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小児免疫疾患（先天性免疫不全症）における口腔・歯牙形態異常として、22q11．2欠失症候群の

口蓋裂、CHARGE症候群の下顎低形成（Pierre　Robinシークエンス）、口唇口蓋裂、高lgE症候群の

乳歯の脱落遅延、免疫不全を伴う無汗性外胚葉形成異常症の歯牙萌出不全・欠失・円錐状歯などが

ある。このように口蓋裂、歯牙異常などを診た際にはその他の全身症状の有無にも注意する必要が

ある。口腔感染症に関しては、小児自己免疫疾患（SjOgren症候群、若年性関節リウマチ、　SLEなど）

で、ドライマウスに伴う鶴歯、歯周囲病、治療薬のステロイド、免疫抑制剤に伴うウイルス、細菌、

真菌感染があり注意を要する。自然免疫機構の一つである好中球が口腔内感染防御に特に重要で、
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先天性免疫不全症の中の好中球の数の異常（重症先天性好中球減少症、周期性好中球減少症）で重

症歯肉炎、歯周囲炎、口内炎、口内潰瘍、好中球の機能異常（慢性肉芽腫症、Chediak－Higashi症候群、

白血球接着異常症）で歯肉炎、歯周囲炎（早期発症、重症、進行性）、口内潰瘍がみられる。その

他lgA欠損症で細菌感染、歯周囲炎、　X連鎖無ガンマグロブリン血症で口内炎、　Common　variable

immunodeficiency（CVID）で歯肉炎、歯周囲炎、　Ataxia－telangiectasiaで歯周病、　Wiskott－Aldrich

症候群で歯肉炎、歯周囲炎、高lgM症候群で口腔内潰瘍がみられる。　Down症候群では、免疫不全

状態（T細胞の数の減少・機能の低下、B細胞の数の減少・機能の低下、好中球遊走能の低下）の

ため鶴歯の増加、早期広範囲の歯肉炎がみられる。

　ヒトの口腔内感染防御に自然免疫機構が重要である。自然免疫受容体の1つであるNOD1は微生

物由来菌体成分がそのリガンドであるが、感染防御以外のさまざまな作用を有する。我々はその合

成純品リガンドFK565が、大量経口投与で冠動脈炎を、少量長期経口投与で動脈硬化を惹起するこ

とを世界で初めて明らかにした。この研究からも歯周囲炎を含む慢性感染症、体内微生物叢が全身

疾患である冠動脈疾患や動脈硬化と深く関連している可能性が示唆される。
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