得られた意味は大きい。

研究分担者：所属機関 東京都健康長寿医療センター 氏名 村山繁雄

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

R

A B

C D

E F G

脳の中でパーキンソン病を起こす中脳黒質において、茶色が
パーキンソン病、赤の小さな点がプリオン病の病変が合併。
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2020GLの周知
-医療監視における2020GL遵守指導–

解 説

1. 2020GLについて「市区町村が行う医療監視において、2020GLに基づいたプリオン
病対策を行うよう指導する」ことは、研究班・学会・行政の合意形成を即時的に明示
することができ 、2020GLの周知徹底に有効であると考えられる。

研究分担者： 聖マリアンナ医科大学 太組一朗

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果
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C D

E F G

医療法第 25 条に基づく病院に対する立入検査（医療監視
）

1 立入検査の目的

医療法第25条の規定に基づく立入検査は、病院等が医療法及び関係法
令に規定 された人員及び構造設備等を有し、かつ、適正な管理を行っ
ているかについて検査を 行うことにより、病院等を良質かつ、適正な
医療を行う場にふさわしいものとすることを目 的としています。

2 検査実施機関
都道府県、保健所を設置する市、特別区(東京都23区) 

3 検査項目
医療従事者数の充足状況(充足率)
安全管理体制の確保状況

2020GLに基づいたプリオン病対策を行うよう指導する
院内感染対策の実施状況
診療録等の管理状況など。
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令和2年北海道地区のサーベイランス状況について

解 説
1. CJDが疑われた9名のサーベイランスを実施し、孤発性CJD 1名と遺伝性

CJD 4名を報告した。
2. サーベイランス期間を5年毎、4期に分類した場合、北海道におけるsCJDの
罹患率は増加傾向にある。

3. 北海道におけるsCJDの発症は人口密度が高い札幌市を含む石狩振興局
以外の地域で多い傾向にある。

研究分担者：北海道大学神経内科 矢部 一郎

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果
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A B

C D

E F G

令和1年11月〜令和2年10月CJDサーベイランス調査(9名）
弧発性CJD 遺伝性CJD 分類不能CJD 該当せず

例 数 1 4 0 4

男：女 1：0 2:2 4：0

平均年齢（歳) 68 79.8 70.8

備考 M232R: 1例, V180I: 
3例

白質脳症 1例
脳腫瘍 1例

自己免疫性脳炎 1例
DLB 1例

北海道地区におけるプリオン病の罹患率（発症数/100万人/年)

0.86

1.75 1.82

2.53

0.07

0.37

0.67

0.300.30
0.19

0.04
0.07

1.23

2.30
2.53

2.90

0.00

0.50

1.00

1.50

2.00

2.50

3.00

3.50

1999-2003 2004-2008 2009-2013 2014-2018

Sporadic CJD

Genetic prion disease

Acquired prion disease

Unclassified CJD

Total

20年間（241名）
平均12.1名/年の発症
罹患率2.24 （発症数/100万人/年）

⼈⼝*

全国 127,094,745
北海道 5,506,419
⽯狩振興局人⼝
(%)

2,342,338
42.5

北海道 -
⽯狩振興局 (%)

3,164,081
57.5

sCJD ( 1 9 9 9 -2 0 2 0 )

全国調査(人)** 2,789
北海道調査(人） 203
不明あるいは道外(人） 10

⽯狩振興局在住(人)
(%)

63
32.6

⽯狩振興局以外在住(人) 
(%)

130
67.4
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令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

R

A B

C D

E F G

令和2年度
東北地方におけるプリオン病のサーベイランス状況

研究分担者：東北大学大学院医学系研究科神経・感覚器病態学講座神経内科学分野 青木正志

解 説

1. 令和2年度 25症例プリオン疑い例

2. 22例が孤発性CJD

3. 遺伝性プリオン病は2例だった
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新潟・群馬・長野における2020年のプリオン病サーベイランス状況

解 説

1. 新潟・群馬・長野3県において, 令和2年度はにsCJD 16例, gCJD 3例を確
認し, dCJDは認めなかった.

2. これまでの3県における年間平均症例数は, sCJD 10例, gCJD 3例である
ことから例年よりもsCJDがやや多く確認された.

3. 3県における2007年以降のsCJDおよびgCJD V180Iの症例数を69歳以下, 
70～79歳, 80歳以上の3群に分け, 経年的変化を解析したところ, sCJDお
よびgCJD V180Iともに80歳以上の症例が増加していた.

4. 80歳以上の症例においてgCJD V180Iの占める割合が高く，プリオン蛋白
遺伝子の確認が重要であると考えられた.

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

A B

C D

E F G

研究分担者：新潟大学 小野寺理
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孤発性クロイツフェルト・ヤコブ病 MM1/古典型の早期脳波に

おける正中矢状面の高振幅鋭波の出現頻度の解析

解 説

1. 検討したMM1/古典型sCJD群8例の病初期の脳波で、5例(62.5%)
はMRI上の皮質高信号領域(図1C)とは一致せずに、正中矢状面
(Fp、C、P、O)に沿ったほぼ対称性の高振幅鋭波または棘徐波複
合を認め(図1A)、5例のうち4例が平均3.25カ月(2-4カ月)で
PSWCsに移行した(図1B)。

2. 3例(37.5%)はPLEDsを呈した(図2A)。

研究分担者：三條 伸夫 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科脳神経病理態学（脳神経内科）

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果
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C D

E F G

MM1/古典型sCJDのミオクロー
ヌス出現前の最初期の脳波は
以下の2パターンに分類でき
た。
1. 正中矢状面型：62.5%：右

図上段
2. PLEDs型：37.5%：右図下

段

いずれのパターンも2-4ヶ月
後にはPLWDs(PSD)へと移行し
、臨床上ミオクローヌスが見
られた。



�� 124� ��

�
�
�
� �

)S�~��rxx^va`bt�K�7�</N
zb`��G"z

L P

a_\rxx^va`bt�{Macb�YD��{��������%��L+#�|�

b_ ��;9�[�ee_d0{�$1�'�����i`_b]�����

c_ �;95�ge_h]��J�Q�|�{O=9�ae_b]��������

d_ uws�Z���'��H{J4�vxo�'��H�'��}H�3R��
2����(U�'��>���

?E
!I¤�X:B@���T JAF	C *���

��£������8�� �������-�W�V��Q.?E6?E ,

w

w

w

l m

n o

p q r

����� 51
)(

,7+ ,)%,/� 
�0�
�
�

#<!88625439 ���� ((�-��

)498�9 /	�(

&(/8"��625439 ,-�
� 
	�
.,�

��	� 51
	8*::=9

%62' -��.�

-.< 
��(�

;$ ,�
�

0731 ,�.�

��5 (�)�

With MRI 
hyperintensity

Without MRI 
hyperintensity

0

50

100

150

200

With PSD Without PSD
0

50

100

150

200uwsZ���2����(U¡&¢ J4vxo�2����(U¡&¢

de_bu ha_au yj`_```a
db_fu fc_fu yk`_`dec



�� 125� ��

�
�
�
� �

わが国のサーベイランスの課題とその対策

解 説

1.   都道府県別に差はあるものの、サーベイランス調査票の回収はまだま
だ悉皆検査というにはほど遠い状態である。主治医への働きかけを早
期から繰り返し行う必要がある。

2. 2018年度の回収率は著しく改善したが、サーベイランス調査と自然歴
調査の一体化がその理由の一つである可能性がある。

研究分担者：国立精神・神経医療研究センター病院 脳神経内科 塚本 忠

R

R

R

A
B

C D

E F G回収率の都道府県による違い
z 回収率の非常に高い都道府県がある。関東・近畿ブロックの回収率は著明に改善した。
z 初期に未回収数が多いと年度を経ても回収しにくい。依頼後3ヶ月を経過して未回収の例は担当地区委員に連絡。
z 再依頼により調査表の回収率は明らかに上昇する。

剖検率のさらなる低下への対策
z 要因：硬膜移植後CJDの減少とともに剖検率が近年低下している。
z 主治医および家族向けパンフレットのさらなる活用（意義と安全性を説明）
z 剖検可能な施設を拡大もしくはセンター化 (NCNP病院検査部病理科の協力)
z 感染予防ガイドラインの改訂（2020年度版）と普及
z 関係学会・団体の協力、患者・家族会の発展
z サーベイランスと自然歴の一体化調査研究の推進

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果
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神奈川県・静岡県・山梨県のプリオン病サーベイランス調査

解 説

1. 2020年の調査症例数は42件で、大きな変化はなかった。

2. プリオン病は26例で、孤発性CJDが20例、遺伝性プリオン病が6例だった。

3. 本地域に多いE200K変異を有する遺伝性プリオン病は2例だった。

4. COVID-19感染流行により、訪問調査が難しくなり、リモート調査が増えた。

研究分担者：横浜市立大学大学院医学研究科脳神経内科・脳卒中医学 田中章景

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果
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C D

E F

G

2020年サーベイランス調査（神奈川・静岡・山梨）

遺伝性プリオン病
6例

孤発性ＣＪＤ
20例

E200K 2例
V180I 2例
M232R 2例
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Sporadic CJD Genetic prion 
disease

Dura mater graft-
associated  CJD

Male Female Male Female Male Female

No.patients (%) 1016
(42.7)

1362 
(57.3)

306 
(41.9)

424 
(58.1)

35 
(43.2)

46 
(56.8)

Age-adjusted 
incidence rate/million 

population/year
0.66 0.88 0.20 0.26 0.017 0.025

プリオン病の発症における年齢と性別の影響についての検討

解 説

1. 孤発性CJDでは女性の年齢調整罹患率は男性と比較して有意に高かっ
た

2. 孤発性CJD、硬膜移植後CJDでは男女とも70歳代での罹患率が最も高
く、遺伝性プリオン病では罹患率が高い年代は性別や変異ごとに違い
がみられた

研究分担者：金沢大学大学院脳老化・神経病態学（脳神経内科学） 濵口 毅

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

A B

C D

E F G

Age- and sex-specific incidence rate
Male p<0.05*Female

Total number of patients and age-adjusted incidence rate
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16

29

16

確実例 ほぼ確実例 疑い例

26

35

男性 女性

平成29年4月から令和3年2月までの愛知、岐阜、三重の
3県におけるプリオン病サーベイランス結果

解 説

1. 期間中129例の調査依頼があり、このうち、検討委員会において報告したのは98例。
内訳は、sCJD 61例、gCJD 16例、プリオン病以外の症例 21例であった。

2. sCJD48例（確実例16例、ほぼ確実例29例、疑い例16例）の平均発症年齢は69.1歳
で、男女比は男性21例（43.8％）、女性27例（56.3％）であった。

3. gCJD16例はV180I変異13例、M232R変異1例、E200K変異1例、 GSS(P105L変異)1
例。V180I変異症例は平均発症年齢78.8 (±6.44)歳で男性3例、女性10例であった。

研究分担者：所属機関 愛知医科大学神経内科 氏名 道勇 学

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

R

A B

C D

E F G

sCJD平均発症年齢：68.5(±12.0)歳

V180I変異 平均発症年齢：
78.8 (±6.44)歳

調査依頼 129例 報告済み 98例内訳

sCJD 61例内訳 sCJD 性差

gCJD 16例内訳 V180I変異 13例性差

1

2

3

60-6940-49 70-79 80-89 90-9950-59
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近畿ブロックにおけるプリオン病サーベイランス状況

令和2年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

研究分担者：大阪大学大学院医学系研究科 望月 秀樹

解 説

近畿ブロックでは415例分の調査結果が未回収であった
が、今年度、改めて都道府県担当専門医を通じて各施設
への働きかけを行った結果、2020年10月末までの時点で
270例から調査結果の回答が得られた。

100 9 8                2
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中国地方 四国地方
広島　29例（+1) 香川　4例　
岡山　22例（+1) 徳島　9例（+2)
鳥取　10例 高知　6例（+1)
島根　  5例 愛媛　15例（+1)
広島　  8例 愛媛　2例
岡山　  3例
鳥取　  1例
島根　　1例(新規）
岡山　　3例
広島　　2例

gCJD (M232R)　 　5例

sCJD  

gCJD (V180I)　

　100例

 15例

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. 2019年10月から2020年9月の1年間に報告した全症例は12例、sCJD6例、
遺伝性CJD3例、否定もしくは保留症例が3例であった。遺伝性CJDの内訳
はV180I1例、E200K1例、P102L1例であった。否定症例としては脳炎1例で
あった。

2．四国地方からのsCJD報告が例年より多く、四国地方にもsCJD症例が多く
存在している可能性が示唆された。また、島根県からもV180I報告症例が
あった。

研究分担者 阿部康二 ： 所属機関 岡山大学脳神経内科

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

A B

C D

G

R

R

E F孤発性CJD
n=6
42%

否定または保留
n=3
33%

遺伝性CJD
n=3
25%

2019年10月〜2020年9月の1年間に中国・四国地方から報告した12例

中国地方 四国地方

sCJD 6例
広島県1例

徳島県2例
高知県1例

岡山県1例 愛媛県1例
V180I 1例 島根県1例
E200K 1例 広島県1例
P102L 1例 徳島県1例

2013年10月〜2020年9月の8年間の地域別集計(n=120)
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九州・山口・沖縄地区のP102LとV180I変異の頻度と
発症年齢の分布

解 説

1. 1999年〜2019年までの期間で九州・山口・沖縄地区でプリオン病と判断

された例は581例であった。

2. P102L GSSは遺伝性プリオン病の50％を占め、V180I gCJDは33％で

あった。

3. P102L GSSの発症年齢はV180I gCJDやsCJDと異なり、二峰性の分布

を呈する。

研究分担者：九州大学病院 氏名 松下 拓也

令和2年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

R

A B

D

遺伝性プリオン病の遺伝子異常 sCJD，V180I gCJD，P102L GSSの
発症年齢の分布

疾患タイプ別頻度

県 症例数 sCJD dCJD fCJD GSS FFI
山口 47 32 1 13 1 0
福岡 207 142 4 34 26 1
佐賀 46 22 0 3 21 0
長崎 40 34 0 6 0 0
熊本 39 34 0 4 1 0
大分 42 35 0 7 0 0
宮崎 34 29 0 2 3 0
鹿児島 80 39 0 9 32 0
沖縄 46 39 1 6 0 0
計 581 406 6 84 84 1

1999年〜2019年のプリオン病の内訳

孤発性と遺伝性プリオン病の比率

69.9%

Other
4

V203I
2

M232R
13

D178N
2
E200K

7

P102L
84

V180I
56

プリオン遺伝子変異の内訳

14.5%

14.5%

50%

33%

発症年齢の分布
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プリオン病サーベイランスで検討した周期性脳波異常の診断

1．対象：
Total CJD(2014例)= sCJD(1561例)+gCJD(431例)+dCJD(23例)
nonCJD (987例）

2．PSD出現頻度：
sCJD(70％)≧dCJD(61%)>gCJD(24%)>nonCJD(11%) 

E200K (73%)≧M232R (72％)>P102L (11％)>V180I (4％) >P105L (0%)
3．PSD陽性群ではPSD陰性群より有意にMRI異常高信号が大脳皮質と

基底核の両方にみられる頻度が高かった。
4. RT‐QUICの陽性率は、PSD陽性群がPSD陰性群を有意に上回った

研究分担者：財務省診療所 黒岩義之
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ＣＪＤサーベランス 3001例における脳波所見の検討

PSD出現頻度

sporadic CJD（70%, 1560例）

genetic CJD（24%,  431例）

dural CJD（61%,  23例）

non CJD（11%,  987例）

total CJD+ non CJD（44%, 3001例）

青 PSD (-) 赤 PSD (+)

令和２年度プリオン病のサーベイランスと感染予防に関する調査研究班研究成果

ＰＳＤ脳波所見
Genetic CJD
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