
財界に抽はぴレCJDの発生状ガ  
厚生労働省血液事業部会運営委員会（2009．12．10）  

変異型Creutzftldt－Jakob病（vcJD）  

の国内外の発生状況  
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8SE★  vCJDt★  

1・UK  184．5糾170（3BT）  

2・l陀血両  1．朗2 4（2UK）  

3・Poduga1 1．朕1 2  

4▲France l．001 25（1UK）  

5．Spain   742   5  

6Swi止血and 464  

7．Ge■¶nany 車け  

8．】bly  142   2  

9．Bdg山m 133  

10Ne仇e118nds85    3  

11．Poland   67  

12▼」apan  36  1（UK）  

13．Czed1  28  

14．S】0Vakia  24  

0thercounlrleSく20   ＃  

BSEMapbyOIE（ⅥわrldOrgani錮Ipnf∝Ani什唱】Hea町  

［1］vCJDの発生状況  

【2】国内におけるプリオン病の発生状況   

◆Nu－一触「ローBS∈ca諾S＝byO忙．updatedinSop．2009  

“NumberofvCJDcaseswiIhorw朴outofficia■publ．catJOn  
（Od．2009）  

＃vCJDinothercount「・eS＝USA（n＝3）．Canada（n＝1），and  
Sa＝djAr8日a（∩＝三1）  

．にお／るJハJム上’、りJJの 寧イい‥、川〃J  フラ叩  
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－S80：叩i個odbo山n00†lal  

榊RIM：mOCh■nk■llyrocov●帽d  
moユー  8ano†humanuさ00†MRM＃ in1992brth●h■adandin 1995brtho叩Ir檜  

8anothumanuも00† S80●iれNov．1989  

・王′唯朋栄  
ざこ・■ざ三 二＿ご＿  Pr印加Ⅲα㌦di父aSerdatedpri皿prOtehh卸側ymO那lon甜sp∝ime舶  

inBHbh：㈹Sedi棚如oppo血爪isliぐ馳my．（CkwkyJP，etatり  
BMJ．2009：3：う8：b1442）   
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10血ニーak匹rm封1＝）nW仙95％00n丘den∝hteⅣakり  
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〟lOヱ78；ヱ，2（占Ob853）  

＊輸血／血液製剤によるvcJD感染兵乱、例が5例ある＝（1）持血例（n＝4）＝伯頒後に賊した患者が  
献血した血液の特血を受け欄が感染（3例は輸血拘輝後にvC∫頭丘、憫は剖検時♯臓にのみ潜伏感動（vCJD  
発症Z例はコドンⅠ29棚1、潜伏感染例はコドンl罰MV）（L机∝136日17．加4；bl血粥4：527，2鋤；1瓜∝t  
j鰍2鵬1・2（郁）・後にvC拍を発症した患者が献血した輸血を受けて5年以上生存した場合の嗟染奉は11％（Ⅵ伏  

S抽g9】・22】・2006）・¢）血液製剤例（n＝l）：vCJDを毎月勤こ発症した蚤著が提供した血難から製通された第V址咽  

手製刑腹1籾年以掛こ任用された血友病患著が最近7哺で死亡（神経症状なし）、剖検にて♯臓にYCJ腰異常  
什Pが見出された（潜伏感染）匝MJ338：♭705，2009）．  

＊＊vUDは英抑：英国における虫垂耶馬模切験礪本1ユβ欄郎  
例の虫垂攫本で粍性（持性率＝刀7′1（氾万）Up瓜k■祖3・731．m）．この瑚虫垂持性例のうち瑚机）NÅ解析可  
艦で、2例とも什Pコドン12¶まVV（JP仙0－201ニ733，2∝沌：B仙332肌8‘，2（髄）．英国に料ナるE挑切除櫨本の解  

、‾ ‾‾▼‾‾｛‾’‾▼， ⅣⅣ‾－ ’l＝tl一  

N▲  0／1（帖  

NA  （I／17  

NA  N人  

〟11247；ヱ釘（∫5－0779） α14ヱ7；○仲山25紀）  

○／l0344；○（01tlユ57）  

0／15708；ひ（Obま53）  

○／14占コ旭川（Ot0252）  

○／‘a007；○（Ob59）  

N▲報dav扇1abl亡・●95％c珊6d亡nC亡i爪teⅣ山也1m血d蝕Iywh印血ln血旭tnr亡1Cds】（伽♪ぬhm虻p椚tC山SSu亡  
Sl爪亡yOf2000tmsLIs（July2（船0一▲ug貼t2002）in机■山也鑓伽gl卸d（includhぎしm山川）8ndi肛l山亡d   

338こb1442，加9）．  

わカ唱㌢にお／プるプ掴＝よる年次死亡率  

7979～2007  

（人口鮒によ朝  

Cねs5臓∂ぬ〃0日32一匹ぬ仙川廟岬血m胞矧氾拍り叩叩  
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Uncla5Si丘dCm  
4c且SeS（0．3％）   Envimnmen亡alIy  

acquired prion 
disea5e  

別ca5郡（6．1％）  

Duramatergraft－  
associa【edCJl二）  

（dCJD）＊  

80cases（6．0％）  ■DoさthbyCJDper  

＊Combindwi也  
P血伽b山enli丘dby  
p化Yi仇ISSUⅣd！hn∝  

SyS【ems，山号汀umkor  
p血imbwl血dCJDis  
13＄inM山 

GenelicphondlSeaSe  
220cases（16．6％）  

Sporadic CJD 
lO19cases（77．0％）  



胤  

獲得性プリオン病  世界にお／プる鰍伽病の発生数  
（Bro、V■letal・胱u℃logy67：3阻ヱ006を改変）  

1．クールー（kuru）  

2．医原性CJD   

硬膜移植   
ヒト下垂体製剤（成長ホルモン／ゴナドトロピン）   

角膜移植   

脳波深部電極   

脳外科手術   

鼻血 いは血‡ （ ＿・】cJr））  
3・変異型CJD（variantCJD；VCJD）  

＊硬膜移樋二  8本138、フランスほ、スペイン柑、ドイツ8、  英国丁、オーストラリア5、他  

＝成長ホルモン＝フランス仰、英国51、米国之6、ニュージーランド6、他  

書■輸血：すべてvCJD。英国。  5例中a例はvOJD発症、  
赤色：わが国で発生しているもの   

朗唱伽叫  
脚イ8葺合の男陛  

（WHO2001   

1990年前半  

2001年王頃一  

之00之・－   

ZOO3．†入II   

ZOO3．11  

之003．1Z入杖  

2004．Z・－   

2004．1Z  

8・細、月以上の病気の経過   
CJレーチン検査は他の疾患が幹外できる  

●  

：●君主欝誓器官打t鮒か  
鳳 A▲初期の精神症状（うつ状嵐不安、九関心、妄想など）   
8，棚性の痩■性感賞症状  
C失翳   

D・ミオクローヌス、た踏練運動、またはジストニア  

E虎臭  
■▲ 
8・MRl上で、両剛の視床枕の高信号域  

Ⅳ・人馬挑生検で異常プリオン曝性  

且罰な度の滞在tあり．  

ヰ神慮状  
Ⅶ甜賞、鰹加L失■  

相法貯伝子：…  
無職性丸首  
館濃：PSD（十）．HRl：SC．Dlこ地  

㌢ス輔・：1発性  

死亡、剖愴．全軸：釣3．5年  

確実例（dd亨一硫○）．  困進行性の神軽精神症状）および特徴的な神経病理学的所見  

ほぼ確実例（町止血血〉  ト川の5項日中用日以上←用人◆l帆または巨M 度し、 
例（卵石dble）；1・Ⅰの5項日和項目以上◆u∧   肋ぶ由mフbッ／・   

Type2B   
（Pardli分類）  

18（2．1％）  

初発症状   




