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Ａ．研究目的             

筋ジストロフィー医療は障害者医療政策の先駆

けとして、専門病棟と研究班を核とした集学的医

療により構築され、呼吸管理・心筋保護治療等に

よる生命予後の改善などの成果を挙げた。一方、

社会的環境の変化により、患者の生活の場は病院

から地域に移行した。さらに、基礎的研究の成果

研究要旨  

筋ジストロフィーの標準的医療を専門医療機関と地域医療・保健・介護・福祉・教育機関との

連携により、地域の実情に応じたシステムで普及させることを目的とした活動を行う。ガイド

ラインと連携した診療実態調査、診断が困難な肢帯型、先天型、2型筋強直性ジストロフィー

の診断手順を作成する。生命予後の改善と在宅療養期間の長期化によって深刻化している介護

者の健康管理問題調査を行う。リハビリテーション・関連職種向けセミナー、市民公開講座を

行い、筋ジストロフィーに対する関係者・患者の知識・技術向上とネットワーク構築を図る。 



 

 

が臨床段階を迎えつつあるなど筋ジストロフィ

ー医療の環境は大きく変化している。これまでの

システムは、集学的医療のノウハウを地域医療シ

ステムに展開困難であったため、指定難病移行は

標準的医療を普及させるための好機であり、その

ための調査研究を行う。 

Ｂ．研究方法 

①診療実態調査 

標準的医療推進のツールとして 2014 年に「デュ

シェンヌ型筋ジストロフィー診療ガイドライン

2014」を発刊した。さらに、現在「筋強直性ジス

トロフィー診療ガイドライン」を神経学会主体で

作成する準備を進めている。当班は、診療ガイド

ライン作成に協力すると共に、ガイドライン前後

の診療実態を明らかにするための調査を行う。具

体的には、ガイドライン前調査として筋強直性ジ

ストロフィー、ガイドライン後調査としてジスト

ロフィン異常症を予定している。 

②診断手順作成 

未分類疾患が多く鑑別診断が困難な肢帯型筋ジ

ストロフィー、先天性筋ジストロフィー、筋強直

性ジストロフィー2 型に対して標準的診断手順を

作成する。 

③介護者健康問題調査 

在宅期間の増加は介護負担を増加させており、介

護者の健康問題が患者の活動・QOL に及ぼす影響

も大きくなっていることから、ジストロフィン異

常症患者の介護者(両親)の健康管理についての

調査を行い、変異保有女性の発症リスクについて

も検討する。 

④アウトリーチ活動 

地域での筋ジストロフィー医療体制構築を支援

する目的で、保健師・難病相談員、療法士、教育

関係者・医療従事者等を対象とした研修会等を行

い、筋ジストロフィーに対する知識・技術普及を

図る。研究班のホームページを構築し、質の高い

医療情報、指導資料や説明書などを掲載する。     

 （倫理面への配慮） 

診断基準作成のため，倫理的問題はない．                     

Ｃ．研究結果   

 3 月 12 日に班会議を開催し、各プロジェクトの

担当者を決定。ワーキンググループにより作業を

開始した。診療実態調査については、調査項目、

調査対象の検討を開始。診断手順作成については

、海外のガイドラインの検索など基礎資料収集を

開始した。介護者健康問題調査については、これ

までの研究結果も踏まえ、多施設で介護者の健康

実態調査を行うための研究計画作成を開始した。

アウトリーチ活動については、研究班ホームペー

ジについて、セミナーなどアウトリーチ活動を広

報するための仮サイトを 3月に立ち上げた。今後

、本サイトの立ち上げについて準備中である。既

存の他研究班や患者登録ホームページとも連携

し、効率的な情報提供を実施する予定である。ま

た、2017 年度のリハビリテーション・関連職種セ

ミナー、市民公開講座について下記の様に計画を

立てた。 

2017 年 6 月 11 日：筋ジストロフィーリハビリテ

ーションセミナーベーシックコース 川崎リハ

ビリテーション学院 

2017 年 6 月 18 日：顔面肩甲上腕型筋ジストロフ

ィー市民公開講座 メルパルク大阪 

2017 年 7 月 30 日：筋ジストロフィー関連職種セ

ミナー 千里ライフサイエンスセンター 

2017 年 10 月 15 日：筋ジストロフィーリハビリテ

ーションセミナーアドバンスコース 仙台西多

賀病院 

2017 年 11 月 26 日：筋ジストロフィー関連職種セ

ミナー 国立病院機構本部 

2018 年 1 月 13 日：筋ジストロフィーの CNS 生涯

研究会 国立病院機構本部 

Ｄ．考察   

 これまで、筋ジストロフィー医療は専門病棟を

有する国立病院機構を中心として担ってきた。し

かし、生命予後の改善や生活領域の変化に伴い、

患者の受診先は地域の医療機関が主となってい

る。在宅でのサービス利用についても、難病シス

テムに入っていなかったことで、保健師の支援が

受けにくいなどの問題があった。 

 地域で専門医療機関と一般医療機関、保険・福

祉・介護・教育機関が連携して筋ジストロフィー

を診療していくための体制構築が重要で、診断手

順作成やリハビリテーション・関連職種に対する

教育活動は、こうした体制構築に不可欠なもので

ある。 

 また、標準的医療普及のツールとして診療ガイ

ドラインは大きな役割を果たすが、その有効性評

価と医療課題の検索を目的とした診療実態調査

はガイドライン作成・更新における重要な基礎デ

ータとなる。 

 筋ジストロフィーの生命予後改善は、介護者負

担の問題を増大させた。ジストロフィノパチーに



 

 

おいては一定の割合の母親が変異保有者である

ことから、加齢に伴い心筋障害や骨格筋障害など

が懸念される。介護者健康問題調査は、介護者の

負担軽減、女性ジストロフィノパチーの問題を明

らかにし、患者家族の QOL 向上に資することが期

待される。 

Ｅ．結論               

 本研究により、地域を単位とした筋ジストロフ

ィーの標準的医療提供体制の構築が促進される

ことが期待される。    
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