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連　載

原発性免疫不全症の疫学と乳幼児精神保健看護の必要性

　原発性免疫不全症は，免疫系の異常により易感染状態

をきたし，現在約300の疾患が知られている1）。2009（平

成21）年の厚生労働省研究班の調査2） では，わが国にお

ける患者数は10万人に2.3人と推定されている。原発

性免疫不全症は国際免疫学会（International Union of 

Immunology Society）により９つに分類されており1），

その分類は，①複合性免疫不全症，②免疫不全症を伴う

特徴的な症候群，③抗体産生不全症，④免疫調節障害，

⑤食細胞の数・機能の異常，⑥自然免疫異常，⑦自己炎

症性疾患，⑧補体欠損症，⑨原発性免疫不全症の表現型

をとる疾患，となっている。治療は診断に合わせて選択

され，感染予防として ST 合剤の内服や免疫グロブリン

補充療法や，造血幹細胞移植による根治療法などがある。

原発性免疫不全症に対する移植は，わが国では1980年

代より実施されるようになった新しい治療法である。現

在では診断や治療の進歩により，成人期に移行する原発

性免疫不全症患児の増加が見込まれるようになってい

る。しかし，移植後も定期的な免疫グロブリン補充療法

が必要な場合もあるほか，治療に伴う合併症，悪性腫瘍

や自己免疫疾患といった疾患によるさまざまな合併症が

生じる可能性があり，子どもへの長期的支援の必要性も

指摘されるようになった3）。

　また，乳幼児期に移植が考慮される原発性免疫不全症

には重症なものが多い。とくに重症複合免疫不全症の予

後には，早期の移植を行うことが重要とされる3）。この

ため，子どもには乳幼児期早期からの入院・感染管理・

治療が必要となり，母親は産後間もない時期から子ども

の診断や治療を経験することとなる。乳幼児期における

日々の円滑な母子相互作用の繰り返しにより，子どもの

心理社会性の発達が促されていくことはすでに本連載第

８回でふれられているが4），これらのことから，感染に

留意したケアや侵襲的な治療が必要となる乳幼児の成

長・発達，および母親の心理的支援を含めた両者の関係

性支援も重要であろう。

血液腫瘍・原発性免疫不全症における治療の特徴と乳幼児の発達

1）乳幼児期に発症することの多い血液腫瘍5）6）

⑴　白血病
　小児白血病の好発年齢は３〜５歳であり，このうち約

70 ％ は 急 性 リ ン パ 性 白 血 病（acute lymphocytic 

leukemia；ALL），次いで約25％を急性骨髄性白血病

（acute myeloid leukemia；AML）が占める。症状は，

腫瘍細胞の増殖による造血障害により，発熱，貧血，出

血傾向などが出現する。また，臓器への浸潤により臓器

腫大やリンパ節の腫脹などもみられる。
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腹部腫瘤，腹水などがある。わが国の小児では，非ホジ

キンリンパ腫の割合が多い。診断に合わせて治療が選択

されるが，約１年未満の多剤併用化学療法や，白血病標

準リスク群に準じた治療が行われる。５年生存率は

80％以上である。その一方，非ホジキンリンパ腫の再

発例および難治例では予後不良とされ，標準的な治療プ

ロトコールはなく，移植が考慮される場合がある。

2）�乳幼児期に発症することの多い原発性免疫不全
症1）3）8）

　原発性免疫不全症は多様な疾患を含み，成人期に気づ

かれるものもある。ここでは乳幼児期に頻度が高く，か

つ移植の適応となり得るものについて述べる。また，免

疫不全症候群の移植でも，骨髄非破壊的前処置法が選択

される場合がある。

⑴　重症複合免疫不全症
　免疫系のＴ細胞とＢ細胞の障害により易感染状態を示

し，乳児期早期から下痢や肺炎などの重症感染症を繰り

返す。早期の移植が生命予後に大きくかかわることから，

移植実施を目指し，感染症のコントロールのために抗菌

薬の投与や免疫グロブリン補充療法が開始される。また，

疾患に気づかず生ワクチンの接種が行われた場合，重症

感染症が生じる可能性が高い。現在，乳児期に接種時期

が該当する生ワクチンにはロタウイルスワクチンと

BCG がある。ロタウイルスワクチンは任意接種である

が，接種を希望する場合，初回接種は生後６〜14週６

日以内に実施されるため9），注意を要する。

⑵　Wiskott-Aldrich 症候群
　血小板減少，難治性湿疹，易感染状態を示すことが特

徴である。血小板減少は多くが早期からみられ，頭蓋内

出血を含む出血傾向に注意を要する。また，皮膚炎の悪

化から出血や感染につながることがあるため，皮膚の清

潔を保ち治療を行う。重症度がさまざまであることから

状態に合わせて治療が選択されるが，感染管理，免疫グ

ロブリン補充療法，移植などがある。また，自己免疫疾

患・悪性腫瘍を合併する場合があり，これらの合併症の

有無も予後にかかわる。

3）血液腫瘍・原発性免疫不全症の治療の特徴3）6）7）10）

・ 小児がん治療施設の拠点化や，原発性免疫不全症への

　現在では長期生存率が期待されるようになっている

が，侵襲的な検査や治療によって身体面・心理面への影

響が生じる。骨髄穿刺，髄腔内注射といった処置を繰り

返し行うほか，化学療法による骨髄抑制が生じた際には，

感染や，貧血による転倒のリスク，出血傾向などへの配

慮が必要となる。

　また，移植が行われる場合，前処置としては骨髄破壊

的前処置が主で，大量化学療法・全身放射線照射が行わ

れる。さらに移植後には，合併症として移植片対宿主病

（graft-versus-host disease；GVHD）や重篤な感染症

などが生じる可能性があり，身体への負担が大きい。治

療終了後も化学療法による晩期合併症や，放射線の頭蓋

照射後の認知機能障害，全身放射線照射による成長障害

や性腺機能障害7） などを抱える可能性がある。

●小児ALL
　診断時の年齢や検査により標準リスク，中間リスク，

高リスク群などに分類される。治療プロトコールはリス

ク分類に基づいて決定されるが，多剤併用化学療法を基

本に，寛解導入療法，強化療法，維持療法がある。治療

期間は約１年半と長期にわたり，維持療法は自宅での抗

がん剤内服が行われる。腫瘍細胞の中枢神経浸潤がみら

れる場合，抗がん剤の髄腔内注射の強化や放射線の頭蓋

照射が必要となる。また，標準リスク・中間リスク群で

寛解に至らなかった場合や，高リスク群では移植が考慮

される。また，生後12カ月未満で発症したものを乳児

ALL といい，治療抵抗性であることが多く，とくに６

カ月未満での発症において予後不良であるといわれてい

る6）。乳児 ALL の高リスク群においても移植が推奨され

る。

●小児AML
　低リスク，中間リスク，高リスク群などに分類され，

多剤併用化学療法が基本となる。放射線治療は行わない

場合が多いが，AML 治療において使用される抗がん剤

では，骨髄抑制期が重度かつ長期となる場合がある。高

リスク群や，小児 AML の約30〜40％でみられるとさ

れる再発例には移植が考慮される。

⑵　悪性リンパ腫
　正常リンパ組織の構成細胞由来の悪性腫瘍であり，ホ

ジキンリンパ腫と非ホジキンリンパ腫に大きくは分類さ

れる。症状は原発部位によって異なり，リンパ節腫脹，
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移植推奨施設など，専門施設による治療が行われる。

・ 化学療法や疾患のために易感染状態になり，感染から

敗血症を起こす可能性があることから，日常的な感染

予防策の実施が必要である。

・ 感染予防のために抗菌薬の内服を行うほか，子どもの

状態に応じて個室隔離が必要となる。原発性免疫不全

症では，移植前の重症感染症予防のために乳児期早期

から数カ月間無菌室で過ごす場合がある。

・ 侵襲的処置や治療，生活上の活動制限が必要であり，

子どもの身体面・心理社会面への影響をもたらす。

・ 退院後も外来において定期的な血液検査や，原発性免

疫不全症では免疫グロブリン補充を行う場合があり時

間を要するため，受診のためにも生活の調整が必要と

なる。

・ 治療による晩期合併症や，疾患に伴う合併症の問題が

ある。

4）乳幼児の経験と発達上の困難
　治療は専門施設で行われることから，自宅から遠方の

施設での入院治療となる場合もある。無菌室での管理が

必要となった場合には家族や母親との分離が生じるが，

とくに乳児 ALL や重症複合免疫不全症では，乳児期早

期からこれを経験する。本連載で述べられている

Mahler11） の母子の共生と個体化理論では，乳児期の共

生期において，母親が欲求を満たしてくれる存在である

という一体感の経験が次の発達の基盤になるとされてい

るが，まず，この経験が不十分となる可能性がある。

　また，輸液ルートのトラブルを予防するための固定方

法によっては，子どもの指や身体の動きが制限され

る12）。化学療法の副作用による子どもの身体面への影響

については本連載第12回で述べられているが，血小板

減少により出血傾向が生じている場合にはとくに安静が

必要となり，主にベッド上での活動となることからも，

探索の機会が減少する。そのほか，血液腫瘍の寛解導入

療法で行われるステロイドの内服では子どもに気分の変

調が生じやすく，治療期間中には感染症や移植前処置後

の倦怠感，移植後に生じ得る粘膜傷害や GVHD により

強い不快感や苦痛が生じる。Barnard 理論13） では，子

どもは母親に明瞭なサインを送り，母親はそれに対して

表情や言葉を通して反応し，子どもの不快感を軽減し，

子どもの発達と学習の機会を提供することで円滑な母子

相互作用が促されるとされている。しかし，これらの身

体的な苦痛を生じている状況下では，子どもが母親に明

瞭なサインを送ることが難しくなる。さらに，母親がマ

スクの装着を行う場合，子どもにとっては表情が読み取

りにくく，子どもが母親に反応を示すことへの影響が考

えられる。このように疾患や治療に伴って相互作用の中

断が生じ得る。治療が終了し自宅へ戻った後も，子ども

の認知機能の障害が生じている場合があるなど，相互作

用を妨げる状況が継続することとなり，入院中から退院

後も継続した母子相互作用促進への支援が求められる。

5）母親の経験と心理的側面への影響
　子どもの出生後には育児という新たな家族役割の調整

がこの時期の家族の発達課題となるが，さらに子どもの

疾患による生活の変化の必要性に迫られる。すなわち，

発達課題への危機と，健康問題から生じる危機という２

つの危機14） を経験することとなる。また，この２つの

危機は影響し合い増幅するといわれる。

　子どもの白血病治療において，母親はとくに病名告

知・治療開始の時期に気分の落ち込みを経験しているう

えに，対応するべきことが多いことが指摘されてい

る15）。入院治療に際し，病棟での過ごし方や注意点，治

療の副作用とその対処方法，感染予防策などを覚えなが

ら子どもの世話をするなど，母親は多くの役割を担う。

また，診断時期が産後早期であれば，母乳育児など，そ

れまでに思い描いていたであろう，母親が希望する育児

方法を選択することが困難となる場合があるほか，母親

自身の体調が回復していない可能性もある。

　さらに，親の育児ストレスは造血幹細胞移植前よりも

移植後に高く16），全般性不安障害や大うつ病性障害，外

傷後ストレス障害（posttraumatic stress disorder；

PTSD）とされる母親の存在17） も指摘されている。退院

後も一定期間は自宅での内服や感染予防など子どもの体

調管理は必要であり，子どもが合併症をもつ場合，体調

管理は永続的である。これらの母親のうつ，ストレス，

危機的状況もまた，円滑な相互作用の中断を生じる要因

である。これらのことから，血液腫瘍・原発性免疫不全

症患児の母親は，相互作用が阻害される状況に長期的に

置かれる可能性があると考えられる。
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6）乳幼児精神保健と看護
　Barnard 理論に基づく日本語版 Nursing Child As-

sessment Teaching Scale を用いて，このような子ど

もと母親の遊び場面における相互作用を観察した調査で

は，母親は子どものサインに対する高い感受性を示して

いた12）18）。母親は子どもの診断後からさまざまな危機を

経験するなかでも，子どもの欲求を読みとろうとしてい

る様子がうかがえる。一方，発達に遅れがみられる子ど

もの母親は，「子どもに問題を感じる」という，子どもの

特徴に関する育児ストレスが高い傾向にあった。子ども

は治療に伴い体調のよい時期が限られ，また感染管理の

ために，健康な子どもであれば同月齢時に経験する機会

の多いような，運動や基本的習慣を獲得する学習の機会

が減少する。さらに，治療中の体力低下により，歩行な

ど，以前にはできていたことができなくなる場合がある。

治療やその環境によって影響を受けている子どもの状態

や発達への影響，早期から発達状態の評価を共有してい

くことは，子どもの理解を助けると考えられる19）。しか

し，母親自身の基本的ニーズが満たされていない場合は，

適切に子どものニーズを満たすことができないとされて

おり19），母親がさまざまな感情を安心して表出できるよ

うな関係性を構築し，母親が困難を感じている部分につ

いて注目するとともに，入院中から継続的に共有してい

く必要がある。
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