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研究要旨 

全身性強皮症 診療ガイドラインの改定にて、リハビリテーションの項目が追加された。全身性

強皮症の機能評価について、手指のリハビリテーションについて、間質性肺炎・肺高血圧症合併に

対するリハビリテーションについて、顔のリハビリテーションについての４項目の CQ と診療アル

ゴリズムを作成し、専門的リハビリテーションの有用性と適応を検討した。  

 

Ａ. 研究目的 

 全身性強皮症は皮膚硬化による手指をはじ

めとした関節可動域制限や指尖部皮膚潰瘍に

よる疼痛、間質性肺炎や肺高血圧症合併によ

る息切れなどにより日常生活の諸動作が困難

となり、生活に支障をきたす。それを改善す

る治療の選択肢の１つとしてリハビリテーシ

ョンは用いられる。 

全身性強皮症 診療ガイドラインでは、リ

ハビリテーションについては皮膚の項目のCQ

の１つとして取り上げられてきた。今回の改

定にて、リハビリテーションの項目が追加さ

れた。その詳細を報告する。 

 

Ｂ. 研究方法 

  全身性強皮症のリハビリテーションの分

野より、過去の国内外の文献を検索し、それ

らを参考に CQ と診療アルゴリズムを作成し

た。CQ については、強皮症・皮膚線維化疾患

の診断基準・重症度分類・診療ガイドライン

作成事業の班員より意見をきき、修正を加え

た。 

 本研究に関し、倫理面で特に問題となる点

はない。 

 

Ｃ. 研究結果 

 リハビリテーション CQ 

  



 
 
 
 

CQ1: 全身性強皮症の機能障害を示す評価尺

度にはどのようなものがあるか？ 

推奨文 

HAQ は全身性強皮症の機能障害を示す評価尺

度として一般的であり、推奨する。一般的な

QOL スコアとして SF-36 の使用も散見する。

ただし全身性強皮症の QOL を反映していると

はいいきれない。呼吸機能評価としては、

Saint George’s Respiratory Questionnaire 

の使用が多く、使用を提案する。また CAT も

簡便であり、使用を提案する。 

推奨度：HAQ は１A、呼吸機能評価の Saint 

George’s Respiratory Questionnaire は２

C 、CAT は２C 

解説 

全身性強皮症の機能障害は、皮膚硬化や皮膚

潰瘍によって手指を中心とした関節可動域制

限や筋力低下、巧緻運動障害が生じる。そし

て皮膚硬化が顔面におよぶ場合、表情筋の運

動が制限、開口制限がみられる。さらに間質

性肺炎や肺高血圧症がみられる場合は呼吸障

害が生じる。  

これら機能障害の評価尺度として最も一般的

なものは HAQ である 1）。HAQ は日本語版があ

る。HAQ は治療効果の判定等、幅広く使用さ

れている。個々の機能障害に関して、手はHand 

Mobility in Scleroderma (HAMIS)2 ） 、 

Duruoz’s Hand Index (DHI)3 ） 、 Hand 

functional disability scale4）、 ABILHAND

（版権あり）5）、さらに間質性肺炎合併の呼

吸機能評価としては、 Saint George’s 

Respiratory Questionnaire6 ） や COPD 

assessment test (CAT) 7）の使用が報告され

て い る 。 Saint George’s Respiratory 

Questionnaireha は日本語版の使用には許可

が必要である。口腔機能障害では Mouthon L 

らの MHISS（Mouth Handicap in Systemic 

Sclerosis）がある 8）が日本語版はない。 

  

CQ2:リハビリテーションは手指拘縮の予防や

改善に有用か？ 

推奨文 

手指の屈曲伸展運動は手指拘縮の予防や改善

に有用であり、推奨する。装具療法は末梢循

環障害を考慮すると行わないことを提案する。 

推奨度：手指の屈曲伸展運動は１B、装具療法

は２C 

解説 

全身性強皮症ではびまん皮膚硬化型でより手

指に強く皮膚硬化がみられ、屈曲・伸展が困

難なために日常生活活動が困難なケースが多

く存在する。 

手指の屈曲伸展運動は温熱療法との併用とし

て、また Mugii らのようにストレッチによる

ROM 訓練 9）として Poole が効果をレビューし

ている 10）。 

パラフィン浴と手指の屈曲伸展運動の併用で

は、Askew らは 10 例を対象に関節可動域や握

力の有意な改善 11）。Pils らはコントロール

にはパラフィン浴なしと RCT 各 8 例で 3 か月

間の治療、全例で関節可動域の改善がみられ

たが、パラフィン浴の有無で有意差はなかっ

た 12）。同様に Sandqvist らはコントロールに

はパラフィン浴なしとRCT各17例で1か月間

の治療、全例で関節可動域の改善がみられ、

パラフィン浴ありで有意な改善であった 13）。

Mancuso と Poole は 3 例で 8 週間行った。3

例とも関節可動域が改善した 14）。温熱療法と



 
 
 
 

の併用が多く報告されているが、皮膚潰瘍の

状態によっては感染なども考慮し、使用する

必要がある。Seeger らは 19 例に 2 週間の装

具療法を実施したが効果はなく、半数以上が

脱落した。また皮膚に対する持続的圧迫や伸

張などを考慮すると皮膚潰瘍などの末梢循環

障害のリスクも高い 15）。 

 

CQ3:全身性強皮症に伴う間質性肺炎や肺高血

圧症による心肺機能障害に対して呼吸リハビ

リテーションや心臓リハビリテーションは有

用か？ 

推奨文 

 間質性肺炎に対するリハビリテーションは

有用であり、治療の選択肢の１つとして提案

する。肺高血圧症に対する心臓リハビリテー

ションは、強皮症に対して報告は少なく有効

性は示されていないが、廃用予防の１つとし

て考慮してもよい。 

推奨度：間質性肺炎に対するリハビリテーシ

ョンは２C、肺高血圧症に対する心臓リハビリ

テーションは２D 

解説 

呼吸のリハビリテーションでは間質性肺炎に

対するリハビリテーションの効果の報告は少

なかった。近年は閉塞性肺疾患に対するリハ

ビリテーションと類似した方法で能力改善の

報告を散見する。麦井らは 2ヵ月間の短期 16）、

7 か月間の中期にわたるリハビリテーション

の介入効果を症例報告した 17）。呼吸リハビリ

テーションでは、間質性肺炎の運動時の低酸

素化の特徴を踏まえ、休憩を挟むインターバ

ルトレーニングが有効である。Someya らは

16名の間質性肺炎を伴う全身性強皮症に平均

55 日間のリハビリテーションを施行、6 分間

歩行距離の延長を認めた 18）。  

 肺高血圧症に対する心臓リハビリテーショ

ンは全身性強皮症に限定した報告はなく、エ

ビデンスが確立されていない。6 分間歩行な

どの機能評価の報告にとどまっている。過度

の安静に対しては、運動時の低酸素化や心拍

数をモニターし、休憩を挟むインターバルト

レーニングによる廃用予防が必要である。 

 

CQ4:全身性強皮症の皮膚硬化による開口制限

や仮面様顔貌に対してリハビリテーションは

有用か？ 

推奨文 

 顔面，口腔に対しての自動ストレッチ運動

は有用であり、治療の選択肢の１つとして提

案する。 

推奨度：２C 

解説 

これまでの顔面、口腔に対してのリハビリテ

ーションでは、 Melvin が顔面の表情をつく

る様々な筋肉の自動運動を 16 種類に分けて

紹介している 19，20）。また、Naylor は開口運

動を徒手によりストレッチすることや舌圧子

による口腔内のストレッチを報告している 21，

22）。麦井らの行った自動ストレッチ運動は顔

面の表情をつくる様々な筋肉の運動であり、

Melvin の紹介したプログラムを毎日継続し

ていけるように、より簡便に絞り込み、問題

の多い口周囲の運動を多く取り入れた。35 例

を対象とした自動ストレッチ運動は 1 ヵ月の

短期でも 2 年の経過でも開口幅に効果がみら

れた 23，24）。Maddali-Bongi らは週 2回 9週間

の徒手療法と自主訓練により、開口幅、顔の



 
 
 
 

スキンスコア、MHISS に改善を認めた 25）。Yuen 

らは48例を対象に6ヵ月間のランダム化比較

試験を実施、3ヵ月で開口幅は改善、6ヵ月時

点では脱落者が多く改善なしという結果であ

った 26）。 

 次にリハビリテーションの診療アルゴリズ

ムを紹介する。現在３案を検討中であり、各々

の特徴を踏まえ、説明する。図１に示す診療

アルゴリズムは、1 番シンプルに作成してあ

る。診断後機能障害を評価し、問題点がみら

れた場合に専門的リハビリテーションを行う

という流れに作成した。図２に示す診療アル

ゴリズムは、皮膚硬化の程度をびまん皮膚硬

化型と限局皮膚硬化型に分類し、より臨床上

問題となってくるびまん皮膚硬化型がリハビ

リテーションにおいて重要であることを強調

した。また限局皮膚硬化型では、皮膚潰瘍を

有する場合に拘縮に対する専門的リハビリテ

ーションが必要であるという流れを作成した。

図３に示す診療アルゴリズムは図 2 を若干簡

便にして顔のリハビリテーションの対象の判

断を皮膚硬化の範囲を考慮してびまん皮膚硬

化型の部位として作成した。 

 

Ｄ. 考 案 

 全身性強皮症のリハビリテーションについ

て、１つの項目として診療ガイドラインに取

り上げられた。CQ については、班員の意見よ

り修正され、４つの項目が取り上げられた。

診療アルゴリズムは、2010 年の診療ガイドラ

インでは検討されておらず、今後の検討課題

である。全身性強皮症のリハビリテーション

が日常診療で行われている施設は多いとはい

い難く、リハビリテーション分野の学会報告

も稀である。今後、診療ガイドラインが改定

された際には、どのような臨床症状に対して

リハビリテーションの適応があるかを明確に

する必要がある。手指の皮膚硬化による関節

可動域制限がみられる場合でもその程度は、

病型分類ではびまん皮膚硬化型の制限が強い。

一方で限局皮膚硬化型の手指の関節可動域制

限はストレッチ運動の自主トレーニングで維

持できることが多い。ただし難治性の皮膚潰

瘍を有する場合、付近の関節の不動による関

節拘縮の危険性があり、リハビリテーション

介入は必要である。このような詳細を示した

診療アルゴリズムは図２であるが、図１と比

較すると簡便とはいいがたいかもしれない。

今後班員で検討を加え、明確とする必要があ

る。 

本邦において、全身性強皮症のリハビリテ

ーションの必要性についてはまだ十分に知ら

れていないが、これを機に議論を深め、より

よいリハビリテーションの流れができればと

考える。 

 

Ｅ. 結 論 

 全身性強皮症 診療ガイドラインにおい

て，リハビリテーションの項目が追加された．

機能評価，手指のリハビリテーション，呼吸

のリハビリテーション，顔のリハビリテーシ

ョンの４つの CQ と診療アルゴリズムを提案

した．  
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図１ リハビリテーションの診療アルゴリズム１案 簡便編 
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図２ リハビリテーションの診療アルゴリズム２案 詳細編 
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図３ リハビリテーションの診療アルゴリズム３案 折衷案 
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