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研究要旨 
表皮水疱症患者は、熱傷様の重篤な皮膚症状に起因する困難に加えて、日常生活、学校生活、職場生活、社会

活動の中で、周囲の理解不足、社会環境や社会制度の不備による多くの困難に直面しており、QOL への影響は容

易に想像される。表皮水疱症は病型によって気温や湿度などの外界要因により臨床症状が変化する可能性があ

るため、どの時期に QOL 調査をするかによって結果が異なる可能性がある。本研究では表皮水疱症患者の QOL

の程度や季節変動要因による QOL への影響を把握するために Web 上で同意を得た 18 歳以上の表皮水疱症患者を

対象に、春、夏、秋、冬の年 4 回、疾患横断的 QOL 評価法（WHO-QOL26）および皮膚疾患特異的 QOL 評価法

（DLQI）を利用して 2020年夏季より QOL 調査を進めている。2021 年夏季までに 43 名が参加しており、暫定的

にその回答結果を分析した。分析結果として２つの評価尺度の計測する領域が異なること、季節変動は大きく

ないことが示された。本研究の調査は 2023 年 2 月に終了予定であり、引き続き調査を進めていく。 

A.研究目的 
表皮水疱症は、皮膚基底膜領域における接着構造

蛋白の遺伝的欠損ないし機能破綻により、日常生活

の軽微な外力で皮膚および口腔・食道粘膜に水疱・

びらん・潰瘍を形成し、全身の熱傷様皮膚症状が生

涯続く重篤な遺伝性水疱性皮膚疾患である。また表

皮水疱症では気温や湿度などの季節変動要因が衣服

と皮膚の摩擦程度を変化させており、春や秋は花粉

症による皮膚の掻痒が掻破行動を誘発し、症状悪化

の原因となり得る。特に単純型の場合、臨床症状は

夏に憎悪し冬に軽快する傾向にある。 

そのような症状の中、表皮水疱症患者は皮膚症状

や治療、日常生活に伴う多くの困難により、生活の

質（quality of life, QOL）への影響が容易に想像

される。本研究では皮膚疾患特異的 QOL 評価法と疾

患横断的 QOL 評価法の両者を聴取し、その相関関係

を統計学的に明らかにするとともに、表皮水疱症患

者における QOL の程度や季節変動を評価することを

目的とする。本研究は表皮水疱症患者が抱えている

日常生活上の困難に関する理解を深め、その研究成

果を基にして必要な対策を立案し、行政へとつなぐ

ことを最終的な目標としている。 

B.研究方法 
対象者：表皮水疱症の診断が確定している 18 歳以上
の患者 

調査方法：調査には大阪大学医の倫理と公共政策学
教室にて運営している RUDY JAPAN システム（難病・
稀少の患者の病気や日常生活に関する情報を収集
し、研究を進めるためのオンライン研究プラットフ
ォーム）を利用し、参加者はそのシステム上で質問
票に回答を行う。 
使用した質問票：普遍的 QOL の評価指標として WHO-
QOL26、皮膚疾患特異的 QOL の評価指標として
Dermatology Life Quality Index（DLQI）の 2 つを
用いた。 

WHO-QOL26 は表皮水疱症において疾患横断的な QOL
評価の可能性を検討する目的で使用した。この質問
票は 6 つの下位尺度（身体的領域・心理的領域・社
会的関係・環境・全体平均・全体項目）で構成され
ており、点数が高いほど QOL は良好であることを意
味する。 

また、DLQI は皮膚疾患の種類を問わずに臨床現場
で汎用的に用いられている。表皮水疱症は皮膚疾患
であり、表皮水疱症の季節変動を評価するために本
邦で信頼性、妥当性が確認されている DLQI を使用し
た。DLQI も 6 つの下位尺度（症状・感情、日常生
活、レジャー、仕事・学校、人間関係、治療）で構
成されており、点数の捉え方は WHO-QOL26 と異なり
点数が高いほど QOL は不良であることを意味する。 
回答回数：参加者はこれら 2 つの質問票に春（4-5
月）、夏（7-8 月）、秋（10-11 月）、冬（1-2 月）の 4
回回答する。 



調査期間：2020 年 7 月～2023 年 2 月 
分析方法：各回答時期および季節の比較は、一元配
置分散分析（繰り返しあり,なし）及び Tukey-
Kramer の HSD 検定を行い全ての組み合わせで対比較
を行った。また、各回答時期における WHO-QOL26、
DLQI の各項目間についてピアソンの積率相関係数お
よびスピアマンの順位相関係数を算出し項目間の関
連について検討した。表皮水疱症患者と一般日本人
の比較では、要約集計値である平均値および標準偏
差、人数の情報から t 統計量を算出し Student の t
検定を実施した。全ての統計解析は JMP® 16.2.0 
(SAS Institute Inc., Cary, NC, USA)を用いて実施
した。有意水準は 0.05 とした。 
 
（倫理面への配慮） 
研究参加者は本研究に関して十分な説明を受け、自

由意思により参加同意を得る。個人情報等インター

ネット上でのデータのやり取りは暗号化された SSL

通信で行われ、登録データは高いセキュリティ体制

の下保管し、情報を保護し、情報の漏えいや流出を

防ぐ。 

C.研究結果 
2021 年夏季までの回答者は 43 名（女性 25 名、男

性 18 名）で、女性では 30 歳代が 6 名（24.00%）、40

歳代が 7 名（28.00%）、50歳代が 4 名（14.00%）、男

性では、50 歳代が 7 名（38.89%）、30 歳代が 4 名

（22.22%）であった。 

病型では単純型が 6 名（14.95%）、栄養障害型（優

性型）が 9 名（20.93%）、栄養障害型（劣性型）が 20

名（46.51%）、栄養障害型（遺伝型不明）が 4 名

（9.3％）、接合部型が 4 名（9.40%）であった。 

季節による QOL 変動 

WHO-QOL26 の 4 つの回答時期における平均値の比較

を図１に示す。冬季の平均値が低く、夏季や秋季の

平均値が高い変化を示す領域が多いが、いずれにお

いても有意な関係性は認められなかった。 

 

 
図 1.WHO-QOL26 の評価スコアの季節による変動 

 

DLQI の 4 つの回答時期における平均値の比較を図

2 に示す。夏季の平均値が高く、冬季の平均値が低い

変化を示す領域が多いが、いずれにおいても有意な

関係性は認められなかった。 

 
図 2.DLQI の評価スコアの季節による変動 

DLQI と WHO-QOL26 の相関関係 

WHO-QOL26 と DLQI の項目間の相関を図 3 に示す。

項目間の相関は、身体的な症状による活動制限とい

った、似ている文言の設問間において中程度の相関

（相関係数 0.6～0.7）がみられているが、全体的に

強い相関関係は認められなかった。 

一方、図 4 で示す WHO-QOL26、DLQI で定義されて

いる評価に用いる領域ごとの合計スコアにおいて

は、尺度内では 0.5～0.9の強い相関関係がみられ、

尺度間においても 0.5 程度の相関関係はみられてい

る。その中でも特徴的なものは、WHO-QOL26 の身体的

領域と DLQI の各スコアの相関関係は 0.06～0.29 と

関連が認められなかった。 

 
図 3.WHO-QOL26と DLQIの項目間の相関 

 

 
図 4.各尺度の領域別合計スコアにおける相関 

 
表皮水疱症患者の QOL 
一般日本人の WHO-QOL26 として、WHO-QOL プロジェ

クトで公開されている公知データと表皮水疱症患者
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 かったり、治療や手入れに時間がかかりすぎるなどの問題がありましたか

 いで、性生活に支障がありましたか

 身内や親戚の人たちとの関係がうまくいかないことがありましたか

 勉強がまったくできないことがありましたか

 スポーツをするのに支障がありましたか

 や自由時間の過ごし方に影響がありましたか

 せいで、服装に影響がありましたか

 家事、家の仕事をするのに支障がありましたか

 わりの人の目が気になったりすることがありましたか

 り、ぴりぴり、ずきずきするような)を感じましたか

 いったいやな気分をどのくらいひんぱんに感じますか

 便に満足していますか

 の利用しやすさに満足していますか

 の環境に満足していますか

 えに満足していますか

 満足していますか

 に満足していますか

 満足していますか

 能力に満足していますか

 遂げる能力に満足していますか

 のいくものですか

 わることがよくありますか

 会はどのくらいありますか

 どのくらい得ることができますか

 るだけのお金を持っていますか

 ることができますか

 ための活力はありますか

 はどのくらい健康的ですか

 どのくらい安全ですか

 集中することができますか

 味あるものと感じていますか

 い楽しく過ごしていますか

 ）がどのくらい必要ですか

 らないことがどのくらい制限されていますか

 に満足していますか

 どのように評価しますか 相関
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の比較では、全体平均、全体的な QOL、全体的な健康

状態、身体的領域、心理的領域、環境領域ではいず

れの場合においても表皮水疱症患者の平均値が低い

結果であった。比較的 WHO-QOL26 の平均スコアが高

く算出される夏季や秋季では統計的な有意差が全体

的な QOL や環境要因ではみられない場合があるもの

の、全体として表皮水疱症患者は一般日本人と比較

すると有意に QOL が低いという結果がみられた。 

 

表 1. 表皮水疱症患者と一般日本人の WHO-QOL26の比較 

 
*SD: 標準偏差 

 

一方、社会的関係においては、表皮水疱症患者の平

均点が一般日本人より高かったが、統計的な有意差

は認められなかった。 

 

D.考察  

季節による QOL 変動 

今回途中解析の結果からは季節による QOL の変動に

有意な関係は認められなかった。臨床所見と異なる

結果となったことについては、個人で見ると変動が

見られるが全体に置き換わるとその差が相殺されて

差がないように見えてしまう可能性や質問項目自体

が季節性に関わる項目が少なかった可能性が考えら

れる。 

また、病型毎の季節変動は母数の関係上分析が困難

であった。表皮水疱症自体が稀少難病で患者数も少

ないため登録者は今回の分析時点で 43 人と少数であ

り、病型毎での統計的解析が困難な病型もある。そ

のため今後各病型でより多くの参加者が望まれる。 

DLQI と WHO-QOL26 の相関関係 

各質問票の項目間については強い相関関係は見られ

なかったが、領域毎に合計した点に関しては強い相

関関係が見られ、QOL の良し悪しという全体評価に関

しては大きく違いがないことが示唆された。表皮水

疱症患者に対して、2 つの指標が測定する領域の QOL

であれば 9 項目の質問票である DLQI で簡易的に測る

ことが可能であり、社会的関係・環境の側面も測る

場合は WHO-QOL26 が利用可能であると考えられる。

ただし実際表皮水疱症患者の困難は幅広く病型によ

って異なる部分もあるため、これら 2 つの質問票で

は測れない部分に表皮水疱症の困難がある可能性も

十分考えられる。そのため、今後表皮水疱症特異的

な QOL 質問票の作成も視野に入れる必要がある。 

表皮水疱症患者の QOL 

一般日本人との比較において表皮水疱症患者の方が

有意に低いことが示された。表皮水疱症がもたらす

幅広い困難が如実に反映された結果だと考えられ

る。症状によるストレスは抑うつ症状等心理面へ影

響し、症状や日常生活からくる心理的ストレスは掻

痒感を引き起こす等身体面へ影響するといった心身

相関により身体・心理領域の QOL 低下を招いている

と考えられる。 

また【社会的関係】の項目が一般日本人よりも高値

であった点に関して、有意差は認められなかったが

母数によっては有意差が認められる可能性を含んで

おり、本研究において表皮水疱症患者のポジティブ

な側面が垣間見えたことは特筆すべき点である。実

際表皮水疱症患者において人との関りがオープンな

患者もいるため、他疾患との比較を行い、この点が

表皮水疱症特異的な現象と分かれば今後の研究のひ

とつになる可能性がある。 

E.結論 
本研究は調査途中であり、2022 年秋季まで調査を継
続し、結果をまとめていく。 
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