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３ 研究等の概要 

(1) 研究目的（300文字以内） 

古典的プリオン病では発症から3ヶ月程度で急速に悪化し無動無言に至るために、発症後超早

期での迅速な診断が必須である。これまでの研究により、プリオン病の補助診断法としてMRI

拡散強調画像と髄液バイオマーカー検査の有用性が明らかになった。さらにここ3年間でリポジ

ショニング治験(既存薬であるFK506)を推進したいと考えており、早期診断基準の確立が必要と

されている。その前提で我々は2019年診断基準の有効性の検討により早期診断基準の草案を作

成した。その早期診断基準の有効性を検証するために遺伝性プリオン病の発症リスク保有者の

把握及びその未発症症例の画像検査及び生体材料（血液、尿、髪の毛）を採取し、リスク保有

者の発症に至る経緯を解明し、早期診断基準の感度・特異度を検討し、問題点を明らかにする

ことを本研究の目的とする。 



 (2) 研究デザイン 

  ・侵襲の程度：侵襲あり / 軽微な侵襲（理由）血液採取のため / 侵襲なし 

  ・介入の有無：介入あり / 介入なし 

    ・人体から採取された試料使用の有無：あり / なし 

   ・研究の位置づけ：検証的研究 / 探索的研究 

  ・ランダム化：あり / なし 

  ・既存のデータ・検体のみの使用：はい / いいえ 

４ 研究等の実施施設 

実施施設：単施設 / 多施設（主幹研究機関名：     ） 

<共同研究施設> 

国立精神神経医療研究センター病院、金沢大学医歯薬保健研究域 医学系脳老化・神経病態学、 

福岡大学医学部 神経内科学、山梨大学大学院総合研究部 医学域 神経内科学講座、東

京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 脳神経病態学（神経内科）分野、愛知医科大学 加

齢医科学研究所、岩手医科大学医歯薬総合研究所 超高磁場MRI診断・病態研究部門、横浜市立

大学附属市民総合医療センター 神経内科、国立大学法人新潟大学 脳研究所 生命科学リソー

ス研究センター、国際医療福祉大学 福岡保健医療学部、静岡てんかん・神経医療センター、徳

島大学病院 

５ 研究等実施予定期間
   許可日～西暦 2022年 3月 31日 

（※症例登録期間：2021年 3月 31日）※前方視の場合のみ記載 

６ 症例数（多施設共同研究の場合は，全体症例数及び研究等責任者担当症例数を記載するこ

と。） 

1年間で遺伝性プリオン病及びプリオン病疑い患者・5症例 

７ 研究等における特別な倫理的配慮等について 

本研究はヘルシンキ宣言及び厚生労働省の人を対象とする医学系研究に関する倫理指針に従

い実施させる。倫理的な問題として最も個人情報の漏洩が考えられる。 

調査票の記載に当たってはIDのみで無記名で行う。研究分担者が記載し、そのデータは各病院

から長崎大学へ紙媒体で送付してもらう。回収した各データはUSBメモリで保存して、紙媒体と

USBメモリと共に研究責任者の鍵付きキャビネットに保管し、情報漏洩に関しては厳重に管理す

る。研究終了後10年間保管する。保管終了後、紙媒体はシュレッダーにて細断し、電子データ

は再現できない形に完全に削除する。 

 この研究で利用する血液及び髪の毛は長崎大学では鍵つき冷凍庫にて一時保存するが、すべ

て使い切る。使用した検体の用器などはオートクレーブを使い、IDを含めたラベルに関しては

焼却する。 

８ 研究対象者に対する健康被害の補償 

    ■無 □有（内容：                 ） 



９ インフォームド・コンセントの方法 

・同意の取得方法：文書 / 口頭＋記録の作成/ その他（            ） 

          通知又は公開＋オプトアウト / 通知又は公開のみ 

→理由（              ） 

                該当なし→理由（              ） 

・代諾者の有無：あり / なし 

  ・インフォームド・アセントの有無：あり / なし 

１０ 研究資金等の出所(研究費等の種別等) 

AMED平成30年度 難治性疾患実用化研究事業：プリオン病の早期診断基準の作成を目指した新た

なエビデンス創出とその検証に用いる遺伝性プリオン病未発症例の臨床調査と画像・生体材料

の収集 

１１ その他 

 

 

備考 ※印欄は，記入しないこと 
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