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研究要旨 
ムコ多糖症患者の ADL評価表を作成した。作成した評価表を用いて健常児 138名の正常パ
ターンを解析し、ムコ多糖症 II型患者と比較し、その差を明らかにした。本 ADL評価表は
ムコ多糖症の状態把握と治療効果の判定に有用と考えられた。 
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戸松俊治、Julian Tanjuakio（デュポン小児病院） 
 
Ａ．研究目的 
 ムコ多糖症患者の日常生活動作（ADL）
に つ い て は 、 従 来 FIM(functional 
independence measure)などが用いられて
きたが、時間を要し、専門家の判定を要する

など、臨床現場での簡便な評価には不向きで

あった。今回、ムコ多糖症患者用 ADL評価
表を作成し（表 1）、有用性を検討した。 
 
Ｂ．研究方法 
 健常児 138名、Hunter病患者 74名の家
族の協力を得て、ADL 評価表に子ども（患
者）の評価を記入していただいた。 
倫理面への配慮：倫理審査委員会の承認のも

と、連結不可能匿名化したデータで解析した。 
 
Ｃ．研究結果及び考察 
１）健常児における ADLの発達パターンが
明らかになった。単純な運動面（歩行など）

の発達が最も早く、かつ個人差が少ないこと、

認知を伴う運動（トイレ動作など）、認知機

能（会話など）になるに従って個人差が拡大

することが明らかになった（図１）。 
２）Hunter病患者では，軽症型と重症型で
明らかな差が見られ、重症型では ADLの個
人差が大きいことが明らかになった（図２）。 
 
Ｄ．考察 
 ムコ多糖症は年齢とともに ADLの低下、

退行などが見られ、重度の障害をきたすことが

従来から知られているが、その評価は必ずしも
容易ではなかった。今回作成した ADL 評価
表は、短時間で運動、認知面の ADL を家族
によって評価することが可能であり、患者の
状態把握や，治療効果の判定に有用であると
考えられた。 
 
Ｅ．結論 
 ムコ多糖症の ADL 評価表を作成し，その
有用性を明らかにした。 
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表 1 ムコ多糖症日常生活調査票 
 

 
図 1 健常児の ADLパターン 
（総合点、運動、認知を伴う運動、認知） 
 
 

 
図 2 ムコ多糖症患者の ADL 
   （重症、軽症） 


