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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。我々は 2020 年夏季より表皮水疱症患者の 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 QOL調査を行っている。一方で調査に参加した患者からは、それ

ら質問票の質問項目が当事者の日常と乖離があるという意見が多く見られた。そこで我々は患者参画

型医学研究プラットフォームである RUDY JAPAN及び、患者視点を反映するために患者当事者とも協

働し患者参画型研究を起ち上げ、患者の日常を正確に反映させた表皮水疱症特異的な QOL質問票開発

を目的に研究を進めている。これまで研究検討会を五回開催し、研究目的について合意し、現在質問

項目作成に向けて検討を進めている。 

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。 

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。

我々は患者参画型医学研究プラットフォームで

ある RUDY JAPAN との協働の元、2020 年夏季よ

り表皮水疱症患者の 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 QOL 調査（以

下、現行 QOL調査）を進めている。 

しかし調査参加者からはそれら質問票の質問

項目が当事者の日常と乖離があるという意見が

多く見られ、それら質問票では表皮水疱症特有

の多岐に渡る困難を十分に把握しきれていない

可能性が考えられた。そのため、表皮水疱症特

異的な項目はどのような項目が挙がるのかを別

途検討し、患者の日常を正確に反映させた表皮

水疱症特異的な QOL質問票開発を検討する必要

がある。 

そこで我々は、表皮水疱症特異的な QOL質問

票開発を見据え、RUDY JAPAN と協働し新たな研

究を起ち上げた。本研究では、表皮水疱症患者

の様々な困難を十分に把握することを大枠とし

て、具体的な研究目的の検討等全ての研究プロ
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セスにおいて患者視点を反映するために患者が

参画し、研究者と患者がより対等なパートナー

シップを築き、協働をより強く意識した患者参

画型研究を実施している。 

患者参画については AMED においても推進され

ており、医学研究における患者参画の意義を大

きく評価している。 

本研究においても患者自身の経験や意見を取

り入れ共に検討していくことで、研究自体はも

とより研究者や患者にとっても多くの意義が見

出されることが期待される。 

B.研究方法 
RUDY JAPAN に参加している患者を対象として

本研究への参加者を募り、参加の意思を示した
患者に参加してもらう。患者参加者（以下患者
パートナー）は研究の立案段階から結果の利
用・活用方法までの全ての研究プロセスにおい
て参画し、研究者とともに数か月に一度程度の
ビデオ会議に参加する。このビデオ会議では研
究者と患者パートナーが双方向に議論を交わ
し、内容は録画、会議中のメモとして記録し研
究担当者が記録されたデータを分析する。 
 
（倫理面への配慮） 
web 会議の動画データ、ICレコードで録音され

た音声データを共同研究機関で分析する場合

は、これらのデータが厳密には匿名化できない

ため、使用後速やかに削除することで個人情報

の保護に努める。本研究は大阪大学医学部倫理

委員会の承認を得ている（承認番号 18340(T1)-

8）。 

C.研究結果 
第一回～第三回検討会については昨年度研究

報告書に掲載済みであるため本報告書では概要

のみ記し、今年度は第四回～第五回検討会の内

容を中心に報告する。 

【第一回検討会：現行 QOL 調査の質問票に対す

る検討】 

検討テーマは“現行 QOL調査の質問票(WHO-

QOL26、DLQI)について、どの程度日々の QOLを

測ったり、困難を拾い上げたりすることができ

ているか”であり、患者パートナーからは「皮

膚以外にも困り事があり質問の範囲を広げてほ

しい」等の意見が得られ、現行の質問票では表

皮水疱症の困難を拾い上げられていない可能性

が示唆された。 

【第二回検討会：研究テーマの検討と研究成果

の利用】 

検討テーマは“本取り組みで何を目的とした

どういう研究をするか？その成果をどのように

使うか？”であった。患者パートナーからは

「社会生活上様々な問題があるため生きやすい

社会に変えたい」等の意見が出され、研究者か

らは『行政に何を求めるかの理想と現実を知る

必要があり行政が不足している部分を示してい

くのはどうか』という提案があった。検討テー

マについて合意形成には至らず、次回以降再検

討する運びとなった。また患者パートナーから

現行 QOL調査の暫定結果を吟味し次回議論をし

たいという提案があり、研究者側もそれに同意

した。 

【第三回検討会：研究テーマの検討】 

現行 QOL調査の暫定結果及び調査後アンケー

トも共有し、それに関する議論を行った。調査

後アンケートでは「身体的な不便さや大変さが

必ずしも QOLと結びつかないのでは」という調

査参加者の意見もあり、QOLの評価基準を改め

て検討する必要性も示唆された。 

また第二回検討会のテーマを継続し、今後実

施する研究の目的を検討した。その結果、“表皮

水疱症の現実（位置づけ）を明確にするため

に、表皮水疱症の日常にそった表皮水疱症独自

の QOL質問票を作成し、QOL調査を行う”とい

う目的で患者パートナーと合意した。 

【第四回検討会：QOL質問票の対象と QOL に関

する内容の把握方法を検討】 

患者パートナー3名、研究者 7名が参加し

た。表皮水疱症特異的 QOL 質問票作成に向けて

決めるべき項目である「対象者」と「質問内

容」について取り上げ、対象とする年齢や質問

内容を決める前提として QOL に関する内容の把

握方法を検討した。 

 対象者について、患者パートナーからは子ど

も時代と大人時代で症状や環境、社会制度の利

用等違いがあり悩みも細かく変わってくること

が話され、研究者からは子どもと大人で質問紙

を分けたり両者から回答を得たりする方法が提

案された。  

QOL に関する内容の把握方法に関しては、イ

ンタビューだとインタビュイーへの負担感が危

惧されるためにアンケートを推奨する意見や、

一方でアンケートでは深堀が困難という理由で

アンケートとインタビューの併用も意見として

挙がった。しかし時間の都合上合意形成までは

至らなかった。 

研究者から表皮水疱症患者の実際をより知る

ことが QOL に関する内容の把握方法や対象者等

をはじめ研究に関する議論を進める基礎になる

という意見があり、第五回検討会では患者パー

トナーから日常生活の実際や悩み等について話
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を訊き理解を深めることで表皮水疱症とともに

生きるイメージを掴むことを目的にした。 

【第五回検討会：表皮水疱症と共に生きること

へのイメージを掴む】 

患者パートナー3名、研究者 6名が参加し

た。病気と過ごす日常に関して、特定のテーマ

によらず自由に患者パートナーに話してもらっ

た。悩みに関しては、痛み痒みやびらん潰瘍の

悪化・新生、気温差によって調子が左右され安

定しにくく、調子を崩した際には睡眠不足や体

調不良、仕事、処置、入浴、食事と様々な影響

が及んでいること等が話された。また、精神面

においては希死念慮が高まったり精神的不安定

に陥ったりすることもある一方で、各々気分転

換や思考の切り替えをして精神的な安定を図っ

ていることも話された。 

患者パートナーからは、「対策を身に着けると

それは困ったことにはならない」「困っているこ

とから生活の質を探るのではなくどういう風に

楽しいことができているかという工夫や知恵と

いう側面から捉えた方がいいのでは」という

QOL を探る聞き方についての提案もあった。こ

の点研究者からも『日常なことはもしかすると

QOL を下げていないのではと思った』『QOL が下

がるものは何かを聞くより、あげるものは何か

を聞いてみるのはありかもしれない』という意

見が出た。 

この会を通して日常生活の困り事や気を紛ら

わす方法等表皮水疱症患者の実際を知り、理解

を深めた。この会を踏まえて、次回は第四回の

検討テーマを再検討することとした。 

D.考察  

【表皮水疱症患者の QOLをどのように捉える

か】 

 疾患を抱える当事者の QOL を捉える場合、疾

患が原因で活動の制限があることや精神的に影

響を及ぼしている等の悩みや困難が切り口とな

りえるが、本検討会では困り事から探ること自

体に検討の余地を見出した。表皮水疱症は主と

して先天的な素因であり、生まれつき疾患と共

に生きることを余儀なくされる。生活の中で

様々な困難や悩み葛藤など抱きながらも、困難

に対して工夫を考え、対策を身に付け周囲のサ

ポートや福祉サービスの利用等で困難を緩和で

きていれば“困っている”という自覚は芽生え

ず QOL 低下の要因になっているという認識に至

りにくいと考えられる。 

 数々の症状とともに生きる表皮水疱症患者に

とっては、対策を講じることで日々の生活を生

きやすいように変えていると言えるだろう。つ

まり、自ずと生活の質を上げるようなことをし

ていると考えられる。逆に対策を講じようがな

い場合は生活の質も上げることが困難になるだ

ろう。表皮水疱症患者の QOL を考える上で、

日々を生きやすくするためにどのような行動を

取っているかに着目する必要があると考えられ

る。 

 

E.結論 
本研究はこれから調査デザインを検討し、

2024 年度中に質問票草案を完成させ、予備調査
を開始することを目標とする。 
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