
確実例 ほぼ確実例 疑い例 合計

7.診断分萎

sCJD 90く1り

dCJD 29く 42 I

fCJD 21く16 I

GSS lく 3 I

FF1 3

660く 81 I

27く 39 1

105く 81 1

31く 94 1

61く 8 1 811く100 1

13く19 1 69く100 1

3く 2I 129く1001

1く 3J 33く1001

未確定の者は除外している
括弧内は%く四捨五入の関係で合計は100%にならないこともある1

scJDニ孤発性クロイツフ工ルトヤコブ病
dCJDこ硬膜移植歴を有するクロイツフエルトヤコブ病
fCJDニ家族性クロイツフ工ルトヤコブ病
GSSこゲルストマン.ストロイスラー.シヤインカー病
FFlこ致死性家族性不眠症

sCJD, dCJD
確実例.. 特徴的な病理所見またはり工スタンブロツト法や免疫染色法でで脳に異常プリオ

ン蛋白を検出.
ほぼ確実例こ病理所見がない症例で,進行性痴呆を示し,脳波でPSDを認める.更に,ミオクE

-ヌス.錐体路ノ錐体外路障害,小脳症状ノ視覚異常.無動.無言状態のうち2コ
目以上示す.

疑い例こ ほぼ確実例と同じ臨床症状を示すが, psDを欠く.

fCDJ, GSS, FFt

確実例 特徴的な病埋所見またはウェスタンブロツト法や免疫染色法でで脳に異常プリオ
ン蛋白を検出し,プリオン蛋白遺伝子変異を有する.

ほぼ確実例こ病理所見はないが,プリオン蛋白遺伝子変異を認めl臨床所見が矛盾しない.
疑い例 病理所見がなく,プリオン蛋自遺伝子変異も証明されていないが,遺伝性プリオン

病を示唆する臨床所見と家族歴がある.


