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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

 分担研究報告書 

 

稀少てんかんに関する調査研究 

 

分担研究者 浜野晋一郎 埼玉県立小児医療センター神経科 部長 

研究要旨 

成人診療科がない小児病院では，小児科と成人診療科が同一施設内に存在する大学病院等とは全

く異なる成人移行期診療の課題，すなわち成人診療施設への転医が必須となる問題がある．そこ

で本研究班の3年間で，①トランジションに備える医療費助成の現状調査，②移行期診療を円滑に

するための診療フォーマットと転医のためのトランジションフローチャート作成，③小児病院に

おける転医の現状調査，そして④希少てんかん症候群患者登録システム（RES-R）におけるLandau

-Kleffner症候群(LKS)，片側痙攣片麻痺てんかん症候群（HHE）の登録状況の確認を行った．①で

は患児･家族は小児期特有の医療費助成で充分な現状だが，26％が指定難病助成制度を知らないた

め移行期における周知の重要性が判明した．この助成制度の周知も含めた包括的トランジション

を実施するために，②診療フォーマットとトランジションフローチャートを作成した．③として，

本年度は診療フォーマットとトランジションフローチャート作成以前の移行期診療における転医

の現状について後方視的に調査した．2016年1月〜2019年5月に，成人期診療を目的に当センター

から成人診療施設に転医した150例（転医時年齢は平均18.9±2.9歳）の移行先は当施設スタッフ

と面識がある無床のてんかん専門医のクリニックが46.0％，多診療科を有する大学･総合病院等が

42.6%だった．居住地域別の検討では，同一地域内の医療機関への転医は31-88%と地域差が大きか

った．転医1-2年前に患者や家族にてんかん専門医の所在など地域の診療体制について説明し，そ

のうえで事前に転医先に打診した場合，もしくは医師同士が顔の見える関係にある場合は円滑に

転医が行えた．気管切開，胃瘻を有する症例では転医が困難になることがあったが，救急医療機

関と連携ができている在宅診療医等への転医は円滑で，重複障害症例の転医における在宅診療医

の重要性が明らかになった．また，RES-Rに2573例が登録される中，LKSは1例，HHEは6例のみの登

録と，いずれも稀少てんかんの中でも特に稀少な症候群であることが確認された． 

 

Ａ．研究目的 

 成人診療科がない小児病院では，小児科と成

人診療科が同一施設内に存在する大学病院，総

合病院などの施設とは全く異なる成人移行期

診療の課題がある．すなわち成人移行期診療に

おいて成人診療施設への転医を伴う事が必須

である．そこで成人移行期医療の課題として，

本研究班3年間の期間において，①トランジシ

ョンに備える視点での医療費助成の課題調査，

②移行期診療を円滑にするための診療フォー

マットと転医のための理想的なトランジショ

ンのフローチャート作成，③小児病院における

転医の現状把握，④希少てんかん症候群患者登

録システム（RES-R）におけるLandau-Kleffne

r症候群(LKS)，片側痙攣片麻痺てんかん症候群

（HHE）の登録状況の確認を実施した． 

①，②に関しては2017年度，2018年度の分担報

告書において報告済みであるため，下記に要旨

を記載し，本報告書では③を中心に報告する． 

① 指定難病の医療費助成制度利用状況 
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 指定難病の対象疾患患者，小児138例にアン

ケートを実施し，39例は重症度非該当で重症度

合致は72%（99/138例）だった．指定難病の医

療費助成制度を知らないとする回答が26%だっ

た．さらに小児慢性特定疾病医療費助成制度，

地方自治体の乳幼児医療費助成制度，身体障害

者手帳など他制度で対応済みのため，指定難病

の医療費助成制度を利用している回答者は0%

だった．なお，今後の予定として指定難病医療

費助成制度を利用するとしたものは7%だった．

以上，小児期では，他制度が充実しているため，

指定難病の助成制度の活用する必要性を感じ

ていなかった．しかし，成人期において指定難

病の助成制度を利用する事を認識している回

答が10％に満たないため，小児期限定の医療費

助成制度が利用不可となる成人期への診療移

行の際に，シームレスに医療費助成も移行でき

るよう，指定難病の医療費助成制度の情報提供

が不可欠と思われた． 

② 移行期診療を円滑にするための診療フォ

ーマットとトランジションフローチャート作

成 

 小児期の担当医の異動等により，診療指標，

質が変化することや，成人移行期診療における

対応，特に転医予定の時期などの変化が生じる

ことが稀ではない．てんかん診療の質の維持・

均質化を図り，円滑な成人期てんかん診療への

移行・成人診療科への転医の一助として，てん

かん患児の受診時診療フォーマットと転医プ

ログラムのフローチャートを作成した．受診時

診療フォーマットでは，受診時に確認･評価が

望まれる8項目を挙げ，それぞれの最小限の評

価頻度，確認･評価時期を明記した．転医をふ

まえた成人期の移行診療のフローチャートで

は，①で示した医療費助成制度の変化への対応

も含め，就学･就労，在宅･通所，独居･同居･

入所等の成人期の環境を推定し，養育者の理解

と患児の自立を促しながら，10歳頃から5〜8

年の長期的なプログラムを提案した．  

③ 小児病院における転医の現状把握 

稀少てんかんのほとんどは小児期に発症し，引

き続き成人期以降も治療を要するため，トラン

ジション，成人移行期診療での継続的な診療の

ための転医は稀少てんかんにおける共通する

大きな課題の一つである．特に小児病院では年

齢の上限設定は多様かもしれないが，成人期診

療における限界があり，小児期発症てんかん患

者のトランジションにおいて転医が必須とも

言え，『転医』は最大の課題である．そのため，

小児病院では，小児科と成人診療科が同一施設

内に存在する大学病院，総合病院などの施設と

は全く異なる課題がある．埼玉県東部に位置す

る小児病院から成人医療機関への転医の現状

を調査し，その課題を検討した． 

 

Ｂ．研究方法 

 電子カルテの診療情報提供書の作成記録よ

り，埼玉県立小児医療センター神経科において

継続的に診療が行われ，2016年1月から2019年5

月の期間において成人期の継続的な診療を目

的に他施設に転医した15歳以上の患者を抽出

し，転医時診断名，合併症，転医先などを後方

視的に検討した． 

（倫理面への配慮） 

世界医師会ヘルシンキ宣言及，人を対象とする

医学系研究に関する倫理指針，および個人情報

の保護に関する法律に基づく． 

 

Ｃ．研究結果 

 2016年1月から2019年5月の間に，診療情報提

供書が作成され，成人期の継続的な診療を目的

に転医した症例は150例だった．150例のてんか

ん発症は平均で6.2±5.1歳，転医時年齢は平均

18.9±2.9歳であった．転医時てんかん診断名

は症候性てんかん（焦点性，全般性含む）が1

03例，潜因性てんかん（焦点性，全般性含む）
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が33例，特発性全般てんかんが10例，Dravet

症候群が4例だった．転医時の状況は運動能力

では歩行可能が82％で，常時臥床が16％，知的

障害を有するものは64％を占めた．発作抑制状

況では， 1年以上発作が抑制されていた症例が

59.3％，年･月単位の再発が24％，連日〜週単

位が16.6％を占め，転医時使用薬剤数は0が9.

3％，1剤が45.3％で2剤以上の併用症例が45.

3％だった．転医先は地域の研究会などを通じ

当施設スタッフと面識がある無床のてんかん

専門医のクリニックへの転医が約半数（69例（4

6.0％））を占めた．ついで総合病院に23.3％，

大学病院が19.3％，非てんかん専門医のクリニ

ックが6.7％で，療育施設が4.7％だった．非て

んかん専門医であっても，無床のクリニックへ

の転医は，土日診療に対応していることが利点

の一つであった．埼玉県を南部，南西部，東部，

県央，川越比企，西部，利根，北部，秩父の9

地域とさいたま市に区分し，さらに県外の合計

11地域に応じて，転医先が居住地域か否かをみ

たところ，89例59％は居住地域と同じ地域の医

療機関に転医していた．しかし，居住地域別に

見ると，同一地域内医療機関への転医は31-88%

と地域差が大きく，利根地域，県央地域は居住

地域内での転医が半数以下だった（表）． ま

た，気管切開，胃瘻を有する症例は転医が困難

になることが稀ではなかったが，地域の救急医

療機関と連携ができている訪問診療医･在宅診

療医がいる地域では，円滑な転医が可能であっ

た。 

 

Ｄ．考察 

 当科では，2016年1月から2019年5月の49か月

間で成人診療科への転医が150例で，少なくと

も1年あたり44例が成人期の治療継続で転医し

ていた．当科における1年間のてんかん初診患

者数は概ね200名程度である．小児てんかんの

70〜80%以上が1〜3剤の抗てんかん薬で発作コ

ントロールが得られ，その半数以上が良性てん

かん，非難治てんかんとして薬物治療を終結で

きるとされ，残りの症例が成人期までの治療を

継続されるか，もしくは一旦抗てんかん薬が終

了され，経過観察も途切れていても数年間以上

の間隔で成人期に再発する症例となり，これら

の症例は初診患者の概ね40〜60%に相当すると

思われる．この確率を考えると年間初診者数

200名のうち100名程度は成人期も治療が必要

と推定されるが，非来院患者の確率，抗てんか

ん薬終了後数年以上の間隔で再発する症例の

可能性を考えると，1年あたり40例以上の転医

の実績は，転医を要する患者の大部分が適切に

転医できていることを示していると思われる．

しかし，150例の転医時年齢は平均18.9±2.9

歳であり，20歳以上の転医も稀ではないことか

ら適切な時期に転医が完了しているのか否か

は，今後の検討課題になるであろう．転医時の

障害状況では表1に示す如く常時臥床が16％を

占め，知的障害を有するものは64％を占めてお

り，いわゆる重症心身障害児・者も含まれ，し

かも28％は発作が月1回以上で，多剤併用症例

が45％を占めていた．このように一般的には転

医が容易ではないと思われている，重症心身障

害児・者，難治てんかん例でも転医できている

背景には，てんかんの状況と，合併症に応じた

転医先の推奨と，地域の研究会などを通じ当施

設スタッフと面識がある無床のてんかん専門

医のクリニックの存在であろう．同時に，非て

んかん専門医であっても，土日診療に対応して

いるクリニックへの転医は，長期的に見て就労

している患者にとって大変大きな利点である

ことを転医検討時に伝えていることも理由に

あげられるだろう．居住地域別に転医先が居住

地域と同一か否かをみたところ，居住地域の同

一地域内医療機関への転医は31-88%と地域差

が大きく，利根地域，県央地域は居住地域内の

転医が半数以下だった．医療過疎の地域内での
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転医の難しさを反映している結果と思われる．

その中でも，相当数の転医を実施できている背

景には，当センターにおいて，医師が患児の合

併症･併存症，今後のてんかん治療における安

定性，てんかん治療の特殊性を理解し，地域連

携・相談支援センターと協力して，転医先候補

施設の特性を把握してリストアップ，情報共有

化を進めていることがあると考えている．今回

の検討では数値化し表現することはできなか

ったが，患者や家族に居住地域とその隣接地域

の診療体制，てんかん専門医の所在について，

転医実施の1-2年以上前から説明し事前に転医

先に打診した場合や，医師同士が顔の見える関

係にある場合は円滑に転医が行えていた．地域

の多様性を理解した転医が重要で，その柔軟な

対応を可能とする情報共有が重要であること

示すものと思われる．今後は，転医元が，積極

的に成人移行期医療の情報センター化する必

要があるのだろう．また，気管切開，胃瘻等の

器具を使用する重度の障害を有する症例の転

医において，地域の救急医療機関と連携ができ

ている訪問診療医･在宅診療医の存在が鍵にな

ることが明らかになった．重症心身障害児・者

の円滑な転医のためには，地域に根ざした訪問

診療医･在宅診療医と救急医療機関の存在，そ

して両者の連携を強化することが重要である

と考えられる． 

 

Ｅ．結論 

 小児病院の成人移行期診療の課題を明らか

にするために，電子カルテの診療情報提供書の

作成記録より，埼玉県立小児医療センター神経

科において継続的に診療が行われ，2016年1月

から2019年5月の期間において成人期の継続的

な診療を目的に他施設に転医した15歳以上の

患者を抽出し，転医時診断名，合併症，転医先

などを後方視的に検討した．2016年1月から20

19年5月の間に，成人期の継続的な診療を目的

にした転医症例は150例で，転医時年齢は平均1

8.9±2.9歳であった．その移行先は地域の研究

会などを通じ当施設スタッフとも面識がある

無床のてんかん専門医のクリニックがおよそ

半数を占めた．居住地域別の検討では，同一地

域内の医療機関への転医は31-88%と地域差が

大きく，地域の医療体制に応じた差が大きかっ

た．転医1-2年前に患者や家族にてんかん専門

医の所在など地域の診療体制について説明し，

そのうえで事前に転医先に打診した場合，もし

くは医師同士が顔の見える関係にある場合は

円滑に転医が行えた．また，気管切開，胃瘻を

有する症例は転医が困難になることが稀では

なかったが，地域の救急医療機関と連携ができ

ている訪問診療医･在宅診療医がいる地域では，

円滑な転医が可能であったことが多く，地域に

根ざした訪問診療医･在宅診療医の存在と救急

診療施設との連携の重要性を認識した． 

 今後，これらの結果を活用し，受診時診療フ

ォーマットと成人期移行診療のフローチャー

トの改訂を進め，それらを臨床現場で活用し，

てんかん診療の均質化，円滑な成人期診療移行

につなげたい．それととともに，転医元である

我々が，地域連携・相談支援センターと協力し

て，転医先候補施設の特性を把握してリストア

ップし，積極的に成人移行期医療の情報を共有

化するなどして地域連携に貢献していきたい． 

④RES-RにおけるLKS，HHEの登録状況の確認 

 RES-Rに2573例が登録される中，LKSは1例，

HHEは4例のみの登録と，いずれも稀少てんかん

の中でも特に稀少な症候群であることが確認

された。  

 

Ｆ．健康危険情報 

本研究において新たに得られた健康危険情報

はなかった． 

 

Ｇ．研究発表 
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表．患児の居住地域と転医先医療機関の所在 

  転医先医療機関の所在地 

患児の居住地域別転医先 症例数 居住地域と同一 さいたま市 他の地域 

さいたま市 47 42 (89%) 42 (89%) 5 (都内 2含む) 

県央地域 

上尾、桶川、北本 
38 12 (32%) 25 (66%) 1  

利根地域 

蓮田、加須、久喜 
29 10 (35%) 13 (45%) 6  

東部地域 

越谷、春日部、草加 
19 14 (74%) 3 (16%) 2 (都内 2含む) 

その他の県内の地域 10 5 (50%) 4 (40%) 1 (群馬 1含む) 

県外 

(茨城 4,千葉 2,川崎 1) 
7 6 (86%) 1 (14%) 0 

 


