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新 生 児 、 特 に 早 産 児 、 S G A 児 の 免 疫 能 は あ ら ゆ

る 面 に お い て 未 熟 で あ る と 言 え る 。 そ の た め 新 生

児 を 診 療 す る 者 は 基 本 的 に 免 疫 不 全 者 を 相 手 に し

て い る と い う こ と を 常 に 念 頭 に 入 れ な が ら 診 療 す

る 必 要 が あ る 。 一 言 に 免 疫 と 言 っ て も 様 々 な 機 能

に 分 類 さ れ そ れ ら が 複 雑 に 絡 み 合 う 。 こ こ で は 各



機 能 別 に 概 説 す る 。  

１ ． 局 所 免 疫 1 ）  

細 菌 は 表 皮 を 通 じ て 生 体 内 に 侵 入 し て く る こ

と が 多 い が 、ヒ ト は 角 質 に よ る 防 御 と p H を 酸 性 に

傾 け る こ と で そ れ を 防 い で い る 。 し か し 新 生 児 と

く に 早 産 児 は 角 質 の 発 達 が 悪 く 細 菌 が 侵 入 し や す

い 状 態 に な っ て い る 。 粘 膜 で は 角 質 は な く 、 体 液

中 に 含 ま れ る 殺 菌 物 質 や 粘 膜 下 で 生 成 さ れ る 分 泌

型 I g A に よ る 感 染 防 御 機 構 が あ る が 、 新 生 児 で は

分 泌 型 I g A の 産 生 が 極 め て 劣 っ て い る 。 こ の 点 で

分 泌 型 I g A を 多 量 に 含 む 母 乳 に よ る 栄 養 は 新 生 児

に 対 し 有 利 で あ る と 言 え る 。  

２ ． 好 中 球 1 ）  

好 中 球 の 機 能 は 走 化 能 、 粘 着 能 、 貪 食 能 、 殺 菌

能 に 大 別 さ れ る 。 走 化 能 は 成 熟 児 、 早 産 児 と も 成

人 と 比 べ 低 下 し て い る 。 粘 着 能 は 非 刺 激 時 の 臍 帯

血 好 中 球 で は 成 人 よ り 高 い が 、 刺 激 時 に は 成 人 よ

り 低 く な る 。こ れ は 刺 激 時 に 好 中 球 表 面 の M a c 1 α 、

β な ど の 接 着 因 子 の 発 現 が 低 い 為 と い わ れ て い る 。

し た が っ て 成 熟 児 、 早 産 児 と も 成 人 と 比 べ 低 下 し



て い る 。 貪 食 能 は 成 熟 児 で は 成 人 と 同 程 度 だ が 、

低 出 生 体 重 児 ほ ど I g G 抗 体 や 補 体 の 産 生 能 が 十 分

で な く オ プ ソ ニ ン 化 が 低 下 す る た め 、 貪 食 能 は 低

下 す る 。 殺 菌 能 も や は り 成 人 よ り 低 下 す る 。 こ れ

ら の 点 か ら 最 近 新 生 児 の 感 染 症 に 対 し 好 中 球 数 の

増 加 と 活 性 化 を ね ら っ て G - C S F 製 剤 の 投 与 が 試 み

ら れ て い る  。治 療 と し て の 投 与 で は ま だ 一 定 の 見

解 を 得 て い な い が 、 好 中 球 数 の 増 加 は 認 め る が 臨

床 症 状 や 死 亡 率 の 改 善 に は つ な が ら な い と す る も

の が 多 い 様 で あ る 2 ）。予 防 投 与 に 関 し て は 、G M - C S F

で の 検 討 に お い て 重 症 度 は 変 わ ら な い も の の 、 特

に S G A 児 に お い て 敗 血 症 発 症 率 が 減 少 し た と い う

報 告 が あ る 3 ）。  

３ ． 単 核 食 細 胞 1 ）  

単 核 食 細 胞 は 細 菌 を 処 理 す る ほ か に 、 寿 命 が 長

い た め 真 菌 や 原 虫 な ど の 処 理 能 力 を 持 つ 。 新 生 児

に お い て そ の 走 行 性 は 一 般 的 に 低 下 し 、 貪 食 能 で

は 成 人 と ほ ぼ 変 わ ら な い 。 殺 菌 能 に 関 し て は 在 胎

期 間 3 2 週 以 下 で は 低 下 し て い る が そ れ 以 降 で あ

れ ば 成 人 と 同 等 と 考 え ら れ て い る 。 ま た 、 単 核 食



細 胞 は 消 化 し た 抗 原 を T 細 胞 に 提 示 す る 抗 原 提 示

能 も 有 す る が 、 成 熟 児 、 早 産 児 と も 単 球 上 の

H L A - D R 抗 原 の 発 現 が 低 下 し て い る た め そ の 作 用

は 低 下 し て い る 。 他 、 単 球 の 持 つ サ イ ト カ イ ン 産

生 能 に お い て は 、 I L - 1 、 I L - 6 は 成 熟 児 で は 成 人 並

だ が 、 早 産 児 で は 成 人 の 約 1 / 6 で あ る 。 た だ し 母

体 感 染 を 伴 う 場 合 、 胎 児 単 球 の こ れ ら の 産 生 は 成

人 並 と な る 。I F N γ や T N F は 成 人 よ り 産 生 能 は 低 い 。 

４ ． N K 細 胞 1 ）  

N K 細 胞 は 抗 原 の 感 作 な し に ウ イ ル ス 感 染 細 胞

な ど に 対 し k i l l e r 活 性 を 持 つ 。そ の た め そ の 活 性

低 下 は 単 純 ヘ ル ペ ス ウ イ ル ス や サ イ ト メ ガ ロ ウ イ

ル ス な ど の 重 症 化 に つ な が る 。 胎 児 、 新 生 児 で は

N K 細 胞 の リ ン パ 球 に 占 め る 割 合 は 成 人 と 同 等 だ

が 、 未 熟 な C D 1 6 + C D 5 6 - 細 胞 や C D 1 6 + C D 5 7 - 細 胞 の 比

率 が 高 い 。 ふ つ う 新 生 児 に 多 い C D 1 6 + C D 5 7 - 細 胞 は

成 人 に 多 い C D 1 6 + C D 5 7 ＋ 細 胞 よ り N K 活 性 は 強 い が 、

実 際 の 新 生 児 の 示 す N K 活 性 は 在 胎 期 間 に 相 関 し

早 産 で あ る ほ ど 低 い 。 こ れ は N K 細 胞 と t a r g e t と

の 接 着 が 不 十 分 で あ る た め と 考 え ら れ て い る 。 ま



た N K 細 胞 活 性 は I L - 2 や I F N γ に よ り 増 強 す る 事

が 知 ら れ て い る が 、I L - 2 に 対 す る 活 性 増 強 作 用 は

在 胎 期 間 3 2 週 以 降 の 児 で あ れ ば 成 人 と 同 等 で あ

る 。 し か し I F N γ に 対 す る 反 応 は 悪 く 、 特 に 在 胎

期 間 3 2 週 未 満 児 で は I F N γ 産 生 も 成 人 の 1 / 1 0 0 程

度 で あ る 。以 上 か ら N K 活 性 は こ の 週 数 の 児 に お い

て は 極 め て 不 良 で ウ イ ル ス 感 染 に は 極 め て 弱 い と

言 え る 。  

５ ． T 細 胞 1 ）  

 T 細 胞 は 表 面 マ ー カ ー よ り C D 4 + T 細 胞 （ ヘ ル パ

ー / サ プ レ ッ サ ー イ ン デ ュ ー サ ー T 細 胞 ） と C D 8 + T

細 胞（ サ プ レ ッ サ ー / サ イ ト ト キ シ ッ ク T 細 胞 ）に

大 別 さ れ る 。C D 4 + T 細 胞 は さ ら に C D 4 5 分 子 の ア イ

ソ フ ォ ー ム の 違 い に よ り C D 4 + C D 4 5 R A + 細 胞 （ ナ イ

ー ブ T 細 胞 ）と C D 4 + C D 4 5 R O + 細 胞（ メ モ リ ー T 細 胞 ）

に 大 別 さ れ る 。 新 生 児 （ 早 産 児 も 含 め ） は T 細 胞

数 と し て は 成 人 と 同 等 で あ る が 抗 原 感 作 を 受 け て

い な い た め 、 ナ イ ー ブ T 細 胞 が 大 半 を 占 め 、 メ モ

リ ー T 細 胞 は そ の 1 / 2 0 で あ る（ 成 人 は 約 １ ： ２ ）。

そ の た め B 細 胞 へ の 抗 体 産 生 誘 導 や 種 々 の サ イ ト



カ イ ン 産 生 能 が 成 人 と 比 べ 不 良 と な る 。 こ れ ら は

生 後 繰 り 返 す 抗 原 刺 激 を 受 け る こ と に よ り 獲 得 し

て い く 。  

６ ． B 細 胞 1 ）  

新 生 児 で は B 細 胞 は 数 と し て は 成 人 と ほ ぼ 同 等

に 認 め る が 、 先 に 述 べ た よ う に ナ イ ー ブ T 細 胞 が

大 半 を 占 め る た め に B 細 胞 か ら の 抗 体 産 生 能 は 極

め て 不 良 で あ る 。さ ら に 3 3 週 未 満 児 に お い て は B

細 胞 自 体 の 未 熟 性 が あ り さ ら に 抗 体 産 生 能 は 低 下

し て い る 。従 っ て 3 3 週 未 満 の 早 産 児 は 受 動 免 疫 に

頼 ら ざ る を 得 な い 。 し か し I g G は 胎 盤 を 通 過 す る

が 、 そ の 移 行 （ 能 動 作 用 に よ る ） は 週 数 に 依 存 し

3 2 週 児 で や っ と 成 人 の 1 / 2 で あ る 。ま た S G A 児 も

正 期 産 児 の 1 / 2 〜 2 / 3 で あ る 。こ の 点 で 早 産 児 、S G A

児 に 対 す る 積 極 的 な I g G 投 与 の 必 要 性 が 考 え ら れ

る 。 し か し 最 近 の 報 告 で は I g G の 予 防 投 与 に よ っ

て 感 染 症 は 減 ら せ て も 僅 か で 、 児 の 死 亡 率 を 減 ら

せ な い と 言 わ れ て い る 4 ) 5 ）。 た だ し 臍 帯 血 の I g G

が 4 0 0 m g / d l 以 上 の 児 は そ れ 以 下 の 児 よ り 感 染 症

が 少 な い 5 ) と さ れ 母 体 か ら 受 け る I g G と 経 静 脈 的



な I g G 製 剤 と の 何 ら か の 違 い を 示 唆 す る 。  

7 ． 補 体 1 )  

 成 熟 児 に お い て 補 体 成 分 は 成 人 の 4 0 - 5 0 % し か な

く 成 人 レ ベ ル に 達 す る の に 3 - 4 ヶ 月 を 要 す 。 し か

し C 1 q は 異 な り 生 後 数 日 で 成 人 レ ベ ル に 達 す る 。

こ れ は C 1 が 消 化 管 や 泌 尿 生 殖 器 の 上 皮 細 胞 が 主

要 産 生 部 位 で あ り 、 新 生 児 の 腸 内 細 菌 叢 の 定 着 に

よ る 抗 原 刺 激 が 関 連 し て い る と 考 え ら れ て い る 。  

8 ． 新 生 児 期 に 問 題 と な る 免 疫 不 全 症  

上 記 の 免 疫 学 的 な 未 熟 性 か ら 新 生 児 、 特 に 3 2

週 未 満 の 早 産 児 、 S G A 児 は い わ ゆ る 免 疫 不 全 状 態

と い え る 。先 天 性 疾 患 で あ る 原 発 性 免 疫 不 全 症 は 、

液 性 免 疫 不 全 を 主 と す る も の の 場 合 は 母 体 か ら の

受 動 免 疫 の た め 新 生 児 期 に 診 断 さ れ る こ と は 希 で 、

生 後 3 〜 6 ヶ 月 を す ぎ て か ら の 発 症 が ほ と ん ど で

あ る 。 新 生 児 早 期 か ら 診 断 さ れ る 疾 患 は 、 複 合 免

疫 不 全 な ど の 細 胞 性 免 疫 不 全 を 主 と す る 疾 患 や 食

細 胞 機 能 不 全 を 伴 う 疾 患 、免 疫 系 以 外 の 他 症 状（ D i  

G e o r g e 症 候 群 の 低 カ ル シ ウ ム 血 症 や

W i s k o t t - A l d i c h 症 候 群 の 皮 疹 、 血 小 板 減 少 な ど ）



を 認 め る も の で あ る 。 そ の 臨 床 的 特 徴 は 1 ） 感 染

頻 度 の 増 加 、 2 ） 難 治 性 、 3 ） 不 測 の 合 併 症 も し く

は 異 常 な 表 現 型 の 発 生 、 4 ） 日 和 見 感 染 と い え る 。

感 染 形 態 は 気 道 感 染 が 多 い が 、 慢 性 下 痢 な ど の 消

化 器 症 状 も 比 較 的 み ら れ 、 特 に 細 胞 性 免 疫 異 常 に

み ら れ や す い 6 ）。 近 年 の 免 疫 学 、 分 子 生 物 学 の 進

歩 に よ り 数 多 く の こ れ ら の 疾 患 が 発 見 さ れ 、 さ ら

に そ の 責 任 遺 伝 子 が 明 ら か に な っ て い る 。 最 後 に

原 因 別 の 臨 床 症 状 と 感 染 し や す い 病 原 体 等 を 表 に

示 し た が 詳 細 は 成 書 を 参 考 に し て い た だ き た い 。  

 

 

 

   

 



表.　原発性免疫不全症の臨床症状

特徴 主にT細胞系の欠陥 主にB細胞系の欠陥 顆粒球系細胞の欠陥 補体系の欠陥

感染の初発時期 2-6ヶ月と早期 母体からのIgGの減衰する5-7ヶ月 生後早期から どの時期でも起こりうる

特異的に侵されやすい病原体 細菌：結核菌 細菌：連鎖球菌、ブドウ球菌 細菌：ブドウ球菌、シュードモナス 細菌：ナイセリア、大腸菌
ウイルス：CMV,EBV,水痘、 　　　ヘモフィルス、キャンピロバクター 　　　　セラチア、クレプシエラ
　　　　　　enterovirus ウイルス：enterovirus*
真菌・原虫：カンジダ 真菌・原虫：giardia, cryptosporidia 真菌・原虫：カンジダ、
　　　　　　PCP、日和見感染 　　アスペルギルス、ノカルジア

罹患部位あるいは症状 発育不良、遷延性下痢 再発する気道粘膜や肺の感染症、 皮膚：皮膚炎、膿痂疹、蜂か織炎 各種感染：
粘膜皮膚の広汎なカンジダ症 慢性的な消化管症状や吸収不全、 リンパ節：化膿性リンパ節炎 髄膜炎、関節炎、敗血症

関節炎、 口腔：歯周囲炎、潰瘍 再発する気道粘膜や肺の感染症、
enterovirusによる髄膜脳炎* 内部臓器：膿瘍、骨髄炎

特異的な所見 母親由来のあるいは非照射血 自己免疫疾患、リンパ網内系悪性腫瘍 臍帯の離脱が遅い リューマチ性疾患、SLE
の輸血によるGVHD リンフォーマ、サイモーマ、 傷の修復が遅い 血管炎、皮膚筋炎、硬皮症
ワクチン接種後の反応： ワクチン接種後のポリオによる麻痺 子球体腎炎、血管性浮腫
広汎なBCG禍、ポリオによる麻痺
低カルシウウム性テタニ－#

* X-linked (Bruton's)agammaglobulinemia CMV:cytomegalovirus, EBV:Epstein-Barr virus
# Digeorge anomaly PCP: Pneumocystis carini

Woroniecka M, Ballow M:Office eveluation of children with reccurent infection. 
In Primary immunodeficiencies:Presentation,Diagnosis and Management.
 The Pediatric Clinics of North America Vol.47.pp1211-1224,2000.から引用
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