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神経症状の合併症に関する医療実態調査ならびに予防的訓練法の創出 
 

研究分担者 林 雅晴 淑徳大学看護栄養学部看護学科 教授 

 

 

研究要旨  
 色素性乾皮症（XP）患者において神経症状に関連した歯科・口腔衛生分野、整形外科・リハ

ビリテーション分野、全身麻酔での合併症に関する診療ガイドラインの作成を目指して調査研

究を進めている。今回、XP診療における整形外科的治療やリハビリテーションなどの現状を確

認するため、小児整形外科を対象に「色素性乾皮症の整形外科・リハビリテーション医療の調

査研究」としてアンケート調査を行った。さらに大分大学と東京医科歯科大学歯学部摂食嚥下

チームとの共同研究によって日常的に利用可能な嚥下訓練アプリの開発にも着手した。 

 

 

Ａ．研究目的 

 A 群色素性乾皮症（XPA）患者では、神経症状の

進行が患者 QOL と生命予後を左右する。歩行障害、

嚥下障害の出現に伴い、活動性の低下が急速に進み、

重度化する。本研究では、色素性乾皮症（XP）患者

において、神経症状に関連した歯科・口腔衛生分野、

整形外科・リハビリテーション分野、全身麻酔での

合併症に関する診療ガイドラインの作成を目指す。 

 

Ｂ．研究方法 

 １）小児整形外科を対象に「色素性乾皮症の整形

外科・リハビリテーション医療の調査研究」として、

アンケート調査を行った。 

２）大分大学と東京医科歯科大学歯学部摂食嚥下

チームとともに、日常的に利用できる嚥下訓練アプ

リの開発に着手した。 

（倫理面への配慮） 

東京北医療センター、淑徳大学看護栄養学部の研

究倫理審査委員会において承認を得た。 

 

Ｃ．研究結果 

１）全国の小児整形外科研修施設 28 機関に対し、

葉書郵送による一次調査（2012 年 1 月～2016 年 12

月診療した色素性乾皮症の患者数）を行った。2018

年 1 月末の段階で 19 施設から返答が得られた（0 名

14 施設、1 名 4 施設、3 名 1 施設）。うち 1 名を経

験した 3 施設から二次調査への協力同意が得られた。 

２）知的障害を伴わない成人向けアプリを開発し

た。タブレットを用いて自宅で実施できるトレーニ

ング評価法を確立するとともに、小児向けアプリの

開発を進めている。 

 

Ｄ．考察 

 XP 患者では、神経症状に伴い内反足などの足関節

の変形も出現するため、内反足手術などが試行され

てきたが、実態調査はまったく行われてこなかった。

次年度に開始する予定の二次調査によって、それら

の現状を明らかにすることが期待される。 

一方、2016 年度の本研究班において、歯列矯正ア

プローチによって嚥下障害が改善し誤嚥性肺炎の罹

患頻度が減少した XP-A 患者を報告した。口腔容積

の狭小化が嚥下障害につながるため、口腔周囲筋筋

力と口腔容積の低下を遅らせるためのアプローチが

必要である。次年度以降も XP-A 患者に特化した嚥

下訓練アプリの開発を進める。 

 

Ｅ．結論 

 今後も、アンケート調査によって XP 診療での整

形外科・リハビリテーション医療の現状を明らかに

するとともに、自宅で実施可能な嚥下訓練アプリの

開発を進める。 
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