
クロイツフェルト･ヤコブ病の臨床経過に関する検討	

解　説	
	

1.  プリオン蛋白沈着と海綿状変化があり、DWI高信号を呈するが臨床症候を認
めないCJD前駆期(prodromal stage)の存在、プリオン蛋白沈着があるものの
海綿状変化が出現しておらず、DWI高信号も示さないCJD前臨床段階
(preclinical stage)の散在が推定された 。	

2.  無動性無言状態に至る前であれば、神経細胞はほぼ残存しており、抗プリオ
ン病薬の投与による病態進行抑制効果が期待できると考えられた 。	
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クロイツフェルト･ヤコブ病(CJD)患者の臨床所見、検査所見を
経時的に観察し、本邦CJD症例の自然経過および

生存期間に影響する因子を明らかにする�

1. 臨床所見の経時的観察
• �初発症状、神経所見
• �ミオクローヌスの出現時期
• �周期性同期性放電の出現時期
• �無動性無言に至る時期
• �経管栄養の有無(胃瘻造設の有無)
• �全経過
• �MRI(特に拡散強調像; DWI)所見、
髄液検査所見の変化

2. 神経病理所見の解析
• �病変の分布と系統性
�(大脳新皮質、海馬、嗅球、脳幹、脊髄)�
• �病変の程度
�(グリーシス、神経細胞脱落）�
• �海綿状変化の程度とタイプ
• �プリオン蛋白沈着の程度とタイプ

3. プリオン蛋白遺伝子解析
• �プリオン蛋白遺伝子変異の有無
� �(孤発性か？、遺伝性か？)
• �codon129とcodon219多型解析�

4. プリオン蛋白型
・ プロテアーゼ抵抗性プリオン蛋白のウエス
タン ･ブロット解析
�（部位別の解析）

プリオン病の臨床経過の解明�

臨床所見と
病理所見の対比�

臨床所見と
遺伝子変異･多型の対比�

病理所見と
プリオン蛋白型の対比�


