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研究要旨  
 色素性乾皮症（XP）の患者および保護者の生活の質（QOL）を評価するため、XP-A重症型、

その他のXP、結節性硬化症それぞれの群において、COOP chart（患者対象、保護者から聞き取

り）、SF-12（保護者対象）の質問票を用いて調査を行った。患者のQOLと保護者のQOLに明ら

かな相関はなかった一方で、XP-A重症型患者の保護者において精神的側面でのQOL低下が明ら

かとなった。 

 

 

Ａ．研究目的 
 これまでに我々は色素性乾皮症（XP）の神経症

状に対する評価を行ってきたが、全人的な医療に

おいては神経学的異常のみならず生活の質（QOL）

の評価も必要である。また患者家族の QOL に関し

てもこれまで省みられることは少なかったが、XP

患者の生活環境を維持していくうえでは重要な

要素と考えられる。本研究では XP 患者および保

護者（介護者）の QOL 評価を行い、生活・療養環

境を把握することを目的とする。 

 
Ｂ．研究方法 

 当科外来通院中の XP 患者および付き添いの保

護者に対して、小児用の評価尺度である COOP 

chart（患者対象、保護者から聞き取り）、および

本邦で広く用いられている SF-12（保護者対象）

の質問票を用いて QOL 調査を行った。比較検討の

ため、同じ小児期発症の神経皮膚症候群である結

節性硬化症（TSC）患者についても同様の調査を

行った。 

（倫理面への配慮） 
患者の臨床データは全て匿名化をした上で厳

重に取り扱った。 

 

Ｃ．研究結果 
XP-A 重症型 5 名、他の XP 2 名、TSC 4 名、お

よびその保護者が対象となった。XP重症度スコア

と XP患者の COOP chartに正の相関を認めた。一

方で XP 患者の重症度スコアや全患者の COOP 

chart と、保護者の FS-12 には相関を認めなかっ

た。保護者の FS-12における因子分析では、身体

的側面や社会的側面においては各疾患群で差が

なかったが、精神的側面については XP-A 重症型

の保護者がいずれも国民標準値を下回っており、

TSC の保護者がいずれも国民標準値を上回ったの

と対照的であった。保護者の QOL低下の要因とし

て、患者のケア以外にも自身の健康問題や親の介

護など、複合的な要因が聴取された。 

 
Ｄ．考察 
 保護者自身がどのような問題を抱えているか

を尋ねると、健康の問題：腰痛や視力低下、更年

期障害、肩こり・頭痛など自分の親の介護の訴え

が多かった子供（患児）のケアについては「生活

の一部になっており負担には感じていない」との

意見が多かったが、診察室という状況でもあり、

また上記の要因とは影響しあっていると思われ

た。 
 
Ｅ．結論 

 少数例の検討だが患者の QOLと保護者の QOLに

明らかな相関はなかった。一方で XP-A 重症型患

者の保護者に精神的側面での QOL低下が認められ

た。今後症例数を増やして検討を重ねるとともに、

患者だけでなく保護者へのサポートも検討して

いく必要があると考えられた。 
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