




























































































































































































































































































































































































































































































































































































































































2∞9年 12PJ 

似Jとあわせてf干しも 気色切rmと窒，UをJiiIJl!iする 心筋症
のモニターと治療もfiう5l

ベルギーから.DMDにおいて 昼間のマウスピース

による NPPVと夜間の以マスクによる NPPVを使用す

ることで.安全に生命予後の改善と VCの12定を図るこ
とができると報{りされたω 夕方になると州政倣ガスIfn

@を認める山者には，マウスピースを1;1分で使いたいと

きにいつでも使えるように口元にセァ卜 Lておく

λイスでは rDMDの他政関述 QOL(I-Ieallh-related 

QOL: 111いすと NPPVをf市川する こ

とにより保たれる 7) 阪療従・J>者は，しばしばDMDの

他版関連QOLを低〈 見fi'iもり がちであるが，人工呼吸

やその他の延命治械の決定において，“DMDは 適切

な治療選択により。 74いHQOLを保ちi叫る"という認

織を持つべきである」とされる

2.神経筋疾患の呼吸リハビリテーション

神経筋疾!.I;I，の呼吸リハビリテ-:/ヨンと は r窒息や

宝:tr;:切|井jを回避して.QOLを維持しやすい NPPVを有
効に使用できるように.lIiliと胸郭の可動 tと1'11力を維持

L 仰の病的状態を予防するJ ことである ω.これを可

能にするスタンダード医療が欧米でllfJl!されている 9)ー

適切な治療により.DMDでは気管切聞を回避できると

いう提唱もされた川ー

早期からの呼吸リハビリテーションとして，深呼吸の

代わりに舌咽頭呼吸や救急蘇生ノ〈ッグをJlJいて息溜めを

Lて最大強制吸気此 (maximuminsuIflation capacity 

M1C)を得る "

澗めに要する喉咽頭機能を維持する

呼吸疲労を吊小限にして有効に換気できるように坐位

安勢を調態L，';.恒必1)111いすと NPPVを使用してのフロ

アホッケーなどのスポーツにより，上11止やf*幹の自力巡
1)})を促す また.ハ ロウィ ァク 水泳法 (http://帆円V

yakumoyougo.hokkaido-c.ed.jp/)で浮))と水の抵抗と

呼吸が良好に維持できることで 遊び.学校での教育.

コミ ュニティ ーでの活動. f:l: 'JJの選択も12全で安心に行
えることがJUI1占される (図1).

本邦でも これに必づき， 2008年に厚生労働省筋ジ

ストロ 7ィー研究班による rDMDのU'f-[以 リハビリテー

シヨンJが刊行された川

3.麻酔や鎮静におけるコンセンサス ・ステー トメン ト

呼吸不全は徐々にi並行する場合もあるが句感染や手術

をきっかけに急位呼吸不全をきたすこともある それを
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ー デー宅周 ‘6" II...._.、，， 
4・...
ー目.・ :.-

図 1 元英国マンチェスター大学教慢の院内鴎演会 (東大先端

科学技術研究所教慢が通訳)にI 睡眠時および終日

NPPV 患者が電動車いすで自由幸加当院患者作業療
法士様縫の北海道八雲養施学校教師と 神経筋疾患の

若者に対するパソコンの入力装置の共同開発

するために気管切聞をするかどうかの選択をしなければ

ならないこともある

2007年，アメリ カ胸部医師学会(AmericanCollege 

of Chest Physicans : ACCめから「麻酔や鋲静における

DMD 呼吸ケアのコンセンサλステ トメン トJ が示さ

れた 121‘DMD倍、者に対する鋭的または麻酔にl刻i!Jjする

リスクには，吸入麻酔SJ;iiや特定の筋弛緩楽に対する致死

的反応.上気迫閉m.低換気，由lt気庫li，う つIUl位心不全.
不l¥'!脈.呼吸不全， 人工呼吸昔日からの離脱困難などがあ

る

呼吸機能

検査として，努力1M;;活J.llUorced vi凶 capacily= FVC) ， 

I咳の応大流量(coughpeak flow = CPF) ， l'i主紫飽和皮

(SpO，) il!lf:fi::を行う 必!lriに応じて炭酸ガス分圧をモニ

ターする.炭酸ガス分日:は.

分口 (PeICO，)でもよい 相1[*:主俄11ft!虫、は，Sp021!CFIこ

)"1Lて 111に酸素投与のみを行う と， CO，ナノレコーシス

の危険がきわめて向い.CO2モニタ や換気判IiDJ)なしに，
問責点投与のみを行うことは，避けるべきである.低限紫

Ifn!IIが低j換気.11眠気仙Ii 気迫分泌物のいずれから生じて

いるか判断し.治療下る.

FVCが予訓!ffluの50%未満であると呼吸器系合併症の

発症リスクが附加し，特に FVCが予測liliの30%未満で

あると日リスクであるため.NPPVをi柑jIIjにトレーニン

グしておく 12歳以上では，CPFく270L/minの忠者

には。術Il甘に徒手または甘iJ械による咳介U))(特に Me.
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chanica1 In-exsufflation : MI-E)をトレーニングしてお
く13). MI-Eを気管内持管チュープや気管切開チュープ

に接続して排疾し，抜管を促進することも推奨されてい

る.

長期にわたる呼吸ケア体制づくり

1.長期フォローの問題点

欧米においても，小児神経筋疾患の主な死因である呼

吸器系の合併症をマネジメントする小児呼吸器科医は，

これまでほとんど予想できなかった医学的・社会的・倫

理的問題に直面している 14).まれで未知の医学的合併

症や，経験したことがない運動機能低下の進行など疾患

の重症度に悩まされ， QOLの低下が長期化する可能性

がある.加齢に伴い，家族はケアの負担の増大に対処す

ることになる.進行に応じたケアに関しては，健康保険

では十分なカバーがされないことがあり，経済的にも感

情的にも問題が生じることになる.NPPV使用患者の介
護者に対するサポートのあり方について，さらなる研究

が求められる.また， ICUなどクリテイカルケアの資源

を利用するのに適格であるという社会の受け入れにも，

理解を得なければならない.また，延命した患者の医療

の提供者が小児科から内科に移行する際の支援も要す

る.

2.専門マネジメントセンターの重要性

ただし，このような選択を十分にできるためには，非

侵襲的な呼吸ケアのテクニックと神経筋疾患の専門的マ

ネジメントの両方をできるセンターの開発が重要であ

る4)

医師と多職種は，現在選択できるあらゆる呼吸ケアの

効果とデメリット，リスクを本人・家族に説明し，家族

や周囲のケア状況，将来展望を総合的に考慮しながら，

慎重に適応を決定する.近未来をふまえての情報提供を

少しずつでもして，特にNPPVや気管切聞について，
どこまでの治療を望むかを事前に考えておいてもらうこ

とが望ましい.

呼吸ケアの選択肢の保障

1. NPPV活用に際する家族とのかかわり

家族の心理をうかがいながら，主治医や看護師が情報

提供を少しずつでもしていく.どこまでの治療を望むか

をよく事前に考えておいてもらうことも，酷なようでも

いざというときには役立つと考えられる.気道確保が不

安定で，近くの病院で気管内挿管を迅速に行うことが困

難な場合は， NPPVではなく気管切闘でしか生命が守れ

日本呼吸ケア・リハビリテーション学会誌 第19巻第3号

ないと判断する.また，両親と地域のケア体制や理解度

を鑑みて，現状ではNPPVではなく気管切闘を適応と
することもある.しかし，条件が整えば， NPPVで生命
と生活をよりよく維持することもできるかもしれない.

実際は， NPPVを含めた非侵襲的呼吸ケアの普及度や熟
練度を上げながら，欧米先進地域で選択可能な方法で

QOLを維持できるように努める.

小児神経筋疾患児での気管切開は，閉鎖できることも

あるが，むしろ在宅人工呼吸を長期に行うことを想定し

て，本人と家族，介護者らでよく考える必要がある.将

来，家族の健康状態や加齢などの事情により短期や長期

に在宅不可能になった場合の継続療養をどこでするか，

も考慮しておく.気管切開にしてもNPPVにしても，
人工呼吸器を使用するような神経筋疾患児にとって，レ

スパイトや緊急入院システムや専門訪問看護システムな

どの充実がなければ，長期の在宅人工呼吸が家族にとっ

て満足度より負担や苦痛が優ってしまうかもしれない.

誰かが必ず神経筋疾患児と家族全体を観察，評価，サポー

トし，生活や家族関係が破綻しないようにしていく.

2.長期人工呼吸の情報提供

カナダの神経筋疾患専門クリニックの医師45人に，

長期人工呼吸の情報提供の仕方について，アンケートを

行ったところ，常に公平にすべてのオプションを提示=

57.1%，状況により変更::38.1%，常に奨める =4.8%，

常に奨めない=0%であった 15).奨めない理由は， QOL 

低下，経済的に困窮，在宅療養環境が不適切，などであっ

た.患者に対して，早期から，呼吸(長期人工呼吸を含

めて)のハンズオン教育を行うべきと示唆している.

3.コスト効果への言友

個人で保険に加入している 30歳以下 (0--29歳)の

小児と青年の筋ジストロフィー患者572人の2004年の

年間医療費は，平均$1万8930(約180万円)であっ

たω.年齢別の最低医療費は， 5 --9歳の聞の $1万

3464 (約130万円)，最高医療費は， 15 --19歳の聞の$3

万2541(約320万円)であった.この医療費は，主に，

呼吸器感染か心合併症の治療に要したものであった.筋

ジストロフィーの青少年は，筋ジストロフィーでない青

少年の 10--20倍(平均13倍)の医療費を要した.加

齢に伴い，適切で効果的な治療選択を見きわめる必要が

ある.また，そのコスト効果をどのように考えるかは，

今後の研究に委ねられる.

おわりに

今後，本邦でも，最適な呼吸ケアを活用した暮らしの

-34ー
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選択肢を豊かに実現するために.NPPVと非侵襲的気道

クリアランスを含めた在宅呼吸ケアシステムづくりが，

重要である.米国の RT(respiratory therapist. 呼吸療

法土)に相当するような専門職(三学会認定の呼吸療法

認定土など)の知識と技術を活用できる多職種チーム

と，地域の人々が協働し，患者家族を支援していくこと

が望まれる.呼吸のマネジメントが保障される環境のも

とで，子育て，教育，就労が充実し，自律 (autonomy)

が高まることが期待される.

Treatment options and decision-making in long-term respiratory 

management of chi1dren and young adults wi出 neuromusculardis-

ease 

Yuka Ishikawa 1)， Toshihiko Miura 2)， Nobuko Yamashita 3)， 

Shintaro Takeuchi 3) 

1) Department of Pediatrics， 2) Division of Physical Medicine， 

3) Division of Nursing， National Hospital Organization National 

Yakumo Hospita1 
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101 本1I'f'.，眠ケア リハビリテーションプー会ii主 節目巷第 lサ

神経筋疾患の気道ク リアランス評価と対応

凶立病院機材J八Zi病院小児科 11，己l恕学療法室 2)

石川 悠加 j) 三1m 利彦 2)

l要旨] 神経筋疾jgの手|ー以倒的防土H曲気療法 (noninvasivcpositive presSlIre ventilalion : NPPV) 
におけるコツは， 終日までの NPPV の生活~V~l盤面白と 気迫ク リアラ ンス維持の工夫である 咳

の応大話iill (cough peak sow : CPF)を測定 L.j，t手や部械によ る咳介助を行う また，終日
NPPVに向けて， t:，¥プラグや7ウλピースなどのインタ-7エイスの変!l!や1li!fUJ'j(イス上への税

引f型人工呼吸R~のf苦載も行う 務とし穴は 喉咽ぽi機能附tlfの進行に伴い， 気迫町'uf~~が困難にな

ると，誤即時や呼吸探感捺の際に担|淡困雛や室印、を起こす危険がある.終日 NPPV!.!!.者の移動l侍

や活動のJ広大に応じた気迫クリアランス維持や人工呼吸制使用のための人的物的明日境整備が課題

て'ある

J{cy wo..ds : ~j'続筋疾!l\--NPPV一一気迫クリアランス一一咳介助一一呼吸リハビリテーション

はじめに 気道クリアランスの評価

NPPVは神経筋疾!.1.¥の生命予後と QOLを改善し，す 進行性疾患や加11市に伴い.NPPVによる侠気を維持す

でに 20年以上の突紛があるけ Duchenne 型筋ジスト るためには，気巡クリアランスを保つ必要がある.54L巡

回 7ィー (DMD)のような緩徐i並行刊の狭山では，ほ クリア ランスの抑制liとして，ピークアローメ ターを

ぽノ ーマノレな司王命を想定寸ることもできるようになって 使って伎の最大流鼠(coughpeak日ow:CPF)を測定

きたり また.小児期発症の神経筋扶忠の呼吸不全の治 する (j到1)'-S). 12歳以上では，自力の CPFが270LI 

療において。NPPVにより， t.ijjの続減，入院の減少，
QOL を低下せずに治療'i~の削減がて・き る ，)

American ~lòoracic Socie旬 (ATS)による DMDの呼

吸ケアのコ ンセンサス ・ステートメントは。イ山の神経筋

疾!.H(ncUrOl1lllScu!ar disease)にも比、川可能である 31

呼吸ケアの主な流れは句①気道クリアランス.②呼吸筋

トレーニ ング ③IIffi限H寺の NPPV.④終LINPPV.⑤ 

TPPVとなっている 31

このように.QOLを維持 しやすい NPPVを続けるた

めに，適切な呼吸リハビリテーションを行うことが勧め

られる ."

第 17回n本(1;]11世ケア リハビリテーンヨン学会学術集会
(2007年 11) l. ~!J;O 
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図1 ピヲフロメ タ を使って咳の最大流量 (CPF)

を測定



2∞9年 6Jl

図2 器織による暖介助 (MI-E)と呼気時の徒手による咳介
助の併用

mm 以下になると，咳介助の手段を習得Lなければ.風

邪による排鋭困難や誤嚇による気管内興物の排出困難の

危険が向いり.また， DMDや脊縦性筋55紛liE(Spinal 
muscular atrophy : SMA) において，VCく1.11とCPF

く160L/minは， i1H置の呼吸感染の既往の有無を分ける

特異的で向感度の胤値であった 6) VCとCPFを測定す

ることで，ITi症の呼吸総感染のリスクが高い!1t者を見駆

めることが可能である6l

気道ク リアランス維持の方法

気道クリアランス維持の手段とLては， ①従手による

呼気l時の咳介助(胸腹部圧迫などに②吸気l時の咳介助

(救急車草生打]パァグか舌咽頭呼吸による忠溜めか， NPPV 

使用者では，吸気を利用などに③吸気と呼気の咳介助

組み合わせ，④器械による咳介助 (Mechanicalln-Ex-

sufflation・MI-E)を行う心.機械は，カ77シーン@

やカファシスト ~ (Respironics社，米国)を使用するり

徒手介助による CPFが 160L/min以下になると， MI-E 

の適応を考慮する心。MI-Eと呼気時の徒手による咳介

助を併用することも有効である(図2)." 従手や器械

による咳介助によっても気迫クリアランスを維持できな

ければ， NPPVによる換気は困雛で，気管内抑管や気管
切開の適応を考慮する.)

神経筋疾患では， CPFを定期的にモニターL.風邪
や誤礁に伴う無気附1や室LlJを予防するため後介助がタ

イムリーに行える人的物的JJ;1境を携える

終日 NPPV

NPPVは，睡眠呼吸障害の症状が出現したときに開始

するのが益出来的て・ある

11 

図3 電動車いす上でのNPPV

呼吸機能障害の進行に伴い， :iU'illll寺にも NPPVを使

HJずる DMDにおいて，昼間の7 ウスピ スを用いた

NPPVと夜間のt:;¥7スクによる NPPVを{吏周すること

で，安全に生命予後の改善と VCの安定をはかる ことが

できる η 夕方になると高炭酸ガスIfnt主を認める!1¥者に

は.マウスピースによる NPPVを自分で使いたいとき

にいつでも使えるように口元にセット Lておくことが勧

められる η.

話せて食べられる程度の喉咽頭機能と肺や胸郭の可動

性が維持されていれば， NPPVを活用し，電動車いすや
支J2l技術を適切に選択し， QOLを保つことができる 7，8)

屯動や手動のI!Iいすに人工呼吸器;を指紋L，移動しなが
らのNPPVを行う(区J3) また，マウスピースやぬプ

ラグでのNPPV使用しながら，食事をすることができ

る ωー入浴は.呼気孔のないマウスピースや!i~7 A ク，

/i，¥プラグ，ロム1マスクと救急車草生用バッグを使った換気

抗IiD)Jや道具を使わない舌咽頭呼吸をしながら，行う 9)

心筋症による心不全に対して， ACEIとPプロッカー
に加えて， NlVを使用することで延命がはかられている

かもしれない 1) NPPVの継続において，唾液の誤喰，

インターフェイスの調整困難，やせの進行が問題とな

るへ
嵐都による急性呼吸不全増悪予防

IIili活i立やl!i¥の力が低下した忠者と家族は，気遣感染や

呼吸困難感や疲労l時に備えて.SpO，を 94%以上に保つ

手段を習得しておく“ 手段としては，体位交換や体位

ドレナージと徒手や総械による咳介助仁終日までの

NPPVなどが行われる心ー

風邪をひいたら.必要に応じて医師の診察を受ける.

37ー
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外来受診や訪問診療が困難なことが多いため，普段から

対処方法を本人家族に指導し，受診が必要になるまで自

宅療養を続けることもある.しかし， NPPVと咳介助に
よっても Sp02を94%以上に保てなくなったり，熱が続

いたり，気道分泌物が増加したり，飲食が不十分になっ

たら，医師の診察を受ける 4).医師は，抗生剤と去綴剤

の内服，栄養・水分補給など必要な治療を行う.咳止め

は使用しない.また，テオフィリンなど気管支拡張薬も

頻脈や幅吐など副作用が目立ち，効果が少なし使用し

ない.抗ヒスタミン作用のある内服薬は，気道が乾いて，

眠気により咳が弱くなるので，使用を控える.鼻閉のた

め， NPPV使用に支障がある場合は，ステロイドや抗ア
レルギー剤の点鼻が勧められる.

栄養では，筋量が低下し，カリウムや鉄の貯蔵が少な

いため，補充を積極的に行う 4) 筋量が少ないため，炭

水化物はエネルギーとして利用されにくく，代謝産物と

しての CO2発生が多くなる.脂肪(特に植物性)，蛋白

がエネルギーとして利用されやすい.栄養補給や安静が

追いつかないうちに咳介助を頻回に行うと，サーファク

タントが欠乏して酸素化障害や無気肺が悪化することが

あるので，医療チームで排波状況の確認をする.

風邪をひいても， NPPVや咳介助など非侵襲的呼吸ケ
ア(酸素付加したNPPVも含めて)で対応できる場合と，
排疲障害や肺合併症のため気管内挿管を要する場合があ

る.

気管内掃管の抜管

気管内挿管の抜管を促進するために，抜管前に呼吸理

学療法と気管内挿管チュープを介してのMI-Eを行う 4)• 

酸素付加しない換気補助でSp02が95%以上を保てるよ

うになったら，抜管を試みる 4).気管内挿管抜管直後は，

一時的に，喉咽頭機能や声帯の動きや気道の繊毛運動な

どが低下している.12歳以上では， CPFが160L/min
以上か確認する 4).自力の咳では， CPFが160L/mIn
以上にならなければ，徒手による咳介助を行う 4).徒手

のCPFが160L/min以上に回復するまでは，器械によ
る咳介助を要することもある 4) Sp02を正常化するよ

うに，終日までのNPPVを十分な換気量と圧の条件で
行う 4).数日内に， CPFが160L/min以上になる咳介
助の手段を獲得して，気管内挿管の再持管を予防する 4)

その後，抜管できてNPPVに戻ったり， NPPVも不要に
なる場合もあるが，気管内掃管の抜管困難に陥り，イン

フォームドコンセントにより気管切開人工呼吸 (TPPV)
を考慮することがある 4)• 

日本呼吸ケア・リハビリテーション学会誌 第19巻第l号

心肺不全以外の合併症

クリープランドの小児筋ジストロフィー協会によるク

リニックで延命がはかられている 19人のDMDにおけ
る心肺不全以外の合併症は，低栄養/犠下障害，腎結石，

糖尿病，深部静脈血栓，胆石，炎症性腸疾患などであっ

た10).心肺不全の合併症のマネジメントの進歩により，

小児神経筋疾患の患者の多くは延命することができるよ

うになり，これまでほとんど予想できなかった医学的・

社会的・倫理的問題に直面している 10) たとえば，ま

れで未知の医学的合併症や，経験したことがない疾患の

重症度に悩まされ， QOLの低下が長期化する可能性が

ある 10) クリテイカルケアの資源を利用するのに適格

であるという社会の受け入れと，延命した患者の医療の

提供者が小児科から内科に移行することが，実用面や倫

理面の問題を複雑にしている ω.また，加齢に伴い，

家族はケアの負担の増大に対処しなければならない 10)• 

在宅NPPVをとりまく医療環境

ポストン近郊の急性期病院のNPPV活用率は，全体
の人工呼吸管理の20%であった11).病院により， NPPV 
活用率が“0%"から“>50%"の差があった11).欧米

でも NPPV普及率の差が縮まらないなか，本邦で，在

宅NPPV患者が，急変時や上気道炎時に，近医外来や
ICUで，窒息や気管切闘を避けられるかが，課題となる.

近医や地域基幹病院スタッフの気道クリアランスを合め

た非侵襲的呼吸ケアの活用が求められる.気道確保困難

に陥ったときの気管内挿管と， NPPVや徒手や器械によ
る咳介助を用いた抜管のテクニックの習熟が望まれる.

また，急変時や長期NPPVケアに際して，必要に応じ
た専門病院へのコンサルトやトランスファーなど連携が

重要である.

NPPV継続のための課題

rDMDでは，気管切開を回避して，長期にNPPVが
可能である」という見解については， 2007年の国際的
学術誌においても議論が続いている 12) その実現に向

けて，患者家族による原疾患診断後早期からの適切な治

療選択と，気道クリアランスと NPPVなどの専門的な
非侵襲的呼吸ケア・リハビリテーションの環境整備，神

経筋疾患の進行に伴う合併症や身体機能低下によっても

QOLを維持できる医療・教育・福祉の支援が求められ

る.
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⑨呼吸管理の工夫⑨

非侵襲的陽圧換気療法患者の安全と

安心につながるケア環境づくりを目指して

武藤恵子1)・三浦美智子I)・竹田里美1)・加藤 渉1)・山下信子I)・石川悠加 2)

キーワード:NPPV、筋ジストロフィー、慢性呼吸不全

要旨

目 的:非侵襲的陽圧換気療法(以下NPPV)を終日使用しているデュシェンヌ型筋ジストロフィー (Duchenne

muscular dystrophy : DMD)患者は、人工呼吸器を電動車いすに搭載して自在に移動できる。そこでトラブル時に

対応できる安全なケア環境づくりに取り組んだ。

対象と方法:終日 NPPVで電動車いすに乗車する DMD患者 12名に対する緊急手動換気補助の際に、救急蘇生バッ

グ専用のフェイスマスクと NPPVに用いる呼気孔のないインターフェイスのどちらが好ましいか比較検討する。さ

らに、電動車いすに救急蘇生バッグとトラブル対応カードを携帯し、補助換気方法の工夫をする。

結 果:11名の患者が、手動換気補助時に呼気孔のないインターフェイスを救急蘇生バッグに接続して使用する

ことを選択したo蘇生バッグとトラブルカードの携帯ならびに病院職員、家族などのトレーニングにより、 トラブ

ル時に、近くにいる人に手動換気補助を依頼する体制を作った。

結 論:終日 NPPV使用のDMD患者が電動車いすで移動する場合、いつでもどこでも人工呼吸器のトラブルに対

応できる必要がある。電動車いすに蘇生バッグとトラブルカードを携帯し、かつトレーニングを受けた周囲の人が

手動換気を行うことにより、安全な環境整備につながる可能性がある。

はじめに

小児期発症の神経筋疾患であるデユシェンヌ型筋ジ

ストロフィーの慢性呼吸不全に対して、非侵襲的陽圧

換気療法 (noninvasivepositive pressure ventilation: 

NPPV)が適応される 1・2)。離脱時間がほとんどなく、

ほほ終日 NPPVを要することを「終日 NPPvJと呼

ぶが3)、この終日 NPPV使用の患者でも、バッテリー

内蔵の人工呼吸器に外部バッテリーも接続し、電動車

いすに人工呼吸器を搭載して自由に移動ができる九

しかし、人工呼吸器には故障やバッテリー残量不足な

どの危険性がある。当院の電動車いすに搭載している

人工呼吸器の機種とバッテリーの内部と外部の持続時

1>独立行政法入国立病院機構八雲病院看護課

2)同小児科

90 (218) 

聞は、 1)PLV・100:内部 1時間・外部8時間、 2) レ

ジエンドエア:内部6時間・外部6時間、 3)LTV・950: 

内部30分・外部3時間の3種類である。バッテリー

持続時間は気道内圧や呼吸回数などの呼吸器条件で消

費量が異なってくるo

当院の筋ジストロフィー病棟 120床中、終日 NPPV

を活用している患者は62名であり、そのうち 36名が、

毎日、病棟外の養護学校、理学・作業療法室、売庖、

療育指導室、他の病棟に自走移動している。著者らの

担当する筋ジストロフィー病棟の一つにおいて、 40

名中、 23名が睡眠時から終日までの NPPVを使用し

ており、終日 NPPVは14名である。そのなかで、人

工呼吸器の内部バッテリーから外部バッテリーへの移

行に不具合があり、“バッテリー残量不足"の警報が
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表示されたり、蛇管とマウスピースの接続外れ、人工

呼吸器から気迫内圧チュープが外れるなど3例のトラ

ブルがあった。いずれも人工呼吸器の笹報音がl鳴り、

思者は病株の付近にいたため、自ら速やかに帰棟し大

事には至らなかった。

2007年 10月より、特に安全管理が必要な 4名に人

工呼吸器の故障時のパックアップとして、救急蘇生

バッグを 111動111いすにt~~~ij した。 しかし、忠者からパッ

グを積んでいるだけでは.官味がない、いざという時に

誰がパ γグを1111してくれるのかなど不安を訴える状況

があった。

石川|らは 3) rNPPV を安全 ・ 確実に~施するのに加

え、思者ーさんの快適性や生活の支援が、忠者さん自身

の協力を得られるかどうか、 NPPVがうまくいくかど

うかの鍵を滋っている」また rNPPVを効来的に縦続

するのに最適な環境を作り出せるかどうかは看護側に

かかっているjと述べている。

そこで、病棟外で人工呼吸協や蛇包'にI:.IJ泌が発生し

たl時に、換気を維持する対応を確立することが安全信

草IIとして重要であると考えた。毎日iU動車いすに人工

呼吸慌を俗載して、病棟外で活動している終日 NPPV

使用ι位、者 12名に、病棟外でもパックアップとして手

動換気補助が保証される 「安全と安心につながるケア

環境づくりJに取り組んだので報告する。

安全管理の工夫とその実践

1.人工呼吸器パフクアップのための救急車車生バッグ

の搭載

NPPV 導入忠者は、判:~1U:や災害の備え、外出、外泊、

初疲などの生活の必姿世iから個別に自分の救急蘇生

バッグを枕元に備える態勢を整えている。そこで、自

走移動の際は 12名の忠者のntffiblliいすに人工呼吸器

と共に自分の救急百年生バッグも搭載した。

i人に 1つの救急蘇生バッグを氾動車いすに搭載し

たことで、いつでもどこでも手動換気補助でのパック

アップ体制ができる状態になった。これは安全包理IIの

一つの方法である。しかし、朋凶の人々が放忽蕊生バッ

グを搭縦していることを把慌し、;t}tUI寺には看護附以

外でも患者に適切に使用できなければ終戦した意義が

ないと考える。

-42 
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2. NPPV用イン宮ーフェイスを用いた救急軍事生パッ

クによる換気

電動]11いす上での手動換気補助は、安全 ・安楽に、

かつ速やかに笑施されなければならない。そこでlliい

す乗車中、救急、藤生バッグ専用のフェイスマスクと、装

着している NPPVの呼気孔の無いイ ンターフェイスと

では、どちらが安楽で効果的か、実際に倒別に実施し

て忠者に選択してもらった(図 1)。呼気孔をふさいだ

鼻プラグ (ネーザルエアー@、InnomedTechnologies、

米国)使JHの1名は、インターフェイスでは十分な換

気量が符られず7ェイ Zマスクでの換気を選択した。

また、 l名は電動車いすのヘッドレストが柔らかく不

安定で、フェイスマスクでは顔に密泊iが困難なため効

果的でないことがわかった。

12名中 11名が、活動車いす上で装着しているイン

ターフェイユ部の蛇管をはずし、救急蘇生バッグを接

続して換気補助を行うと、すでに忠者にインターフェ

イスが悶定されているため迅速に安定して換気するこ

とができた。

人工呼吸器のパックアップとしては救急蘇生パッグ

に付属のフ ェイスマスクでの手動換気が一般的であ

る。しかし今回は、 臨床11守のインターフェイスに救急、

蘇生バッグを接続して換気した方がより効果的であっ

た。NPPVJHインターフェイス使用の利点としては以

図1 救急車車生パ γずによるインヲーフェイスを用いた手

動換気補助の実際

屯動車いす上で1!l!JHしているNPPV用呼気孔無Lインターフェ
イスは、走行の妨げにならない、視界をじのましない、眼鏡町

使JIIが可能などの視点から忠者と共に選定している。手動換気制

i山時に、インターフェイスに紅接救急蘇生パフグを接続する方法

とフェイスマスクではどちらが安楽で効耕的効¥実際に行って

みた上で出者が選択している。

(219) 91 
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下のことが考えられる。

(1)忠者の視野がいつもと変わらない。

(2)あらかじめベルトで忠者に悶定されており、フェ

イスマスクのように介助者の手でマスクを1mに官稲さ

せる必要がない。そのため首の角度にも影響がなく効

果的な換気ができる。

(3) .'L'，者は自力でHl動111いすの操作が可能であり、

車いすを手動に切り換えて後ろから判lす介助者がいな

くても病練へ戻ることができる。

(4)フェイスマスクで~:?と口の両方を波われるより、

会話ができ自ら必要なケアの指示を人に伝えることが

できる。

(5)介助者にとっても、すでに思者に閏定されてい

るインターフェイスを使111すると、両手で救急郵!E

バッグを加l圧することができるので、安定した人T.II干

吸が可能である。

3 トラブル発生時の携帯用カード作成と携行

緊急時に病柑l外の;11[もが対応できるように、必者個

別のl~/r~で救急都生パァグの使用法を示したトラブル

対応力一ドを作成し、 J'l:忽説生バッグと共にHtrr'}J!I1.い

すに H~行 L た (図 2) 。 カードには述給場所や人工呼

吸持の条f'i'(1 1日IJ県気i誌、l呼吸回数)なと'を表示した。

人工呼吸絡に異常を感じた1111月一は、問凶の人に手動j県

気を依頼する必裂がある。一般的な救，"~I.~~~生バ ッグは 、

哩泊先 "立自信考人 園...院情

八雲宥腕 3病問

ra 0137(6312126 
3 

人工際限髭をEイスにrSl'Iしt.n，し
ていま雪 印刷'"トラフ凡Jがありま
し足ら事認を貝て沼健 司応をお願
いレま亨 l
t'~偏重砲 b ブを扇イスの簸るに
下げてありま曹

図2 救急車草生パ yヴでの手動換気方;去を示したトラフル

対応力ド

院内 。外lIi 外的 隣接的必l哩学校へIIk感動l時には， 1ラプ

ル対叫カードをm動・I(¥，，.寸のPffl耐の袋に政立吐VIパγグとJtに
吊 1) トげている。 カード には、:1.-~立~.I! .J に IM Il!lの人が対応 Lやす

いように、連絡場所手助換~(flnWJの Ji法が明示 Lてある

92 (220) 
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片手で加圧して 500ml、最大送気抵は[Llrj手で 1.000-

1.2ooml砧リ主である。これを目安に介助手Tが救急廊生

パァグを加庁ーして、どの程度送気されるかUid託計で確

かめたり、 .'J.I，おに送気ittの過不足を雑誌して、適切な

i止や述さで送れるように習得した。これは入浴時、手

動換気補助を行うスタ ッ7のスキルの向上にもつな

がった。さらに、 H:t動車いすよでの救急蘇生バッグの

JfJI L方の1111減を忠者に繰り返し尋ねることで、，1&者が

介助者[こ手仰J換気補Jl}Jの依頼と説明ができるように啓

発した。

.'1'，者の自己a'v価では、(1)写真がありわかりやすく、

外itil時はjlfij釈もJ]I!解しやすい、 (2)救.2・蘇生パッグは

身近にあった1Jが安心である、 (3)人工呼吸持に対す

る危機意識を持ちたい、など好評であった。さらにHl

動市いすに乗車中の忠者から必ず、救急隊生バッグの

Jli4置を確認する言葉が発せられ、自らも安全を窓織す

るようになった。

'， JL[I}J車いすに J1'i~&している救急針生パッグを{史えな

ければ昔、l味がなく 、緊急時にはmlでも速やかに人工呼

吸ができることが望まれる。側別の写真を付けること

で少しでもわかりやすくなり 、J:'iJI!Ilの人々 の視線も

カードにilーがれ1Ei能付けになっていく 。また、忠者数

fi として、人ー仁 l呼吸器やパァテ リーの興 'i;~' を想定し、

近くにいる人に手動換気補助の対応を依頼し説明でき

るよう指導することは重要である。

!!l1lT!~ÅI"I!!II~litfnL.たIUf.授が
4附可~T!NJI6ð.h.τ't 1;1cす. 

• 
Jt.J.z"，.o(1)lE'やイJタ-7xヂ
Ã(/)MM.出'1111.口・~.'8"/rllll，ι
~'h'，ιでrðt'. 

• *o，/II，JcY， 45I/fUlllf'''.ι 
•• DAタァフ，、ilIIEh'.''.，ι 
ff! 

一因包囲

図3 院内各所 ・隣接警護学校へ貼付したポスヲー
院内全体でケアJ.¥lJ.庄の安全を向めるために、院内科所・隣接持

波，，.校などにポスターをi山(.jした。ポスターには 人 l~呼吸~，

を1古川して血円械が移動されていること、 人工呼吸絡の符朝17T

に|則する誌立の''1びかけ..['， -ri'の帥lに行き会話で見市を雌認す

ることや述給場所が191示されている。



4 院内全体における異常発生時の連絡方法と補助換

気対応

院内全体でケア環境の安全をrGめるために、決常発
生11寺の述絡方法を19]7J之したポスターを、忠者がl当千iに

移動する院内各19['1応護学校などにJliiり111した (図 3)。

また、 JU、者をJj!(り jJ;く人々に対して手技の普及をはか

るため、2却00ω8!年lドニ5J月3のJ活石i設盟迎11川l日川lリjに院11.内人付‘，1イベン卜とし

て i:f救文乞急t菌勤t

『守学!:~封療t挺4法士、{う業JtW，士、 指導員、保育士、医療ソー シャ

ルワーカ一、検特校flili，介DJJQ、'lQf，紋口、売123日、

雄投学校教師、家族、 !ι者など合日1103名の参加があ
り、救急!*etパァグのJW!刊ーなどを体験した(図的。

数名の出者が興味を持ち自らイベントの見学に参加l

したことで、初めて放~，~t:生パァグに触れる体験者述

は‘ itt者を実際に見ながら説明を受け身近に理解する

ことができた。これは忠者自身も安全でz主心できる生

活環境を望む姿勢からと考える。体験者の尖施後のア

ンケートでは、 「人工l呼吸器を111いすに村iilil(している

こともわからなかったが知ることができたJi人工呼

吸協の聖子報者の陥泌ができたJr自分述には必要がな
いと思っていたが大事なことであるJなどの回答があ

り、安全而への:U: ~ftIt付けになり効来的であった。 しか

し、異常の発生はめったに起こるものではなく、緊急

11;¥の対応もー!止の体験で十分とはいえない。州机外で

は石渡師が存者}しない状況が多〈、そのため今後もよ

、

:21霊

図4 院内で「救急車章生パッゲ操作体験j

2∞8'1'5fJの看護迎IIIJに梢院内4カ所で 「救急酢生パツグの操
作方法体験Jを実施した。フェイスマスク、イ ンターフェイス
を川いた救2・蘇!Iパγグの持ち方、押し点、 J県主¥l止の測定、IJ.I，
Eへの:11時がけのプ'Jilなとを実施した。

凶 隣4t:l~，直学校の教仰が手動換矢面IiWJを体験している。

人工呼1世節26{f第2号

り多くの職般の人迷が救急武生バッグの線竹方法を体

験する機会を設けていくことが必要である。さらに、

ポスターをf;1Iもが自にすることで人工呼吸協搭松Att者

の存干上が意識付けられ、安全性が継続されることが期

待される。

結語

終1-1NPPV 1.史mの筋ジス トロフィ一応者がm!lib1I1
いすで脇mbする際には、人工呼吸器のパッ 77ップ換

気を保請するf*制を路える必要がある。
今IITIの取り組みで!品者の不安が解消したとは言えな

いが、目、者自らも院内における安全体制竹 りに参加し

たり、 1主主.'.1l¥，生バッグをm動車いすにj搭載して移動す
ることで、安心ー安全に黙がる方法であったと考える。

また、終日 NPPV仙川.1J.1，者が増えていくなか、石川

ら3)の口う、忠者自身の協力を得ながら少しでも生

活の快適性や支援に繋げることができた。

今後さらに、終日 NPPV使用患者の緊急時のH乎吸

ケ7W坊が絵備されることが望まれる。，1，1.1.者の行iliJJを

制限せず白J.llに、院内外での活動を維持、拡大できる

よう f安全と安心につながる呼吸ケア環境づくりjを

目指していきたい。

本本仰にて1f川した写J'iは山者本人の了承を11J¥ている。
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Objective: 

Measures to provide a safe and worry-free care environment 

for patients receiving noninvasive positive pressure ventilation 

Keiko Muto 1). Michiko Miura 1). Satomi Takeda 1). 

Wataru Kato 1)， Nobuko Yamashita 1)， Yuka Ishikawa 2) 

1) Nationa1 Hospita1 Organization Yakumo Hospita1. Nursing Division 
2) Department of Pediatrics 

Key words: NPPV， muscular dystrophy. chronic respiratory failure 

Patients with Duchenne muscular dystrophy (DMD) receiving 24・hournoninvasive positive pressure 

ventilation (NPPV) may move freely onto his electric wheelchair. Our objective is to study troublesb∞ting 
measures， aiming for a safe care environment. 

Subjects and Methods : 

The subjects consisted of 12 DMD patients who used 24-hour NPPV and electric wheelchairs. As an 

emergency back-up manua1 ventilation. either a facemask， which was originally attached to a resuscitator bag， 

or an nひ-exhalation-poreinterfaces for NPPV. was selected by the patients. In addition， a troubleshooting 

message card and a manua1 resuscitation bag were taken along on the wheelchair. Hospital staff and family 

took training course for emergency manual ventilation. 

Results: 

Eleven out of 12 patients preferred to use an no-exhalation-pore interfaces by connecting to a resuscitator bag. 
By carrying a resuscitator bag and a message card on an electric wheelchair， patients using 24-hour NPPV 

could ask someone nearby to maintain respiration in the event of a ventilator trouble. 

Conclusion : 

Assuming ventilator trouble may occur anywhere and at any time. most DMD patients with NPPV and elec甘ic

wheelchair received more effective ventilatory support from their own no-exhalation-pore interfaces connected 

to a resuscitator bag出anfrom the facemask of a resuscitator bag. A troubleshooting message card and a 

manual resuscitation bag on an electric wheelchair is useful to disseminate emergency back-up ventilatory 

procedures among people around those patients with 24・hourNPPV. 

94 (222) 
-45-



圃圃

Duchenne型筋ジストロフィーの
上肢機能障害度分類、の信頼性と

本分類、に基づくスイッチの選択

麻所奈緒子 大革ま友吉 谷田音11可奈'

IRYO Vol. 64 No. 7 (452 -459) 2010 

本研究は， Duchenne型筋ジストロフィー(以下 DMD)患者の新たな上Jl主機能防害

!立分類を作成し，本分類に悲づくスイッチの選択を検討した。研究対象は，東埼玉病

院入院中の機能際筈度分頒羽 田に該当する51名の DMD:忠者を対象である。収集データは。検

者内一致率および検者fm一致率の信頼性についてカッパ係数を釣出した。スイッチは，使用可能
なスイッチの種類を部Ei'f.した。結果は，検者内再現性lまに;1.0，検者HU再現性は κ;0.91であ
り. stageは高い再現性を示した。また，進行段階に応じて使用可能なスイッチは変化した。l臥

床した DMD忠者の状態を示すために，機能障害度分類と側朋して七月五機能障害l五分類を評価の

ーっとして活用していくことが露宴である。

キーワード DM以上肢機能，信績性， 福祉機器，スイッチ

はじめに

筋ジストロフィーは，骨格筋の変性 ・壊死を主病

変とし，臨床的には，進行悼の筋力低下をみる遺伝

性の疾忠である. Duchenne型筋ジストロフイー

(以下 DMD)は，徐々に筋力低下が進行し，自力

では移動が困難になり，臥床生活になっていく .し

かし，ベ γド上の生活において，福祉機協のIJH発や

インターネットの唱え及により，コミュニケーション

手段が地加し，環境制御装世 (以下ECS)を活用

国立病院機情束I青玉病院 リハビリテーション科 *神経内科

し，スイッチ一つでそれらを利用することが可能に

なり， quality of life (以下 QOL)が大きく広がっ

た.近年，作業療法では，末期jまで残存するわずか

な手指機能維持のための機能訓練，作業活動，狭義

の日?;?生活動作 (activitiesof daily Iiving : ADL) 

にとどまらず，ナースコール ・パソコン ・冠動車椅

子などのインターフェイスの選択 ・i迎合 ・司l，n査を含

めた環境設定など，さまざまなリハビリテーション

(以下リハ)を展開している l山 . ADL全介助で，

臥床状態になったDMD患者の下肢機能および移動

別刷競求先麻所崇緒子 国立rn~11 ・ 1111経医療研究センター リハビリテーション科 (現所属)
〒187-8551 東京mi小平市小川東町4-1 -] 
('l'成22年I月12EI受付.平成22'1'.6fJ]]日受Jjl)
A Study about the Reliability of the Functional Classification of the Upper Extremities for Duchennc Muscular Dystro 
phy PatIents and Thcir Environlllcntal Control Switch Options Based 011 lhc New Classi日cat10n
Naoko Madokoro. Tomoyoshi Otsuka and Kana Tanitabc・， Dcpartment of Rehabilitation and * Ncurology. NHO Hi. 
gashi-S訓いunaNational I-Iospital 
I(ey Words: DMD. functional classification of thc uppcr cxtremilies. reliability， welf~lrc machincry. switch 

Jul. 2010 
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表1-a 犠能障害度分類

ステージ l 階段昇降可能(手すり不必要)

ステージH 階段昇降可能(手すり必要)

ステージ111 椅子から起立可能

ステージIV 歩行可能

ステージV 四つ這い可能

ステージVI ずり這い可能

ステージW 座位保持可能

ステージ明日 座位保持不可能

表1-b 上肢機能障害度分類

5∞g以上の重量を利き手にもって前方へ直
上挙上する.

2 
500g以上の重量を利き手にもって前方90。

まで挙上する.

3 重量なしで利き手を前方へ直上挙上する.

4 重量なしで利き手を前上90。まで挙上する.

5 重量なしで肘関節90。以上屈曲する.

6 
机上で肘伸展により手を水平前方へ移動す

る.

7 
机上で体幹の反動を利用し肘伸展により手を

水平前方へ移動する.

8 
机上で体幹の反動を利用し肘伸展を行ったの

ち手の運動で水平前方へ移動する.

9 机上で手の運動のみで水平前方へ移動する.

10 
優位な手でコピー用紙(葉書サイズ:10x 

14.8cm)をひっくりかえすことができる.

11 
優位な手でコース立方体 (2.7x 2.7 x 2.7cm) 

を母指対立位で握ることができる.

優位な手でコース立方体 (2.7x 2.7 x 2.7 cm) 

12 を母指対立位で握ることができないが手指の

動きがある.

13 手指が全く動かない.

注;

10-13について

・優位な手とは，左右の手を比較し，連続および持続的に

運動可能であり，日常生活において使用している手とす

る.
• stagelOは，コピー用紙を裏返す.

IRYO Vol. 64 No. 7 

原著

能力は，厚生省(現:厚生労働省)が作成した機能

障害度分類3) (表 1-a)ステージ四(座位保持不能)

と示すことは可能であるが，上肢機能は，松家4)の

上肢運動機能障害度分類stage9 (机上で手の運動

のみで水平前方へ移動する)よりもさらに障害の重

い患者が多数存在し，その他の評価法を用いても，

残存している手指機能の違いを示す適切な評価法が

見当たらない.DMDのリハに関する研究や症例報

告は多い制が，重症化したDMD患者における機能

を共通の評価法に基・づいて進行過程の状態を十分に

把握した上で，リハがなされていないのが現状であ

る.

私たちは， 2007年度厚生労働省の筋ジストロフイ

ー神野班の多施設共同研究7加において，松家の上肢

運動機能障害度分類初 (stage1-9)にstage10-

stage13の4つの段階を付け加え，新たな上肢機能

障害度分類7)8) (以下stage)を作成した(表1-b).

本研究では， stageの信頼性について検証し， stage 

とECS制御のためのスイッチの関係について検討
したので報告する.

本研究の対象と方法

1 .対象

束埼玉病院(以下当院)に入院している機能障害

度分類ステージ四ー四に該当する51名(16歳-45歳，

平均年齢30.4歳)の DMD患者を対象とした.機能

障害度で分類すると，ステージ加が5名，ステージ

四が46名であった.なお，以下のQ)-@に該当する

患者は除外した.①臨床症状が安定していない場合.

②重度の精神発達遅滞や認知症の症状がみられ，従

命動作を正確に遂行することが困難である.③痛み

の訴えがある.④せん妄がみられる.⑤耳の病気，

または加齢による重度の難聴がみられる.⑥失明や

視覚障害によって視力がほとんど失われている.⑦

失語症などで，指示理解および言葉を話すことが困

難であり，コミュニケーションが成立しない.③そ

の他，医師が不適切と判断した場合.

2.方法

1 )上肢機能障害度分類の信頼性

①検者内の信頼性については，全対象者各々に対

し 1名の検者が2日i続けて評価した.

②検者間の信頼性については，前述した2回目の評

価を行った次の日に，別の検者1名が評価した.
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検者Aの判定stage
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スイッチの種額

図2 stage別入力可能なスイッチ

slage 9の段階までは可すべてのスインチの操作が可能

である.slagel0以降は.手指で操作可能主スイ yチ

に偏りが認められた.slagel0-13においては.センサ

式スイッチの入力は90%の患者において可能である

Slage11は，スイ γチ幅が1.6cmのマイク口ライトスイ

yチが急激に減少し.スイγチ幅が1.OcmのピJレケー

ス式やセンサ一式スイッチが増加することから.stage 

の進行段階に応じて使用可能なスイッチは変化する.

③上肢機能際筈度分類における検者内一致率および 商にて同意を得ている.

検者間一致率の信頼性についてカッパ係数を釣出

して検討した.統計学的解析には SPSS@を使用

した.

2) stageとスイッチの関係性

①スイッチの種類について

DMD息者が日常生活において多く使用してい
るスイッチに基づいて，以下5種類のスイッチに

ついて検討した.握り押しボタン式ナースコー1レ

(ケアコム社製).マイクロライトスイッチ (pa-

cific supply社製，スイッチの$i¥i1.6cm).スペッ

クスイッチ (pacificsupply社製;スイッチの幅

1. 2cm).私製ピルケース型スイッチ(スイッチ

の幅1.Ocm).センサ一式スイッチ(pacificsupply 

社製 . 光~[タッチスイッチ ・ ポイントタッチスイ

ッチ・ピンタッチスイッチ. I呼気スイッチ，光フ

ァイパースイッチ.PPSスイッチ). 

②スイッチ操作の評価方法

入力操作のON/OFFが3回できた場合を「可

能J.両方および一方が不可能な場合を「不可能」
とした.評価姿勢は，日常生活において安楽にと

ることができる姿勢とした.

③スイッチのセツテイングについて，固定方法を含

めて検討した.

3.倫理

本研究は，当院の倫理委員会の承認を得て実施し

た 対象者には，本研究の趣旨・内容を説明し.i!J' 

結 果

1.よ肢機能障害度分類の信頼性

1 )検者間の信頼性

検者内再現性は，全症例一致していたは=1. 0). 

2)検者間信頼性

検者間再現性は，に=0.91とほぼ完全に一致して

いるとみなされる高い一致率であった.また，

stage別には.stage10とstage12は判定差異がみら

れなかった(図 1).しかし.stage 9とstage10に

判定が分かれた症例が1名.stagel1と stagelOおよ

びstage12と判定が分かれた症例が各々 l名と差異

がみられた.

2. stage 別スイッチについて

stage 9までは，すべてのスイッチの操作が可能

であった(図 2).stage別のスイッチ操作は，

stage10. stagel1. stage12でマイクロライ トスイ

ッチは. 71.4%. 23.5%. 17.6%.スベックスイッ

チは. 85.7%. 47.1%. 23.5%. ピルケース型スイ

ァチは. 100%. 88.2%. 58.8%の息者が可能であ

った. stage13は，手指以外の使用になり，呼気や

舌，口唇などによる入力になるが.stage10-12にお

いて，センサ一式スイッチの入力は90%の患者にお

いて可能であった.s回ge10の段階までは，入力す

る部位によって異なるが，患者自身の力で，スイッ

Jul. 2010 
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a stagell・左母指によるマイクロライトスイ yチ b stage12::左母指によるスベッヲスイ ッチの操作
の操作

c stage12:左母指によるピルケース型スイ ッチの d stage12:右手母指によるピルケース型スイ yチ

操作 と呼気によるセンサ一式のプレススイッチの操作

stagel0は，リ チ範囲内にセツティングする必要がある.stagell以降は，手指から魁れないように訟やベルヲロ，ホ

ースなどで固定する.stage12以降から，プレスなどのセンサ 式スイッチなどの導入の椴討が必要である.進行によっ

て変形や筋力低下により，動〈範囲が狭くなるため，スイ γチが指の聞に入りづらくなる.

図3 Stage別スイッチの適合例

チを把持する，リーチ可能な範囲内において，上肢

の位置を変えることが可能であった.stagell以降

は，セ ツ テ イングに介助が必~になり，上IJ支やスイ

yチの位十世が少しずれるだけでも入力が困難になっ

た.センサ一式スイッチの位位を固定するために，

，rJ;I，者の手指だけでなく， 外的環境であるベ ッド櫛，

パソコンのマウス等の生活周辺器具を活用していた.

また，クァション，スプリント，マジックテープな

どの様々な補助具を工夫し，スイッチの固定を行っ

ていた(図 3). 

IRYO VoJ. 64 No. 7 

考 察

1.上肢機能障害度分類の信頼性について

slage 9 -13の検者内および検者間において町い

再現性が認められたことから，病問iJ'進行した

DMD忠、者の評価法として本分類が妥当であると考

える.また，今回の判定差異を考慮すると，とくに，

複雑な手指変形をした DMD忠者においては，規定

した要件だけでは，判定に差が生じた.そのため，

stagelOは， r母指を使用しない場合を含め 1-5指
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表 2--<D上肢犠能障害度分類の判定基準

staoe 1 
.重りを持ち肘関節伸展した状態で，肩関節をo-180。屈曲することができた場合.
stage 2 
・肘関節を伸展した状態で，肩関節を90

0 まで屈曲することができた場合.

stage 3 
・肘関節を伸展した状態で，肩関節を180

0まで屈曲することができた場合.

stage 4 
・肘関節を伸展した状態で，肩関節を90。まで屈曲することができた場合.

stage 5 
・肘関節を90

0

以上屈曲することができた場合.

stage 6 
・机上水平面上で肘関節を前方に向かつて運動可能な範囲を完全伸展することができた場合.

stage 7 
・体幹の代償還動を使用し，体の前方へ向かつて，肘関節を運動可能範囲にわたって完全伸展

することができた場合.

・体幹の運動は複数行ってもよい.一度で十分に手が伸びない場合は，rもう一度手を伸ばして
くださいJと指示をして判定する.
stage 8 
・体幹の代償還動を使用し，体の前方へ向かつて，肘関節を運動可能な範囲にわたって完全伸

展することができた場合.

・一度で十分に手が伸びていない場合は， rもう一度手を伸ばしてください」と繰り返し前へ上
肢を動かすように指示をして判定する.

stage 9 
・体幹の代償運動を使用し，体の前方へ向かつて手指を動かし，肘関節を運動可能範囲にわた

って完全伸展することができた場合.

. Stage 9の「手の運動」とは，前腕の回旋，手関節，手指の運動を示す.
・一度で十分に手が伸びていない場合は， rもう一度手を伸ばしてくださいJと繰り返し前へ上
肢を動かすように指示をして判定する必要がある.

・上肢の位置を少し変えることができても，十分に伸展できない場合，判定は不可とする.

stage10 
-代償を使用し，用紙をひっくりかえすことができた場合.

・ひっくりかえすとは，用紙を裏返すことである.

・母指を使用しない場合を含め， }-5指のどの指を使用しても判定は可とする.

stage11 
・母指対立位で立方体を握ることができた場合.

. r母指対立位で握るJとは，母指を手掌面上で，母指末節指腹を第5指指腹に近づける運動方
向において把持することである.

・立方体を母指対立位で握ると同時に，離すことが可能な場合のみ判定を可とする.

-変形のため，指尖間が狭窄した手指の把持能力を観る場合，検査者が指にはめ込んだままの

状態の場合は，判定を不可とする.

stage12 
・母指対立位で立方体を握ることはできないが手指の動きがある場合.

.1 -5指の手指が一本でも動く場合の判定を可とする.

stage13 
・筋肉の収縮の有無にかかわらず，手指の動きがない場合.

のどの指を使用しでも可能である」こと， stagell 

は，コース立方体を無理に手指にはめこませないこ

とや，離す機能もみて把持機能の有無を評価した上

で，判定する必要があり， rコース立方体を握ると

同時に離すことが可能な場合，判定を可能とする」

「母指対立位で握る:母指を手掌面上で，母指を第

5指に近づける運動方向において把持する」こと，

stagel0-12に関しては， r自ら物品に手を到達させ

Jul. 2010 
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表2ベID全体を通しての注意事項

※stage 1 -13 

・すべての判定は， stage 1の判定が可の場合は， stage 1と判定し，不可の場合は，次段階で
あるstage2のテストを実施する.

※stage 1ー6

・代償運動がみられた場合の判定は不可とする.

{注意事項】

※優位な手とは，左右を比較し，連続および持続的に運動可能であり，日常生活において使用

している手とする.

※stage 1 -9 -

・椅子座位(腰掛椅子)，腰掛椅子が取れない場合は車椅子を使用する.

.体幹ベルトの使用は可能とする.

※stage 1 -5 

・上肢を体側に下垂した肢位から開始する.

※stage6 -9 

・長袖シャツを着用して実施する(夏冬の条件を統一するために

・机の高さは，対象者の乳腺の高さに調整して行う.

-体の前壁と机の距離をlOcmとする.

-手が正中線上で，体に最も近づけた位置から始める.

・上肢は，机上水平面上で，肘関節が肩関節より外側に位置しないようにし，肩関節内旋，肘

関節90度前後屈曲，前腕囲内位で，机上に設置した位置から始める.

※stage 1 -13 

-拘縮や変形がある場合は，その肢位から開始する.

※stage 1 -6 

-体幹を(胸骨前面と胸椎後面を)測定者が両手で固定し代償運動がおきないようにする.

. stagelO-12自ら物品に手を到達させることが困難な場合は，検査者が手指に近づけてもよ
し、.

ることが困難な場合は，検者が手指に近づけてもよ

いJ等の補足説明を行う必要性があると考える.従
来の松家の分類吋こおいても，判定基準についての

検討および報告引がされており，進行過程における

DMD患者の様々な代償還動や重症化したDMD患

者の手指のわずかな動きは，複雑である.そのため，

今回， stage 1-13についての評価基準(表2ベD②)
を明確化し，手順方法のマニュアルを作成した.ま

た， DVDにより，視覚的に動きを確認することに

よって， DMD患者のリハに携わっている経験が異

なっても，判定値の差異がより少なくなると考える.

2. stage別使用可能なスイッチについて

stage 9までは，上肢の位置を患者自ら移動させ

ることが可能であり，今回検討したすべてのスイッ

チにおいて入力が可能であったことから，スイッチ

を上肢が到達する範囲に設置することによって，患

IRYO Vol. 64 No. 7 

者自身で把持することが可能であると考えられる.

しかし， stage10においては，筋力低下や手指変形

が複雑になり，指尖聞が狭くなるため，マジックテ

ープやホースで手指にスイッチを固定するなど，入

力する部位に応じたさまざまな介助や工夫，微調整

を要する.また， stage11においては，マイクロラ

イトスイッチの入力可能な患者が急激に減少する特

徴があったことから，病状進行により，指尖聞の聞

きが狭くなり，物品把持が困難になっていくことを

示している.stage12においては，ピルケース型ス

イッチやセンサ一式スイッチが多いことから，手指

のわずかな動きで入力が可能なスイッチの選択が重

要であると考える.また，自力でスイッチの位置を

変えることが困難になったstage11-13の段階にお

いては，スイッチの固定方法を含め，患者の生活ス

タイルとニーズに合わせた適合が重要になると考え

る.重症化したDMD患者において，センサ一式ス
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イッチは，有用であると考えられるが，病棟等の人

の出入りが激しい場所においては，スイッチの感度

調整や静電気の発生による誤作動も多いため，タッ

チ式，プレス式，光センサー式等，様々な種類の市

販のスイッチの特徴を十分に考慮した上で検討して

いく必要がある.また，長時間にわたってパソコン

を操作する DMD患者の生活スタイルにおけるパソ

コンのスイッチについては，劣化の度合いや身体的

耐久性や疲労の評価も重要である.また，病院にお

けるナースコールや在宅におけるブザーは，中村

ら刷1)が報告しているように， 24時間どのような時，

どのような姿勢においても確実に入力できる必要が

あるため，手指機能が残存している段階においても，

手指以外の舌や口唇などの身体部位を考慮した上で

選択する必要がある.生命を維持するため，倫理上

の問題も十分に考慮した上で適合する必要があり，

信頼性の高い市販製品を選択することが望ましいと

考える.しかし，市販の福祉機器での対応がどうし

ても困難な場合は，リハエンジニア等の協力を得た

上で検討する必要がある.その場合， PL法の問題

があるため，患者に対して， r利用や作成に対して
の説明」と「同意書Jを得て，責任を明確化した上
で適合することが重要である12)

このように，上肢機能障害度分類を活用し，重症

化したDMD患者の残存機能を評価することによっ

て，ベッド上での生活においても，スイッチ一つで

様々な活動を患者自身によって，好きな時に好きな

活動が可能になるため， DMD患者のQOL向上に

つながるといえる.r自力で作業ができないJなど
の能力障害を解決するインターフェイスの選択・適

合のー側面を援助する上で，作業療法的評価の視点、

や目安としても重要であり，この上肢機能障害度分

類が役立つと考えられる.上肢機能障害度分類を使

用し，上肢・手指機能を評価することによって，従

来の機能評価法では臥床状態である患者の違いを表

すことが困難であったDMD患者の症状の進行およ

び残存機能が明確になり，共通の評価法をもとにリ

ハアプローチを展開していくことが可能であると考

えられる.

結論

新たな上肢機能障害度分類は高い再現性を示した.

機能障害度分類ステージ四に該当する臥床した

DMD患者の状態を示すために，機能障害度分類と

併用して上肢機能障害度分類を評価のーっとして活

用していくことが重要である.上肢機能障害度分類

評価に基づいたスイッチの選択・適合等は，段階的

なアプローチの目安になるといえる.

謝辞

本研究にご協力いただきました患者の皆様および

当院神経内科医師，リハビリテーション科医師，作

業療法士の小林茂俊先生，井上万由美先生，山本啓

子先生，平木朱墨先生，吉川智仁先生，坂井麻里子

先生，宮本なっき先生，理学療法士の春山幸志郎先

生に深謝致します.なお，本研究の一部は， 2008年

度厚生労働省精神・神経疾患研究委託費によって行

われた.

[文献]

1 )大竹進(監修).筋ジストロフィーのリハビリテ

ーション.東京:医歯薬出版;2002 : p205-22. 

2)藤井信好.Duchenne型筋ジストロフィーにおけ

る上肢・手指および体幹の特徴と作業療法， OT

ジャーナル 1998; 32 : 659-66. 

3)浅野賢，川城丈夫，近藤隆春.ステージ分類の

判定(最終報告).平成7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臨

床的，社会学的研究成果報告書:285-8， 1996. 

4)松家 豊.上肢機能の経過とその評価.総合リハ

1983 ; 11 : 245-52. 

5)花山耕三.筋ジストロフィーのリハビリテーショ

ンの流れ.MB Medical RehabiIitation 2005 : 51 : 

9 -14. 

6)田中栄一.進行したデユシェンヌ型筋ジストロフ

イー患者の手指機能の特徴とスイッチの適合につ

いて.平成11-13年度厚生労働省精神・神経疾患研

究委託費筋ジストロフィー患者のケアシステムに

関する総合的研究報告書:339-42， 2002. 

7)麻所奈緒子，大塚友吉，酒井和江ほか.Duchenne 

型筋ジストロフィーの上肢機能障害度分類に関す

る研究一最重度患者の新しい手指機能の評価法.総

合リハ 2009: 37 : 347-56. 

8)麻所奈緒子ほか.Duchenne型筋ジストロフィー

の手指の機能分類に関する研究ー第2報一.平成17-

19年度厚生労働省精神・神経疾患研究委託費 (17

JuL 2010 

-52-



指-9)総括研究報告書:263-8， 2008. 

9 )梶原秀明，成田美江，亀井隆弘ほか.上肢機能障

害度分類(9段階法)における検者間の信頼性.

平成11-13年度厚生省精神・神経筋疾患研究委託費

筋ジストロフィー患者のケアシステムに関する総

合的研究成果報告書:307-9， 2002. 

10)中村伴子，衛藤九幸，安住しずかほか.進行した

筋ジス患者の目的動作に応じたスイッチの選択方

法の評価.平成14-16年度厚生省精神・神経筋疾患

研究委託費筋ジストロフィー患者のケアシステム

とQOL向上に関する総合的研究成果報告書:222-

原著

4， 2004. 

11)中村伴子，衛藤九幸，安住しずかほか.進行した

DMDのパソコンスイッチと特殊ナースコールスイ

ッチの選択方法について.作業療法 2005; 24特

別:252. 

12)田崎ゆみ，上山秀嗣，大吉さとみほか.ナースコ

ールの安全使用と責任一代替品をナースコールとし

て使用する場合の説明と同意平成20年度厚生労

働省精神・神経疾患研究委託費筋ジストロフィー

の集学的治療と均てん化に関する研究抄録

集， 44， 2008. 

A Study About the Reliability of the Functional Classification of 

the Upper Extremities for Duchenne Muscular Dystrophy Patients and 

Their Environmental Control Switch Options Based on the New Classification 

Naoko Madokoro， Tomoyoshi Otsuka and Kana Tanitabe・

Abstract This study aimed at establishing a new Functional Classification of the Upper Extremities 

(FCUE) for Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) patients and examining the environmental control 

switch options for the patients based on FCUE. Participants were 51 DMD inpatients whose stages 

were VII and VIII in Functional Classification indicated by the Welfare and Labor Ministry (FCWLM). 

Cohen's Kappa was calculated to examine test-retest reliability and inter-rater reliab出ty.Control 

switch options were examined concerning what types of control switches were useful for the participants. 

As a result， high reliability was shown for the test-retest reliability (K= 1. 0) and出einter-rater reliabil-

ity (1(7= 0.91). Usefulness of control switches were different based on the stages of FCUE. lt is impor-

tant to use the newly established FCUE as one of the evaluation tools with FCWLM in order to clarify 

functions of bed-ridden DMD patients. 

IRYO Vol. 64 No. 7 
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未破裂気管腕頭動脈痩に対する胸骨U字状切除術

一 簡便なアプローチ、予防的手術としての有用性

独立行政法人国立病院機構;'1'縦病院外科
1、神経内科2

国吉良行 l、比IZ 界 l、鋭平名剣l史1、久志一朗 1、河師i英範1、川:tlll 勉 3

石川Jfi司l、樋口総二自112、i山平 川戸、遠藤一同2、諏訪問秀吾2、末l点雅人2

Abstracl 

U shaped sternum resection for tracheo-brachiocephalic artery fislula 
casy approach and lIseful as a profiractic operation 

Division of Surgery， Nat.ional Hospit.al Organization Ol<inawa J-Iospital， Okinmva Japan 

rracheo-brachiocephalic art.ery fistura is a falal complication. ln cases who havc severe deformity of the spine 
and bony lhorax，it is difficult to prevcnt this complication. ¥，町henmassive hemorrhage was occured，cut and ligation 
of t.he brachiocephalic artery was required for savc lifc.Il1cclian sternotomy is common a pproac h.\~'e devclopcd a 
nc¥V approach and opcration namecl "u shapccl sLernum rescction". This operation is useful as a simplc elnd easy 
approach technIC ancl prcvention of this complication 

はじめに

気自腕頭動脈伎は希ではあるが気む切聞に伴う致

死的合併症である。カニューレの材質や形状の改良、

句。辺1法の改普等によってその発生は以前に比べ大幅

に減少しでいる。 しかしながら筋ジストロフィ 痕

の様な強い脊姐 の変形を伴う疾患では通'iiIの気管tJJ

IJHI時の注意だけではしばしば、予防する事が困難で

図 1 胸部CT
胸郭の強い変形のため胸骨と胸椎が異常に接近しており、その
僅かなスベースに気管と腕頭動脈が挟まれ、気管は腕碩動脈に
庄迫され腐平、 狭窄を来す。事くは気管切l鋼カニューレの先端
あるいはカフの部位と一致している。

ある。胸部CT検査を行うと問題点が明らかになる。

つまり奇柱、特にllfflHfから11何惟にかけての鴨川、前湾

の為に 11旬'筒と胸ffb?~~'~常に接近しており、 その聞に

気包・とl腕iiJj動脈が挟み込まれたようになる(図 1)。

この変形は不可逆性、 i並行性なので長期間にわたっ

て次第に気包の圧迫、変形、狭窄、肉芽形成害事がみ

られる峨になる。一皮肉:!;jーが形成されると吸引力テー

テJレやカニューレそのものによる刺激のため吏に気

管墜の粘膜が刺激され炎症が強くなる。炎/，i:はやが

て墜外に及び、容易に気むl腕iiJj動l派艇を形成する。

気色i'I腕üJj動脈壊に対する lilctな外科治療はl腕iíJi~リ'11脈
の離l折術である。アプローチ法として胸""j-I.E中切1m
が一般的である。しかしり百円、胸郭の変形の為、術後

の 1I旬fl 閉鎖は困難である。:在者は fL~佼在日であり 、 EI
つlIiiiDMU1脈の処盟が可能で、同H寺に、圧迫も解除tLl
来る刀法として胸 I'h)~部を U '宇状に切除する手伎を

考案した(図 2abc) 0 'I!に手術l時WIを早めて破裂

前の待機的そして予防的手術に変更した結果、腕iiJj

ifUJI派の詰11一作と手術成品'1のr，il_UJijl，!られたので本柿I式
を紺介する。
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未破裂主¥'ii'脱却動脈虫Itに対する胸骨U宇V;I;IJ除術
ー簡便なアプロ ーチ、予防的手術としての有周性

a 

c 

症例

1993年 1 月 、 気管腕~1iITリJ脈悠破裂による大fil略 Ilu

に対する緊急手術を行ったのが本手術の最初の疲例

である。当院は筋ジス卜ロフ ィ 症を中心に約110

名の神経筋疾患の患者が入院しており、気色切IJ日に

よる呼吸管理中の気管腕頭動脈接合併症例が散見さ

れている。当初は大略仰が起こった後に緊急手術で

対処していた。 しかし症例が増えるにつれて気管腕

表

- 55 

b 

図2
胸骨丙部を 2-3cmの大きさでU字状に切除すると
腕扇動脈由起姶部まで操作可能になり、且つ気管と腕
扇動脈への圧迫も解除される。

iiJl動脈態発生の過程が観察される様にな り、次第に

手術時期!を待機的、 予防的手術へと変化させていっ

た。1993年の第 1例の緊急手術を実施して以来2009

年12月までに26例に対し外科的治療を行った。男女

比は23:3。平均年齢は25.65歳(7歳から56歳)。

22例が筋ジス トロフ ィー症であった。残る 4例も脳

性I俳wや神経fiji疾患なと、l祥事草のある症例であった
(表 1)。

勺 f二.
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手術成績

全症例の平均手1何時間は146.5分。 ふ1"均IIJIfl11，1は
225cc。未破裂症例に対する予防的手術に限ると、ド

弘jf. j，i:jll寺間 139分、 平 l~J出血IiH26 .8ccであった。 1

ヶ月以内の死亡例は 4例であった。 1!yIJは術後llEI

I~I に消化管tLl I(nで死亡。 1 WIJは大抵I:l¥Ifllに輸Ifllが温

いつかず術中死。 .1WIJ は腕~Ji動脈の剥雌が不完全な

為、 U:迫骨!I{除が不 卜分で8日後に主{1"3腕矧1iiJI派JJi.t破

裂を米たし 、 緊.~r.下 1，I:jで紡殺離附I討:1を行ったが多臓

総不全で亡くなった。 しかしこの I例以外に術後の

山Ifllf刈は無かった。 4例|三|は弘t破裂で吋院にj般i差さ

れ緊急手術でIIiHJUヰ':4)，I;IJ除及び腕DJi動脈の結紫

縦断を他行したが}(-I，l山luli去の多服部不全で亡くなっ

た。手術適応を破烈i主の緊急手術から予防的手術に

移行した結梨、術後 1ヶJl以内の死亡例は大幅に減

少した(表 1)I 年以t経過して服病の進行15によっ

て死亡した111例はいるが手技そのものによる死亡例

は無く 、感染などのi市大な合1M定も凡られず、胸骨

iE!f-'切開、 l佃行Triill術に比べIlj'Jらかに低佼製で良好

な布l，県である。症例J9 の l 例だけ術後の TIJH~\ MRI 

検査で脳梗2Mが指摘されたが腕uJHiiJ脈出ft断術との限j

iiliはl明らかではなL、。

手術手投

手術のアプロ ーチはほぼ同じであるが手術適応の

I時lUJによ って3つのバタ ーンがある。

1 気管腕頭動脈疲破裂に対する緊急手術

最初の症WIJは気色・切開にて呼吸管沼I中、気迫から

の小出血を認め気管l腕jjJj動脈痩を疑った。カフ圧を

増すことで止11n出来た為胸部 CT検査、11[¥管，ill;:jfjを

施行した。このH寺の所見は気管と交叉する腕iiJ1i1liJ脈

が気管カニュ レのカ 7で圧迫され血統が完全に途

絶した所見を認めた。カフ圧を高め る ~Fで一時的に

出血は止ま っていたがl迎間後に再ひ'大出血が起こ っ

たため腕頭動脈の結主主縦断術を行った。CT所見で

I1旬'向と胸維の聞が 1cmしかなく正中切開If.)iに出11u

がコン トローノレ出来なくなる事が予笠!された為胸骨

丙部を可及的に切除して!腕頭動脈に到達する方法を

採用した。先ず右外頚動脈からフォガティーカテ

テノレを何人し、腕iiJiiI)i)Wi¥の起始部でカフをインフレー

トした。皮Ii()切聞は左右の鎖'南を結ぶlOcmの横切

聞に、同じくlOcmの正中切闘を加えT字切開とし

図3 気管腕頚動脈痩破裂に対する胸骨U字状切除術
写真ょが頭側。胸骨丙部をU字状に切除し腕頭動脈を申l服して
テーピングしている。右外lli動脈からは止血用のフォガティー
カテーテルが帰入されている。

図4
右下が顕側。気管と腕扇動脈が交文する部位に壇孔を形成して
おり既に腕扇動脈は離断され内腔から痩孔が確認出来る。

た。次いで胸骨前而を露出し、 CT画{訟を元にあら

かじめ決めておいた範囲の胸'白丙部を リュ ーヱ Jレ鮒

子で少しずつ削り取る織に切除した。情。股からの出

úuは屯気メスで、 j~H槌からの出血は官邸!tで止血しな

がら腕頭動脈の起始部が見えるまで徐々に切除を拡

大していく。 最終的には縦績とも 2ないし 3cmの

大きさまで切削する(図 3)。胸骨をU字状に切除

すると次に前頚部の筋桝および上縦隔の脂肪組織の

剥離を進め、徐々に腕頭ifUJl脈の剥離をすすめる。腕

頭動脈を露出し起始古~lにテーピングおよび鈎子燥作

が出来るまで必要に応じて切除ラインを更に拡大す

る。必塁Eなら両側の鎖骨'局NJ1まで切除して視野を拡
大する事もある。末梢ff¥IJは鎖'胃下動脈の分岐部まで

車IJ目ftする。 フォガティーカテーテノレで出l削をコント

ローノレしている聞に桜の中枢、末梢の 2ヶ所でテー

ピンクし鉛子をかけた後離断し、縫合または結設で
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閉鎖する (J!g14)。位孔よりも末舗側の腕政動脈を

結殺し、接孔は空置しでもかまわない。気管前面の

欠損部が大きい場合は筋膜等を用いて縫合閉鎖する。

創部にトレ-:/1本留置し皮胞は順居に縫合閉鎖す

る。症例 lは術前の血管造影の所見からカフによっ

て腕頭動脈の血流が完全に途絶しており、その状態

で右手の血圧測定が可能であった。そのため、総fif

することなく腕頭動脈を結主主縦断し、術後も右手の

虚血症状は無く、意識レベJレの低下も見られなかっ

fこ。

2 気管腕頭動脈痩切迫破裂に対する待機的手術

破裂後の緊急手術例では輸血が追いつかず術中死

した症例もあり、また術後の経過も不良であった。

これらの経験から破裂前の待機的手術を目指した。

入院中の症例は可能な限り全例CT検査を行い、予

備鮮と恩われる症例をピックア ップした。而iぶれと

しての小出血を認めた場合だけでなく、気管支鏡検

査所見で圧迫による強い変形と肉芽性病変を認めた

場合は気管腕頭i1VJ脈践の切迫破裂と判断し待機的手

術の適応と判断した。手技は出血時の緊急手術とほ

ぼ同線であるがフォガティーカテーテノレによる術中

の出tlnコントロ ーJレは不安である。しかし腕頭動脈

は起始部から鎖骨下動脈が分岐するところまで確実

に剥離する必要がある。前触れの出血が無くとも既

に痩が形成されている司Iが多く、気管支銃所見だけ

では腕顕動脈の温存が可能か判断出来ないので、全

長にわたって完全に剥離して媛が無いことを確認す

る事は非常に重要である。緩孔を裂かない械に慎重

に剥縦して中枢側、末m側をテーピングし、悠をEE

胸骨U字状切除術症伊1
26例 (1993-2009)

γ r  ¥;' 
雇蚕互コ 匝雇通コ 匡函至E

41/.¥↓14 
直量盃豆函 画遍遍豆E

図5 胸骨U字状切除術症例
手術時期と出血の有無は腕扇動脈を離断するか温存出来るかに
大さな影響を与える。
手~j時瑚を緊急、待機的、予防的白 3 つに分けると待機的に行っ
ても B例、75%は腕頭動脈白磁街が必要だったが胸郭の変形で
適応を決定してからは腕頭動脈を温存する事が出来た。

-57 

めた場合は結主主縦断する。気管壁の補強は楼孔の大

きさによって単純閉鎖か筋膜などの補強材を使用す

るかを判断する。縦断した腕頭動脈壁をそのまま空

置しても支障はない。 ドレーンを留置し、皮l前は順

屈に縫合閉鎖する。2000年10月までに施行した11例

の気管腕頭動脈楼の手術症例の内、この基準を元に

待機的手術を施行した 8例中6例は既に慾形成が認

められ切迫破裂の状態で腕頭動脈の結主主縦断が必要

であった。 2例は気管墜に欠損を認めたが腕頭動脈

まで炎症が及んでいなかったため腕頭動脈を温存し、

気管52との問には脂肪組織や前頚筋を有茎で挿入し

補強した(図 5)。

3 未破裂気管腕頭動脈獲に対する予防的手術

切迫破裂後の手術症例では腕iiJHfUJ脈の温存が出来

ない症例が多く 、また気管の圧迫や変形も強くなっ

ており圧迫解除のみでは変形は改善しなし」そこで

更に手術適応を早めた結果、 2002年以降は出血で緊

急手術となった 3例を除き腕頭動脈の結紫縦断は不

要であった (表 2)。手術の体位、皮切は結数離断

術の時とほぼ同様であるが皮切の大きさは縦横とも

5ないし 6センチで十分である(図 6)。胸骨丙部

を腕頭動脈起始部がE在認出来るまで切除するのも同

様である。 J淘iヨを切除するi燦は出来るだけ後面の

宵朕を損傷しない様愛護的に切除する。胸骨のおお

よその切除ラインを電気メスでマーキングし(図7)、

切除は主にリューエル鉛子で行うが、ダイヤモンド

の刃を付けたエアトームが使用出来ると'胃膜を温存

する事が容易となり有用である。スチーノレの刃は切

自1)スピードは大きいが軟部組織を巻き込む事があり

危険なので使用 しない。 たとえ出血が無く予防的

図6
皮膚切聞は左右の鎖骨を結ぶ横切聞と正中切聞のT字状切開



図7
胸骨前面を剥離して切除予定綿に電気メスでマーキンゲしてか
ら切除を行う。

手術であっても気竹と腕~li動脈は必ず剥|縦し受動し

なければならなL、。気管支銃所見だけでは気管腕iiJi

illiJ脈痩の切迫との区別が付かないケ スがあるので、

完全に剥離して桜が無いことをu'(e認するすjfは非常に

重要である。

変形が高度なm:wIJは圧迫部{立が低く 、IJ師11の裂で

気管と;もに後しているが、手術11寺j闘を早めて気管の

圧迫や変形が軽い百Ui'IJの場合には、腕jjJi切~I脈と気色

の交差部位は頭側、右(JIIJにずれる傾向がある。この

織な場合でもl淘fJ内部の切除は)腕頭動脈を全長にわ

たって剥由(Eし受'Mする為にlTI!}.gである。必i!!なら右

の鎖局 I~j-Ii1iも切除して前方からの圧迫を解除する。

気管とのHUを剥離しl腕liMVJ脈を十分受動して棲形成

のない司会を{i'(CPJした後1:.1'.(JIIJのI1旬1110甲状筋や胸骨舌fJ

筋を胸fJ付着古11から切出(tした後目先頭動脈と気管のrm

図8a
写真は左の前頭筋 (胸骨甲状筋・胸骨舌骨筋)のフラップと胸
骨骨膜でハンモコクモ作成。

図 8b
作成した前頚筋を腕顕動脈白下から右側の骨膜に縫合した。こ
の一連の操作で気管への圧迫が解除される。

に屈し、あらかじめ残しておいた胸骨後面の骨脱の

，(:1 0I11J折端に縫者する。 この有茎IJjj弁があたかもハ

ンモッ タの械に腕jjJj動脈を持ちよけ'気管への圧迫を

解除する事がIL¥来る。ドレーンを僧位し、皮li1はJllli

mに縫合閉鎖して手術は終了する(区18ab)。
このように本手術は当初、緊急手術時のアプロー

チとして IJfJ発したが被がIJ~ IV<:される前に IJ旬 I~J'j王lをU

字状に切除する事で圧迫が解除され、結果的に気む

IIlii jji1'Ji!JI派桜発生を予防1ることが1:1:¥米る。そして気

)~:，腕 liJj動脈般の予防をより倣実にするための補強と

してl脂肪組織やIJ旬'n"胃IJ史、あるいは前頚部の筋肉を
気包と!腕jjJi印IJIVRの聞に押入する 「未破裂気管JlliiiiJiffi山

IJ眠彼に対する予防(/':)IJ旬 j'"l' U 字状七IJI\~ U:j J が完成した

( I、4)(j豆19ab)。

図9a
碑i前の CT所見狭小化した前縦岡と圧迫変形された気管。
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図 9b
術後の CT所見。変形した気管は完全には戻らないが若干誼大
する。
しかし前方からの胸骨による圧迫は無くなり、腕ID!動脈との隙
間には筋弁が介在しているので気道からの炎症は波及しにくい
と思われる。

考察

筋ジストロフィー症では胸椎、 頚ff~の前湾によっ

て胸骨と胸推が極端に接近し、その|百!に挟まれた気

管と腕Wi動脈は強く圧迫古れその結果、主FiJtlPidを

来たす。 UR疾忠の進行によってパイパ yプから気包

切sfJ、人工呼吸器へと呼吸管理はエスカレートして

いくが、その!日1に気迫の変形も進行する。気管支鋭

所見で肉J月を認めるだけでは桜の有無は判断出来l!!t

い事に留むすべきである(図lOab)。気管支銃所見

を元にカニューレを狭窄部よりも奥に進めたり、ス

テントで気道を拡張することは肉芽性病変の怒化、

炎症の気管壁外への波及、銭形成、破裂と進行する

ので非常に危険である。

大出血lの前触れとして最初に小出血が認められる

事が多L、。気述内に出血を認め、気管支鋭検査にて

肉芽を伴う症例で、なおかっ胸部CTにて胸郭の変

図10a
術前田気管支鏡所見。痩形成して噂血のあった症例。

図10b
箆形成を認めなかった症例。何れも挟窄の原因は腕頭動脈によ
る圧迫であり、 カニュ レや吸引力テーテルの刺激で腕扇動脈
の位置に肉芽を形成しやすいロこの織に内観鏡所見だけから痩
形成田有無や磁裂を予測する事は困離である.

]隠を認め、気管と腕頭車~J脈が強く圧迫されている症

例はl週間以内に大出血が起こる可能性が高L、。 こ

の場合は気管腕頭動脈援の切迫破裂と*IJ断し、準緊

急的に待機的手術の適応がある。 切'Ji自破裂の場合、

多くは既に疲干しが形成されている。大出血のリスク

を少なくし、腕il.!!動脈も温存するにはより早い段階

での手術を考@:すべきである。破裂後の緊急手術症

例は救命出来たとしても破裂前に手術した湯合に比

べ術後の予後は不良であった。したがって、CT所

見、気管支鏡所見から腕頭動脈による圧迫が認めら

れ、気管切IJ~による呼吸管理がされている症例は気

管腕頭動脈悠の発生が危倶されるので本手術の適応

があると考える。気管切開と本手術を同時に行うと

の芭見もあるが、未破裂気管腕il.!!動脈壊に対する胸

骨U手:状切除術はあくまでも予防的手術なので二期

的に行うのが望ましL、。

より早い段階での胸骨 U字状切除と、筋肉、骨膜

等による補強を行うと侵製も術後のトラブJレも少な

く腕WjiJilJ脈も温存出来、良好な成績が得られる。予

防的手術の時期jについては明確な基準がないので胸

卒1¥の変形を念頭におき、以下の事に留意し看護する

~jfでリスクを大幅に軽減する司王が出来る。

1 圧迫や肉芽による狭窄に対しむやみに気道の拡

振を試みない。

2. lJと窄部の外削IJにはl腕頭動脈が走行しているので

力ニュ レや吸引奴作による気管粘膜の刺激を

極力避ける。
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3.炎症や感染が痩形成を急速に助長するので必要

に応じて有効な抗生剤を投与するo

まとめ

気管腕頭動脈痩破裂による大量出血に対する確実

な救命処置は腕頭動脈の結繋離断術で、ある。過去に

は痩孔を直接閉鎖、あるいは代用血管で再建した症

例の報告もみられるが多くが不成功に終わっている

( 2)。血行再建の成功例も報告されている (3、5)

が若年者では対側からの血流が十分にあり、筆者は

血行再建は不要であり、過剰な侵襲と考えている。

気管の変形が高度になる前に本手術を施行し、圧迫

を解除するだけで痩の発生を予防し腕頭動脈も温存

する事が出来る事を強調したL、。更に、気管の変形

が軽い段階で手術を実施する事で気管の変形を防止

出来、呼吸管理上も有用と考えるo

なお、未破裂気管腕頭動脈痩に対する予防的胸骨

U字状切除術の要旨については第61回日本胸部外科

学会定期学術集会(福岡)で発表した。

文献

1 )国吉真行:気管腕頭動脈痩に対する胸骨U字状

切除術、呼吸器外科手術の手技と手法、金芳堂、

235-239， 1996 

2)藤尾彰他:気管腕頭動脈痩の 1救命例.胸

部外科.39: 990・992，1986 

3)勇木清他:気管切開後の気管腕頭動脈痩の

治験例，救急医学， 11 (3) : 377-381， 1987 

4 )国吉真行 他:未破裂気管腕頭動脈痩に対する

予防的胸骨U字状切除術，難病と在宅ケア， 13 

(3) : 49-52， 2007 

5)江川善康他:重症心身障害児(者)における

胸郭変形にともなう気管狭窄の治療一腕頭動脈

バイパスと前胸壁部分切除術一，医療， 64(1): 

40-45， 2010 
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研究班会議記録及び研究成果発表一覧

【研究班会議】

平成20年 12月 1，2日 東京都目黒区・こまばエミナース平成 20年度研究班会議

平成21年度研究班会議

平成22年度研究班会議

平成21年 11月30日， 12月 1日 東京都目黒区・こまぱエミナース

平成22年 12月6，7日 大阪市・大阪国際会議場

【市民公開講座】

平成 20年度から 22年度まで毎年 2凪計 6回，呼吸リハと栄養管却をテーマに講義と実技実習の市民

公開講座を開催した.市民公開講座は一般市氏、患者に関わる専門職が筋ジストロフィー医療の現状等

の知識を深める上で良い機会になった.第 3回公開講座では国立精神・神経センター神経研究所:武田

伸一部長・による特別講演「筋ジストロフィ一治療研究の進歩Jが，第 6回公開講座では千代豪昭氏によ

る特別講演「神経難病と遺伝カウンセリングJが企画され多くの聴衆の関心を集めた.

第 l回;平成20年 10月 11日 仙台市・国立病院機構西多賀病院

参加者:患者家族など一般市民63名，病院関係者 19名

第2問;平成20年 12月2日 東京都目黒区・こまばエミナース

参加者:患者家族など一般市民 15名，病院関係者約 180名

第3回;平成21年7月 18日 名古屋市・名古屋国際会議場

参加者:260名

第4回;平成21年 12月 1日 東京都目黒区・こまばエミナース

参加者:患者家族など一般市民 10名，病院関係者約 160名

第5問;平成22年8月 1日 奈良市・なら 100年会館

参加者220名

第6回;平成22年 12月7日 大阪市・大阪国際会議場

参加者:患者家族など一般市民25名，病院関係者約 150名

【研究班作成刊行物】

「筋ジストロフィー長期入院患者の外出・外泊マニュアルー人工呼吸を必要とする患者の場合一J

「筋ジストロフィ一口腔ケアマニュアル(介助用)J 

f医師iを対象とした DMDの病気の説明に関するアンケート調査J

チュータン一家のこころのみちしるべ②[筋ジストロフィーのこころのケアj

「筋ジストロフィーポートサービス実施要項」

「筋ジストロフィーのリハビリテーションマニュア/レJ

f平成22年度神野班市民公開講座DVDJ
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【論文報告】

[1J Ishikawa Y， Bach JR， et. a1. Cough augmentation in Duchenne muscular dystrophy. Am J Phys Med 

Rehabil 2008; 87: 726-730. 
[2J Ishikawa Y. Noninvasive ventilation for neuromuscular weakness. In E叩 inasRodorfg附.馴
ed. Yearbook of noninvasi ve mechanical ventilation-2008. lnternational Association of Noninvasive 

mechanical ventilation， Almeria Fotomecanical lndalo c. 2008 277-290. 
[3J宮崎とし子，小長谷正明ら.筋強直性ジストロフィーの安静時エネルギー代謝量の検討.医療

2008;62: 674-678. 
[4]多国総勝義，神野 進 Duchenne型筋ジストロフィーの人工呼吸管理とその予後.医療 2008; 62: 

566-571. 
[5] Qgata lI， lshikawa Y， Ishikawa， et a1. seneficial effects of Beta-blockers and 
angiotensin-converting enzyme inhibitors in Duchenne muscular dystrophy. Journal of Cardiology 

2009; 53: 72-78. 
[6J石川悠加，三浦利彦，山下信子ら.小児期発症の神経筋疾患の長期l呼吸ケアにおける選択. 日本呼
吸ケア・リハビリテーション学会誌.2009; 19 : 220-223. 
[7]石川悠加，三浦利彦.神経筋疾患の気道クリアランス評価と対応. 日本呼吸ケア・リハビリテーシ

ヨン学会誌.2009; 19 : 10-13. 
[8]武藤恵.子，三浦美智子，竹田里美ら.非侵襲的|湯圧換気療法の安全と安心につながるケア環境づく

りを目指して.人工呼吸 2009; 26: 90-94. 
[9] Saito T， Yamamoto Y， Matsumura T， er a1. Serum.levels of vascular endothelial gro¥Vth factor 
elevated in patients with muscular dystrophy. Brain Dev. 2009; 31: 612-617. 
[10] Matsumura T， Iwahashi H， Funahashi T， et al. A Cross-sectional study for glucose intolerance 
of myotonic dystrophy. Journal of Nerological Sciences 2009; 276: 60-65. 
[11]麻所奈緒子・，大塚友古，酒井和江ら.Duchenne型筋ジストロフィーの上肢機能障害度分類に関する
研究一最重度患者の新しい手指機能の評価法一.総合リハビリテーション 2009 ; 37: 347-356. 

[12]国吉真行，比嘉昇，餓平名知史ら.未破裂気管腕頭動脈嬢に対する胸骨1I字状切除術 簡便なアプ

ローチ，予防的手術としての有用性.国立沖縄病院医学雑誌 2010;30:1ト17.

[13]麻所奈緒子，大塚友吉，谷田部可奈.Duchenne型筋ジストロフィーの上肢機能障害分類の倍額性と
本分類におけるスイッチの選択.医療2010;64: 452-459. 
[14]吉岡恭一.筋ジストロフィー病棟における安全な移乗方法.看護実践の科学2010;35.
[15] Ishikawa Y， Miura T， Ishikawa Y， et a1. Duchenne muscular dystrophy: survi val by 
cardio-respiratory interventions. Neuromuscular disorders 2011; 21:47-51. 
[16J社団法人 日本筋ジストロフィー協会.r平成22年度筋ジストロフィー患者を介護する家族の悩み
と精神的健康に関する調査J研究報告 2011. 
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厚生労働省精神・神経疾患研究委開発費
平成20・22年度筋ジストロフィーの集学的治療と均てん化に関する研究(筋ジス研究神野班)班員名簿

区分 氏名 所属施設 職名 郵便番号 住 所 電話番号 FAX 

主任 神野進 独立行政法人国立病院機構刀根山病院 名誉院長 56ひ8552大阪府豊中市万根山5・1・1 06・6853・2001 06・6853・3127

2 分担(幹事)小長谷正明 独立行政法人国立病院機構鈴鹿病院 一. 院長 513・8501三重県鈴鹿市加佐登3・2・1 0593-78・1321 0593・78・7083

3 11 (幹事)安田羅勝義 独立行政法人国立病院機構徳島病院 副院長 776・8585徳島県吉野川市鴨島町敷地1354 0883・24・2161 0883-24・8661

4 11 (幹事) 今村重洋 独立行政法人国立病院機構熊本再春荘病院 院長 861-1196 熊本県合志市須屋2659 096・242・1000 096・242・2619

5 11 (幹事) 石川悠加 独立行政法人国立病院機構八雲病院 小児科医長 049・3198北海道二海郡八雲町宮園町128 01376・3・2126 01376・4・2715

6 11 (幹事) 藤村晴俊 独立行政法人国立病院機構万根山病院 臨床研究部長 560・8552大阪府豊中市刀根山5・1・1 06・6853・2001 06・6853・3127

7 11 (幹事) 小牧宏文 国立精神・神経医療研究センター病院 小児神経科医長 187・8551東京都小平市小川東町4・1・1 042・341・2711 042・346・1705

8 11 (幹事) 荒畑創 独立行政法人国立病院機惰大牟田病院 神経内科医長 837-0911 福岡県大牟田市橘1似4・1 0944・58・1122 0944・58・6804

9 11 (幹事) 井村修 大阪大学大学院人間科学研究科 教授 565・0871大阪府吹田市山田丘1・2 06・687~ト8103 06・6879・8103

10 11 (幹事) 駒井清暢 独立行政法人国立病院機構医王病院 副院長 92ひ0192石川県金沢市岩出町二73・1 076・258・1180 076・258・6719

11 H 黒田健司 独立行政法人国立病院機構旭川医療センター 脳神経内科医長 07ひ8644北海道旭川市花咲町7・4ω8 0166・51・3161 0166・53・9184

12 H 今清覚 独立行政法人国立病院機構青森病院 研究検査科長 038・1331青森市浪岡大字女鹿沢字平野155 0172・62・4055 0172・62-7289

13 H 吉岡勝 独立行政法人国立病院機構西多賀病院 臨床検査科長 982・8555仙台市太白区鈎取本町2・11・11 022・245・2111 022・243-2530

14 H 間宮繁夫 独立行政法人国立病院機構あきた病院 院長 018-1393 由利本荘市岩城内道川字井戸ノ沢84・40 0184・73・2∞2 0184・73・2370
15 H 中山可奈 独立行政法人国立病院機構東埼玉病院 神経内科医師 349-0196 埼玉県蓮田市黒浜4147 048・768・1161 048・769・5347

16 H =方崇嗣 独立行政法人国立病院機構下志津病院 神経内科医長 284・α)03千葉県四街道市鹿渡934・5 043-422・2511 043-421-3∞7 
17 H 中島孝 独立行政法人国立病院機構新潟病院 副院長 945・8585新潟県柏崎市赤坂町3-52 0257・22・2126 0257・22・2380

18 H 石原侮幸 独立行政法人国立病院機構箱根病院 院長 25ひ0032神奈川県小田原市風祭412 0465・22・3196 0465・23・1167

19 H 渡遁宏雄 独立行政法人国立病院機構長良医療センター 療養診療部長 502・8558岐阜県岐阜市長良130ひ7 058・232-7755 058・295・0077

20 H 小西哲郎 独立行政法人国立病院機構宇多野病院 院長 616・8255京都市右京区鴨滝音戸山町8 075・461・5121 075-464-∞27 
21 H ニ谷真紀 独立行政法人国立病院機構兵庫中央病院 療育指導科長 669・1592兵庫県ニ田市大原1314 079・563・2121 079・564・4626

22 H 松村隆介 独立行政法人国立病院機構奈良医療センター 診療部長 63ひ8053奈良県奈良市七条2丁目789 0742・45・4591 0742・48・3512

23 H 福田清貧 独立行政法人国立病院機構広島西医療センター 小児科医長 739-0696 広島県大竹市玖波4丁目1・1 0827・57・7151 0827・57・3681

24 H 吉岡恭一 独立行政法人国立病院機構松江医療センター 療養指導室長 690-8556 島根県松江市上乃木5丁目8・31 0852・21・6131 0852・27・1019

25 H 福留隆泰 独立行政法人国立病院機構長崎川棚医療センター 神経内科部長 859-3615 長崎県東彼杵郡川棚町下組郷2∞手ー1 0956・82・3121 0956・83・3710
26 H 島崎里恵 独立行政法人国立病院機構西別府病院 神経内科医師 874・0840大分県別府市大字鶴見4548 0977・24・1221 0977・26・1163

27 H 斉田和子 独立行政法人国立病院機構宮崎東病院 シリョハンビ科リテ医ー長 88ひ0911宮崎県宮崎市大字国吉4374・1 0985・56・2311 0985・56・2275

28 H 丸田恭子 独立行政法人国立病院機構南九州病院 シリョハンビ科1庁医ー長 89~ト5293 鹿児島県姶良市加治木町木田1882 0995-62・2121 0995・63・1807

29 H 石川清司 独立行政法人国立病院機構沖縄病院 院長 901・2214沖縄県宜野湾市我如古3・20-14 098・898・2121 098・898・2131

30 H 山入端津由 沖縄国際大学総合文化部人間福祉学科 教授 901・2701沖縄県宜野湾市宜野湾2・6-1 098・893・4682 098・893・8935

田畑泉 独立行政法人国立健康・栄養研究所 空健ラ康ム増リ進ァ安プ竺日 162・8636東京都新宿区戸山1・23・1 03・3203・806131 H 03・3203・1731

32 H 
福薄利夫

社団法人日本筋ジストロフィー協会 理事長 162・0051東京都新宿区西早稲田2・2・8 03・5273・2930 03・3208・7030
貝谷久官

膏藤利雄
独立行政法人国立病院機構刀根山病院 事務繍助 56ひ8552大阪府豊中市力根山5・1・1 06・6853・2001 06・6853・3127

結城奈穂



編集後記

厚生労働省精神・神経疾患研究開発費「筋ジストロフィーの集学的治療と均てん化に関

する研究J班(筋ジストロフィー研究神野班)は最終年度を迎えた.昨年度までの厚生労

働省精神・神経疾患研究委託費は，今年度から厚生労働省精神・神経疾息研究開発費に変

わり，次年度以降の筋ジストロフィー研究班の構成も大きく変わろうとしている.

学問的境界を越えた他職種による研究班構成・運営といった形態は，他の筋ジストロフ

ィー研究班には見られない本研究班の特色であったが，逆にそのために起こる，研究手法

の唆味さや研究継続性のあり方は，前身班や前々身班の時代から指摘され続けてきた解決

されるべき問題でもあった.しかしながら， 6年間にわたり当班で、行ってきた研究内容を改

めて概観すると，研究の学問的性格の問題やその研究継続性の問題は，ここに至ってかな

り解決されてきているのではないかと思う.各々の職種が各々の専門性を生かした継続的

研究を行い，その成果を実際の医療・福祉の現場に還元する姿勢が，本研究班の報告書か

らは見え隠れする.

時代は筋ジストロフィー臨床試験の準備から開始時期に入ってきているが，筋ジストロ

フィー医療現場の問題は山積しているままである.後継班の研究でも，当研究班で培われ

た，実際の現場での研究手法，患者さんと真撃に向き合う姿勢が貫かれることを切望する.
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杏藤利雄

国立病院機構刀根山病院神経内科

筋ジス研究神野班事務局



厚生労働省精神・神経疾患研究開発費

筋ジストロフィーの集学的治療と

均てん化に関する研究
(筋ジス研究神野班)

平成22年度研究成果報告書.

論文集

編集

筋ジス研究神野班事務局

審藤利雄

結城奈穂
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筋ジス研究神野班事務局
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