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研究要旨 
限局性強皮症は生命予後には関わらないものの、日常生活動作を含めた生活の質は一部の患者で

は大きく障害されている。限局性強皮症の日常生活動作障害の尺度となる LoS disability score を、

Barthel index の一部を取り入れて作成し、多施設における 15 歳以上の限局性強皮症 177 例で評価し

た。本 score は病変発症身体部位数と下肢病変の有無に相関して上昇し、病変発症身体部位数のみ

が内服加療の有無と相関した。多数病変部位や下肢病変は日常生活動作障害高リスク因子だが、治

療選択におき、下肢病変への認識は低いことを示唆する。これに基づいた重症度基準は、特に他の疾

患と比較して本症の日常生活動作障害を中心とした重症度を評価する上で有用な指標となると考えら

れた。 

 

Ａ. 研究目的 
限局性強皮症（モルフェア）は、皮膚および

その下床に線維性硬化局面を形成する疾患で、

その発症に自己免疫的機序が示唆されている。

本症は、小児から老年者まで幅広い年齢に発

症し、その罹患範囲は頭部・顔面から体幹・四

肢まで、単発～多発性に分布するなど、臨床

像も様々であり、その重症度は症例によって大

きく異なると考えられる。 

限局性強皮症の重症度は、本研究事業に

おいてすでに作成されているが、全身性強皮

症や他の指定難病と比較して、本疾患が日常
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生活動作（ADL）に与える影響について調査し

た報告はないため、本研究では本邦患者例に

おいてその評価を行い、さらに新たな重症度

基準を提唱することを目的とした。 

 

Ｂ. 研究方法 
後向き非侵襲観察研究として、本研究事

業の参加施設に受診している限局性強皮症

の中で、15 歳以上の 177 症例につき、年齢、

性別、罹患部位（頭頚部、胸腹部、背部、左右

上腕、左右前腕、左右大腿、左右下腿の計 11

部位）、罹病期間、内服治療の有無について

記録し、患者へのインタビューもしくは医療

者の観察にて、ADL を評価した。 

ADL の尺度として一般的に広く使用され

ている Barthel index は、介助を要する障害し

か検出出来ない。そこで、Barthel index で評価

されている 10 項目（食事・移乗・整容・トイレ動

作・入浴・歩行・階段昇降・着替え・排便管理・

排尿管理）につき、0 = まったく障害がない、1 

= 軽微な障害があるが、介助を要しない（ゆっ

くりでも自分で行える）、2 = 介助を要する、とし

てスコアを付け、その合計点を、本研究独自の

スコアリングシステムとした（LoS disability 

score）。 

 なお、本研究は、各研究参加施設の倫理委

員会で承認されている。 

 

Ｃ. 研究結果 
1）患者背景と LoS disability score 

限局性強皮症 177 例のうち、150 例（84.7 %）

は女性であり、73 例（41.2 %）の症例で罹病

期間は 10 年以上に及んでいた。63 例（35.6 %）

はプレドニゾロンまたはシクロスポリン内

服加療を受けていた。103 例（57.6 %）の罹

患部位が 1 部位のみであった（表 1）。 

全177例のうち、介助まで必要とするADL

の障害があった症例はなく、また、食事、歩

行、階段昇降、着替え以外で ADL の障害を認

めた症例もなかったことから、LoS disability 

score は、食事・歩行・階段昇降・着替えの 4 項

目のみで、障害の有無によって簡単に評価可

能と考えられた。 

2) 年齢・罹病期間との相関 

 LoS disability score と年齢、LoS disability 

score と罹病期間には、どちらも有意な差を認

めなかった（図 1、相関係数はそれぞれ、R2 = 

0.0008, R2 = 0.0265）。 

3) 罹患部位数と LoS disability score 

 罹患部位と LoS disability score には相関が

認められた（図 2a, R2 = 0.722）. 

罹患部位が 1 部位の 102 症例では、LoS 

disability score が 1 以上であったのは 20 例

（19.6 %）であったのに対し、2 部位の 31 例

中 9 例（29.0 %）、3 部位の 18 例中 8 例

（44.4 %）、4 部位の 9 例中 5 例（55.6 %）、

5 部位の 11 症例中 7 例（63.6 %）、6 部位の

5 例中 3 例（60.0 %）で LoS disability score が

1 以上であった（図 2b）。 

4) 罹患部位の検討 

下肢病変のある 73 例中 29 例（40 %）、

体幹病変のある 78 例中 26 例（33 %）が、

それぞれ下肢・体幹に罹患部位が限局して

いるのに対し、頭頚部に病変のある 47 例は、

38 例（81 %）が頭頚部のみの罹患であった。

頭頚部に病変のある症例では、LoS disability 
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score は 0.26 ± 0.78 と低く、体幹病変や上肢

病変のある症例ではそれぞれ 0.76 ± 1.22、 

0.88 ± 1.24 であったのに対し、下肢病変のあ

る症例では 1.23 ± 1.30 と有意に上昇してい

た（図 3）。特に、下肢病変のある症例では、

歩行と階段昇降の項目別 LoS disability score

（それぞれ 0.47 ± 0.50、0.51 ± 0.55）は、体

幹病変のある症例の各項目別 LoS disability 

score（それぞれ 0.24 ± 0.43、0.25 ± 0.44 と比

べて優位に高かった（図 3）。 

5) 治療内容の検討 

 内服加療を受けている 63 例の LoS 

disability score は 1.19 ± 1.33 で、受けていな

い 114 例の 0.30 ± 0.74 と比べて優位に高値

であった（図 4A）。内服加療を受けている

症例群では罹患部位も多い傾向にあった

（図 4B）。罹患部位は 1 部位であるのは、

内服加療を受けていない群では 76 例（67 %）

なのに対し、内服加療を受けている群では

28 例（44 %）であった（図 4C）。一方、下

肢病変を持つことと内服治療の有無には相

関がなかった。 

 

Ｄ. 考 察 
限局性強皮症において、食事・歩行・階段

昇降・着替えの 4 項目につき、ADL 障害の有

無で簡易に評価できる LoS disability score シス

テムを提案した。本 ADL 評価基準で解析する

と、罹患部位の数と下肢病変の有無が ADL 低

下と有意に関連していた。また、内服加療が選

択されているいわゆる重症と考えられている症

例は、罹患部位が多いことが分かった。現在は

罹患部位の多さは一般に重症度の指標とし

て用いられていることが多いが、下肢病変

の有無は軽視されている可能性がある。 

 以上を踏まえて、限局性強皮症におい

て、この LoS disability score を ADL を評価

するための重症度基準として使用し、スコ

ア 3 以上を重症と判定することを提唱した

い。 

 

Ｅ. 結 論 
限局性強皮症患者でも、介助を要しない

ADL 障害が認められ、指定難病に含める必

要性が十分にあることが改めて認識された。

ADL 障害のリスク因子は罹患部位の多さと

下肢病変であった。ADL 障害は内服加療な

どの積極的な治療選択の指標になるが、限

局性強皮症の治療に当たっては、ADL 障害

のリスク因子を認識し、LoS disability scoreに

て評価することが望まれる。このように、LoS 

disability score は本症の ADL を評価する重

症度基準として使用可能であり、スコア 3 以

上を重症と判定することが適当である。 
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図 1：（A）LoS ability score と年齢プロット図 ●：男性、〇：女性、点線：類似直線、R2 = 

0.0008.（B）罹病期間別 LoS ability score 平均値 罹病期間 1 年以下：≤ 1、5 年以下： ≤ 

5、 10 年以下：≤ 10、10 年より長期：> 10、 R2 = 0.0265 
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図 2：（A）罹患部位数別 LoS ability score 平均値 R2 = 0.722. *P < 0.05. （B） 罹患部位数

別 LoS ability score 分布図 
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図 3：（A）罹患部位による LoS ability score 項目別平均値 *P < 0.05, **P < 0.01. 
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図 4:（A）内服治療の有無による LoS ability score 平均値 **P < 0.01、（B）内服治療の有無

による LoS ability score 分布図 **P < 0.01 


