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A. 研究目的
 原発性免疫不全症はこれまでに 300 種類以上
の疾患が報告されており、極めてまれな疾患も
含まれる。原発性免疫不全症では造血幹細胞移
植が必要な場合があるが、移植の方法は施設間
で統一されておらず、国内での移植症例数やそ
の成績は明確にされていない。本研究では、原
発性免疫不全症に対する造血幹細胞の現状を把
握し、その問題点を明らかにし、原発性免疫不
全症に対する至適造血幹細胞移植法を疾患ごと
に確立することにより、長期的な観点を含めた
患者 QOL を向上させることを目的とする。 
 
B. 研究方法 
 日本造血細胞移植学会のデータベース（移植
症例登録一元管理プログラム：TRUMP）で、
原発性免疫不全症患者の造血幹細胞移植に関す
るデータにさらに追加解析すべき内容もあった
ため、以下の 2 つの方法を用いて解析を行った。 
(1) 各地区で原発性免疫不全症に対する造血幹
細胞移植を専門的な立場で行っている施設（研
究分担者所属施設）に対して、患者登録、移植

データの入力を依頼し、解析する方法 
(2) TRUMP および厚生労働科学研究委託費（原
発性免疫不全症の病態解明と新規治療法開発へ
の応用に関する研究）データベース（Primary 
Immunodeficiency Database in Japan：PIDJ）
の 2 つのデータベースを活用し、解析する方法 
疾患ごとに、以下の評価項目などについて検

討を行った。 
1) 移植前処置 
2) GVHD 予防 
3) ドナーソース 
4) 感染症コントロール 
5) 生着およびキメリズム解析 
6) 免疫学的再構築 
7) 予後 
 （倫理面への配慮） 
本研究は、九州大学臨床研究倫理審査委員会の
承認を得て行った。データは匿名化して取り扱
う。臨床研究、遺伝子解析、に関しては、本人
ないし親権者からの同意書を得た。 
 平行して、各施設での原発性免疫不全症に対

研究要旨 
 本研究は、原発性免疫不全症の患者に対して最適な造血幹細胞移植を確立し、患者の長
期的な QOL を向上させることを目的とする。各専門施設での造血幹細胞移植データの収
集、日本造血細胞移植学会のデータベース（TRUMP）、原発性免疫不全症患者データベ
ース（PIDJ）を解析し、原発性免疫不全症患者における造血幹細胞移植の現状、移植成
績に影響する合併症や問題点を明らかにした。特に重症複合免疫不全症では、近年、著し
く移植成績が向上していることが明らかになり、移植プロトコールの設定が大きく貢献し
ていることが示唆された。原発性免疫不全症では、合併する感染症、放射線感受性などの
問題から、どのような移植前処置を選択するかが大きな問題である。重症複合免疫不全症、
重症先天性好中球減少症、CD40 ligand 欠損症、X 連鎖血小板減少症、高 IgE 症候群、毛
細血管拡張性失調症などの放射線感受性を示す原発性免疫不全症の移植前処置法につい
て具体的な方針を明らかにした。同時に、移植前処置に用いるブスルファンや ATG の副
反応を考慮した至適投与方法を提示した。さらに造血幹細胞移植に関連する基礎研究の展
開として、臍帯血中の細胞機能に関する研究、遺伝子修復に関する研究などを推進し、成
果を得た。 



する造血幹細胞移植関連のデータ解析、基礎研
究を分担・協力して行った。 
 
C. 研究結果 
1. 移植データの解析 
(1) 平成 25 年１月 1 日から平成 26 年 6 月 30
日までの期間（1 年 6 か月）における専門施設
での移植症例の解析 
 国内の原発性免疫不全症およびそれに対する
造血幹細胞移植を担当する専門施設（研究代表
者施設、研究分担者施設、および東北大学小児
科（研究協力者 笹原洋二）、合計 8 施設を対
象として調査を行った。質問紙表を参考資料 1
に示す。 
 平成 25 年 1 月 1 日から平成 26 年 6 月 30 日
までの期間に初回の造血幹細胞移植を受けた原
発性免疫不全症患者は 37 名であり、再移植を含
めると移植回数は 41 回であった。このうち詳細
なデータの回答があったのは 36 名 40 回の造血
幹細胞移植について解析を行った。 
① 疾患別内訳 
内訳は 

慢性肉芽腫症 14 例 
重症複合免疫不全症 4 例 
重症先天性好中球減少症 4 例 
Wiskott-Aldrich 症候群 2 例 
高 IgM 症候群 2 例 
家族性血球貪食性リンパ組織球症 2 例 
外胚葉形成不全免疫不全症候群 2 例 
慢性皮膚粘膜カンジダ症 2 例 
活性化 PI3K-delta 1 例 
DiGeorge 症候群 1 例 
GATA2 欠損症 1 例 
であった。 
② 移植時年齢 
全体で、0 歳 3 か月から 32 歳 9 か月であり中

央値は 7 歳 10 か月であった。 
慢性肉芽腫症、重症複合免疫不全症、重症先

天性好中球減少症の移植時年齢の中央値はそれ
ぞれ、13 歳 8 か月、0 歳 8 か月、8 歳 3 か月 
であった。 
③ 移植前合併症（移植前 2 週間以内） 
慢性肉芽腫症では、CGD 腸炎、皮膚膿瘍、肺

アスペルギルス症、肝膿瘍などが見られていた。 
重症複合免疫不全症では、ニューモシスティ

ス肺炎、肺アスペルギルス症が見られており、
肺アスペルギルス症はその後の死亡原因につな
がっていた。 

Wiskott-Aldrich 症候群では、伝染性軟属腫、
カテーテル感染症がみられた。 
高 IgM 症候群では、肺アスペルギルス症、EB

ウイルスによるリンパ球増殖性疾患が認められ
ていた。 
④ ドナー 
 慢性肉芽腫症では非血縁骨髄ドナー9 名、血
縁骨髄ドナー5 名であり、臍帯血移植を受けた
患者はいなかった。血縁ドナーの割合が高く、
移植後のキメリズムが低下した際のDLIが考慮
された結果だと考えられる。 
 対照的に、重症複合免疫不全症では、非血縁
臍帯血移植が 3 名であり、非血縁骨髄移植を受
けた患者が 1 名であった。これは、緊急移植に
対応するため非血縁臍帯血移植の割合が高かっ
たものと考えられる。 
⑤ HLA 一致と GVHD 
同胞間骨髄移植 7 例では、血清型 6 座一致が

6 名であり、そのうち 4 名が HLA8 座一致であ
った。HLA8 座一致同胞間移植 4 例中 3 例では
GVHD は見られなかったが、1 例は Grade 4 の
GVHD を発症していた。 
慢性肉芽腫症患者で HLA4/6、4/8 一致の同胞

間骨髄移植を受けた 1 例は、Grade 2 の GVHD
を発症していた。 
 非血縁者間骨髄移植では Grade 1 から 2 の
GVHD を発症した例が 18 例中 10 例に見られ、
残り 8 例は GVHD は認めなかった。 
 非血縁臍帯血移植は 10 例に行われ、2 例が
HLA6/6一致で残り 8例は 1座不一致であった。
3 例では GVHD は認められなかったが、3 例で
Grade 1、3 例で Grade 2、残り 1 例で Grade 3
の GVHD が認められた。 
⑥ 移植前処置 
 慢性肉芽腫症では、Flu+Cy+MEL の移植前処
置がほとんどを占めた。それ以外の移植前処置
としては、Flu+MEL、Flu+Bu が 1 例ずつ施行
されていた。Flu+Bu では一次性生着不全が認
められた。キメリズムの低下が認められた 5 例
で DLI が施行されていた。 
 重症複合免疫不全症では、Flu+BU が 2 例、
Flu+MEL が 2 例であった。1 例が肺アスペルギ
ルス症で死亡しており、いずれの前処置がより
適切かについては現時点では結論が出せない。 
重症先天性好中球化粧症では、Flu+Cy+MEL

が 2 例、Flu+BU が 2 例であった。Flu+BU の
1 例は一次性生着不全で再移植の予定である。 
⑦ 生存者の performance status（PS） 



 PSはGrade 0が 15名、Grade 1が 4名、Grade 
2 が 2 名、Grade 4 が 1 名であった。 
⑧ 死因 
 造血幹細胞移植後に、慢性肉芽腫症 1 名、重
症複合免疫不全症 1 名、慢性皮膚粘膜カンジダ
症 2 名が死亡していた。 
死亡に至った要因として最も重要と考えられ

るものは、肺アスペルギルス 2 名、生着不全 1
名、CY による心筋障害 1 名であった。 
 
(2) TRUMP、PIDJ データベースからの解析 
日本造血細胞移植学会の統合データベースで

あるTRUMPに登録された 509例の原発性免疫
不全症に対する造血幹細胞移植についての検討
を行った。移植は 1974 年から 2012 年までに行
われており、疾患別の内訳は、重症複合免疫不
全症 192 例、Ｗiskott-Aldrich 症候群 112 例、
慢性肉芽腫症 96 例、CD40L 欠損高 IgM 症候群
41 例、その他 68 例であった。 
 Wiskott-Aldrich 症候群の亜型である X 連鎖
血小板減少症（XLT）については、これまで造
血幹細胞移植の有用性・安全性が明らかでなか
ったが、5 か国、15 施設からの 24 例の XLT に
対する移植成績をまとめ、報告した。WAS に比
べ高年齢での移植であったが（13例が 6歳以上）、
85.1%の長期生存率を達成していた。 
 CD40L 欠損高 IgM 症候群については、1988
年〜2012 年に診断された 56 症例、および
HSCT を施行された 29 例を対象として解析を
行った。56 例の長期生存率は 30％であり、平
均生存年数は 23 年であり、自然予後不良である
ことが改めて示された。HSCT 非施行例は
28.2%であり、移植例の 65.9%と比較し、有意
に不良であった（p=0.0231）。5 歳までに移植を
行った 14 例は全例生存しており、5 歳以上で移
植した症例の 71.8%と比較し、有意に良好であ
った。 
  
(3) 重症複合免疫不全症の 1つであるCD3delta
欠損症に対する造血幹細胞移植に関する検討 
重症複合免疫不全症は出来るだけ早期に、感

染症の合併症のない状態で造血幹細胞移植を行
う事が予後を直接的に左右する。CD3delta 欠損
症は、重症複合免疫不全症でもまれな疾患であ
る。最も頻度の高い重症複合免疫不全症である
共通γ鎖欠損症では、胸腺内に T 前駆細胞がほ
とんど存在せず、胸腺は著しく萎縮しているが、
造血幹細胞移植後に回復する。対照的に

CD3delta 欠損症では、胸腺内に未熟な T 前駆
細胞が存在し、胸腺の明らかな萎縮は認められ
ないが、胸腺内での T 細胞の分化が障害され、
成熟 T 細胞が欠損する。重症複合免疫不全症で
新生児期に診断された患者に対しては、診断後
できるだけ早期に移植前処置なしで造血幹細胞
移植をするか、感染を予防しながら生後 3 か月
すぎに移植前処置をして造血幹細胞移植をする
か、どちらが良いのか結論がでていない。これ
らは主に、重症複合免疫不全症のなかで最も頻
度が高い共通γ鎖欠損症を念頭においた議論で
あり、他のタイプの重症複合免疫不全症に対し
てどのような移植方針が最適であるかは解明さ
れていない。 
我々は、CD3delta 欠損症患者 2 名（同一家系）

について、移植前処置なしに、生後 1 か月前後
で臍帯血移植を行い、その後の免疫学的再構築
の経過を調べた。その結果、CD3delta 欠損症患
者では、共通γ鎖欠損症患者とは対照的に、移
植前処置なしで移植した場合、血清免疫グロブ
リン値は早期に回復した。さらに抗原特異的抗
体産生能も確認され、KREC でみた B 細胞新生
能も正常範囲であった。NK 細胞数や NK 活性
は正常であった。しかし、T 細胞数は、長期的
な観察でも正常範囲に回復しないことがわかっ
た。また、PHA に対する反応も、著しく低下し
た状態から回復せず、TREC でみた T 細胞新生
能は検出感度以下と著しい低値であった。患者
は上下肢の手指を中心に、疣贅が多発し、細胞
性免疫能の低下に起因するヒトパピローマ感染
症であると考えられた。T 細胞および B 細胞に
マイクロビーズで純化して異性間 FISH 法でキ
メリズム解析をおこなったところ、T 細胞では
ほぼ 100％がドナー由来であり、B 細胞ではほ
ぼ 100％がレシピエント由来であった。 
即ち、CD3delta 欠損症は重症複合免疫不全症

の 1 つであるが、胸腺内に T 前駆細胞が存在し
ているために移植前処置なしでの移植では、胸
腺内でのキメリズムが改善できないため、細胞
性免疫を十分に回復させることができないと考
えられた。従って、CD3delta 欠損症では、可能
な限り、移植前処置後に造血幹細胞移植を行う
ほうが望ましいと考えられる。 
 
(4) 重症先天性好中球減少症の造血幹細胞移植
の検討 
重症先天性好中球減少症（Severe congenital 

neutropenia, SCN）は、慢性好中球減少、骨髄



像での前骨髄球・骨髄球での成熟障害、生後早
期からの重症細菌感染症の反復を特徴とする食
細胞の数的異常による先天性骨髄不全症一つで
ある。現在までに 10 種類以上の責任遺伝子が同
定されているが、欧米、本邦ともに好中球エラ
スターゼ遺伝子（ELANE）の変異を約 75%に認
めている。根治療法としては造血幹細胞移植が
唯一の治療法であるが、その成績、適切な移植
時期についての一定の結論はない。今回、治療
関連毒性軽減による移植成績の向上を目的に、
MDS/AML 進展前の SCN 症例に Fludarabine
を中心とした骨髄非破壊的前処置による骨髄移
植を 9 例、10 回実施した。7 例は移植後完全キ
メラを誘導でき、好中球減少は治癒した。1 例で
生着不全を認め、再移植で完全キメラを誘導で
きた。血縁間での HLA 一致同胞から移植症例 2
例で混合キメラであるが、好中球減少は認めず、
易感染症はなく、良好な経過を継続している。
MDS/AML 進展前に骨髄非破壊的前処置による
骨髄移植は有用と思われるが、前処置について
は問題点が残されている。今後、適切な移植時
期、前処置法の選択については本邦症例を集積
し、ガイドラインの作成が必要と思われる。 
 
(5) CD40 ligand 欠損症に対する移植に関する
検討 
 CD40 ligand 欠 損 症 と X-linked 
thrombocytopenia に対する移植適応と移植成
績を検討し、移植方法について解析した。CD40 
ligand 欠損高 IgM 症候群は、T 細胞機能異常を
ともなう複合型免疫不全症である。今回、CD40 
ligand 欠損症 56 例について検討した。ニュー
モシスチス肺炎、クリプトスポリジウム持続感
染、真菌感染などを起こし、長期予後は 40 歳で
生存率が 42.1％と不良であることが判明した。
そこで、移植成績を検討したところ、5 歳以下
で移植を行った場合、全生存率は 100％であり、
6 歳以上で移植をした群と比較して優位に良好
な成績であった。 
 
(6) X連鎖血小板減少症に対する造血幹細胞移植
に関する検討 

X 連鎖血小板減少症（X-linked thrombocyte- 
penia, XLT）は、原因遺伝子は WASP であり、
Wiskott-Aldrich 症候群の中で血小板減少のみ
が見られる疾患である。移植を行った 24 例につ
いて検討した。100％で生着が得られ、全生存率
は 83.3%であった。一方、非移植例では、75%

の患者が脳内出血、脾摘後の全身感染症、自己
免疫疾患、悪性腫瘍などを来たすことが知られ
ている。また血小板減少が続くことによる生活
の質の低下もある。したがって、XLT では移植
療法は根治療法として選択肢に入る事が示され
た。 
 
(7) 高 IgE 症候群に対する造血幹細胞移植 
 高 IgE 症候群は、ブドウ球菌やカンジダを中
心とした易感染性、難治性湿疹、高 IgE 血症を
3 主徴とする原発性免疫不全症である。その原因
としてこれまで、STAT3、TYK2、DOCK8 遺伝
子異常が報告されている。ほとんどは STAT3 遺
伝子異常によっておこり、その場合、次第に肺
嚢胞が形成され、多発・拡大し、呼吸不全を呈
し、死亡の原因となる。また感染症のコントロ
ールが困難な場合や、悪性リンパ腫が合併する
こともあり、治療にも関わらず、病勢が進行す
ることも少なくない。従って、高 IgE 症候群で
は、これらの重大な合併症が進行しないよう治
療・管理する必要がある。その選択肢として、
造血幹細胞移植が考えられるが、これまで報告
されている移植成績は良いとは言えない。 
 今回我々は、巨大肺嚢胞を形成した高 IgE 症
候群（STAT3遺伝子異常による）患者に対して、
骨髄非破壊的前処置を用いて HLA 完全一致の
姉より末梢血幹細胞移植を行い、免疫学的再構
築について検討を行った。 
姉をドナーとして、FLU（30mg/m2）+ CY

（25mg/kg）+ ATG（1.25mg/kg）を前処置と
して末梢血幹細胞移植（輸注細胞数 CD34 陽性
細胞 3.54x106/kg）を行った。GVHD 予防は
CyA+ short term MTX を選択した。移植後 10
日目に生着が確認でき、その後、白血球数は増
加した。血清 IgE 値は次第に低下し、正常化し
た。経度の GVHD が認められたがステロイド外
用で軽快した。 
移植後、T 細胞のキメリズムは高い値を維持し
ていたが次第にやや低下傾向がみられ、80%前
後で維持された。NK 細胞も同様な経過であっ
た。しかし、顆粒球はレシピエント由来であり、
Split chimerism の状態であることが確認され
た。骨髄の CD34 陽性細胞のキメリズムを調べ
ると、やはりレシピエント由来であることが確
認された。移植後の Th17、Tfh 細胞および血清
IgE 値は回復傾向が確認された。移植後の
TREC の発現量は比較的保たれていた。 
本症例では、骨髄でのキメリズムが低値であ



ったが、末梢血 T 細胞や NK 細胞はほとんどが
ドナー由来であった。Th17 細胞数も上昇してい
た。患者は易感染性がなくなり、肺嚢胞も軽快
し、QOL も良い状態である。このような split 
chimerism で状態が安定している報告はこれま
でない。今後、T 細胞のキメリズムが低下して
くるかどうかが問題であるが、重要な問題であ
ると考えられ、免疫学的解析を含めて慎重に経
過をみていく方針である。造血幹細胞移植は、
高 IgE 症候群の治療法の 1 つとして有効である
ことが確認された。 
 
(8) 同種造血幹細胞移植におけるウサギ ATG 血
中濃度と GVHD、EBV 活性化との関連に関する
検討 
 ウサギ抗胸腺細胞グロブリン（rATG、サイモ
グロブリン）は慢性肉芽腫症をはじめとした先
天性免疫不全症候群に対する造血幹細胞移植に
おいて広く移植前治療として使用されており、
急性・慢性 Graft-versus host disease（GVHD）
の予防効果が示されている。しかしながら ATG
には Epstein-Barr virus（EBV）などのウイル
スの再活性化を高率に引き起こす可能性があり、
移植後の ATG 血中濃度と EBV の再活性化は十
分には評価されていない。今回、ATG を含む前
処置を用いて同種造血幹細胞移植を実施し、移
植後 4 週目に ATG 血中濃度が測定された 42 例
を解析した。移植後 4 週の時点で ATG 血中濃度
の低値（＜6.2μg/ml）とグレードⅡ～Ⅳの GVHD
に有意な相関が認められたが（p = 0.003）、EBV
の有意な再活性化は認められなかった。一定以
上の ATG 血中濃度を目指すことで合併症を増
やすことなく、より高い治療効果が得られる可
能性が考えられた。 
 
(9) 造血幹細胞移植におけるサイトメガロウイ
ルス抗原モニタリングの問題点 
 CMV 感染を契機として生後 1 か月時で発症
した家族性血球貪食性リンパ組織球症 3 型
（FHL3）の男児に対して非血縁臍帯血移植を
行い、定期的な血中モニタリングと予防的加療
を行っていたにも関わらずサイトメガロウイル
ス（CMV）による網膜炎を発症し、永続的な障
害を残した症例を経験した。移植直前に眼底検
査で異常の無い事を確認し、血中 CMV 抗原陽
性化を指標として抗ウイルス薬治療を行ってい
たが、退院目前に行った眼底検査で網膜炎が確
認され、眼房水より CMV-DNA が検出された。

治療により改善したものの網膜の瘢痕化や硝子
体の混濁が残り、永続的な視力低下が避けられ
ない状態である。 
 本症例の経過より、血中モニタリングだけを
指標にした加療による CMV 合併症予防には限
界がある事が示され、乳児症例では自覚症状に
よる網膜炎の早期発見は不可能である為、移植
後早期からの定期的眼底検査が必要であると思
われた。 
 
(10) 原発性免疫不全症に対する造血幹細胞移植
法ガイドラインの作成 
 これまで毛細血管拡張性小脳失調症は、神経
症状が進行するため、造血幹細胞の適応とは考
えられていなかった。実際、造血幹細胞移植を
受けた毛細血管拡張性失調症患者は海外の報告
を含めても極めて少数である。しかし、実際に
は、感染症のコントロールが困難で造血幹細胞
移植を望む患者・家族も少なくない。これまで
の報告や、ESID のガイドラインを参考に、適応
を十分考慮した上で、造血幹細胞移植が必要と
判断された場合、以下の 2 つの移植以前処置が
現時点では妥当ではないかという結論を得た。 
1. Flu 30mg/m2/day ×5 days + CPM 5mg/kg 

4days 
2. Flu 30mg/m2/day ×5 days + BU 

0.5mg/kg×2 PO/day 2 days 
この移植前処置は、他の DNA 修復障害をともな
う免疫不全症にも適応可能であると考える。 
今後、DNA 修復障害をともなう免疫不全症の移
植症例があれば、その詳細を解析していく方針
である。 
 
2. 造血幹細胞移植に関連する基礎研究の展開 
(1) 臍帯血細胞の機能に関する研究 
臍帯血移植では、臍帯血中の T 細胞が GVHD

発症に関連している。他方、レシピエント免疫
担当細胞に対する臍帯細胞の影響に関する研究
はない。今回我々は、臍帯血中の有核赤血球が、
レシピエントの免疫担当細胞にどのような影響
を与えるかについて検討した。臍帯血細胞から
白血球をCD45マイクロビーズで除き、その後、
CD36 マイクロビーズで positive-selection する
ことによって有核赤血球を純化することができ
た。成人末梢血単球を LPS で刺激する際に、臍
帯血由来の有核赤血球を加えると、培養上清中
の TNF-alpha や IL-6 の産生が著しく抑制され
ることが分かった。この際、成人末梢血単球と
臍帯血由来の有核赤血球を培養することで、



IL-10 の産生が亢進することがわかった。抗
IL-10 抗体を加えると、有核赤血球の抑制作用は
消失することから、臍帯血有核赤血球の成人末
梢血単球機能の抑制には、IL-10 が重要な役割を
果たしていることを明らかにした。 
有核赤血球の T 細胞への影響については、現

在解析中であるが、臍帯血中の有核赤血球が、
レシピエントの免疫担当細胞の機能を抑制すれ
ば、臍帯血移植時に有核赤血球を除かないよう
な処理の方法が確立されれば、移植後の拒絶を
抑えたり、移植にともなうレシピエントの炎症
惹起に起因する副反応が軽減できる可能性があ
る。 
 
(2) 遺伝子修復研究 
 ヘルパー依存型アデノ・アデノ随伴ウイルス
ハイブリッドベクター（HD-Ad.AAD ベクター）
は、造血幹細胞に感染性を示す Ad5/35 キメラベ
クターと、相同組み換えによる目的遺伝子座領
域での targeting による修復をおこす AAV ベク
ターの両者の長所を備えている。我々は BTK 遺
伝子の exon6～19 とその隣接遺伝子 TIMM8A
を含むゲノム領域、および EGFP/Hygromycin
（Hyg）耐性遺伝子を搭載した HD-Ad.AAV. 
BTK ベクターを作製した。このベクターをヒト
臍帯血由来CD34陽性細胞に感染させたところ、
10%の細胞で一過性のGFP発現を認めた。また、
このベクターを感染させた臍帯血由来 CD34 陽
性細胞から 755個のHyg耐性赤芽球コロニーを
得て、そのうち 4 コロニーで BTK 遺伝子座にお
ける相同組み換えを認めた。同様に感染させた
CD34 陽性細胞から分化誘導した CD19 陽性細
胞においても相同組み換えを検出した。本ベク
ターにより相同組み換えによる BTK 遺伝子の
変異修復を行える可能性を示した。 

 
D. 考察 
 原発性免疫不全症に対して、造血幹細胞移植
が国内で何例なされているか、どのような疾患
に対してどのような治療方針で行われているの
か、今回の研究で初めて明らかになった。本研
究を継続することにより、各疾患に対する最適
な造血幹細胞移植法を明らかにすることができ
ると考える。原発性免疫不全症は感染症などの
移植前後の問題が大きい。今回の研究でもアス
ペルギルス感染症は予後に大きく影響している
ことが明らかになった。原発性免疫不全症に対
する造血幹細胞移植の問題点を明らかにし、合

併症などの問題点を解決するための研究が今後
とも必要である。今回、EBMT や ESID の移植
方法・治療方針について、国内の状況と照らし
合わせた形で議論を行った。現状では移植前処
置に用いるブスルファンの投与方法が大変参考
になるだろうという結論に達した。また原発性
免疫不全症の各疾患の病態に即した治療法の開
発により、患者の QOL を長期的に向上させる
べく研究を継続したい。 
 
E. 結論 
今年度の研究目的のために、いろいろな方法

を用いて、いろいろな角度から研究を行うこと
ができ、当初の目的を達成できたものと考える。
次年度の研究に展開していきた。 
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