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Ａ．研究目的 

 分類不能型免疫不全症(CVID)は成熟Ｂ細胞、

特に記憶Ｂ細胞、および抗体産生細胞である形

質細胞への分化障害による低ガンマグロブリ

ン血症のため、易感染性を呈する疾患である。

小児期の発症が多いが、成人発症例が増加しつ

つあり、また予後の改善に伴い成人例も増加し

ているが、成人診療科の受け入れ先など移行期

医療の構築が急務である。これまでに CVID

に特化した移行支援ガイドが無かったことか

ら、その策定をめざした。 

 

Ｂ．研究方法 

小児科医・膠原病内科医の連携により、本邦

における現状をふまえてCVIDに特化した移行

期医療について記載した。 

 

 （倫理面への配慮）該当なし 

 

Ｃ．研究結果 

「分類不能型免疫不全症の移行支援ガイド

（案）」を作製するなかで、成人発症CVIDに

おいては感染症だけでなく自己免疫疾患・自己

炎症性疾患を契機に診断されることがあるた

め、様々な診療科において遭遇する可能性があ

ること、小児期発症例と同様に「PIDを疑う10

の徴候」を留意することの重要性を記載した。

成人期の診療においても、感染症科、呼吸器内

科、免疫内科、血液内科など個々の症例によっ

て様々な成人診療科が関与する事の必要性を

強調した。 

 

 

Ｄ．考察 

 CVIDは小児診療においては充分に認識され、

スクリーニング体制も整いつつあるものの、移

行期および成人期における認知度は充分とは

言えない。易感染性・自己免疫疾患合併の有無、

臓器病変の有無等によって適切な成人科が対

応すべきだが、その受け入れ体制が充分とは言

えない面があり、本ガイドが貢献できることが

期待される。  

 

Ｅ．結論 

「分類不能型免疫不全症の移行支援ガイド

（案）」を作製した。 
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研究要旨 

分類不能型免疫不全症(CVID)は成熟Ｂ細胞の分化生涯により低ガンマグロブリン血症、易感染

性を呈する疾患である。予後の改善および成人発症例の増加により、成人科での診療が不可欠

となっているが、その診療体制が充分とは言えず、本ガイドを作製した。 
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