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ĥ$ĨĦ#Ų���_E>�æŇ$R;be7H

TIeG6Ġ	�śñ6Ő���Ƃōƃ� 
 

2) SSPE 

��SSPE$BeU8^cE ŋÃĥÓdĉħƄ5

�£$ SSPE$¶Ó#�	�%�2007À#Ő54

�BeU8^cEuŵ$ÐŇ��$ěĊ�hã

��3�r¡�5 À'2# SSPE ÐŇ$¶Ó#�

	�fĀśñ�0&nĀśñ6BeU8^cE

śñ ��Ő	��$Ţkŷŕľî6ª���

�¼�ÑČ�Ůè��Ĉ��+��ĚµĤÐĉħĮ

ĶmùIeG6Ġ	��SSPE $ĨĞěĊ6Ŕí

���®ġ��ĲĽ$=`C9Z|³Ï$C?L`

vŦ#Ųi�3 visinin like protein�VILIP�-1$ŏ

đ�0&ƁĐkēÅ#�	��J`A��£1

Þ{�4� SSPE ÐŇ$÷y�ŏđ 18÷y�ƁĐ

20÷y� ºėŅ�ŏđ 26÷y�ƁĐ 15÷y�#

�	� ELISAċ�÷Ŗ���ůŝ½�¾»ƃ�SSPE

Ŋ#,143G9�ŷy$ÈÔ#G9Ŏĩ 

apolipoprotein E�Apo E�$ĬozĠ�Ųi�3�

ŉÏ��3� 1�âêq$ SSPEÐŇ�0&

ºėŅ$ Apo E Ũv²$ SNP genotyping6Ő�

��ø���́ ���îĪ"_OQ_cĉħċ6į

ķ��3�-#��4+�#_OQ_cĉħ6¶

á��áŗ#º�7c@eJśñ6Ő	��$´

�Ï��î�æ¸mŞ�ĉħ#w
�żĔĸ#�

	�÷Ŗ���Ŭë�� 

��SSPE$�²ĥÓŔã ĉħċŰĨƄĲĽĻň

($Òð/ĥ�Ï#��3 SSPE 98`Eó$ F
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ĝÂăĎ��Ï 

ĩÿĽ�õ$¹Ğ4Î/#�1�+#�ýíO

;A[#ę)ŀ5�NQ<WBGY�H�Ňi��F
Ňi�4�ŜĘĠ#«u��ĘĠĪ�4śµŎ�

İ§��Ī�ġ�dŅ�� FĩÿĽ4>[F�1
FŇi�4Ã�ęÆ� MV4k¼���ŜĘĠ�
.&ï² 10 Ì$JS@A[#ĢwÅČ��ŜĘ
Ġ#��1ĘĠĪ�ġ ºØġ�~ê#©�1ù

�·4Ķn���Ù��SSPE 87W@$ĘĠĪ�
å· ĈĚù�·$Œń·�ć��2�	1��

�24į¤�1p�$6RIŉ�õ#�	�%

Ó�^Î"é,�	�+�SSPE87W@ Kobe-1
ÛòÕ$ F AYK;Ľ$6RIŉ�õ4ş÷8
7W@ŊïÛ$ FAYK;Ľ#«u���2�2

$�õ87W@Û$ĘĠĪ�å·��/#�    
�2/$�õ F AYK;Ľ H AYK;Ľ $     
āckð#�	�ßĲ����ñ�� MV Fĩÿ4     
TB[L#ÊįPMBF4�¼��MV �&      
SSPE 87W@#©�1�âÀ{}×#       
�	� MV�Edmonston Û��.& SSPE 87W@

�Yamagata-1 Û��H[FQ8@# Yamagata-1 Û
4ºØ���~ê¥ŝTDW4ð	�Ķn��

�ĘĂ�� 
 
3) PML 

��PML $?[O7UY@ Ħ¯ù»Zãûţ 

PML$ĵÉ#�	�% CSF4ð	� JCV=IS
DNA$ PCRßÚ�Ñð��1��ĐºØúăĎ
¾#�	�ŁŃ·�.&¤ŋ·�oŚ·#�	�

t2�¤ŋĀV6WA7S PCRßÚĕ4ąĐ��
JCV ßÚ4f��3��$ PML $?[O7UY
@4ī���ĮÝ��2011 ® 11 Ð/ 2012 ® 8

Ð(�#��ĐºØăĎ¾' CSF JCV�PCRßÚ
mŚ$��� 7 úl�Şç` JCV�PCR Ŕ·l�#
Œ��úì�ôs�ßÚ��Ćø¸�Ĩ|ĸý�

�4`¶#ßĲ���\æ��2011 ® 11 Ð/
2012 ® 10 Ð(�#���2� PML $ĵÉZã
û#Œ�1ĻÈ4ßė���ŖĒ�� 

��PML $y�ù»ıÎ ãûäŐýţPML % 
JCV�bďľĥĘĠ#ºØ��Şŗ¬�4ĸ«�
�ýú�1�ºØ��bďľĥĘĠ$ģ�Ü#%�

Üvj4�+1 JCVªuj�ºØzÒ#%FCE
ì$ªuj�dot-shaped inclusions�, ���FC
Eìªuj% JCV � PML-NBs�promyelocytic 

leukemia nuclear bodies�#ŕč�°¼�21���

��JCVªuj°¼ņċ#��1 PML-NBs$°
»��4İ§���£½-���JCV$ Large T Á�
�TAg�%87W@$ĭĬ�ĿxĺĔ4ī
ÍÒA
YK;Ľ��0�p53- pRb"!$üÀ{Ňi�
AYK;Ľ ě���ĘĠ�â4ĸ«�1�JCV
$ TAg #ëõĀ" C Ôđř�$àġ4Î/#

�1�+�CÔđř�$�õj4k¼� TAg$à
ġ4ıÖ���è��Methyl CpG binding protein 
2�MeCP2�% DNA MXT[A[ř�$Ŀx4{
´�1y���0�PML Ģ�% TAg �ýí��
	1bďľĥĘĠ#�	� MeCP2 ýí�� � �
ķ+/21�MeCP2 ýí� JCV ºØ#Œ_�1

�ġ·��0�in vitro $ĕ� JCV TAg #.1
MeCP2 $MXT[A[å·�.& MeCP2� � �
ýí$±Ř4ßĲ���ŏš�ĘĠwňĖ

Poly�ADP-ribose�polymerase 1�PARP-1�œ¦|�
�1 3-aminobenzamide3-�AB�$ JCV �âÀ{}
×4ĈĚħĘĠģòÕ$ IMR-32ĘĠ JCVÃĜ

ºØĘĠ��1 JCIĘĠ4ð	�ßĲ��Š�a
�š� 
 

4) ĵû:7FU7Y$Çrē 
� 3 ©ļø¸�2�2$yĉh#�	�ĵû:7
FU7Y$Çr#����0ę)ē4ī��� 
 

���������

¸ğ4©ļ �1Ħ¯ăĎ�ĵÉ�ãû�Ňi

�ıÖēš�ö¢ăĎē#�	�%�Ëĳ$qî

¨Ú��h$¿ķ��2#���ĹÎ �¹4³

�ăĎ4¥Ë���Ňi�ę)Æ�~ê4�*~

ê¥ŝ#Œ��%��Ëĳ$ÄŌ#���~ê¥

ŝ��hē$¿ķ4³�]�ăĎ4¥Ë��� 
�

���	
��

1) MV9Yù 
��MV9Yù$?[O7UY@ Ħ¯ù»ţ

2012 ® 9 Ð(�#v 3664 g4ĺÚ��1894 e
�óţ810e��ţ1084e�4MV9Yù ķ¤�
��ł®%®ő 150-160l$ýú��1�þō¸
ğ$wĴ%¡ý· CJDţ1452 e�77%��Ňi·
CJD�genetic CJD�ţ270e�14%��ĄĤĊÞá4Ñ
�1 CJDţ81e�4%š��õ� CJD�vCJD�ţŢe
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č¹öþ��Ä 

�0.05%Ŗ�GSSŘ79X�4%��FFIŘ4X�0.2%Ŗ�

����ķĳ�ĉË�̄ Ē� 44Ŕ�íë© 1£Z
n�ÕW�����÷ĚýÍÔ,Å�( CJD¯Ē
�ń����¢³ 24 £§�¾�� 2 `�íì�
�'�+���÷Ě`�čĩ� 144`����� 

MM1��í® CJD28`�	�(�ĘðĲë�
,ÎĪ��ë��Ļ���9=R8 1ŘÜČâ�

w�9=R8 2ŘēĔ®.9?O7/?��å�
9=R8 3Řneuropil�ăœw�9=R8 4ŘûĈ
ĆĕėĞ�9=R8 5ŘÜČâ²�status spongiosus��
9=R8 6Ř���ÿÛ¨³� 6Öŉ�9=R8
qŐ�zĖ�����}ì`��Ę¾ðĲ9=R

8�¢��lĈļ	% Ęŀ��Ċĩ�ï�Å

°�òń�İ#&)�� 
GSS A117V �ê�ą��ě¤ï��ÏōŊ��

�ı�Ł_�Ĵªc�İõì,���ûĈëä�

ï���sŎğ�eŎğ�Üőg���¦Ì�.

HO/@¼,�»İ#�ûĈĆĕėĞ�ĵ§
&

VĂ§���ĘðĲ�ðĲñUîĲ��¦Ì�û

ĈĎċ�Ù�� PrPň®´ħ,İ#�� 
÷ĚýÍ© CJD 84`�ýÍľ]�ě¤ìâ�

�ńĺ,ÎĪ���84`l_��ÎĪ���rí
ìâ��� vertigo�p<0.01��diplopiaŕp<0.05Ŗ�
=P?UýÍđ�Å°��İ#&)��ĈļV

�İ#&)�ìâ����Ęìâ�=P?UýÍ

đ�Å°��İ#&)��p<0.05��m�`�Ō
FKR4��đ�"��ÎĪ���vertigo �rí
ìâ���=P?Uđ�Å°��İ#&)

�p<0.05��ĈļV��Ęìâ�İ#&)�u~�
Å°��
���p<0.05��S¿�Ōm�`�FK
R4�đ�ÎĪ���ýÍľ]Ń�%(Å°��

�İ#&)�
��� 
19 ÓÃ�Ŏľ�h����Ę�üµĥ,y��

{sŎġĀ�C?�_èÈ÷Ě�Lyodura®��ý

Í�)�37 ÓÃ�÷ĚýÍ© CJD ,íì��39
ÓÃ�ÕW��tÎ��ŌFKR4� CJD�ø�
Į½�)�`��{sŎğðĲ,V«� A� Øó
,İ#�� 
ńÉ�FL2PëtÎ¸à��(Đxīë

ņ��ľ�FL2Pëì`�tÎ,y�k)�

�(�¢³ 24£�� 9`�ĜÀĬ 5`�YÀĬ 4
`��tÎ,Ĥ��nĭ��í® 5 `�Ľ[® 3
`�÷Ě`ŗ`����� 

��FL2Pë�Į½Ú�łíŘÁÆë�Į½Ė

�j)� MRI DWI�ĈÃï�w�ĨÊ�éiĊ
ĩĨÊµÚ,¬ç��ĈÃï�w�ĜvÎpFO

5KI,¾��łí���qéi���¾��ë

��pã��Œb|����ë��Ýĸ��^b

|���Âô�ºp�(������� 
� CSFGR3R�����č<0Ģî�14-3-3Ģ

î�RT-QuICÚ�Į½Ą§,�FL2Pëø�`
,ç��ÎĪ����*�14-3-3Ģî�±§Qá
ê§� 90.8Ŕ�81.2Ŕ�č<0Ģî�±§Qáê
§� 87.6Ŕ�86.8Ŕ�RT-QuICÚ�±§Qáê§
� 82.5Ŕ�98.7Ŕ������&� 14-3-3Ģî�
č<0Ģî� RT-QuIC Ú�ć"~+���

95.6ŔÎpzĖ�����RT-QuIC Ú�fň® 2
`���)$ìc®��)-¯Ē����� 
� CSFV�H-FABP�ÎĪ���č<0ĢîŇ®�
14-3-3 ĢîŇ®�H-FABP ň®�¯Ē�l�
Val180Ile�V180I��ê`��(���CJD �ě¤
ĈļV H-FABPß§�č tauß§�Ķ\���v

,ú����NDR�_�İõì�DLB���ģÞ
H-FABP�Œd,ú�����,ħp��� 
� L6PDAP? PrPC,ç�� CJD ¯ĒĘ
&
PMCA Ú� PrPSc ,�¡�(į"����í®

CJD-MV2�VV2 FL2P���Ĳ PrPC� 129V
�Ã�FO=.R:·¶® PrP�PrPres��ŏĠ�æ

å,İ#��!��FKR4</F� PrPSc�Ø

ó,ú�FKR4�÷ĚýÍ© CJD Ę, seed �
���~�seed�Ľ[��� 129M/M��(�$
ń+&��MV2�VV2��Ð��Ĳ��� 129V
� PrPC,ç���~� PrPSc�ŏĠ��¡�İ#

&)�� 

��FL2Pë�q�ë²ĨÂŘ 
� G09ûĈĝĆĕęèÈNeuro2aĆĕ,ç��
PrP �%(H?6P@L.oŋÑÏ�ĨÊ���
ĆĕĲ 14-3-3 <PB4Ĳ�./;E1RI�S
���(���FL2P<PB4Ĳ�ê ���

��(H?6P@L.�L4MR?�)�H?6

P@L.�ĚT� Miro1�Ħ~_,¨³����
)�%'�H?6P@L.�Ò �Ćĕnq��

Ņ��)���

� Ŀ×FL2PSup35-NM,J>MĢîĲ���
oŋÑ¥������ ù®ď�aĻÚ,ç��

Sup35-NM �ľqÏĹ,ĨÊ����*�N Çā

─ 6 ─

01_本文id6.indd   601_本文id6.indd   6 13/03/23   11:0613/03/23   11:06
プロセスシアンプロセスシアンプロセスマゼンタプロセスマゼンタプロセスイエロープロセスイエロープロセスブラックプロセスブラック



─ 7 ─

ħËđĚ£�Õ 

Ū¢!gŚ �mèäœ2Ì����ìōč=c

O;J�Ū¢��0���b5_KF5T!~Ŧ

¾Å 
��~Ŧš©ø 2Ū¢!���úÑ�×
���0Āą"+�gÑ�=cO;J�äœ!

j �/ŏ'1��0�������0���

����Ô��� 
� PK q¦!ļČŌ�łśĠ�Ā -���ÿ�
0 PrPScÏú!NcK �!ãŃ�"�T^8c

ÄÝ�û!ĵk�2 2Ęū!7cKTaH5Lf
D Lys-C'�" Arg-C�ó���À! PrP!Nc
K  -/�B;`5QfChandler ß�Obihiro
ß�
-$X6BŬ� BSEßąÚ PrP����
��10 �g/ml!?f[]5@c�Ā -/PrPC 2
Ť���PrPSc!(!R]<ZcJÏú!łÛ��

ĳ����� 
� T^8cĈ!ĕģġĲê!Z9MCY2łÔ

�0ďč��T^8cÄÝ -05cB^c@<

L_!¿ũ�$�!Z9MCY ���łÛ�

�ĤÜ�T^8c�ÄÝ�0� PrPSc�^?5;

^c<e7cKEfY ĺę��>_Aŀĭ�.

ġĲķ%!¶ĲŎő2ť±���!ĤÜ5cB^

c�³t"ġĲķ'�Ŗ#1��5cB^c@<

L_�Æ��10�������� 
� T^8cĈĵ�¤¨���0�Į	.10Ŝ

�BJ`B Ţ�0ãŃ�"�BDV !ÌĦÄÝ
" PrP! N Ğşäœ2¥����PrP! N Ğ
şäœ¥�� SOD òÂ ¿ũ���0���Ĕ
�1�� 
� TgBVX6B� KiBVX6B -0 CJD!ÍĘ
ņŭ�"�TgBV X6B"ĹċÂ T^8cĈå
ĉý2�����pK ÊÈÂ PrP�PrPres�"ã��

��ŝā X6B�.$ KiBVX6B%!r
Ř+Åě������KiBVX6B" CJD-MM1�
vCJD ��!T^8cĈ�rŘ�ĳ�����ü
Ĝ�&"��1'�rŘ�����¬ċÂ

CJD-MM2ĎŌ !rŘ��*�Åě��� 
� PJĕģġĲß2ă��ŧ®  BSE ÄÝ!ł
Ûğ!ãŃ�"�®  BSE ��+ ŧ®  BSE
ąÚT^8c!ÄÝ�Åě�0�Į	.10ġ

Ĳß2Ł�����ÌĦÄÝġĲß2Á0ďč�

ŰųűPrP ĂāŞ!§�ġĲ2EfH4c< -
/ř���À ÄÝ¯ŭ2ľ�ŰŴűBSEąÚT
^8cÄÝÀ ;afMc<2ľ�ĝ!ãŃ2

ņ(���æě "��.����� 
��T^8cĈ!ïĊelţð!šċŵÃį 


�0 PPS ĸ¼ņŭŅx2ĥĦ���µŉ" 11 v
�¬ċÂ CJD 6v�ĒķėâÀ CJD 2v�²ÓÂ
CJD�GSS 1 v�)�3 v���/�9 v�ên�2
v�ïĊĥĦj��0�11 v!ïĊš©�.!�
ģŗ"º� 34 �Ö�4Ŷ77 dÖ���ïĊ�!
modified Rankin Scale�mRS�" 2Ų5��ÿ�"|
v 5Ų6 ��0��uă"ĒķhíĶ�|v Ň
*.1�Ļ� ŢŔ�0ĽôãÞy!Ć¹"(.

1��¡*ŏ(WcTçĳ+é¹�����PPS
ĵ°}ÌĦÇi"�|�ŠØïĊ +İ	�0

ïĊð��0�Į	.10� 
� Ð��ĸ¼ņŭ!öz!�* �|�§Ò   
ń -0ĸ¼đĚT^8cĈ=cEf@3Y

�Japanese Consortium of Prion Disease: JACOP��
ńě�1Ŋþ���ĸ¼ņŭ!µŉ����ŕľ

�ìōčĨ,�� GSS  ñď���1'� Ė
¸esŋ�� Ŧę�0 GSS 20²ğ!«�2ē
Ň��� 
� ÈT^8cûŌ! NMR�SPR -0łÛ�"�
Ő»àĄ.�Ł��� GN8 ūĪt"�PrPC!V

GJBWGJ üĆč Ĥ���T^8c!é¹

äœ2řÉč ®��0uă������!-

��uă2×�0�ª2ZI49_@\Uac

��o���1q¦!ÈT^8c��û����

��gÑ��1'� £��1��0:L;^c

,UcJ?c"�PrP �ª!ĿŨ|t ŧüĆč
 Ĥ�����. =c>f`GK"�PrP 2î
ë���Ł��! PrP÷½2õ·���� 
� T^8cÌĦÄÝġĲ�ÈT^8còÂ2ċ

Î�0Ð����û��0Z]Mc"�T^8c

ļČpň,=`BHaf_pň ¿ũ���S^

8cß w«�� ÈT^8còÂ2ċÎ���

gÑ�T^8cĵ}ÄÝX6B 
��ÄÝÀØ

!ÙáÇi�+×��?5J95c��0

GM-CSF "�Tg7-263K ćÃ[I_�û�"×�
������Tga20-22L ćÃ[I_�û�"ù�
���0�"Œ ā�lÀ2Đī�0{��Ł.

1�GM-CSF!�Ü"ćÃ[I_ w«���0
���Ô.������ 
� MSCs 2ă��ÄÝX6B!ïĊ¯ŭ�"�X
6BŮů�BM��ĩ´Ů�CB��ĴıĢĬ�AT�-/
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ģÌČĔ¢�Ö 

MSCs7�Ŝ��D?X:N\ ChandlerâÄßR

;D*Į¸Ú)Ĭ~Ēä��&�6�BM ĂÜ

MSCs ĒäĦ+ŝĒä®ùĦ&ïň�$ 10 Óē

¹ÿªÚŔ�ºŒ����p<0.05��CBĂÜ& AT

ĂÜMSCsĒäĦ*ÿªÚŔ+®ùĦ&ÙÃ³�

(�!��MSCs %¢��5$�4ĴŞË�*ĉ

ý7OY\B:ISIV\)13ĺÝ��&�

6�ATĂÜ MSCs%+ CD105��CBĂÜ MSCs

%+ CD105�CD90.2�CD73�CD106�f±À7

č���Ŝ�� MSCs)+ĶÏ*ĜĪś���.

54�&�č��5��0�CD105řÀĜĪ7�

Ŝ���PrPSc£íÊ��Þ7Í"ËR;D PrPT

K?Y\JWËp�mAb�44B1* scFv7ÁµĊ)

ĉý�Āÿ�4 hMSCs 7rĵ��&�6�

44B1scFvĀÿ hMSCs+PV>ZÄßR;DĬb

�)®�4Ņ�ī7Ù�$��� 

� ĬĎĞ¤đÉĳç�7j��PV>Zą*ĉ

Ć)ŕ�4VD?wÙħ*O=Y\9GPH\

F7ā�$Ńà%+�¶Ç 24 ·¹+�:ZCH

ZIĉÿÕ*łÔÖŢ�O=Y\9GP*�0*

ÖŢ7Ðz���.��Ŏ�*eã*� �O=

Y\9GPĝÚ)ŉ#�$�4 4çŕ*ý�Ńà

7Ĳ��*ğÞ7śļ���ÑĹ:ZCHZI�

īÀeã*� 4m7ý�Ńà*®ń&���*

~ 3m+:ZCHZIet&(3�O=Y\9G

P*uš7Ĳ!�� 
 

2) SSPE 

� SSPE*B\Q:UZD&Į¸ąÅ[åà[ñ

ĈůB\Q:UZD*ğÞ+l_*&�3%�

4ůūŭŬ]èŃàğÞů��ėüůĉŋÏ 1471

Òľ)®��ėü+ 60Ū��ÂħÏ�¶ ·ũů 

88��10 ë�2 48 ë%¶ ·ũ 24 ë 10�Ø�

�ÑĹĉĆÂħÏů2007·ŃàlŖ 15�*ÑĹ

ĉĆ�ūŮŬfèŃàğÞ�aŔ¢��ů�Ńà®

ńÏů36��aŔŬ��ÂħĉĆ·ũ�ĥąÚŔů

¶ ĉĆ·ũ+ 10ë 1�Ø%�15ëlŖ*ĉĆ

� 4t�� 1t+ÇiÚ)ĉĆ�ĥąÚŔ+ 15

·l^�Ě�Ï��ĉą·îĉĆÂħÏů2000

·lŖ·Ŕ 3�ē¹*ĉĆÂħ�ŀ025$�4

{��ĸ25�ú)ĉĆÏ�ö¯�$�4{�+

ŀ025(��	őĆ¹�Jabbour �Ţ)14ą

Ú�ů� Ú 2��� Ú 1�7Ř�}�� � Úl

^*ŌĲt�
ņpŚħŚĕěů2ě* 1�

1&`Ô* 1�7Ř�}��×ő¹%�4 1ě*

ŀ¬��Îţ[��ûÅůĚ 3�* 2%ĞĘáŤ

7Ĳ��Ě 3�* 1%ðĘ�œ7ÒĲ�5�6�

* 1%i²��Ęþ��×ŉ*ĞŎů¥�*Âħ

%ÆÀĤ½ŌĲÀ�ĈŤûòů-&8'*Âħ

��«ĈŤa��ñĈóů¥�*Âħ+:EPV

KCZ�1,:ZF\O<YZ*ñĈ7Ŏ�)

Ĳ!$����VLMVZ)"�$+sāt�ŗ

25$��� 

� ú¬ĄÂñĈČĔeæH\F7ā�� SSPE*

ĉÿûò*ĺÝ%+��Ĉ�ĠħĿÈÍħÏ+

2000Ű2011 ·¹)��$ 84Ű104 t*ę�%�

!��ÈÍħ*� �2001Ű2011·¹)�įñp

%|��5�Ćt*Į¸ŃàxiďH\F)1

4&�1980·lŖ+î·ĉąħ�ŀ025�1990

·kŰ2000·k�ş)+ 8Ű9t*ĉąħ�/2

5�·��!��ĉą·ũ*a¦y+ 11 ë�ŧ

ăĥÂ·ũ+}t� 6 ël_%�ŧăĥÂ�2

SSPEĉą.%+¶  11.4·�2Ű26·�%�!��

41Ū+}Şj�*¿ķ(ûÅ%*�«ĈŤ%�

!��ĻŁŚ��Ĩō�Ś�êĲŚ�ċĊ

ŊĲ�°�+v§Đ�ĖĢ»hŌ('� 90Ūl^

*Ŧü)ŀ025�ŨĭáŤ�4�+ĩć�3*

ħ+ 67Ū�i²���7ā�$�4ħ 20Ū%�

!�� 

� VILIP-1 * SSPE ıõ�1,ťôaø¹*ĺÝ

%+�SSPE Âħ*ıõ�1,ťôa* VILIP-1

ø¹)��$®ùĦ&*Ŕ)ÙÃ³7ŀ0(�

!�� 

� Apo E*Őn©¡*åĽ%+�ApoE*� allele

�1, genotypeŠ¹) SSPEÂħ�1,®ùĦŔ

%ŏ�7ŀ0(�!�� 

� SSPE )®�4VLMVZñĈ*9Z@\IŃ

à%�ė�¾25� 21Òľ*Âħ 25�)"�$

åĽ���VLMVZ)14¶ ñĈÚŔ+ 3.5

·�Ň´+ìg� 4 t�aé[ĝc� 14 t�ñ

Ĉ7ġĲa� 7t%�!��10t)��$q2�

*�Þ�ŀ025��ĥąÚŔ)12��DA9

�o�~)VLMVZñĈ7œ¨%�4&�ïň

Ċd¼�İ�{�)�!��1 ëÛ÷%ŧă)ĥ

Â�$�4Ćt%+�ñĈœ¨.%*ĥąÚŔ)

12��ú)d¼`İ&(!$����*ñĈ)
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ĘÈĆĐ��Ñ 

r
ÔªjĻ����Ĕħ¿ŐĢë�Ĭ�se�

,25�� 
� SSPE#�¦ûÃıÐ�äþåņÿœċĖĔĜ
'#ÂØ0û�¿"��4 SSPE 98\BÚ# F
ĪĀļ¡÷#ÁĚ#Ýĳ�$�SSPE ÀěõÖ#
őù98\B�MV�Ú"�%�%Ķ.254 F Ī
Āļ#¡÷$�FĪĀļ#Ģī�ĝ7lŀ��4

���Ċ�5���52#¡÷7/� FĪĀļ7
Ô�4ĕÊ� MV$�OHċĖĔĜÚ7�-�«
tŉ¿ĔĜ"ÂØ��ĔĜī�7Ľ����/

"��iMVBDb"ċĖû�¿7Ċ��� 
� SSPE98\BKobe-1ÚõÖ#¡÷98\BÚ
#ĔĜī�ç¿��2"�¡÷ FD_N>ļ� H

D_N>ļ�#ăkuô"�	�Ýĳ����

6�SSPE 98\B# F D_N>ļ$őù98\
B#�5"ã(�13»	ĔĜī�ç¿7Ċ�

����& FD_N>ļ# G301W¡÷őù98
\B$�SSPE 98\B F D_N>ļ7ÿñ�4
ĕÊ�98\B��Ď¸#»	ĔĜī�ç¿#

 »7Ċ����Y398H ¡÷�I62T ¡÷�&ï
Ô# frameshift ¡÷7Ô�4ĕÊ�őù98\B
/gĒ¸#ĔĜī�ç¿# »7Ċ����cÍ�

FD_N>ļ#G401E¡÷"13ĔĜī�ç¿$
Ĩ��êº��G301W ¡÷0 Y398H¡÷"14
ĔĜī�ç¿# »$ G401E ¡÷#~§"13

=Y_C\�54���ĔĜĮŌ# F1D_N>ļ

c¨ń��3#ĔĜī�ĝ#ãç¿$ G401E ¡
÷�$s��Ŀ"�G401E+G301WEQ\¡÷0
G401E+G301W+Y398HH[R\¡÷�$ SSPE9
8\B F D_N>ļ�)*�Ď¸" ���	
4��! 7Ķ.�� 

� MV FĪĀ7XFbP"ÌİTRFI7�Ä��
MV �& SSPE 98\B"¬�4 âÅ��×"
�	�Ĵy����Ä��TRFI#
�

Eomonston Ú"¬�4 EC50$ M1�M1EK�M2�
M2EK��5�5 0.03±0.01�0.10±0.02�0.12±0.04�
0.10±0.07�8M; mean±S.D.��)*�Ē�����

Yamagata-1 Ú"¬�4 EC50$ M1�M1EK�M2�
M2EK� VeroĔĜ�1& Vero/SLAMĔĜ7�5
�5"�	� 0.01±0.01�0.12±0.05�0.26±0.17�
0.05±0.03�1& 0.01±0.01�0.17±0.02�0.48±0.22�
0.02±0.01�8M; mean±S.D.������CC50$�(

�#TRFI� 1008M od������î©ŏ

�$ M2EK Æfę"�	�ÔÁ!ó§ÕŇ#¹

Ņ�ğ�#98\Bń#ê¯7Ķ.�� 
 
3) PML 

� PML#@bS8Z_B�ĥ·ûÃaäþœJCV
# PCR ÝÙ7n��@bS8Z_B�$�2012
µ 10 Óñ�+�"�Ĳ 809 p#ÝÙ7©Î��

76�# PMLÀě7ĈĶ���2007µ¸2# 4
µŇ�$�PML $ĬèúÀ�1& HIV ÂØü7
Ô�4Àě7g½���ÿó��	���cÍ�

Ăľ 1 µ 7 `Ó�2011 µ 4 Ó2 2012 µ 10 Ó�
"��4ĹÙė×�$�Ħ²|øúÀ/��$Ĥ

�čÜá7Ô�4Àě"��4 PML � �{�

"�4���Ð2"!���+��ß�!ďŎ

#�ĉúÀ7Ô�4 PML Àě"�	��¥¿#
��� ���	�� 
� 2011µ 11Ó2 2012µ 8Ó+�"ÿü�� 7
x$ö¿ 3x�¥¿ 4x��´� 50.7à�üð$
7xg 5x�71.3Œ��ÁĺĶąŊª�4x�57.1Œ�

�ìőý�3x�42.8Œ��¤ĸ�2x�28.6%��Þ
ōŊªaéŃġ�lŀaÉ�a®ğüð7Ķ.�

ğ MRI d#û¡�³$�}x±�ŋ¬Č¿��
£ğĀļ� 7x�100Œ��®ğĀļ� 3x�42.8Œ��
ğ¶Ń� 2x�28.6Œ���3�CSFÝÙ�$ĪĀ
 �7 5 x�71.3Œ��ĔĜ �7 1 x�14.3Œ�"

Ķ.���ĉúÀ$ AIDS 3x�A:b?]_ü
zę�SLE�FYb?BHZ9Büzę��ÿ¿
U>^?^Q[_Ĭü� 1x��3�Ï�įÂØ
ü���@8HW<^98\B�v7 4 x
�57.1Œ��ĄħÂØü�v7 1 x�14.3Œ�"Ķ.
��ķÿĩ��$�R]IK_wô 3x�;_I

=@_wô 2x����� 
� Òľ 1 µŇ# PML "ň�4���$�¢ÿ¿
ć�ü"¬�4 natalizumabäþ"�v�4 PML
"�	�ĵĔ!���Ë¢��í�5�ûÃ#ò

ı�é+���WP^=_"14 PML äþ#Ô
ô¿#Ĵy$+�¨+��	!	��PēĪĀļ

#łq¦¢�"14�¾¿#Ł	#�ĝ¿7Ċ

��4GbD����m¼#°ņ�æā�54�

+��Ì�" brentuximab "14XL>^bJ\
Çt PML#������� 
� PML#�¦ûÃıÐ�äþåņÿœPMLğ�
$�hđĽģĔĜ#ÛĠ£$ĞŐa¡¿#ŀĭ"
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ĩÆđě��Ø 

h�ũĺ��.���Ģİ�ÜŜœļČ ċý!

âťĚ�º�����.���~ŀĢİ SÜ�ċ

ý�. PCNA !�JCV ¿áĢİ ðŐč«�â

�âťĚġ 30 mm2��Ş¼��-�SÜŰG2Ü�

ċý����. cyclin A !��â�âťĚġ 70 

mm2��Ş¼��.���JCV VP1 ļČŞ¼Ģİ

!�PCNAVcyclin A�XĶ��`¼ âťĚG

W92Ĕ����PML-NBs!�«�â�âťĚġ

30 mm2��!ď¶ġ 0.2 mm  Ũğû����â

�âťĚġ 70 mm2��!ď¶ġ 1.0 mmeZ `ë

v�RU:û�Yëv�þû çŒ2Ĕ����

ŏņuũ¹ř�SIM��Ņ©�.��JCV VP1ļČ

!��� PML-NBs  �s�ŠĚ��
-�ţ¢

ũ¹ř�)��/�Đ²�. JCVğ¢ RU:û

Ŗ�2Ĕ����ēŋ�/�� 

� JCV  TAg  êı2 C ÝĜŧ� �ąj2k

Á�ņß��ĥà�JCV  TAg C ÝĜŧ�!

�Ó LR6WM54S?��. SV40 TAg�

ą�-�p53  @UF9Ŏqū2ũĺ�Ä��.

����Ö���&��� ŧ�! JCV;DOł

Ł2pŔ�.���Ö,������ 

� JCV Tag � MeCP2  HTPW@Wô¼
+#

MeCP2ċý��%�µŦ2åň����0�JCV 

TAg �+- MeCP2 HTPW@Wô¼!ZÕ�.

�)Ŝ1,��mRNA
+#@UF9Ŏċý b

Ŕ!ŋ(��HTPW@Wô¼� mRNA 
+#

@UF9Ŏċý�^š�ŋ(,/�� 

� PARP-1ŝ§���. 3- AB JCV�îÄ��

à2ĕĤĸĢİĳăÞ IMR-32Ģİ� JCVÇħ

¿áĢİ��. JCIĢİ2Ă��åň����0�

DNA replication assay� JCIĢİ2Ă��ŚÜś

�Ŭ ĥà�,�3-AB�+- JCV łŁ�Ä�

�/.���54S?āĀ�i[�.���

IMR-32 Ģİ{ PARP-1 ô¼�i[���.�

��Ö,������ 
 

4) ŉĊ74BQ4U Îtĝ 

� 3ªōć½�/�/~Ėg��ŉĊ74BQ4

U Îtĝ�����-ģ'2Ľ����PMLŉ

Ċ74BQ4U 2013��¥Á��®Á 25¯ 1Ú

�«|¢���ċ����,�đěüKWOJW

>ŭhttp://prion.umin.jp/ŮZ�yĿ���HR6U

Ĉ����!��HR6UĈŉĊ74BQ4U

2013� īŠkæ�ŔĽ��īŠ¡�g�
�.

ňŌ Z�ÌŇkæ2Ľ��®Á 25 ¯±]�ċ

� _¦�����3>3 ®óHR6U=UL

>5O�®Á 24 ¯ 7 Ú 29-30 Ô�éõ�2·Ë�

��SSPE ����!�ŉĊ74BQ4U ÌŇ

kæ�ŔĽ��� 

 
�����

1) HR6UĈ 
� HR6UĈ <WI4QU?�ĵ°ĈÀů 
1���!HR6UĈ ½įÍ���¯ś$

% 150-160l����/��.�BSEŜœ �ą

� CJD! 2005¯�ŉÐ�/�Ĺ�÷�ì �.

Xl '��.�Yamada et al. Lancet 2006Ů�XÒ�

ĒĴėä· CJD!�ő¯�̄ ś 5le[�Éė�

��.)  ċĀ�ħ��
-�1�� ĒĴl

144 l!\Ąxj 217 l 2/3 ���.�1980

¯d�" Ãľ�Ù)E4R?9��-�øfÜ

ś� 30 ¯ l��.��2Į	.��¬���

) 2010¯d!�c·)ĒĴėä· CJD ½į�

Ħħ��ċĀ�.���_¾�/.� 

MM1 �£ċ¼ CJD  �ĲĎŎĈ� åň�
!�H-Eáķ '��¦�ı� 6ïş �ĲĎŎ

Ĉ� ?AW>2Êã����ĲÑĎŎ ?AW

>�,ċĉ×Ü*xĤŕ�ía× ĵ°Âń�Ĳ

Ř2�.Ę±É¦�ı��.�»1/��ÅHR

6UļČwĆáķ áķ¼!KSMRU�¦Ü

ś*ù±�8ŗ}ÿ Ûú*}ÿ×ś��}ĭ 

�ŗù±�XëÅj ęŪĝ�+.µŦ����

�ĉlś� ðŐ�Ţ���Į	,/�� Ğn

�?AW>U:Òò!Ĉÿ¤čŊm èö� 

�(�ÛĂ��.� 
� GSS A117V¨Ġ åň�!��´�ĵ°ĉr�

�	�PrP 3NT4BÏ ³��ĲĎŎ ĕĤĪ

Ĩ�ñ�� PrPŞ¼Âń�Ö,������ĕĤ

ĪĨ�ñ�� PrP Ş¼Âń!�ĲĎŎ apical 

dendrite �Èħ�.=CH?�
�. PrP ĻĚ�

Į	,/��/&�������A117V�ą*3

NT4BÏ³Á� Ŝoĝ����c· åň

2Ń�.� 

� ĒĴėä· CJD !�zč� CJD  Ĉu2Ĕ�

z�l�ŤHQW9���ðŐčĬ¸�ŔĽ2Ĕ

�Ťz�l�HQW9���~�,/.�ĒĴėä
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ĢÊďė��Ù 

ŗe!Ĭ¶Ĉý!%Ŝŏ4*1!�u�i�ţM

SX=��Ĥ$�	��EWG[ēäĤ Īµ-

®ĪŠ«4đ��1Ĉý� �Ł+/2�PrPSc

�ēäú.0\áĒĞě$ČÌċ$Ő±���

!�đ��21�YÓ�ţu�i�MSX=��$

�	�&��%.
#Ŝŏ&ķ	��2#���

�%ğà&ţu�i�MSX=�� &ēäŗe

$Ŝ3/�ŐĴÁ%ő�¡ńĈý4��1i�

 	!	
Ĭ¶ċĞŨ$�Į�1�MT9W%ã

$.���MT9W%cÐ%»¹�Ć#0��%

ğà�Ĭ¶Ĉo$,œ	�ā�1�ĩÁ�ĥ�/

21��û©ŨRFU &�Yį$&MT9W�

ĪvÌĕ�2�ŗe/ć��Ő±��	��

!�ļŋ�2�	1��_½�ĕ�%MT9Wã

 ðŊåĻ�1¾Ķ��1� 
Đīēä½CJD% 39íi%Ī$ PrPSc'0 

#��A� ñĎ4Ł+��Ŏ³�30ía %Ī(
% A� ñĎ&æ+�Ĕ �1�Üi%Ī(% A�
ñĎ&�Ĕ &�1�ĭøĞŒ$.1�ĩÁ�PrP

wš� A� wš4nŐ���ĩÁ�cross seeding�
%�ĩÁ,�1��Đīēä$.1 A� wš%c
Ð%�ĩÁ4�¨xÝ#	�20í� Ŧİ# A�
ñĎ4Ł+�Đīēä½ CJD i�9XBGT6
/���2�	1�Preusser et al. J Neurol 
Neurosurg Psychiatry 2006��ĲĊ misfoldingćtg

$�	�MT9Wćŧd%cÐ���0
1�

ĩÁ�"prionoid"��ËÏ�2�	1�_½�ďėÿ
 &�Đīēä½ CJD Ñi$�	��A� wš
%cÐ%�ĩÁ$�	��¥ĉÁ CJDĘ%¬ùĤ
4Ľ¨�t�ĸê%ďė4Ĵ
� 
3�� &MT9Wć%}åþ�f���%�

Z�řĶ#Ńť!#��	1�ģ�ļÀćŞ$�

�1�0ĝ*4*1!��Ñ�`ÔĽ/%}å

i �0��Ş�ŜÞ�Ó$��1MT9Wć}

å%É÷ÔĽ!��ëĩ��	1�!�31�

�Ş &MT9Wć}å½%�ŖÕ-ŜmĦ(

%�Ŗg$¬�1�¦ċôÂ]Ť,�+�²

%BCDL�¬¿�1#"��Ş%ħ��Ėæċ

$MT9Wć}å$�0ĝ5 	1�MT9Wć

%}å4ÍŐ�1�+$&�}åÔĽ%É÷�4

ÍŐ��ºŀ��%}å4Ėæċ$��s21É

÷ÔĽ$¬��Æ�	@NXG-ŔŉŢ%�Ŗg

%Îō$Ŝ31ņĂŅÈĘ4�ĩ$�1¾Ķ�

�1� 

� MT9Wć%ľÒó%śĉūĄrľÒ &�
MRI DWI %ĞØċ��%ĞØċ��%ĭ�åx
MV>SQ%śĉ$Å~���ÜÓó$.���

MT9Wć%ÖÛć�%ĞØċ��4ªĹċ$

Ŀl�1�!��ĩ$#���_½��/#1Ě

¸�Z4���ÜÆó�ı�ĿlËé#"$¿Ă

�21.
$#1�!�Û¼�21� 
� CSFOX:X$�	�&�14-3-3ĲĊ!ĢC7
ĲĊ! RT-QuIC ó% 3 Ħ4ĝ*�3�1!�
95.6Ū!	
ũ	åxþ4đ��!�×/$#
���Ć³ PrP 4åx�1 RT-QuIC ó&üĆ¸
98.7%4đ������¯Ñ &�1��qşÁ

4đ�i�ĈoÁ�	25���0�Ĭ¶ċ#Śz

ľÒ%řĶÁ�×/$#��� 
� CSF\% H-FABP%åĻ &�Üďė çę�
� H-FABPåxě&�ũÃ¸�ũ	§¨Á4đ
��!�×/$#���CSF\% H-FABP&Ģ
C7!�è%�Ä4đ�.
 �1�DLB */

2�ĳö H-FABPũp$�	�&��/$ Ñi
 åĻ�1¾Ķ��1� 
� T?WKIWG PrPC 4Ă	 PMCA ó$.0
PrPSc 4�´�1Óó%śĉ &�129VPrPC 4�

Ň$Ă	� Cell-PMCAó&�MV2- VV2%ā|
ľÒó!��¿Ă �1�ĩÁ�� #��MS

X=�Đīēä½ CJD %.
#ÃâăÝ% CJD
$Ŝ��&��´%�ŇüĆÁ%œ	4{Ă�1

�! �1 �%ľÒó!��¿Ă �1�ĩÁ�
�1�_½�CSF#"%gõåg4Ă	�åĻ�
¾Ķ �1� 
� MT9Wć%y£ćÄĺ×ūPrP$.1PG?

WHT6wšëç%ĺß &�yòě4Ğă��

ĜĨīZ$°��1 PrP�ł��PG?WHT6
$ēĴ�1!�PG?WHT6�īZ$ 14-3-3�
�šĖ����$ Miro1�ğ��1�! GRIF1
!%ĵ�g»Å�ŝ«�2�;JAW!%č^h

Ă%Š«���0�PG?WHT6wš4ň��

��)	�ĒĞĜĨv%ì³#8JU<XjĠ�

ġ�2�ĒĞĜĨî4,�/�,%!ĥ�/2�� 
ŘïMT9WSup35-NM4RFUĲĊŇ!��

wšë·%ĺß &�1 �%y£v$wšg%»
Åś¢÷� 2�bZ¤���y£%ýÄ��Ō%
Ā�$k¤���YąÚ{#ś¢÷�ŕÇ�21
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ĞÎčē¤�Ü 

ìçÚ0�! ����3�Św¨¾6x2

^?QH]# 1���2 0%�v�ª��ûĕ
#Ĭ�Ìl!/1�o÷Ċ!ðÆ#¶ ��Śç

ņ6Ŀ´�2òćó,�ĥ! 2��ßÁ�

�2��#ěâ$�q#�ŚĭĉŁ'#Åā,ß

Á��2,#��2� 
� PK s§#ĭĉŁ�ĵŌĘ�ÿ!/���þ�
2 PrPSc×ú#RgO£�#åĸ�$�Di_b

;Eg�ÿ!/���ĽÖm�0 PrPC6Ŗ��2

���ĥ� 1�PrPSc#*#VbA^gN×ú

#ĵá�ĥ� ���pÂ��#Ùó$�đĭ

ĉ�ĵŌĘ!/2 PrPSc#K;UgA!Åā��

2� 
� Xc>gÇã#;gGcgEAPd'#¿Ŝ

�&�#^?QH]#ĵá�$�Xc>gÇã

�2 PrPSccD;@cgAh=gOJi]!ī

Ē��CdFįĠ�0ęĤħ'#µĤŃń6ř±

�2�ĥÆĢ
03���#�+�;gGcg

�²w$ęĤħ)�ň%3���#ěâ;gGc

gEAPdË��32�Ģ
03���#ì»

$Xc>gą!/2ďĚęĤï#ŉĐ!Ŕl��

òć#éĊ! 2�ĥÆ�2� 
� Xc>gąĦ!��2ō�GNeG!Ŕ�2

åĸ�$�BDV#ÏĝÇã$ PrP# N£ėŐç
ņ6¦����PrP # N £ėŐçņ¦�Íō
�GNeGôÆ!¿Ŝ6l
��2�ĥÆ�

2��Ú0�! ��� 
� TgBV\<G� KiBV\<G!/2 CJD#Ðđ
Ľš�$�TgBV \<G$ĩĈÆ!Xc>gąè
Ćý6����PrPres $å�����ŏĀ£\

<G 0&! KiBV\<G'#tŊ,ÉĔ� �
�����0�ŉ�Ĉþ!/2�5.2

over-expression syndrome�Ģ
03��KiBV \
<G$ CJD-MM1�vCJD �#Xc>gątŊ
�ĥ�����üĹ�(���$��3)�tŊ

�� ���¬ĈÆ CJD-MM2 ċŁ£#tŊ!
�+�É�������1��#ÇãÆĻÚ�

3�� 
� İÕ#TNQaifWbGNi\ęĤä!�

�� L-BSEĂàXc>gÇãġ� PrPreså��

3���!/1�L-BSEĂàXc>g$TN#ď
ĚęĤ!³�ÇãÆ6Ý�2��Ď��3��

ÇãÉĔ�ß�$ PrPresėŐ£XfV8;d$>

cFPd#<E L-BSE �/& C-BSE Xc>g#
üÃ!��Şu�����Ĝr6Ŏ"�ęĤġ

�$�#XfV8;d¦��2�ĥ�1�Ï

ĝÇãęĤä#ëĔ6�+�½�ĝ�ľę åĸ

Äı��2�ś®£ BSE $�TN!��2¬
ĈÆ CJD ��è!�BSE ³Ė!,Ŕ50��<
E!���ÔĈĊ!ĈĆ�2��Ñ®�3�

�1�TN'#ÇãÆ!Ŕ�2čē$�ş�}

j�æ+�Ŏı��2� 
� Xc>gą#òćhnŕó#ŒĈŢPPS #Ĩ
ºĽš�$�PPSĦ°�ÏĝÌlćó$}�ő
ßòć!,ģ
	2òćó��2�Ģ
03��

Ý�Æ!Ŕ��$�ìĥĊ Ó�$Ď� �,#

#�Ā�nÂ#Ó��/&ąÿĊ!{Š�2�ĥ

ÆĎ��32�Ī¡��òć6���¦Ą£

CJD#Ā«ßœ$��#¸¢6$2�!j ��
�2��	¤�,�2� 
� Ø� ĨºĽš#õ|#�+!�}¡ĳê#Ĩ

ºčē#�+#Xc>gąBgJiE9]

�JACOP�ĺĔ�3�ĨºXfNBid �#x
ÉŇ7��Xc>gą#m���~Ċ CJD
$ŇĮŅ��ĨºĽš�ĽšĬŒ©�32ŝ

!$ø�ÆøĶ!ŗ���2¥�¨��ĽšĬ

#Ĩº�â6�®�2!$kŋ� ýÈ��2

¥�¨������)��Xc>gą#ĩùî

6ÊÒ��ĨºĽš#³ŀ���ŋ� Xc>g

ą#DWILN6Ĳ���ŋ� ļy#�+#X

fNBid6xÉ����n®��2���
%�

GSS #/	 ñłĊŇĮğ-� ą£6³ŀ
!�òć�2�$nŕ6ķă�2Xbg �,Ģ


032�JACOP !���pÂīĒ�32Mi
K�Ø��Xc>gąĨºĽš#�1Ù6Ė®

�2!��1�Ŏı À�6â����! 4	� 
� ÍXc>gûŁ# NMR�SPR!/2ĵá�$�
�3)�¤��3���¨�#��û$ PrP!ś
üĄĊ!�Č��1��Ś6zŇ��1�2�

GN8#/	 ^M:?dE`Yfg$PrP#ZL
NG[LN!üĄĊ!ě���í·£Ĕwçņ6

®���2xā�1�q#KgS@Ł!ě�

�!���ĨºÅā!Ř��#}Æ��	Ĵö

�0�̂ M:?dE`Yfg6¯ā��2��

Þ)���Ģ
03�� 
Û¹¼�ÍXc>gôÆ6ĈĲ��^bQg�
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ŀÙĪĲ¨�ê 

' GM-CSF"���%�XZL_%��$§Š$

Ġò�F^@_�L-KaO�"ů3/��ØS[:

_ĎÊ4í��
0�PrPCoŜ`ŇŠZRJ`>

]AH^a\oŜ($Âź%Ŕ´�2!���

���/�XZL_$rğĀÀŕè%ä�!S[

:_Ğĝ`�ŕ"ů31�¯X;LBW$ŕè�

�Ōÿħ$ĦŒ"�!�1�ņÊ��1�bå�

Tg7-263K ĢÌYI\"
��ÏõÅî$ðø×

e�,í����� GM-CSF%�ĦĤéî�Ŕ´

�-��Tga20-22LĢÌYI\�%ė���1�

%ť"ĝ�hÅ4ĩŁ��1Ľô�!���

GM-CSF %Đ¬�%æŐŌ���Ŋ¿�t32

��1��.0�çî"ÌŅ($²ğ���ņ�

�1��S[:_ģÌŅ($Éğ"%Ñū��1

)���Ĭ��2�� 

� MSCs 4ğ��S[:_ģĉĥ²ſ"
���

ĭļvŝ`wÇrğ� PrPScªąÖ��ô4s�

�ĉĥČ$ŭĦ4ĨÛ���44B1scFv 4Ëºħ

"ĦĜ�1 hMSCs 4rŐ�1��"Ò����

scFv 4ğ�1����¯$¶¦�".1ŉĻł

($đŦě$�c�1���hMSCs$ģ«Ū($

š�Ê4�ğ��T<Ea���ğ�1����

scFv �ģ«Ū"¾ķ¢"�ċ�21���îÄ

�21�hMSCs%S[:_ÏõV7A$Ÿň�"

×e��©��,�ŉ$ģ«Ū"š��1���

/�44B1scFv-hMSCs ��þ"ðø�/ŉ$ģ«

Ū($š�Ê4í���1©��ðø�/$

MSCs $İù".1ĉĥČ$ŭĦ��ņ"!1�

��îÄ�21� 

ŉĭļ¬įÔŏĀ 4n��S[:_ģ$j

āÏõhŰ"ů�1śöĪĲ�%�6_@I_J

µÉ-R9^a5GS$q�$ãy�!�2�Ż

ś"µÉ�®*���1�6_@I_Jiu$ś

ö��è�����%�Ôŏ �$čď`ĕŋ

åČ"����ü#S[:_µÉ�Ŗ/2��1

��N6UaZaQ_CGJ! �bŪ$ ��

S[:_µÉ�!���!�����ż�!�

���2/$iu4Ţ*	�x�$Ôŏ �"µ

É��1S[:_dĎ�åČ4īĳ�����

��mÅ$Śż��1� 

 
2) SSPE 

��SSPE$?aT6Z_A�Ŋ¿ģÐ`úö`ĉ

ĥƄ2007¼�/ 5¼Å$ 2012¼"Ŏ32�m¡

$śö�%�ƃāśö��Ŗ 88 �$ÌŅ"��

�ÕÞ����¡$ 2007 ¼$éĖ�% 118 �$

ÌŅâ�īř�2��1�Ąk! ".0ÌŅâ

�ē·z�"�1�ņÊ��1���¡śöĮ�

$Ę�4mÅŎ����Èő��1�ÌŅ$¼Ƃ

�¹% 10ă�/ 48ă�»¥¼Ƃ 24ă 10�ì�

�0��¡ 2007¼śöé$ 4ƅ39ă�»¥ 21ă 8

�ì��ćŤ��ƀƂ�$z�4ř+��2007 ¼

$�¡śöpű$äœĦĤÌŅâ% 15���0�

·!��,¼Ů 3�ıÁ$ĦĤ��1,$�ń	

/21�g½|�$ƁġÌŅĦĝ$Ýİ��ĦĤ

Ņ$¼Ƃ�»¥� 10 ă�Å��1��4ń	1

��*�mÅ·!��, 10 ¼ŮıÁ%äœ$

SSPEÌŅ�Ħĝ�1���hĔ�21�2āśö

%ï�fŮ¨�$ĆŴ��1��ŃģîŮ 15 ¼

pc�Ĺ�â��0�Źº"Ŭî"3�0ĥž�

Èő!ĚÐ�Ŀ��
0�nŝŅ$ƀƂ�$�ż

,Ûà�2��Jabbour �Ž�$ūĤÁ�%��
î$ÌŅ 3 �4ų~��őn���1 � îp
c$�0�ę"m¡$śö�% � î$ÌŅ�ë
,��ţqŶ³ŅĴĺ�% 2�4ų��ƃĺ�

�0�ļĶ÷ž�ĈĶ�ŭ�l¸��! $�ĥ

ħ=5$ÈőÁ,ƀ��Ŋ¿ħ"ūĤ��ĥħ!

nŝÁ,ƀ�ĚÐ�Ŭ¼ĥž4¤°����1

²Ð�3����ĉĥ"���%�6DS[M@

_p¬"�6_EaR8^_�1�%[NP[_

$ĉĥ4Ĝ¤,����1ÌŅ%·!���� 

� ę±ĢÌĉĥĪĲiûIaE4ğ�� SSPE$

ĦĝĚĊ$ŕó�%��ĥ�ľŅŘÓÚŅâ�Ħ

Ĥâ�ĤĚ�nŝĚĊ! �ñĢÌ$²Ð$ÕÞ

"íğ!Í¨�Æ/2������Í¨%ñiû

µŞŅ��/"�$��IaE}��2�Ņ"Ų

/2�IaE"§��,$��0�²Ð4Ăī"

ÕÞ��%�!��Ĝ¤3�£�ĨÛ���1

ƁġÜų�ũÒ�22& SSPE$Ħĝ%!�!1

���hÎ�21��Ħĝâ$Ăī!ÕÞ�Èő

��1�ñĢÌ$ĦĤ�/ļŨ4Ŭîħ"ÕÞ�

1bş��@AHW4ýĸ�1! �SSPE $ŗ

ĥ-ĥžáß�Ɓġµĵ$Ýŧ"Ãĳ�/21Í

¨�ŷ${²�Èő��1� 

� J\>��£�$£ŵ��ĪĲ4Ýŧ��ñĤ

ÌŅ$ōĒ
.' CSF úq4�ŷ���VILIP-1
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ěÈĊĒ��Ø 

 SSPEįñ
-# CSFZòµ ĵÝ�!�SSPE

¾ġ įñ
-#CSFZ VILIP-1òµ�
��
©ôğ� ŏ�Ù¿4Ĺ*�����VILIP-1
![�Zßďė�¡���ďėĖģ ċ�º�

CSFZ�ńŔ�10�ÛĊĒ ĘÞ�. SSPE ¾
ġ�
�0ďėĖģl¥�-0Ān,ĀÚŃİ

���� VILIP-1�!ÄË������Ď��

1��̀ ºb D68MU9U����+äĶ�

���¼ı��0� 
� Apo E ňe � äĶ�!�ApoE � allele

-# genotypeŗµ�ÑÛ_ SSPE¾ġ
-#©
ôğŏ�Ň�4Ĺ*�����VÎ�¯¬.!�

AR<_ SSPE¾ġ CSFZ Apo E4 gX


-# Apo E3 WÓ4Ĳs��?7ĭĄ ü°Q
Sŋ}
-#ďė�ĜĚòĝh ·Ãő¥4a

�� SSPE ĀÁ�Őł�0�Ĥ½��0���
�0�`º�ìÐ �Ř+�*��.�ĸĖ�

äĶ4ı�0� 
� SSPE �©�0QDGQSíĂ 5S;UAĺ

á äĶĘÞ�.�íĂ{Þ4W�0�*�!�

ÒÚăĲ�ÒÚíĂ�Ōı��0���Ô.��

����� �*�!�ĩ³~�văāö4Ĳī

����-��SSPE �����ă�0���¼
ı�Ġ	.10��.��QDGQS Ù{òµ

4¢q���0$�ōÕŏĚÉ��0���ć

æ4ņÃ�0���Àà �œ4f�ŗ� ēx

4ŉ�0���Ōı�Ġ	.1�ÛĊĒ÷�£Ï

Z ĆX�*ŀ(�ÉęĿïLSI4ú��Q

DGQSĥ¤rÉęÆYĂî ĩ³ķř ÃÞ�

�#�1����íĂî Ö��¹�10� 
��SSPE  t ĀÁĵÔ�íĂîŎăŜSSPE ¾

ġûÜ MVâ��"�"Ĺ*.10 FĭĄļ 
�ü!FAďėĖģâ4�)�¦hŒ½Ėģ�

Àà��ĖģĮ�4Ľ����+���\CN>

?U�ďėĀ�½4Ď�����.�Zßďėĕ

� MV ²�/�!�MĭĄļ è�-/+�
FĭĄļ �ü�-0ħĮ�Ĥ kŃ�Ōı��

0�Ġ	.1��SSPE â F ĭĄļ�å���
ü�Ĺ*.10��!�SSPE  ăā�76R>
 ħĮ�Ĥ ^Ń�Ő3���0��4¶�Ď

��0�FĭĄļ�-0Į�4æą���Ç76
R>Ĭ Ùú½�Ď��10� 
� SSPE76R>Kobe-1âûÜ �ü76R>â

 ĖģĮ�ð½��.���ü F?SE:ļ� H

?SE:ļ� ĉ]iú����äĶ��ĘÞ

�.�SSPE 76R> F ?SE:ļ ĖģĮ�ð
½�! G401E+G301W+Y398H AQIR�ü� H
?SE:ļ� ĉ]iú�Ōı��0�Ġ	.

1��`º�� iúç´4ĵÔ�0��!Í�

�Ĭy Ŏă §Y�0+ �Ġ	.10� 

� śþ76R> F ĭĄ4O@UH���ÍĳK
I@B śþ76R>�# SSPE76R>�©�
0�êÅw{Þ4äĶ����2�FĭĄ HR2
Ŗ�ûÜ KI@BM2EK� SSPE76R>�©
�� in vitro
-# in vivo��Ç76R>{Þ4

Ď���� ĘÞ�. EKŊu4ªp�0���

ĬõcĻ�¸ŕ4�&� in vitro �%&�Ĕ {

Þ ��� M1�ëľ��-/Ś�76R>�ê
Åw{Þ�».1��Ĥ½�Ď��1��� Ę

Þ�. EKŊu4ªp�0���ĬõcĻ�¸ŕ
4�&��in vitro�%&�Ĕ {Þ ��� M1
�ëľ��-/Ś�76R>�êÅw{Þ�».

1��Ĥ½�Ď��10�ÍĳKI@B��0

M2EK! SSPE Í��íĂĬ��/�0� 
 
3) PML 

� PML =UJ6PS>�ĩ³ĀÁTíĂŜJCV
 PCRäá4a��=UJ6PS>�!�6±�

3�0�r PML ăā,Ģ×ÿ¾ �}4ĵ
Ý����2�ĈŁ�!Ī®oýÿ¾,Ĩ�Đã

é4Ù�0¾ġ ăù��zm���0���

Ô.�������1. |�����`º+ï

Ĵ����¼ı½��0�Ī®oýÿ¾4Ù�0

PML¾ġ ��!SLE�Ğ¾������b đ

«ÿ¾�
��+ăùj�Ĺ*.1���r�!

2010 ± - / � ă ½ Č } ā ¾ ġ � © � 0
natalizumab íř��'���0��øÕó�!
Û=UJ6PS>�
��PMLăù!čĹ�1
�����Ĩ�Đãé4Ù�0PML¾ġ�Ő��
!�� ���ĦĐã4���PML ăā!Đã

�.3±�.8±�ėŅ��
/�ōÚŏ oýÅ
w�-��JCV �ê�ð½}���Ĥ½�Ê¨
�1��ĐãdÌ ÊĐ4ĠÂ�����PML¾
ġ �z!Đã¾ġÌ ���-0+ �!�

��Ł±�
��Đã¾ġ�©�0oýÅwĂî

��}��0���4äĶ�0¼ı��0� 
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ľÛĨĲ¨�ë 

� ìŠĢĞ��	3PML$ŉÆĤďÎ7Ŕó�

��ĞĐ�%Ëò$¨��ý#čŻğ�řħþŅ

Ű·�¯���+��Ę�.Ëò$¨��ý#

°ņģśn�Ñĝ�¾�ų¹ĭÑ7ī�Ğ}

�¯��+�°ņŋŀ7ī�Ğ}�����CSF
ĚÂ7ī��Ğ}�¯���§ĪĜÒ ��%

HIVÕõĞ 3}�ň�ĝhĻ�Łĝ 3} ų

HIV-PML�//«���#����+�ŚĢŌ�
�%êÄ�ý#JOf<R|ėĞ} ?gRB

Gg|ėĞ}�ũŐ�����+�ç őÕõ�

%G<Q^Af=<dJÕõ�{�ĥĴ���u

Ê�_UCfiSdÙyŭţPML$�Ĕ7�-�
ñŦ$PML$ŉÆĤďÎ$�7ąœ��	�

ÏŐ��3� 
� ìŠ 1ÄŬ$ PML#ŭ�3äđeWai�%�
¯ĢÑĩ�ĞÒŃ#,143 natalizumab ŭţ
PML %ĢĞ$cJCY9CLi$Ŕó�Ť8�
�2�çñ($»�$ů#%ęÔ�)���3�

Ù JC =<dJÙy%ñŦ#�	�%F\iH`

d[iJ�$ċ¶%�4��1��natalizumab»
�$ů#%ã��43� �ÏŐ��3�̂ Yf

Bg$ăġ�ô#�	�%�Ĉ®�$ HIV-PML
ÒŃ�%îÔ"ăġ�ô%¨��4�	"	��

ų HIV-PML /ŌĎ�Ö$tı¿$¢Ŷ"!.�
2�+�j¶$őŔ%��	"	�ñĨĲē#�

	�.�uÊ.ăġĨĲ7ļĽ�3�æ�#

brentuximab #03_UCfiSdÙyŭţ PML
$¨���2�uÊ.ĖĎµĤŎ�$�zė �

� PML#ąĥ��	�ÏŐ��3�PML$§Ī
ĜÒ%¯ý������2�ĬĺĜÒ�ÕõĞ�

ŊÀ�ěĜÒ�ŇĠ�ň�ĝ�ĮøĶ#ŭ63Å

ķ¤$ŵ¦$�Á�ęÔ�)�ĜÒ "���

�	3� 
� PML$�³ĝÖŔé ăġĄūĢż=<dJ
º�yÇ×ťİ$ùŖĻô1�JCV#Õõ��
pĳŜňĹń%�DNA =<dJŏŎ#î�" S
ïŷw$ö�ĕª7ß~���$Ê G2ŷw$Đ

Ö�ĆĢ#=<dJ«Ā7áÜ�3 ł�14

��PML-NBs .�Ĺńö�ĕª$�#Ð��
Ň°���=<dJ«Ā$ŝ©7ß~Ê�½¬h

ĉ±�3 ł�143� 
� JCV $ TAg $þŅ7 C ðĵŵ¦$Ěy7z
×�Ŕó�� �5�JCV TAg�% p53$LgV

Cś�Ÿ�kćŧĸ#ų�´Ĥ#Ů·�4�	

�� 1�ĴyüŢk C ðĵŵ¦� p53 $�
Ÿ#ÈŴ��	3�ŅÑ�ī¡�4��p53 $c
gŨ��0':KMd�ĐÖ �EU]ŏŎŪ#

šĦŭ�ő14�� 1�JCV TAg Cðĵŵ¦
%�p53 $ť�"�Ÿ7Ø���EU]ŏŎ�Ē
7k��	3�ŅÑ�ī¡�4��uÊ�p53 �

ŭţ�3¸oĹń�þü($ÈŴ#�	�ùŖ

�3�uÊ�Ì14�ħő7§#���PML #
¹�3æŒÙ=<dJŌūĢ($Ðė7ō
� 
� JCV Tag � MeCP2 $Zf_iLiĆÑ�0'
MeCP2 ĢĔ#�*�ÈŴ7ùŖ�� �5�
MeCP2 Zf_iLiĆÑ%kè�3#.ŭ61

��mRNA�0'LgVCśĢĔ$sŤ%ř-"
����$qŲ$�£ ���\<Cf RNA
#03Ş�Ê�Ÿ/�?XI>TO;NC"�Í

þü�ŭm�3�ŅÑ�ł�14�� 
� PARP-1Ů·���3 3- AB$ JCV«ĀØ��
ô$ùŖ�%�3-AB$Ċ�#02 IMR-32Ĺń�

$ PARP-1ĆÑ�xl��rÿĤ# JCV$ŏŎ�
Ø��4��ŅÑ�ī¡�4��3- AB$Ĺńā
Ñ%û-�¼"	� 7ł�4&�PARP-1 7L
iENQ#��Ù JCV Ō$ūĢ$æ�	:Zf
iM�ł�143� 
�

4) ŗġA<Rb<g$ã�Ķ 
� �PMLŗġA<Rb<g 2013�7Ã× 25Ä 1
í#�ō����Zc@gĝŗġA<Rb<g

2013�$Ŀűzú�Ťō���SSPEŗġA<Rb
<g�$âŕzú�Ťō��� 
� PML %į¼ĜÒ��3�-?WPgJe[d

$ź	ăġĨĲ#p�	 	
¢Ŷ��3��æ

�	A<Rb<g�%ăġ$Ý²DeiR7÷

Ú "3ĨĲ$?WPgJ �#ī���1#Ĩ

Ĳē#03æ�	 PML ŗå§Č�2013��ĨĲē
�ÝŤ��	3^YfBg$ŉÆŘŹ"!$Ĩ

Ĳē#03ŗġáàÓ¨7Þş���ĖĎµĤŎ

�$|ė«�Ķ#v	 PML %«����2�ñ
A<Rb<g#02�6�¥#��3ñĞ$ŗġ

ĂČ$�k�ïÉ�43��

�

�����

1) Zc@gĝżGi[<bgJ 1894 }$PiL
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