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家族性プリオン病の早期診断基準の作成に必要なエビデンス構築のために、遺伝性プリオン病
の発症を待たず発症リスクの保有を把握できる遺伝性プリオン病（遺伝性CJD、家族性致死性
不眠症(FFI)、ゲルストマン・ストロイスラー・シャインカー病(Gerstmann- Sträussler-Scheinker：
GSS)）に着目し、発症前または発症超早期の遺伝性プリオン病の発症リスク保有者の把握及び
その未発症の症例の画像検査及び生体材料を採取し、リスク保有者の発症に至る経緯を解明
し、早期診断基準の有効性を検証する。


