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（2007 年 5 月 16 日） 
 
 

非定型スクレイピーと非定型 BSE に関する 
TAFS1ポジションペーパー 

 
 
近年、研究論文の中に、世界各国で牛から特異な BSE 分離株が発見されたという報

告がいくつか見られます。また、ヨーロッパでは小型反芻動物のスクレイピーに対

する強化型サーベイランスプログラムの導入後、特異なまたは予想外の結果が多く

報告されました。いずれの例も報告時点では検出されたものを正確に特定するため

の研究的データは不十分でした。研究者たちが調査していた疾病、すなわち牛の

BSE と羊スクレイピーとの類似から、これらの分離株はすぐに「非定型 BSE」およ

び「非定型スクレイピー」と呼ばれることになりました。その理由については後述

します。一部の国では固有の専門用語も当てられましたが、現在では「非定型

（atypical）」が最も一般的に使用されています。本文書ではこれらの知見について

の背景とその意義について説明します。 
 
「非定型 BSE」と「非定型スクレイピー」は同一のものですか？ 
¾ いいえ。非定型 BSE は牛に発生します。非定型スクレイピーは緬羊と山羊に

発生します。分子学的検査および実験用げっ歯類への感染力で評価すると、

これらは特性が異なります。 
¾ 「非定型」というグループ名は、被験動物での所見が一般的に知られている

BSE またはスクレイピーの特性とは少し異なることを示しています。十分な

データが得られればこれらの分離株を改名することができますが、現時点で

は「非定型」というグループ名のもとに分類されています。 
¾ 診断特性、起源種および地理的分布が異なるという理由から、これらについ

ては以下それぞれ解説します。 
 

                                                      
1 TAFS は科学者、食品産業の専門家、動物用医薬品規制当局者、疫学者、診断医、食品製造業者、および消費者の団体によっ

て作られた国際的プラットフォームです。家畜伝染病に関して食の安全への信頼を維持できるよう、人々に信頼できる情報を

広めるための通信網を確立し、維持することを目的としています。 
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「非定型」というグループ名の意義は何ですか？ 
¾ 「非定型」というグループ名は、被験動物での所見が予想と異なることを示

すために用いられています。最終的にはこれらの分離株を的確に命名して

BSE やスクレイピーとの関係が明らかになるようにすべきですが、現時点で

はまだ各分類内で若干のばらつきはあるものの「非定型」というグループ名

のもとに分類されています。言い換えると、すべての非定型 BSE 症例は同一

ではありません。同様に、非定型スクレイピーも分類内でばらつきがありま

す。 
¾ 「非定型」は「まだ確立されていないもの」の別称に過ぎません。これには、

科学的手段の発達によって牛や小型反芻動物のプリオン病の研究が著しく進

んだことが関係しています。従来は臨床疾病に罹患した動物のみを対象にし

ていましたが、現在は健康な動物や原因不明の死亡あるいは瀕死の動物も研

究対象になっています。 
¾ 検査対象の拡大（健康であれ死亡動物であれ）は、潜伏期間の早期に陽性動

物を検出できるかという新たな挑戦でもあります。死後数日経過して腐敗し

始めたと体からの脳組織検査も混乱を招く要因であり、検査結果に影響する

可能性があります。動物に実際に感染しているプリオンとは関係のない人為

的影響（アーチファクト）の可能性に注意しなければなりません。特に分類

の主要基準がプリオン蛋白質バンドの分子量である場合、この分子量は自己

融解の影響を受けるため注意が必要です。 
¾ 現時点では、非定型症例が人に与えるリスクが BSE やスクレイピーより高い

または低いとする根拠はありません。 
 
  
非定型スクレイピー 
 
非定型スクレイピーとは何ですか？ 
¾ 人類は 250 年以上前からスクレイピーの存在を知っていました。かつては、

感染した緬羊は臨床症状を発現して初めて発見されるのが一般的で、死後に

脳組織の検査を行っていました。 
¾ 過去 15～20 年の間に、スクレイピーの臨床症状を示した緬羊の遺伝子の研究

によって、スクレイピーに罹患しやすい遺伝子型の緬羊もいれば、罹患しに

くく発症例が存在しない遺伝子型の緬羊もいることが明らかになりました

（詳細は「緬羊の BSE に関する TAFS ポジションペーパー」を参照）。臨床

的感染群に特定の遺伝子型の緬羊が存在しないことから、この種の緬羊は少

なくとも臨床的感染に対して耐性を持つ（おそらく自然経路での感染に耐性

を持つ）という見解が生まれました。 
¾ BSE への懸念から研究プログラムが発展した結果、この種の緬羊でも脳への

直接接種により感染が可能であることがわかり、耐性は完全ではないことが

実証されました(23)。 
¾ ノルウェーで運動失調（非協調性歩行困難）が認められた緬羊の研究から、

他の群や他国で見られたものとは異なるタイプのスクレイピーが確認されま

した。これは、他の場所ではほとんど感染しなかった遺伝子型の緬羊におい
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て発生しました。このタイプのスクレイピーは Nor98 (5)と命名されました。

これが最初の「非定型スクレイピー」分離株です。 
¾ 2002 年にヨーロッパでのサーベイランスプログラムに迅速検査が導入された

際には、検査対象の緬羊の多くが臨床的には健康でした。このため臨床症状

のデータとは別に検査結果の解釈が必要でした。1 種類の検査（特に BioRad 
Platelia®または TeSeETM）で得た陽性結果を裏付けるにあたり研究者が困難に

直面した国もありました。従来の検査法は一次結果の裏付けには不十分でし

た。それまで耐性と考えられていた遺伝子型の緬羊から陽性結果が得られた

という事実を裏付けることも、同様に難題でした。それらの検査を緬羊スク

レイピーに関しては評価していなかったことが原因ではないかと考えられま

した。それまでの牛 BSE のみでの評価からは認識も予想もされていなかった

反応が出たことで検査結果が偽陽性となったのかもしれません。 
¾ 検査結果の検証は速やかに行われましたが、その不確実な症例を表すのに

様々な用語（未分類、非定型、不一致）が使用されることとなり、最終的に

まとめて「非定型」と呼ばれるようになりました。 
¾ 欧州委員会への報告書の中で、公衆衛生研究所の遺伝子分類専門家グループ

（Strain Typing Expert Group）は、緬羊には一連のプリオン株に対する感受性

があり、これまでに発見された、いわゆる従来型スクレイピーに関連するの

は、そのうちのほんの一部に過ぎないだろうと忠告しました。非定型スクレ

イピー分離株はその一部であって、それまで適切な検査法がなかったために

未発見だったと考えられますが、一方でこれらが新しい事象である可能性も

無いとは言えません。 
 
 
¾ この経緯の詳細については 2 つの EFSA 意見書で論じています。2005 年 10 月

付の文書(16)では、分離株の命名に関して各国間の取り組みに一貫性を持たせ

るために試みた小型反芻動物の分離株の分類について記述しています。また、

2006 年 7 月付の文書(17)では、特に遺伝子型と耐性のある緬羊の育種プログラ

ムに起こりうる影響の相互関係を様々な背景から記述しています。 
 
従来型スクレイピーと非定型スクレイピーの違いは何ですか？ 
¾ これは依然として研究が完結していない領域の 1 つであり、十分に説明する

ことは困難です。 
¾ いずれのタイプのスクレイピーにも異常なプリオン蛋白質の存在が明らかに

関与しており、どちらもプリオン病とされています。 
¾ 臨床症状が認められた緬羊から同定された従来型スクレイピーは、特定の遺

伝子型の緬羊に発生します。歴史的に、高度耐性遺伝子型（ARR/ARR）とさ

れていたものでの陽性症例の記録は 1 例のみです(24)。この症例の診断には疑

問がありました。大半の従来型スクレイピー症例は VRQ および ARQ 対立遺

伝子（ホモまたはヘテロ接合）を持つ緬羊に認められており、ときに ARR お

よび AHQ も確認されています。臨床症状を示していない緬羊を従来型スクレ

イピーに感染したと分類できるかはまだ議論の焦点のひとつですが、健康な

緬羊、死亡した緬羊、および臨床症状を示した緬羊で発見されたプリオン蛋

白質および影響する遺伝子型の範囲が、同一であることは確かです。 
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¾ 非定型スクレイピーは主に AHQ、ARQ および ARR 対立遺伝子（接合型がホ

モでもヘテロでも）を持つ緬羊で見つかっています。詳細は EFSA 意見書(1, 3, 4, 

5, 9, 10, 13, 17, 18, 19, 20, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 35)に記述されています。 
¾ 非定型スクレイピーの異常なプリオン蛋白質は従来型スクレイピーより酵素

分解を受けやすいことが明らかになっています。大半の迅速診断検査では検

査用試料の調製に酵素を使用し、それが高濃度になる場合もあるため、これ

らの検査では非定型スクレイピーを検出できる場合とできない場合がありま

した。一部の検査では処理中に蛋白質の全部または一部が酵素分解され、検

査に使用した抗体がプリオン蛋白質上の標的部位に結合できなくなっていま

した。その後、この現象はより正確に実証されています(21)。 
¾ ELISA 法やウェスタンブロット法を基に新たな方法が開発され、現在では非

定型スクレイピーをはっきりと検出できるようになりましたが、2005 年に

EFSA が小型反芻動物の迅速検査法について評価したところ、検査能力にばら

つきがあることが示されています(14, 15)。 
 
非定型スクレイピーはどのようにして発見されたのですか？ 
¾ ノルウェーの緬羊で見られた特異な臨床症状の調査から Nor98 が確認されま

した。 
¾ EU では、まさに積極的サーベイランスのため迅速検査を導入した結果であり、

当初は特に BioRad 社製の検査を使用して発見されました。その後、小型反芻

動物専用の検査の評価の結果、他の検査法でも非定型スクレイピーが検出で

きることが実証されました。 
 
非定型スクレイピーはどこで発見されていますか？ 
¾ これは上記の EFSA 意見書に詳述されています。Nor98 が最初に確認されたノ

ルウェー以外に、非定型スクレイピーは以下のヨーロッパ諸国やその他の国

で確認されています：英国、フランス、ドイツ、ベルギー、フィンランド、

アイスランド、イタリア、アイルランド、オランダ、ポルトガル、スウェー

デン、スイスおよびフォークランド諸島(1, 3, 4, 5, 9, 10, 13, 17, 18, 19, 20, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 35)。 
¾ 積極的サーベイランスに用いられる迅速検査は非定型スクレイピーの検出に

一様に有効であるとはいえず、地理的発生分布状況に影響を与えざるをえま

せん。すなわち非定型スクレイピーの検出力が弱い検査のみを用いている国

では発生例は報告されそうにありません。牛組織用ではなく小型反芻動物組

織専用の検査を用いなければ、非定型スクレイピーを確実に発見することは

できません。EU 内ではすでにこの検査法を実践しています。 
 

 
非定型スクレイピーには複数の株が存在するのですか？ 
¾ 詳細な特徴づけ（特に実験用げっ歯類を用いた生物学的検査）が完了するま

では、現時点でこれを確認することはできません。 
¾ 大半の国で、ウェスタンブロット法の検査結果にある程度の一貫性が見られ

ますが、脳組織全体の免疫組織化学検査では動物間でばらつきがあることが

証明されています。これが緬羊や山羊の遺伝子型によって決定されるのかど

うかは明らかになっていません。 
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¾ 免疫組織化学検査において、脳の染色の分布は従来型スクレイピーと著しく

異なっています。延髄閂部では脳幹の染色性は弱く限局的ですが、小脳では

大半の動物で強い染色が見られ、一部では前頭皮質にも分布しています。灰

白質と白質の両方に限局性のプラークが認められる例もあります。 
¾ これまで特徴とされてきた診断基準で見ると、多くの症例が Nor98 に類似し

ています。以下のウェスタンブロットは従来型スクレイピーと非定型スクレ

イピーのバンドパターンの違いを表しています。 
 
 

 
 
Konold et al. 参考文献 23. 症例 05/377 は英国の非定型スクレイピー症例です（各希釈

液とも 2 検体を使用）。Nor98 はノルウェーの陽性対照検体で、比較のために従来型

スクレイピーと牛 BSE も並べています。 
 
非定型スクレイピーは臨床症状を引き起こしますか？ 
¾ はい。ノルウェーで報告された Nor98 に加え、小数の症例が英国で発見され

ています。ノルウェーでの代表的な症状は若干の体重減少を伴う進行性協調

不全（運動失調）でした。掻痒行動の証拠は認められませんでした。しかし、

掻痒感は従来型スクレイピーに普遍的に見られるものではなく、感染した従

来型スクレイピーの株によるのかもしれません(5)。 
¾ 英国の緬羊でも主な症状は運動失調であり、併せて性格の変化、健康状態の

悪化、旋回、掻痒感（1 例）なども報告されました(26, 27)。臨床症状を示した

緬羊のビデオを参考文献 24 から見ることができます。同様の臨床例はアイル

ランドでも報告されています(32)。 
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非定型スクレイピーは伝播しますか？ 
¾ 実験的には、遺伝子操作マウスに伝播することが明らかになっており(28)、緬

羊への脳内接種によって伝播することもわかっています（未発表研究）。 
¾ これらは緬羊から緬羊に自然に伝播することを証明するものではありません

が、緬羊での経口感染を含めた研究が進行中です。 
¾ ほとんどの非定型症例は緬羊群の中から単独で発見されますが、ひとつの緬

羊群から 2 頭の罹患羊が同定された例もあります。これは自然感染が成立す

るか、もしくは緬羊が共通の感染源から感染した可能性を示唆しています(22, 

29)。ビタミンやミネラルなどの飼料添加物が関連している可能性がノルウェ

ーで報告されていますが、まだ解明されてはいません(22)。 
 
人の健康へのリスクはありますか？ 
¾ 現時点では不明ですが、非定型スクレイピーが新しい現象（病原体）ではな

く、単に最近になって発見されたものであれば、これまで人や緬羊のプリオ

ン病と緬羊製品の摂取には疫学的な関連がないことから、非定型スクレイピ

ーには人に対するリスクはないことが示唆されます。しかし、これは絶対的

な安全性を意味するものではありません。 
 
この知見は緬羊群の育種改良プログラムにどのような影響を与えますか？ 
¾ 特定の遺伝子型（特に PrP 遺伝子のコドン 171 にアルギニン（R）をコードし

ているもの）が臨床スクレイピーに対する明らかな耐性をもたらすことに基

づいて（緬羊の BSE に関する TAFS ポジションペーパーを参照）、多くの国

が自国の緬羊群のスクレイピーに対する耐性を向上させることを目的とした

育種改良プログラムを開始しました。緬羊が BSE に感染するかもしれないと

いう懸念がこのプログラムへの推進力となり、実験的証拠から牧場で BSE に

曝露しても、この種の緬羊は BSE に対しても耐性を示すことが示唆されまし

た。 
¾ 耐性遺伝子型を持つと見なされていた緬羊から非定型スクレイピーが検出さ

れたことは、育種改良プログラムへの自信をいや応なく揺るがしています。

この種の政策が緬羊のプリオン感染根絶を保証するものにはなり得ないとい

うことは別として、「耐性」遺伝子型を特異的に標的とする新しい株が生ま

れることへの懸念や、動物や人の健康へのリスクがより高まりさえするとい

う懸念も生じています。 
¾ EFSA 意見書 2006 年 7 月版(17)では、得られたすべての証拠を検討したうえで、

この育種改良プログラムを中止させる根拠はまだないと結論付けていますが、

非定型スクレイピーの影響を科学と政策の両方から完全に理解するためには

更なる検討を要すると提言しています。 
¾ しかし、国ごと、農場ごとに直面するリスクに応じて、将来の政策について

再審議が必要であることは言うまでもありません。 
o たとえば、緬羊における BSE のリスクが低いか、無視できるかまたは

許容範囲であるとすれば、特定の遺伝子（PrP 遺伝子のコドン 171 の

R）をもつよう選択的に育種改良して、食肉用「低リスク」緬羊を生産

するという圧力は軽減されます。これは一般に国単位や国家間の単位

で下すべき決定です。 
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o もし BSE が育種改良プログラムの推進要素から除外されれば、プログ

ラムの決定責任はほぼ完全に農家の手に戻ります。一部の農家は、利

益が多く得られる、自分の緬羊群にスクレイピーの臨床発生経験があ

る、あるいは臨床疾病や願わくは感染を根絶したい、という理由から、

このような育種改良方針を守り耐性獲得のための育種改良を続けるこ

とでしょう。 
o しかし、一般にスクレイピーは感染群のほとんどで生産性および収益

性に大きな影響を与えないことから、大半の生産者は耐性獲得のため

の育種改良という方針を捨てるか、または少なくとも優先順位を下げ

ることが考えられます。 
 
 
非定型 BSE 
 
「非定型 BSE」とは何ですか？ 
¾ 英国での BSE 流行の過程で、BSE 症例の調査や研究調査から研究者はこの疾

病が単一株のプリオンによって引き起こされたと確信しました。この株の解

明がプリオンの直接観察に基づいたものではなかったという点に注意しなけ

ればなりません。これは BSE 罹患牛の検査に基づくものであり、脳内の空胞

化の分布および臨床症状の一貫性を基準としています。いずれの項目にもい

くらかばらつきは見られましたが、単一の株が関与しているとの確信をもた

らす主要な一貫性のある特徴も見られました。 
¾ 最初の警告はヨーロッパと日本でほぼ同時に発せられました。ヨーロッパで

は、過去の英国の症例ではほとんど利用できなかった検査法を用いて、研究

者がいくつかの新しい特徴を確認しました。他の検査法で発見された BSE 症

例を確認するためにウェスタンブロット法の使用が増えています。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 Dr Thierry Baron、フランス食品衛生安全庁（AFSSA）のご厚意により提供。

説明は下を参照。 
 
¾ 上の図は BSE 症例に通常認められるバンドパターンの模式図です。H-type と

L-type はフランスからのデータに基づく非定型症例です。 
¾ 定型 BSE では、酵素分解されたプリオン蛋白質は通常、「ジグリコシル化バ

ンド」（糖分子が 2 個結合）と呼ばれる上部のバンドが優勢で現れるほか、

BSE Type H 
 

BSE Type L 
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中強度の中間バンド（モノグリコシル化 – 糖分子 1 個）およびはるかに強度

が弱く狭い下部バンド（非グリコシル化 – 糖分子なし）に分布します。バン

ドは分子量によって決定され、高分子は上方に、低分子は下方に現れます。 
¾ フランスの非定型症例において、2 つの変異が認められました。H type の H は、

最下部のバンドの分子量が対照 BSE のパターンより高いことを表しています。

L type では逆に、同じバンドが BSE より低くなっています。さらに、3 つのタ

イプ（BSE、非定型 H および L）すべてにおいてバンド強度の比が異なって

います。ウェスタンブロット法による実際の検査結果の 1 例を以下に示しま

す(7, 8)。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  Dr Thierry Baron、フランス食品衛生安全庁（AFSSA）のご厚意により

提供。 
 
 
¾ 下部に低分子量バンドが現れた症例は最初にイタリアで確認されました。イ

タリアの 2 頭の牛の症例において、研究者は幸いに脳幹だけでなく脳組織全

体を検査することができ、免疫組織化学法による詳細な検査に供することが

できました。その結果、BSE の牛から得られた脳全体の染色パターンとより

詳細に比較することができ、類似点もあったものの相違点も見つかりました。

特に、BSE 牛よりも脳幹の染色が弱く、小脳に強い染色が認められました。

他の一部のプリオン病で認められるプラーク（限局的な染色部分）も認めら

れました(12)。これは BSE 症例では認められないものです。イタリアの研究者

は BASE（牛アミロイド性海綿状脳症）という語を作ってこれらの症例を表

しました。 
¾ 日本では、と畜場での牛の検査によって発見された 1 頭の若齢症例に関する

懸念が生じました。この牛は迅速 ELISA 法によって陽性と判定され、高感度

のウェスタンブロット法でもわずかに陽性でしたが、他の方法による確認は

不可能でした。この牛が若齢（23 ヶ月齢）で、BSE に関連する分子量バンド

と違いがあることから、非定型 BSE である可能性が示唆されましたが、残念

ながらさらに検討できるほど検査材料が保存されていませんでした(36)。 
 

BSE  LF    BSETH1F   H2F 
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非定型 BSE 症例はどのようにして発見されたのですか？ 
¾ フランス、イタリアおよび日本における最初の症例は、主にウェスタンブロ

ット法でのパターンの違いから発見され、イタリアの場合は脳組織全体の免

疫組織化学検査（IHC）も用いられました。大半の国では IHC は利用できず、

上述のバンドパターンが「非定型」の分類の一次基準となります。その結果、

H-type BSE および L-type BSE という呼称が通用するようになり、「非定型」

より正確な名称になっています。 
¾ すべての症例は、健康牛といわゆる「リスク牛」に分類する積極的サーベイ

ランスプログラムにおいて確認されました。リスク牛は BSE に罹患するリス

クが高い牛であり、サーベイランスの目的として特に対象とされています

（牛の検査に関する TAFS ポジションペーパーを参照）。 
 
非定型 BSE はどこで発見されていますか？ 
¾ 症例数が最も多いのはフランス（12 例）ですが、その他の国でも次々に症例

が確認されてきています：カナダ（1）、ドイツ（2）、イタリア（2）、日本

（2）、オランダ（4）、ポーランド（7）、スウェーデン（1）、スイス（1）、

英国（1）、および米国（2）。スウェーデンおよび米国では、発見された在

来症例すべてが非定型症例です。言い換えると、これら 2 か国では国内の牛

に定型 BSE は発見されていません(34)。 
¾ フランス、ポーランド、オランダおよびドイツでは H-type と L-type の両方の

非定型 BSE が報告されています(25)。 
 
その他症例について特異な点はありますか？ 
¾ はい。最初の日本の症例を除き、その他は一般に高齢牛（フランスでは 8～18

歳齢、イタリアでは 11 および 15 歳齢）に発生しました。大半の BSE 症例は

4～6 歳齢の牛に発生しますが、まだ若いあるいはすでに高齢の牛も発症する

可能性があります。 
¾ 1 例においては（未発表）、人の CJD（クロイツフェルト・ヤコブ病）の 1 型

で認められたのと同じ PrP 遺伝子の変異が発見されました。全症例を分析し

たわけではありませんが、非定型 BSE 症例のすべてで確認されたものではな

いことを強調しなければなりません。 
 
非定型 BSE には複数の株が存在するのですか？ 
¾ 現時点ではそうとは言い切れませんが、その可能性を示すある程度の証拠が

存在します。結果のばらつきが各国間の検査法の差や検査前の検体の分解な

どの人為的影響によるものではないことを確かめる必要がある、ということ

に注意して下さい。このような影響が検出パターンに差を生み出すことは知

られていますが、イタリアの症例やフランスなどで発見された H-type に認め

られたような大きな差を生み出す可能性はほとんどありません。 
¾ H-type と L-type が実際に異なる株を表しているかどうかを確認するために重

要になるのは、実験用げっ歯類および牛への伝播後の詳細な特徴分析です。

これらはプリオンの株を総合的に解明するために一般に用いられる方法です。 
¾ これは非定型 BSE 症例が BSE とどれだけ異なるかを確認するためにも有効で

す。特に分離株を他の動物に伝播させることが可能であれば、他の生化学的
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手法を利用し、様々な分離株のプリオン蛋白質に関して生物学的研究を行え

ます。 
¾ すでに 2 つの文献が、生物学的伝染性に関するデータ解釈の難しさに注目し

ています。1 つは BSE と「H-type」BSE が異なることを実証したものであり、

遺伝子操作マウスにおける反応、固定および未固定脳組織の検査、ならびに

潜伏期間の比較を行っています(6)。もう一方は、様々なマウスモデルを用いて

「L-type」BSE（イタリアの BASE）について検討し、マウスへの最初の接種

では BSE との違いが見られるものの、マウスからマウスへ接種による伝播を

繰り返すと BSE とほとんど変わらない株になったとしています（その試験で

限定した基準による）(11)。 
¾ これらの知見は、BSE と非定型 BSE 分離株の関係や、現在それらの分類に用

いている基準と実際に牛に感染するプリオンの株との関係について、解明で

きる可能性を示唆しています。 
 
非定型 BSE は伝播しますか？ 
¾ フランス、イタリア、ドイツおよび日本で研究が進行中です。現在 L-type の

BSE について牛および霊長類への実験的伝播が確認されており、マウスへの

実験的伝播は H-type および L-type 両方で確認されています(3, 6, 11)。この研究は

まだ一部不完全であり、現時点では発表されていません。  
¾ これは非定型 BSE が動物から動物に自然に伝染することを証明するものでは

ありません。 
 
人の健康に対するリスクはありますか？ 
¾ 人へのリスクがあるかどうかを述べることは時期尚早です。現時点では非定

型 BSE も危険であると考えられ、BSE と同様に扱われています。霊長類への

実験的伝播の結果は発表されていません。H-type の BSE と人のプリオン病の

一部で分子学的特徴に類似が見られることから、それらには関連性がある、

と述べる研究者もいます。特に因果関係を示唆するようなこの種の予備的デ

ータ(8)の解釈には注意する必要があります。 
¾ 牛への伝染性は確認されていますが、研究はまだ完了しておらず、未発表の

ままです。経口接種によって、病原体が BSE とは異なる方法で体内分布する

のか、また BSE に対して感染リスクのない組織が感染するのか、を明らかに

することができます。これはリスク管理や公衆衛生にとって重要なことです。 
¾ しかし、数千例の BSE 症例が発見されているのに対し、これまでに発見され

ている非定型 BSE 症例は非常に少ないことに留意しなければなりません。 
¾ 非定型 BSE 症例の発生の仕方によっては、BSE が根絶された後も長期的な問

題として残るかもしれませんし、感染の拡大防止に一様に効果のある規制に

よって BSE とともに消滅するかもしれません。牛への伝染性はある程度実証

されていて、非定型 BSE は飼料を通じて牛に経口感染すると推測され、この

場合、レンダリングおよび飼料管理の仕方によってそれ以上の経口感染を防

ぐことができます。 
 
この知見は BSE の抑制や消費者保護のための対策にどんな影響を与えますか？ 



 
 

 

            
               TAFS 

 

11

¾ 現時点では、牛や人を BSE 感染から守るために実施している全対策によって

非定型 BSE の予防にも十分であると考えられています。牛で BSE の検出に用

いられている検査法は非定型 BSE の発見にも有効であり、規制が整っている

国では脳組織はすでに SRM（特定危険部位）に指定されています。 
¾ もし、非定型 BSE が牛の間で直接伝播することや、現在 SRM に指定されて

いない組織を通じて人へ伝播することが特に証明された場合には、この種の

規制の緩和には注意が必要です。 
¾ 同様に、非定型 BSE が自然発生することが証明されれば、まれな散発例がか

なりの頭数の牛を有するあらゆる国で発生することが予想されます。これは

規制によって完全撲滅しようという期待に対する脅威となります。いずれに

せよ、散発例の存在は、防御措置を適切に実施しなければより大きな流行が

起こりうる危険性を示しています。防御措置には、飼料への特定蛋白質の使

用禁止、より厳格なレンダリング加工の実施、食品や飼料の供給行程からの

SRM の除去処分の継続などが挙げられます。 
  
非定型 BSE はどのようにして発生したのですか？ 
¾ 非定型 BSE 症例の起源は現時点では解明されていません。以下に述べる可能

性は仮説に過ぎませんが、学界内での議論の対象となっています。 
¾ 非定型 BSE は生涯のいずれかの時点で感染した後に高齢の牛に発生する BSE

の一種である可能性があります。実際に BSE が非定型 BSE 症例から発生する
(11)と示唆するものもあり、これはマウスからマウスへの伝播でこのような変

化が確認されたことに基づいています。意外なことに、非定型 BSE が BSE か

ら発生するという逆の可能性は考慮されていません。このような接種によっ

て最終的に分離されるプリオンの特徴にばらつきが生じることが BSE ですで

に実証されており(2)、これはプリオン病の実験モデルの開発では一般的に認め

られている特徴です。 
¾ 牛のプリオン病にはいくつかの関連のない株が存在し、その一部は BSE より

長い潜伏期間を持っている可能性があります。もしそうであれば、明らかに、

これまで得られている証拠はむしろまれなケースであるといえます。 
¾ 非定型 BSE がごく一部の牛で自然発生する可能性があります。人における孤

発性 CJD の存在は疾病がいかなる動物にも自然発生しうることを示唆してい

ますが、まだ実証はされていません。これまでに発見された非定型 BSE は少

数ですが、非定型 BSE の自然発生がヒトの孤発性 CJD と同じ頻度で起こると

想定するなら、すべて自然発生だと考えるには症例数が多すぎる国もありま

す。 
¾ 牛本来の成熟や加齢のプロセスを反映したものに過ぎないとも考えられます。

言い換えると、プリオン蛋白質は自然に、非常にゆっくり蓄積し、ある時点

に達すると「異常な」プリオン蛋白質として認められるようになり、臨床症

状を示す疾患の原因となるのです。このプロセスが非常に遅ければ、大半の

牛は発症前に死亡し、発症が認識されないままだったのです。高齢牛を対象

とした拡大型サーベイランスの導入によってはじめて、この種の牛が発見さ

れました。 
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¾ 小型反芻動物のスクレイピーのような他の種で発生したプリオン病に牛が感

染したという可能性もあります。ただし、これまでの証拠から牛はスクレイ

ピーには容易に経口感染しないことが示唆されています。 
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