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秋田県でみられた
Creutzfeldt-Jakob病

Creutzfeldt-Jakob diseases in Akita

秋田県立脳血管研究センター・病理

はじめに
ここ数年，秋田県の臨床医（神経内科医あるい
は神経放射線科医）の集会で，県内では
Creutzfeldt-Jakob病（以下CJD）の頻度が高い印象
との話があった。これは剖検例の結果ではなく臨
床的にあるいは放射線学的に CJDが最も疑われ
るとした症例（6）についてであって，それら症
例について追跡調査や転帰について検索したも
のではなかった。
厚生労働省の難治性疾患克服研究事業の中に
プリオン病および遅発性ウィルス感染に関する
調査研究班が組織されている（3）。この班研究の
中でプリオン病に関するサーベイランス委員会
が活動し，秋田県ではCJDの発生頻度がやや高い
傾向があるとする委員の意見もある。
一方，感染性 CJDや遺伝子異常を伴う家族性

CJDよりも頻度の高い弧発性CJD（sCJD）は，現
在ではプリオン蛋白遺伝子の正常多型および異
常プリオン蛋白質のタイプイングから6種類に分
類され（4），従来のsCJDの臨床的分類とは必ずし
も対応していない（6）。従って，従来の古典型
CJDの診断基準はMet/MetのtypeⅠ(MMⅠ）に対し
てあてはまり，その他のタイプについては今後の
診断基準作成も必要となってくる。
こうした状況を踏まえ，本研究では秋田県の剖
検例について過去に遡って調査し，倫理的および
社会的配慮を行いながら病理組織学的解析，遺伝

子解析およびウェスタン・ブロット（WB）によ
るプリオン蛋白のタイプイングを行った。

材料と方法
CJD症例は，日本病理学会刊行の日本剖検輯報
に登録されている県内の病院からの症例および
県内の病院に保存されている症例で，著者が光顕
標本を観察し，海綿状変化，神経細胞脱落，グリ
オーシスの程度および分布から CJDの特徴を示
し病理診断が可能であった症例は24例であった。
このうち1例は他県の在住で，秋田県内の病院で
死亡された症例のため，本研究から除外し，23例
を対象とした。各症例について，臨床所見，検査
所見，プリオン蛋白遺伝子の正常多型，プリオン
蛋白質のタイピング（この両者は東北大北本教授
による），病理所見，およびプリオン免疫染色所
見について検討した（表1）。

結果
症例は男性16名，女性7名，年齢は48歳から79
歳（平均67.1歳）であった。臨床経過は2月15日
から5年で平均1年8ヵ月であった。

23例は1982年から2005年（24年間）に剖検され
た。2004年6月まで23年間の秋田県の人口の平均
は 121.7万人であったので，これを 1年間の人口
100万人当りに換算すると0.79人であった（表2）。
各症例の現住所は4市10町に渡っていた。このう
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ち人口の多い上位2市では24年間にそれぞれ9例
および2例で，1年間の人口100万人当りに換算す
ると1.22人および1.49人であった。残りの2市と10
町では24年間にそれぞれ1例が剖検された。この
市町における同様の換算では 0.93から 6.48人で
あった。これらの町を含む郡単位でみると，l郡
つまりE郡が人口 100万人当り 1年に 2.90人であ
り，その他の郡では1.55人以下であった。

23例の中で，剖検時の凍結組織が保存されてい
ないあるいは行方不明等で，遺伝子およびプリオ
ン蛋白の検索不可能が11例あった。この中には手
術時に人工硬膜が使用された既往があって CJD
を発症した1症例，臨床検査でPSDを認めない症
例が2例（これらはいずれもシナップス（S）型の
プリオン沈着を認めた）が含まれている以外は，
臨床所見と，病理組織標本から sCJDと考えられ

表 1　症例の概要
症例
番号 年齢 性 初発症状 ミオク

ローヌス PSD コドン
129

プリオン
蛋白質型

臨床
経過

脳重
（g） 病理組織所見 プリオン

免疫染色
1 74 男 幻覚，シビレ ＋ ＋ MM Ⅰ+（Ⅱ） 4m 1,100 CMに古い病変；大脳に Sp；小脳病変（－） S+P

2 72 女 左違和感，
フラツキ ＋ ＋ MM Ⅰ 2y 670 大脳・小脳皮質，BG，視床の高度変性 S

3 73 男 右手脱力，
振戦 ＋ － V1801 Ⅱ ** 9m 1,150 大脳皮質に高度の Sp; 

BGと DMは中等度変性；小脳変性（－） S

4 58 男 発動性低下 － － MM Ⅱ 1y6m 1,250 DMと Oliveに変性 ,大脳皮質に Sp；
小脳皮質変性（－）

S

5 70 男 フラツキ，
痴呆 － － VV Ⅱ 8m 1,160 大脳・小脳皮質の Spと変性；

BGの変性；視床は軽度変性 S+P

6 69 男 痴呆 ＋ ＋ MM Ⅰ 1y3m 1,120 大脳・小脳皮質の高度変性；視床変性（－） S

7 76 女 フラツキ － － VV Ⅱ 1y 1,270 大脳・小脳皮質の Spと変性；
BGと視床の中等度変性 S+P

8 74 男 運動拙劣 ＋ ＋ MM Ⅰ 4m15d 1,300 大脳・小脳皮質の Spと変性；
BGと視床の変性 S

9 57 女 集中力低下 ＋ ＋ ／ ／ 5y 775 大脳・小脳皮質の Spと変性；
白質の高度変性

S

10 79 男 意識障害 ＋ ＋ MM Ⅰ 2m25d 1,200 大脳・小脳皮質・線条体，DMの Spと
軽い変性

S

11 65 男 動作緩慢 n.r. ＋ ／ ／ 1y9m 1,000 大脳・小脳皮質の Spと高度変性；
線条体，視床の変性

S

12 67 女 痴呆 n.r. ＋ (Dural
／

CJD) 
／ 5y 770 大脳皮質，線条体の高度変性；小脳皮質に軽度 Sp

大小の
P

13 78 男 痴呆 ＋ ＋ MM Ⅰ 4m 1,200 大脳・小脳皮質の Spと変性；
BGと DMにも Sp

S

14 55 女 痴呆 ＋ ＋ ／ ／ 1y9m 785 大脳・小脳皮質・BG・視床の高度変性 陰性

15 70 男 右手振戦 － ? ＋ MM Ⅰ 1y9m **500 大脳・小脳皮質の高度変性；線条体・DMの中等度変性 陰性

16 59 女 右上肢シビ
レ ＋ － ／ ／ 8m 1,025 大脳・小脳皮質，BG・DM・Oliveの高

度変性
S

17 71 男 足のシビレ － － ／ ／ 3y ***300 大脳・小脳皮質，BGの高度変性 S

18 77 女 頭重感 ＋ ＋ MM Ⅰ 2y1m 890 大脳・小脳皮質，白質の高度変性 S

19 48 男 痴呆 ＋ ＋ ／ ／ 6m 1,100 大脳・小脳皮質の Spと中等度変性 ／

20 65 男 左手シビレ ＋ ＋ ／ ／ 2m15d 1,280 大脳皮質の高度の Sp，軽度の変性；
小脳の軽度 Sp ／

21 56 男 めまい ＋ ＋ ／ ／ 2y7m n.r. 大脳・小脳皮質・白質の高度変性 S

22 64 男 フラツキ ＋ ＋ ／ ／ 6m10d 1,140 大脳・小脳，BG，視床の高度変性 陰性
23 67 男 痴呆 ＋ ＋ ／ ／ 9m 1,120 大脳・小脳，BG，視床の高度変性 S

（平均）17.7m

n. r.: not recorded; ／材料なし ; m, month ; d, day ; y, year
* バンドは typeⅡであるが，2糖鎖バンドが出ない ; ** 右半球と小脳 ; *** 左脳半分
CM, Centromedian nucleus; Sp, sponginess, S, synaptic type; P, plaque type; BG, basal ganglia; DM, dorsomedian nucleus
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た。しかし，MMⅠあるいはMVⅠを特定するこ
とは不可能であった。
遺伝子およびプリオン蛋白の解析は 12例につ
いて行われた。この中にはコドン180がMetからIle
への点変異を認める家族性CJDが1例あり，他の
11例は全てsCJDであった。sCJDにはコドン129が
Val/Valでプリオン蛋白がⅡ型（VVⅡ）が2例，Met/
Metで蛋白がⅡ型（MMⅡ）が1例含まれていた。
VVⅡの 2例はいずれも経過中にミオクローヌス
およびPSDは認められなかった（1）。MMⅡの1例
では病変が視床型および皮質型の混合型であっ
たが経過中ミオクローヌスおよび PSDは認めら
れず，小脳皮質病変もみられなかった。
異常プリオンに対する免疫染色では，23例中2
例でパラフィン・ブロックが行方不明，3例でプ
リオン免疫染色が陰性であった。免疫染色陽性で
あった18例についてみると，VVⅡの2例とMMⅠ
の1例がS＋プラック（P）型，硬膜CJDの1例がP
型を示した。それ以外は，いずれもS型であった。

考察
剖検例から見た秋田県のCJDの頻度
1982から2005年までの24年間に県内に現住所
を持つCJDの剖検例が23例存在した。この数値は
人口100万人／年に換算すると0.79人となり，全
国的発症頻度と同様である（1，3）。これらの症
例を現住所の市町村で分けると，上位2市以外で
は，全例が県南部の症例で，県北部からの症例は
見られなかった。県南部の各町では，現在まで各
1例の剖検であったが，これを郡としてまとめる
と 1つの郡において人口 100万人／年当たり 2.90
人と高値であった。その他の郡では，0.34から1.55
であった。これは県内のCJD発生に地理的要因が
あることを示唆しており，その背景および今後の
動向に注意を払う必要があると考えられた。

CJDの病型の動向
24年間を前半および後半で分けると，前者は9

例，後者は14例であった。同様に，1986から1995
年までの10年間は6例で，1996から2005年までの
10年間は12例であった。こうした調査はアイルラ
ンドでも発表されている（2）。前半10年の6例の

表 2　CJDの頻度

人口（万人，23年間の平均） 24年間の症例数 100万人／年

秋田県 121.7 23 0.79

A市
B市
C市
D市

30.7
5.6
4.5
4.2

9
2
1
1

1.22
1.49
0.93
1.00

E郡
i町
j町
k町
l町
m町
他

7.2
1.6
1.5
1.2
1.0
0.8
1.1

5
1
1
1
1
1
0

2.90
2.64
2.79
3.44
4.35
4.97
0.00

F郡
n町
o町
p町
他

8.1
1.4
0.6
0.7
5.4

3
1
1
1
0

1.55
3.01
6.48
6.33
0.00

G郡
q町
他

4.9
2.0
2.9

1
1
0

0.85
2.05
0.00

H郡
r町
他

12.2
1.2
11.1

1
1
0

0.34
3.57
0.00
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うち，3例でプリオン遺伝子と蛋白の検索が行わ
れ，いづれもMMⅠであった。後半10年の12例で
は，硬膜CJDが1例，家族性CJDが1例，VVⅡが2
例，MMⅡが1例，MMⅠが5例，検索不能例が2例
あった。後半10年に稀な症例が多く含まれている
が，これには診断技術の向上やCJDに対する意識
の向上など各種の要因が関与していると思われ
る。本報告では画像所見は割愛したが，臨床と画
像解析は今後も益々重要で，症例の慎重な追跡
と，病理のみならず遺伝子および蛋白も含めた検
索が重要と考えられた。
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