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國內CJD病例屍解腦部外觀,可見明顯空洞。 
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Prion 的命名是節錄Infectious Proteinaceous Particles這幾個字的字根而來, 

1982年由美國加州大學的一位年輕神經學教授Stanley Prusiner(諾貝爾獎
得主)發現羊騷癢症(Scrapie,羊的海綿狀腦病)之傳染物質為一種蛋白質
Scrapie-specificamyloid protein而稱之scrapie prion protein (PrPSc) 。 

Prusiner指出, 正常的 prion是 alfa-helices 結構, 變性的prion 為 beta-sheets 

結構。 
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人類傳播性海綿樣腦症 

庫賈氏病Creutzfeldt-Jakob disease(CJD) 。 

Gerstamann-Straussler-Scheinker disease (GSS):一種罕見顯性遺傳性庫賈氏

病，發生率億分之2-5 。 

致死性家族性失眠 Fatal familial insomnia (FFI):睡眠不正常，昏迷。 

庫魯病 Kuru:新幾內亞土著因吃親人遺體的習俗而感染，現已絕跡。 
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我們應儘量使用正確法定的動物傳染病病名-牛海綿狀腦病,避免造成民

眾混淆 。 
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最初的牛海綿狀腦病就是因為餵食羊搔癢症病畜製成的肉骨粉而傳染給
牛。 

現有之科學證據顯示:人類新型庫賈氏病(v-CJD)很可能因人類暴露於引
起牛海綿狀腦病(BSE)之病原(prion)所致。 
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庫賈氏病病因分四個模式 

•散發型：佔CJD病例之80-90  % 。 

•遺傳型：家族顯性遺傳，佔CJD病例之5-10% 。 

•醫源型：醫療行為或手術，硬腦膜、眼角膜移植，性荷爾蒙刺激素注

射等，佔CJD病例少於5%。 

•新型庫賈氏病 (new variant CJD, v-CJD) ：與食用牛海綿狀腦病牛肉有

高度相關。 

以防疫工作而言,最重要的是防止醫源型感染，並能偵測新類型庫賈氏

病的發生。 
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s-CJD與v-CJD在臨床表現上主要差別是發生年齡(65歲:29歲),及存活期(4

個月:14個月)。 

其他在腦波,腦部核磁共振掃描,腦組織病理變化等實驗診斷方面,亦有可
供鑑別診斷之處。 
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本病屬於新興傳染病, 學界對其了解有限,但近幾年不斷有新的研究發現, 

應隨時注意取得最新資訊。 
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傳統型與新型庫賈氏病於發病後存活時間有明顯差異，目前國際間對於
治療此病雖多有研究，但臨床上仍無有效治療方法。 
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牛海綿狀腦病(BSE)於1986年出現,1993年達到流行高峰期, 人的首例新
型庫賈氏病(v-CJD)在出現在1996年,且多發生在BSE疫區或有相關居住
旅遊史。 
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紅色部分是OIE統計截至2012年已出現牛隻BSE的國家(BSE疫區),包括
歐洲、北美(美國、加拿大)及臨近我國的日本等 。 

台灣自1990年起，禁止由疫區進口活體牛(羊)、肉骨粉、肉粉、骨粉、
血粉、動物飼料用油脂、牛羊胚胎、牛羊組織成份之化粧品（如胎盤素
等）、血清等相關產製品進口。 
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我國自1997年起至今，以委託計畫方式持續監控本病及推動相關防治措
施，並於2007年10月起將本病納入第四類法定傳染病。 
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我國係參考世界各國及WHO通報標準訂定。 
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CJD通報除經由法定傳染病通報系統通報,且需將相關檢體（如脊髓液 、
血液）送至疾病管制局南區實驗室 。 
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庫賈氏病工作小組召開病例討論會議後，疾病管制局依病例審查結果進
行防治作為。 
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一般醫院可將病患轉至這些醫院治療與辦理通報 
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1.高感染性者多與中樞神經系統較具關聯性。 

2.低感染性者多與周邊神經或淋巴結分佈相關。 

3.國際間已發佈多起因輸血感染新類型庫賈氏病的案例。 
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原則上儘可能將被污染的物品焚毀,不能焚毀的器具,應視其耐受性,選擇
適當消毒 , 詳細內容參閱庫賈氏病通報指引手冊。 
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從通報疑似開始到病例排除或死亡, 每個階段, 每個場所都要有正確的感
染控制,請特別強調「照顧病患基本上不需要特別隔離, 只需以一般防護
再加上正確的消毒」 詳細內容參閱庫賈氏病通報指引手冊。 
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此部分主要由庫賈氏病工作小組聯繫通報醫師執行,已有制式的病例通
報表、病例複檢表及病例調查表等供醫師填寫。 
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請強調不要接受來路不明之捐贈器官，及使用來路不明之美容用品如胎
盤素，至牙科就醫需注意使用拋棄式器具。 
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1.目前國內牛肉開放進口之權責單位為衛生署食品衛生處, 並設有專家
諮詢委員會進行申請進口之審查。 

2.中華民國95年3月15日衛署醫字第0950207650號令發布捐血者健康標準
第四條，捐血者有下列情形之一者應暫緩捐血： 

民國六十九年至八十五年間曾在英國輸血或曾至英國旅遊或居留時間合
計超過三個月者，或民國六十九年以後曾於歐洲旅遊或居留時間合計超
過五年者。 

3.第五條，捐血者有下列情形之一者，永不得捐血： 

曾罹患庫賈氏病者（CJD）、曾注射人類腦下垂體生長荷爾蒙者、曾注
射人類腦下垂體親生殖腺素（human pituitary gonadotropins）者、曾注射
牛胰島素等生物製劑者、曾接受硬腦膜移植者或家族中有庫賈氏病
（CJD）患者。 
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我國政府放寬美國牛肉及其產品進口，係以確保國人食品安全為最高之
前提，並針對進口之美國牛肉定下「三管五卡」管制措施：所謂「三
管」，就是要管源頭、管邊境、管市場；所謂「五卡」，是要透過核、
標、開、驗、查等五道關卡，來確保其安全。( 一 ) 核 — 核對各項證明
文件( 二 ) 標 — 明確標示產品資訊( 三 ) 開 — 開箱進行嚴密檢查( 四 ) 

驗 — 確實檢驗食品安全( 五 ) 查 — 資訊連線即時查明。 
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病患可能會遇醫療機構不願收容情形, 應多加溝通, 而不是隱匿病情, 如
有需要可請台灣神經學學會介紹適當安養機構 。 
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