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註 :演 題 3)ヒ ト パ ル ボ ウ イ ル ス に よる 造 血 障 害 ,ぱ 都 合 に よ り 小池 正 氏 講演 ,高 橋益 広氏 執筆と な った (司 会 )。

司 会 今 回 の シ ン ポジ ウ ム・テ ーマ ぱ 各科 領 域 に お

け る ウ イ ル ス病 学 の 進歩 "と い う こと で ,主 と し て 臨 床

の現 場 で ウ イル ス病 に 取 り 組 ん でい ら っ し ゃ る先 生 方 に

演 者 に なっ て い た だ きま し た。森 先 生 に は中 枢 神 経 系 ,

松 山 先 生 に は 呼 吸 器 系 ,小 池先 生 には 造 血系 ,小 方 先 生

には 消 化 器 系 ,久 保 田先 生 に は 周産 期 ,そ れぞ れ の ウ イ

ル ス感 染 症 に つ い て お話 い た だ き ま す .演 者の 方 々に は

自 前 の デ ータ につ い て お話 い た だ く わけ で ,本 学 関 係 者

に より ,こ の よ うな 形 で シ ン ポ ジ ウ ムが 組 め ます こ と を

大 変 心 強 く思 っ て お り ます .で は 早 速 ,第 一 席 ,森 先 生

か ら お 願 い 致 し ます .

1)ク ロ イツ フ ェ ルト ・ヤ コ ブ 病

(そ の 研 究 に 関 す る 最 近 の 動 向 ,お よ び 新 潟 県 に

おけ る 疫 学 ・臨 床 像 に つ い て )

新潟大学脳研究所神 経内 科 森 茂

The Epidemiological and Clinical Studies of Creutzfeldt-Jakob

Disease in Niigata Prefecture

Shigeru MORI
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Incidence of Creutzfeldt-Jakob disease was surveyed in Niigata Prefecture, where a
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totillof 13Cases we re recogn iYJed during thp 25 yearsofM ay 1965 t･oMay 1990.

Ninecasesweredi agn osedcli nicopathol(.)gically壬Ind4casesclinically. Incidencebysex

was 3 males and 10 femal es, an(1age of o nsetr王tnged from 25 to 81 yearsold.

[)uring the surveyla nceof 25 years,t-hpincidencew之IS Illarkpdlyhighinthe recent 4

＼t.liト l!LJ .qト 19州 . _･:＼l :こt II..-1 ､ 卜‥･;.L ･･･∴･いIj､＼小 I.I.:トバ iH 1/･･t ド!こ:I L二L .t･/.ll･ 1.i

(19(.;5-19851. When based on the popul llti()nof 2.469 millioninNiigataPrefer･ture

＼J･･･!二1. ;.卜､､.:∴こ:････････t.: : I..t z､ご:11･‥･j･･:‖ミ･.L･t.･､川It(h {.I･=一･.･ll.･･･､ .-∴ !:Llミ:こ./…it･ilけ

Lme1-1n 1.921rHer millio n,eflCh. Thisrecenthigh iIICidence may dppL,nd p art ､ly()n in-

crpこISing intt,rELSt()fphysiciansint′hediseafP and pとIrt･ly()I-とl(lvancing(1i Elgn()St､ieswith

(lT ヱIn(1九･.lRl.that capable ofruling out･alike (1iseilSeS manift,S ting similarclinical

symptoms tJlltdistinct tissuealterations. Forth(Igeogr;1Phiel11rlist.Tit-1ltion ofthe

dise之IS t.I,Shit.一之山ICity,(,iI()eattowninthenortheastarpE10fNii即Ita I-refpctur p,pr( )ved

a h()tspot.wherp 3 CこlSeSWereCOnfirmed in less thとIn 3 yearsofi)e(.pmher 1986 t･()

June 1989; however.nt,ithcrfElmiliar n()retiologicalcorrplati()n ＼柑S round l1TnOng

these eases ,I-1一()ugh ()necase,(,i251- year-Oldpatient,wassusl_)P(,t･PdtoI)(1ぐtll】SP(iI)y a
contarnillとIte(idllra mllttPr. IToria tr()genieConcerntothe(liseこIS P.3(Jl】t()fthet､(.)tヱ11

13caseshadthepE-lSthistoryofn eu rosurgicaloper ation.

い･･､ヽ ･いr卜.(･･.Lこ:･L.‥･･･k.･! ･- い ･I ､､ ･･ ･･､:-r ミ････ (.L･･.: .･･.･･･:.･･･;･､

は じ め に

(~二rt､ut/rt､IdHこIkoh 病 し(tJけ11は.進行性(/')痴呆キ ‡:.

症状L十巨:),i-.トハ致 命的左脳症でL町:,.病理組織学的

には,通常のや車レス性髄衆燦を示きず,いわゆる変性

陳を示す.ti/)tl､他叫町と寸土■'･･L･ソ′＼十､･一一病左上'日工

適って,髄動物-の伝播が可能で,伝播された動物で明

らかに感染力価(')L昇かlJLt､,ノいる.こLT)点で.病理組織

学的には変性疾患だが.これT!:引き起こしていろのは伝

播性病原体なのである.そのため,本病原体の本態に-)

いてはイく明知軒が多いか.･LrI(JL∴く学.あるt､は中枢神

経感染症の領域で記載されて来ている.私達も患者脳よ

i)CJ D 病原体の小動物への伝播に成功 L.長年研究を

続けてきたいー2､

本シソポジウムでは,CJ D 病原体の研究に関する牽

近の動向,そして新潟県における CJr )の疫学 ･臨妹像

について述べる.

〔CJ D病原体の研究に関する最近の動向〕

年前をこ番いたが )4),その後も新たな情報が付け加わっ

上.結論かIL-.∵∴～寸【. トビ･-,′′てある Pruトiner∴(Tl

プリオソ仮説は,練等の分子生物学的手法によって,柄

的プ リオン蛋白が確かに,これらの疾患の発症病理をこ深

くかかわっていることが明らかとなり,古顔的ウイルス

学者の病原体特異的な核酸存在説 くウイルスあるいはウ

イロイド輝似説)を葬ろうとしているかをこみえる.だが,

緩着がついたわけではない.プuオン蛋良を二1- ドする

遺伝子でのアミノ酸置換が,疾患発症の潜伏期の長短と

柏関するという純系マウスでの実験5),類縁疾患である

白を:i-ドする遺伝子に正常人にみられぬアミノ酸置換

が共通 してみられるという報哲郎,-ムスタ- ･プリオ

-ふ見タ…馴化スクレピー病原体を接穂すると,病的-

∴-L'1-1･イE･)+i,蛋白か産生され J＼ム､く'1--に接 穂

した時と同様の短潜伏期となったという報告7)は,確

かに異常プリオン蛋白が本症において,塵要な役割を演

し､'てし､(トニLl-_を示した.そして,Prusiner (･L 全世界

で100 万人をこ1人という稀な有病率を有する cm は号

プリオン蛋白をコ- ドする遺伝子の突然変異によるとい
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う仮説に到達 している,だが,陽性デ-タがないため旗

色が惑いが,ウイルス説予ウイUイド類似説による反論

鮎続いているのが現状である.いくつか の 偶発的事例を

除いて.りl)ハ LJ_卜問ハ水平椿染は, 疫 学的にLUf,((lil

的である軌 叛縁疾患である羊のスクレピー--や最近注目

されている牛の海綿状脳症8)での経 口による水平感染

の事実は,感染症としての性格を浮きぼりにさせ,ヒト

でも汚染食品からの感染の可能性を秘めており,その防

止対策はないがしろをこぼ出来ない.

新潟県 における (i.ID の疫学

新潟大学医学部に神経内科が開設された 1965 年 5 月

から,1990 年 5 月までの25 年間で,大学神経内科および

関連病院で,臨床病理学的あるいは臨床的に C3D と確

診された症例は,ユ3例であった (表 1).死亡例 10 例中

9例が剖検され,病理学的にも CJ D と診断された.剖

検出来なかった 旦例は,臨床的に典型的な症例で,残 り

の3例は生存中である. CJ D の発症状況をみると (図

五),1986 年以前は,2且年間をこたった 4 例と収集症例数が

少ないのに対 して,それ以降は,4 年間に 9例と著明に

増えている.1986年-且9約年の4年間におけるや最小年

問発病率ご上 付 !州1I)'､l!1日.い.I/llト 1∴21 日;-lJJ(1.9日

であ り,殿中期間有病率は,Åijl 榊万当り,0.8トノ2 .43

(平均 1, 92)であった (豪 2). 日本での 1975 年から3

1日廿でLr 沌主小年間発病率沃 J､L】100 Jj､牛).0.1ニト 0.19.

最小期間有病率は,人口 100 万当り,0.25.-0.45 であっ

た9)から, これと史転校すると,新潟県での最近の C3D

の最小年間発病率および最小期間有病率は高値であった.

8旦1

脳 CT や MR王による画像診断の出現,瞥及により,

悪性鹿慶や脳血管障害,そ殿他の疾患が容易に除外され

うるようになったこと,CJ持 病に対する医師側の関心

や知識が深まったことなどが,以前極めて少なく,最近

経験例が増えている主な理由と考えられる.

新潟県におけるCJ D の地理的分布をみると,北から

南まで散在 して分布 している.ただ,新発田市で3例 と

多いが, 3 着間には意味のある関連性は認められていな

い.血縁関係はなかった.新潟県では,Gerstmamn-

St ra遠sier 症恢群例は見つかっていない.新発田市で

の 3症例車1例は, 1 年10ケ月前に von Hi別派 トLimdau

病の脳外科手術を受けており,凍結硬膜の移植を施行さ

れており, しかも25才と極めて若年発症であることから,

汚染硬膜による伝播の吋能性がある,脳外科手術の既往

のある症例は,他に 2 例ある. 1例は,C jD 発症 5 ケ

月前に三叉神経痛の手術,亀)う 1例は, 7 年 3 ケ月前に

クモ男真下出血の手術を受けている.

Cj D 症例が)内訳 (泰 3) をみると,女性例が多いが,

-磯 的には男女差のない疾患とされる.最低発症年令は,

25才,最高発症年令は81才であったかき文献的には前者

闘 ま,且7才, 後者には83才の報告がある.通常は中年発

症の疾患である.予後の悪い疾患で全例短期間で死亡 し

ており,曜病期間の最短は,50日,最最は 2年10 ケ月で

あった.無謬無動の状態になる蜜での期間は,発症後10

遇から, 9 ケ月で, 3 ケ月前後が 1番多かった.短期間

で死亡 した 2例を除いて,脳塵麓は 700-920 宮と著滅

していた.

診断は,急速に進行する痴呆,精神症状や小脇症状に,

蓑 l 宰相3畑･こおける Creutzfeldt-Jakoh病

No. 姓 名 年 含.性 職 業 住 所 発症朋 匡死亡年月 椎病期間

1 M.王. 33 F 教 師 見 附 市 74.11 '77.2 こい十3月

2 T.F. 58 F 事務員 東京(太潟町) '78,11 '80.9 1年 11月

3 T.T. 38 F 主 婦 朝 日 付 '79. 1 '8 1.ll 2 守一0月

4 S.M. 58 M 会社員 長 岡 市 'Bil.12 '拝5. 2 50 卜j

5 F.H. 62 F 無 職 中 郷 村 '86.11 1相. 1 2咋 3月

6 M.M. 25 F 会社昌 新 発 闇 市 '86.骨 '88.7 1年 7月

7 M.Y. 61 F 保険の外交員 新 発 日 直 '87.2 '89. 1 2斗

8 Y,S , 75 M 運虹手 十 川 村 '87.10 ー糊.12 1 年 2月

9 梓 . 55 F 肉の小売り業 三 条 市 十87.12 '88. 3 jrn2 OH

1 0 H.H . 8l M 無 職 什 和 = 町 ナ88.8 †89.10 1年 2月

ll S.W. GO F 主 婦 上 越 市

12 M . 卜 69 ド 野 菜等の店屋 新 発 闇 市
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図 1 新潟県における CtED の発塗状況

番号は症轡j番等
実線は発症時から死亡時までの曜病期間

点線は生存中を示す

図 2 新潟県における CJT )の地fl州JJ/Ji(TJ

番号は症例番号
●印:発症時tTM洞11'･
(●岬 :郷里を小し.発症時の職場はLI,]<外

8-
9- -
10-

11日~~~
12 - - - -

13----

'85 '86 '87 '88 鳩9

新患発 塗 数 0 2 3 息 3

殿 中 年間発病率し人 目 lOO力当中00.ホ1 i.21 0.10 1.21
患 者 数旦 2 5 G 6

最 小 期 問 直情率ぐ人 LtlOt)万当申O.40 0 ,81鳥 .01 2..lil 2.43

'臼(ト '89(47=吊)

く 霊;33 ご話芸芸慧芸 豊:三豊器芸毛 呂冒こ書芸

表 3 CJI )症伸'lrJ｣訳

LEI)軒別 :I)川二3例.互性10例

(5 例1.70-79 才 (1例l,80 1-日 卜Ll例l

(C)診療病院 :大学病院 (6伊鵜 大学外病院 (7例)

((1) 碑病糾問 :6 ケ=111再し2例l.6 ケ)1-1 隼1:i

内(2例).1号-1;I:-半1､丹｣(2例),lIUIp-･-

半-3 り:-ll内tl桝＼

トし1例~1.goo-1,OOOgr Ll卜し2例).1,100-

1,200gr 以 卜(lf町 .1.400gr-1.500gr 以 卜
(1fgu)



各科領域におけるウイルス痛撃の進歩

ミす'/t7---1スが付け加わi),脳波で peri()diesynellr-

0110uSdischarge(PSD) が認めLL〕れ 脳 CTや M_tモl
などで,悪性塵虜やヘルペス脳炎,鼻薬性白質脳症など

C'')他疾患か否定されると,臨床的に CJl)のr】J能性か大

となる. だが, ことに病初期における診断は困難で,

CJ D と診断される前には,かぜ,心身症, うつ病,側

頭葉てんかん,ウイルス性脳炎によるてんかん患横根懸,

脳梗塞,脊髄小脳変性症,小脳腺癌などと診断されてい

た. CJD 13 症例の初発症状 日 症例あたり 1-2 項目)

を集計すると,① めまい9頭墓感,疲労感の非特異的
疲状よ,② 眼症状 (物がぼやける,ゆがんで見える,

擾視,眼槍をあげにくい)が各々嶺症例,③ ふらつき

歩行が 3症例,㊨ 動作緩慢,意欲低下と ⑤ 痴呆が各々

2症例,その機構押症状,失認,下腹部が焼けるような

感 し＼ rhoreo-Llthetosis か各々1症例LT)順でLJか .,た.

脳波での PSD は,息3例全例で認められ 補助診断

上盤要であったが,病初期をこぼあられず,PSD 出現前

Ln診断は難 しい.脳 CT,MRI でも病初期は著変を認

めず,早期診断には有周ではないが,通常,無動無言の

状態になってからの脳萎縮の進行は速い.MRⅠは 4 例

で施行されたが,そのうち 1例では,著明な良質病変が

認められた.髄液検査は多くは異常を認めないが,症例

3 では病初期に蛋白 71mg.Lll(1g(/,0019.70/i目 上すて

に高値であったが, その後 225mg/dl(王宮G%22.2%)

とさらに上昇 した.症例 6 の蛋白も 200mg//d日 通G%

H.3%) と高値であったが,YonHippelLinぬu 病の

合併例なので,それによる影響もあったと思われる.

稿を終えるにあたり,症例の主治医であった大学

神経内科の渚発生に深謝するとともに,餐重な症例

を診察させていただいたり,カ.ルテを見させていた

だいた,若林允甫発艶 福原宿義先盤 巻測隆菜先

生 (国療犀潟病院),審問義牽先生 (佐渡給食病院),

村上直入発生 (ガリーilH/タ山新渇病院),川瀬康裕

先生 (三桑三之藍町病院),永井博子先生 (水原郷病

院),鈴木昭治先生 (信楽園病院),川 上明男先生

(下越病院)をこ深謝致 します.

付記) シンポジウム後, 4 症例が判明 したので,

それらを加えて考察をしたQ
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司会 と.I)も有難うこざいました.大変興味ある病気

のお話で,この実験系が 1判 こぼ老化の動物モデルと解

されること,今 lつには起田原が infeetious であると

いう点に大きい問題を含んでおります.ご質問があるか

と思いますが,後刻まとめて時間をとることをこ致 しまし

て次の演息 松LU先生iこ続けていただきます.･インフ′し

･r-ンザウイ′Lpスの抗原変異一一多核白血球の役割-.こか

はけ L先生,大阪市環境科学研の万との共同研究であi･)

ます.お願い致 します.




