
はじめに

神経変性疾患の多くは未だ有効な治療法がな

く、病気の進行とともに著しく日常生活動作

（Activities of daily living, ADL）が低下し、自宅

や病院での療養が長期化する。患者が医療機関を

受診し、診断・告知を受け療養生活を送る過程

で、必要な医療資源を適切な時期に受給すること

が、神経変性疾患患者およびその家族の身体的・

心理的・経済的負担を軽減する上で重要である。

神経変性疾患のなかでも筋萎縮性側索硬化症

（Amyotrophic lateral sclerosis, ALS)は、全身の

筋力低下や嚥下障害、呼吸障害を伴う重篤な疾患

で、進行すると痰の吸引や胃瘻栄養、人工呼吸器

管理等が必要となり、コミュニケーション能力も

著しく低下する。そのため療養環境の整備や介護

者の確保、長期療養先や短期入院施設の確保、心

理的サポート等、必要な医療資源は多岐にわた

る。近年は都道府県ごとの難病医療ネットワーク

の設立や難病医療専門員の配置により、比較的ス

ムーズにこれらの医療資源が提供されている地域

もあるが、未だ不十分な点も多いと考えられる。

今回我々は ALS 患者およびその家族が必要と

している医療資源を明らかにするため、現在の療

養状況とそれに対する満足度を尋ねるアンケート

調査を行った。

方法

全国の ALS 患者およびその家族を対象に、

ALS 患者が療養していく上で必要と思われる公

的支援制度・医療処置・福祉器具・情報源・心理

的ケアなどについて、利用状況とそれに対する満

足度を問うアンケート調査を行った。アンケート

は多項目選択式で、倫理的配慮から、胃瘻や人工

呼吸器についてインフォームドコンセントを得て

いる患者を対象としたアンケート用紙A（28 問）

と、これらについてインフォームドコンセントを

得ていない患者を対象とした胃瘻や人工呼吸器に

関する設問を除いたアンケート用紙 B（24 問）

を準備した。アンケート内容について九州大学医

系地区部局臨床研究倫理審査委員会の承認を受

け、アンケート用紙の配布を神経変性疾患領域に

おける基盤的調査研究班の班員と、全国の難病医

療専門員に依頼した。本稿では設問のうち在宅療

養における医療処置、介護状況、意思伝達装置に

関する回答を中心に報告する。統計学的検討は

JMP pro 12（SAS institute）を用いて行った。
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結果

26 都道府県から計 151 件の回答を得た。患者

の年齢は平均 63.3（± 9.7）歳、男女比は 1.85、

発症からの経過は平均 6.4（± 5.9）年であった。

回答者のうち 137 人（91％）が在宅療養中で、

そのうち痰の吸引を行っているのは 55 人

（40％）、胃瘻栄養は 59 人（43％）、非侵襲的陽圧

換気（Noninvasive positive pressure ventilation,

NPPV）は 21 人（15％）、気管切開下陽圧人工呼

吸（Tracheostomy positive pressure ventilation,

TPPV）は 51 人（37％）であった。「これらの医

療処置を導入する際に、問題がありましたか？」

との問いに、「問題があった」と回答したのは痰

の吸引が 75％、胃瘻栄養が 41％、NPPV が

43％、TPPV が 59％と、痰の吸引と TPPV は胃

瘻栄養や NPPV に比べ「問題があった」との回

答が多かった（図 1）（痰の吸引 vs 胃瘻 P ＝

0.0004，痰の吸引 vs NPPV P＝0.0045，Fisher

の正確検定）。また痰の吸引とTPPV は、問題点

の内容として「介護者の確保」が多いことが共通

していた（図 2 )。さらに「導入時期は適切で

あったと感じていますか？」との問いに、「適切

と感じた」との回答は胃瘻栄養で 63％、NPPV

で 71％であったのに対し、TPPV では 43％と低

く、「遅かった」との回答が胃瘻栄養は 7％、

NPPV は 0％であったのに対し、TPPV は 18％

と高かった（図 3）（胃瘻 vs TPPV P＝0.0040，

Fisher の正確検定）。

在宅療養の状況をみると、約半数が同居者は配

偶者のみ、または一人の子のみであった（図 4 )。

これは在宅で医療処置のある患者に限っても同様

であった。痰の吸引の 1 日の平均吸引回数は 14

± 9 回で、家族はほぼ全例で施行しており、ヘル

パーが施行しているのは 55 人中 24 人（44％）で

あった（図 5 )。訪問診療の平均頻度は 3.0 ±

2.0（回／月）（N＝67）、訪問看護の平均頻度は

4.0 ± 2.7（回／週）（N＝81）、訪問介護の平均

頻度は 4.7 ± 4.6（回／週）（N＝65）で、ADL

全介助の患者だけに限ると、訪問診療の平均頻度

は 3.0 ± 1.9（回／月）（N＝58）、訪問看護の平
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図 1 ｢在宅療養で、これらの医療処置を導入する際に問

題がありましたか？」

図 2 「これらの医療処置を導入する際、何が問題でした

か？」

図 3 「これらの医療処置の導入時期は適切であったと感

じていますか？」

図 4 「同居人は何人いますか？」
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均頻度は 4.6 ± 3.0（回／週）（N＝65）、訪問介

護の平均頻度は 5.3 ± 4.8（回／週）（N＝53）

であった。「これらの頻度について適切と感じて

いますか？」との問いに、訪問介護に対しては

「ちょうどよい」との回答したのは 58％であり、

訪問診療や訪問看護に比べて満足度が低かった

（図 6）（訪 問診療 vs 訪 問 介 護 P＝0.0003,

Fisher の正確検定)。「障害者総合支援法による

重度訪問介護について知っていますか？」との問

いには、ADL 全介助の 74 人のうち「知ってい

る」と回答したのは 37 人（50％）で、そのうち

実際に「利用している」と回答したのは 11 人

（15％）のみであった（図 7）。利用していない理

由として、「近くに利用可能な事業所がない」と

いう回答が複数あった。レスパイト入院について

は、全患者のうち「レスパイト入院をしたことが

ある」と回答したのは 37 人（25％）で、在宅療

養中で ADL 全介助もしくは医療処置がある 86

人だけをみても、「レスパイト入院をしたことが

ある」と回答したのは 36 人（42％）と、介護度

が高い患者でもレスパイト入院を利用している患

者は半数に満たなかった（図 8 )。「重度障害者入

院時コミュニケーション事業について知っていま

すか？」との問いに、全患者のうち「知ってい

る」と回答したのは 26 人（17％）で、在宅療養

中で ADL 全介助もしくは医療処置がある 86 人

のみをみても、「知っている」と回答したのは 21

人（25％）、実際に「利用している」と回答した

のは 5 人（6％）のみであった（図 9）。利用し

ていない理由として、「近くに利用可能な事業所

がない」「ヘルパーとの信頼関係の問題」との回
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図 5 痰の吸引に関する設問

図 6 「訪問診療・訪問看護・訪問介護の頻度は適切と感

じていますか？」

図 7 「障害者総合支援法による重度訪問介護について

知っていますか？」
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図 8 「これまでにレスパイト入院をしたことがあります
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図 9 「重度障害者入院時コミュニケーション事業につい

て知っていますか？」



答があった。

意思伝達装置については、全患者のうち 45 人

（30％）が現在使用中であった。36 人（80％）が

「役に立つ」という回答であったが、「導入時期が

適切であったと感じていますか？」との問いに、

「適切だった」と回答したのは意思伝達装置使用

中の 45 人中 26 人（58％）で、12 人（27％）が

導入が「遅かった」と回答した（図 10 ）。導入が

「適切だった」と回答した群と「遅かった」と回

答した群で、発病から意思伝達装置導入までの罹

病期間に差はなかった（「適切だった」48.2 カ月

vs「遅かった」50.7 カ月 P＝0.8384，t 検定)。

考察

今回のアンケート調査の結果、訪問介護の頻

度、痰の吸引や TPPV 導入時の介護者の確保、

TPPV 導入時期、意思伝達装置の導入時期に対

する満足度が低いことが明らかとなった。一方で

介護負担を軽減しうる障害者総合支援法による重

度訪問介護、レスパイト入院、重度障害者入院時

コミュニケーション支援事業といった制度につい

ての認知度と利用率は低い状況であった。

2000 年の介護保険制度の開始、2003 年 7 月の

医政発第 0717001 号による ALS 患者の在宅療養

の支援推進、2006 年の障害者自立支援法の施行

等、ALS 患者の療養環境向上に寄与しうる施策

が施行されてきた。しかし今回のアンケート結果

から、在宅療養における介護者の確保の問題は依

然として大きいことがわかる。今回のアンケート

回答者のうち在宅療養中の 137 人中 86 人（63％）

はADL 全介助もしくは何からの医療処置を必要

とするが、これらの患者の約半数は同居人が一人

であり、配偶者もしくは同居している一人の子に

介護負担が集中している状況と考えられる。特に

痰の吸引と TPPV 導入は、胃瘻栄養や NPPV 導

入と比べ介護者の確保が問題となっていることが

多く、TPPV 導入時期については胃瘻栄養や

NPPV に比べ「導入時期が遅かったと感じる」

との回答が多かった。TPPV の導入は診療ガイ

ドライン
1）
に沿って判断されることが望ましい

が、実際には患者の病状以外に、介護者の確保の

問題が TPPV 導入時期を左右する一因となって

いる可能性が考えられる。過去に行われた全国調

査によると、在宅で人工呼吸器装着中の患者にお

いて、医師および看護師をのぞく家族以外の者の

痰の吸引実施率は 2003 年では 30.8％、2006 年で

は 45.8％と報告されている
2）
。今回の調査では、

TPPV もしくは気管切開施行後の在宅療養患者

における医師および看護師をのぞく家族以外の者

の痰の吸引実施率は 53％であり、徐々に増加傾

向にはある。ただしヘルパーによる吸引には制限

があり、看護師が行うような徹底的な排痰が行え

ないため、介護負担軽減にはつながらないと指摘

する報告や
3）
、介護職への喀痰吸引研修の様々な

課題も指摘されている
4）5）
。痰の吸引は 24 時間い

つであっても行う必要があり、ヘルパーによる吸

引は必要不可欠と思われるが、家族の介護負担軽

減にはさらなる対策が必要と考えられる。

レスパイト入院について、全患者のうちレスパ

イト入院歴があるのは 24％であった。これは

2012 年の愛知県における調査報告
6）
とほぼ同等の

割合である。この調査報告によると、レスパイト

入院を行わない理由は「患者が希望しない」「介

護者が希望しない」が各々 3割である。今回の調

査で認知度・利用率ともに低かった重度障害者入

院時コミュニケーション支援事業は、レスパイト

入院時のコミュニケーション問題を軽減しうる制

度であるが、市町村によっては施行されておら

ず、対象が単身者またはそれに準ずる者であるこ

とや、利用可能な事業所が少ない等、利用の拡大

には解決すべき点が多い。レスパイト入院は介護
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図 10 「意思伝達装置の導入時期は適切であったと感じ

ていますか？」



者の負担を軽減する有効な手段であるが、利用率

は決して高いとはいえない状況であり、利用率が

上がるような支援制度、支援体制が必要である。

意思伝達装置については、使用中の 8割が「役

に立つ」と回答している一方、導入時期について

は 3割が「遅かった」と感じていた。意思伝達装

置は障害者総合支援法により「補装具」として支

給され、ALS 等の神経難病患者に対しては判定

時の身体状況が支給条件を満たしていなくても、

急速な進行により支給条件を満たすことが確実と

思われる場合は早期支給を行うよう配慮する必要

があるとされている
7）
。今回のアンケート調査で

は意思伝達装置の導入時期について「遅かった」

と回答した群と「適切であった」と回答した群

で、発病から意思伝達装置導入までの罹病期間に

差はなかった。ALS は進行の個人差が大きく、

患者ごとに病状を見極め、適切な時期に導入をす

すめる必要があることを示していると考えられ

る。

意思伝達装置利用の地域差は支援する人材の格

差であるという報告がある
8）
が、このことは意思

伝達装置だけでなく、ALS 患者の療養全般に共

通すると考えられる。重度訪問介護や入院時コ

ミュニケーション支援事業など、制度があっても

実際に施行する人材や事業所がなければ、患者は

利用できない。人材養成と事業推進のための対策

が必要である。また患者と関わる医療従事者や福

祉関係者は、個々の患者の病状と介護者の状況に

あわせ、適切な制度の利用や医療資源・福祉器具

の導入を進められるよう、積極的で継続的な支援

を行っていく必要がある。患者と関わる関係者

各々の意識と知識の向上はもちろんのこと、各都

道府県の難病医療専門員（難病医療コーディネー

ター）の活躍が、支援の地域格差解消につながる

ことが期待される。
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Nationwide investigation of ALS patientsʼ and their

familiesʼ medical needs and local medical resources :

Medical procedures and intention-transmission devices

Yuko Kobayakawa
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，Miho Iwaki
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，Ryo Yamasaki

1)
，Jun-ichi Kira

1)

1）
Department of Neurology, Neurological Institute, Graduate School of Medical Sciences, Kyushu University

2）
The Fukuoka Medical Committee for Intractable Diseases, Fukuoka Prefectural Government

We conducted a nationwide questionnaire to investigate and identify medical resources that

amyotrophic lateral sclerosis (ALS) patients and their families require. The survey revealed low

satisfaction with the following : frequency of home-visit care, securing caregivers when patients

need sucking of sputum and tracheostomy positive pressure ventilation (TPPV), and timing of

introduction of TPPV and intention-transmission devices. Additionally, few people knew about

support systems for persons with severe disabilities or communication difficulties, and they were

underutilized. Caregiver burden is still a weighty problem for home-based care of ALS patients.

Required medical resources differ according to the disease course and family situation. Medical and

welfare personnel are expected to be actively and continuously involved in each individual case.



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /CMYK
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<

    /BGR <>
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000410064006f006200650020005000440046002065876863900275284e8e9ad88d2891cf76845370524d53705237300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef69069752865bc9ad854c18cea76845370524d5370523786557406300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /CZE <>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /ETI <>
    /FRA <>
    /GRE <>

    /HRV (Za stvaranje Adobe PDF dokumenata najpogodnijih za visokokvalitetni ispis prije tiskanja koristite ove postavke.  Stvoreni PDF dokumenti mogu se otvoriti Acrobat i Adobe Reader 5.0 i kasnijim verzijama.)
    /HUN <>
    /ITA <>
    /JPN <FEFF9ad854c18cea306a30d730ea30d730ec30b951fa529b7528002000410064006f0062006500200050004400460020658766f8306e4f5c6210306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103055308c305f0020005000440046002030d530a130a430eb306f3001004100630072006f0062006100740020304a30883073002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d3067958b304f30533068304c3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a306b306f30d530a930f330c8306e57cb30818fbc307f304c5fc59808306730593002>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020ace0d488c9c80020c2dcd5d80020c778c1c4c5d00020ac00c7a50020c801d569d55c002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /LTH <>
    /LVI <>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken die zijn geoptimaliseerd voor prepress-afdrukken van hoge kwaliteit. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /POL <>
    /PTB <>
    /RUM <>
    /RUS <>
    /SKY <>
    /SLV <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /TUR <>
    /UKR <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents best suited for high-quality prepress printing.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /ConvertToCMYK
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /DocumentCMYK
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles false
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /DocumentCMYK
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /UseDocumentProfile
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


