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１．はじめに

　表皮水疱症は表皮基底膜部蛋白の遺伝子異常
により、軽微な刺激や摩擦で全身の皮膚や粘膜
に水疱やびらんを形成し、疼痛を伴う。水疱は
口腔粘膜にも生じ、瘢痕形成による舌強直、舌
乳頭の形成不全、頬粘膜の癒着、開口障害、咀
嚼運動障害などをきたす。また水疱が食道粘膜
部に及ぶと、粘膜浮腫、潰瘍性病変やびらんに

よる食道狭窄を生じ、嚥下障害や栄養障害の原
因となる１）。表皮水疱症は水疱の生じる位置に
より、単純型、接合部型、栄養障害型（優性・
劣性）に大別されるが、重症化しやすいのが接
合部型と劣性栄養障害型である。このうち後者
は皮膚や粘膜の水疱やびらん形成に加え、著明
な摂食・嚥下障害や栄養障害さらに成長障害、
また扁平上皮細胞癌、拡張型心筋症など皮膚以
外の臨床症状を伴うことが多い。接合部型及び
栄養障害型は難治性疾患に指定されている。
　表皮水疱症による摂食・嚥下障害について症
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例報告は散見されるが、詳細な実態は把握され
ていないのが実情である。本論では表皮水疱症
の摂食・嚥下障害の特徴について自験例を交え
ながら論じる。

２．症例

　今回の症例呈示に際し、あらかじめ質問内容
を限定した直接インタビュー形式をとった。個
人情報保護に対する配慮を説明し、同意を得た
上で実施した。

【症例１】　30 歳　女性　劣性栄養障害型
　　　　　　身長　151cm　　体重　29kg
ADL：　足底部がびらん、足指癒着、変形のため、
歩行不可。手指も棍棒様癒着しているが、身の
回りのことは自立。現在、電動車椅子を使用し、
家族と同居。通院など外出はヘルパーを利用し
ている。
口腔内所見：　舌・頬に癒着あり、舌の突出は
前歯に届くくらい。左右の頬の内側に届かない。
開口制限があり、2cm 程度しか開口できない。
小さな歯ブラシで歯磨きはなんとか可能だが、
奥歯まで十分に口腔ケアができないため、う歯
あり。治療できず放置している。
摂食・嚥下障害：　食事時間 30 ～ 60 分。咀嚼
が十分にできない。食道狭窄があり、パサパサ
したもの・固いもの（フライ・根菜類など）は
飲み込みにくい。
　食塊が刺激になり、口腔粘膜に水疱ができる
と、自分でつぶすことがある。食道内に水疱が
でき、通過障害が起こると、自然に通過するの
を待つか、ぐっと食塊を嚥下し、摩擦で水疱を
潰すこともある。食道や歯の問題があるため食
事に意欲はわかないことが多い。自分が食べや
すいものを選択するため、栄養は偏りがちであ
る。肺炎の既往はない。

表１　症例１の食事内容例
内容 摂取量

朝食 なし
昼食 カレーライス

エレンタールⓇ
　（栄養補助食品）
カフェオレ
ヨーグルト

軽く一杯
150ml

一杯
１カップ

夕食 鰆の塩焼き
茄子の煮物
味噌汁
ご飯

少量
少量
一杯
一杯

摂取カロリー　　約 1000kcal

【症例２】　49 歳　女性　劣性栄養障害型
　　　　　　身長 152cm　体重　40kg
ADL：　皮膚癌再発のため、左下肢切断。手指
は棍棒様癒着しているが、身の回りのことは自
立。電動車椅子で独居生活をしている。買い物・
外出などはヘルパーを利用している。
口腔内所見：　頬の粘膜癒着あり。舌は突出・
左右運動はなんとか可能。開口障害があり、５
cm ほど開口可能。歯磨きは行えるが不十分で、
う歯が多い。臼歯などは治療ができず、自然に
抜けた。現在、上下前歯数本のみ残存している。
摂食・嚥下障害：　5 歳頃より、食道狭窄あり。
肉・ハム・硬い野菜などが詰まりやすい。咽頭
や食道に水疱ができると、水分でも飲み込めな
い。通過障害が起きると、自力で吐き出し、自
然に通過するのを待つか、病院へ行く。1 週間
くらい食べられないと点滴をしてもらう。栄養
補助飲料を利用している。むせることはあるが、
肺炎の既往はない。

表２　症例２の食事内容例
内容 摂取量

朝食 ベーコンエッグ
ヨーグルト
野菜ジュース
ご飯

半分
１カップ
200ml
一杯
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昼食 コーヒー
クッキー

一杯
三個

夕食 おにぎり
にゅうめん
野菜ジュース
アバンドⓇ

（栄養補助飲料）

小二個
一杯
150ml
250ml

摂取カロリー　　　約 850kcal

【症例 3】　12 歳　男性　劣性栄養障害型
　　　　　　身長　101cm　　体重　13kg
ADL：　ほぼ自立。特別支援学校通学。水疱・
びらんなどのケアは母親がしている。体力がな
く、ケガなどを避けるため、学校以外はほとん
ど家で過ごしている。
口腔内所見：　舌・頬粘膜の癒着あり。舌は口
唇より外側への突出は不可。左右運動不
可。開口障害あり、3cm くらいの開口が可能。
歯磨きは行えるが不十分。う歯はない。
摂食・嚥下障害：　6 歳より、食道狭窄あり。
米粒・肉・魚などが詰まりやすい。詰まった場
合は自然に通過するのを待つ。食道で詰まるこ
とを自覚しているので、好きなもの、通過しや
すいものしか食べない。主治医からはエンシュ
アリキッドⓇなどの栄養補助食品の利用を勧め
られるが、本人は拒否的で飲まない。むせはな
く、肺炎の既往はない。

表３　症例３の食事内容例
内容 摂取量

朝食 ご飯
白身魚

一杯
半切れ

昼食 ご飯
ウインナ
豆腐のすまし汁

一杯
三本
一杯

おやつ バナナ牛乳
かりんとう

200ml
五個

夕食 そうめん
アジフライ
ジュース

一束
一切れ
200ml

摂取カロリー　　約 1200kcal

３．表皮水疱症の摂食・嚥下障害の特徴

　表皮水疱症の摂食・嚥下障害は口腔期・咽頭
期・食道期のいずれにおいても認められる。
口腔期において、表皮水疱症の口腔粘膜は食塊
などのわずかな刺激が引き金となり、水疱が生
じることが多い。舌は白斑、紅斑が混在し（図
１）、びらんや水疱の潰瘍化が観察され、痛み
を伴う。舌の表面は舌乳頭を欠くこともある。
舌、頬粘膜、口蓋半弓などにびらんが拡大する
と、舌と頬粘膜の癒着、口腔容量の縮小を認め
る。それらへのアプローチとして和田２）らは成
人患者に口腔前庭拡張術を実施し、義歯の装着
と摂取可能な食物が増加した症例を報告してい
る。開口障害の原因は単一のものではなく、口
唇やその周囲の瘢痕化と頬粘膜の癒着・瘢痕化
による伸展性・運動性の低下や顎関節運動の廃
用によるものではないかと考えられる。また舌
運動障害による軽度構音障害も合併することが
ある。

図１．表皮水疱症の口腔内例

（http://www.dermis.net/dermisroot/ja/40900/
image.htm　より）

　さらに痛みや開口障害により歯磨きが十分に
行えないことによるう歯の増加、歯科治療の困
難さがあり、成人になると臼歯などが喪失され
ていくことが多い。舌運動制限や歯の欠落のた
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め、咀嚼運動が十分行えず、摂取できる食品や
献立が限られてくる。
　咽頭期においても、咽頭粘膜に口腔内と同様
の水疱やびらんが生じると推測される。しかし
表皮水疱症はあくまで皮膚疾患であり、脳血管
障害や神経筋疾患とは異なるため、嚥下反射の
惹起遅延や嚥下運動の協調性低下などは認め
ず、また喉頭の知覚も良好である。したがって
通過障害による咳き込みや咽頭違和感などはあ
るものの、明らかな誤嚥や誤嚥性肺炎の報告は
見つけられなかった。しかし喉頭蓋変形により
気道狭窄を発症した症例３）もあり、病態は様々
である。
　食道期においては狭窄を認めることが多い。
渡邉ら４）は食道入口部に全周性の狭窄をきたし
た症例を、また石井ら５）は中部食道に狭窄を認
めた症例を報告している。狭窄をきたす食道の
好発部位については明らかではないが、劣性栄
養障害型患者の食道狭窄の発症率は 76％と高
く６）、狭窄のため食事時間の延長や献立の制限
などから、慢性的な栄養障害をきたす大きな要
因になっていると考えられる。石井ら 7）による
と、表皮水疱症による食道狭窄は、水疱形成の
後、びらんや潰瘍化が狭窄をきたすとしており、
徐々に進行して形成されるものと考えられる。
しかし今回の３症例においても、突発的に通過
障害が増悪し、水分も摂取困難になるという訴
えがあり、もともと狭窄により通過が困難な状
態に加え、突発的に新たな水疱が出現すること
で、さらに水分や食物摂取を困難にしているも
のと考えられた。食道狭窄に対しては食道再建
術の報告８）もあるが、バルーン拡張術が実施さ
れることがある。しかし皮膚への刺激を避ける
という理由で、積極的に消化器外科などに照会
されないことも多く、また度重なる狭窄のため、
拡張術を繰り返す症例も多い。

４．摂食・嚥下障害に付随する諸問題

（１）栄養障害について

　栄養障害は表皮水疱症の最も大きな問題と
いっても過言ではない。今回の３症例にお
いても、1 日の総カロリー摂取量は、800 ～
1200kcal 前後となる。それぞれの年齢の 1 日必
要摂取量の 1/2 ～ 2/3 であり、慢性的な低栄養
状態が伺える。
　栄養摂取量の不十分さや栄養の偏りは、成長
を阻むだけでなく、水疱やびらんの回復にも深
く影響する。また食事に時間がかかる、咀嚼で
きない、痛み、詰まることへの恐怖など、本来
楽しいはずの食事が患者にとって苦痛となる場
合がある。さらに家族と外食が楽しめない、通
過障害が起きると食べられないといった経験か
ら、食事に対して「あきらめる」という心理が
芽生えてくるようである。昨今、栄養補助食品
や嚥下食・介護食の開発が進んでいるが、これ
らの情報が表皮水疱症の患者・家族にまだ広く
知られていないという現状がある。一方、これ
らの栄養補助食品や嚥下食などは、毎日利用
するとなるとコストが相当かかり、また保険適
応可能な栄養補助食品は限られている。これら
様々な理由で表皮水疱症の患者の食事・栄養摂
取状況は改善されないまま、個々の家庭の努力
に任されているという状況である。表皮水疱症
の患者の食事や栄養摂取状況については、まだ
詳細な研究はなされておらず、今後の大きな課
題である。

（２）口腔衛生管理について

　表皮水疱症の中でも特に劣性栄養障害型は、
口腔周囲の皮膚や粘膜の萎縮、癒着、瘢痕によ
り開口障害を有し、無理な力がかかると口角部
に亀裂が生じる。また臼歯部の歯肉と頬粘膜の
癒着などによって、口腔内清掃が不十分となり、
年齢を経ると多数歯に重度のう歯がみられる。
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う歯は十分治療が行えず、自然に抜けるまで放
置され、十分な咀嚼が困難となる。また場合に
よっては食道狭窄や口腔粘膜への食物の刺激性
のため軟食しか摂取できないことから、抜歯を
治療の第一選択としてせざるを得ない場合もあ
る９）。残歯がほとんどないと義歯装着も不可能
となる場合が多い。今回の症例についても、年
長者（症例 1、2）はう歯の十分な治療が困難で、
永久歯のほとんどは抜け落ち、前歯しか残っ
ておらず義歯作成も困難な状況であった。そ
のため咀嚼を要しない柔らかい食材や水分で
のエネルギー摂取にたよざらるを得ない。幼
少期のうちから、口腔内の衛生管理、歯科へ
の早期受診、う歯の予防が重要である。口腔
ケアへの意識の高さで齲蝕の防止はかなり可能
であり 10）、また歯ブラシの形態の改良や歯科治
療の工夫など 11）が報告されている。しかし口
腔内への刺激を避けるため、歯科受診への照会
や歯磨き、口腔ケアが十分なされていないこと
が多い。早期から歯科医との連携を図り、口腔
内の衛生状態の改善をあきらめない努力の継続
が必要である。

５．まとめにかえて
―リハビリテーション介入の可能性―

　表皮水疱症は皮膚疾患ではあるが、生涯にお
いて様々な問題を包含する疾患である。
　治療においては水疱やびらんに対するドレッ
シング素材の開発がめざましい 12）。また再生医
療分野における遺伝子レベルの治療 13）の取り
組みが強く期待される。しかし日々を生きる患
者とその家族にとって、QOL の低下をできる
だけ防ぎ、豊かな日常を送るためのアドバイス
や具体的な援助が必要である。
　幼少期は日々の皮膚ケアと食事の心配に追わ
れる母親の相談相手が必要である。稀少な疾患
であるがゆえに孤立している家族像も伺える。

学童期になれば体力、学力、友人関係、社会性
の育みという視点が必要となる。思春期では顔
貌や身体上の問題で、活動範囲を自ら狭めてい
くということも推察される。患者の自立に向け
て、リハビリテーションの視点に立った介入は
重要と考える。歩行障害、手指癒着に対する日
常生活・家事動作の工夫、電動車椅子の操作レ
バーの工夫、舌運動低下、口腔内癒着、開口障
害へのアプローチ、食事・栄養の相談、口腔ケ
アへのアドバイスなど、理学療法士、作業療法
士、言語聴覚士によるリハビリテーションの介
入が表皮水疱症の患者と家族の QOL 向上に役
立つ可能性はあるのではないか。また様々な診
療科だけでなく、地域の保健師や管理栄養士、
学校関係者などとも協同し 14）、多彩な問題を抱
える遺伝性難治性皮膚疾患である表皮水疱症の
支援体制の確立が急務である。
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