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ごあいさつ

近年の医療制度の見直しに伴い、医療の現場でも様々な変革が見
られます。
例えば、昨年の臓器移植法の施行から一年、脳死体からの初めて

の臓器移植が行われました。マスコミの加熱はともかくも、我々医
療従事者にとっても大きなニュースだったに違いありません。報道
で主に取り上げていたのは、「脳死」と「臓器移植」という問題です
が、実際に大阪大学で移植された患者さんは、拡張型の心筋症とい
う難病です。また信州大学で行われた肝臓移植に関しては、家族性
のアミロイドポリニューロパチーです。ともに難病が絡んでおり、
改めて医学の進歩の大きさを実感しました。
しかし、ほとんどの難病は、まだまだそこまで根本的な治療とい

うのが行われていません。それだけに皆さん方、あるいは私どもの
活躍する場があると思います。
本日の講演内容をもとに、その知識を現場で、患者さんの療養指

導と、あるいは専門の関連病院との連携というものに生かしていた
だけたらと思います。
今回は「全身性エリテマトーデス」、「難治性皮膚疾患」、それから

「パーキンソン病」をとりあげ、それぞれ専門の先生にご聴講お願い
しました。
その講演内容をまとめましたので、ご報告させていただきます。皆
様の支援活動の一助になれば幸いです。
最後に今回のセミナーにご尽力いただきました大阪難病研究財団

にお礼を申し上げますとともに、今後ともご支援賜りますようお願
い申し上げます。

大阪難病医療情報センター

センター長　中 田 俊 士
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ごあいさつ

大阪難病研究財団では、難病に携わる行政の方とともに、大阪府

下の難病研究者への助成や啓発を通じ、難病患者の方への医学的・

社会的支援を進めています。

その事業の一環として、大阪難病医療情報センターのご協力のもと、

難病医学セミナーを開催しています。

今回は、「全身性エリテマトーデス」、「難治性皮膚疾患」、「パーキ

ンソン病」という、比較的よく耳にする難病について、医学的な問

題のみならず、精神的な対処についてもわかりやすく説明されてい

ます。

これらの貴重なお話をより多くの関係者の方にご覧いただきたく、

ここに報告書をまとめさせていただきました。一人でも多くの方が

難病についての認識を深め、医療現場の手助けになれば幸いです。

当財団のホームページ「難病情報データベース（アドレス：www-

admin@nanbyo.or . jp）」にも最新の情報を掲載しています。今後

も情報の充実を図り、より開かれた情報源として皆様のお役に立ち

たいと考えています。

最後に、大阪難病医療情報センターをはじめ、ご講演下さいまし

た先生方、関係者の方々に心よりお礼申し上げます。

財団法人大阪難病研究財団

理 事 長　籔 本 秀 雄
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１．SLEとは？

この20年、随分膠原病の治療法も改善されまし

た。以前は約2割の人がすぐ死亡しましたが、今で

はさまざまな抗生物質・治療法が見つかり、かなり

予後がよくなってはいます。しかしながら、どんな

治療をほどこしても、約10%の人には効果がない

のが現状です。

膠原病の中で代表的とも言えるのがSLE（全身性

エリテマトーデス）で、現在指定されている難病の

43疾患の中で、潰瘍性大腸炎（51000人）、パー

キンソン（45000人）に次いで患者数が多い疾患

です。厚生省の統計によると、2700人に1人と言

われています。発熱、全身倦怠感などの炎症を思わ

せる症状と、間接、皮膚、内蔵などの様々な症状が

一度に、または次々と起こってきます。

もともとSLEの日本語訳は、「全身性の紅斑性狼

瘡」という病気でした。以前は結核とか、原因不明

の一種の感染症と考えられていて、皮膚科で診るこ

とが多いので、「紅斑」と言葉が付き、皮膚の皮疹が

治らず、跡形があちこちに残るので「狼の瘡」と言

われました。現在では、 systemic lupus

erythematosusの頭文字を取ってSLEと呼んでい

ます。

2．症　状

(1)全身症状：発熱、全身倦怠感、易疲労感など

(2)皮膚症状：皮膚科で一番典型的な顔の皮疹が蝶

形紅斑です。頬が赤いのが特徴です。普通の人で

も赤い人は多いですし、どこを区別しないといけ

ないかということになると、鼻の頭です。鼻梁の

ところにも紅斑が出ます。普通の小さい子に出る

ような頬の赤さとは少し異なります。チョウチョ

ウにも見え、普通の顔の高いところに炎症が起こ

ります。これが出たらもうすぐ膠原病、と患者さ

んがよく誤解されますが、そうではなく、化粧品

とかの光線過敏症、ビタミン不足でこうなる人も

あり、実際こうした紅斑がある人の4～ 5割は

SLEですが残りは違います。

全身性エリテマトーデスとステロイド治療について

大阪市立大学医学部
第一内科助手

根 来 伸 夫 先生

プロフィール
昭和55年大阪市立大学医学部をご卒業後、同大
学大学院内科学1を修了。61年より米国カリフ
ォルニア州のスクリップス・クリニック研究所に
て慢性関節リウマチ患者の関節液中のインターロ
イキン1の研究に従事。内科学会、リウマチ学会の
認定医、日本アレルギー学会の専門医、日本腎臓学
会認定専門医でもあり、国内外でご活躍中である。

図１　蝶形紅斑
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(3)脱毛：体内の炎症のせいで毛根に栄養がいかず、

神経の活動が停止するため円形の脱毛が生じます。

(4)紅斑：拇指球とか小指球辺りが赤っぽい。皮膚

の炎症もあれば、血管自身、毛細血管とかが拡張

していることがあります。

(5)レイノー現象：冷たい刺激とかによって手の色

が白っぽくなり、全体、または特定の指だけに出

るということもあります。指の場合2本の動脈が

けいれんを起こし、動脈の中を血液が流れないの

で、死人の手みたいに血液がない色になるのです。

約3割に症状が見られます。ひどくなると壊死を

おこします。

(6)臓器障害：下図は、心室の中側から撮影し、僧

帽弁の付着部位の乳頭筋をアップした写真です。

こぶが 1つ盛り上がり中が炎症を起こしていま

す。残念ながらエコーではひっかからず、無症状

なケースが多いため解剖するまでわからない場合

が多いのが現実です。

また、腎臓の血管がつまることもあり、押しつぶ

されて尿が作れなくなります。腎不全をおこすと

大変です。また、脾臓の血管が炎症を起こし、血

管周囲の繊維が増え、内腔が少なくなってしまい

ます。痛みがあまりないので気づかないことも多

いのですが、そのままにすると脾臓の閉塞が起こ

ります。

(7)消化肝障害：消化管もよく病気のターゲットに

なります。SLEの人が「お腹が痛い」と言ったら

怖い。外科に行って、「盲腸かな」と思い、手術さ

れるとお腹の小腸辺りが真っ黒で、腸が壊死して

います。上の方の太いところの動脈が詰まり、虚

血になってしまっています。手術で摘出し、端々

を吻合すると大丈夫です。そのほか、

そのほか、目や精神障害を起こす場合もあり、症

状は全身にわたります。しかもすべての人に該当す

るわけでもなく、個人によって症状は異なります。

また、一度に症状が出そろわず、診断が非常に難し

いのが現実です。

3．診断基準

約30年前、米国リウマチ学会が14項目を診断

基準としましたが、覚えきれないので10数年前に

11個に減らしました。コンピューターに患者さん

500人分のデータを入れ、診断しやすいように、正

解率が9割程度のものを選んで11項目選んでいま

す。1997年に基準が部分改訂され、さらに2000

年には改訂版がでるかもしれません。

4．病　因

多くの研究が行われているにもかかわらず、今の

ところ原因は不明です。ただ、自分自身の身体を、

自分自身の免疫系が攻撃してしまう病気です。本来

であれば免疫は、自分の身を細菌やウイルスから守

ってくれる大切な役割をしているのに、この病気に

かかるとこの免疫力が自分の身体を攻撃するように

なり、全身に様々な炎症を引き起こします。

実際の臨床的なものとしてわかるのは、血液中で

自己抗体と抗原が反応した免疫複合体が血中に回り、

臓器に沈着して免疫反応が起こり、恐らくその際イ

ンターフェロンが上昇し、熱が出たりすると言われ

図2 レイノー現象

図3 心内膜炎

（米国リウマチ協会スライド集から）
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てます。

SLEに関しても詳しい研究の結果、遺伝が、多く

て4割、環境が6割以上と考えられてます。母親か

ら遺伝する可能性に関しても、私は「低い」という

ように言っています。実際に一卵性双生児で発生率

を調べると、発生率はまちまちで、多くて6～7割、

少なくて2割程度でした。一卵性の場合、ほとんど

遺伝子は同じであるにかかわらず、この程度でした。

親兄弟で発生する率は5～10％とかなり減ります。

しかも大事なことは、家族の中で発病されてなくて

も、抗体がある人や、リンパ球の数が減っていたり

とかいう人の数は多く、一生発病しないという人もい

ますので、やはり環境的な因子が重要になってきます。

まだまだ医学では説明が付かない点が多いのです

が、何しろ今までは、先の11項目のうち4以上認

めればSLEと診断されていたのですからこれだけで

も大いなる前進です。いろんな症状が出揃うまで待

たされたり、各科のたらい回しを減らす事が出来る

ようになっただけでも進歩と言えます。

5．治　療

自分自身に対する免疫を押さえるため、免疫抑制

効果のある薬剤を用います。

代表的なステロイドは、プレドニン・リンデロン

です。メチルプレドニソロンもありますが、一般に

はプレドニン・リンデロンが一般的です。どうして

図5 SLEの病態

図6 治療薬剤の内容

図4 診断基準
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も効かない人には、特に関節の痛みに関しては、や

はりNSAID's、いわゆる非ステロイド性鎮痛解熱薬

の併用が必要です。開業医の先生の中には誤解して

いる人もいて、ステロイドは全部効くと思ってる人

も多いのですが、かなり痛み、病気は治まっていても

痛いという場合は、非ステロイド剤の併用が必要です。

使い分けは、軽症、中等症、重症とあり、病気がひど

いと多い、軽いと少ないというような治療になりま

す。軽度と書いてますけども、軽度であってもなく

ても、一応ネフローゼ症候群は重症と考えて下さい。

免疫抑制剤は、ステロイドで効かない人、それか

ら副作用が出てステロイドの使用を辞めないといけ

ないときに使います。免疫が抑制されるので、もち

ろん感染症があったり、妊娠していると使いにくい

面があります。

SLEの患者さんの予後として、1950年では、5

年で半分ぐらいの人が死亡。ステロイドだけ単独療

法の時代が40年ぐらい前ですけども、10年で3

割以上死んでいます。免疫抑制剤が併用されるよう

になり、10年で生存率が9割ぐらいになりました。

素晴らしい効果なのですが、ただどうしても10％

が残ります。これらは難治状態の、例えば血管炎、

中枢神経病変、肺高血圧症などに含まれます。どう

しても解決できない課題として残ります。

昔の先生は「あなたは一生子どもはだめ」と言う

先生が多かったのですが、外国のデータでは悪くな

った人はもともと悪い人だということで、特に健康

な人というか、落ち着いた人を悪くさせるかどうか

についての説はありません。もともと悪いかという

のはなかなか評価しにくいので、一応こういうよう

な定説がないけれど、注意は必要です。習慣性流産の

他に、未熟児、新生児仮死、胎児死亡、および大量のス

テロイドにより胎児の奇形が起こることもあります。

また、自己抗体の中でSS－Aという抗体があり、こ

の抗体のある人の約10％がSLEが母親の抗体が赤

ちゃんに胎盤を通して運ばれて、赤ちゃんのSLEが

出ることがあります。しかし、これらは「少なくと

も1年以上はSLEが活動していない」という条件と、

産科医であるけど膠原病も分かるというように医師

がきちんとした知識があって指導やコントロールが

できれば大丈夫です。

図8 SLEの予後

「Klippel & Dieppe著

Practical Rheumatology, Mosby社」より

図9 妊娠がSLEに与える影響

図10 SLEの治療と展望

図7 ステロイド剤の投与量
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現在、未来型治療法を探って、世界的にもいろん

な研究がされてます。しかしほとんどが免疫系の細

胞を何とか抗体で退治する、遺伝子治療をする、ワ

クチンで退治する、というものがほとんどです。少

しの可能性ですけども、ワクチン用のペプチド経口

投与の可能性について、実際に米国で試した人もいま

す。ベーチェット病については、ペプチド療法のある

治験で、かなり効いたという報告があります。残念な

がらSLEについてはまだ成功には至っていません。

現実には、この他にさまざまなインターロイキン

のインヒビターを使った抗体治療とか遺伝子治療な

どが米国で行われています。今もまだ10人とか20

人レベルですが、そのうち結論が出ると思います。

ようやく医学の力で、この病気に太刀打ち出来る

レベルまでやってきたかなという感じです。まだま

だ、問題は沢山あります。例えば、ステロイドが有

効な場合でも必ず問題になるのが、ステロイドの副

作用対策です。ステロイドによってビタミンの産生

が悪いとか、カルシウムの排泄が腎臓から多くなっ

たりとかということで骨粗鬆症になりますから、確

実な予防法ともいえません。ヨーロッパで骨粗鬆症

を予防するかもしれないという薬がありますが、そ

れ以前の問題として食生活や社会的な要因も原因だ

と思います。ジャコを食べるとか牛乳を飲むのも大

切ですが、それ以前に必要カロリーを摂取していない、

ファーストフードですませる若い人の方が問題です。

また、単純に医師の努力による技術的な改善だけ

では対応できないものもあります。それが患者さん

の精神的な部分です。SLEの多発年齢は20～30

歳代で、男女比は1：10です。この多感な時期に

ステロイドによる満月様顔貌というのは大変なスト

レスになります。更にSLEは、治らないので自殺者

が多く、東京周辺では死亡原因の4番目、5番目と

なっています。苦しく、しかも治らないので病院の

はしごをし、その間にまた悪化してしまいます。で

すからやはり一番大事なのは患者さんの、病気と前

向きに向かい合うという態度なのです。後ろ向きに

なると、自殺する人がいっぱい出ますので、それが

一番の問題です。仲良く付き合うというのか、とに

かく受け入れることが大切だと思います。

……………………………………………………

先生、どうもありがとうございました。せっかくの機

会に、SLE、または膠原病についてでもご質問下さ

い。

……………………………………………………

おそらく患者さんが困られているのは、家族問題と、

妊娠の件と遺伝の件と、食事についてではないでし

ょうか。対策は、個別にお話しし、TPOに合わせて

応えて上げることです。基本的にはまず、治療を受

けてもらいます。そうでないと将来の臓器へのダメ

ージが多くなり、日常生活の身障にならなくとも足

を引っ張るようになります。それでも原因がよくわ

からないので、治療の話を含めて、食事とか、不安

とか、いろんなことについて答えてあげていただき

たいと思います。私としては、本人の病気の受け入

れと治療の理解というのが最大の解決法じゃないか

と思います。そのためにも医者だけでなく保健婦さ

んも正しい理解と知識を持って、患者さんが自分で

A

司会� 病気を治していくのを我々医者と一緒に手助けをし

て支えてあげて下さい。

……………………………………………………

少し臨床的な話ですが、治療薬の増減の目安につい

てお聞きしたいのですが。

……………………………………………………

治療薬の増減の目安はありますが、共通なものはあ

りません。一番問題となって、ほとんどの人で正し

いと思われるのは、補体価の C-4 です。これは

DNA抗体といって、自己抗体が活動に相関しますが、

そのDNA抗体が再び悪化してきたりするときがあ

りますが、それよりも数カ月、もしくは半年以上前

から補体のC-4が下がり始めてます。ですから特に

10 以下、1 けたになってくるとかなり危ないと

我々は判断しています。

患者さんは症状がないですし、DNA抗体も上がって

ないし、気づかれずにそのままステロイドをまた減

A

Q

Q & AQ & A
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量しているということもありますが、いずれ症状と

して、血液の異常から症状に至るまで少なくとも半

年から1年ぐらいインターバルがあり、その辺が一

番目安かと思います。他方で全然目安がないのは、

中枢神経系のループスです。これに関しては全く指

標がありません。いろんな抗体が言われますが、そ

の方にとってどうかはわかりません。ですから症状

が出てから、随液を採取したり、脳波を測定したり、

症状が実際に出てから判断するのが実態です。

……………………………………………………

例えば家事、仕事、就学を休んで少し安静にしてい

た方がいいというような状態ですとか、普通の方と

同じような生活ができるレベルであるとか、入院ま

では至らないで家で生活されてる方がいらっしゃい

ますが、「入院が必要である」、「入院には至らない」、

「外来でいける」というその違いの目安のようなもの

を教えてください。

……………………………………………………

治療が完全に成功し、たんぱく尿もないとか、ネフ

ローゼも何もないとか、関節痛も何もないという人

が恐らく半分ぐらいです。そういう方にとって、入

院中の骨塩が低下している事等がありまし、退院さ

れてから3カ月ぐらいしてから入院される前の職場

に戻れるんでしたら戻っていただくとかいうふうに

しています。主婦でも若いお母さんが多いですから、

頑張るとまた悪くなるので、確かに安静の期間は大

事です。ただ、このごろ不景気ですから、病気にな

って入院して1カ月も休んだら解雇されるという冷

たい風もございまして、本人も早く退院したいとか

という希望もあるんです。だからといって病気にな

ってまた何回も入退院を繰り返すというと、それこ

そ元も子もないので、何も合併症が残らなかった場

合は3カ月ぐらいしたらもとの生活に戻っていただ

いていいと思います。ネフローゼが治りきらない患

者さんや、少なくとも治る人でも2年ぐらいかかり

ますので、たんぱく尿や、血圧など、いろんなとこ

ろを見ながら、仕事量、食事、仕事をやっていただ

かないといけないかなと思います。

男女比が大体1対11で、女の人が11倍です。女

性ホルモンが多いから悪いと言われていた時代もあ

りますが、どうやら男性ホルモンが少ない方が悪い

というのが最近の傾向です。また、男の人のSLEと

A

司会�

いうのが一番困ります。3～4カ月入院されて退院

したけど職業に戻れるかどうかという問題もありま

すから、よく聞いてあげるようにしています。

……………………………………………………

訪問看護に行っている者です。約週1回、下手をす

ると週2回の患者さんの訪問となるのですが、その

中で薬を飲まなかったり、勝手に止めてしまう方も多

いので、再発という事も含めてお聞きしたいのですが。

……………………………………………………

確かにその日の調子でステロイドを飲んだり、飲ま

なかったりする患者さんがあります。病気の期間が

どうしても長くなるせいか、療養態度が非協力的だ

ったり、ヘルパーの方に「来ても変らないから、も

う来るな」と拒む方も多いのも現状です。でもそう

いう患者さんは病気の事を半分も分かってないのが

多いですね。あと、偏った知識で「ステロイドは良

くない」とか、分かっている患者さんでも、また

「入院になる」とか「ネフローゼが再発して仕事に就

けない」という不安等で飲まなかったりします。「ス

テロイドを急にやめて、いつ再発するか」という問

題は、実際に我々の病院でも「飲んでいる」と言い

ながら実は飲んでいなかったという患者さんを経験

しています。ただ、ステロイドを長い投与していま

すと副腎不全という自分でホルモンを作れない状態

が少し現われる事の方が多いです。発熱や、気分の

不良を訴える事の方が多いですね。

「それではステロイドは止めた方がいいのか？」とい

う事をすぐ考えられると思いますが、アメリカではス

テロイドをもう服用せずに、初めから免疫抑制剤、シ

クロフォスファミドを月に1回外来で点滴して帰る

という治療法が、実際にある程度ブームになっていま

す。そこで日本でも同じことを東京の病院で、試して

みたところ、3分の1はやはり無理でした。月に1回

の、免疫抑制剤の注射療法では効かなかったんです。

確かにどうしても飲まずにというので治療を受けた

い、という方がまだまだいます。しかし、私は、やっ

ぱりそれよりも、本人の病気の受け入れと治療の理解

というのが最大の解決法であり、本筋だと思います。

……………………………………………………

どうも先生、ありがとうございました。

司会�

A

Q
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今回は難治性皮膚疾患ということで水疱症と乾癬

という病気についてお話しさせて頂きます。概略と

治療上の注意点や生活指導、それから最後に乾癬患

者会についてお話しいたします。

１．水疱症

水疱症というのは分かり易く言えば、皮膚や粘膜

に水疱を生じる疾患です。水疱症は、その発症機序

により2つに大きく分けられます。自己免疫性水疱

症いわゆる自己抗体が出来て生じる群と先天性表皮

水疱症、先天的に遺伝子レベルでの分子の異常によ

り皮膚の構築がもろいために起こる群があります。

これらは治療面や予後でもまったく異なります。前

者は患者血清中に皮膚組織に対する自己抗体が証明

されたり、病変部皮膚に免疫グロブリンや補体の沈

着が証明され、これらが病変の形成に関与している

と考えられてます。後者は、家族性、遺伝性に発症

し、遺伝形式も明らかにされてきています。症状は

病型によって異なりますが、重症型では一生涯続き、

治療は極めて困難です。

A．自己免疫性水疱症
皮膚構造は、一番表の表皮、その下の真皮、さら

に下の皮下組織の3層にわけられます。さらに実際

には表皮、真皮も数層にわける事ができます。表皮

は、細胞がブロックを積んだようにぎっしり並んだ

もので、細胞と細胞はデスモゾームと呼ばれる接着

装置で結合しています。自己免疫性のものは、この

デスモゾームに対する自己抗体が関与する天疱瘡群

と、もう一つは表皮と真皮の接合部に異常が生じる類

天疱瘡群もありますが、順を追って説明していきます。

・尋常性天疱瘡

図1 尋常性天疱瘡の臨床像

好発年齢は主に30～60歳代で、弛緩性の水疱

と有痛性、難治性のびらんを多発します。また、健

常な皮膚を擦ると水疱が出来るNikolsky現象があ

ります。病理的組織像の特徴は、棘融解細胞がみら

れる事です。また、蛍光抗体反応により、患者血清

中に抗表皮細胞間物質抗体（IgG)が証明されます。

治療は、原則として副腎皮質ホルモンの投与です。

1. 好初年齢：30～60歳代

2. 皮膚症状：緊慢性、弛緩性水疱、びらん、

Nikolsky現象

3. 粘膜症状：口腔粘膜、咽頭、食道上部

4. 病理組織：表皮内水疱、棘融解細胞

5. 蛍光抗体直説法：表皮細胞間に IgG、C3

蛍光抗体間接法：血中に抗表皮細胞間物質抗

体を検出

難治性皮膚疾患－水疱症・乾癬について

日本生命済生会付属日生病院　皮膚科部長
大阪大学医学部皮膚科非常勤講師

東 山 真 里 先生

プロフィール

神戸大学医学部をご卒業後、大阪大学医学部付

属病院、大阪警察病院にて勤務。その後、大阪

大学医学部助手、講師、皮膚科外来医長を経て、

本年1月より現職。「大阪乾癬患者友の会」事務

局運営など幅広い活動が注目されている。
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これは尋常性天疱瘡の患者さんの臨床写真ですけ

れども、このように広範囲に非常に痛みを伴うびら

ん、それから水疱が全身ありとあらゆるところに生

じます。特に擦れるような場所に好発し、このびら

んから出血をしたり、また血漿成分が漏出します。

長期間続きますと、低蛋白血症や、そこから細菌感

染を起こして敗血症に至るというようなことになり

ます。

口腔粘膜に非常に強いびらんがありまして、潰瘍の

ため痛みが強くてものが食べられないというような

ことも起こり得ます。そのため、栄養状態が悪くな

る場合もあります。また食道上部にもびらんが生じ

ます。

病理組織所見では表皮内に水疱が形成され、その

中に、この様に丸い細胞がみられますが、これが棘

融解細胞です。これは、本来なら表皮細胞であり、

タイトにくっついているはずなのですが、抗体が結

合してデスモゾームが破壊されたために丸くなって

しまったのです。

・落葉状天疱瘡

その他の病型として落葉状天疱瘡も一般的です。

尋常性天疱瘡に比べて表皮の浅いところに水疱がで

きますが、その為、粘膜に出来にくい反面、やぶれ

やすいのが特徴です。尋常性天疱瘡に比べて比較的

軽症と言われます。

・水疱性類天疱瘡

図3 水疱性類天疱瘡の臨床像

今までは細胞間物質の結合に対する自己抗体につ

いてでしたが、次は表皮と真皮の境目に対する自己

抗体ができるために起こってくるものが表皮下水疱

です。この代表格が水疱性類天疱瘡で、尋常性天疱

瘡よりも頻度が高く、また好発年齢も60代から70

代と、少し高齢者に起こります。皮膚の症状として

は、緊満性の水疱と紅斑が混在多発する事です。病

理組織を見ると表皮下の水疱であり、そこに好酸球

の浸潤があります。蛍光抗体で自己抗体の存在を調

べると、基底膜の場所にグロブリンや補体の結合が

認められます。また、患者さんの血液の中には表皮

と真皮の境目の物質に対する抗体である抗基底膜抗

体が検出されます。天疱瘡と異なり、かゆみが一般

に強いです。水疱は大きさはまちまちですが、破れ

にくいのも特徴です。

・自己免疫性水疱症の治療

自己免疫性水疱症といいましても、先述の通り、

病型によって異なってくるのですが、天疱瘡群の重

症例を含め、第1選択薬として副腎皮質ホルモンが

使われます。最初に大量に投与し、以後、漸減して

いきます。また水疱性類天疱瘡では高齢者の場合に

は、既に来院時に糖尿病、脳卒中、高血圧などの合

併症を持っていて、ステロイドがどうしても使いに

くいという場合がありますので、その場合にはミノ

サイクリンという抗生物質が有効な場合があります。

自己免疫性水疱症の治療上の注意点

特に自己免疫性水疱症の治療にあたっては急性期

では重症熱傷と同じように考え、血液のタンパク質

の漏出や、貧血や、敗血症などのリスクがあります

から、早期に症状を改善していく必要があります。

1. 好初年齢：60～70歳代

2. 皮膚症状：浮腫性紅班、弛緩性水疱、びらん

3. 粘膜症状：希

4. 病理組織：表皮下水疱、好酸球浸潤

5. 蛍光抗体直説法：表皮基底膜に IgG、C3

蛍光抗体間接法：血中に抗基底膜抗体を検出

図2 臨床像
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また口の中の粘膜症状、びらんとか食道潰瘍のため

に食物の摂取が非常に困難な場合があります。更に

天疱瘡の治療では、ステロイドの減量に伴い再燃を

起こすのが一番の問題です。また、長期ステロイド

を使うために、糖尿病や胃潰瘍、骨粗鬆症、それか

ら日和見感染的な感染症を起こしてくるというので

非常に困るわけです。これらを最小限度にしていく

ために、当初十分量のステロイドの治療を行うこと

と、減量に関しては患者さんの自己抗体の値、皮疹、

粘膜疹などの推移を見ながら、非常に慎重に減量し

ていくということが必要です。またステロイド単独

で効果が不充分な場合やステロイドの減量が難しい

場合、血漿交換療法、免疫抑制剤療法を早期から使

うことがポイントです。

B．先天性表皮水疱症
・先天性表皮水疱症の分類

次に、先天性の水疱症のお話に移らせていただき

ます。先天性表皮水疱症というのは、水疱がどこに

あるかによって分類されますが、表皮内、基底細胞

と基底板の間の接合部、真皮内の3病型があります。

それぞれ単純型、接合部型、栄養障害型といいます。

さらに栄養障害型は遺伝形式により優性型、劣性型

に分けられます。今回は最も頻度が高くてしかも重

症である栄養障害型に焦点をあてて説明します。

この先天性表皮水疱症も、厚生省の稀少難治性疾

患に指定されている病気ですが、ここ数年の皮膚科

学の進歩により、どの分子の異常により病気が起こ

っているのかが明らかになってきました。表皮は外

的な力で簡単にずれたり、水疱ができないように、

この基底板から真皮の膠原線維に向かって、スライ

ドの図の下にあるようなイカリ構造があります。栄

養障害型の先天性表皮水疱症は、このイカリ構造を

構成しているVII 型コラーゲンの分子異常のためイ

カリ構造が非常に弱かったり、数が少なかったりで

不完全なために軽微な外力で水疱ができます。

臨床像

劣性栄養障害型の非常に症状の強い患者さんでは

水疱を繰り返して起こした結果、瘢痕のため指が癒

合し、ミトン型と呼ばれる手袋のように指がくっつ

いてしまいます。足の指も完全に癒着して棍棒状に

なります。

口などにもびらんが続き、さらに食道上部にもび

らんが続きます。歯も非常に悪くて虫歯になりやす

いですし、口元や舌も拘縮してしまいます。さらに

問題としましては、このようにびらんと潰瘍をずっ

と生まれつき何十年と繰り返すわけですから、そこ

に瘢痕を起こし、その結果瘢痕癌を起こす事もあり

ます。最後の写真は有棘細胞癌ですけれども、膝や

肘など非常に擦れる場所に潰瘍を繰り返して、その

結果ここに有棘細胞癌が起こるのですが、これは非

常に患者さんの生命予後に関係してくる問題です。

栄養障害型の表皮水疱症の患者さんの臨床的な問

題点としては、お母さんが子供の手を直接グッと握

っただけでも水疱ができることです。非常に軽微な

機械的刺激で水疱、びらんができ、非常に痛みが強

く、さらに水疱の中にタンパク質が漏出するために

低タンパク血症を起こしたり、出血するために貧血

を起こします。また、難治性潰瘍から感染を起こし

たり、またそれが続くために指の癒着、有棘細胞癌

が起こってきます。さらにまた口腔粘膜にもびらん、

水疱が起こりますから、食道に潰瘍を形成したり、

それがひどくなると食道狭窄を起こします。そして

食事ができなくなって低栄養状態が続きます。角膜

の構造も非常に皮膚と似ていますので、角膜にもび

らんが起こると、視力の低下・失明とかにつながり、

角膜の移植が必要な場合もあります。

先天性の表皮水疱症の患者さんは生まれつきです

から、非常に親御さんの苦労も大きいのです。療養

上の注意としては、衣服のしわとかをなくすとか、

転んだりしても大丈夫なように膝にプロテクターを

つけたり機械的な刺激を最小限度にすることです。

小児科、皮膚科、形成外科、眼科に、骨、関節も障

害される場合もありますから、整形外科、という具

合で各科が協力し、全身的に患者さんを管理して診

ていく必要があります。またずっとびらんが続くの

で、有棘細胞癌が出てくることがあります。治りに

くい潰瘍があった場合には、必ず皮膚科を受診し、

必要な場合には組織検査を受けていただきます。

この病気では知能障害は全く起こりませんから、

普通の学校生活が可能です。ただ、先生の認識や、

学校側の受け入れ態勢など、社会的なサポートが必

要といえるでしょう。

2．乾癬（かんせん）

次に、炎症性角化症の1つである乾癬の話に変わ

らせていただきます。乾癬は、炎症性の角化症に含

まれる病気です。日本語のよみは「かんせん」です

が感染症ではなく、うつる病気ではありません。頻

度としては、皮膚科外来の患者さんの1～2％です
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が、最近徐々に増えています。今のところは真の原

因は不明な点が多いのですが、この病気が起こりや

すいHLAタイプがあり、さまざまな遺伝的素因にい

ろいろな誘発因子が加わって発症すると考えられて

います。

症状は、境界鮮明な紅斑局面で、表面に厚い雲母

状の鱗屑を付けた皮疹がたくさんできてきます。肘、

膝、頭、臀部に好発します。爪の点状陥凹も見られ

ます。痒みのため、掻くために、ケブネル現象を生

じ、皮疹の増悪の一因となることがあります。

乾癬には膿をもつタイプの膿疱性乾癬と関節が非

常に腫れて痛くなる関節症性乾癬などがありますが、

一番多いのが尋常性乾癬です。これが典型的な尋常

性乾癬です。雲母状の厚い鱗屑を付けた紅斑ができ、

難治性の疾患です。

重症度の評価

乾癬の患者さんの治療方針は、まず重症度の評価

をし、どういう病型であるか、それから既治療の有

効性と副作用がどうかをみます。この重症度は

PASI スコアーと呼ばれる乾癬の客観的な指標で表

わします。これはそれぞれの皮疹の重症度に熱傷の

ような面積を掛けまして、それを合計して数値化し

たものです。

高齢者の場合は肝機能障害や高血圧などの合併症

のある可能性が高いので、合併症によって治療方法

が変わります。また生殖年齢では、服用中に妊娠す

ると奇形を起こす薬剤もあるので、この点を気を付

けなければなりません。社会的活動がどうか、通院

がどのぐらいでできるかなど、さまざまな背景も考

慮して治療していく必要があります。

治療の選択

患者さんの背景とか重症度を考慮しながら治療に

あたるわけですけれど、治療は、まず局所的治療か

ら始まり、それで無効な場合には全身療法に変えて

いきます。

局所的治療として、ステロイド外用剤や活性型ビ

タミンD3外用剤を塗るという外用療法、それから

紫外線を当てる光線療法、、または紫外線を増幅する

ものを外用してから、紫外線を当てる光化学療法を

行います。このような局所療法が効かない場合、今

現在広く使われている薬はレチノイドというビタミ

ンAの誘導体です。また、最近ではサイクロスポリ

ンAという免疫抑制剤が非常に乾癬に有効であると

いうことがわかり、保険適用として使われます。

重症度に応じて段階的に1.外用療法、2.光線療法、

3.外用療法と光線療法の併用療法の順に行い、更に

それがだめな場合、副作用に留意しながら、効果の

大きい薬を選ぶ場合があります。こうしてさまざま

な治療法を、適宜判断しながら行います。

乾癬の発症の直接原因というのはまだ今のところ

わからない点が多いのですが、悪くなる原因ははっ

きりしています。ですから患者さんの日常生活の指

導というのが治療上非常に重要になってきます。

物理的外傷が誘因になって皮疹が起こってくるの

で、大事なのはまず擦り傷のような物理的な外傷を

減らすということです。それにかゆくて、掻くと傷

ができ広がるので、かゆみを減らしてあげることも

大事です。それから、例えば扁桃腺炎など溶連菌感

染が原因となって起こってくる感染症も誘因となる

場合もあります。

入浴は大切です。乾癬の患者さんの厚い鱗屑の中

には病気を増悪させるような物質が含まれてますか

ら、お風呂に入ってかさぶたをそろっととっていく

のが非常に大切です。かさぶたをとることによって

お薬の浸透もよくなります。また、硫黄は落屑をと

りやすくし、乾癬の病勢をある程度よくするとも言

われていますから、硫黄浴は勧めています。

極端な食事制限の必要はありません。ただ高脂血

症を伴いますと、皮疹が悪くなるということですか

ら、動物性脂肪をあまりとりすぎないように注意し

てます。

日光浴も勧めています。光線療法が有効なことか

らでも分かる通り、日光に当たると8割の人がよく

なり、日光浴は積極的にするようにといいます。し

かしここで大事なのは、日光浴がいいから焼きすぎ

て水ぶくれになってしまうと物理的外傷と同じこと

図4 尋常性乾癬
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になり、一旦消えたところに一気に乾癬が再発しま

すから焼きすぎないように毎日少しずつ焼いていく

というふうな方法をおすすめしています。

また、精神的なストレスや、極度に体が疲労して

寝不足が続くとかということも、やっぱり病気を悪

くする原因になります。それからある種の薬剤、降圧

剤とか消炎鎮痛剤で乾癬が悪くなる場合もあります。

乾癬は非常に頑固な病気で、また皮膚病というの

は人の見えるところにできますから、精神的な負担

が非常に大きくなります。また難治性なので、いろ

いろな治療に対しての不信感とか、治療・日常生活

へのアドバイスについて、他の同じ病気を持つ患者

さんがどう考え、どういう治療をうけているか、ま

た何に悩んでいるか、個々の患者さんで問題を抱え

ておられます。乾癬を克服していくためには、病気

の性質とか治療の進歩、またその効果と副作用、そ

れから日常生活の注意などを十分理解し、実践する

ことが重要です。しかしながらなかなか多忙な外来

診療の場だけでは十分患者さんの疑問とか悩みにお

答えすることができないので、医療チームと患者さ

ん、または患者さん同士がコミュニケーションを図

りながら協力し、よりよい療養生活に取り組めるこ

とを趣旨として大阪大学医学部付属病院に通院中の

乾癬の患者さんが中心になり、「大阪乾癬患者友の会」

が、昨年の12月に発足されました。現在は私が勤

務してます日生病院の皮膚科に事務局を置いてます。

今後の活動としては学習会を行ったり、機関誌を発

行したり、他の乾癬患者の会との交流を予定してい

ます。当会のホームページもインターネット上で公

開中です。

国内では、すでに北海道と三重に患者会があります。

乾癬という病気は欧米には非常に多いため、こうした

活動が盛んで、さまざまなボランティア活動など、ほ

とんど全て患者さんで運営される立派な会もあります。

これからも、幅広い活動を通して患者さんたちの

支えになりたいと考えています。

図5 大阪乾癬友の会ホームページ（http://derma.med.osaka-u.ac.jp/pso/）
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……………………………………………………

その会は阪大の皮膚科に通っておられる患者さんが

中心になっているということですが、大阪府下の皮

膚科の専門の病院の先生方も一緒に活動されるので

しょうか。

……………………………………………………

昨年12月に発足したばかりで、まず阪大の関連病

院とか、いろいろな開業医の先生方に、会ができた

ということはお知らせしています。またインターネ

ットで公開をしていますから、いろいろな問い合わ

せもきています。

大阪大学に限るのではなく、もう少し活動を広げて

いけたらと思いますが、最初はとりあえず身近なと

ころから始めています。居住地に関係なく、例えば

インターネットを通して関東とか、北陸とか、いろ

んなところから入会申し込みが来ていますから、今

後はもう少し広がっていくものと期待しています。

……………………………………………………

皮膚系の病気というのは、症状を見ても、病態を見

ても、どれもこれも非常に似通っているような気が

して特に難しいのですが、大変わかりやすくご説明

いただきましたので、非常に参考になりました。

……………………………………………………

15年ぐらい前ですが、訪問した患者さんの家で、

生まれたときから水疱があった子がいたのですが、

真綿にずっとくるむようにして育てておられました。

いろんな治療をしてもどうしても水疱はできるとい

うことで、最終的に亜鉛華軟膏が乾燥する点で、一

番よかったということでした。結局そのお子さんは

亡くなられましたが、その時に食事面で、私たちが

訪問しても、お手伝いとか、お母さんのサポートも

できない、子どもさんの発育を維持するということ

もできないままで、手だて、援助することがなかな

か難しいな、と感じていました。食事の加減、固さ

とか、温度とかというのがすごく微妙なので、「こう

Q

司会�

A

司会� したら？」と言ったことがだめだったり、むしろお

母さんから私たちは教えていただくような状況だっ

たふうに記憶しています。

先天性の水疱症の場合に、子どもさんの知的レベル

がノーマルでも、社会的になかなか出にくいという

悩みがあると思います。それが私たちの援助との間

のギャップかもしれません。

子どもの生活面と食事形態などで注意することや工

夫しておられることを先生ご存じでしたら、教えて

いただきたいです。

……………………………………………………

食事に関しては、重症度にもよりますが、入院して

いるときに、、口腔の症状がひどかったり、長い広範

囲に食道狭窄がある場合は、小さいものでもやっぱ

り非常に飲み込みにくいので流動食や刻み食になっ

てます。ですからできるだけ刻み、給食でも刻み食

にしてもらいます。また普通の食事だけでは不十分

な場合、できるだけ高タンパク質をとるようにと言

い、流動食や缶に入った高栄養食なども併用しなが

ら食べなさいというふうに指導しています。確かに

根治的治療はありませんが、病気の原因が分子レベ

ルで徐々に明らかにされてきていますので、将来的

には遺伝子治療という発展の可能性はあるとは思い

ます。しかし、今のところは栄養管理とか、外から

の菌がつかないようにとか、できるだけ皮膚を早く

治すようないろんな外用剤、場合によっては植皮も

併用して、全身状態をなるべくいい状態に保ってい

くということが大事です。

確かに、医療者が何をできるかというのは非常に難

しい点ですが、どうせ治らないからという形でお家

にいたままだと、一番怖いのは癌ができることです。

ですからそのことを患者さんにも説明して、どの病

院でもいいですから、ある程度専門的なものを診れ

る病院で、月に1回とか3カ月に1回とか定期的に

受診し、血液検査も行って、貧血の場合だったら鉄

を補充するように注射をするとか、タンパク質をア

ルブミンを入れるなど全身状態を改善するよう指導

することが望ましいでしょう。皮膚だけの問題でな

く、これは全身的な障害を起こしてくるんだという

ことを十分説明していくことが大事かなと思います。

A

Q & AQ & A
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学校などの理解で設備の充実などで助けてもらって

も、義務教育のあとは、社会に出て働いたりしてい

かなければいけないので、過分な庇護が患者さんの

ために、いいのかどうかと思います。ご本人が無理

なことは周りがサポートしつつ、患者さんご自身の

体力、機能にあった能力をできるだけ伸ばしていけ

るような態勢をとっていただければと思います。

こういう病気はまれな病気なので、学校の先生側が

怖くて触れられないというような傾向があります。

どういう病気であるか、病気の性質とか、注意点な

どきちんと伝えて欲しいと思います。もちろんお母

さんはよくおわかりですが、客観的な保健婦さん、

看護婦さん、または医者が助言をして、できるだけ

受け入れていただけるようなサポートをするという

ことも大切だと思います。
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1．パーキンソン病とは

パーキンソン病は1992年時点で全国にYahr3

以上の患者さんが2万4千人おられ、毎年10万人

に10人ぐらいが発症しています。この病気を最初

に報告したのは英国のジェームス・パーキンソンで、

1817年のことですが、未だに原因は特定されてい

ません。遺伝的な素因、さらに産業革命以後に多い

ということで、環境的な因子が関係しているかもし

れません。外的因子として一時期話題になったのが、

MPTP（メチル・フェニル・テトラヒドロ・ピリジ

ン）です。1983年の報告ですが、アメリカの学生

が自分で合成のヘロインをつくって、毎日打ってい

たところ、パーキンソン病と同じような症状の学生

が多発。合成ヘロインの中に含まれるMPTPが、体

内でMAO-BによりMPP+となって中脳の黒質の神

経細胞に特異的に取り込まれ、細胞のエネルギーを

作るミトコンドリアを障害し、パーキソンニズムを

呈した、ということです。最近では、仮説ですが、

アポトーシスということも言われています。これは

興奮性アミノ酸受容体に異常が起こり、カルシウム

が細胞内に取り込まれ、DNAが壊れ、その後ミトコ

ンドリアが障害されるという説です。特にパーキン

ソン病では中脳に鉄が増え、その鉄が三価鉄から二

価鉄になるときにE-（電子）を1つ放出し、さらに

過酸化脂質が出るために、中脳の神経細胞のDNA

が壊され、細胞が死んでしまうと言われています。

病理学的な特徴としては、黒質の神経細胞の細胞

骨格内にニューロフィラメントの変性したﾙｲ小体の

沈着があります。線条体につながるドーパミンニュ

ーロンが障害されて、線条体が機能しなくなり、運

動障害が生じます。一般的にドーパミンニューロン

系の機能が低下し、アセチルコリンニューロン系の

機能が相対的に活性化することで症状が現れます。

この症状としては、安静時の振戦、筋の固縮、無動、

姿勢反射障害があり、他に便秘、頻尿、起立性低血

圧、性欲減退などが起こってきます。精神面での鬱

症状や、そのほか睡眠障害もあります。症状の程度

は、約30年前にHoehn氏とYahr氏によって報告

された、Hoehn＆Yahr分類が現在でもよく使われ

ています。5段階に分けられ、姿勢保持障害が出て

くる段階をYahr3とし、4～5では日常生活に介助

を必要とします。

2．パーキンソンニズムと類縁疾患

パーキンソニズムを呈する疾患を表1に示しま

す。表に示しました鑑別点を考慮しながら診断しま

すが、診断に苦慮することは多々あります。外来初

診時は非変性疾患の薬剤性（表2）、脳腫瘍等の占拠

パーキンソン病と類縁疾患

大阪府立病院
神経内科医長

狭 間 敬 憲 先生

プロフィール

1978年大阪大学医学部卒業後、同大学付属病

院医員を経て、1979年から国立呉病院内科医

員として勤務。その後大阪大学医学部第2内科

に戻られ、1987年より大阪府立病院神経内科

医、現在は医長としてご活躍中。
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性病変に注意が必要です。若干の変性性疾患につき

概略します。

図 1 はパ－キンソン病 Yahr4 の 76 歳男性の

MRIです。中脳は少し萎縮している程度で、画像で

はほとんど異常はわかりません。SPECTでも、特

に血流が低下しているということはなく、画像によ

る診断は困難です。

パーキンソニズムに認知機能障害、見当識障害等

の痴呆とそれに平行した失語等の高次機能障害を認

めた場合アルツハイマー病、アルツハイマー型老人

性痴呆を疑います。66歳女性例のMRIを図2に示

しますが、頭頂葉、側頭葉の萎縮を認め、SPECT

図1 パーキンソン病76歳男性のMRI

表1 パーキンソニズムを呈する疾患

表2 パーキンソニズムを引き起こす薬剤

図2 アルツハイマー病66歳女性のMRI
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では同部位の血流低下を認めます。

皮質基底核変性症（CBD）は肢節運動失行、つま

り障害側と対側の手がうまく動かないことで発症し、

パーキンソニズム、ミオクローヌス、進行性失語等

の多彩な神経症状を呈します。症状、画像に左右差

があることが特徴の一つです。これは67歳男性例

のMRIですが、左前頭葉、側頭葉の萎縮を認めます

（図3）。症状が類似している進行性核上性麻痺では、

中脳の被蓋に萎縮を認めますが、CBDではそれはあ

りません。

びまん性Lewy小体病（DLBD）疑い76歳女性

例のMRIです（図4）。右側頭葉から後頭葉にかけ

図3 CBDのMRI 図4 DLBDのMRI

図5 DLBDのSPECT

ての萎縮を認めます。SPECTでは同部位の血流低

下を認めます（図5）。パーキンソン病の場合は中脳

だけにルイ小体がありましたが、DLBDでは大脳皮

質にも多発してきます。後頭葉が関係しているせい

か、痴呆に加え、再現性を持った幻覚が出現すると

いう特徴があります。痴呆を呈する疾患の中ではア

ルツハイマー型痴呆に次いで頻度が高いと最近では

言われています。

多系統萎縮症のなかで線条体黒質変性症は、パー

キンソニズムで発症し、開脚歩行等の小脳症状が加

わります。72歳男性例のCTですが脊髄小脳変性症

型の小脳及び脳幹の萎縮を認めます（図6）。MRIの
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QOLの改善がより重要ことになります。生活習慣病

である糖尿病であれば血糖値、腎臓病であれば尿蛋

白、といった具合に自己管理をする場合の目安とな

る数値がありますが、パーキンソン病にはそれがあ

りません。それだけに、「今日はうまく動けた」とい

うような自己満足度を治療の指標にせざるを得ず、

よりいっそう疾病の理解が重要となります。パ－キ

ンソン病の主な処方箋は病気を理解してもらうこと

と考え、そこで「教育入院」ということを考えまし

た。当科は 1987 年 9 月に開設されましたが、

1993年頃から「教育」に重点を置いた入院システ

ムを施行して来ました。パーキンソン病とはどうい

T2強調画像では被殻に鉄を含むリポフスチンの沈

着による低信号を認めると言われていますが、本例

はかなり以前の症例のため残念ながらMRIはありま

せん。

3．パーキンソン病教育入院物語

1998年アメリカの神経学会雑誌にパ－キンソン病

のマネジメントのアルゴリズムがでました（図7）。

大事なことは、この病気は慢性緩徐進行性の変性疾

患であるということです。抗パーキンソン剤による

症状の軽減も大事なことですが、患者にとっては

図6 線条体黒質変性症のＣＴ

図7 パーキンソン病のアルゴリズム（Neurology）
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う疾病か、どのような薬を飲み、どのようなリハビ

リを行うか、といったことを医師、看護婦、薬剤師、

理学療法士、作業療法士等の医療スタッフがチーム

をくみ協力して指導を行って来ました。

今回、第4回難病医学セミナーでパーキンソン病

についての話をする機会をあたえられたことを幸い

と考え、教育入院システムを再検討してみました。

1989年から1998年の10年間に神経内科病棟に

入院したパ－キンソン病患者数は305名。複数回

入院する場合もあるので実数は211名（男性83名、

女性 128 名）。この 211 名につきカルテを用い

retrospectiveに解析しました。このうち筆者が主

治医をした75名については面接と電話の両方で追

跡しました。

入院1回が145名。複数回入院する方の中には

社会的入院も含まれますが、びまん性ルイ小体病や

皮質基底核変性症などと誤診している可能性もある

と思います。発症年齢で一番多いのは60代です。

1982年の厚生省による報告では50代がピークで

したので、人口の老齢化に伴い発症年齢の老齢化を

認めました。パーキンソン病だけが増えているわけ

ではありませんが、神経内科全体の入院患者数は、

最初のころの2倍以上に増えています。

初回入院時のYahr度を「教育」を重視し始めた93

年を境に前後各5年の二群間で比較して見ました

が、前はYahr4がピークでしたが、後はYahr3が

ピークで、Yahr1、2、3といった病気がまだ進ん

でいないころに入院すれば効果が上がるのではない

かとの考えに合致していました（図8）。入院日数も

前が87±26日でしたが、後は56±5日と明ら

かに短くなっており、状態が悪化しての入院の遷延

化は改善されていました。

初診から入院までの期間は1年以内が大部分で、ま

た「前」「後」で違いはありませんでした。入院時平

均年齢にもこの2つの期間で違いはありませんでし

たが、発症年齢の高齢化を考えると、より発症早期

に入院していることは間違いありません。

このような教育効果を示唆する数値が出ている一

方、亡くなった人や追跡し得た人で最後に診断した

ときのYahr 度は 4あるいは5が多く、初診時は

Yahr3が多いことを考えると、やはりこの病気は進

行性のものだということ再認識させられます（図9）。

続いて変化の少なかった（あまり進行しなかった）

ものと変化が多かった（寝たきりになった）ものは

どこが違うのかを調べました。結果には非常にショ

ックを受けたのですが、入院した方がより病気が進

行したという結果が出ました。状態が悪いから入院、

良いなら入院しないだけかもしれませんが。入院回

数についても同様に、回数が多いほど進行するとい

う結果でした（表3）。

さらに、究極的な治療の目的である病気忘れ度（ど

の程度病気であることを忘れられているか）、自己満

足度（自分の生活にどれくらい満足しているか）に

関しては、それぞれ、あまり忘れることができない、

ほとんど満足していない、という結果でした。パー

キンソン病の疾病自体の難しさは勿論のこと、教育

の難しさ、すなわち「教育」というものは「知識」

を一方的に押しつけるだけでは意味がないのではな

いかということを痛感しました。

教育、勉強に関して最近二つの感銘したことがあ

ります。一つは私事ですが、母が現在パーキンソニ

ズムと痴呆に罹患しており、歩くときに私が主導的

に母の手を握ると、私自身は安心しますが、その時

に限って母は「怖い」と言います。母が主導的にな

って私の手を握るときは「怖い」とは言いません。

医療スタッフ側が指導する一方で、患者自身に主導

図8 初回入院時のYahr度の推移 図9 Yahr度の進行
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権がなければ、一方的な知識の植え付けに終わって

しまい、結局は無意味に終わるのではないかと考え

させられました。もう一つは、最近読んだBabinski

（錐体路徴候のBabinski反射で有名）の自伝本の中

での木下杢太郎（耽美派の文学者、東大皮膚科の教

授）の教室員への言葉です。すなはち、著明な、古

典的な論文を読むことの重大さ、さらにそこから知

識を得るのではなく、著者がその真理を導き出した

知恵を学べとの言葉です。患者は教育入院で、疾病

にたいする知識を吸収するのではなく、療養生活上

必要な知恵を獲得せねば成らないわけです。

一方今回の検討で、食生活、性格、趣味、家族構

成、睡眠を含め生活のリズムなどにパーキンソン病

患者は特徴的な所見を持っていることも判明しまし

た。高蛋白食は、L-dopaの吸収や脳内への移行に

競合すると言われており、そのために長期服用時薬

効が低下することがあると言われており、食事の好

みは大事であるが、今回の検討では好き嫌いは見ら

れませんでした。死亡原因は（調べのついたもの約

30人）、肺炎等の感染症（誤嚥や、動きが悪いため）、

窒息、パーキンソン病そのものによる衰弱などです。

パーキンソン病に関係していないものとしては、脳

血管障害、心筋梗塞、悪性腫瘍、自殺もありました。

死亡年齢は一般の人が80代であるのと同様です。

パーキンソン病でも天寿を全うすることができると

いうことです。性格については、几帳面、無趣味、

仕事一筋、神経質、頑固な人がパーキンソン病には

多いことがわかりました。このような性格は病気に

なりやすい要因であると同時に、治療も難しくなり

ます。もともと運動好きで外向的な人なら、調子が

よい時を見つけて積極的に外出しようとするので、

病気であることを少しでも忘れることができますし、

自分の生活に満足感を抱くこともできます。反対に

内向的なら外出することもなく、ますます家に閉じ

こもりがちになるでしょう。死亡原因の1割が自殺

であることを考えても、患者の性格は、療養上の大

きな問題要因の一つであると言えます。

家族構成については、男性患者は妻と2人暮らし

が一番多く、女性患者は1人暮らしでもたくましく

生きており、また娘家族や息子家族ともうまくやっ

ています。男性の場合だけ妻と2人でないとやって

いけないようです。また男女とも、1人暮らしの方

が病気が進行しにくい、という結果も得られました。

誰に頼ることもできないという緊張感が進行を遅ら

せるのでしょう。

パーキンソン病では睡眠障害を伴うケースが非常に

多いので、この生体のリズムについても調べました。

年齢が増すごとに睡眠障害が増えるのは当然ですが、

パーキンソン病では加齢に関係なく睡眠障害があり

ます。本来、人間の体というのは25時間周期で動

くのですが、それを睡眠や食事、運動などで24時

間サイクルにしています。（パーキンソン病に限らず）

睡眠や食事が不規則になると、この24時間サイク

ルのリズムが崩れ、いろいろな異常が起こってきま

す。健康な看護婦さんが3交代制や夜勤でリズムを

崩しても、普通の生活に戻れば問題ありません。し

かしパーキンソン病では生活のリズムが壊れると、

永続的に運動障害や睡眠障害が続きます。このため

に、幻覚がある（夜眠れずに何回も起きて変なもの

を見る）、またうたた寝をする人も多いです。

Yahr4以上ではリハビリのあと疲れて、うたた寝を

する人も非常に多いです。このうたた寝をする人の

表3
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うち80％が「うたた寝をしたあとは症状が改善す

る」と答えているのを受けて、副作用として眠気の

あるD2agonistのタリベキソールをリハビリ後に

服用し著効を得た例もあります。以上のようなパー

キンソン病患者の生活型、家族構成、社会性等をふ

まえてこそより質の高い教育が可能と考えます。

パーキンソン病はいくら薬を飲んでも治りません。

大事なことは病気とうまくつきあい、いかに病気で

あることを忘れ、自分の日常生活を満喫することが

できるかです。そのためにはパーキンソン病はこん

な病気だ、という「知識」を一方的に与えていても

だめです。天寿を全うすることを目標とした、1人

で生きていくための「智恵」をつけてあげるにはど

うすればよいか、今後さらに検討すべき課題です。

……………………………………………………

私の患者さんで夜も昼も常にうたた寝されている

方がいます。主治医は「しんどいから仕方ない、う

たた寝させておきなさい」という指導なのですが、

それでいいでしょうか。

……………………………………………………

基本的にはその人が寝ているときは寝させてあげ

ます。20分でも30分でも必ず起きているときがあ

るはずですから、その時に合わせて話をしたり、生

活を満足できるようなことをしてあげるのがいいで

しょう。家族の方は大変でしょうが、無理に昼起こ

して夜寝させるのではなくて、少しずつリズムをず

らしていってあげるように心がける方が、患者さん

は満足するでしょう。

……………………………………………………

生活満足度や病気忘れ度についてのアンケート調

査で、特にこのような形で注釈をつけて質問したと

いうようなことがあれば教えてください。

……………………………………………………

残念ながらありません。「すべてにおいて満足」を

100としたらどのくらいですか、という感じでしか

聞けませんでした。具体的にいい案があったら教え

ていただきたいです。

……………………………………………………

CTで小脳変性症と診断されて、リハビリや助言

Q

A

Q

A

Q をしていましたが、どうも症状が違うということで、

阪大で改めて診察してもらったら、皮質基底核変性

症と診断されました。歩行と発声のリハビリを続け

ているのですが、あまり効果が得られません。今後

は生活指導も必要となってくると思うのですが、注

意すべきことがあれば教えてください。

……………………………………………………

阪大で皮質基底核変性症と診断されたらまず間違

いないでしょう。小脳変性症でも悪いものはすぐに

寝たきりになりますし、皮質基底核変性症でも失行

で動けないので、いずれ寝たきりになり、ディスト

ニアやミオクロノースが出てきて、目も開けられな

くなり、何を考えているのかわからない状態になり

ます。なんとかしてあげたいと家族は思いますが、

具体的にどう指導してあげるのがいいのかは、正直

なところわかりません。家族、介護する人たちの自

己満足になると思います。目を閉じて寝たきりにな

ったら、私は入院させた方がいいと思います。

……………………………………………………

自殺者が1割というのがショッキングでした。私

達にとっては精神面でのケアが重要だと思うので、

患者さんを安心させてあげられる、例えば「パーキ

ンソン病の特効薬ができた」というような新しいト

ピックがあれば、裏知識として教えてください。

……………………………………………………

ペルマックスやドミンと同じようなD2アゴニス

トが今年の秋ぐらいに出ます。

またLドーパがCOMTにて末梢で壊れて、3－

A

Q

A

Q & AQ & A
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Ｏ－メチルドーパになりますが、COMTをブロック

するような阻害剤が開発されて、発売の一歩手前で

したが、アメリカで劇症肝炎の例が出たので発売中

止になりました。

MAO-B阻害剤が開発されて、セレジリンという

名前で発売されますが。L-dopaのエコノマイザー

として有用ですが、代謝物が覚醒剤の原料になるな

め使用は制限されるかもしれません。

手術療法として、私自身も淡蒼球を破壊する、淡

蒼球を電気で刺激するなどの方法を試みましたが、

あまり効果は得られませんでした。

いずれにしても、症状の軽減に留まります。患者

さんには、薬を飲んだから病気がよくなるという考

えは絶対に捨ててもらってください。

……………………………………………………

患者さんの重症度に応じてリハビリの内容や量を

変える必要がありますか。例えばYahr5（全面介助

司会�

に近い、車椅子あるいは寝たきり）の人の関節をフ

ルに動かすことが必要でしょうか。それともボディ

タッチングのような軽いものの方がより重要でしょ

うか。また睡眠障害がある人を昼間無理に起こして、

強制的にリハビリをするのがいいのでしょうか。

……………………………………………………

Yahr5ぐらいになると、リハビリといっても患者

さんではなく鍛える方の筋力強化になる程です。リ

ハビリを続けてもYahr度が進んで、以前出来たこ

とが出来なくなってしまったために、精神的なダメ

ージを受けるかもしれませんが、Yahr1から5まで、

同じ形式でするのは無意味だと思います。またリハ

ビリの時間を一方的に決めてしまうのも良くありま

せん。患者さんはうたた寝したい、全然楽しくない

のにやらされるということがよくあると思いますが、

本当はその人のリズムに合わせて楽しくやってあげ

るのが一番いいと思います。

A



大阪難病医療情報センター
〒558-0056 大阪市住吉区万代東3丁目1-56

（大阪府立病院内）

TEL：06-6694-8816 FAX：06-6608-8416

財団法人大阪難病研究財団
〒558-0011 大阪市住吉区苅田9丁目14‐25

TEL：06-6609-2260 FAX：06-6692-8571


