
第11回 厚生科学審議会疾病対策部会  
クロイツフェルトーヤコブ病等委員会 議事次第  

平成18年2月8日（水）  
15：00 ～17：00  

経済産業省別館827号会議室  

（1）平成17年度クロイツフェルト・ヤコブ病等に関する疫学調査の調査結果およ  

び解析結果について   

（2）変異型クロイツフェルト・ヤコブ病の発生数について   

（3）クロイツフェルト・ヤコブ病発症以前の脳外科手術について   

（4）その他   

3 閉 会   

（添付資料）  

資料1  特定疾患治療研究事業による臨床調査個人票をもとにしたクロイツ  

フェルト・ヤコブ病のサーベイランス結果  

資料2  変異型クロイツフェルト・ヤコブ病の発生数（累計）   

資料3   クロイツフェルトtヤコブ病発症以前の脳外科手術について   

資料4  クロイツフェルト・ヤコブ病二次感染の危険に対する今後の主な対応   

資料5  感染症発生動向調査を用いたプリオン病の調査   

参考1  クロイツフェルト・ヤコブ病リスク保有者への対応例   

参考2   クロイツフェルト・ヤコブ病リスク保有者に関する医療機関の当面の  

対応について（案）   

参考3  平成18年度新規予算案（CJDサーベイランス体制の強化）   

机上資料 クロイツフェルト・ヤコブ病感染予防ガイドライン   

机上資料 クロイツフェルト・ヤコブ病診療マニュアル〔改訂版〕   



平成18年2月 8日  

特定疾患治療研究事業による臨床調査個人票をもとにした  

クロイツフェルト・ヤコブ病のサーベイランス結果  

厚生労働科学研究費補助金・難治性疾患克服研究事業  

「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する調査研究班」  

【方 法】   

特定疾患治療研究事業申請の際に臨床調査個人票を添付することになっているが、平  

成11年度より、本人の同意（不可能な場合には家族の同意）が得られたプリオン病罷患  

の受給者の臨床調査個人票は厚生労働科学研究費補助金・難治性疾患克服研究事業「プ  

リオン病及び遅発性ウイルス感染に関する調査研究班」（以下、「研究班」という。）  

に送付され、プリオン病および遅発性ウイルス感染症の研究に活用されることとなった。  

研究班ではクロイツフェルト・ヤコブ病サーベイランス委員会を設置し、その中で全国  

を10ブロックに分けて神経内科、精神科などの専門医をサーベイランス委員として配置  

し、さらに各都道府県の神経難病専門医の脇力を得て、臨床調査個人票で情報が得られ  

た患者について訪問調査を行っている。また、「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」（感染症法）に基づいて届け出られた症例についても全例調査対  

象とするように調整中である。以前は感染症法に基づいて届け出られた者のうち、（1）  

50歳未満の者、（2）変異型クロイツフェルト・ヤコブ病として届け出られた者、（3）  

医原性の感染による者、については同様の調査が行われれている。また、調査を行うう  

ちにサーベイランス委員や神経難病専門医が察知した症例についても同様に調査してい  

る。 なお、以上の調査はいずれも患者（あるいは家族）の同意が得られた場合にのみ実  

施している。   

サーベイランス委員は定期的に開催される研究班のサーベイランス委員会（以下、「サ  

ーベイランス委員会」という）で訪問調査結果を報告し、委員会ではこの報告をもとに  

個々の患者について、診断の確実性、原因［孤発例・家族性・硬膜移植例など］などの  

評価を行っている。さらに以上のような手続きを経て登録された患者について、死亡例  

を除いて定期的に受診医療機関に調査票を送付し、その後の状況を追跡している。   

今回のクロイツフェルト・ヤコブ病等委員会（以下、「委員会」という。）では、こ  

れまで登録されてきたデータに加え、平成17年9月22日に開催されたサーベイランス委  

員会で検討された結果、さらに追跡調査の結果を加えた現状を報告する。   



【結 果】  

1．平成11年4月1日から平成17年8月末日までに研究班事務局では臨床調査個人票や本   

サーベイランスを進めていく中で判明してきた995件（重複例を含む）の情報を得てい   

る。このうち平成17年9月22日現在までに合計691人がプリオン病としてサーベイラン   

ス委員会で認められ、登録されている。  

2．表1に登録患者の性・発病年の分布を示す。発病年は、登録例全員では2001年が11   

3例で最も多い。2000年以降はいまだに人口動態統計によるクロイツフェルト・ヤコブ   

病の死亡数（1999年：112人、2000年：113人、2001年：123人、2002年：134人、2003   

年：142人）との帝離があるため、今後登録患者数が増える可能性はある。表2に人口   

あたりの患者数を性・年齢別に示す。男女とも70歳代で人口あたり・の患者数が最も多   

かった。40～70歳代で女の人口あたりの患者数が男に比べて多い傾向が観察された。   

なおこの数値は報告患者数を人口で除したものであり、年間の雁患率とは異なる。  

3．表3に発病時の年齢分布を病態別に示す。全登録症例691例のうち孤発性クロイツ   

フェルト・ヤコブ病（以下、「SCJD」という。）が540例（78％）、感染性クロイツフ   

ェルト・ヤコブ病は1例の変異型クロイツフェルトヤコブ病（vcJD）を除いてすべて   

硬膜移植歴を有し（以下、「dCJD」という。）56例（8％）である。遺伝性プリオン   

病のうち家族性クロイツフェルト・ヤコブ病（以下、「fCJD」という。）が64例（9％、   

このうち59例はプリオン蛋白遺伝子の変異が確認されている。4例は家族で変異が観   

察されているが本人は未検索、1例は変異を認めていないがクロイツフェルト・ヤコ   

ブ病の家族歴を有する症例である）、ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー   

病（以下、「GSS」という。）が25例（4％）、致死性家族性不眠症（以下、「FFI」と   

いう。）が2例であった。またCJDは確定しているもののプリオン蛋白遺伝子検索中で   

分類未定例が3例存在する。全患者で見ると60歳代の患者が最も多く、発病時の平均   

年齢も65．1歳であった。dCJD及びGSSでは発病年齢が低い傾向が見られた。  

プリオン病の病態別に主要症状・所見の出現頻度を表4に、発病から症状出現まで   

の期間を表5に示す。  

4．プリオン蛋白遺伝子検索は421例で実施されており、このうち14例を除く408例で結   

果が判明していた。408例のうちプリオン蛋白遺伝子の変異を認めたのは89例で、その   

内訳はコドン102が21例、同105が3例、同178が3例（fCJDが1例、FFIが2例）、同180が   

24例、同200が19例、同208が1例、同232が10例、180＋232が1例、insertionが3例、詳   

細不詳が4例であった。なお、既に死亡した本人のプリオン蛋白遺伝子の検索は行われ   

ていないが、家族で異常が認められているために診断がついた症例などもあり、ここ   

の結果と表2は必ずしも一致していない。また、SCJDとされている症例の中にはプリ   

オン蛋白遺伝子検索が行われていない者もいる。  

研究班では、遺伝子変異に関する情報が得られた場合、患者及びその家族に対して   

不利益をもたらすことを理由に告知を留めることは、医療行為を介して伝播させるこ   



とにつながりかねず、むしろ、積極的にその遺伝子変異の持つ意味について説明を行  

うこととしている。告知については、基本的には主治医が行うことを原則としている  

が、必要に応じてサーベイランス委員会も協力している。  

5．追跡調査を含めて既に498人の死亡が確認されている。このうち死亡年月日が確認で   

きた者が483人いる。プリオン病の病態別に発病から死亡までの期間の分布を表6に示   

した。CJDは全期間の平均が1年強だがdCJDではやや長い傾向が観察された。GSSは長   

期にわたる経過を示す者の割合が高かった。  

コドン129がメチオニンホモ例のsCJD（153例）について、年齢別に発病から死亡ま   

での期間を観察し、表7に示した。平均を見ると30歳代は除いて高齢群ほど発病から   

死亡までの期間が短い傾向が観察された。  

6．診断は表8に示すとおりである。また病態別剖検率は表9に示すとおりで、全体で   

は23％であるが、dCJDやfCJDでは剖検率がやや高い傾向が観察された。なお、剖検さ   

れているが、まだその結果が判明していない者がおり、このような症例に対しては情   

報収集を続けており、今後診断の確実度が上がることが期待される。  

7．これまでに本サーベイランスで登録された硬膜移植歴を有するCJD症例（dCJD）は   

表3に示すように合計56名である。この他に既にサーベイランスで登録されていてそ   

の後の調査により硬膜移植歴が判明した者、過去に全国調査や類縁疾患調査で報告さ   

れ、その後硬膜移植歴が判明した者を含め、合計117例が登録されている。硬膜移植を   

受けた原因となった病態の分布は表10に示す通りで、脳腫瘍が半分近くを占めてい   
た。表11に示すように多くの患者が硬膜処理方法変更以前に移植を受けた者なので、   

移植からCJD発病までの期間は長期化する傾向にあり、現在の平均は133か月（標準偏   

差：55か月）である。患者の発病年の分布を図1に、移植から発病までの期間の分布   

を図2に示す。なお、硬膜の処理法変更後に移植を受けた患者については、旧処理法   

の硬膜が使用されたことが判明している1993年の移植例を除き、処理法変更以前の硬   

膜使用なのか変更後の硬膜使用なのかは判明していない。現在までに把握されている   

移植から発病までの最長例は1978年に移植し、275月［約23年］後の2001年に発病した   

症例であり、前述の通り現在登録されている症例の中で硬膜移植の存在を再確認中の   

者もおり、1980年代の硬膜で特にリスクが高かったとすれば、今後もdCJDが新たに明   

らかになる可能性は高い。また、この他に硬膜移植の可能性がある症例が7例あり、現   

在情報収集中である。なお、研究班では、硬膜移植歴が明らかになった場合、その内   

容について主治医から家族に説明するように依頼しており、平成17年10月19日現在、   

確認されたすべての症例で主治医（あるいは医療機関）から患者（あるいは家族）へ   

「硬膜移植歴を有するクロイツフェルト・ヤコブ病である」ことが説明されているこ   

とが確認されている。  

以 上   

















クロイツフェルト・ヤコブ病診断以前の脳外科手術について  

1 現状   

脳神経外科手術を行った患者が、後にCJDと診断された場合、脳神経外科   

手術の器具を介した医源性CJD感染の危険が指摘されている。   

我が国において、既に一昨年報告例があり、同じ手術器具を使用した他の   

患者（リスク保有者）に対して献血などを行わないように告知等を行ったと   

ころである。また、通知を発出し、都道府県、関係団体等に対し適切な消毒   

方法の周知・徹底を図ってきたところである。   

今回、このような事例が更に2例発生したため、クロイツフェルト・ヤコ   

ブ病サーベイランス委員会の意見等をふまえ、当該医療機関に対してリスク   

保有者に対して告知等を行うよう指導を行った。   

なお、英国CJDインシデントパネルにおいては、通常の消毒法が取られて   

いる場合は、手術器具に付着したプリオンの病原性が約10回の通常の消毒に   

て除去されるとのことから、CJD患者の手術後同一器具使用の最初の10名を  

リスク保有者として記録し、必要に応じて告知等の対象としており、これを   

参考として対応を行った。   

2 医療機関への対応（参考1）  

1）2例目  

CJDと後に診断された患者への手術後、23名の者に対して同一器具に  

よる手術が実施された。このうち最初の10名をリスク保有者と考え、平  

成17年12月24日に病院に対して告知を実施するよう指導した。また、  

リスク保有者とは考えない残りの13名についても、カルテの保存を指導  

した。  

2）3例目  

CJD と後に診断された同一患者への手術が2回行われており、それぞ  

れ4名、8名の者に対して同一器具による手術が実施された。合わせて  

12名全員をリスク保有者と考え、平成18年1月6日に病院に対して告  

知を実施するよう指導した。   

（※）各事例  

同一手術器具使用者数  告知者数   

1例目   11名   11名   

2例目   23名   10名   

3例目   12名（8名＋4名）   12名  



平成18年2月8日  

厚生労働省健康局疾病対策課  

クロイツフエル寸・ヤコブ病二次感染の危険に対する今後の主な対応  

1．関係団体への通知  

日本医師会、脳神経外科学会などの関係団体、関係機関、関係課等へ通知   

を発出し、適切な消毒方法について、よリー層の周知・徹底を図る。   

2．感染予防ガイドラインの見直し   

難治性疾患克服研究事業「プリオン病及び遅発性ウイルス感染症に関する   

調査研究班」（班長：水津英洋）において、二次感染への対応を含め、平成  

18年度に診療ガイドラインの見直しを行う。   

3．事例が発生した医療機関への当面の対応について（参考2）   

4．二次感染の危険に関する検討会の設置   

平成18年度、二次感染の危険に関する対策を検討する検討会を設置し、   
二次感染対策について意見のとりまとめを行う。   


















