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Ａ．研究目的 
 原発性免疫不全症患者では、予防接種特に生

ワクチンを接種した後に、生ワクチン自体によ

る重症感染症など重大な副反応を生じること

がある。生ワクチンは極めて弱毒であり免疫能

が正常である小児には通常おこらないが、免疫

不全状態である児では感染症を起こしてしま

う。平成 20 年に行った原発性免疫不全症の全

国調査では、メンデル遺伝型マイコバクテリア

易感染症（MSMD）5 名、重症複合免疫不全症

4 例、慢性肉芽腫症患者 2 名、高 IgE 症候群 2
名の合計13名にBCG感染症が報告されている。

これ以外にも国内外で、MSMD や慢性肉芽腫

症、種々の複合免疫不全症等で生ワクチンの副

反応が数多く報告されており、中には死亡した

例も報告されている。予防接種を受ける以前に

原発性免疫不全症の診断がなされていれば対

策は比較的容易であるが、乳児期早期に原発性

免疫不全症の症状が乏しい場合、その診断は困

難であり、予防接種を受ける事になってしまう。 
 原発性免疫不全症は稀な疾患であり、予防接

種の問診票には原発性免疫不全症に関する記

載項目があるが、医師や家族に原発性免疫不全

症に対する充分な理解がない場合もあり、

MSMD の家族歴がありながら、BCG 接種を受

け、播種性 BCG 感染症を発症した例も報告さ

れている。 
 本研究では、原発性免疫不全症患者の予防接

種副反応の現状を把握するために、どのような 
方法が良いか、また、医療機関や予防接種の現

場で、予防接種を受ける以前に適切に原発性免

疫不全症が疑われる小児が抽出され、早期に適

切な診断・治療を受けられるような体制をどの

ように整備するかについて検討をおこなった。 
 
Ｂ．研究方法 
まず原発性免疫不全症患者の予防接種副反

応の実態を調査することとした。調査方法を検

討した結果、できるだけ正確で詳細なデータを

得るため、全国医療機関へのアンケート調査を

行う事とした。 
 予防接種の現場でどのような場合に原発性

免疫不全症を疑うのかについて、フローチャー

トを作成してみた。 
 医療機関あるいは予防接種の現場で、原発性

免疫不全症疑いの小児がいた場合、適切な診療

が可能である医療機関に紹介できるようなシ

ステムづくりが必要であると考えられた。また、

紹介された医療機関において、適切に診療でき

るような原発性免疫不全症の診療フローチャ

ートが必要であると考えられた。 
 （倫理面への配慮） 
 全国医療機関へのアンケート調査では、個人

情報を除いた調査内容にした。またこのアンケ

ート調査研究については、筑波大学倫理委員会

の承認を得た。 

研究要旨 

 原発性免疫不全症患者が予防接種を受けることによって、重症の予防接種自体による感

染症を発症する場合がある。このような重大な副反応を回避するために、具体的対策が必

要である。生後数か月で予防接種を受ける場合、まだ原発性免疫不全症の診断を受けてい

ない事も多く、医師が医療機関や予防接種の現場でどのような場合に原発性免疫不全症を

疑うべきか、原発性免疫不全症が疑われる小児が適切に診断・治療をうけるためにどのよ

うな体制が必要か、検討を行った。 
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Ｃ．研究結果 
全国医療機関へのアンケート調査は、一次調

査と二次調査とに分けて、2019 年 4 月以降に

行う事とした。一次調査では、国内の医療機関

を網羅する形で、原発性免疫不全症の患者を診

療しているかどうかについて調査し、二次調査

で、原発性免疫不全症患者で予防接種副反応例

があったかどうか、その場合、どのような原発

性免疫不全症にどのようなワクチンを接種し

た時に、どの程度の副反応が生じたのか、どの

ような経過をとったのかなどを詳細に調査す

ることにした。平行して、原発性免疫不全症患

者に対して、予防接種以外にどのような感染予

防対策がとられているのかについても調査す

ることにした。既に筑波大学の倫理委員会の承

認が得られ、4 月以降、具体的に調査を進める

予定である。 
医療機関において、あるいは予防接種の現場

において、小児がどのような症状や病歴・家族

歴を持つ場合、原発性免疫不全症を疑うべきか、

という点に関して、具体的にフローチャートを

作成してみた。しかし、予防接種予定者すべて

について、このフローチャートをチェックして

記載・確認することは難しい。今後、予防接種

を行う医師等にこのフローチャートをどのよ

うな形で確認してもらうかについて検討を続

けることにした。 
原発性免疫不全症疑いの小児を、どの医療機

関に紹介するかという点について議論を行っ

た。原発性免疫不全症については、日本免疫不

全症・自己炎症学会において、原発性免疫不全

症診断の連携施設（全部で 112 施設）が国内各

地で設定される予定である。この連携施設のな

かで、原発性免疫不全症を疑われた小児の診療

が可能である事が確認できた施設（紹介先施

設）を、この目的のために認定していくシステ

ムを確立していく方針とした。 
紹介先施設において、紹介された原発性免疫

不全症疑いの小児に対して、どのように診断を

進めるかという点に関してのフローチャート

を作成した。今後、どのように活用するか、議

論を進めていく。 
 

Ｄ．考察 
 原発性免疫不全症は希少疾患であり、診断が

困難である場合が少なくない。予防接種が患者

に重症感染症を起こすことに直接つながるた

め、できるだけ早期に、予防接種を受ける以前

に診断され、適切な治療を受ける必要がある。

今後、国内の実態に沿った適切な対策がとれる

様、議論を進めていく。 

Ｅ．結論 
 原発性免疫不全症患者の予防接種副反応の

実態調査、予防接種の副反応を避ける方策につ

いて検討した。今後、充分な議論を踏まえて対

応策を進めていきたい。 
 
Ｆ．研究発表 
該当なし 
 
G．知的財産権の出願・登録状況 
該当なし 
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