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　どのようなときに原発性免疫不全症（primary 

immunodeficiency：PID）を疑うかというテーマで

講演を行った．感染症は感染因子と宿主因子のア

ンバランスによって発症し，多くは侵襲性の感染

因子が主たる原因だが，ときに宿主因子に問題が

ある場合がある．反復感染，重症感染，持続感染，

日和見感染をみた場合には易感染性の可能性を考

え，宿主因子に問題がないか考えてみる必要があ

る（表）．PID は 160 種類以上存在し，そのほと

んどで原因遺伝子もわかっているが，PID が疑わ

れるからといってすべての原因遺伝子の解析を行

うのは時間と労力の無駄である．感染症としての

臨床症状からある程度 B リンパ球機能異常，T リ

ンパ球機能異常，食細胞機能異常を類推すること

が可能であり（図 1），その後一般検査にて頻度の

高い PID を絞り込むことが可能である（図 2～

4）．また一部の PID では特定の感染症を呈するこ

とがあり，病原体から PID を類推することもでき

る（図 5）．

　前半の総論的解説の後，重症複合免疫不全症，

X 連鎖無ガンマグロブリン血症，高 IgM 症候群，

乳児一過性低ガンマグロブリン血症，蛋白漏出性

胃腸症による低ガンマグロブリン血症，慢性肉芽

腫，Ataxia telangiectasia，X 連鎖リンパ増殖症候群

をそれぞれ提示し，どのような症状から検査計画

を立てて，診断していくかについて，参加者と討

論した．PID は経験することは少ないのだが，

ちょっとした知識があれば診断あるいは救命可能

であり，研修医といえどもぜひとも知ってもらい

たいものである．筆者自身もそれほど多くの症例

の経験をしているわけではなく，日々勉強の毎日

である．最後に愛読している参考図書を紹介する．
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表　易感染性

明らかな感染症に罹患後，抗菌薬の治療に
よっていったん軽快するにもかかわらず，
治療の中断により再燃や新たな部位の感染
症が出現する場合を指す

反復感染

細菌性髄膜炎，敗血症，膿胸，化膿性関節
炎，骨髄炎などの重篤な細菌感染症，ある
いはウイルスによる重篤な肺炎，神経系感
染症や全身播種などを指す

重症感染

十分な抗菌薬の投与にもかかわらず，炎症
所見の改善が得られない場合や通常であれ
ば一過性感染で体内から排除あるいは抑制
されるべきウイルスによる持続感染が認め
られる場合を指す

持続感染

通常健常人では感染性の低い微生物による
感染を指す

日和見感染

①反復性気道感染症
　（中耳炎，副鼻腔炎を含む）
②重症細菌感染症
　（肺炎，髄膜炎，敗血症など）
③気管支拡張症
④膿皮症
⑤化膿性リンパ節炎
⑥遷延性下痢
⑦難治性口腔カンジダ症
⑧ニューモシスチス肺炎
⑨ウイルス感染の遷延・重症化
　（ことに水痘）
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図 1　感染症と機能部位
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重症複合型免疫不全症

T(－)B(+)NK(－)：X連鎖SCID，Jak3欠損
T(－)B(+)NK(+)：IL－7Rα鎖欠損，CD3δ欠損
T(－)B(－)NK(－)：ADA欠損症，細網異形成症（AK2欠損）
T(－)B(－)NK(+)：RAG1/2欠損，Artemis欠損
T(+)B(－)NK(+)：Omenn症候群（RAG1/2欠損）
CD4減少：MHC classⅡ欠損
CD8減少：ZAP70欠損
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図 2　細胞性（T 細胞性）免疫不全症が疑われる場合
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図 3　液性（B 細胞性）免疫不全症が疑われる場合
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図 4　食細胞機能異常症が疑われる場合
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図 5　病原体からみた免疫異常
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