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はじめに 
原発性免疫不全症（primary immunodeficiency 

disease：PID）は，単一遺伝子異常により易感染

性を呈する疾患群であるが，新生児期，乳児期

に診断がつかず，成人期で診断される例も少な

くない。分類不能型免疫不全症（Common 

variable immunodeficiency：CVID）は，B細胞

の成熟分化障害によって起こる低γグロブリン

血症で，免疫不全を呈する原因が解明されてい

ない症候群である1)。成人期に診断されるPIDの

中で最多であるが，未診断の例も多い2)。今回，

小児期に中耳炎，成人期に肺炎を繰り返してい

ることから免疫グロブリンを測定し，CVIDと診

断した1例を経験したので報告する。 

症例 
症例：43歳，男性。 

主訴：発熱，咳嗽，喀痰。 

既往歴：小児期に中耳炎を繰り返していた。

20歳台で1回，30歳台で2回，43歳で今回を除い

て2回細菌性肺炎を発症している。副鼻腔炎の既

往はない。 

喫煙歴：20歳から39歳まで1日10本。 

家族歴：同様の症状は認めない。 

内服薬：なし。 

現病歴：4日前から咽頭痛，2日前から発熱，

咳嗽，喀痰が出現し当院を受診した。胸部CTで

肺炎像が認められ，精査加療目的に入院した。 

入院時現症：身長172cm，体重72kg，意識清

明，体温37.8℃，脈拍数108回/分，血圧147/

88mmHg，SpO2 97％（室内気）。前胸部ラ音

なし。 

入院時検査所見（表1）：白血球数増加，
CRP上昇を認めた。免疫グロブリンはIgG 
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要旨 
43歳男性。発熱，咳嗽，喀痰を主訴に当科を受診，細菌性肺炎と診断され入院した。小児期に

中耳炎，成人期に肺炎を繰り返していることから，原発性免疫不全症を疑い免疫グロブリンを測定
したところ，IgG 18mg/dL（＜870mg/dL），IgA＜1mg/dL（＜110mg/dL）と著明に低下し
ていた。分類不能型免疫不全症と診断し，抗菌薬の投与および免疫グロブリン補充療法を行ったと
ころ，肺炎が改善した。退院後，免疫グロブリンの補充療法を継続している。

繰り返す肺炎を契機に 
分類不能型免疫不全症と診断された1例 
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18mg/dL（＜870mg/dL）, IgA ＜1mg/dL（＜

110mg/dL）と著明に低下していた。Tリンパ球

およびBリンパ球の数やCD4/CD8比，補体値は

正常であった。喀痰培養検査でHaemophilus 

influenzaeが検出された。 

入院時胸部X線（図1）：右上肺野および左
下肺野に浸潤影を認めた。 

入院時胸部CT（図2）：右上葉に浸潤影，両
側下葉に多発する粒状影および浸潤影を認め

た。明らかな気管支拡張は認めなかった。胸腺

腫は認めなかった。肝脾腫を認めた。 

臨床経過：細菌性肺炎と診断し，経静脈的抗

菌薬投与（レボフロキサシン500mg/日およびセ

フトリアキソン2g/日）を開始した。小児期に中

耳炎を繰り返したことや，成人期に肺炎を繰り

返していることから，PIDを疑い免疫グロブリ

ンを測定したところ，IgG 18mg/dL（＜870mg/

dL），IgA＜1mg/dL（＜110mg/dL）と著明に

低下していた。血液内科にコンサルテーション

の上，第2病日に免疫グロブリン45gを投与し

た。Tリンパ球およびBリンパ球の数やCD4/CD8

比，補体値は正常であり，家族歴を認めないこ

とから，複合免疫不全症は否定的と考えられ

た。また，二次性低γグロブリン血症をきたす

薬剤歴や，血球減少，低蛋白血症，胸腺腫は認

めず，除外的にCVIDと診断した。喀痰培養検査
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WBC 13,500/μL AST 21U/L
　Neu 75.6% ALT 27U/L
　Lym 14.3% γ-GTP 62U/L
　Eos 0.4% LDH 200U/L
　Bas 0.4% BUN 8mg/dL
　Mon 9.3% Cre 0.72mg/dL
RBC 4.85×106/μL Na 137mmol/L
Hb 13.9g/dL K 3.4mmol/L
Ht 41.5% Cl 100mmol/L
Plt 17.2×104/μL CRP 28.13mg/dL

TP 5.7g/dL
Lymphocyte population Alb 3.6g/dL
B cell 20% A/G ratio 1.7
T cell 72% IgG 18mg/dL
CD4/CD8 ratio 0.59 IgA ＜1mg/dL
Sputum bacteria IgM 139mg/dL
H. influenzae 2 CH50 33.9U/dL

C3 114mg/dL
C4 17mg/dL

表1　入院時検査所見

図1　入院時胸部X線 
　右上肺野および左下肺野に浸潤影を認めた。
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でHaemophilus influenzaeが検出され，起因菌と判

断した。治療反応は良好であり，第9病日に抗

菌薬を終了，第10病日に退院した。退院後は血

液内科に通院し，免疫グロブリン補充療法を3

週毎に静脈注射，公費認定（疾病番号65：原発

性免疫不全症候群）後は2週毎に在宅皮下注射

により継続し，肺炎の再発なく経過している。

今後，難治性の気道感染や，繰り返す感染によ

る気管支拡張症，慢性呼吸不全が出現した際は

再度当科が介入する方針としている。 

考察 
今回我々は，小児期に中耳炎，成人期に肺炎

を繰り返していることから免疫グロブリンを測

定し，CVIDと診断した1例を経験した。 

CVIDは成人期に診断されるPIDの中で最多で

あるが，呼吸器領域では肺炎や気管支拡張症が

発見の契機となる2)。近年，CT撮影頻度の増加

や医師の関心の高まりから気管支拡張症が注目

され，呼吸器疾患の一大カテゴリーとなってい

る。非囊胞性線維症性気管支拡張症の原因とし

て，免疫不全症が5％を占めると報告され3)，気

道免疫に対しても関心が高まりつつある。特

に，抗体産生不全がある場合は粘膜表面に分泌

されるIgA，オプソニン化を促すIgGが低下して

いるため，気道に慢性の炎症が起き，気管支拡

張症につながると考えられている3)4)。CVIDはB

細胞の成熟分化障害によって起こる低γグロブ

リン血症で，B細胞の数は保たれるものの，IgG

に加えてIgAまたはIgMが低下し，気道感染や自

Jpn Open J Respir Med 2025 Vol. 9 No. 2 article No. e00198　　　 　　　　https://kokyurinsho.com/Immunity/e00198/ 
/ 　3 5

図2　入院時胸部CT 
　右上葉に浸潤影，両側下葉に多発する粒状影および浸潤影を認めた。明らかな気管支拡張は認めなかっ
た。胸腺腫は認めなかった。CVIDにおいて頻度の高い肝脾腫を認めた。
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己免疫疾患，肉芽腫性疾患，悪性疾患等を認め

るPIDの中で最も頻度の高い疾患群である5)。

25,000人に1人が発症するが，初発症状年齢中

央値19歳，診断年齢中央値33.9歳と，診断の遅

れが存在することに加え，未診断例も多いとさ

れている2)6)。診断の際には，複合型免疫不全症

や，続発性免疫不全の除外診断が重要であり，

家族歴や，Tリンパ球，Bリンパ球数を確認する

とともに，二次性低γグロブリン血症をきたす

原因として，薬剤性（ステロイド，リツキシマ

ブ，抗てんかん薬等），悪性腫瘍，骨髄不全，

胸腺腫，血管外漏出（蛋白漏出性胃腸症，ネフ

ローゼ等）を鑑別する7)。 

予後は慢性呼吸不全や気管支拡張症等の呼吸

器合併症，悪性疾患の有無に左右される。免疫

グロブリン補充療法は細菌感染による死亡を劇

的に減少させるとともに，これらの呼吸器合併

症の発症を抑制するため，早期の診断および治

療が重要である8)9)。十分な免疫グロブリン補充

療法，感染予防・免疫抑制療法などで治療困難

な感染症や合併症を伴う場合は造血細胞移植が

考慮されるが，CVIDの原因遺伝子によって長期

予後・移植成績が異なるため，移植前には遺伝

子検査が望ましい10)。国際患者団体であるジェ

フリー・モデル財団が提唱している「PIDを疑

う10の徴候」の日本語版が厚生労働省原発性免

疫不全症候群調査研究班から公開（2024年12月

閲覧）されており，その中に，「1年に2回以上

肺炎にかかる」「気管支拡張症を発症する」が

含まれる。呼吸器内科医の立場としては，少な

くともこの2つは意識しつつPIDの早期発見を目

指したい。 

本症例は，小児期に中耳炎を繰り返していた

ことや，20～30歳台で肺炎を発症していたこと

から，より早期にCVIDと診断できたかもしれな

いが，現時点で，慢性呼吸不全や気管支拡張症

等の不可逆的な変化は認めなかった。今後，自

己免疫疾患や悪性疾患の発症に注意が必要であ

るが，免疫グロブリン補充療法を継続すること

で，細菌感染および慢性呼吸器合併症の発症を

抑制することが期待できるため，免疫グロブリ

ンの測定が有用な1例であったと考えられる。 
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A 43-year-old man visited our hospital with fever, 
cough and sputum. He was admitted for the treatment 
of pneumonia. Because of episodes of recurrent otitis 
media in childhood and pneumonia in adulthood, we 
suspected primary immunodeficiency in him. 
Investigations revealed remarkably reduced serum 
levels of immunoglobulins IgG (18mg/dL) and IgA 
(<1mg/dL). After the diagnosis of common variable 
immunodeficiency, administration of antibiotics and 
immunoglobulins led to improvement of pneumonia. 
Since discharge from the hospital, he is regularly 
receiving immunoglobulin replacement. 
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