










要旨:原発性免疫不全症候群に対する、T 細胞除去骨髄移植(TCD-BMT)、非血縁者間骨髄移

植(UR-BMT)の有用性と問題点について検討した。当科では今までに 6例の重症複合型免疫

不全症、4例の WiSkott-Aldrich syndromeに対し、計 9回のTCD-BMT(残存 T細胞:0.1-1.0%)、

2 回の UR-BMT を施行し、 4 例が生存中である。 8 例に対して行った TCD-BMT では大半の

例で GVHD の程度は軽度であったが、1 例を除き、免疫系の再構築は不完全で、 6 例が感

染症や悪性腫瘍を合併し死亡した。一方 UR-BMT を施行した 2 症例では、  1 例で CMV 脳

炎を合併したものの、GVHD も軽症で、 2 例共に生存中である。これらの疾患では HLA 適

合血緑者/非血縁者ドナーがいる場合には、診断確定後早期に、感染症をコントロールし

た上、前処置を行い移植を施行すべきと考える。胎内骨髄移植や、臍帯血幹細胞移植、遺

伝子治療の有用性と問題点は今後検討されるべき点である。


