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Ａ．研究目的 
原発性免疫不全症の分類のうち、“抗体産生

不全症”に含まれる疾患、選択的 IgA 欠損症につ

いてMinds準拠の診療ガイドラインの策定すること

を目的としている。 
 
Ｂ．研究方法 

Minds 準拠の手法に則り、新たに選択的 IgA 欠

損症の診療ガイドラインの策定を試みた。主要な

既報文献を参照し、第一に診療ガイドライン案を

作成し、第二に重要臨床課題を抽出し、それに対

する推奨文を作成した。策定した診療ガイドライン

案について研究班班会議における討議を経てさ

らに改定を行った。 

 
（倫理面への配慮） 
該当なし 

 
Ｃ．研究結果 
別添の選択的IgA欠損症に関するMinds準拠の

診療ガイドライン案を参照。 
 

Ｄ．考察 
IgA欠損症は最も頻度の多い原発性免疫不全

症のひとつとされているが、血清IgA値が7mg/dl以

下で、他の免疫グロブリン値は正常範囲内である

ものを選択的IgA欠損症とし、血清IgA値が年齢基

準域以下であるが、7mg/dlより高いものを不完全

IgA欠損症と呼ぶ。IgA欠損症の責任遺伝子は明

確に定義されておらず詳細な病因は不明とされて

いるが、他の原発性免疫不全症の1表現型として、

あるいは染色体異常に伴いIgA欠損が認められる

ことがある。IgA欠損症では、易感染性を示さない

症例もみられるが、多くの場合種々の程度の呼吸

器感染、中耳炎、皮膚化膿症などを反復する。成

人期では自己免疫疾患の発症、CVIDへの進展

や悪性腫瘍の合併がみられることがある。 

診療ガイドラインとして、選択的 IgA欠損症の診

断基準、診断フローチャート、重症度分類、及び

重要臨床課題として Clinical Question (CQ)を 3

項目提案し、班会議での討議を経て確定した。 
 
Ｅ．結論 
選択的 IgA 欠損症について Minds 準拠の診療

ガイドライン案を策定した。 
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