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研究要旨 

 慢性活動性 EB ウイルス感染症、EB ウイルス関連血球貪食性リンパ組織球症、種痘様水疱

症、蚊刺過敏症の 4疾患は、それぞれ異なる臨床像を持つが、EB ウイルスが感染した T細

胞・NK 細胞の増殖に端を発するという共通点がある。また、いずれの疾患も希少かつ難治

であり、疾患領域・診療科を超えた共通の指針に基づく診療ガイドラインを作成すること

が喫緊の課題である。本研究班は、4疾患に対する診療ガイドラインを作成し、登録制度（レ

ジストリ）を確立、診療実態の把握・治療成績・長期予後に関する疫学調査を行い、本疾

患群の全体像を明らかにすることを目的としている。平成 27 年度は、まず慢性活動性 EB

ウイルス感染症の診断基準を改定した。また、EB ウイルス関連血球貪食性リンパ組織球症

に対する診断基準を新たに作成した。ガイドライン本文に記載する疾患の臨床的特徴・疾

患スコープ・診療アルゴリズムを、慢性活動性 EB ウイルス感染症、EB ウイルス関連血球貪

食性リンパ組織球症、種痘様水疱症、蚊刺過敏症の疾患ごとに作成した。更に臨床的に問

題となるクリニカルクエスチョンを全体で 25 個選定し、文献検索・システマティックレビ

ューを実施した。診療ガイドラインの確立は、多彩で難治な慢性活動性 EB ウイルス感染症

およびその類縁疾患の実態解明・疾患予後改善・患者の生活の質改善につながると期待さ

れる。
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Ａ．研究目的 

 慢性活動性 EB ウイルス感染症、EB ウイ

ルス関連血球貪食性リンパ組織球症、種痘

様水疱症、蚊刺過敏症は、我が国の小児・

若年成人に特有な希少疾患である。これら

4疾患は疾患概念が確立し、それぞれが異

なる臨床像を持つが、EB ウイルスが感染し

た T細胞・NK 細胞の増殖に端を発するとい

う共通点がある。 

本研究ではこれら 4疾患の実態解明と予

後改善を目指し、診療ガイドライン作成に

従事している。「本研究班のロードマップ」

に平成26年から3年間における研究計画の

概要を示した。平成 26 年度は、診療ガイド

ライン作成のために、まず診療ガイドライ

ン作成組織を構築し、ガイドラインの大

枠・作成方法・スケジュールを決定した。

更に 2003 年に制定されて以来改変されて

いない慢性活動性 EB ウイルス感染症診断

基準の見直し及び改定に着手した。平成 27

年度は、診療ガイドラインの骨格である本

文、診療アルゴリズム、クリニカルクエス

チョン（CQ）を作成した。また、本年度よ

り、 [慢性活動性 EB ウイルス感染症とその

類縁疾患の診断・治療効果評価の向上を目

指したEBウイルスDNA量のエビデンスの構

築] AMED 伊藤班が発足し、同班と連携して、

ウイルス DNA 定量の標準化を行っていくこ

ととした。 

 

 

Ｂ．研究方法 

1) 診療ガイドライン作成：平成 26 年度組

織した診療ガイドライン統括委員会・作成

グループ・システマティックレビューチー

ムにより、診療ガイドライン作成を進めた。

組織構成員と役割分担を表１に示す。 

2) 慢性活動性 EB ウイルス感染症診断基準

の改定：前年度、EB ウイルス感染症研究会

の診断指針を元に改訂案作成に着手した。

本年度は、EB ウイルス感染症研究会での公

開討論（平成 27 年 3月 15 日）を踏まえ、 

慢性活動性 EB ウイルス感染症診断基準

（2015 年厚生労働省研究班）としてまとめ

た。 

3) 患者レジストリの構築: 患者レジストリ

を確立することで、診療実態・治療成績・

長期予後を把握できる。調査結果に基づき

診療ガイドラインを改定し、重症度分類に

基づいた診療が確立されれば、患者の予後

改善にもつながる。本年度は患者レジスト

リの構築のための資料・情報の収集に努め

た。 

4) 中央診断体制の構築：前年度に構築した

中央診断体制（病理診断：久留米大学、ウ

イルス学的診断：名古屋大学および成育医

療研究センター）に基づいて、慢性活動性

EB ウイルス感染症診断を実施した。 

5) 診療ガイドライン作成のための情報収

集： 診断基準・診療アルゴリズム作成・CQ

に対する回答/解説作成のために、慢性活動

性 EB ウイルス感染症とその類縁疾患に関

する情報収集を、各分担者が行った。 

（倫理面への配慮） 

以上の研究は、各分担研究施設で承認の

元に各種指針を遵守して、患者個人情報の

保護について十分な配慮を行い、患者の文

書による同意を患者の同意を得て施行した。

遺伝子解析についても、倫理委員会の承認

をうけ、対象患者とその家族に同意書を取

得して行い必要に応じて、遺伝カウンセリ

ングを行った。 
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Ｃ．研究結果 

1) 診療ガイドライン作成：「ガイドライン

の作成手順およびスケジュール」(表２)に

示したごとく、統括委員会・作成委員会に

て、各疾患の定義・位置づけを確認し、診

療ガイドラインアルゴリズム・CQ 作成にあ

たった。 

2) 慢性活動性 EB ウイルス感染症診断基準

EB ウイルス感染症研究会の診断指針を、EB

ウイルス感染症研究会での公開討論（平成

27 年 3月 15 日）を踏まえ、平成 28 年第一

回班会議（平成 27 年 6月 27 日）にて議論

した。診断基準に加え、重症度分類も加味

した形で、慢性活動性 EB ウイルス感染症診

断基準（2015 年厚生労働省研究班）として

まとめた（表 3）。同様に、新たに EB ウイ

ルス関連血球貪食性リンパ組織球症に関す

る診断基準を作成した（表 4）。 

次いで、それぞれの疾患に対して、クリ

ニカルクエスチョンを（全体で 25 個）選定

した。日本医学図書館協会に依頼し文献検

索を行い、班員からなるレビューチームに

よりシステマティックレビューを実施した。 

3) 患者レジストリの構築:情報収集を行っ

たところ、慢性活動性 EB ウイルス感染症が、

指定難病に選定される可能性があることが

明らかとなった。指定難病になれば、厚労

省の指導の元、患者申請・情報収集を行う

ことになる。平成 28 年 3月に予定されてい

る指定難病の第三次追加発表を待って、レ

ジストリ構築を始めることとした。 

4) 中央診断体制の構築：前年度に構築した

中央診断体制に基づいて、慢性活動性 EB ウ

イルス感染症とその類縁疾患の中央診断を

実施し・患者集積をした。 

5) 診療ガイドライン作成のための情報収

集 

①蚊刺過敏症から EB ウイルス関連悪性リ

ンパ腫への移行過程について（分担: 浅田

秀夫）: 蚊刺過敏症の発症から 6年後に悪

性リンパ腫を生じた症例について、悪性リ

ンパ腫の発症前後の病態の変化を検討した。

免疫抑制療法に対する治療抵抗性と皮膚病

変の組織学的変化が悪性化を判断する手が

かりとなる一方、末梢血単核球中の EBV DNA

のコピー数や増殖リンパ球の表面マーカー

には明らかな変化はみられなかった。 

②EBV関連 T/NK リンパ増殖性疾患成人例に

対する造血幹細胞移植の効果の検討(分

担：新井文子)：東京医科歯科大学で同種造

血幹細胞移植を施行した全 13 例を後方視

的に解析し、小児を中心とした既報と比較

し生存率が低いこと、前処置開始時の疾患

活動性および sIL2R 値、さらに移植後 1か

月内の末梢血中 EBV DNA 量の陰性化が予後

と相関することを見出した。 

③リンパ腫病理分類における慢性活動性EB

ウイルス感染症の位置づけ（分担：伊豆津

宏二）： WHO 分類第 4版では、慢性活動性

EB ウイルス感染症に関連する疾患として、

小児全身性 EBV 陽性 T細胞リンパ増殖性疾

患や種痘様水疱症用リンパ腫などが定義さ

れている。この他に、EBV 関連リンパ増殖

性疾患としてアグレッシブ NK 細胞白血病

や一部の末梢性 T細胞リンパ腫（分類不能

型）との鑑別が問題となることを報告した。 

④診断的意義のあるウイルス DNA 量の 

後方視的検討（分担：伊藤嘉規）：慢性活動

性 EB ウイルス感染症と確定診断した症例

107 例について、後方視的に検討し、末梢

血単核が診断に適しており、EB ウイルス関

連の伝染性単核症に対しての診断的カット

オフ値は=1,700 IU/µgDNAと考えられた。 

⑤EBV 関連疾患のウイルス学的解析と感染

細胞同定（分担：今留謙一）：中央診断とし

て、EBV 関連 T/NK 細胞感染リンパ増殖性疾

患に対し 192 件、確定診断後の治療評価 962

件の解析をした。また、EBV 関連 B細胞リ

ンパ増殖性疾患に対し 72 件の解析を行っ

た。 
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⑥蚊刺過敏症と種痘様水疱症のコホート調

査（分担：岩月啓氏）：病型を古典的種痘様

水疱症、全身性種痘様水疱症、蚊刺過敏症、

蚊刺過敏症と種痘様水疱症合併例に分類す

ると、予後が異なることが明らかになった。

発症年齢 9歳以上、および再活性化シグナ

ルである BZLF1mRNA 発現は予後不良因子で

あった。活性化シグナルおよび EB ウイルス

感染リンパ球サブセットは病態と予後に関

与する可能性が示唆された。 

⑦EBウイルス関連血球貪食症候群診療にお

ける EBV-DNA 定量と感染細胞同定の意義

（分担：大賀正一）：患者の EBV-DNA 量と感

染細胞を同定し、治療反応性を検討した。

成人発症の初感染 T細胞感染型症例は極め

て重症であったが、etoposide が奏効し造

血細胞移植を行わずに軽快した。小児期発

症初感染型の2例もetoposideを使用せず、

γグロブリンかつ/またはステロイド療法

で軽快し再燃はなかった。初感染 EB ウイル

ス関連血球貪食症候群症例における感染細

胞の同定は、治療戦略の決定において臨床

的意義が高いと考えられた。 

⑧日本におけるランゲルハンス細胞組織球

症の BRAF V600E 変異解析（分担：大島孝

一）：ランゲルハンス細胞組織球症）の 20

例に対して BRAF のエクソン 15 に対する

変異解析を行ったところ、4例に V600E の

変異を認めた。BRAF V600E の有無と予後と

の関連は認めなかった。 

⑨EBV 関連リンパ増殖症とその類縁疾患に

関する研究（分担：金兼弘和）：EB ウイル

ス関連リンパ増殖症をきたす原発性免疫不

全症として、ZAP70 異常症を同定した。エ

クソーム解析によって遺伝子変異を同定し、

病態として NKT 細胞や EBV 特異的 T細胞の

欠損を示した。ZAP70 変異例の一部の症例

は、EBV に選択的に易感染性を有して EBV

関連リンパ増殖性疾患を発症し得る新たな

疾患群である可能性がある。 

⑩文献検索とクリニカルクエスチョンの作

成（分担：笹原洋二）種痘様水疱症の治療

方針決定に有用な予後因子、臓器病変のな

い種痘様水疱症への治療介入の必要性、蚊

刺過敏症の治療方針決定に有用な予後因子、

臓器病変のない蚊刺過敏症への治療介入の

必要性、について文献検索を行い、推奨グ

レード、要約、解説、引用文献をまとめた。 

⑪治療戦略のエビデンス創造に関する研究

（分担：澤田明久）：2015 年の慢性活動性

EB ウイルス感染症患者 4例のうち，3例は

治療抵抗性で，別プログラムの緊急対応を

必要とした．全例に造血細胞移植を施行で

きたが，病状不安定な 3例は最終的に重篤

な高サイトカイン血症に陥り永眠された．

治療プロトコールから外れる症例をいかに

救命するかは未解決の大きな課題である。 

⑫EBウイルス蛋白質 EBNA1 が突然変異頻度

に与える影響（分担：藤原成悦）：EBNA1 を

遺伝子導入により発現させた BJAB 細胞に

おける 6-TG 耐性細胞出現頻度は、対照と比

べて約 3.2 倍であった。また、変異解析用

シャトルベクターpZ189 を用いた変異頻度

解析では、EBNA1 発現細胞は対照と比べて

約 2.7 倍であった。EBV を感染させた BJAB

クローンの 1つは、対照と比べて約 2.9 倍

の変異頻度を示した。以上の結果は EBNA1

が宿主遺伝子の突然変異頻度を上昇させる

可能性を示していた。 

⑬診断基準作成のための病態評価（分担：

谷内江昭宏）：従来より提唱している EB ウ

イルス関連血球貪食症候群の早期診断につ

いて、より多くの症例を積み重ねて得られ

た経験をもとに血清サイトカイン解析と細

胞解析の意義についてまとめた。Neopterin 

を中心とした炎症性サイトカインの高値と、

末梢血中 HLA-DR++ CD5- CD8+ T 細胞クロ

ーンの異常増加は本疾患に特徴的な所見で

あることが確認された。 
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表 1 診療ガイドライン作成組織 

代表 氏名 所属機関/専門分野 所属学会 作成上の役割

○ 木村　宏 名古屋大学/感染症学 日本小児感染症学会/日
本ウイルス学会

谷内江昭宏 金沢大学/小児科学 日本小児科学会/日本小
児感染症学会

岩月啓氏 岡山大学/皮膚科学 日本皮膚科学会/日本皮
膚悪性腫瘍学会

藤原成悦 成育医療研究センター/ウ
イルス学

日本ウイルス学会/日本
癌学会

代表 氏名 所属機関/専門分野 所属学会 作成上の役割

○ 川田潤一 名古屋大学/小児科学 日本小児感染症学会

佐藤好隆 名古屋大学/ウイルス学 日本ウイルス学会

代表 氏名 所属機関/専門分野 所属学会 作成上の役割

○ 大賀正一 山口大学/小児科学 日本小児血液・がん学会 SCOPE/CQ作成

浅田秀夫 奈良県立医科大学/皮膚科学 日本皮膚科学会 SCOPE/CQ作成

伊豆津宏二 虎ノ門病院/血液内科学 日本血液学会 SCOPE/CQ作成

伊藤嘉規 名古屋大学/小児科学 日本小児感染症学会 SCOPE/CQ作成

大島孝一 久留米大学/病理学 日本病理学会 SCOPE/CQ作成

金兼弘和 東京医科歯科大学/小児
科

日本小児感染症学会/日
本小児血液・がん学会

SCOPE/CQ作成

奥中咲江 CAEBV患者会代表 SCOPE/CQ作成

川田潤一 名古屋大学/小児科学 日本小児感染症学会 SCOPE/CQ作成

木村　宏 名古屋大学/ウイルス学 日本小児感染症学会/日
本ウイルス学会

SCOPE/CQ作成

所属機関/専門分野 所属学会 作成上の役割

日本医学図書館協会/ヘ
ルスサイエンス情報

日本医学図書館協会 文献リスト作成

名古屋大学附属図書館/
ヘルスサイエンス情報

日本医学図書館協会 文献リスト作成

富山大学附属図書館/ヘ
ルスサイエンス情報

日本医学図書館協会 文献リスト作成

東京医科歯科大学/血液
内科学

日本血液学会 CQ回答作成

成育医療研究センター/ウ
イルス学

日本ウイルス学会 CQ回答作成

東北大学/小児科学 日本小児血液・がん学会 CQ回答作成

大阪府立母子保健総合医
療センター/小児科学

日本小児血液・がん学会 CQ回答作成

岡山大学/皮膚科学 日本皮膚科学会 CQ回答作成

名古屋大学/小児科学 日本小児血液・がん学会 CQ回答作成

金沢大学/小児科学 日本小児感染症学会 CQ回答作成

所属機関/専門分野 所属学会

福島県立医科大学/小児
腫瘍学

日本小児血液・がん学会

川崎医科大学/小児科学 日本小児感染症学会

順天堂大学/血液内科学 日本血液学会

診療ガイドライン作成組織

和田泰三

濱田利久

氏名

学会・研究会名

関連・協力学会名

関連・協力学会名

新井文子

今留謙一

笹原洋二

澤田明久

村松秀城

石原千尋

金田佳子

小嶋智美

関連・協力学会名

厚生労働省「慢性活動性ＥＢＶ感染症とその類縁疾患の診療ガイド
ライン作成と患者レジストリの構築」研究班
日本小児感染症学会

日本皮膚科学会

日本血液学会

（1）診療ガイドライン
作成主体

（2）診療ガイドライン
統括委員会

（3）診療ガイドライン
作成事務局

（4）診療ガイドライン
作成グループ

（5）システマティック
レビューチーム

（6）外部評価委員会

氏名

菊田　敦

中野貴司

小松則夫
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【表 2 ガイドラインの作成手順およびスケジュ
ール】    

         
         

 
作成目的の明確化 

 
2014 年 6 月 22 日 

  
↓ 
      

 
作成主体の決定 

 
2014 年 6 月 22 日 

  
↓ 
      

 
事務局・診療ガイドライン作成組織の編成 
第一回診療ガイドライン統括委員会  

2014 年 8 月 30 日 

  
↓ 
      

 
診断基準改訂/アルゴリズム・CQ 作成開始    
第一回診療ガンドライン作成委員会  

2014 年 12 月 2日 

  
↓ 
      

 
診断基準改訂/アルゴリズム・CQ 討議（第
24 回 EB ウイルス感染症研究会）  

2014 年 3 月 15 日 

  
↓ 
      

 
第二回診療ガイドライン統括委員会 

 
2015 年 6 月 27 日 

 
第二回診療ガイドライン作成委員会 

    

  
↓ 
      

 
アルゴリズム・ＣＱ決定、SR 開始   

 
2015 年 8 月 3日 

  
↓ 
      

 
外部評価（中間報告）     

 
2015 年 8 月 24 日 

  
↓ 
      

 
推奨文・解説 提出     

 
2015 年 12 月 11 日 

  
↓ 
      

 
第三回診療ガイドライン作成委員会 

 
2015 年 12 月 23 日 

 
推奨文・要約のブラッシュアップ 

    

         

 
CQ 推奨文の討議（第 25 回 EB ウイルス感染症

研究会）  
2015 年 12 月 23 日 

  
↓ 
      

 
診療ガイドライン草案編集 

 
2016 年 4-5 月 

  
↓ 
      

 
外部評価・パブリックコメント募集 

 
2016 年 6 月 予定 

  
↓ 
      

 
公開・出版 

 
2016 年 11 月 予定 

  
↓ 
      

 
普及・導入・評価 

 
2016～2019 年 予定 

  
↓ 
      

 
改訂 

 
2019 年 予定 
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表 3 

慢性活動性 EB ウイルス感染症 (CAEBV) 診断基準 

（厚生労働省研究班、2015 年） 

 

1) 伝染性単核症様症状が 3か月以上持続（連続的または断続的） 
2) 末梢血または病変組織における EB ウイルスゲノム量の増加 
3) T 細胞あるいは NK 細胞に EB ウイルス感染を認める 
4) 既知の疾患とは異なること 

以上の 4項目をみたすこと。 

 

補足条項 

1) 「伝染性単核症様症状」とは、一般に発熱・リンパ節腫脹・肝脾腫などをさす。

加えて、血液、消化器、神経、呼吸器、眼、皮膚（種痘様水疱症・蚊刺過敏症）あ

るいは心血管合併症状・病変（含動脈瘤・弁疾患）などを呈する場合も含む。初感

染に伴う EBV 関連血球貪食性リンパ組織球症、種痘様水疱症で皮膚症状のみのもの

は CAEBV には含めない。臓器病変・合併症を伴う種痘様水疱症・蚊刺過敏症は、CAEBV

の範疇に含める。経過中しばしば EB ウイルス関連血球貪食性リンパ組織球症、T

細胞・NK 細胞性リンパ腫・白血病などの発症をみるが、この場合は、基礎疾患と

しての CAEBV の診断は変更されない。 

 

2) PCR 法を用い、末梢血単核球分画における定量を行った場合、一般に 102.5 (=316) 

コピー/μg DNA 以上がひとつの目安となる。定性の場合、健常人でも陽性となる

場合があるので用いない。組織診断には in situ hybridization 法等による EBER

検出を用いる。 

 

3) EB ウイルス感染標的細胞の同定は、蛍光抗体法、免疫組織染色またはマグネッ

トビーズ法などによる各種マーカー陽性細胞解析（B細胞、T細胞、NK 細胞などを

標識）と EBNA、EBER あるいは EB ウイルス DNA 検出などを組み合わせて行う。 

 

4) 先天性・後天性免疫不全症、自己免疫・炎症性疾患、膠原病、悪性リンパ腫

（ホジキンリンパ腫、節外性 NK/T 細胞リンパ腫-鼻型、血管免疫芽球性 T 細胞

リンパ腫、末梢性 T 細胞リンパ腫-非特定型など）、白血病（アグレッシブ NK

細胞性白血病など）、医原性免疫不全などは除外する。鑑別診断、病型の把握の

ために以下の臨床検査の施行が望まれる。 

a) EB ウイルス関連抗体価 

蛍光抗体法による測定では、一般に VCA-IgG 抗体価 640 倍以上、EA-IgG 抗体

価 160 倍以上が、抗体価高値の目安となる。加えて、VCA-IgA, VCA-IgM およ

び EA-IgA 抗体がしばしば陽性となる。患者では抗体価が高値であることが多
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いが、必要条件ではなく、抗体価高値を認めない症例も存在する。 

b) クロ-ナリティの検索 

1. EB ウイルス terminal repeat probe を用いた Southern blot 法 

2. 遺伝子再構成検査（T細胞受容体など） 

  c) 病変組織の病理組織学的・分子生物学的評価 

1. 一般的な病理組織所見 

2. 免疫組織染色 

3. 染色体分析 

4. 遺伝子再構成検査（免疫グロブリン、T細胞受容体など） 

  d) 免疫学的検討 

1. 末梢血マーカー分析（含 HLA-DR） 

2. 一般的な免疫検査（細胞性免疫 [含 NK 細胞活性]・抗体・補体・食細胞機

能など） 

3. 各種サイトカイン検索 

 

重症度分類 

軽症：慢性活動性 EB ウイルス感染症と診断後、全身症状・主要臓器の合併症が

なく経過観察する症例。 

重症：全身症状・主要臓器の合併症がある症例。 
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表 4  

EB ウイルス関連血球貪食性リンパ組織球症（EBV-HLH）の診断基準 

（厚生労働省研究班、2015 年）  

---------------------------------------------------------------------- 

以下の 1と 2のいずれも満たす 

1. EB ウイルス DNA が末梢血中に増加している 

2. 以下の 8項目のうち、初診時 5つ以上、再燃・再発時 3つ以上を満たす 

 1) 発熱≧38.5℃ 

 2) 脾腫あり 

 3) 血球減少（末梢血の少なくとも 2系統に以下の異常あり）： 

  ﾍﾓｸﾞﾛﾋﾞﾝ ＜9.0 g/dL, 血小板 ＜100,000/μL, 好中球 ＜1,000/μL 

4) 高トリグリセリド血症(空腹時≧265 mg/dL)または低フィブリノー

ゲン血症 (≦150 mg/dL) 

 5) NK 細胞活性低値または欠損 

 6) 血清フェリチン ≧500 ng/mL 

 7) 可溶性 IL-2 受容体 ≧2,400 U/mL 

 8) 骨髄、脾臓、またはリンパ節に血球貪食像あり、悪性所見なし 

---------------------------------------------------------------------- 

付記 診断に有用な所見： 

(a) 髄液の細胞増多（単核球）および/または髄液蛋白増加 

(b) 肝で慢性持続性肝炎に類似した組織像 

診断を示唆する他の所見： 髄膜刺激症状、リンパ節腫大、黄疸、浮

腫、皮疹、肝酵素上昇、低蛋白・低 Na

血症、VLDL 値上昇、HDL 値低下 

注意 発症時に上記の基準をすべて満たすわけではなく、経過と共にいくつか

を満たすことが少なくない。基準を満たさない場合は注意深く観察し、

基準を満たした（同時期に症状・所見が揃った）時点で診断する。 

 

重症度分類 

EB ウイルス関連血球貪食性リンパ組織球症は、迅速な治療介入を必要とする疾

患であり、全例が重症と考えられる。 
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Ｄ．考察 

慢性活動性 EB ウイルス感染症とその類

縁疾患の本態はかなり解明されてきたが、

未だ不明な点が多い。また、本疾患群は我

が国をはじめとする東アジアの小児および

若年成人を中心に発症する。遺伝因子、感

染因子など複数の要因が関わり、全身・局

所的な病変を来すため、特定の疾患グルー

プ/診療科に帰属させることが困難であっ

た。さらに、いずれの疾患も難治・予後不

良であり、効果的な治療法も未確立である

のが現状である。 

患者の会（SHAKEの会、http://caebv.com）

との交流会においても、患者はしばしば受

診診療科/施設に悩み、未だ医療従事者の認

知が乏しく、しかるべき診断・治療を受け

るまでに長期間を要していること、そして

生活面でも長期にわたる支障を被っている

ことが指摘されている。よって、疾患領域・

診療科を超え、共通の指針に基づく診療ガ

イドラインを作成することが急務である。

また、医療の均てん化を図るべく、診断体

制を整備することも喫緊の課題である。本

疾患群に対して、診療科/領域そして小児/

成人の枠を超えた研究体制を構築し、診療

ガイドラインの作成・公開することにより、

患者は早期に適切な医療を享受できる。 

平成 27 年度は、慢性活動性 EB ウイルス

感染症の診断基準を改定し、新たに重症度

分類も加えた。また、EB ウイルス関連血球

貪食症候群に対する診断基準を新規作成し

た。次いで、それぞれの疾患に対して、診

療アルゴリズムおよびクリニカルクエスチ

ョンを作成し、文献検索・システマティッ

クレビューを実施した。 

平成28年度中には4疾患を包括した診療

ガイドラインが完成する予定である。診療

ガイドラインが確立されれば、多彩で難治

な慢性活動性 EB ウイルス感染症およびそ

の類縁疾患の、実態解明；疾患予後改善；

患者の生活の質改善につながると期待され

る。 

Ｅ．結論 

慢性活動性 EB ウイルス感染症、EB ウイ

ルス関連血球貪食性リンパ組織球症、種痘

様水疱症、蚊刺過敏症の 4疾患に対する診

療ガイドライン作成のため、本疾患群に関

する診療情報を集積し、診断基準改訂・診

療アルゴリズム作成・CQ 作成・システマテ

ィックレビューを行った。診療ガイドライ

ンならびに患者レジストリを確立すること

できれば、多彩で難治な慢性活動性 EB ウイ

ルス感染症およびその類縁疾患の、実態解

明、疾患予後改善、患者の生活の質改善に

つながると期待できる。 

 

Ｆ．健康危険情報 

なし 
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