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Ql : ウ ロイツフェルト・ヤコブ 病 (CJ D) とはどのような 病気ですか ? 

A  : 神経難病のひとつで、 抑 うつ、 不安などの精神症状を 発症し、 進行性痴呆等を 

呈し、 「 年 ～ 2 年で全身衰弱・ 呼吸不全・肺炎などで 死亡します。 

原因は、 感染性を有する 異常プリオン 蛋白と考えられ、 「プリオン 病 」と総称 

されます。 

CJD は世界中に広く 分布しており、 日本では人口 1 00 万人に「人双後の 率で 

発症に ぅ した、 原因不明に発症するものを 汎発 性 CJ D といい、 今回国内で初め 

て 認定された、 vCJ D ( 変異型 CJ D) とは異なるものです。 ) するといわれて 

います。 プリオン病の 8 割を占める、 原因が不明であ る 孤発性 CJD の発症年齢は 

平均 6 3 歳で、 男女差はあ りません。 

CJ D は「 9 97 年に厚生労働省特定疾患治療研究事業の 神経難病疾患として 

加えられており、 診断のための 基準が設けられています。 ( 詳細は難病情報センタ 

一 ホームページ httP://wW.nanbyoU.o 「・」 P/what/  「クロイツフェルト・ヤコブ 病 

診療マニュアル」参照 ) 

Q2 : CJ D による年間発生数、 死亡率はどのくらいですか ? 

A  : 日本では年間「 00 ～ 1 20 例の孤 発性 CJ D 患者が毎年発生しています。 

仮に汎発 性 CJ D 又は vC し D を発症した場合、 発症後約Ⅰ年で 死亡することか 

ら、 死亡者数は「年双の 患者発生数とほぼ 同じとなります。 

Q3 : プリオンとはどんなものですか ? 

A  : ブ リオンとは、 ヒトでは第 20 番染色体に存在するプリオン 遺伝子が産生する 

糖 蛋白です。 

プリオン遺伝子は 、 浦ぎ L 動物から酵母に 至るまで見いだされており、 正常なプリ 

オンは病気を 起こすとは考えられていません。 

Q4 : ブ リオン 病 とされる ヒト の病気は ? 





この病気は 、 

① 若年で発症すること 

② 発症して死亡するまでの 平均期間が緩徐なこと ( 平均 1 8 ケ月 ) 

③ 脳波の PSD 偶 朋佳同期性放電 ) がみられないこと 

④ 脳の病変部に 広範に異常物質が 沈着したクール 一斑や神経細胞が 脱落した後 

の空胞がみられることなど、 

従来の孤 発性 CJ D とは異なる $ き 徴を有するとしました。 

① 、 ② 、 ③の相違点によって、 患者が生きている 間に 孤発性 CJ D と区別できます 

が 、 死後、 解剖によって④など、 脳が海綿状 ( スポンジ 状 ) になった病理所見を 確 

認して確定診断が 行われます。 

Q8 : 日本では v CJ D の発生を常時監視する 体制はあ るのですか ? 

A  : はい。 日本では、 平成 1 1 年 4 月に施行された「感染症の 予防及 び 感染症の患 

者に対する医療に 関する法律」に 基づく感染症発生動向調査による 届出や「特定疾 

患治療研究事業」による 臨床調査個人 票 により、 変異型を含む 全てのクロイツフ エ 

ルト・ヤコブ 病患者の発生を 把握しています。 

Q 9 C ） ・ D と B S 巨は、 関連があ りますか ? 

A  : l 996 年 3 月、 英国 CJ D 諮問委員会は、 vCJ D と BS 三の間に因果関係 

があ るとする直接的な 科学的根拠はないが、 他に確度の高い 選択肢もないことから、 

最も適当な説明として、 1 98 5 年から爆発的に 発生している BS 三の脳、 脊髄な 

どが食用に供されていたことに 関連があ ると示唆しました。 その後、 疫学、 および 

種々の研究結果から v CJ D と BS E とは同一の感染因子が 原因であ ることが 示 

されています。 

0 Q 「 vCJ D の潜伏期間はどれくらいですか ? 

A  : 現在のところ、 正確には判っていません。 英国では、 vCJ D 患者を初めて 確 

認した 1 9 9 6 年当時は、 1 9 8 5 年から爆発的に 発生している B5 三 との関連か 

ら、 ヒトがその伝達性のあ る危険部位を 食べてから発症するまでの 期間 ( 潜伏期間 ) 

として、 8 年から 1 0 年と考えられていました。 但し、 BS 三 患者数が最も 多い英 

国の研究では、 特定の遺伝子を 持っ患者の発症時期が 相対的に遅いことから、 ヒト 

でも体質や遺伝の 違いによって 潜伏期間や感受性がかなり 異なるのではないかと 



考える研究者がいます。 

Q l l : v CJ D の治療法はあ りますか ? 

A  : 残俳ながら、 現在のところあ りません。 

しかし、 精神異常を示す 初期の段階で 診断できる方法を 見つけることや 異常プリ 

オンを減少させるワクチンのようなものを 開発することなどの 研究が進行中であ 

り 、 早期の成果を 期待しているところです。 

Q l 2 : v CJ D の患者からの 血液で感染することはあ りますか ? 

A 2 00 3 年に英国において v CJ D の患者の献血血液から 二次的に v CJ D 

が 発生した可能性のあ る事例が初めて 報告されました。 日本においてはこれまで、 

英国、 フランスの v Ⅲ D 発生国からの 血液製剤の輸入の 実績はあ りません。 

Q 1 3 : v CJ D にかからないためにはど う すればよいのでしょうか ? 

A  : 現在のところ、 欧州では、 新たに伝達する 因子を摂取する ヒト を増やさないよ 

う にするために、 伝達性があ ると認められる 特定の危険部位 ( 牛の脳、 脊髄、 眼 、 

回腸 遠位部 ) を国民が食べないようにすれば 充分とされています。 従って 、 脳 ステ 

一キ等 、 特別なものを 食べない限り 問題ないと思われます。 

なお、 日本では、 月齢を問わず、 全ての中の特定危険部位は「 996 年「 0 月 Ⅰ 

8 日以降食用に 向けられることがあ りません。 食用に向けられる 牛については、 全 

頭 、 BS 巨にかかっているかどうかの 検査を行う体制が、 1 0 月 「 8 日から開始さ 

れています。 検査で陰性の 牛肉のみが食用に 向けられます。 

Q 1 4 : 日本で今後 vCJ D にかかるリスクはどのくらいですか ? 

A  : 我が国における vCJ D リスクを評価するには、 ①どれほどの BS 日 プリオン 

が食物連鎖に 入り、 牛と 人との間の種間バリアを 越えて、 どれだけの人に 対して v 

CJ D リスクを与えるのかについて、 BS 三 プリオンが人に 摂取されるまでのそれ 

ぞれの段階でのリスクを 評価し、 それらのリスクを 基に一連の流れを 通して最終的 

な リスクを評価する 方法と、 ②疫学的な手法として、 英国の研究者が、 vCJ D 感 

染者数は BS 三発生頭数に 相関する等の 仮定のもと、 過去の BS 日 感染 牛 発生頭数 



と 現時点までに 発生した vCJD 患者数等の疫学的情報を 用いて将来発生する v 

CJ D 患者数を予測する 考え方を利用する 方法が考えられます。 

②の方法を用いて 計算した場合、 全 頭 検査以前の BSE プリオン摂取による 我が 

国 全人口 (1 億 2000 万人 ) における vC し D 患者の発生数 は 0. 1 人～ 0 ． 9 

人 と予測されています。 ( 「日本における 牛 海綿状脳症 (BS 三 ) 対策について 中 

間 とりまとめ 平成 1 6 年 9 月 食品安全委員会」より 抜粋 ) 

Q1 5 : 日本では vCJ D 患者の発生に 対してどのような 対応をとる っ もりですか ? 

A  : 人から人への 二次感染はしないと 考えられていますが、 CJD についての専門 

家が集まっている 厚生科学審議会疾病対策部会クロイツフェルト・ヤコブ 病等 委員 

会において、 専門的な見地から 適切なコメントを 受け、 迅速に詳細な 調査をしてい 

くことになります。 

Q1 6 : 英国に滞在したことがあ りますが、 大丈夫ですか ? 

A  : 脳などの牛の 特定臓器について、 食用のための 販売を禁止した 1 989 年 1 1 

月頃 より前にはリスクがあ るが、 現在までの報告例では 英国滞在 歴 のあ るヨーロッ 

パ以覚の方の 発症例は数例があ るのみです。 

Q1 7 : 感染の可能性があ る場合は、 どこに相談すれ ば いいのでしょうか。 

A  : 厚生労働省では、 緊急相談窓口 (T 巨 L : 03 一 3595 一 2 1 62) を設置 

しております。 当面の受付時間は 以下のとおりです。 

2 月 4 日 ( 金 ) 2 0 : 3 0 ～ 2 3 : 0 0 

5 日 ( 土 ) Ⅰ 0  : 0 0 ～Ⅰ 7  : 0 O 

6  日 ( 日 ) Ⅰ 0 : 0 0 ～Ⅰ 7 : 0 0 

フ日 ( 月 ) ～Ⅰ 0 日 ( 木 ) 9      3 0 ～ 2 2     0 0 

なお、 都道府県等の 地方自治体においても、 保健所等において 相談できる体制を 

速やかに整備するように 通知しています。 


