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国立療養所鈴鹿病院　　　　高　井　輝　雄・岡　森　正　吾・酒　井　素　子

岩　井　陽　子・山　田　愛　子

在宅筋ジス患者の療養調査 195

1）国立療養所刀根山病院　　　姜　　　　　進 1）・野　崎　園　子 1）・宮　井　一　郎 1）

2）国立療養所青野原病院　　　松　村　　　剛 1）・四本木　宣　昭 2）・岸　本　和　男 1）

西　沢　悦　子 1）・久保田　千　恵 1）

在宅筋ジス患者の訪問看護 198

国立療養所岩木病院　　　　五十嵐　勝　朗・野　沢　省　悟・長谷川　広　子

山　内　早　苗・太　田　敏　子・福　士　花　江

後　藤　睦　子・下　山　庸　子

訪問看護を通しての在宅呼吸管理　－呼吸管理チェックリストを作成して－ 200

国立療養所鈴鹿病院　　　　高　井　輝　雄・小　野　妙　子・野　尻　久　雄

犬　飼　　　晃

栄養・体力

Duchenne型筋ジストロフィーの標準体位とエネルギー所要量　〈共同研究〉 203

1）弘前大学医学部　　　　　　木　村　　恒 1）・浅　井　和　子 2）・中　堤　信　子 3）

2）国立療養所西別府病院

3）国立療養所西多賀病院

国立療養所筋ジス栄養研究会

肢帯型・顔面肩甲上腕型・Becker型筋ジストロフィーの標準体位とエネルギー所要量　〈共同研究〉 209

1）弘前大学医学部　　　　　　　木　村　　恒 1）・浅　井　和　子 2）・中　堤　信　子 3）

2）国立療養所西別府病院　　　　国立療養所筋ジス栄養研究会

3）国立療養所西多賀病院

先天性筋ジストロフィーの標準体位とエネルギー所要量　〈共同研究〉 217

1）弘前大学医学部　　　　　　　木　村　　恒 1）・浅　井　和　子 2）・中　堤　信　子 3）

2）国立療養所西別府病院　　　　国立療養所筋ジス栄養研究会

3）国立療養所西多賀病院

筋緊張性ジストロフィーの標準体位とエネルギー所要量　〈共同研究〉 222

1）弘前大学医学部　　　　　　　木　村　　恒 1）・浅　井　和　子 2）・中　堤　信　子 3）

2）国立療養所西別府病院　　　　国立療養所筋ジス栄養研究会

3）国立療養所西多賀病院
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呼吸不全の食事基準　〈共同研究〉 226

国立療養所東埼玉病院　　　川　城　丈　夫

国立療養所筋ジス栄養研究会

DMD患者の心不全の食事管理について（第1報）　〈共同研究〉 229

国立療養所宇多野病院　　　河　合　逸　雄・野　坂　雄　治・綱　川　俊　伸

吉　田　龍　平・望　月　龍　馬・内　藤　由　子

国立療養所筋ジス栄養研究会

NIPPV装着患者の摂食について 234

国立療養所鈴鹿病院　　　　高　井　輝　雄・宮　崎　とし子・服　部　成　子

三　谷　美智子

嚥下困難な患者の喫食量検討と向上への試み 237

国立療養所刀根山病院　　　姜　　　　　進・三　輪　孝　士・岡　　　由美子

藤　田　清　治・楠　田　昭　美・野　崎　園　子

Duchenne型筋ジストロフィーの肥痩度判定　〈共同研究〉 240

1）弘前大学医学部　　　　　木　村　　恒 1）・浅　井　和　子 2）・　中　堤　伸　子3）

2）国立療養所西別府病院

3）国立療養所西多賀病院

国立療養所筋ジス栄養研究会

貧血患者の実態について 243

国立療養所下志津病院　　　川　井　　　充・長谷川　輝　美・三　瓶　直　子

齋　藤　真人子・佐　藤　厚　子

新栄養所要量と現栄養指示量（喫食量）との比較検討（第1報） 246

国立療養所西別府病院　　　後　藤　晴　美・芳　賀　紀美子・浅　井　和　子

春　田　典　子・保　　　美智子・最　所　正　義

後　藤　勝　政・黒　川　　　徹

筋ジストロフィーのビタミンD代謝 249

1）弘前大学医学部　　　　　　木　村　　　恒 1）・北　　　　武 1）・早　狩　　誠 1）

2）国立療養所原病院　　　　　三　好　和　雄 2）

QOL

PMD患者の交友関係について　－合唱サークル活動を通して－ 253

国立療養所西多賀病院　　　服　部　　彰・田　代　裕　子

怒声によって感情を表出する患者への対応について 257

国立療養所新潟病院　　　　近　藤　　　浩・佐　藤　聖　子・安　田　　弘

大　橋　美智子・菊　間　明　子

PMDの社会的側面より見たQOL　－アンケートと面接を主として－ 259

国立療養所宇多野病院　　　河　合　逸　雄・富　岡　由　之・松　本　浩　幸

佐　野　るり子・高　橋　邦　枝・山　崎　カヅヨ
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ボランティア活動に対する意識調査結果 262

国立療養所兵庫中央病院　　陣　内　研　二・龍　見　代志美・松　本　睦　子

広　野　やす子

自閉症を伴うDMD児の言語理解の拡大 264

国立療養所南九州病院　　　福　永　秀　敏・田　中　美代子

筋ジス病棟における行事を考える　－行事について患者，家族，看護婦の実態調査を通して－ 267

国立療養所原病院　　　　　　稲　岡　宏　重・烏　田　吉　男・佐　賀　智　子

田　儀　千代美・花　田　栄　子・安　田　重　久

椛　島　梅　香・広　中　郁　子・藤　坂　貴美子

山　根　豊　子・福　田　清　貴

QOLに関する意識調査結果　－筋ジストロフィーの病型別特徴－ 270

国立療養所兵庫中央病院　　陣　内　研　二・山　本　正　代・田　原　　　誠

鎌　田　光　代・谷　口　由　佳・清　水　絹　代

小　西　妻　恵・藤　原　節　子

QOLに関する意識調査結果　－デュシェンヌ型筋ジストロフィー患者のステージ別特徴－ 274

国立療養所兵庫中央病院　　陣　内　研　二・大　崎　和　子・古　川　智恵子

品　川　寛　子・松　岡　清　子・芦　田　小夜子

小児・成人混合病棟におけるQOLを考える（その2） 278

国立療養所宮崎東病院　　　井　上　謙次郎・濱　砂　鈴　子・横　山　由美子

仲　地　　　剛・高　島　シノブ・藤　野　親　子

他3病棟スタッフ一同

成人患者の生きがい対策　－展示会開催を試みて－ 281

国立療養所刀根山病院　　　姜　　　　　進・段　林　可　奈・小　野　久美子

内　丸　完　子・渋　谷　典　子・小　山　隆　義

本　山　由美子・草　野　陽　子

青年期における社会性獲得に向けての試み 283

国立療養所南九州病院　　　福　永　秀　敏・狩　川　葉　子・今　村　葉　子

猪　目　美津子・福　崎　ルリ子

人工呼吸器（NIPPV）の定着にむけて　－患者のQOLの拡大，外泊にむけて－ 285

国立療養所西奈良病院　　　岩　垣　克　己・安　部　桜　子・平　田　　　昇

田　中　美　幸・大　薮　定　子・西　原　由紀子

気管切開患者のQOL向上をめざして　－童話創作に取り組んで－ 288

国立療養所再春荘病院　　　直　江　弘　昭・松　本　明　美・西　島　光　江

矢津田　三　夫

人工呼吸器使用患者の生活行動拡大への援助

－バッテリー，変圧器搭載のリクライニング式ストレッチャーを使用して－ 290

国立療養所沖縄病院　　　　大　城　盛　夫・小橋川　和　江・村　吉　正　子

平　良　ひとみ・小橋川　英　行
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MyD患者の生活をより充実させるために 293

国立療養所道川病院　　　　斎　藤　浩太郎・岩　村　とし子・和　田　良　子

時　岡　栄　三

MyD患者への精神的援助　－MyD母子入院の事例を通して－（その2） 294

国立療養所松江病院　　　　武　田　　弘・福　井　まよみ・奥　田　恵　子

精神発達の遅れを伴う筋ジス者のQOL 297

国立療養所長良病院　　　　國　枝　篤　郎・平　田　まさ子・中　村　美代子

記録の充実をめざして　－個人チェックリストの作成－ 299

国立療養所再春荘病院　　　直　江　弘　昭・末　竹　寛　子・矢津田　三　夫

西　島　光　江・大　吉　さとみ・松　本　明　美

先天性筋ジストロフィー患者の卒後指導　－手芸作業を試みて－ 302

国立療養所西別府病院　　　後　藤　晴　美・甲　斐　律　子・西　鶴　律　子

守　田　和　正・後　藤　勝　政・黒　川　　　徹

在宅成人者のQOL 305

国立療養所刀根山病院　　　姜　　　　　進・四本木　宣　昭・西　沢　悦　子

久保田　千　恵・岸　本　和　男・宮　井　一　郎

野　崎　園　子・松　村　　　剛

筋ジストロフィー患者のパソコン通信によるQOLの改善 307

(社)日本筋ジストロフィー協会　貝　谷　久　宣・河　端　静　子・矢　澤　健　司

香　西　智　行・佐　藤　隆　雄・山　田　栄　吉

鈴　木　敏　明・城　山　由　比・岩　本　節　子

大　平　　　隆・仲　岡　紳　行

筋ジストロフィー患者の地域社会への参加　－視覚障害者への朗読活動－ 310

国立療養所筑後病院　　　　菰　田　　浩・矢ヶ部　和　代

長期入院患者への家族のかかわりを深めるために　－日常生活援助の家族指導を行なって－ 313

国立療養所宇多野病院　　　河　合　逸　雄・川　中　美由生・小　林　淳　子

垣　内　康　秀・瀬　津　幸　重・河　崎　壽　子

西別府　加代美・久保田　和　美・藤　田　里　香

小　柳　　　薫・渡　辺　和　代・光　吉　　　出

人生の浮沈に関する意識調査　－Duchenne型PMD患者の場合－ 315

国立療養所東埼玉病院　　　川　城　丈　夫・佐　藤　智恵子・風　間　忠　道

筋ジス患児の高校卒業後の取組みについて（第3報） 319

国立療養所宮崎東病院　　　井　上　謙次郎・中　武　孝　二・長　嶺　道　明

仲　地　　　剛・吉　原　明　子・榎　木　誠　一

藤　野　親　子・杉　尾　直　子
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歩行状態の分析から考えた機能維持　－外泊の多い歩行児への取り組み－ 321

国立療養所宇多野病院　　　河　合　逸　雄・耕　納　美　紀・畑　　　裕　子

小　路　知　子・溝　川　幸　枝・高　川　宜　子

小　林　あつ子・杉　本　民　枝・尾　上　益　三

田　中　章　子・光　吉　　　出・

他1－2病棟スタッフ一同

リハビリⅠ（理学・作業療法）

筋ジストロフィーの運動機能評価法に関する研究（第3報）　MMT　〈共同研究〉 325

1）国立療養所西多賀病院　　　服　部　　　彰 1）・五十嵐　俊　光 1）・渡　部　昭　吉 1）

2）国立療養所岩木病院　　　　三　浦　幸　一 1）・秋　山　裕　美 1）・塚　本　利　昭 2）

3）国立療養所道川病院　　　　宇　野　光　人 2）・伊　藤　　　伸 3）・石　川　　　玲 4）

4）弘前大学医療技術短期大学部

理学療法学科

藤　島　惠喜蔵 5）・加賀谷　芳　夫 5）・高　橋　とみ子 5）

高　野　周　子 5）・水　島　善四郎 6）・田　中　朋　子 6）

5）国立療養所八雲病院　　　　　大　山　由　紀 6）・佐　藤　淳　一 6）

6）国立療養所西札幌病院　　　（北海道・東北ブロック）

筋ジストロフィーの運動機能評価法に関する研究（第3報）　ステージ分類　〈共同研究〉 328

国立療養所東埼玉病院　　　川　城　丈　夫　・浅　野　　　賢・近　藤　隆　春

（協力施設）

国立療養所東埼玉病院・下志津病院・新潟病院・箱根病院・国立精神・神経センター

筋ジストロフィーの運動機能評価法に関する研究（第3報）　ADLテスト　〈共同研究〉 330

1）国立療養所下志津病院　　　　藤　村　則　子 1）・土　佐　千　秋 1）・浅　野　　賢 2）

2）国立療養所東埼玉病院　　　　近　藤　隆　春 3）・川　井　　　充 1）

3）国立療養所新潟病院

（協力施設）

国立療養所下志津病院・東埼玉病院・新潟病院・箱根病院・国立精神・神経センター

筋ジストロフィーの運動機能評価法に関する研究（第3報）　動作分析　〈共同研究〉 333

1）国立療養所再春荘病院　　　直　江　弘　昭 1）・弥　山　芳　之 1）・幸　福　圭　子 2）

2）鹿児島大学医療技術短期大学部

（協力施設）

国立療養所筑後病院・川棚病院・再春荘病院・西別府病院・宮崎東病院・南九州病院・沖縄病院・

鹿児島大学医療技術短期大学部

筋ジストロフィーの運動機能評価法に関する研究（第3報）　ROMテスト　〈共同研究〉 337

1）国立療養所刀根山病院　　　姜　　　　進 1）・植　田　能　茂 1）・武　田　純　子 2）

2）国立療養所徳島病院

（協力施設）

国立療養所兵庫中央病院・宇多野病院・医王病院・長良病院・鈴鹿病院・西奈良病院・

松江病院・原病院
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筋ジストロフィー患者の上肢機能の推移　－データベースからの分析－ 344

1）国立療養所南九州病院　　　福　永　秀　敏 1）・今　村　克　彦 1）・幸　福　圭　子 2）

2）鹿児島大学医療技術短期大学部

車椅子から電動車椅子への移行の時期 347

国立療養所南九州病院　　　福　永　秀　敏・森　高　紀　義・吉　永　隆一郎

DMDにおける運動負荷と呼吸・循環指標　－関節運動を中心に－ 349

1）国立療養所岩木病院　　　　五十嵐　勝　朗 1）・塚　本　利　昭 1）・高　橋　　真 1）

2）弘前大学医療技術短期大学部

理学療法学科

宇　野　光　人 1）・山　田　誠　治 1）・大　竹　　　進 1）

毛　糠　英　治 1）・石　川　　　玲 2）

夏期外泊中のずり這い訓練指導 353

国立療養所鈴鹿病院　　　　高　井　輝　雄・堂　前　裕　二・宮　城　秀　一

広　森　和　代・後　藤　　　基・小長谷　正　明

DMDにおける運動負荷と呼吸・循環指標　－日差変動について－ 357

1）国立療養所岩木病院　　　　五十嵐　勝　朗 1）・高　橋　　真 1）・塚　本　利　昭 1）

2）弘前大学医療技術短期大学部

理学療法学科

宇　野　光　人 1）・大　竹　　　進 1）・毛　糖　英　治 1）

山　田　誠　治 1）・石　川　　　玲 2）

呼吸訓練への取り組みについて 360

国立療養所松江病院　　　　　武　田　　　弘・加　藤　直　子・安　食　克　志

当院における呼吸訓練の現状と課題 362

国立療養所西別府病院　　　　後　藤　晴　美・黒　川　　　徹・後　藤　勝　政

広　田　美　江・見　越　一　男・梶　原　秀　明

亀　井　隆　弘・鶴　崎　文　子

DMDにおける運動負荷と呼吸・循環指標　－呼吸運動を中心に－ 365

1）国立療養所岩木病院　　　　五十嵐　勝　朗 1）・宇　野　光　人 1）・高　橋　　真 1）

2）弘前大学医療技術短期大学部

理学療法学科

塚　本　利　昭 1）・山　田　誠　治 1）・大　竹　　　進 1）

毛　糖　英　治 1）・石　川　　　玲 2）

呼吸筋疲労の評価の試み 369

1）国立療養所岩木病院　　　　五十嵐　勝　朗 1）・石　川　　　玲 2）・塚　本　利　昭 1）

2）弘前大学医療技術短期大学部

理学療法学科

宇　野　光　人 1）・高　橋　　　真 1）・山　田　誠　治 1）

毛　糖　英　治 1）・大　竹　　　進 1）

過度の腰椎前彎を来す顔面肩甲上腕型における体幹装具の試作 371

国立療養所医王病院　　　　本　家　一　也・藤　井　信　好・喜　多　加世子

顔面肩甲上腕型における体幹装具使用の経過 374

国立療養所医王病院　　　　本　家　一　也・喜　多　加世子・藤　井　信　好

筋緊張性ジストロフィー患者の筋力低下のパターン 377

国立療養所道川病院　　　　斎　藤　浩太郎・伊　藤　　　伸
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DMDの体表からみた脊柱弯曲の形態学的評価 379

国立療養所徳島病院　　　　　松　家　　　豊・武　田　純　子・齋　藤　孝　子

白　井　陽一郎

DMDの身長とアームスパンとの関係について（第1報） 382

国立療養所西多賀病院　　　　服　部　　　彰・渡　部　昭　吉・五十嵐　俊　光

三　浦　幸　一・根　立　千　秋・宍　戸　勝　枝

国　井　光　雄

PMD下肢装具療法　－28年間の実績－ 384

国立療養所徳島病院　　　　　松　家　　　豊・白　井　陽一郎・武　田　純　子

斎　藤　孝　子

リハビリⅡ（機器）

筋ジストロフィー患者の移乗に関する研究　－手動式車椅子とトランスファーボード－ 389

国立療養所西多賀病院　　　　服　部　　　彰・根　立　千　秋・五十嵐　俊　光

筋ジストロフィー患者の旅行用排便台の作製 392

国立療養所筑後病院　　　　菰　田　　　浩・福　山　高　彦・井　村　良　子

河　野　晴　美・田　島　恵　子・橋　本　京　子

宮　崎　ひろみ

手動車椅子上での変形予防の工夫 395

国立療養所原病院　　　　　福　田　清　貴・原　田　敏　昭・中　路　暁　美

浦　上　由美子・江　崎　義　彦

PMD患者への座位保持装置（ピンドット・シーティング・システム）の試み 398

国立療養所川棚病院　　　　渋　谷　統　寿・中　川　真　吾・藤　下　　敏

金　沢　　　一

多様入力コントローラーの開発 401

1）国立療養所新潟病院　　　　　近　藤　　　浩 1）・広　瀬　一　郎 2）・米　田　郁　夫 2）

2）東京都補装具研究所　　　　　鈴　木　　　実 2）・橋　詰　　　努 2）・藤　記　拓　也 2）

川　合　秀　雄 2）

多様入力コントローラーの臨床試用　－タッチセンサーによる3入力駆動方式－ 404

国立療養所新潟病院　　　　　近　藤　　　浩・近　藤　隆　春・猪　爪　陽　子

小　潟　国　雄

筋ジストロフィー患者に適した木彫用具の開発および改良 407

国立療養所徳島病院　　　　　松　家　　　豊・早　田　正　則・川　合　恒　雄

13



病態・その他

DMD患児における知能障害と身長との関連性 411

国立療養所医王病院　　　　　本　家　一　也・園　井　雅　子・中　村　真理子

井　表　則　征・北　原　美津子・新　宮　貴　子

堀　田　外志子・原　田　裕　子

CMD患児の知能の縦断的研究（その2） 413

1）国立療養所松江病院　　　　武　田　　　弘 1）・黒　田　憲　二 2）・福　井　まよみ 1）

2）国立療養所西鳥取病院　　　永　田　美恵子 1）・寺　本　昌　子 1）

国立療養所関連DMD双生児の全国調査検討（第4報） 415

国立療養所鈴鹿病院　　　　　高　井　輝　雄

筋ジス患者とボランティア活動　〈共同研究〉 417

1）国立療養所長良病院　　　　長谷川　　　守 1）・大　友　正　明 1）・野　尻　久　雄 2）

2）国立療養所鈴鹿病院　　　　浅　倉　次　男 3）・横　井　行　雄 4）・池　田　庸　子 5）

3）国立療養所西多賀病院　　　富　岡　由　之 6）・松　永　萬　理 7）・今　村　葉　子 8）

4）国立療養所下志津病院　　　岩　下　　　宏 9）

5）国立療養所箱根病院

6）国立療養所宇多野病院

7）国立療養所松江病院

8）国立療養所南九州病院

9）国立療養所筑後病院

全国児童指導員協議会筋ジス部会

ボランティア定着に向けて（続報） 420

国立療養所下志津病院　　　　川　井　　　充・貝　塚　房　代・石　田　征　子

中　島　和　子・門　井　孝　子・小　原　志保美

横　井　行　雄・杉　山　浩　志

寝たきり患者と中・高校生ボランティアとの交流を試みて 423

国立療養所沖縄病院　　　　大　城　盛　夫・宮　城　好　子・宮　城　愛　子

長　浜　勝　治・浜　田　作　美

核磁気共鳴装置による筋疾患者の脳ならびに筋の病態の解析

－福山型先天性筋ジストロフィーについて－ 426

国立精神・神経センター

小児神経科　　　　　　　花　岡　　　繁

筋ジストロフィー患者における交感神経皮膚血流反応 428

国立療養所西多賀病院　　　服　部　　　彰・嶋　崎　　茂・佐久間　博　明

小　野　勝　彦
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ワークショップ

平成5年7月22日　日本都市センター第2講堂

Ⅰ．筋ジストロフィーの療護に関する研究の現状と今後の課題

座長　国立療養所筑後病院　　　　岩　下　　宏

入院療養・看護 431

国立療養所南九州病院　　　　福　永　秀　敏

在宅療養・看護 450

国立療養所刀根山病院　　　　姜　　　　　進

栄養・体力 455

弘前大学医学部公衆衛生学　　木　村　　　恒

QOL 457

国立療養所宇多野病院　　　　河　合　逸　雄

リハビリⅠ（理学・作業療法） 458

国立療養所徳島病院　　　　　松　家　　　豊

リハビリⅡ（機器） 459

国立療養所西多賀病院　　　　服　部　　　彰

Ⅱ．特別講演：筋ジストロフィー患者のQOL

患者・家族の立場から 469

座長　国立療養所宇多野病院　　　　　　河　合　逸　雄

演者　(社)日本筋ジストロフィー協会　　河　端　静　子

班員名簿 474
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筋ジストロフィーの療養と看護に関する臨床的，社会学的研究

主任研究者　　岩　下　　　宏

筋ジストロフィー患者の療養と看護に関する研

究を多職種により実施し，わが国における筋ジス

患者の医療・福祉・QOLの向上を目指すことを

本研究の目的としている．

本研究班は長らく継続されてきた厚生省筋ジス

研究のいわゆる療護班を引き継ぐものであるが，

本研究班の目標・方針として，改めて

・筋ジス患者のベッドサイドに直接関係した

テーマを研究

・モデル的な多職種による研究

・患者の多様化するニーズに対応した研究

・患者のQOLを高める研究

・積み重ねてゆける研究

・筋ジス研究第4班の過去の膨大な研究成果を

活用した研究

を掲げることにした．この方針により，本年度は

主任研究者1，分担研究者28，顧問2，計31名に

よる新たな編成を行い，表1に示す7分科会・リ

ーダーを決めた．また，各分科会に共同研究テー

マを作成して従来の筋ジス研究療護班における研

究テーマの整理・総合化を計画した．

さらに，本年度は3年間の予定で発足した初年

度であるため，ワークショップ「筋ジスの療護に

関する研究の現状と今後の課題」および「筋ジス

患者のQOL一患者・家族の立場から」を開催，

上記各分科会リーダーおよび特別講師が講演し，

本研究班の現時点における筋ジス研究の問題点を
整理した．

上記したごとく，本研究班では多職種によって

実施される研究であるため，班会議（平成5年12月

2，3日，日本都市センター）で発表される演題

数は133題の多きを数えた．本報告書は本年度の

この研究成果とワークショップ（平成5年7月22

日，日本都市センター）記録を集録したものであ

る．

各分科会における研究成果が各分科会リーダー

によって詳脚こ述べられているので，ここではそ

の概略を記すにとどめたい．

1．入院療養・看護

7分科会中最多の49題が発表されたことでも分

かる通り，本研究班における研究を遂行するスタ

ッフ（主として看護婦）は，本分科会に最も多く

深く関係している．近年，デュシェンヌ型筋ジス

トロフィーを初めとする筋ジス患者における呼吸

不全の治療法として，マスク使用によるNIPP

Vが導入されているが，その欠点である鼻根部潰

瘍防止対策が研究された点が注目される．筋ジス

患者のターミナル期における呼吸不全対策は，患

者の療養と看護に関する最大問題点の一つである

ので，今後ともより良い工夫研究が必要である．

筋ジス病棟における業務見直しに関する研究も

マンパワーと関連しているだけに注目を集めてい

る．入院患者にとってばかりでなく，病棟で働く

職員にとってもより快適な業務ないし病棟運営の

あり方なども検討されている．患者，職員の双方

にとってより高い快適性が求められることは当然

であるが，両者の快適性はしばしば相反すること

もありうるので，今後とも多面的な検討が期待さ

れる．

2．在宅療養・看護

在宅筋ジス患者の実態調査ならびに支援のあり

方などの研究も長年実施されてきたが，特に支援

のあり方は近年ますます重要視されてきた．

実態調査では，在宅患者の急変時対応への不安，

リハビリ不足等が繰り返し指摘される一方，最近

8年間で受療行動・教育環境の改善も報告されて

いる．

国立療養所は，慢性疾患を主な対象としている

関係で平成6年度からモデル施設を指定して在宅

ケアへ取り組むこととなっている．筋ジスに関し

ては，当研究班がその先駆的役割を果たしており，

当研究班の研究成果も踏まえつつ実施されること

が期待される．

3．栄養・体力

当分科会では，（1）病型別標準体重とエネルギー

所要量，（2）呼吸不全・心不全の栄養，（3）肥満・貧

血・便秘の実態とその対策，（4）行事食が共同研究
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とされ，本年度12題の研究発表があった・

筋ジス患者の栄養問題は，コントロール研究

（例えば高蛋白食群と低蛋白食群における病状の

進行度，体力の比較研究など）が困雉であるため，

いかなる栄養法が最良かなど不明な点が多いと考

えられる．しかし，木村恒リーダーにより筋ジス

患者における種々の栄養・体力に関する研究が続

けられている．近年は多施設の栄養士も直接参加

する実際的な共同研究が多くなっている点は良い

傾向と考えられる．

4．0O L

根本的な治療法のない筋ジス患者にとっては，

患者のQOLを高める研究が最も重要と言って過

言ではない．また，当研究班においては，ほとん

ど全ての研究がQOLに直接関連しているとも言

える．しかし，当研究班では特別にQOL分科会

をつくり，QOLに特に焦点を当てて研究するこ

とにした．本年度は，筋ジス患者に適したQOL，

社会面からみたQOL，在宅患者のQOL，デュ

シェンヌ型以外の病型におけるQOLなど，26題

の研究発表があった．

QOLの概念の取らえ方が各人により異なるこ

ともあるため，筋ジス患者におけるQOL研究は

基本に立ち帰って，その概念を整理しながら研究

する必要があると考えられる．

5．理学療法・作業療法

運動機器評価法に関する研究が共同研究テーマ

であり，各個研究も含めて20題が発表された．筋

力評価，関節可動域評価，ADLテスト，動作分

析，運動機能障害度などを地区毎に分担し，松家

豊院長をリーダーとしてPT，OTらにより共同

研究された．

各個研究では，上肢機能，脊柱変形評価，装具

療法の変遷その他が発表された．

6．機　器

共同研究テーマ「移動機器の工夫」に関して7

題が発表された．機器により，筋ジス患者がベッ

ド・車椅子から他所へ移動できるならば，QOL

向上へつながる．移動するための車椅子・旅行用

便器の工夫・新作などが発表されたが，これらが

1施設のみではなく，他施設でも応用可能かなど，

積み重ねによる検討も今後必要と考えられる．

7．病態・その他

当分科会は，上記1～6分科会に入らないテー

マを研究することとなっている．当分科会の共同

研究テーマどして「筋ジス患者と人的ネットワー

ク」が取り上げられ，3題の発表があった．

知能障害，一卵性双生児，下肢冷感の研究など

も発表された．

尚、「筋ジストロフィー」総合班会議（平成6

年1月25日，日本都市センター）では、当研究班

から下記の発表を行った．

1）第4班における筋ジストロフィー研究のすす

め方　　　　岩下　宏（国療筑後病院）

2）筋ジストロフィー患者の運動機能評価

松家　豊（国療徳島病院）

3）筋ジストロフィー患者の在宅ケア：最近の問

題点　　　　妾　進（国療刀根山病院）

以上，本年度は従来の厚生省筋ジス研究第4班

（療護班）の整理・総合化を計画，共同研究テー

マを設定し，133題の研究成果が発表された．

従来の研究業績との比較検討などの点で，まだ

研究改善の余地を残しているが，本研究班は筋ジ

ス患者のQOL向上を目指している点極めて重

要，有益と考えられるので，次年度より良い研究

を遂行できるよう努力したい．
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表1平成5年度筋ジス研究第4班　分科会・リーダー・共同研究テーマ

分　 科　 会 リ　ー　 ダ　ー 共 同 研 究 テ ー マ

1 ．入院療養 ・看護 福　 永　 秀　 敏（南九州）

①呼吸不全対策と今後の課題

（D 心不全の看護と治療

（参筋ジス病棟の将来展望

（芸芸芸芸：≡≡≡讐忘の関係 ）

2 ．在宅療養 ・看護 妾　　　　 進（刀根山）

（∋在宅患者の実態調査

②施設ケアと在宅ケアのシステム化

③ショートステイ

3 ．栄養 ・体力 木　 村　　 恒（弘前大）

①標準体重

②呼吸不全 ・心不全の栄養

③肥満 ・貧血 ・便秘の実態とその対策

（む行事食

4 ．Q O L 河　 合　 逸　 雄（宇多野）
①対人関係からみたQ O L

②筋ジス トロフィー患者に適したQ O L

5 ．リハビリⅠ
桧　 家　　 豊（徳　 島）

①筋ジストロフィーの運動機能評価法に関す

理学 ・作業療法 る研究

6 ．リハビリⅡ　機 器
服　 部　　 彰（西多賀） ①移動機器の工夫

7 ．病態 ・その他 岩　 下　　 宏（筑　 後） ①筋ジス患者と人的ネットワーク
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「入院療養・看護」のまとめ

国立療養所南九州病院　　福　永　秀　敏

筋ジス第4班の分科会のなかでも，「入院療

養・看護」の部門が最も患者の療養生活に直結し

た研究を担当しており，本年度も49題という多数

の演題が発表された．そこで3つの共同研究テー

マ別に要約する．

1．呼吸不全対策と今後の課題

Duchenne型筋ジストロフィー（DMD）は

勿論のこと，筋緊張性ジストロフィー（MyD）

など呼吸筋を障害する神経筋疾患では，進行に伴

う呼吸障害は避けえないものである．そこで日本

では昭和60年以降，全国の筋ジス病棟で，DMD

患者などを主対象にした種々の呼吸不全対策が試

みられてきた．当初は体外式陰庄人工呼吸器（C

R）と気管切開による陽庄式人工呼吸器が主流で

あり，その装着基準，装着方法，効果，看護度，

QOLなどについて様々な角度から検討がなされ

た．ところがこニ2，3年，NIPPVが導入さ

れ効果，患者の快適性，看護度において気切やC

Rより優れている点も多いことからNIPPVに

ついての研究が増えてきている．

まず，NIPPVについて適応と開始時期の研

究では，患者への導入をスムーズにするためしお

りやビデオの作成（再春荘），気切との比較とい

う視点から患者への意識調査（川棚），夜間カブ

ノグラフオキシメーターによる夜間の呼吸不全重

症度を考慮した開始時期の検討（八雲）がなされ

た．CRとの比較では，体位変換が可能，排泄が

自由にできる，日常生活の規制が少ないことなど

が利点として挙げられている（再審荘）．一方気

切との比較では患者の不安が少なく導入しやす

く，切開創がなく声が出せ，外見が良くより安楽

である（川棚）点が指摘されている．開始時期は

昼間のPaC02が60mmHg以上，昼間のPaC02が

50mmHg以上で夜間終末呼気CO2平均値が

60mmHg以上，Sa02が90％以下になる時間の割合

が20％以上で，夜間呼吸不全症状を認める時期が

開始時期として提案された（八雲）．

NIPPVの欠点として，鼻腔や口腔を経て陽

圧の空気を肺に送るため，マスクの患者顔面への

圧迫が最も大きな問題となる．そのため鼻マスク

での鼻根部潰瘍，はん痕化防止のため，アムコ社

製鼻プラグの代用（八雲），自家製鼻マスク作成

（西多賀，鈴鹿）の工夫が紹介されたが，今後気

密性を確保しながら長期間使用可能で快適度の高

いマスクの工夫が求められる．また気管切開下I

PPVからNIPPVへの移行により，患者の身

体的状況の改善やQOLの拡大された例（八雲），

CR呼吸器装着患者のQOL拡大の試み（東埼

玉），パソコンの導入（徳島），旧式のCRに変わ

るCR－33の変更により延命している例（東埼

玉），肺梗塞例（東埼玉）が発表された．徳島か

らCRの長期追跡による検討，下志津から過去9

年間の呼吸器装着患者の動向や経営改善問題も念

頭においた課題が提起された．この間題は今後，

呼吸管理の方法や呼吸器の選択をどうするか，限

られた人員の中でどこまで呼吸器装着が可能かな

ど全国のどの筋ジス病棟でも近い将来直面する最

も厳しい課題といえる．

また，MyDに関して，筋ジス病棟への入院患

者数が増加していることもあり研究発表も増加し

ている．今年度もMyD呼吸不全Ⅱ，Ⅲ期の看護

基準の作成（松江），嘆下障害と呼吸障害との関

連（道川），テオフイリンの効果（医王）が発表

された．

2．心不全の看護と治療

心不全の共同研究テーマでは，治療に関して4

題，検査方法1題，QOL2題であった．昨年よ

り川棚の渋谷を中心に，DMD心不全例に対する

ACE阻害剤の治験が開始されているが，今回そ

の一部が発表され有用性と延命効果について言及

された．全国アンケート方式での調査では，

captopri18例，enalapri17例で・両者含めた改善

例は13例で，2例が不変であった（川棚）．また

DMD心不全に，digoxinや利尿剤，ACE阻害

剤に加えてβ遮断菜の併用により重篤な心不全症

状の悪化がなく1年間継続投与が可能で諸検査値

も改善した症例（八雲），塩酸メキシレナンの効

果（原），心機能に対する呼吸不全の影響と

captoprilの効果（南九州）も報告された・また心
胸郭比を測定するため，ヘリカルCTによる胸郭，
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心陰影の3次元再構成画像から心陰影拡大の指標

も検討された（川棚）．心不全患者に対するQO

Lの評価表の作成（八雲），東大式エゴグラムに

よる心理的考察（岩木）も紹介された．

3．筋ジス病棟の将来展望

筋ジス患者の高齢化，重症化，そして限られた

人員でより豊かな療養環境を提供するためには，

業務の見直し，介護機器の導入など既存の枠組み

にとらわれない発想の転換も必要となってくる．

問題点の解決方法では，参考になる点も多いが，

各病棟の特殊性もありその病棟に適合した解決方

法を要求される場合もある．今回このような視点

で多くの発表がなされたことは意義深い．

アンケート方式による全国共同研究として，入

所措置・協議に関する調査（西多賀），成人筋ジ

ス病棟の介護に関する調査では，看護婦の8割以

上が現状の業務に不満足で，介護者導入の希望が

高かった（川棚），準夜帯の看護業務の実態調査

から，消灯時間を30分延長し21時にしたが，患者

の希望では更に遅くしてほしい希望が多い（新

潟），概況調査による全国筋ジス病棟のグループ

分類（長良）がある．看護業務としては，NIP

PVの導入に伴う業務の見直し，具体的には起床

時間を10分早める，食事介助をしやすくするため

会議用円卓テーブルの導入，検温服薬時間の変更

（岩木），夜間の体交時間の検討では時間設定によ

る体交の試みやその評価，消灯時間の検討（筑後，

刀根山，西別府），CR装着患者の日課の見直し

（東埼玉），職員のやりがいのある職場作りに向け

て，信頼関係，ゆとり，思いやりの視点を切り替

えることの重要性が強調され（下志津），魅力あ

る職場作りに向けての課題（南九州），看護量，

看護度ステージ分類（長良），タイムスタディに

基づいた看護量の検討（長良），トイレの設備の

改善や患者の観察室の捉え方や移室の課題（南九

州，西別府），患者の入退院に関する意識調査か

ら充実した生活の場を提供できる中間施設の充実

（新潟），MyDの排便状況（箱根），長い間の慣習

を断ち切る業務の見直し作業，部屋移動や入浴時

間，腹帯導入など（再審荘）などがある．

4．その他

末期患者へのシャワー浴による重点的看護（西

多賀）外泊患者への夜間アラーム付きモニタリン

グシステムの導入の経験を在宅人工呼吸器使用者
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への医療支援体制として活用しようという試み

（八雲），部屋毎ではなく患者個人を特定できるナ

ースコール装置と，コールの目的が体位変換が多

いことを考慮して連動式ベッドランプの作成（東

埼玉），MRSA感染症の問題を取り上げ，筋ジ

ス病棟で7名の感染者があり6名が気管切開孔よ

り，2名が皮疹よりで，鼻前庭保菌者の消毒は実

施する必要のないこと（下志津）も取り上げられ

た．一方，入院と外泊という視点で外泊時の問題

点，例えば介護者の問題を調査し，日中の介護者

は母親が6割で4割は祖父母や兄弟など家族で協

力していること（筑後）や外泊時の過ごし方を検

討し，快適に外泊ができるように家族との懇話会

をもったこと（川棚），在宅療養との関連で入院

する場合，期限と目的を明確にした形で入院させ

ている例の紹介（鈴鹿）も報告された．



「在宅療養・看護」のまとめ

国立療養所刀根山病院　　妾　　　　進

1．はじめに

筋ジス研究第4班は，平成5年度から岩下宏班

長の下に再編成された．青柳班に始まり飯田班に

引き継がれた在宅筋ジス患者の療養・看護に関す

る研究は，患者・家族の間に在宅ケア志向が強ま

っていることから，今年度からは主要分科会の一

つに取り上げられ積極的に推進していくことにな

った．在宅療養の諸問題を効率よく研究し成果を

得るために共同テーマを設定した．これからの3

カ年における共同の研究テーマは，

1）在宅患者の実態調査

2）施設ケアと在宅ケアのシステム化

3）ショートステイ

の3課題である．

本年度の班会議では第1テーマに9報告，第2

テーマに2報告（ひとつはショートステイに関連

した報告），合計11報告がなされた．

2．平成5年度の研究成果

班会議で報告された研究成果をテーマ別，項目

別にまとめてみた．

1）在宅患者の実態調査

医療面について：道川病院は，秋田県南部およ

び秋田市内に居住する患者家族6世帯13名に面接

調査を行い，いずれの患者もホームドクターを受

診しているが，専門医による病状評価の機会が乏

しく，急変時対応に不安を感じていると報告した・

鈴鹿病院は，在宅患者に医療状況に関するアン

ケート調査を行い，最近10年間に診断された症例

の多くは診断確定時に疾患の説明を受けている

が，約25％は説明内容を理解できていないこと，

現時点で遺伝子診断を希望する患者は約2割に過

ぎないこと，また6割の患者が定期的受診をして

いるが，30歳以上の患者では諦めの気持ちや介護

者不足などで定期的受診をしていないことを報告

した．

刀根山病院は，85年と93年に同様の調査を実施

し，4週に一度刀根山病院に受診する患者の割合

が12．8％から34．2％に上昇し，不定期受診の患者

も約30％から2．5％に激減したことから在宅患者

の受療行動が改善していると指摘した．一方，運

動機能障害進展を予防する家庭リハビリは依然な

おざりにされているとも報告した．

介護面・住宅面について：道川病院は，多くの

患者は家族の介護に依存しており，家族以外のマ

ンパワーを含めた介護力の推持・強化の必要性を

指摘した．また患者宅の多くが障害者用に建築さ

れていないため，患者の移動や移動介助が困難で

あり，また障害者用に作られていても，重症化に

伴う不備が生じるという患者の声を紹介する一

方，社会資源の活用など種々の問題を解消するた

めに必要な知識が患者家族に不足していることを

指摘した．

長良病院は，在宅の成人患者35名（うち10名は

SPMA）にアンケート調査し，住宅改造ではトイ

レが10件で最も多いこと，何らかの職をもつ患者

は20名中8名（40％）で，殆どの患者は年金で生

計を立てていること，家庭での介助は家族に依存

し戸外では友人に頼っていること，ヘルパー活用

は21名中4名（19．0％），ボランティア活用は15

名中4名（26．7％）に過ぎないことを報告し，地

域における総合的福祉計画の中で筋ジス患者支援

システムの構築を説いた．

教育問題について：新潟病院はデイケアに通う

患児20名が在籍する小学校18校にアンケート調査

を実施し，70％の患児は集団登校ができず自家用

車で登校し，55％の患児は2km以上の距離を通学

していること，普通学級在籍者が多いが，担任教

諭に介助負担が重すぎるという理由で，特殊学級

に移行した事例を紹介し，対応に慎重さを欠いて

いることを指摘した．また校内移動や校内設備の

改造に関して，学校は事前に病院，保護者と協議

する必要性を説いた．過半の学校は修学旅行に保

護者同伴を希望すること，7校（38．8％）が「危

険度が高くなれば転校して欲しい」と思っている

こと，心理的対応に苦慮していることに触れ，患

児の個性・能力を最大限に発揮させる教育に向け

て医療関係者が教育関係者を支援する必要性を説

いた．

鈴鹿病院も，訪問指導を実施した三重・愛

知・静岡の3県の患者28名について就学前後の問

題を調査し，保育園・幼稚園では園外保育活動に
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支障を来すことが多く（24件），母親参加を要請

されることが多いこと，障害児保育では措置され

る職員の加配が筋ジス児では1名も確認されなか

ったこと，就学指導相談の平均回数は2－3回で

あり，この時期に多くの母親は心を痛めること，

通学困難，運動機能障害の進行，母親の介護困難

などを理由に小学校10名，中学校3名，高校6名

が養護学校に転校したが，小学校での転校には心

理的側面を含め多面的に検討することが重要であ

ると報告した．

刀根山病院は85年と93年を比較し，学校での問

題を指摘する息児・家族が減少し，学校における

病虚弱児をめぐる環境が次第に整備されてきたこ

とを指摘した．

その他について：西多賀病院は，昭和56年から

の13年間にわたる山形県での検診成果をまとめ，

検診主催者が予算措置の関係で日本筋ジストロフ

ィー協会山形支部から身体障害者福祉協会に替わ

り，また延べ332名（LGlOl名，DMD51名，F

SH39名など）の検診内容も次第に充実，多様化
してきたと報告した．

下意津病院は，千葉県内の1，402校（小学校843

校，中学校374校，高等学校153校，養護学校32

校）に在籍する筋疾患児童・生徒に関するアン

ケート調査を実施し，1，263校（90．1％）から有

効回答を得た．対象の児童・生徒は705，779名，

把握できたDMD患者は53名であり，小学校では

普通校在籍の患者が多いが，中学校では養護学校

の在籍者が多くなり，高等学校では14名全員が養

護学校に在籍していた．DMD患者の発生率（10

万人あたり）は小学校7．3人，中学校7．0人，高等
学校10．0人と算出された．

鈴鹿病院は14名について高校卒業後の進路を調

べ，全員就労や進学の希望を有していたが，進路

が決定したのは就労8名（作業所3名，小規模授

産所5名），短期大学進学2名であること，進路

相談の相手としては保護者，教諭，友人が多く，

行政機関に相談したり，患者の病状を熟知してい

る専門医にアドバイスを受けることが非常に少な

いこと，就労・進学に伴い送迎や移動，介助が問

題になるがボランティアの活用があまり検討され

ていないことを報告した．

2）施設ケアと在宅ケアのシステム化

入院患者の看護ケアのノウハウを在宅患者に応

用した成果が2施設から報告された．

岩木病院はショートステイの経験をもつ成人患
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者9名（MyD8名，LGl名）を訪問調査し，

在宅患者では介護者の高齢化により定期的受診が

困難であるため，施設入所者などでは介護者・職

員の疾患理解が不足のためショートステイ時の指

導が継続されておらず，訪問看護の必要性を指摘

した．

鈴鹿病院はNIPPVの習熟後に退院する患者

が在宅で安心して療養できるよう，呼吸管理チェ

ックリストを作成した．

3．今後の課題

医療的ケア，看護的ケア，教育体制，介護体制，

住居設備など円滑な在宅ケアを支援するシステム

は，成熟とはほど遠い状況と言える．むしろその

端緒についたと考えた方が妥当であろう．在宅療

養・看護の分科会としては各施設の経験を持ち寄

り，真撃に議論し，問題解消のため基本的な考え

や方法をまとめることが緊急課題である．

今年度の報告に，運動機能障害が一段と進行し

た時期（おそらく小学校高学年）に単に教諭の介

護負担が重いという理由のみで特殊学級や養護学

校を勧めた学校に対して，配慮不足，慎重さに欠

けるという批判があった．これは各施設に共通の

認識であると思われるが，学校が不安を感じるこ

となく筋ジス患児・患者の教育に邁進できるよう

医療関係者が支える必要もあろう．これまでに蓄

積された入院ケアのノウハウを冊子にまとめ，在

宅ケアのシステム化の完熟を図りたい．



「栄養・体力」のまとめ

弘前大学医学部　　木　村　　恒

栄養に関する研究は，患者の栄養所要量策定

（第三次改訂）を目標に研究を進めている・本年

度は，栄養所要量を算定する基礎となる①病型別

標準体重およびエネルギー所要量，②重症者の呼

吸不全・心不全の栄養，③肥満・貧血・便秘の実

態とその対策，④行事食の4つの研究テーマにつ

いて12題の研究報告があった．なお報告の他に

「行事食事例集」，新任の栄養士のための「筋ジス

トロフィーの食事」の手作り小刷子を作成中であ

る．

以下研究報告の概要を記載順に延べる．

1．標準体重とエネルギー所要量に関する研究

（共同研究）

国立療養所27施設の協力を得てDuchenne

型男女患者の年齢別標準身長，同標準BMI，

同標準体重を作成し，さらに基礎代謝と生活活動

指数および安全率から年齢別，障害度別エネルギ

ー所要量を算定した．各体位指数の標準値は，肥

痩判定に有用であり，エネルギー所要量は，患者

に適切な熱量給与の指標となろう．また，これら

標準体位指数とエネルギー所要量は，栄養所要量

の基礎的資料に用いられる（弘前大学，西別府病

院，西多賀病院）．

肢帯型にくわえて今回初めて顔面肩甲上腕型と

ベッカー型男女の年齢別標準身長，同標準BMI，

同標準体重を作成した．これを基に，各基礎代謝

基準値，生活活動指数から安全率5％を加味して

病型別，性別，年齢別，障害度別エネルギー所要

量を算定した．これらの各体位標準値と各エネル

ギー所要量は，Duchenne型患者と同・様患者の熱

量給与の指標として，また皮脂厚と体重，BMI

との有意な回帰直線は，患者の肥痩判定にそれぞ

れ役立つであろう．なお肢帯塑患者のエネルギー

所要量は，昨年報告した簡易早見エネルギー所要

量とも近似値であった（弘前大学，西別府病院，

西多賀病院）．

福山型を含む先天性筋ジストロフィー患者のエ

ネルギー所要量は，まだ策定されていなかったの

で今回，本症患者の性別，年齢別の標準身長，標

準BMI，標準体重を作成し，基礎代謝基準値，

生活活動指数に10％の安全率を加味して性別，年

齢別，障害反別，単位BMI当たりのエネルギー

所要量を算定した．また，皮脂厚と体重，BMI

との回帰式も表した．これらの資料は，栄養所要

量の策定の基礎になることは言うまでもない（弘

前大学，西別府病院，西多賀病院）・

筋緊張性ジストロフィー患者の性別，年齢別の

標準身長，標準BMI，標準体重も今回初めて作

成し，上記病型と同様性別，年齢別，障害反別エ

ネルギー所要量と皮脂厚と体重，BMIの各回帰

式を算定した．以上病型別，性別，年齢別，障害

反別エネルギー所要量策定は，今後患者にきめ細

かい熱量給与と栄養所要量策定に大きく貢献する

だろう（弘前大学，西別府病院，西多賀病院）．

2．重症患者の呼吸不全・心不全の栄養

（共同研究）

筋ジストロフィー患者は，障害度の進行にとも

ない，栄養摂取量の低下をもたらす・重症患者の

食事摂取量は，従来の食事基準の平均50％程度で

あった．そこで新しい食事基準を設定し，呼吸器

治療をしている131例について摂取栄養調査を実

施してその妥当性を検討した．対象患者の呼吸形

式の内訳は，気管切開43．6％，体外式33・1％，鼻

腔23．0％で21歳以上が73．2％であり，障害度は7’

度14．3％，8度85．7％であった．そして食形態は，

固形食77．9％，キザミ食16．0％，ミキサー6・1％で

あった．栄養調査によるエネルギー消費量は，障

害皮7で平均1，210kcal，障害度8で1，177kcalであ

り，年齢差は，認められなかった・たんばく質摂

取量は，対象患者平均52．7gであった・

以上の結果より，呼吸不全の食事基準は，エネ

ルギー所要量1，200kcal，たんばく質所要量を50－

55gと策定している（東埼玉病院）・

筋ジストロフィー患者の心不全における急性期

と安定期の食事内容と摂取栄養調査を行なってい

る．安定期の平均エネルギー給与量は，1，579kcal，

同たんばく質63．6g，同塩分9．3gに対し，喫食率

は，各々70％，72％，62％であった・今後はきめ

細かい食事基準の必要性を痛感する（宇多野病

院）．
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NIPPV装着患者の食形態と摂取栄養調査の

報告があった．症例を増やし，食事基準を前提と

した研究が望まれる（鈴鹿病院）．

嘆下困薙な患者の喫食率を向上させる目的で献

立内容や食形態の検討を行なっている．呼吸管理

下の患者は56．7％と高率で，栄養摂取量は栄養給

与量の62％と低く，10～80％と個人差が大であっ

た．個人の晴好，食形態を考慮した食事の配慮が

求められている（刀根山病院）．

3．肥満・貧血の実態とその対策（共同研究）

Duchenne型患者の標準身長，同BMI，同体

重を作成したのを機に年齢別肥痩度の判定基準を

BMI，体重，皮脂厚として本症患者の年齢別に

肥満とやせの発生頻度を調べた．肥満の頻度は，

12～22％で14歳頃より20％程度まで増加する．や

せの頻度は6、30％で17歳から20歳が最も高率で

あり，肥満もやせも健常者に比べて著しく高率で

あった．患者の肥満とやせの弊害を障害度の進行

状態から検討したところ，平均的にやせている患

者の方が明らかに障害度の進行が進んでいた（弘

前大学，西別府病院，西多賀病院）．

貧血傾向のある筋ジストロフィー患者が55％も

あり，その原因は偏食，栄養摂取量の不足，感染

症などであるとしているが，さらなる検討が必要

であろう（下志津病院）．

4．その他

Duchenne型患者の障害反別のエネルギー所要

量を算定して患者の栄養摂取量を調査し，障害度

Ⅶ，Ⅷの患者の喫食率が著しく低いことを明らか

にしているが，エネルギー所要量の計算方法の検

討と症例を増やして再調査が望まれる（西別府病

院）．

肢帯型，筋緊張性，筋萎縮性側素硬化症，

Kugelberg－Welander病，その他の筋疾患患者の血

中ビタミンD3濃度を測定して検討した結果，健

常者に比べて明らかに低濃度であること，とくに

冬期の日光浴不足から春期に平均8mg／ml以下と

異常低値を示すことを明らかにした‥患者の血中

ビタミンD3濃度は，病型間にも有意差が認めら

れた．そして患者の血中ビタミンD。濃度とA／G

の間に有意な正の相関関係があったことからたん

ばく質を中心とする栄養摂取量がビタミンD保持

に関与している可能性が示唆された（弘前大学，

原病院）．
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「QOL」のまとめ

国立療養所宇多野病院　　河　合　逸　雄

第4班の研究はすべてQOL（QualityofLife）

に関係があるが，余りに概念が広いので，この3

年間は社会的側面よりみたQOLと筋ジストロフ

ィーにふさわしいQOLの観方ということにしぼ

りたい．とはいっても，現実の日常からはQOL

に関するさまざまな考察がなされるのはやむを得

まい．

QOLというと，どうしても精神面に力点がお

かれるが，抽象的になる危険がある．具体的，合

理的な思考と工夫も要請されることを強調してお

こう．

研究発表会の際に，QOL，なかんずく「人間

というもの」を数値で表すことに疑義が提出され

た．もっともな意見であるが，人間全体を把握す

ることは容易でなく，極めて主観的になったり，

普遍性を欠くものとなる危険もある．知能指数が

解り易い例であって，IQには統合性，創造性な

どは含まれていないが，このような限界を知った

上で，その効用は有用である．QOLをみるには，

謙虚な態度で，今しばらく人間心理の分析的なス

ケッチを試みる必要があるだろう．

愛されるよりも愛する方が幸せだといえば大仰

に聞こえるが，人に役立つことをしたときは充実

感が大きく，自己評価も上がる．この点で興味深

かったのは筑後病院の報告で，6名の患者（28－

62歳　Duchenne型はいない）が朗読したテープ

を視覚障害者に送るという．健全な部分を肥大せ

しめるのは，医療の一つの原点であろう．朗読が

肺活量も増大したという心身相関の観察もなされ

ている．

南九州病院はワープロ会社を作り，上記と同じ

く健全な機能を生かそうとすると同時に社会性も

育てようとした．そのマネージが患者にとって高

度に過ぎたようであるが，続行を望むものである．

疾病の経過から考えて，ワープロ，パソコンは

筋ジストロフィーの場合，重症期まで継続し得る

作業，趣味であり，筋ジス協会が全国組織として

取り組もうとしていることには多くの支援が望ま

れる．

生活の楽しみの中に，健常人との交流で社会性

を豊かにしようとする試みが増えつつあり，音楽

を通じて（西多賀，宮崎束病院）とか，ボランティ

アに工夫（兵庫中央病院）を重ねる努力もある．

閉ざされた空間の打破という点で外出，外泊も重

要であり，NIPPV装着で外泊を試みようとし

たり（西奈良病院），家族指導と，外泊時におけ

る運動機能低下の防止（いずれも宇多野病院）が

努力されている．

これと関連深いのは重症者の生活範囲拡大であ

って，沖縄病院はストレッチャーを改修して，人

口呼吸管理下にありながら，行動範囲を大きくし

たという報告を行った．

意欲と自己評価を高めるべく，筋ジストロフィ

ー病棟では各種の行事が行われるが，今回は合唱

（西多賀病院），展示会（刀根山病院）などが報告

され，いずれも院外の人々に向かって呼びかける

のが特徴であったと思われる．さまざまな行事に

関し，8割以上の患者が「楽しい」と感じている

が，個々の面で，看護婦，患者，家族には考え方

に相違がある（原病院の調査）．

社会面からみたQOLに関するいくつかの調査

があった．宇多野病院が友人，学校，家族，集団，

職員，生活習慣，作業，自己評価，社会的成熟度，

将来などの項目について，アンケート調査と面接

を行ったところ，健常人より低かったのは友人と

自己評価であった．別の側面からみた自主性，情

緒的安定，協力性などは健常人とほとんど変わら

ない．友人と自己評価は卒業後に特に低下する．

卒業後に交友関係が薄くなることはいずれの病院

でも一つの悩みであり，宮崎束病院ではOpen

schoolに努力し，授産施設に通う試みもしている．

昨年の鈴鹿病院によって発表されたQOLのア

ンケートを利用して，兵庫中央病院は病型による

差異，ステージによる差異をみた．QOL得点の

高いのはLD型，低いのはMyD型であった．低い

理由として疾患によるものと対人接触の不足が挙

げられている．ステージ別にみれば高ステージほ

ど，QOL得点が低下すると考えられようが，ス

テージⅦが低いという指摘は介護する側に反省を

迫るものであった．
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刀根山病院による在宅成人患者のQOL調査は

従来の報告結果をほぼ裏付けるものであろう．余

暇に趣味を持つのは約70％であり，音楽の趣味が

多く，親との同居生活が多い．要求は聞き入れら

れている人が多数であるが，家庭教育はどうあっ

たらいいか，本人に尋ねた結果は，親子の対話，

自立心を持たせるがほぼ同率であった．

物理的時間ではなく，生物的時間（生きられた

時間）について東埼玉病院が調査したところ，振

り返った人生に対して，筋ジストロフィー患者は

健常人よりやや否定的となる．やや否定的という

より変化を経験しやすいといえそうで，治療，介

護の果たす役割は大きい．

ケアやカウンセリングにおいてcasenessは重大

な意味を持つ．特に身体疾患に加えて精神障害を

重複する場合は，一人，一人の個別性をよくみね

ばならない．新潟病院は3人の怒声の背後に，承

認欲求や表出のまずさを認め，忍耐強いケアを行

った．怒声の前に何らかのサインがあるという指

摘も興味深い．南九州病院は自閉的な息児に言葉

かけを行って進展をみ，長良病院は精神遅滞をみ

せる恩児への呼びかけの必要性を説いている．母

子入院といった例のケアについても報告があった

（松江病院）．

MyD型，先天型などの患者にスキルスクリー

ンの製作を呼びかけ達成感を患者にもたらしめた

（道川，西別府病院）．

作業，創作などは当然バラエティーに富むが，

病態に応じ，また好みに適したものが選ばれねば

ならない．

再春荘は個人チェックリストを作って，QOL

に関する記録に能率化，合理化を試みた．

最近Duchenne型以外の病型についても，多

くの発表をみるようになったが，症例を多くする

ためには共同研究が必要となるであろう．
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「リハビリⅠ（理学・作業療法）」のまとめ

国立療養所徳島病院　　松　家

本年度のリハビリテーション分科会では19題の

成果報告がみられた．共同研究として3年目の最

終的報告は運動機能評価法のマニュアルとして，

「筋ジストロフィーのリハビリテーションー理学

療法・作業療法」（昭和62年版）の改訂，追補で

刊行することになった．以下，共同研究と各個研

究に大別してのべる．

共同研究

筋ジストロフィーの障害進展過程に沿ったリハ

ビリテーションにあたって，本症の主体である筋

障害の病態を反映した運動機能の自然歴をもと

に，それぞれの病期に適した運動機能の評価によ

って治療方針がたてられる．さらに運動機能の改

善，維持，その効果の判定のために評価が継続さ

れる．したがって運動機能評価では正確性，妥当

性，信頼性，再現性が要求される．そのために，

全国施設のリハビリ担当者が共通的，普遍的な評

価判定の基準づくりを行った．各施設間の評価成

績の較差を少なくすることは，診断，予後判定，

データベース，各種の治療効果，薬効検定などに

おいて必須のことである．この道動機能評価法の

再検討を行いマニュアルを作成した．

全国筋ジス施設が参画した研究体制でもって集

約された．地域別に4つのブロックで以下の主題

を担当した．

筋力評価（MMT）

北海道，東北地区が担当し西多賀でまとめた．

調査研究，検査手技の検討からPMDの特性に対

応したMMTの手法が発表された．MMT実施上

で問題となるROM制限との関係，検査部位とそ

の運動方向，段階づけのとりきめなどの統一的見

解ができた．とくに代償運動，特徴的事項などの

留意点，規定肢位と障害のための変法，筋力3以

下で関節拘緬があるときの股関節，肩関節などの

テスト手技といった具体的なとりきめ，これら

個々のMMTについてはダニエル法を基準に写真

を用いて解説した．

曲
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関節可動域（ROM）評価

関西・中四国地区が担当し，刀根山・徳島でま

とめた．ROM測定法は日整会，リハ学会の方法

を基本としたが，PMDでの統一した手法をはか

った．とくに肢位，基本および移動軸，運動方向，

二関節筋の短縮，代償運動の除外などの手法を各

障害段階の実例をもとに検討した．肘，膝の内外

反測定の追加，体幹側屈測定の変形との関係，肩

運動の基本移動軸などのとりきめ，手指ROMの

検討などが行われた．できるだけ正確性の高いも

のがマニュアルとしてまとめられ図式化されるこ

とになった．

AD Lテスト

関東・信越地区が担当し下志津・東埼玉でまと

めた．身の回り動作（排泄，更衣，入浴，整容，

食事）で，しているADLを中心に検討し，ステ

ージとの関連性を検討した．それぞれの動作につ

いてPMDに特有な障害との問題点を抽出し，基

準化のためのテストを85例に実施した．従来の研

究班ADLテスト25項目のなかの主要な見直しが

なされた．

動作分析

九州地区が担当し南九州・再春荘がまとめた．

ADL評価の基礎となるものである．歩行パター

ン，立ち上り，四つ這い，ずり這い，寝返り，起

き上り，車椅子操作の諸動作について詳脚こ検討

された．それぞれの動作の開始肢位，動作の細分

化などを行い評価表としてまとめ経時的変化の追

跡に役立つものとした．

運動機能障害度（ステージ分頬）

関東・信越地区の担当で東埼玉がまとめた従来

のNY式，厚生省研究班（和式）などに改良を加

えた分類法をあてはめて検討した．前年度にも発

表されたが，動作によっては改良すべき点がある

こと，時間的因子の加味など運動能力の判定にあ

たっての基準として実際に則したものへのあり方

が今後必要なことを示唆された．

運動機能の3大評価として，MMT，ROMは
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実用化につながったが，ADLは動作分析との整

合性によって統一した見解のもと，全体的なAD

L評価表が今後作られることになる．

各個研究

日常診療に従事している理学療法士，作業療法

士による実際的な研究で，その代表的なものを総

括的にまとめた．

1．運動機能に関して

上肢機能は下肢機能が失われたのちも最終まで

維持される残存機能でリハビリの中心をなす．南

九州ではデータベースから過去5年間にわたって

の上肢MMT，ROMについて検討された．障害

の進行に多少の多様性があることを指摘し，この

要因を今後さらに追跡することになる．QOLか

らみて上肢機能を重要視した今後の研究推進が望

まれる．

脊柱変形の予防，治療に当たっての評価には専

らⅩ線画像が利用されている．徳島ではPTによ

る脊柱攣曲の形態学的評価としてⅩ線を用いない

方法が発表された．坐位での体表上の指標をもっ

て計測，作図で脊柱変形を評価する．10症例のⅩ

線像との対比では相関性があり信頼性のある結果

を得ている．簡便で有用性のある手法として脊柱

変形を数値化し，その変形の経時的変化，治療効

果などの判定に役立つものである．

運動療法の実際にあたって障害に対しての至適

運動量は全身管理上からみて重要である．

岩木では運動負荷テストによる運動強度の検討

がなされた．このテストには，車椅子上での頸伸

展運動，アームスリングで支えた上肢水平運動な

ど残存筋力をうまく用いての障害度の進展したも

のにもできるテスト法について検討した．このテ

ストでのパラメーターづくりとして，血圧，心拍

数，呼吸数，分時換気量，動脈血酸素飽和度，間

接的心筋酸素消費量，さらに呼吸・循環機能の目

差変動などが検討された．また，呼吸筋に対して

の最大吸気および呼気の連続運動テストの結果な

どの発表があった．運動訓練にあたって過度な訓

練は避けねばならないが，この運動量のパラメー

ターづくりにはPMD固有の多くの要素がからみ

今後の研究に期待がよせられる．

筋緊張性ジストロフィーの入院が増えている

が，この道動機能について道川から，筋力低下パ

ターン（13例）に多様性があること，股屈筋群

が歩行能力に関与することが発表された．

2．治療・訓練に関して

装具療法について徳島からは，過去28年間の変

遷とその成果がまとめられた．1964年から108例

にKAFO（長下肢装具）を適応した．そのうち

バネ付きKAFOが81例，リングロック膝固定式

KAFOが25例であり，装具の機構は異なるが歩

行期間は平均3年5カ月，3年1カ月と大差がな

かった．しかし，在宅児では1年7カ月と短く家

庭での装具訓練はむずかしい．また，装具療法に

あたって拘縮，変形の矯正手術が50例に実施され

た．装具歩行不能後の体幹付起立装具，移動用起

立車，短下肢装具の適応，装具訓練プログラムな

ど装具療法の長期にわたる経験から歩行不能後の

装具は運動機能維持の重要な位置を占め有用であ

る．

その他，FSH前攣患者への体幹装具（医王），

夏休みでのdisuseにずり這い訓練（鈴鹿），呼吸訓

練の取り組み，疲労など（松江，西別府，岩木）

電動車椅子への移行時期（南九州），身長とアー

ムスパンの関係（西多賀）などの発表がみられた．

以上，今年度は共同研究である運動機能の評価

法に重点がおかれた．MMT，ROMは統一化を

みたがADLの評価は，動作分析との関連性から

継続的に時間を要する課題である．

各個研究では作業療法の研究が乏しいこと，筋

緊張性ジストロフィー，FSHが各1題のみで

CMD，LG型はなく今後幅の広い研究が望まれる．

なお，結論のはっきりしないもの中間的報告のも

のなどもあり，是非多くの文献，過去の業績を生

かした研究の推進が必要である．今後の活動を期

待する．
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「リハビリⅡ （機器）」のまとめ

国立療養所西多賀病院　　服　部　　　彰

「リハビリⅢ　（機器）」分科会は平成5年度

「移動機器の工夫」が共同研究テーマとされたの

で，これを中心とした7題が発表された．このセ

クションでは臨床現場での地味な創意工夫の経験

が発表され，どれも一様に患者さんに対する深い

愛情を感じさせる感動的なものであった．内容は

多岐にわたるため，一つ一つ各位の研究成果を要

約紹介する．

1．根立ら（西多賀病院）は「筋ジストロフィー

患者さんの移乗に関する研究（手動式車椅子とト

ランスファーボード）」を発表した．手動式車椅

子の改良箇所はアームレストの着脱である．通常

のピンロック式・ボウルロック式は着脱について

は不評であり，また指を挟むことも多い．簡単に

着脱できるように，アームレスト部は独立に作成

し，後部に差し込み用のパイプを溶接した．これ

らの工夫は5枚の図に示されているのでご覧頂き

たい．この改良したトランスファーボードを使用

して，自力では移乗ができない患者さんのベッド

と車椅子間の移乗介助の実際を図で示した．この

アームレスト，フットレストの着脱・外開きと後

方支柱の折り畳みの3点とトランスファーボード

の使用により，ベッドに横付けした車椅子から前

後2人による移乗介助の労力はより軽減した．

2．福山ら（筑後）は「筋ジストロフィー患者さ

んの旅行用排便台の作成」を発表した．外出，外

泊時の排便の難儀は社会参加を希望している患者

さん方にとって大きな障害となっている．発表者

らは先天性非進行性ミオパチー24歳男性を対象に

しての排便台を考案した．近郊主要宿泊施設のロ

ビーのトイレのスペースを測定し，その範囲内で

なんとか使用可能な縦70cm，横84cm，高さ43cmの

木製の排便台となった．脚の補強や座り心地を良

くするためのカーペット，滑りどめ，取手といっ

た工夫を重ね，携帯に便利なように折り畳み式と

し専用の袋にキャスターをつけた．最近のもので

はさらに改良を加え4．4kgの軽量化に成功した．

高さを調節可能なものとし，台のカーペットを浴

用マットに代えた．これらの成果は予想以上に大

きく，生活すべての面で意欲的となり，現在は訓

練校受験のため名古屋，大阪，福岡ととびまわっ

ている．

3．原田ら（原）は「手動車椅子上での変形予防

の工夫」を発表した．今回は軟性コルセット（改

良型）の着用と靴の着用についてその経過を報告

した．軟性コルセットについて（∋装着状態，2例

1～2年の装着期間で腰椎後考，頭頚部後屈位が

軽減された．②cobb角，％VCともに改善が見

られた．③5m間車椅子駆動所要時間は装着時の

方が短かった．靴の着用については足部外反変形

についての観察結果は明らかに靴装着群の変形が

軽度に止まっていた．これは靴をはくことで後足

部内反の動きを抑制できたものと考えられた．

4．中川ら（川棚）は「PMD患者さんへの座位

保持装置（ピンドット・シーテイング・システム）

の試み」を発表した．ADLに支障ない快適な座

位を保持し，看護面に支障なく，脊柱変形の増悪

予防を目的にトータルコンタクト座位保持装置の

一つである「PIN－DOT社のシーテイング・システ

ム　コントロールU」を車椅子に取り付けて使用

した．ADLテスト，％肺活量，側等度（脊柱変

形の矯正効果），10m駆動時間（車椅子駆動能力）

では3例ともにほとんど変化はなかった．患者さ

んの主観的自己評価結果は少し良いが多数をしめ

た．

5．広瀬ら（新潟，東京都補装具研究所）は「多

様入力コントローラーの開発」を発表した．本シ

ステムの開発目的はジョイスティックの操作が困

難な使用者が使える電動車椅子を製作すること

で，電動車椅子の走行方向を8通りに制御するコ

ントローラー・ユニットと使用者の残存機能から

採れる単発動作の数（最低1から最大8個以上）

に応じて色々なスイッチの配列による入力ユニット

のモジュールを組合わせて用いる．入力ユニットは

スイッチのほかに，障害物検知センサーの接続が可

能であり，それによって障害物を回避したり停止を

するような準自動的な走行もできる．またオブシ
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ヨンとしてスキャン選択装置を開発し，1～2個

の入力信号源しかとれないきわめて重度の障害を

もつ使用者でも電動車椅子の使用を可能とした．

試作1・2号機の使用評価結果をふまえて市販化

モデルの仕様を決定した．このコントロール・ユ

ニットは94年4月頃までには価格が決定され㈱今

仙技術研究所から発売される予定である．

6．近藤隆暮ら（新潟）は「多様入力コントロー

ラーの臨床試用一タッチセンサーによる3入力駆動

方式－」を発表した．前の演題で発表された「多様

入力コントローラー」を用い，微小筋力で作動す

るタッチセンサーで方向制御可能な電動車椅子を

実際に臨床試用しその結果を報告した．32歳の男

性，先天性ミオパチーで現在Stage：Ⅶ／8，AD

L：全介助，残存筋として顔面筋，前腕回内筋群，

母指対立筋，呼吸筋が残っている他は全て0～1．

この症例について詳細に検討され臨床上有用であ

ることが実証された．今後，坐位バランスの安定

化，入力センサーなどの工夫により，より多くの

重度な神経筋疾患患者さんに応用できるものと思
われた．

7．早田ら（徳島）は「筋ジストロフィー患者さ

んに適した木彫用具の開発および改良」を発表し

た．木工芸の場合，成形，研磨，塗りの工夫を経

て作品を作るが，筋力の弱い筋ジス患者さんにと

って，困難なのは成形である．そこで木工工具の

改良を行って来た．すでに実用化されているもの

6点を図を用いて紹介した．①発砲スチロール用

彫刻器，市販のカッターを用い，糸のこは制作し

た．触れるだけで切れるし材料も軽く都合がよい．

ボリュームで熱線の温度をコントロールしてい

る．②電動抹作の彫刻機，機構と寸法が図示され

ている．リモコン操作で彫刻用ビットを動かす．

③手動操作の電動彫刻機，手前のプーリーを操作

することで彫刻台を前後左右に動かす．電動にく

らべて小さいビットを使用するためより精度の高

い彫刻ができる．④フレキシブル電動彫刻機，ミニ

ドリル塑彫刻機，トールスプリングで吊るし，その

上のひもの長さで手にかかるウエイトをコントロ

ールすることで使用できるようになる．⑤彫刻刀，

市販の彫刻刀の刀だけを購入し患者さんそれぞれ

に合った柄を作り顎や胸を使っての彫刻の夷際が

図示されている．⑥電動歯ブラシ，電動歯ブラシ

のブラシを削り両面テープでペーパーやすりを張
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りつけたものを使っている．このペーパー部に各

種の形状のものを用意することで細部までの研磨

が可能となる．最後に上記の用具を用いて作られ

たステージ7～8の患者さん方の作品数点の例が

写真紹介されている．



「病態・その他」のまとめ

国立療養所筑後病院　　岩　下　　　宏

当分科会では，共同研究テーマ「筋ジス患者と

人的ネットワーク」関連3題，知能障害2題，そ

の他3題の計8題の発表があった．

1）筋ジス患者と人的ネットワーク

近年，筋ジス病棟では，人工呼吸器導入による

主として看護業務の複雑化，高度化などにより，

職員のみでは患者の多様化する要望に対応できな

いことが多くなりつつある．このことと同時に，

ボランティアの導入がより一層重要になりつつあ

る．このような背景により，ボランティア受け入

れの実態が長良病院・長谷川守らにより全国児童

指導員の協力で調査された．それによると，ボラ

ンティアはほとんどの施設で受け入れられている

こと，その意義として，①患者の対人関係・社会

性の広がり・伸び，②地域社会との交流・筋ジス

病棟のオープン化，③専門的技術の援助，の3点

があるとしている．

下志津病院からの発表では，ボランティア援助

による患者外出の問題点（外出確認用紙，ボラン

ティアの患者介護に関する知識・技術の習得な

ど）が検討された．

沖縄病院は，15～16歳中・高校生ボランティア

11名とDMD3名，他神経疾患5名，計8名の気

管切開患者の交流について，ボランティアは人工

呼吸器患者にそれ程違和感はない，交流が重なる

と手紙代筆，散歩など具体的なものを頼むように

なったと報告した．

前記したように，ボランティア問題は筋ジス病

棟でますます重要となりつつあり，本年度から共

同研究として取り組むことになったが，2年後に

は一つのマニュアルとしてまとめられることが望

ましいであろう．

2）知能障害

医王病院は，昨年度に続きDMDにおける知能

障害と身長との関連を本年度は283名について調

査した．その結果，DMD患児では，低IQ児お

よび低身長児の比率が高く，また，低IQと低身

長に有意の関連が認められ，ともに中枢神経障害

に基づくものと報告している．

DMD児における知能障害は筋ジス病棟でしば

しば問題となる臨床事項であるが，本研究は多数

例について低身長と関連づけて研究された点新し

さがあると考えられる．

松江病院は，先天性筋ジストロフィー29歳，女

性患者の精神年齢と言語性知能指数を経年的に調

査した結果，前者はわずかな確かな発達があるが，

後者はいわゆる「恒常性」の存在が確認され，そ

の指導に当っては情緒的安定を図ることが重要と

報告した．

3）その他

鈴鹿病院・高井は，血液型ABO，Rh式が同

一の一卵性双生DMD児4組の経過を検討し，生

存期吼上腸間膜動脈症候群の強さなどに兄弟間

で差があったと報告した．

高井は一卵性双生児DMDについて研究を続け

ており，今回臨床事項が兄弟間で同一ではないと

報告している点，興味深い．

精神・神経センター・花岡は，福山型先天性筋

ジストロフィー患者2例における大脳白質部分の

燐化合物代謝を磁気共鳴装置で測定し，本症にお

ける脳の病態，成熟度評価に有用と報告した．

西多賀病院は，下肢冷感を訴えるDMD他のP

MD患者皮膚血流をレーザードップラー血流計で

測定した．PMD患者では，健常者と明らかな差

がみられ，下肢交感神経系の異常を指摘している．
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入院療養・看護



NIPPVの導入にあたって
－しおり・ビデオ作成一

国立療養所再春荘病院

直　江　弘　昭

野　田　須恵子

斎　藤　千　秋

船　本　幸一郎

〔はじめに〕

近年，筋ジストロフィーにおける呼吸不全対策

として，CRに加え，NIPPVが導入されてき

ている．当病棟では，呼吸訓練を含め9名がNI

PPVを使用している．導入に際しては，個別に

十分な説明を行ったが，新しい機器に対する戸惑

い，不安の声が聞かれた．そこで，不安を最小限

に止め，NI PPV導入がスムーズに行くよう，

口頭による説明・指導に加え，より納得・理解し

やすいように，しおりとビデオを作成した．今回

は，主にしおりについて報告する．

〔方　法〕

1．NIPPV施行中の患者及びその家族との面

談による問題点の抽出

2．その問題点を解決するため，現在施行中の患

者への働きかけ

3．そこから導入期に与えておくべき情報を検討

〔結果及び考察〕

NIPPV導入に際して，患者・家族の持つ不

安・疑問が5つ挙がった．

写真1

子

ヨ

カ

子

モ

聡

モ

リ

幸

原
水
田
村

栃
有
本
松

1．新しい機器について

2．02使用に対する不安について

3．必要性・効果の有無について

4．呼吸方法について

5．外泊について

であった．このことを導入期の問題点としてとら

え，それぞれを解決するよう働きかけた．

1）新しい機器への疑問について

患者にとって，CRは病棟内で見慣れているが，

新しい機器への不安は大きい．今後，更にNI P

PVの使用頻度が高くなると考えられるため，C

Rと比較した利点を示すことにした．その利点と

は，体位変換が可能，排泄が自由にできるなどの，

日常生活への規制が少ないということであり，こ

のことは，QOL向上へもつながる．そこで，こ

のことに重点を置き示した．しかし，患者によっ

ては，CR適応の場合もあるので，CRを否定し

ているような印象を与えないよう注意しなければ

ならない．

2）02使用に対する不安について

中央配管使用の機器を，マスクにより使用して

いるということで『02』というイメージが強く，

02＝病状の進行と結び付け，必要以上の重症感

を抱きやすい（写真1）．実際に，家族より聞か

れた第一声はこのことであった．当病棟では，02

ではなく圧縮空気を使用している．このことは，

不必要な不安の軽減のためには，重要なことと考

え，しおり・ビデオに示した（表1）．

表1

目的
疾患の進行 に伴 う呼吸能力の低下 を，
器械 によって助 けます。

☆普段 は空気 を使用 してい ますが 、
主治医の指示に より、酸 素 を使 用

することもあります。
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3）必要性・効果の有無について

導入する目安には，息苦しさや目覚めの悪さな

どの自覚症状及び血液ガス値を基にしている．そ

こで，施行前後のSa02をパルスオキシメーター

により測定し，効果を患者に示したところ，『う

れしい』『頑張ろうと思った』などの反応があっ

た．このことから，訓練意欲を高めるためにはデ

ータが必要と考え，実施効果が一目でわかるよう，

血液ガス値を表にして示した（図1，2）．

4）呼吸方法について

施行開始時は，呼気・吸気のタイミングの取り

方に戸惑いが見られた．吸気のタイミングとして，

吸気表示ランプを目安とし，呼吸方法の細かな注

意点を指導することにより，理解力のやや乏しい

患者も呼吸方法を習得することができた（表2）．

呼吸方法の指導においては，しおり・ビデオだけ

でなく，個々の能力に応じてマンツーマンによる

指導が必要になってくる．

5）外泊について

当病棟では，KV－1＋1を使用しており，外

泊用コンプレッサーがないため外泊には使用でき

ない（写真2）．そのため，アコマ人工呼吸器使用

又は，必要によりCR使用にて外泊が可能である

ことを示した．

mmHg

0
　
0
　
0
　
0
　
0
　
0
　
0
　
0
　
0
　
0
　
0

0
　
9
　
8
　
7
　
6
　
5
　
4
　
3
　
2
　
1

開始前

mmHg

開始後4カ月 開始後1年

図1　呼吸訓練による効果

図2　夜間使用による効果

〔まとめ〕

パンフレットは，いつでも必要な時に見られる

という利点がある反面，指導者側の期待通りに注

意を集中して読むとは限らず，また，個々の患

者・家族によって理解力や受け取り方も異なると

いう欠点がある．ビデオによる指導は，患者との

コミュニケーションが取りやすく，個々の患者に

応じた細かい指導が可能となる．この2つを併用

することにより，不安を最小限に止め，よりスム

ーズに機器導入ができると考える・　　　、

今後，新しくNIPPVを始める患者及び家族

への指導のみでなく，配置変え職員へのオリエン

テーション，実習生への指導などにも有効に活用

していきたい．

表2

方法）
1：主治医に聞いて、呼吸回数や圧を決め
ます。順番制ですので、表を見て決め
られた時間を守ってください。
2：呼吸訓練は、幸イスに座ったままでも
ベッドに寝たままでもできます。

3：固定するための帽子をかぶり、鼻にマ
スクを付けます。空気がもれないよう
に調節します。

4：鼻マスクと器械からのホースを接続し
て、スイッチを入れます。

5：青いランプがついたときに空気が入っ
てきます。それに合わせてロを閉じ、
鼻で吸ってください。ランプが消えた
ら、口から吐き出します。これを繰り
返します。

写真2
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NIPPVの有用性とQOLを考える
一意識調査を通して－

国立療養所川棚病院
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〔はじめに〕

当院では1991年よりNIPPVを導入し，6名の

患者が使用している．そこで，NIPPVの有用性

について気管切開と比較して，患者のQOLにつ

いて考察した．

〔対　象〕

当院入院中のNIPPV使用の筋ジストロフィー

（DMD）患者6名と近い将来，NIPPVの適応が

考えられるDMD患者9名を対象とした．

〔方　法〕

1．NIPPV使用中の5名にパルスオキシメーター

を21時から6時まで装着し，Sa02の夜間モニタ

ーを行った．

2．NIPPV装着患者5名と装着を予定される9

名にインタビュー方式による意識調査を行った．

〔結　果〕

1．NIPPVを装着した6例中5例は生存中で最

短6カ月から最長2年3カ月に及ぶ何れも呼吸状

態の改善がみられ夜間のSa02が91％以上は装着

後に改善している．

NIPPVを装着した残りの1例は先天性DMD

でNIPPVを鼻腔エアウェイ挿入して行い，1年

間呼吸管理が出来て有効であった．しかし，消化

管出血の合併で急死した（表1）．

2．NIPPV使用患者の最長例はSaO291％以上

が使用前0％だったものが使用後1年10カ月では

表1　N＝⊃PV装着患者の経過

患　 者 使 用 期 間

夜間のS aO 2≧91％を
示す時間の割合

使 用 前 現　　 在

1 2 年 3 カ月 0 4 1

2 1 年 3 カ月 2 2 5 1

3 11カ月 9 9

4 1年 2 2 1 0 0

5 6 カ月 0 8 8

6 1年後死亡

87％となり，現在46％で維持している．

3．NIPPV装着患者5名の意識調査では全員

良かったと答えている．良いと思われた点は①慣

れてくると空気が入ってくるのが分かり良かった．

②夜間疲労感がなく眠れる様になった．③朝方，

胸がスーツとした．④夜間，体交回数が減少し，

離脱感が得られた，等で，不都合な点としては（手

口が渇きやすい．（∋夜，音が響く．③眉間部の痔

痛がある等が挙げられた．

次に「将来，気管切開を勧められたら？」につ

いては，60％が「切らない」と答え，残りの40％

は「したくないけれど，今は何も言えない」と答

えている．したくない理由として，「延命だけの

為にはしたくない」，「声を失う恐怖」，「重症感が

あり，見た目が悪い」などが挙げられた．

近い将来NIPPVの適応が考えられる患者の意

識調査では，89％が「装着に応じる」と答えている．

又，気管切開に対しては67％が拒否している．

〔考　察〕

当院でのNI P PV使用最長例は2年3カ月

で，他施設の報告による気管切開での生存期間，

最短日数11日，最長日数2，978日（8年2カ月

弱），平均年数2年10カ月に比べても決して短く

はない．NIPPV使用により自覚症状は消失し

ており，精神的にも疲労感が軽減し，夜間体交回

数が減少するなど，より安楽が得られている．

気管切開に対して全月の患者が，「声が出せな

い」，「重症感があり，見た目が悪い」と答え，N

IPPVではそれらの点を解消し，精神的負担を

軽減していると考えられる．

NIPPVの適応が考えられる患者の89％がN

IPPVを受け入れ，気管切開に対してはNIP

PV使用患者も未使用患者も拒否感が強いという

結果が得られている．また，昭和62年度の当院で

の家族アンケート調査からも71％の家族が拒否し

ており，これらの事からNIPPVの導入は気管

切開に比べ，患者及び家族の受け入れが容易であ
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ると言える．

〔まとめ〕

NIPPVは，（∋長期にわたる呼吸管理が出来て

有効．②気管切開に比べ，患者の不安が少なく，

導入しやすい．③切開創がなく，声が出せ，外見

が良く，患者にとって，より安楽である．

使用前

1年10カ月後

2年3カ月後

以上の3点から，NIPPVは有用で，より高い

QOLを得る事が出来ると結論した．

〔文　献〕

1）姜　進ら：DMDの呼吸不全治療一気管切開

施行例の長期成績－．平成4年度厚生省神経疾

患研究委託費筋ジストロフィーの療養と看護に

関する総合的研究研究成果報告書，1993，p509

時間（％）
50　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　100

SaO2（％）100～91－　90～86

図1夜間のS a02に及ぼすNIPPVの効果

NIPPV使用患者最長例の使用前，1年10カ月後，2年3カ月後の21時から6時迄の間における

SaO2＞91％の時間の割合の変化を示す．
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DMDにおける夜間NIPPVの適応について

国立療養所八雲病院

南　　　良

幸 辰
学

石　川　悠　加

住　谷　　　晋

〔はじめに〕

当院では，約10年前から，DMD等の呼吸不全

に対して，気管切開によるIPPV（Tracheostomy

IPPV：TIPPV）や体外式陰庄人工呼吸器（Emerson

chestrespirator：ECR）を行っている．現在，TIPP

V，ECR，NIPPVを長期に行っている入院患者

は38例である．

近年，神経筋疾患の慢性呼吸不全の治療l）に効

果的で，非侵襲的で，携帯型で，簡便なNIPPV

の適応が拡大している2・3）．NIPPVの適応4）と考

えられる例でも導入困難5）の場合もあるが，NIP

PVの開始時期は，これまでの他の呼吸管理法6・7）

の開始より早期でも良いといわれている8）．今回，

DMDに対する夜間NIPPVの開始時期について

検討した．

〔方　法〕

NIPPV使用14例を含む，各呼吸障害度のDM

D28例を対象とした．肺機能検査，昼間の動脈血

ガス分析，夜間カブノグラフオキシメーター

（Biochem社）による動脈血酸素飽和度（SaO2）及び

鼻カニューラを用いた終末呼気CO2（EtCO2）モニ

ター9），血賛心房性ナトリウム利尿ペプチド

（ANP）・ノルエビネフリン（PNE）測定を行った．

〔結　果〕

石原ら10）の昼間のPaC02を指標とした呼吸障害

度分類による病期の進行に伴い，夜間呼吸モニタ

ーによるSa02やEtC02も悪化する傾向があった（図

1）．sa02の最低値はバラつきが大きく，85％以

下の例が各病期に混在するのに対し，夜間EtC02の

平均値が60mmHg以上の例は，昼間のPaC02が

50mmHgを超える呼吸不全中期以降にみられた．

当院では，石原ら】l）の人工呼吸適応に従って，

昼間のPaC02が60mmHg以上の11例にNIPPVを開

始した（表1）．その中には，ECRによっても排

疾困難や昼間のPaC02が60mmHg以上になる3例と，

TIPPVから，気管切開を閉じてNIPPVに変え

た12・13）2例を含む．それに加え，Bachら14）に準

じ，昼間のPaC02は55mmHgで，夜間EtCO2平均値

が60mmHg以上になる1例でNIPPVを開始した15）．

さらに，昼間のPaCOZは55mmHgで，％VCが8％

で呼気が弱くEtC02がPaC02より低いため9），夜間

EtCO2平均値は58mmHgにしかならない1例では，

Sa02が90％以下になる時間が全睡眠時間の20％以

上という適応16）に従い，NIPPVを開始した．

NIPPV開始時の昼間のPaC02が55～61mmHgの

3例で，ANPは，NIPPV開始の1～5カ月前

まで正常であったが，NIPPV直前に上昇し，N

IPPV後まもなく正常化した（図2）．この間，心
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図1　DMDにおける塁間のPaC02と夜間の動脈
血酸素飽和度（SaO2）及び終末呼気CO2
（EtCO2）の関係
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表1　DMD14例におけるNIPPV開始直前の症状、％vC、

昼間の動脈血ガス分析値、夜間カブノグラフオキシメーター値

Pt．　VC
塁間の動脈血ガス

Pa02　PaCO2

夜間カブノグラフオキシメーター

Sa02　SaO2く閑の時間　　EtC02

平均　最低　全睡眠時間　平均　最高

（歳）（％）（mmHg）（mmHg）（％）（％）（％）（mmHg）（mmHg）

NI PPV前の
呼吸器使用

NIPPV後に
軽快した
夜間呼吸不全
による症状

23　16．74　　81．1　　55．1

30　17．94　　76．5　　62．4

3115．04　　85．9　　67．0

16　13．40　　74．5　　61．6

19　　8．50　　81．8　　55．4

20　12．03　　74．4　　59．3

24　　9．91　　76．7　　68．3

20　13．30　　81．4　　85．2

2017．00　‘52．2　　83．7

25　17．50　　56．8　　72．1

2111．32　　49．1　　78．3

24　10．00　　53．2　　69．0

26　10．20　　46．7　　71．0

20　29．60　　54．1　　55．8
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疲　労　感
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食欲不振

倦　怠　感

不眠、失見当識

便秘、頭痛

喀疾、集中力低下

便秘、腹部不快

85　　90　体外式陰圧　傾眠、易怒性

80　　85　体外式陰圧　疲労感、噂疲

体外式陰圧　噂　疲

気管切開陽圧

気管切開陽庄

気管内挿管陽圧　噂　疲

エコーで左室駆出率低下を認めなかった．また，

PNEもNIPPV直前に3例共に高値で，そのう

ち2例では，NIPPV後1カ月以内に半減した

（図2）．PNEが低下しない1例では，腹部膨満

が出現するためまだNIPPV条件設定が不十分

で，夜間SaC02が90％以下になる時間は消失した

が，夜間EtC02の平均値は60mmHgのままであった．

夜間NIPPV後，14例で，昼間のPaC02は5．9

～35．7（平均18．0）mmHg低下し，Pa02は，3．8～27．6

（平均16．9）mHg上昇した（表2）．夜間のSaO2平

均値は1～15（平均5．3）％上昇し，夜間のSaO2最低

値は，5～32（平均15．8）％上昇した．夜間Sa02が

90％以下になる時間の割合は，5～100（平均34）％

減少した．夜間EtC02の平均値は，1例で，睡眠

時の自発呼気が弱くEtC02がpac02より低かったこ

とに加え，腹部膨満が出現LNIPPV条件が不十

分であったため，EtC02としては2上昇していた

以外は，5～30（平均12）mmHg低下した．夜間Et－

C02の最高値は，0～25（平均13．2）mmHg低下した．
〔考　察〕

最近，慢性閉塞性肺疾患で，PaO2低下や肺高血

圧によりANP高値になることが報告された17）．D

MDでは，PaO250mmHg以下で肺高血圧になるとい

われている1日．DMDでは，昼間のPaC02が

50mmHg以上になると，夜間のPa02が40mmHg以下

になったり，mCOZは紛れ佃gを超えることがある14）．

、

＼

今回，NIPPV前には昼間だけでなく夜間呼吸不
全が悪化し：pao2低下や肺高血圧を招き，ANP

やノルエビネフリンが上昇したと考えられる．そ

して，NIPPVにより，夜間呼吸不全に伴うPaO2

低下や肺高血圧を防ぎ，ANPやノルエビネフリ

ンが低下したと考えられる．

最近，欧米では，昼間または夜間呼吸モニター

でPaCO245mmHg以上かPaO260mmHg以下になるか，

Sa02が90％以下になる時間の割合が20％以上で，

NIPPVを開始している16）．より早期のNIPPV

開始が，急性呼吸不全や，不整脈，心不全を予防

するかもしれない18・19）．一方，PaCO245mmHg未満

での早過ぎるNIPPV開始は，若いDMD患者を

憂うつにする却）．

夜間SaO2最低値85％以下でNIPPVを開始2））す

ると，当院では，昼間のPaCO245mmHg未満の9例

中5例にNIPPVを行うことになる．また，昼間

のPaCO245mmHg未満の8人を含むDMDlO人で，

夜間SaO2最低値の平均は86％であった19）．このよ

うに，夜間SaO2最低値85％以下でNIPPVを開始

すると，昼間のPaCO夏5mmHg未満のかなりの例に

NIPPVを行うことになると考えられた．

そこで，夜間SaO2最低値も，昼間のPaC02と相

関する19）ことから，当院では，これまでの昼間の

PaCO211）を人＝呼吸適応の主な指標としている．

現在のところ，NIPPV開始を考慮するのは，昼
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図2　NIPPV開始のl～5カ月前からNIPPV後までの血祭心房性ナトリウム利尿ペプチド（ANP），血祭

ノルエビネフリン（PNE），塁間の動脈血ガス分析値，夜間カブノグラフオキシメーター億の変化

表2　DMD14例におけるNIPPV開始前後の症状、％VC、昼間の動脈血
ガス分析値、夜間カブノグラフオキシメーター値の分布

昼間の動脈血ガス　夜間カブノグラフオキシメーター

Pt．VC PaO2　PaCO2　　SaO2　Sぬく閑の時間　　EtCO2

平均　最低　全睡眠時間　平均　最高
（歳）（％）（mmHg）（mmHg）（％）（％）（％）（mmHg）（mmHg）

夜間呼吸不全

による症状

16　8．と氾　　46J

N＝）PV前　i i i
31　29．∝）　85月

7．85　　71．1

NIPPV後　　　i i
封．10　　95．5

55．1　　00　　65

i i i

852　　95　　85

41月　　95　　87

i i i

53．5　　98　　97

5　　　　55　　　飴

i i i

l∝）　　　85　　！氾

0

　

′

■

・

1

　

5

43　　　∈氾

i i

60　　　75

疲労感、夜間不眠、
頭痛、日中傾朕、
食欲不振、易怒性、
腹部不快、集中力低下
便秘、噂疲

軽　快
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間のPaC02が60mHg以上に加えて，昼間のPaC02が

50mHg以上で，夜間EtCO2平均値が60mmHg以上
か，Sa02が90％以下になる時間の割合が20％以上

で，夜間呼吸不全症状を認める時期としている

（図3）．

今後も，個々の患者のNIPPV適応について，
慎重に検討を重ねたい．
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鼻プラグ（ADAM CIRCUITS）によるNIPPV

国立療養所八雲病院

南　　　良　二

末　部　奈美子

野　口　房　子

〔はじめに〕

当院では筋ジストロフィー患者の呼吸不全に対

して，2年前より鼻マスクによるNIPPVが導入

されている．現在，気管切開下IPPVやCRから

移行した患者も含め16名に施行されている．共通

の問題点として鼻根部の潰瘍・廠痕化，皮膚の発

赤・損傷，色素沈着などがあげられる．今臥　鼻

根部の潰瘍・癒痕化重度となった患者1名にアム

コ社製鼻プラグ（アダムサーキット，以下ACと略）

によるNIPPVl・2）を試みたので，その使用経験に

ついて報告する．
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のに変更したにも拘らず，鼻根部の潰瘍は療痕化

し治癒しなかった．ACはヘッドギア，シェル，ピ

ロー，サーキットチューブよりなる（図2）．装着手

順は（ヨヘッドギアを固定する（頭頂部・両側頭部の

3カ所にマジックテープがついており，調節可能）．

②ピローの方向を鼻孔に合わせ掬い上げるように

鼻腔に挿入する．③シェルについているストラッ

プを左右均等に引きヘッドギアに固定する（スト

ラップとヘッドギアの両側にマジックテープが着

いている）．（む本人の不快な部分を確認し調節す

る．⑤サーキットチューブを呼吸器の蛇管と接続

平成3年　　平成4年平成5年
9月　　　　1月　　1月　　　　　9月

体外式人工呼吸（CR） 鼻マスクによる
NIPPV

鼻プラグによる

NIPPV
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図1鼻プラグによるNIPPVを施行したDMD患者の臨床経過

図2　アダムサーキットの概要
：ヘッドギア（A），シェル（B），ピロー
（C），サーキットチューブ（D）よりなる．

〔対象と方法〕

DMD　25歳．IQ92．繊細で神経質な性格．

CRを15カ月装着の後，鼻マスクによる夜間NI

PPVを9カ月間施行された（図1）．種々の皮膚処

置や小ガーゼでの保護，マスクサイズを大きいも

し内圧を確認する（図3）．

〔結　果〕

昼間の練習期間を設けた後，本人がシス

テムに慣れてきた時期に夜間の使用へ移行

した．鼻マスクと比べて痛みと圧迫感もな

く楽，エアーリークが気にならないなどの

感想が聞かれた．利点として，①マスク跡

が残らない．②短時間で装着できる．③マ

スク圧迫の痛みのため夜間にマスク位置を

変える必要がない．④キャップを被らない

ので蒸れず癖がつかないなどがあげられた

図3　鼻プラグの装着手順（1～4）

1：ヘッドギアを固定する．

2：ピローの方向を鼻孔に合わせ掬い上げる

ように鼻腔に挿入する．

3：シェルについているストラップを左右均

等に引きヘッドギアに固定する．
4：サーキットチューブを呼吸器の蛇管と接

続し内圧を確認する．
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