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【研究要旨】 
先天性魚鱗癬(表皮融解性魚鱗癬)患者の重症度分類を確立することと、患者の
QOL に重症度や症状がどのように影響しているのか明らかにするために調査を
開始した。対象は当班が 2003、2010 年に実施した先天性魚鱗癬全国疫学調査の
協力施設、当班疾病登録の協力施設、医中誌の検索で表皮融解性魚鱗癬の症例
報告があった施設の 46 施設 56 例とした。平成 27 年 1 月順天堂大医学部倫理審
査の承認が得られ、2月に調査を開始した。現在まで 8施設（重症度調査票 9例、
QOL 調査票 7 例）から回収され、今回中間解析結果を報告したが、回収された
症例数が少ないため、未報告施設に再依頼を行い、調査を継続する。また、指
定難病となった先天性魚鱗癬の平成 27 年臨床調査個人票データについても、今
後厚労省と検討したい。 
 

Ａ．研究目的 
 平成 26 年 5 月「難病の患者に対する
医療等に関する法律(難病法)が成立し、
平成 27 年 1 月 1 日に施行された。それ
まで 56 疾患の難病が対象であった医療
費の自己負担額軽減のための公費助成
が、平成 27 年に「指定難病」として約
300 疾患に拡大された。 
 それまで先天性魚鱗癬は医療費の公
費助成対象ではなかったが、当研究班で
作成された先天性魚鱗癬の診断(認定)
基準が厚労省に提出され、平成 27 年 7
月 1 日に指定難病となった。 
 当研究班では先天性魚鱗癬が指定難
病となる前から、本疾患の重症度分類の
確立を目標に掲げていた。 
 本研究の目的は表皮融解性魚鱗癬患
者の重症度分類を確立すること、そして
患者の QOLに重症度や症状がどのように

影響しているのか定量的に把握するこ
とである。 
 
Ｂ．研究方法 
 対象は当班が 2003、2010 年に実施し
た先天性魚鱗癬全国疫学調査の協力施
設、当班疾病登録の協力施設、医中誌の
検索で表皮融解性魚鱗癬の症例報告が
あった施設の 46 施設 56 例とした。 
 H27 年 1 月順天堂大医学部倫理審査の
承認が得られ、2 月に調査を開始した。
対象施設に依頼状と調査流れ図(資料 1)、
重症度調査票(資料 2)、QOL 調査票
(DLQI)1)、調査説明書と同意書を送付し、
記載された調査票の返信を依頼した。自
記式の QOL 調査票の対象は 16 歳以上で
あるため、16 歳未満の対象者は重症度調
査票のみ担当医に記入を依頼した。 
 



 

（倫理面への配慮）  
 本調査の実施計画は H27 年 1月順天堂
大医学部倫理審査の承認を得た。 
 
Ｃ．研究結果 および Ｄ．考 察 
 現在まで 8 施設（重症度調査票 9 例、
QOL 調査票 7例）から回収された。該当
症例なしの連絡は(5 施設 7 例)からあっ
た。回収された重症度調査票 9例の年齢
は 20 歳未満 4 例、30～40 歳代 3 例、60
歳代 2例であった。 
 重症度調査票の重症度分類は MAGEC 
(France)の魚鱗癬重症度スコアが用い
られている。重症度スコアシステム: 鱗
屑を認める範囲(0～100%)の平均は
78.8%(±33.9)(図 1)、同じく紅斑を認め
る範囲は 77.2%(±32.8)であった(図 2)。 
 そう痒 VAS スコアは 0点(かゆみなし)
から 10 点(想像できる最高のかゆみ)ま
であり、本調査では最近 3日間の平均は
3.4 点(±2.8)であった。皮膚の痛み VAS
スコアは 0点(痛みなし)から 10点(想像
できる最高の痛み)まであり、平均点は
2.9 点(±2.6)であった。 
 10 種類の重症度スコアは鱗屑:体、鱗
屑:頭、掌蹠の角化、紅斑、皮膚の亀裂(掌
蹠を除く)、硬直:手、硬直:足、機能障
害、眼瞼、口(口角の亀裂は除く)につい
て、各々症状なし 0点、軽度 1点、中等
度 3点、重度 6点となっており、合計は
0～60 点となる。図 3 に各症状のスコア
の分布を示す。重度の割合が最も多かっ
たのは掌蹠の角化であった。眼瞼と口の
症状に重度の症例はなかった。10 症状の
合計点の平均は 21.3(±14.8)であった。 
 魚鱗癬重症度最終スコア(0 点～100
点)は A(鱗屑を認める範囲)/10 + B(紅斑
を認める範囲)/10 + C(そう痒 VAS スコ
ア) + D(皮膚の痛み VAS スコア) +  E(10
種の症状の重症度スコア合計点)で計算
される。本調査の平均は 45.0 点(±20.4)
であった。 
 QOL 調査票の分析対象 6 例について図
4に QOL(DLQI)得点結果を示す。DLQI1)は

10項目からなる調査票で皮膚疾患の QOL
を客観的に評価する調査票である。DLQI
は「症状・感情」、「日常活動」、「レ
ジャー」、「仕事・学校」、「人間関係」、
「治療」の 6尺度から構成され、得点が
高いほど QOLの状態が良くないことを示
す 1)。DLQI の検証に用いられたニキビ患
者 204 例の結果 1)と比較すると本調査対
象者は「症状・感情」、「日常生活」、
「レジャー」、「治療」の尺度と総合得
点がニキビ患者の得点より高く、QOL が
良くないことがうかがえた。 
 しかし、今回検討した症例数は少なく、
未報告施設に再依頼を行い、症例数を増
やし、重症度分布の確認、および重症度
と QOL との関連を分析したい。 
 また、指定難病先天性魚鱗癬の平成 27
年臨床調査個人票データについて、厚労
省と検討したいと考えている。 
  
 
Ｅ．結 論 
 先天性魚鱗癬(表皮融解性魚鱗癬)患
者の重症度分類を確立すること、患者の
QOL に重症度や症状がどのように影響し
ているのか明らかにするために調査を
開始した。 
 対象は当班が 2003、2010 年に実施し
た先天性魚鱗癬全国疫学調査の協力施
設、当班疾病登録の協力施設、医中誌の
検索で表皮融解性魚鱗癬の症例報告が
あった施設の 46 施設 56 例とした。H27
年 1月順天堂大医学部倫理審査の承認が
得られ、2 月に調査を開始した。現在ま
で 8施設（重症度調査票 9例、QOL 調査
票 7例）から回収され、今回中間解析結
果を報告したが、回収された症例数が少
ないため、未報告施設に再依頼を行い、
調査を継続する。また、指定難病となっ
た先天性魚鱗癬の平成 27 年臨床調査個
人票データについても、今後厚労省と検
討したい。 
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図 1. 魚鱗癬重症度スコア: 鱗屑を認める範囲(0～100%) 
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図 2. 魚鱗癬重症度スコア: 紅斑を認める範囲(0～100%) 
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図3. 10種の症状の重症度スコア
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図4. 表皮融解性魚鱗癬6名のQOL(DLQI)


