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研究要旨 

 本研究では、HTLV-1 関連疾患において臨床的に緊急性の高い以下の課題： 

① HAM の重症度・疾患活動性の分類基準と診断ガイドラインの確立 

② HTLV-1 陽性難病患者への免疫抑制療法に関する診療指針の確立 

③ 生体腎移植における HTLV-1 の感染リスクに関する指針の確立 

を達成するために、これらを網羅した「HAM 診療ガイドライン」の作成を進めた。 
 我々は 2016 年度までに、日本神経学会でのガイドライン総括委員会にて「HAM 診療ガイ

ドライン」作成の承認を得て、学会との連携を確立した上で、HAM ガイドライン作成委員会

を構成した。ガイドラインの作成は、Minds 推奨の GRADE システムに準拠し、まず重要臨床

課題すなわちクリニカルクエスチョン（CQ）の候補を挙げ、重要アウトカムの決定作業を進め

た。2017 年度は、これまでに挙げられた重要臨床課題（全 40 項目）のうち、信頼できるエビ

デンスを収集できる見込みのあるものを CQ として 4 項目抽出し、ガイドラインのスコープが

完成した（資料 1）。さらにそのスコープを踏まえて、各 CQ に関連する文献検索について日本

医学図書館協会と連携し着手した。また、本ガイドラインは 3 つの章から構成し、第 1 章では

HAM 患者や HTLV-1 陽性患者を診療する上で基本となる包括的情報（バックグラウンドクエ

スチョン）を記載し、第 2 章では治療における重要な判断について CQ としてエビデンスに基

づく記載(推奨)をし、第 3 章では、エビデンスが不十分で推奨が作成できない重要臨床課題に

ついて、Q&A 形式でガイドライン作成委員会にて合意を得た内容を解説する、という方針で

作成を進めている。2017 年度は、第 1 章を各専門家で分担し作成（資料 2）、本研究で新たに

確立した HAM の疾患活動性や排尿障害重症度の分類基準、HTLV-1 陽性患者診療における注

意点や移植における HTLV-1 感染リスクに関する情報も含めた。第 1 章に HAM の概論ともい

える総括的情報を記載することにより、これまで HTLV-1 陽性患者の診療経験に乏しい医師で

も、患者を診療するために必要な知識を網羅的に得ることが可能になると期待される。 
 また本研究では、ガイドラインに患者の価値観や意向を出来るだけ反映させるために、HAM
患者レジストリ登録患者を対象として、「HAM 診療ガイドライン作成に向けた患者の価値観と

意向に関する調査」を実施、2017 年度は、ガイドライン作成委員会のコンセンサスを得て、ア

ンケート調査票が完成した（資料 3）。2018 年度は、本調査結果をガイドラインでの推奨を決

定する際の参考資料とすることが可能となる。 

 さらに本研究では、HAM 患者レジストリの疫学的解析を実施し、HAM 患者の治療実態や

生命予後等を明らかにした（資料 4）。これらのリアルワールドデータは、エビデンスの少ない

希少疾患において、診療の実情に合った信頼性の高いガイドラインを作成するために極めて有

益と思われ、患者レジストリデータを活用する方法は、これまで作成が困難とされてきた希少

難病を対象としたガイドライン作成の新しいモデルになり得る可能性がある。 
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A. 研究目的 
 ヒト T 細胞白血病ウイルス（HTLV-1）
の感染者は我が国に約 108 万人存在し、そ

の一部に難治性の HTLV-1 関連脊髄症

（HAM）や成人 T 細胞白血病・リンパ腫

（ATL）を発症することから、この問題は

厚生労働行政の上でも重要課題であるが、

先進国で感染者や患者が多いのは日本の

みということも影響し、未だ多くの課題が

未解決である。 
 HAM はわが国で発見された難病である

が、これまで国際的な総意形成は必ずしも

十分ではなく、診断基準や重症度分類基準

が複数存在し、統一化されていないのが現

状である。また HAM は多様な臨床経過を

示すため、疾患活動性に基づいた治療方針

決定が重要であるが、疾患活動性分類基準
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も確立されていないため、HAM の臨床研

究や新薬開発、治療アルゴリズム確立に大

きな支障を来している。さらに HAM は希

少疾病であるため診療経験に富んだ医師

が少なく、全国的な診療レベルの向上には

診療ガイドラインの作成が必須である。 
 また近年、生物学的製剤等の普及により

免疫性難病患者に対して強力な免疫抑制

療法が実施されるようになっている。

HTLV-1 陽性の難病患者に対しても例外で

はなく、診療現場ではこれら治療に際し、

HTLV-1 感染症や ATL 発症リスクへの影

響に関する指針のニーズが高い。 
 さらに最近、我々は生体腎移植での

HTLV-1 新規感染が HAM 発症のリスクを

高めることを強く示唆する調査結果を健

康危険情報として報告し（山野班 H26）、
その後、湯沢班（H26-27）にて移植学会と

連携した調査が進められている。本問題は

国際的にも保健行政において極めて重要

であり、調査結果に基づいた指針作成が急

務である。 
 本研究では、これら喫緊の課題を解決す

るために、国内外専門医、統計や臨床疫学

の専門家、関連学会専門委員、患者代表か

ら構成される学際パネルを組織し、我々が

運営する HAM 患者レジストリ「HAM ね

っと（登録患者 500 名超）」のデータベー

ス等を活用した研究により、HAM の重症

度・疾患活動性分類基準を策定し、国際的

な総意形成を目指す。また、重要臨床課題

やクリニカルクエスチョンを抽出してエ

ビデンスの質の評価と推奨度の決定を行

い、診療ガイドラインの作成を目指す。 
 
 
B. 研究方法 
 本研究では、HTLV-1 関連難治性疾患に

おいて臨床的に緊急性の高い以下の課題： 
① HAM の重症度・疾患活動性の分類基準

と診療指針の確立 
② HTLV-1 陽性難病患者への免疫抑制療

法に関する診療指針の確立 

③ 生体腎移植における HTLV-1 感染のリ

スクに関する診療指針の確立 
について、倫理面（特に個人情報保護）に

配慮して進めた。 
 
1. 診療ガイドラインの作成 
 本研究では、HAM＆HTLV-1 陽性患者の

診療ガイドラインを作成するために、2016
年度に、日本神経学会との連携体制の確立、

作成委員会の体制の確立、作成方針や構成

（目次）の検討、重要臨床課題候補の列挙、

クリニカルクエスチョン（CQ）抽出方針の

検討、重要アウトカムの検討などを行い、

ガイドラインのスコープ案を作成した。 
 2017 年度は、これまでに列挙された重

要臨床課題のうち、臨床的に特に重要なも

のを選別し、重要臨床課題を決定する。ま

た重要アウトカムについては、HAM や

HTLV-1 陽性患者を対象とするアウトカム

と、臓器移植患者を対象とするアウトカム

を別々に検討することとし、デルファイ法

により各委員の意見を集約して決定する。

CQ については、重要臨床課題のうち、エ

ビデンスを収集して推奨を作成できる見

込みのある項目を抽出して決定する。そし

てこれらの作成方針や体制、構成（目次）、

重要臨床課題、重要アウトカム、CQ、シス

テマティックレビュー方法などをまとめ

た、本診療ガイドラインのスコープを完成

させる。さらにそのスコープを踏まえて、

CQ に関連する文献検索について日本医学

図書館協会と連携し進める。 
 また、本ガイドラインは 3 つの章から構

成し、第 1 章では HAM 患者や HTLV-1 陽

性患者を診療する上で基本となる包括的

情報（バックグラウンドクエスチョン）を

記載し、第 2 章では治療における重要な判

断について CQとしてエビデンスに基づく

記載(推奨)をし、第 3 章では、エビデンス

が不十分で推奨が作成できない重要臨床

課題について、Q&A 形式でガイドライン

作成委員会にて合意を得た内容を解説す

る、という方針で作成を進めており、2017



4 
 

年度は、第 1 章を各専門家で分担して作成

する。 
 さらに本研究では、ガイドラインに患者

の価値観や意向を出来るだけ反映させる

ために、HAM 患者レジストリ登録患者を

対象として、「HAM 診療ガイドライン作成

に向けた患者の価値観と意向に関する調

査」を実施する。2017 年度は、ガイドライ

ン作成委員会のコンセンサスを得て、アン

ケート調査票を作成する。 
 
2. HAM の重症度・疾患活動性分類基準の

策定 

1) HAM 排尿障害重症度評価指標の策定 
 「HAM ねっと」に 2015 年 12 月末まで

に登録し、既存の排尿障害を評価する指標

である OABSS、ICIQ-SF、I-PSS、N-QOL
の 4つの既存の排尿障害評価指標について

電話での聞き取り調査が完了した患者の

うち、449 名のデータについて解析を行っ

た。調査結果を基に、主に因子分析の手法

により既存の指標から HAMの排尿障害の

重症度評価に有用な項目のみを抽出し、新

規に HAMの排尿障害重症度評価指標を作

成、その新たな指標の性能を信頼性・妥当

性の観点から検証した。 

2) HAM 疾患活動性分類基準の策定 
 HAM の発症早期の経過に基づいた疾患

活動性分類が可能であるか検討するため

に、「HAM ねっと」登録患者の、症状発現

から診断までの納の運動障害重症度

（OMDS）の経時的推移データについて、

潜在クラス解析を実施する。そこでパター

ン分類される場合は、それぞれの群の定義

をデータに基づいて決定し、さらに、発症

早期の疾患活動性が長期予後と相関する

か検討するために、各群の長期予後につい

てカプラン・マイヤー法にて比較解析する。 
 次に、疾患活動性の識別に有用なバイオ

マーカーを決定するため、各群の検体を用

いて、候補バイオマーカー（血清 sIL-2R,  
PBMC 由来プロウイルス量、髄液中のネオ

プテリン・CXCL10・細胞数・総タンパク・

グルコース）について多重比較検定を実施

する。群間のカットオフ値は ROC 曲線を

元に決定。既存の基準値のないバイオマー

カーはControl群の平均値＋2SDを基準値

とし、疾患群を検出する感度を算出する。 
 
3. HAM 患者レジストリを用いた HAM の

疫学的解析 
 我々が構築・運営している HAM 患者レ

ジストリ「HAM ねっと」に登録された患

者について、4 年間の追跡調査で得られた

疫学情報の解析を実施した。「HAM ねっと」

に登録後、電話での聞き取り調査が完了し

た患者のうち、1 年目調査（登録時点）で

は 486 名、2 年目調査では 435 名、3 年目

調査では 371 名、4 年目調査では 304 名、

5 年目調査では 263 名のデータについて解

析を行った。 
 具体的な解析項目は、登録患者の死亡状

況、標準化死亡比、属性・特徴、既往歴・

合併症、ATL 合併率・発症率、HAQ によ

る ADL 調査、排尿障害の状況・経年変化、

治療の実態、ステロイド継続治療の有効性

解析、インターフェロン α 治療の解析、ス

テロイドパルス治療の解析、SF36 による

QOL 調査、HAM の指定難病の申請・認定

状況の集計、運動障害重症度の分布・経年

変化、各種運動障害重症度評価指標

（OMDS と IPEC-1）の比較検討、などを

実施した。 

 また、HAMねっと登録患者が利用可能

な指定難病医療費助成を含む社会保障・

福祉制度の申請・認定状況等についても

集計し検討を行った。 
（詳細は、資料４：分担研究報告書「HAM
患者登録システム（HAM ねっと）を用い

た HAM の疫学的解析」を参照）。 
 
（倫理面への配慮） 
 本事業で実施する研究は、聖マリアンナ

医科大学ならびに各研究実施施設の生命
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倫理委員会で承認されている。いずれの研

究も同意書を用いて、不利益や危険性の排

除などに関するインフォームドコンセン

トを行った。また検体や患者情報は、個人

情報管理者が番号化する為、データの解析

においては提供者を特定できないように

して、患者の人権擁護に十分な配慮を尽く

した。 
 
 
C. 研究結果 
1. 診療ガイドラインの作成 
 重要臨床課題については、ガイドライン

作成委員全員からその候補を集計し、共通

性のある課題については一つにまとめる

作業を経て、計 40 項目の重要臨床課題を

決定した（資料 1 参照）。 
 重要アウトカムについては、本ガイドラ

インで取り扱う治療介入効果に対する、患

者にとって重要アウトカムについて討議

され、HAM ならびに HTLV-1 陽性患者を

対象とする「重要アウトカム」は全部で 21
項目、HTLV-1 陽性生体腎移植者を対象と

する「重要アウトカム」は全部で 11 項目

が挙げられた。実際には、ガイドライン作

成委員長が項目例を提示して点数付けを

行うフォーマットを作成し、各委員（患者

会代表２名を含む）が記載したフォーマッ

トを回収後、委員長が集計結果を提示し、

各委員が再度評価するというデルファイ

法により重要アウトカムと各指標の重み

付けに関する表を作成し、この結果につい

て委員会で討議し、合意が得られた

（2017.10.9）。点数は１～９点とし、得点

が高いほどそのアウトカムは患者にとっ

て重要性が高いとする方法を用いており、

付与した点数からアウトカムを選択する

重み付けとしては、１～３点は「重要でな

い（not important）」、４～６点は「重要

（important）」、７～９点は「重大（critical）」
として分類し、実際にシステマティックレ

ビューを行うアウトカムは、「重大」なもの

と「重要」なものから採用することとした

（資料 1 参照）。 
 CQ については、2017 年 10 月 9 日に第

1 回班会議を開催し、2016 年度に列挙した

重要臨床課題（CQ 候補）の全 40 項目につ

いて検討し、そのうちエビデンスを収集で

きる見込みのある以下の 4 項目を CQ とし

て抽出した。 
CQ1. 成人 HAM 患者において、プレドニ

ゾロン内服治療は推奨されるか？ 
CQ2. 成人 HAM 患者において、インター

フェロンα治療は推奨されるか？ 
CQ3. 成人 HAM 患者において、抗レトロ

ウイルス薬は推奨されるか？ 
CQ4. 成人 HAM 患者において、ステロイ

ドパルス療法は推奨されるか？ 
ただし、CQ4 については、エビデンスが不

十分で、第 3 章の Q&A に移動する可能性

がある。なお、CQ として取り上げること

の出来なかった 36 項目については、2018
年度に Q&A 形式で第 3 章に解説する予定

である。 
 また本ガイドラインでは、HAM 患者や

HTLV-1 陽性患者を診療する上で基本とな

る包括的情報（バックグラウンドクエスチ

ョン）を第 1 章に記載する方針であり、

HTLV-1 に関連する幅広いテーマに関して、

各専門家に該当する箇所を分担して執筆

を依頼し、第 1 稿が完成した（資料 2 参

照）。ここでは、HAM の概論のみならず、

本研究で新たに確立したHAMの疾患活動

性や排尿障害重症度の分類基準、HTLV-1
陽性患者診療における注意点や臓器移植

におけるHTLV-1感染リスクに関する情報

も記載した。 
 
2. HAM の重症度・疾患活動性分類基準の

策定 

1) HAM 排尿障害重症度評価指標の策定 

a) HAM 排尿障害重症度スコア（HAM 
Bladder Dysfunction Severity Scale: 
HAM-BDSS）の開発 
 HAM 患者に対して国際的な既存の排尿
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障害の評価指標（計 28 項目）を用いて調

査したデータに基づき、HAM の排尿障害

の重症度評価に有用な項目のみを抽出し

た。その結果、蓄尿症状に関する 4 項目、

排尿症状に関する 4項目の計 8項目が抽出

され、簡便に HAM の排尿障害の重症度の

評価を行える指標となった。合計点は各質

問項目の点数を加算して、0～40 点の間で

算出する方式とした。 
 新指標の性能評価では、クロンバックα

係数の結果から、内的整合性信頼性が保た

れていることが示された。また探索的因子

分析によって、因子的妥当性が保たれてい

ることを確認できた。さらに、新指標の質

問項目間の Spearman の順位相関係数の

解析から、構成概念妥当性が保証されるこ

とが示された。また各質問項目同士の相関

性解析によって、点数を加算して算出する

方式の妥当性が示された。新指標の内容的

妥当性の評価においては、国際禁制学会で

定義された下部尿路症状をバランス良く

含んでいることが示され、様々な排尿障害

の症状を評価できる指標であることが確

認された（論文投稿中）。 

b) HAM 排尿障害重症度グレード（HAM 
Bladder Dysfunction Severity Grade: 
HAM-BDSG）の開発 
 HAM 患者の排尿障害重症度を示すため、

HAM 排尿障害重症度 Grade 分類（HAM-
BDSG）では治療状態に応じて 4 つの

Grade（Ⅰ：自己導尿の導入なし、Ⅱ：自

己導尿を導入していて自尿あり、Ⅲ：自己

導尿を導入していて自尿なし、Ⅳ：バルー

ン留置）に分類した。また GradeⅠおよび

Ⅱと定義された場合は、HAM-BDSS によ

る評価が可能であることが示され、HAM-
BDSS と合わせて HAM 患者の排尿障害重

症度を表現することとした（論文投稿中）。 
 興味深いことに、自己導尿をしていない

HAM-BDSG GradeⅠの患者を 4 年間追跡

した結果、約 9 割が GradeⅠのままであっ

た。また、4 年間継続して HAM-BDSG 

GradeⅠの患者における HAM-BDSS の経

年変化を検討することにより、自己導尿に

よる影響を除いてもHAM-BDSSは 5年目

で改善していることが示された（資料 4 参

照）。 
 
2) HAM 疾患活動性分類基準の策定 
 潜在クラス解析により、HAM 患者の発

症早期の経過は 3パターンに分かれること

が判明した。臨床的には、運動障害発現か

ら 2 年で OMDS 5（片手杖歩行レベル）以

上に進行した患者を「rapid progressor」、
10 年で OMDS3（かけ足不能）以下を「very 
slow progressor」、それ以外を「 slow 
progressor」と定義することができた。カ

プラン・マイヤー解析により、上記 3 群の

経過は有意に異なり（p < 0.0001）、Rapid-, 
Slow-, Very slow-progressor の OMDS が

grade 2 から grade 6 へ進行するまでの期

間（中央値）はそれぞれ 4 年・19 年・35 年

であった。次にバイオマーカーの測定結果

より、髄液ネオプテリンと髄液 CXCL10 が

Rapid-, Slow-, Very slow-progressor のす

べての対比較において有意差を認め、3 群

の判別に最も有用なバイオマーカーであ

ることが判明した。また、Rapid- と Slow- 
progressor を分ける至適カットオフ値は

髄液ネオプテリンが 44 pmol/mL、髄液

CXCL10が 4400 pg/mL であった。同様に、

Slow-と Very slow-progressor を分ける至

適カットオフ値は髄液ネオプテリンが 5.5 
pmol/mL、髄液 CXCL10 が 320 pg/mL で

あった。次に、この両マーカーは既存の基

準値がないことから、Control 群の値を用

いて基準値（平均値＋2SD）を求めたとこ

ろ、髄液ネオプテリンが 5.5 pmol/mL、髄

液 CXCL10 が 319 pg/mL (≈320 pg/mL)で
あった。したがって、両マーカーの基準値

は、いずれも上述の Slow-と Very slow-
progressor を分ける至適カットオフ値と

ほぼ同じ値を示し、Very slow progressor
の脊髄の炎症レベルは Control 群と同程度

に低いことが判明した。以上より、HAM の
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疾患活動性の程度を発症様式およびバイ

オマーカーにより、高（rapid progressor）、
中（ slow progressor）、低（ very slow 
progressor）の 3 群に分けることに成功し

た（論文投稿中）。今回策定した新しい疾患

活動性分類基準を用いることで、HAM の

治療アルゴリズムをさらに良い形へ改善

することができると考えられる。 
 
3. HAM 患者レジストリを用いた HAM の

疫学的解析 
 HAM 登録患者の全死因の SMR を算出

した結果、1.59（95％信頼区間 (CI): 0.99-
2.40）で HAM 患者の生命予後は一般人口

と比較して不良であることが示された。観

察期間中に死亡が確認された HAM登録患

者 22 名（男性 8 名、女性 14 名）のうち、

ATL は 4 名で二番目に多く、重要な死因の

一つであると考えられた。また、観察期間

中のATLの発症率は1000人年あたり2.81
と判明した。 
 4 年間の追跡調査において、納の運動障

害重症度（OMDS）は経年的に有意な悪化

が認められた。排尿障害症状も経年的に進

行し、患者の約 3 割は自己導尿を必要とし

ていた。さらに本研究では、HAM ねっと

のデータをもとに新たに策定した HAM排

尿障害重症度グレード（HAM-BDSG）と

HAM 排尿障害重症度スコア（HAM-BDSS）
を用いて経年的な変化を解析したところ、

HAM-BDSGは経年的に進行していること

が示されたが、興味深いことに、HAM-
BDSG で Grade 1 の（自己導尿を必要とし

ない）患者においては、HAM-BDSS が 5
年目で改善していることが示された。 
 HAM 患者の治療状況については、イン

ターフェロン治療の割合は 5％未満であっ

たのに対し、ステロイド内服治療は 40～
50％と多かった。HAM 患者に対するステ

ロイド内服治療の有効性について前向き

観察研究を行った結果、ステロイド内服治

療継続群では、未治療群と比較して 4 年後

の OMDS Grade が改善した割合が高く、

悪化した割合が低い傾向が認められた。さ

らに、ステロイド内服治療継続群において

も運動障害が経年的に悪化している患者

が約 3 割存在した。 
 最新調査回のデータを用いて HAM ねっ

と登録患者の居住地域を集計した結果、居

住地域は九州・沖縄地方 43.7%、関東地方

22.3%、関西地方 13.7%の順に多かった。

HAM ねっと患者の居住地域とこれまでに

報告されているHTLV-1キャリアの地方分

布とを比較した。HAM ねっと患者と

HTLV-1 キャリアの地域別割合はよく類似

していた。 
 HAM ねっと登録患者の指定難病の申請

状況については、未申請者が約半数で、認

定者が約 3 分の 1 であった。指定難病にお

ける HAM の重症度に関する認定要件は、

OMDS Grade 5 以上か Barthel Index で 
85 点以下である。そこで、OMDS Grade
別に指定難病の申請状況を確認したとこ

ろ、OMDS Grade 5 以上であっても未申請

者が半数以上であった。OMDS Grade 5 の

指定難病認定者の割合は 45.4％と多く、さ

らに Grade 4 の認定者の割合も 42.6％と

高かった。らに、指定難病の未申請者にお

ける身体障害者手帳取得状況を OMDS 
Grade 別に 3 群に分けて検討したところ、

OMDS Grade 0～4 の者では約 35％が身

体障害者手帳を取得していたのに対し、

OMDS 5～8 の者では約 90％が、OMDS 9
～13 の者では 100％が身体障害者手帳を

取得していたことが明らかになった。 
（詳細は、資料４：分担研究報告書「HAM
患者登録システム（HAM ねっと）を用い

た HAM の疫学的解析」を参照）。 
 
 
D. 考察 
 HAM は希少疾患で、さらに先進国で患

者が多いのは日本のみということも影響

し、治療に関するエビデンスに乏しいとい

う問題があり、診療ガイドライン作成を困

難にしている。しかしながら希少疾患であ
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るが故に、診療経験の少ない専門医が多く、

病気と闘っている患者・家族のためにも、

限られたエビデンスを集約し、最善の方法

を提示することが望まれる。そこで今回の

HAM 診療ガイドラインでは、出来るだけ

科学的根拠に基づいた推奨の提示を可能

とするために、RCT あるいは比較対照のあ

る観察研究によるエビデンスを対象とし、

さらに患者レジストリから得られるリア

ルワールドデータを参考にして、エビデン

スの確実性を評価することとした。これは、

Minds からの「希少疾患などエビデンスが

少ない領域での診療ガイドライン作成」に

関する提言（2016 年 7 月 12 日）に則って

いるものであり、これまで作成が困難とさ

れてきた希少難病を対象としたガイドラ

イン作成のモデルになり得る可能性があ

る。 
 HAM の治療アルゴリズムは、既存のエ

ビデンスに基づくと、HAM と診断された

患者は特に層別化されることなく IFN-α
治療という選択肢しかないのが現状であ

る。しかしながら驚いたことに、「HAM ね

っと」による 4年間の前向き調査によって、

保険承認されている IFN-αは全患者のわ

ずか 5％未満にしか使用されておらず、一

方、保険未承認であるステロイドが約 40～
50％の患者に継続使用されているという

実態が明らかとなった。この結果は、ステ

ロイド治療がHAM患者に有益であること

を示唆しているが、これまで HAM のステ

ロイド治療に関する報告はケースシリー

ズ研究しか存在せず、比較対照のある研究

報告が存在しなかったため、ステロイド治

療を科学的に推奨することは出来なかっ

た。ところが最近、重要なことに、HAM 研

究班の成果として、全国多施設共同の後ろ

向きコホート調査において、ステロイド治

療継続患者は無治療群と比較して有意に

長期予後が良く、ステロイド内服治療の進

行抑制効果が報告された（Neurotherapeu
tics, 2017）。さらに、本研究での「HAM ね

っと」による 4 年間の前向きデータを用い

た解析においても、ステロイド内服治療継

続群は、予後の悪い急速進行群の患者が多

く含まれているにもかかわらず、未治療群

と比較して運動障害の悪化した割合が低

い傾向が示され、これは、ステロイド内服

治療の進行抑制効果に関するエビデンス

の確実性を高めるものと考えられる。 
 このように、HAM の治療薬として推奨

される選択肢は、IFN-αに加えてステロイ

ド内服薬が追加される可能性が出てきた

が、診療ガイドラインでは、どちらがより

好ましいか示唆することが求められる。理

想的には、HAM 患者を対象とした IFN-α
とステロイド治療の head to head 試験の

実施が求められるが実現しておらず、今回

のガイドラインでは、HAM ねっとで得ら

れた診療実態の結果をパネル会議で提示

し、各専門家や患者代表らの意見を踏まえ、

透明性の高いプロセスに基づき決定して

いきたい。 
 また HAM の治療における「層別化」に

関しても、これまでエビデンスは存在しな

かったが、本研究では、HAM ねっとデー

タを用いた自然歴の数理モデルを用いた

解析から、HAM は大きく 3 つの疾患活動

性（急速進行群、緩徐進行群、進行停滞群）

に分類されることを証明した。また臨床経

過とリンクした生体試料を用いたバイオ

マーカーの後ろ向き解析により、この疾患

活動性分類を反映するマーカーとして髄

液 CXCL10 とネオプテリン濃度の有用性

を示し、さらにそのカットオフ値を決定し

て疾患活動性分類基準案を作成した（論文

投稿中）。以上より、HAM の新しい治療ア

ルゴリズムとして、HAM 診断後にまず臨

床経過とバイオマーカーに基づき「急速進

行群」、「緩徐進行群」、「進行停滞群」のい

ずれに該当するか判断し、疾患活動性に応

じて治療を層別化するとの仮説が立てら

れる。またその第一選択薬として、予後と

の相関性の高い髄液 CXCL10 やネオプテ

リンの用量依存的な減少効果を明確に有

しており、また安全性のプロファイル情報



9 
 

や HAM に対する使用実績が豊富であるス

テロイドを、疾患活動性に応じて強度を変

えて使用することが有用との仮説が成り

立つ。現在、これらの仮説を前向きに検証

することを目的として、「HAM 患者を対象

としたステロイド第Ⅱb 相試験」が医師主

導治験として実施されている（UMIN 

000023798）。ステロイドは HAM 患者の予

後改善に重要な治療薬となることが期待

されるが、保険承認を取得して質の高いエ

ビデンスに基づく適切な医療として普及

するためには、このようなランダム化比較

試験の実施が極めて重要であり、今後の推

移が注目される。 
 さらに、HAM ねっとデータによると、

ステロイド内服治療継続群においても運

動障害が経年的に悪化している患者が約 3
割存在することから、ステロイド治療を補

完する新薬開発研究の推進も重要である。

その意味で、近年、病因である HTLV-1 感

染細胞を標的とした抗 CCR4 抗体療法の

第 1/2a相治験が実施されPOC が得られて

おり（NEJM, 2018）、新規治療薬として注

目される。 
 また本研究では、HAM 患者の生命予後

に関する重要な知見が得られている。

HAM 患者の標準化死亡比（SMR）を世界

で初めて算出し、HAM 患者の生命予後が

一般人口と比較して不良であることが示

され、重要なことに、HAM 患者の死因と

して、ATL が上位にあることが判明した。

さらに HAM 患者において、ATL 合併率が

約 2%であること、ATL 新規発症率は

2.81/1000 人年（一般の HTLV-1 キャリア

は約 1/1000 人年）と、決して少なくない

ことが示された。以上より、HAM 患者の

診療において、生命予後に影響するATL の

リスク評価に関する注意喚起が必要であ

ることが示唆され、本ガイドラインに記載

することが必要と思われた。そのため本研

究班では、HTLV-1 感染症や ATL の専門家

も作成委員として参画し、HAM 患者や

HTLV-1 陽性患者を診療する上で基本とな

る包括的情報（バックグラウンドクエスチ

ョン）を記載する第 1 章に、診療における

ATL のリスク評価方法等について解説し

た。また重要なことに、HAM 患者におけ

る ATL 発症例や合併例において、ステロ

イド治療の使用率は高くないことが判明

し、ステロイド治療の ATL 発症に対する

影響は少ないと思われる。この事実は、

HAM に対するステロイド治療の推奨度を

検討する上で重要な情報と考えられた。ま

た今後の研究課題としては、ATL 発症リス

クの高い患者のスクリーニング方法の確

立と発症予防薬の開発が、HAM 患者の生

命予後改善に重要であると考えられる。

HAM 患者を対象とした抗 CCR4 抗体療法

の第 1/2a 相治験では、ATL 前駆細胞や感

染細胞メジャークローンの減少効果が認

められており（NEJM, 2018）、HAM 患者

において抗 CCR4 抗体による治療は、生命

予後改善にも寄与する可能性が期待され、

さらなる研究の進展が望まれる。 
 ガイドラインを作成する上で、患者の価

値観や意向、好みを出来るだけ反映するこ

とは重要である。本研究でも、ガイドライ

ン作成メンバーに患者代表が 2名参加して

おり（資料 1 参照）、貴重な意見が反映さ

れる体制となっている。本研究では、さら

に幅広く HAM患者の価値観や意向を知る

ことを目的として、「HAM 診療ガイドライ

ン作成に向けた患者の価値観と意向に関

する調査」の調査票を作成した（資料 3）。
この調査結果は、患者の価値観や意向を理

解するための指標となり、ガイドライン作

成のパネル委員会で推奨を話し合う際の

重要な参考資料となることが期待される。

またその結果、本ガイドラインが、専門医

と患者の情報共有に基づいたシェアード・

ディシジョン・メイキングを推進するもの

となることを期待したい。 
 
 
E. 結論 
 以上のように本研究では、HAM や
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HTLV-1 陽性難病患者の診療、腎移植にお

ける HTLV-1 感染対策といった、臨床的に

重要性の高い課題について、患者レジスト

リを活用したエビデンスの創出と、世界初

の国際的な合意形成を踏まえたガイドラ

インの作成を進めている。本研究で得られ

る HAM の重症度分類基準の策定は、国際

的に統一した基準の使用により世界のデ

ータを比較することが可能となり、臨床研

究の飛躍的な促進をもたらすであろう。ま

た疾患活動性分類基準の策定は、疾患活動

性の層別化に応じた治療アルゴリズムの

確立をもたらし、より患者に適した治療の

普及を実現する。さらに本研究の主要テー

マである診療ガイドラインの作成は、国内

外の専門医、臨床疫学者、学会専門委員、

患者代表からなる学際パネルを構成し、最

新のガイドライン作成法である GRADE
システムを用いて、明示的で透明性の高い

プロセスに基づきエビデンスの質と推奨

度の順序付けを行うもので、信頼性の高い

ガイドラインの作成が可能と期待される。

また HAM患者レジストリから得られるリ

アルワールドデータを活用する点は画期

的であり、これまで作成が困難とされてき

た希少難病を対象としたガイドライン作

成のモデルにもなり得るであろう。そして

本疾患領域の診療ガイドラインの作成に

より、これまで HAM や HTLV-1 陽性難治

性疾患患者の診療経験の少ない医師も適

切な対応が可能となり、患者の生活の質を

大きく向上させ、HTLV-1 総合対策を大き

く前進させることが期待される。さらに

HTLV-1 感染症および関連疾患の問題は先

進国の中では日本特有であることから、日

本が主導的に研究を行わなければ解決さ

れない問題であり、この研究成果は日本の

みならず、世界の感染者や患者にも恩恵を

もたらし、国際的な貢献も可能となるであ

ろう。 
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研究要旨： 

HAM は、極めて深刻な難治性希少疾患であり、患者の身体機能の長期予後ならびに生命予

後の改善を目指して治療を行う上で情報が不足しており、診療ガイドラインが果たす役割は

重要である。そこで本研究では、我々が構築した HAM 患者レジストリ（HAM ねっと）に登

録された患者について、4 年間の追跡調査で得られた疫学情報の解析を実施した。 

HAM ねっとに登録後、電話での聞き取り調査が完了した患者のうち、1 年目調査（登録時

点）では 486 名、2 年目調査では 435 名、3 年目調査では 371 名、4 年目調査では 304 名、

5 年目調査では 263 名のデータについて解析を行った。 

HAM 登録患者の居住地域の分布は、これまでに報告されている HTLV-1 キャリアの地方

別分布と一致しており、HAM ねっとが全国からほぼ偏りなく HAM 患者を抽出できている

ことが示された。 

HAM 登録患者の全死因の SMR を算出した結果、1.59（95％信頼区間 (CI): 0.99-2.40）で

HAM 患者の生命予後は一般人口と比較して不良であることが示された。観察期間中に死亡

が確認された HAM 登録患者 22 名（男性 8 名、女性 14 名）の死因のうち、ATL は 4 名で二

番目に多く、重要な死因の一つであると考えられた。また、観察期間中の ATL の発症率は

1000 人年あたり 2.81 と一般集団の HTLV-1 キャリアと比較しても高いことが示された。 
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4 年間の追跡調査において、納の運動障害重症度（OMDS）は経年的に有意な悪化が認め

られた。排尿障害症状も経年的に進行し、患者の約 3 割は自己導尿を必要としていた。しか

し、これまでに HAM 登録患者のデータを用いた分析から、既存の排尿障害関連指標では自

己導尿が必要な者が改善して評価されるなど、重症度が適切に評価できない問題点があるこ

とを明らかにしてきた。 

そこで、本研究では、排尿障害の治療状態を加味した新たな HAM 排尿障害重症度評価法

を作成し、HAM ねっとのデータをもとに信頼性と妥当性を検証してきた。まず、HAM 排尿

障害重症度 Grade 分類（HAM-BDSG）では、治療状態に応じて 4 つの Grade（Ⅰ：自己導

尿の導入なし、Ⅱ：自己導尿を導入していて自尿あり、Ⅲ：自己導尿を導入していて自尿な

し、Ⅳ：バルーン留置）に分類し、GradeⅠ、Ⅱについては、HAM 排尿障害重症度スコア

（HAM-BDSS：国際前立腺症状スコア (I-PSS)から 6 項目、過活動膀胱症状質問票 (OABSS)

から 2 項目を抽出）を算出し、蓄尿症状および排尿症状の重症度を評価した。自己導尿をし

ていない HAM-BDSG GradeⅠの患者を 4 年間追跡した結果、約 9 割が GradeⅠのままであ

った。また、4 年間継続して HAM-BDSG GradeⅠの患者における HAM-BDSS の経年変化

を検討することにより、自己導尿による影響を除いても HAM-BDSS は 5 年目で改善してい

ることが示された。HAM-BDSS の改善は排尿障害に対する薬物治療の効果による可能性も

考えられることから、今後、排尿障害に対する投薬治療状況に関する情報を収集し、治療の

有効性についても検討していく必要がある。 

HAM 患者の治療状況について、インターフェロン治療の割合は 5％未満であったのに対

し、ステロイド内服治療は 40～50％と多かった。HAM 患者に対するステロイド内服治療の

有効性について前向き観察研究を行った結果、ステロイド内服治療継続群では、未治療群と

比較して 4 年後の OMDS Grade が改善した割合が増加し、悪化した割合が減少する傾向が

認められ、ステロイド内服治療の継続は HAM 患者の運動障害の進行抑制効果があることが

示唆された。 

HAM 患者の指定難病の申請状況については、未申請者が約半数で、認定者が約 3 分の 1 で

あった。指定難病の認定要件である OMDS Grade 5 以上で未申請者のうち、身体障害者手帳

の取得者が 9 割以上認められた。一方で、指定難病認定者の割合は、OMDS Grade 4、Grade 

5 で高く、4 割を超えていた。OMDS Grade 4 で指定難病に認定された者は、指定難病の認

定要件である Barthel Index による機能評価で認定されている可能性が示唆された。また、

運動障害重症度が軽度の HAM 患者では、身体障害者手帳 2 級以上の取得率が少ないことか

ら、指定難病患者に対する医療費助成制度が重要な役割を果たしていると考えられた。 

以上のように、全国の HAM 患者レジストリとして構築された HAM ねっとに集積された

様々な臨床疫学情報をもとに解析を進めていくことで、HAM 患者の生命予後、身体機能の長

期予後、重症度評価指標に関する情報、治療の有効性等に関する重要なエビデンスを提供可

能であると考えられる。さらに、指定難病の臨床調査個人票のデータベースと連携して、HAM

ねっとで収集されていない Barthel Index のデータを活用することにより、HAM 患者の指

定難病認定の現状を明らかにすることができるとともに、HAM の総合的な重症度評価法の

開発などへの応用が期待できる。 
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A. 研究目的 

 HAM は、有効な治療法がない極めて深刻

な難治性希少疾患であり、新規治療薬の開発

と治療法の確立に対するニーズが高い。しか

しながら、治療薬を開発するために必要な自

然経過や予後不良因子などの臨床情報は不

足しており、また治療効果を判定するための

標準的臨床評価指標、surrogate marker な

どが確立しておらず、新規治療薬の開発を困

難としている。これらの問題を解決するため

には、HAM に関する様々な臨床情報の収集

および解析が必要であるが、HAM は希少疾

患であるため、患者は様々な医療機関に点在

しており、情報が効率的に集約されず、これ

を阻む大きな要因となっている。 

 そこで本研究では、HAM 患者登録システ

ム（HAM ねっと）を対象とし、(1) HAM ね

っとの運営を円滑かつ効率的に行うための

データシステムの整備を進めること、(2) そ

のデータシステムを活用し前向き追跡調査

で得られたデータを対象に分析を行い、登録

時点の属性・特性を明らかにし、登録以降の

推移を観察することで HAM 患者の臨床的

特徴、症状の自然歴ならびに投薬状況を明ら

かにすること、(3) HAM 患者の予後、死亡に

関しての知見を得る、とりわけ ATL 合併に

ついての詳細な検討を行うこと、の三つを目

的とした。 

 

B. 研究方法 

「HAM ねっと事務局」を聖マリアンナ医

科大学難病治療研究センター内に設立し、全

国で HAM と診断された患者を対象とする

HAM 患者登録ウェブサイト「HAM ねっと」

（http://hamtsp-net.com/）を、2012 年 3 月

に開設した。登録希望者は電話、Fax、また

は電子メールで登録資料の申し込みができ

るような体制を整えた。 

登録者のリクルートには、様々な年代、地

域、および環境の患者に対し本研究内容の情

報を効率的に提供することが必要不可欠で

ある。そこで広報用チラシを作成し、1）連

携する全国規模の患者会、2）本研究の分担

研究者および研究協力者が診療する患者、3）

本研究班が主催する HAM 関連の講演会で

講演資料と合わせて配布した。 

本人の自由意思で参加を希望する患者に

は、「HAM ねっと事務局」より、当該研究の

目的、内容について記載された説明文書、同

意文書および HAM の診断時期等を確認す

る登録票等の登録書類一式を郵送した。その

後、書面での同意が得られ、かつ HAM と診

断された患者であることを書類で確認でき

た者を被験者として登録し、看護師および

CRC (clinical research coordinator)による

電話での聞き取り調査を実施した。登録及び

聞き取り調査は 2012年 3 月 1 日から継続し

て行っており、第 1 回の聞き取り調査終了

後、１年を経過した対象者に対しては、随時

第 2 回目の調査を行い、そのさらに１年後毎

に 3 回目、4 回目、5 回目調査を行った。 

なお、聞き取り調査を実施するにあたり、

「聞き取り調査標準業務手順書」の手続きに

従い、倫理的原則を理解して HAM の一般的

な症状に対する臨床的判断基準に関する知

識を備えた者が従事できるよう基準を定め

聞き取りスタッフを指名して調査を実施し

た。調査の所要時間は約 45～60 分であり、

質問内容は以下の通りであった。 

A) 患者の属性（氏名、生年月日、出身地、

診断時期、発症時期、家族構成、家族歴、既

往歴、合併症の有無等）。家族歴については、

配偶者、第 1 度近親者（父母、兄弟、姉妹、

子ども）、第 2 度近親者（祖父母、おじ・お

ば、甥・姪、孫）までを対象にした。既往歴・

合併症については、C 型肝炎、B 型肝炎、結

核、帯状疱疹、ぶどう膜炎、ATL、シェーグ

レン症候群、間質性肺炎、関節炎、関節リウ

マチ、骨折（圧迫骨折、手の骨折、足の骨折、

脊椎骨折、その他骨折）の有無の聞き取りを
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行った。備考欄に上記項目に類する記載があ

る場合は、集計に加えた。ATL についてはそ

の病型の聞き取りを行った。 

B) 生活環境および生活状況（同居家族職業、

雇用形態、公的支援受給状況、各種制度への

加入状況、障害者手帳の受領状況、指定難病

医療費助成受給状況等） 

C) IPEC-1（高いほど歩行障害度が高い）1) 

D) 納の運動障害重症度：OMDS（0～13、高

いほど運動障害度が高い）2)。OMDS の経年

変化を評価する際は Grade1 から 2 および

2 から 1 への変動は「変化なし」とした。 

E) OABSS（過活動膀胱症状質問票、0～15

点、高いほど悪い）3) 

F) ICIQ-SF（尿失禁QOL質問票、0～21点、

高いほど悪い）4) 

G) I-PSS（国際前立腺症状スコア、0～35 点、

高いほど悪い）5) 

H) HAM 排尿障害重症度スコア（HAM-

BDSS）：HAM 患者の排尿障害重症度を示す

ため、既存指標の排尿障害 8 項目を用いて新

規に開発した（論文投稿中）。I-PSS から 6

項目 、OABSS から 2 項目の計 8 項目を採

用し、その合計得点を算出した。使用した項

目は表に示した（表 13）。スコアは 0 点から

40 点まで分布し、得点が高いほど排尿障害

が重症であることを表す。 

I) HAM 排尿障害重症度 Grade 分類（HAM-

BDSG）：HAM 患者の排尿障害重症度を示す

ため、バルーン留置の場合に重症度 GradeⅣ、

自己導尿をしていて自尿がない場合に重症

度 GradeⅢ、自己導尿をしていて自尿がある

者は重症度 GradeⅡ、それ以外の者は重症度

GradeⅠと定義し、GradeⅠおよびⅡと定義

された場合は、HAM-BDSS と合わせて

HAM患者の排尿障害重症度を表現すること

とした（図 4）。 

J) N-QOL（夜間頻尿 QOL 質問票、100 点満

点、各質問項目の素点（0～4 点）は高いほど

QOL が低い。ただし、総得点は各質問回答

の点数を反転し、最も高い QOL が 100 点に

なるよう算出されており、総得点が高いほど

QOL が高くなる）6) 

K) HAQ（関節リウマチの生活機能評価、

Health Assessment Questionnaire、HAQ-

DI (Disability Index) は、8 項目（着衣と身

繕い、起立、食事、歩行、衛生、動作、握力、

その他）に分類された 20 設問に 0～3 点で

回答し、各項目の中の最高点を求め、その平

均点を算出する。点数が高いほど身体機能障

害が重症となる）7) 

L) SF-36（健康関連QOL 尺度MOS 36 Item 

Short-Form Health Survey、8 つの下位尺

度得点について、日本人の国民標準値を 50、

標準偏差を 10 としたスコアリング得点。8

つの下位尺度は下記の通り。PF：身体機能、

RP：日常役割機能（身体）、BP：体の痛み、

GH：全体的健康感、VT：活力、SF：社会生

活機能、RE：日常役割機能（精神）、MH：

こころの健康 

M) 服薬治療状況：ステロイド内服、ステロ

イドパルス、インターフェロンの投薬状況に

ついて、初回調査時点（1 年目）の投薬状況

と、2 年目から 5 年目調査時点でのそれぞれ

過去 1 年間の服薬治療状況。各項目の単純集

計については「不明」を入れて集計を行った。 

5 回分の聞き取り調査を行った者を対象

に、1 年間で 1 度でも投薬治療があった場合

をその年度に治療ありと定義したうえで、4

年間の治療状況と OMDS の変化との関連を

検討した。治療と患者特性の関係を検討する

にあたっては、各項目の「不明」およびそれ

に準ずる回答は、分析から除外した。 

また、1 年目調査時点におけるステロイド

使用用量を検討した。その際、隔日投与の場

合は 2 で除して１日あたりの使用用量に換

算した。 

N) その他 HAM の症状、および治療状態等

（HAM の初発症状や症状発現時の年齢、発

症要因と思われる事項（輸血歴、妊娠・出産
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歴、移植歴等）等も含む）。 

 

 聞き取り調査によって得られた回答は、本

研究専用のデータシステムに入力された。入

力されたデータは複数人での入力確認が行

われた。データシステムへの入力の際には、

基本的なデータバリデーションの仕組みが

あり、取り得る範囲内のデータのみ入力可能

になっている。必須入力項目も設定されてい

るため、入力ミスが大幅に軽減された。入力

されたデータは、集計を進める過程でさらに

丹念にチェックされ、必要であれば再度聞き

取り確認を行い、矛盾するデータ、欠損デー

タを可能な限り除去してデータの信頼性を

高めた。データシステムはウェブサーバー上

に構築され、全ての通信は暗号化され、権限

に応じてアクセスがコントロールされた。 

 

 本報告に際し、2012 年 3 月 1 日から 2016

年 12 月 31 日までに調査が完了し得られた

データを対象に、入念なデータクリーニング

を行った。2017 年度中に、本期間中のデー

タを対象とした検討会を毎月実施し、研究責

任者、研究分担者、聞き取り担当者、HAM

ねっと事務局スタッフ、データシステム担当

者とで検討を行い、データの確認と検証、分

析結果の確認と解釈、分析方針の検討を繰り

返し、分析の正確性と妥当性を高めた。 

 

分析対象 

2012 年 3 月 1 日から「HAM ねっと」申

し込みを開始し、2012 年 4 月 1 日から

2016 年 12 月 31 日までに調査を行い、

HAM 患者 491 名のデータを得た（図 1）。

対象者が該当年度で死亡した場合、聞き取

り調査が困難であったり調査協力を断った

りしたなどの理由で調査出来ない場合、認

知症疑いの場合、調査が完了していない場

合などは分析対象から除外した。さらに書

面のみによる調査を分析対象から除外した

結果、1 回目分析対象者は 486 名、2 回目

分析対象者は 435 名、3 回目分析対象者は

371 名、4 回目分析対象者は 304 名、5 回

目分析対象者は 263 名であった。1 回目か

ら 5 回目までの 5 調査時点全てにおいて分

析対象に含まれた症例は 257 件であった。 

死亡例の分析並びに ATL 発症率計算の際

には、書面のみによる調査や調査が完了して

いない場合でも観察期間を定義できるため

分析対象に含めることとし、488 名を対象と

した。 

指定難病認定申請状況に関連する分析で

は、一度でも聞き取り調査が行われた者から

死亡が確認された者を除いた 467 名を対象

に各々の最新調査回のデータセットを作成

して分析を行った。すなわち、過去 5 回調査

をした者については 5 回目の調査結果を、過

去 3 回調査をした者については 3 回目の調

査結果を対象とした。さらに、指定難病申請

状況と他の項目を合わせて分析するにあた

っては、HAM 以外で指定難病を申請し認定

された 1 名、疾患不明で認定されている 1 名

および指定難病申請状況が不明であった 78

名を対象から除外し、406 名を対象にした。 

  

 

分析方法 

名義尺度の独立性の検定にはχ2 乗検定

とフィッシャーの正確確率検定、2 群の平均

値の比較は t 検定、3 群以上の平均値の比較

には一元配置分散分析を行った。経年比較に

は対応のある t検定もしくは反復測定による

一元配置の分散分析を行いその後の多重比

較は Bonferroni 法を用いた。統計分析は

IBM SPSS Statistics 22、R version 3.4.2 を

用い、有意水準は両側 5％とした。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は、聖マリアンナ医科大学の生命倫

理委員会で承認された（承認番号：第 2044
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号）同意書を用いて、参加に伴う不利益や危

険性の排除等について説明し、書面による同

意を得た。 

「HAM ねっと事務局」に送付された患者情

報は、個人情報管理者により直接個人を特定

できないように患者 ID 番号が付与される。

データは、個人情報管理者が「本研究専用の

コンピュータ」において管理し、同意書は鍵

付の書棚で管理した。データ解析においては

直接個人を特定できないようにし、登録患者

の秘密保護には十分配慮した。研究結果を公

表する際は、対象者が特定可能な情報は一切

含まず、また本研究の目的以外に、得られた

登録患者のデータを使用することは禁止し

た。これらの方法によって人権擁護、および

プライバシーの保護に最大限の注意を払い、

登録者に対して最大限の配慮に努めた。 

 

C. 研究結果 

（A）HAM ねっと登録状況 

2012 年 3 月に開設した HAM ねっとへの

登録状況は、2017年度末時点で申込者数641

名、登録者数 535 名であった。なお、申込者

のうち、対象外とみなされたものは、12 名

であった。年度ごとの登録者数の推移をみる

と、2012 年度 318 名、2013 年度 353 名、

2014 年度 409 名、2015 年度 467 名、2016

年度 494 名、2017 年度 535 名と順調に増

加している（図 A）。過去の報告では、全国

HAM 患者は 3000 名と推計されている 8)こ

とから、全国 HAM 患者約 6 人に 1 人とい

う非常に多くの HAM 患者が HAM ねっと

に登録していると考えられる。 

登録者に対する年 1 回の聞き取り調査に

よる臨床情報の収集の達成率は、2012 年度

100%、2013 年度 99%、2014 年度 99％、

2015 年度 99%、2016 年度 98%、2017 年度

97%と一定して高い水準により進捗してい

る（図 B）。 

 

（B）HAM ねっと登録患者の死亡状況（488

名対象） 

 HAMねっと登録患者で観察期間中に死亡

が確認された者は 22（男性 8、女性 14）名

であり、死亡時平均年齢は 69.1（男性 68.1、

女性 69.7）歳、死因は肺炎が 5 名（男性 2

名、女性 3 名）、ATL が 4 名（男性 1 名、女

性 3 名）、老衰が 2 名（男性 1 名、女性 1 名）、

大腸癌が 2 名（女性 2 名）、膀胱癌が 2 名（男

性 1 名、女性 1 名）、心臓病・心不全が 2 名

（男性 2 名）であり、食道癌（男性 1 名）、

舌癌（女性 1 名）、腎不全（女性 1 名）、肺塞

栓症（女性 1 名）、急性胃腸炎（女性 1 名）

がそれぞれ 1 名であった（表 1）。 

 

（C）HAM ねっと登録患者の標準化死亡比

（463 名対象） 

 2016 年 12 月 31 日で観察を打ち切り、初

回調査から 2016 年 12 月 31 日までに 2 時

点の観察期間を定義できる患者について、間

接法による標準化死亡比（Standardized 

mortality ratio, SMR）を算出した。2 時点

以上観察された分析対象者は 463 名（女性

75.2％）であった。 

観察期間中の死亡数は 22（男性 8、女性

14）名、観察期間（人年）は 1450.6（男性

370.8、女性 1079.8）、間接法による SMR

（95％信頼区間(CI)）は 1.59（0.99-2.40）、

男性1.26（0.55-2.49）、女性1.86（1.02-3.12）

であった（表 2）。 

 

（D）HAMねっと登録時点の属性・特徴（486

名対象） 

486 名の性別は、男性 25.3%、女性 74.7%

であり、平均年齢は 62.0（±10.7）歳であっ

た。平均発症年齢は 44.8（±14.9）歳、発症

から診断までに平均で 7.7（±8.6）年が経過

していた。平均罹病期間は 17.1（±11.6）年

であった。初発症状としては歩行障害が全体

の 81.1%と最も多く、次いで排尿障害
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（41.8%）、下肢の感覚障害（15.0%）であり、

初発症状の排尿障害で男女差が認められた

（男性 25.2%、女性 47.4%、p<0.01）。登録

患者の中で輸血歴のある者は 19.5%であり、

1986 年以前の輸血歴のある者は 15.3％であ

った。排尿障害については排尿に時間がかか

るか投薬を行っている者が 62.7%で最多、排

便障害については薬が必要な者が 68.0%で

最多であった。足のしびれは 47.0%の患者が

常にあり、足の痛みは 22.3%の患者が常にあ

ると回答し、時々ある者も含めると 42.9%が

足の痛みを訴えていた（表 3）。 

 

（E）既往歴・合併症（486 名対象） 

既往歴では骨折のある者が 23.0%で最多

であり、内訳では足の骨折（9.7％）、圧迫骨

折（7.8％）、手の骨折（6.2％）、その他の骨

折（5.6％）、脊椎骨折（1.0％）の順であった。

骨折を除いた上位3つは、帯状疱疹（12.8%）、

ぶどう膜炎（3.9%）、結核（2.7%）であった

（表 4）。 

1 年目調査時点における合併症を見ると、

ぶどう膜炎は 6.8%、関節リウマチは 2.5%、

シェーグレン症候群は 2.5%、骨折は 2.5％の

有病率であった。 

 

（F）HAM ねっと登録患者の ATL 発症率

（457 名対象） 

2016 年 12 月 31 日で観察を打ち切り、初

回調査から 2016 年 12 月 31 日までに 2 時

点の観察期間を定義できる患者について、

ATL 発症率を人年法により求めた。観察開

始前に ATL を発症していた患者 6 名は算出

から除外し、457 名を対象とした。 

観察期間中のATL新規発症は4例であり、

男性 1 名、女性 3 名であった。病型は急性型

1 名（50 代）、リンパ腫型 2 名（2 例とも 60

代）、くすぶり型が 1 名（70 代）であった。

観察期間（人年）は 1423.8（男性 366.8、女

性 1057.1）であり、ATL 発症率は 1000 人

年あたり 2.81 であり、そのうち Aggressive 

ATL（急性型およびリンパ腫型 ATL）発症率

は 1000 人年あたり 2.11 であった（表 5）。 

なお、観察期間中に ATL を発症した 4 例

についてのステロイド内服治療は以下の通

りであった。くすぶり型の 1 例は、ATL 発

症前からステロイド内服治療を受けており、

ATL 発症後もステロイド内服治療を継続し

ていた。リンパ腫型の 1 例は、調査以前にス

テロイド治療経験があり、初回調査時点では

ステロイド内服治療は行っておらず、ATL発

症前後でのステロイド内服治療状況は不明

であった。リンパ腫型、急性型の 2 例は、ス

テロイド内服治療経験はなかった。 

 

（G）ATL 合併患者の特徴（486 名対象） 

ATL 合併の有無別に 1 年目調査時点での

特徴を表 6 にまとめた。1 年目～5 年目の調

査のいずれかの時点で HAM と ATL を合併

していた症例は 10 例（2.1％）観察された。

病型は、急性型 1 名、リンパ腫型 2 名、くす

ぶり型 5 名、病型不明が 2 名であった。初発

症状で排尿障害を訴える者が ATL 合併なし

群では 4 割を超える一方、ATL 合併あり群

では初発症状で排尿障害を訴える者は 1 名

（10％）であった。ATL 患者の家族歴があ

る者は ATL 合併例中 1 例（10％）であった。 

ATL 発症前にステロイド内服治療を実施

していたのが 10 例中 4 例であった（表 7）。 

ATL 合併患者 10 名のうち、4 名が死亡し

4 名とも死因は ATL（病型は、急性型 1 名、

リンパ腫型 2 名、病型不明が 1 名）であっ

た。 

 

（H）納の運動障害重症度（OMDS）（486

名対象、257 名対象） 

1 年目～5 年目の各調査時点での OMDS

の状況を表 8 に示した。最頻値は 1 年目か

ら 5 年目にかけていずれも Grade 5 であり

次いで Grade 6 であった。（表 8、図 2）。 
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4 年間継続追跡群 257 名について OMDS 

Grade を検討したところ、Grade 6 以下で

は患者が経年的に減少傾向にある一方、

Grade 7 以上では患者が経年的に増加する

傾向を示した。（図 3）。 

 4 年間継続追跡群の OMDS の経年変化

は、毎年有意に Grade 平均値は上昇し、1

年あたり 0.10～0.23 ほど上昇していた。1

年目から 5 年目にかけては 0.61（95％CI：

0.39-0.83）上昇していた（表 9）。 

 1 年目調査時と 5 年目調査時の OMDS の

推移を表 10 に示した。4 年後も OMDS が

変わらない者が 161 名（62.6％）であり、

悪化した者が 88 名（34.2％）、改善した者

が 8 名（3.1％）であった。Grade ごとの悪

化割合は、1 年目 Grade 4 で 32.3％、

Grade 5 で 23.5％、Grade 6 で 37.7％、

Grade 7 で 47.4％、Grade 8 で 37.5％が悪

化していた。 

 

（I）HAQ による ADL の状況（486 名対

象、257 名対象） 

1 年目～5 年目の各調査時点での HAQ-

DI の平均得点を表 11 に示した。 

4 年間継続追跡群 257 名の経年変化を検

討したところ、HAQ-DI の平均値は有意に

1 年目より 2 年目、3 年目が高く、さらに 4

年目、5 年目が高くなっていた（表 12）。 

 

（J）HAM 排尿障害重症度 Grade（HAM-

BDSG）と HAM 排尿障害重症度スコア

（HAM-BDSS）（486 名対象） 

図 4 に示す手順に従い、HAM 排尿障害重

症度 Grade（HAM-BDSG）を定義し、Grade

Ⅰ、Ⅱについて表 13 に示す HAM 排尿障害

重症度スコア（HAM-BDSS）を算出した。 

1 年目～5 年目の各調査時点での HAM-

BDSG の Grade 別人数と GradeⅠ、Ⅱでの

HAM-BDSSの基本統計量を表14に示した。

また、1 年目の HAM-BDSG GradeⅠ，Ⅱに

ついて HAM-BDSS の分布を確認するため

ヒストグラムを描画した（図 5、図 6）。HAM-

BDSG の Grade の経年変化を 1 年毎にクロ

ス集計によって確認し、1 年目から 5 年目へ

の経年変化も確認した（表 15～19）。 

Grade を定義するためには、バルーン留置

の有無、自己導尿の有無、自己導尿の際の自

尿の有無を正確に把握する必要がある。今回

用いたデータでは、特に 1 年目、2 年目にお

いて Grade を定義できない Grade 不明のケ

ースが多く見られたことを考慮し、Grade の

経年変化の検討では 4 年目と 5 年目の関連

（表 18）を確認し、さらに 1 年目から 5 年

目への変化の確認のため表 19 を参照した。

4 年目から 5 年目にかけて GradeⅠから悪

化した者は 5％程度で、GradeⅡから改善し

た者と悪化した者はそれぞれ 1 名ずつ、

GradeⅢから改善した者は 4 名で悪化した

者が 3 名いることが確認された。1 年目から

5 年目にかけての変化では、1 年目に Grade

Ⅲ、Ⅳと定義されるケースが欠損している事

に注意が必要であるが、GradeⅠのまま変化

ない者が 90.3％、GradeⅠからⅡに進行した

者が 5.5%、Ⅲに進行した者が 1.2％、Ⅳに進

行した者が 3％観察され、GradeⅡの 2 名は

5 年目にも GradeⅡのままであった。 

 

（K）排尿障害関連指標（468 名対象、257

名対象、176 名対象） 

排尿障害状況が「他人の管理が必要」で

ある者を除外して、OABSS、ICIQ-SF、I-

PSS、N-QOL の 4 指標それぞれについて、

1 年目～5 年目の各調査時点の平均得点を算

出し、表 20 に示した。 

さらに、4 年間継続追跡群について、排

尿障害状況が「他人の管理が必要」である

者を除外して、OABSS、ICIQ-SF、I-

PSS、N-QOL の 4 指標それぞれについて、

経年比較を行った結果を表 21 に示した。

OABSS は 5 年目と他の年との比較におい
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て有意に得点が低下していた(p<0.001)。I-

PSS では 5 年目の得点が、3 年目以外の他

の年との比較で有意に低かった(1-5 年目、

4-5 年目 p<0.001、2-5 年目 p=0.048)。 

4 年間継続追跡群のうち 1 年目に HAM-

BDSG が GradeⅠである者を対象に、

HAM-BDSS と、OABSS、ICIQ-SF、I-

PSS、N-QOL の 4 指標それぞれについて比

較を行った結果を表 22 に示した。なお、

HAM-BDSS は同一 Grade での比較に意味

があるため、HAM-BDSS の比較に際して

は 1 年目から 5 年目まですべて GradeⅠで

ある者を対象とした。その結果、HAM-

BDSS は 2，3，4 年目と比較し 5 年目で有

意に低下しており、OABSS については 5

年目の得点が他の年と比較して有意に低下

しており、I-PSS については 2-5 年目

（p=0.046）、4-5 年目（p=0.002）の比較で

5 年目の得点が有意に低く、N-QOL につい

ては 2-3 年目（p=0.036）の比較で 3 年目

の総得点が有意に低かった。 

 

（L）排尿障害状況の経年変化（257 名対

象） 

1 年目から 2 年目、2 年目から 3 年目、3

年目から 4 年目、4 年目から 5 年目にかけ

ての 1 年間の排尿障害状況の経年変化をそ

れぞれ表 23～表 26 に示した。また、4 年

間の推移を確認するため、1 年目から 5 年

目の排尿障害状況の変化を表 27 に示した。 

1 年目から 5 年目にかけての変化をみる

と、1 年目に「問題ない」と回答した者で 5

年目も「問題ない」のままである者は 5 名

（31.3％）へと減少していた。「時間がかか

る/投薬している」状態が持続している者は

87.5％、「自己導尿が必要」状態が持続して

いる者は 89.7％であった。他人の管理が必

要な者は 5 年目も全員が他人の管理が必要

であった。1 年目と比較し、5 年目において

排尿障害状況が改善している者は 257 人中

4 名（1.6％）であり、悪化している者は 35

名（13.6％）であった。 

 

（M）服薬の状況（486 名対象） 

 1年目～5年目調査時点の治療状況を表28

に示した。ステロイド内服治療について、1

年目（初回調査時点）で内服している者は

41.8%であり、2 年目～5 年目調査で過去 1

年間にステロイド内服治療を行っていた者

は、それぞれ 48.3%、50.4%、50.7%、47.9%

であった。同様に 2 年目～5 年目調査におい

て過去 1 年間の治療状況をみると、ステロイ

ドパルス療法を受けていた者は年間 3.6%～

7.6%、インターフェロン投与を受けていた

者は年間 2.6%～3.4%であった。 

 

（N）薬剤併用の状況（486 名対象） 

1 年目～5 年目調査時点の薬剤併用状況を

表 29 に示した。2 年目～5 年目調査で過去 1

年間の治療状況をみると、何らかの治療を行

っている者の中ではステロイド内服のみの

者が最も多く、年間で 40.7%～46.1%であっ

た。ステロイドパルスのみの者は 0.7%～

1.4%、インターフェロンのみの者は 1.0%～

1.6%であった。2 治療を併用している者のう

ちステロイド内服とステロイドパルスを併

用している者は 3.0%～5.7%、ステロイドと

インターフェロンを併用している者は 1.4%

～1.6%であった。 

なお、ステロイド内服、ステロイドパルス、

インターフェロンのいずれも行っていない

者は、年間で 46.2%～48.7%であった。 

 

（O）調査開始前後のステロイド治療状況

（257 名対象） 

4 年間調査継続者における調査開始前後

のステロイド治療状況について、調査開始前

にステロイド内服を行っていた者は 71.2%

であった。調査開始後の治療状況について、

割合の高い順に、ステロイド内服をしていな
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い者 44.7%、4 年間ステロイド治療を継続し

た者 42.8%であった（表 30）。 

 

（P）4 年間のステロイド治療状況と患者特

性（198 名対象） 

4 年間調査継続者かつインターフェロン

治療を行っていない者における、4 年間のス

テロイド治療状況と患者特性について分析

した（表 31）。4 年間ステロイド治療を継続

した者は 48.0%、4 年間ステロイド治療を行

わなかった者は 52.0%であった。ステロイド

内服治療継続群は未治療群に比べ、発症年齢

が有意に高く、発症から診断までの年数が短

く、罹病期間が短かった。また、運動障害発

現から OMDS Grade5 への移行年数が 2 年

以下の急速進行型を示す者の割合が 27.4％

と、未治療群の 12.6％よりも有意に高かっ

た。 

さらに、4 年間調査継続者のうち初回調査

時点までのステロイド治療状況と患者特性

について分析した（表 32）。初回調査時点ま

でにステロイド治療をしていた者は 74.4%、

ステロイド治療をしていなかった者は

25.6%であった。ステロイド治療をしていた

者はしていなかった者に比べ、有意に発症か

ら診断までの年数が短く、運動障害重症度

（OMDS）が高く、初発症状の歩行障害が多

くかった。排尿障害、足のしびれ、足の痛み

についても差が見られた。 

 

（Q）4 年間のステロイド内服と OMDS の

変化（198 名対象） 

4 年間調査継続者かつインターフェロン

治療を行っていない者における、4 年間のス

テロイド内服と OMDS の変化について分析

した。ステロイド内服治療状況と OMDS 

Grade の 1 年目から 5 年目の変化との関連

を検討したところ、悪化している者は 4 年間

治療なし群で 35.0％、治療継続群で 29.5％

であり、改善した者は治療なし群で 0%、治

療継続群で 6.3％であった（p=0.028）（表 33）。 

 

（R）初回調査時点におけるステロイド治療

の詳細（203 名対象、167 名対象） 

初回調査時点におけるステロイド内服の

薬剤別用量を調査した。初回調査時点にステ

ロイド内服ありの者のうち、プレドニン/プ

レドニゾロンを内服していた者は 89.7%で

あった（表 34）。 

 初回調査時点におけるステロイド内服治

療の一日あたり使用量（プレドニゾロン換算）

を算出した。初回調査時のステロイド治療に

おける使用用量は、平均値が 7.4mg/day、中

央値が 5.0mg/day であった。ばらつきが大

きく、最大用量は 30.0mg/day であった。

5mg/day の者が全体の約 3 割であり、

10mg/day 以下の者で約 9 割を占めた（表 35、

図 7）。 

 

（S）調査開始前後のステロイドパルス治療

状況（257 名対象） 

4 年間調査継続者における調査開始前後

のステロイドパルス治療状況を調査した（表

36）。調査開始前にステロイドパルス治療を

行っていた者は 34.6％であった。調査開始

後、一度もステロイドパルス治療を行わなか

った者は 88.7%であり 4 年間治療継続した

者は 2.7%であった。 

 

（T）ステロイドパルスの治療状況と患者特

性（232 名対象） 

4 年間調査継続者のうちインターフェロ

ン治療を行っていない者における、初回調査

でのステロイドパルスの治療状況と患者特

性について分析した（表 37）。4 年間調査継

続者かつインターフェロン治療を行ってい

ない者のうち、初回調査時点にステロイドパ

ルス治療を行っていたのは 3 名であった。ス

テロイドパルス治療を行っていた者は、発症

から診断までの年数は短い傾向、発症年齢が
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高い傾向があり、罹病期間が短い傾向が認め

られた。 

さらに、4 年間調査継続者のうち、初回調

査時点までのステロイドパルス治療経験の

有無と患者特性について分析した（表 38）。

初回調査時点までにステロイドパルス治療

経験のある者は 89 名であった。ステロイド

パルス治療経験があった者は、発症年齢が高

く、発症から診断までの年数や罹病期間が短

く、急速進行群である割合が有意に高かった。 

 

（U）4 年間のステロイドパルス治療と

OMDS の変化（252 名対象） 

 4 年間調査継続者における、4 年間のステ

ロイドパルス治療と OMDS の変化について

分析した（表 39）。1 年目から 5 年目にかけ

てステロイドパルス治療経験が全くない群

（228 名）と観察期間中にステロイドパルス

治療経験が一度でもある群（24 名）とで、

OMDS Grade の変化との関連を検討した。

ステロイドパルス治療経験があり OMDS 

Grade が改善した者は 1 名（4.2%）で、悪

化した者が 6 名（25.0%）であった。治療経

験のなかった者との有意な差はみられなか

った。 

 

（V）調査開始前後のインターフェロン治療

状況（257 名対象） 

4 年間調査継続者における調査開始前後

のインターフェロン治療状況を調査した（表

40）。4 年間調査継続者のうち、初回調査前

にインターフェロン治療を行っていた者は

41.6％であった。調査開始後、インターフェ

ロン治療を行わなかった者が 93.8％を占め

た。 

 

（W）インターフェロンの治療状況と患者特

性（138 名対象） 

4 年間調査継続者かつ初回調査時点ステ

ロイド治療を行っていない者における、初回

調査でのインターフェロンの治療状況と患

者特性について分析した（表 41）。4 年間調

査継続者かつ初回ステロイド治療者を除い

た者のうち、1 年目（初回調査時点）におい

てインターフェロン治療を行っている者は

6 名であった。発症年齢、発症から診断まで

の年数、罹病期間、OMDS Grade について、

インターフェロン治療をしていない者と比

較して有意差は認められなかった。 

さらに、4 年間調査継続者のうち、初回調

査時点までのインターフェロン治療経験の

有無と患者特性について分析した（表 42）。

初回調査時点までにインターフェロン治療

経験のある者は 107 名であった。インター

フェロン治療経験があった者は、治療経験が

なかった者と比較して発症年齢、発症から診

断までの年数、罹病期間、急速進行群の割合

に有意な差がなかった。 

 

（X）4 年間のインターフェロン治療と

OMDS の変化（253 名対象） 

4 年間調査継続者における、4 年間のイン

ターフェロン治療と OMDS の変化について

分析した（表 43）。1 年目から 5 年目にかけ

てインターフェロン治療経験が全くない群

（241 名）と観察期間中にインターフェロン

治療経験が一度でもある群（12 名）とで、

OMDS Grade の変化との関連を検討した。

インターフェロン治療経験があり OMDS 

Grade が改善した者は 0 名で、悪化した者

が 7 名（58.3％）であった。 

 

（Y）SF-36 による健康関連 QOL の検討

（291 名対象） 

 1 年目調査時と 4 年目調査時に取得し

た、SF-36 の下位スコアを比較検討した

（表 44）。PF は 1 年目、4 年目調査ともに

得点が著しく低かった。また、BP は有意に

悪化しているが、GH、VT、MH は有意に

良好化していた。 
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（Z）最新調査回における患者の属性（467

名対象） 

 1 度でも調査が行われた者のうち、2016

年 12 月 31 日までに死亡が確認されなかっ

た者の、最新調査回における属性について

分析した。分析対象 467 名のうち、男性

24.8%、女性 75.2%であった（表 45）。年

代は 60 代が最多で 37.9%を占め、60 代以

上で 71.7%を占めた（表 46）。 

居住地域は九州・沖縄地方 43.7%、関東

地方 22.3%、関西地方 13.7%の順に多かっ

た（表 47）。都道府県別では、鹿児島県

12.8%、福岡県 10.3%、神奈川県 8.1%の順

に分布していた（表 48）。 

OMDS は Grade 5 が 31.9％、Grade 6

が 17.1％、Grade 4 が 13.3％と、Grade 4

～6 で 62.3%を占めた（表 49、50）。 

身体障害者手帳の取得状況は、1 級

11.8%、2 級 50.5%であった。身体障害者手

帳を持っていない、または申請中である者

は 20.6%であった（表 51）。 

 

（AA）指定難病の性年代別申請状況（467

名対象、405 名対象） 

最新調査回では、指定難病について、未申

請 50.7%、認定されている者 33.4%（HAM

で認定されている者 33.0%）、申請中 1.5%、

不認定 1.5%、不明 12.8%であった（表 52）。 

以降、HAM 以外での認定者、不明の者を

除いた 405 名で分析を行った。男性は未申

請 67.7%、認定 29.3%、女性は未申請 55.6%、

認定 40.8%であった（表 53）。年代別にみる

と、およそどの年代でも同様の分布となって

いた（表 54）。 

対象者の居住地域について、関東地方の者

のうち未申請 58.4%、認定 36.0%、関西地方

の者のうち未申請 56.7%、認定 40.0%、九州・

沖縄地方の者のうち未申請 59.3%、認定

37.9%であり、未申請者、認定者の割合は地

方による偏りはみられなかった（表 55、56）。 

 

（AB）指定難病申請状況と OMDS および

身体障害者手帳の取得状況（405 名対象） 

 OMDS Grade 0～4 の者のうち指定難病

について未申請 59.0%、認定 33.7%であ

り、OMDS 5～8 の者のうち未申請

57.3%、認定 40.5%、OMDS 9～13 の者の

うち未申請 63.3%、認定 33.3%であった

（表 57）。OMDS Grade 0～3 に比較し

て、OMDS Grade 4、Grade5 では、指定

難病認定者の割合がそれぞれ 42.6％、

45.4％と高かった（表 58）。 

身体障害者手帳なし、または申請中の者

のうち、指定難病について未申請 58.2%、

認定 32.9%であった。身体障害者等級 1 級

の者のうち、指定難病について未申請

59.6%、認定 38.3%であり、身体障害者等

級 2 級の者のうち、指定難病について未申

請 63.0%、認定 34.1%であった。これに対

して、身体障害者等級 3 級～6 級の者のう

ち、指定難病について未申請 44.3%、認定

55.7%と認定者の割合が高かった（表 59）。 

指定難病未申請者に着目し、OMDS 別に

身体障害者手帳の取得状況を分析すると、

OMDS 0～4 ではなし、または申請中が

65.3%で最多、OMDS 5～8 では 2 級が

66.7%で最多、OMDS 9～13 では 2 級が

65.8%で最多であった（表 60）。 

なお、指定難病未申請でかつ身体障害者

手帳も取得していない者は患者全体の約 1

割であり、そのうち OMDS 0～4 の者が多

かった（表 59、60）。 

 

D. 考案 

本研究では、我々が構築した HAM 患者レ

ジストリ（HAM ねっと）に登録された患者

について、登録時点および 4 年間の追跡調査

で得られた疫学情報の解析を実施した。 
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これまでに HAM 患者の生命予後に関す

る報告は少ない。そこで、HAM ねっとに登

録された HAM 患者における全死因の SMR

を算出した結果、1.59（95％CI: 0.99-2.40）

と高く、男性の SMR が 1.26（95%CI: 0.55-

2.49）であるのに対して、女性のSMRは1.86

（95%CI: 1.02-3.12）と有意に高かった（表

2）。本研究で算出した HAM 患者の SMR の

結果から、HAM 患者の生命予後が一般人口

と比較して不良であることが示された。 

観察期間中に死亡が確認された HAM 登

録患者は 22 名の死因（表 1）についてみる

と、ATL は 4 名であり、肺炎に次いで 2 番

目に多く、HAM 患者の死因として重要であ

ると考えられた。また、4 年間の観察期間中

の ATL 発症率は 1000 人年あたり 2.81 であ

り、わが国の一般集団の HTLV-1 キャリアの

ATL 発症率（1000 人年あたり 0.6-1.5）9-11)

と比較しても高いことが示された。そのうち、

生命予後が不良なAggressive ATL発症率は

1000 人年あたり 2.11 であり、ATL が HAM

患者の死因の上位であることに影響してい

ると考えられた。 

このように HAM 患者の診療において、

ATL の発症リスクに関する注意喚起が必要

であり、今後、ATL 発症リスクの高い HAM

患者のスクリーニング方法の確立が重要で

あると考えられた。また、ATL 発症前にステ

ロイド内服治療を実施していたのは 10 例中

4 例であった。今後さらなる研究が必要であ

るものの、HAM 患者での ATL 発症リスク

に対するステロイド内服治療の影響は低い

可能性が考えられた。 

 本研究では、HAM患者の機能予後として、

OMDS を用いた運動障害重症度および

HAQ-DIを用いたADLの経年変化、さらに、

排尿障害の経年変化などの検討を行った。 

4 年間の追跡調査において、OMDS およ

び HAQ-DI は経年的に有意な悪化が認めら

れた（表 9、表 12）。OMDS の Grade が改

善せずに悪化していた患者の割合は 34.2％

を占めており（表 10）、1 年目調査時の

OMDS Grade4、5 の患者では 4 年間で約 20

～30％の者が悪化していたのに対し、

Grade6～8 の患者では 4 年間で約 40～50％

の者が悪化しており、HAM の運動障害の進

行を抑制するための有効な治療の確立が急

務である。 

一方、排尿障害に関して、1 年目の調査時

点で何らかの排尿障害がある者は 9 割以上

であった。4 年間の追跡調査の結果、排尿に

問題ない者の割合は経年的に減少し、1 年目

調査時点で問題ないと回答した者のうち、5

年目調査時点でも問題ないと回答した者の

割合は 31.3%と減少していた。また、排尿障

害がある者に関しては、1 年目の調査時点で

「時間がかかる/投薬している」と回答した

者の約 1 割は 4 年間で自己導尿か他人の管

理が必要な状態に悪化していた。HAM 登録

患者全体の 3 割の患者は自己導尿が必要な

状態であった（表 27）。 

HAM 患者の QOL 向上のためには、9 割

以上の患者が有している排尿障害症状に対

して適切な診療が行われることが重要であ

る。そのためには、排尿障害の重症度を客観

的かつ定量的に評価できる指標が必要であ

るが、これまでに HAM に特化した排尿障害

重症度の評価指標が確立されていない。 

本研究では、HAM 患者の排尿障害につい

て、既存の 4 つの排尿障害関連指標（OABSS、

I-PSS、ICIQ-SF、N-QOL）を用いて評価し

てきた。これまでに、OABSS、I-PSS といっ

た既存の排尿障害関連指標では、自己導尿が

必要な者が、排尿に時間がかかるあるいは投

薬している者に比較して改善して評価され、

排尿障害の重症度を適切に評価できない問

題点が明らかになった。 

そこで、排尿障害の治療状態を加味した新

たな HAM の排尿障害重症度評価法を作成

した。まず、HAM 排尿障害重症度 Grade 分
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類（HAM-BDSG）では、治療状態に応じて

4 つの Grade（Ⅰ：自己導尿の導入なし、Ⅱ：

自己導尿を導入していて自尿あり、Ⅲ：自己

導尿を導入していて自尿なし、Ⅳ：バルーン

留置）に分け（図 4）、GradeⅠ、Ⅱについて

は、I-PSS 質問票から 6 項目、OABSS 質問

票から 2 項目を抽出し、HAM ねっとのデー

タを用いて信頼性と妥当性を検証したHAM

排尿障害重症度スコア（HAM-BDSS）（表 13）

を算出し、蓄尿症状と排尿症状の重症度につ

いて評価した。自己導尿をしていない HAM-

BDSG GradeⅠの患者を 4 年間追跡した結

果、約 9 割が GradeⅠのままであった（表

19）。また、1 年目調査時点から継続して

GradeⅠの患者では、5 年目調査時点の

HAM-BDSS は 2～4 年目調査時点に比較し

て有意に改善していた（表 22）。 

一方、4 年間継続追跡群で排尿障害関連指

標の経年変化を検討した結果、OABSS は 2

年目調査以降で経年的に改善し、5 年目調査

は 1～4 年目よりも有意に改善が認められた。

また、I-PSS は 5 年目調査時点では 1，2，4

年目に比較して有意に改善がみられた（表

21）。さらに、1 年目から 5 年目まで継続し

て HAM-BDSG GradeⅠの患者においても、

5 年目調査時点の OABSS は 1～４年目より

も有意に低下するなど、排尿障害関連指標の

改善が認められた（表 22）。 

このように HAM-BDSG GradeⅠの患者

で自己導尿による影響を除いて排尿障害の

経年変化を評価したところ、排尿障害が 5 年

目に改善しており、何らかの排尿障害に対す

る投薬治療が有効であった可能性も示唆さ

れた。今後、HAM の排尿障害に対する投薬

治療状況に関する情報を収集し、治療効果に

ついて検討していく必要がある。 

 HAM 患者における治療状況について、2

年目～5 年目の調査においてステロイド内

服治療を行っている者の割合は 40～50％と

多く、ステロイドパルス療法を受けた者の割

合は 10％未満、インターフェロン治療を受

けた者の割合は 5％未満であった（表 28）。 

HAMに対するステロイド内服治療の有効

性について、HAM の治療実態に関する多施

設共同の後ろ向きコホート研究の実施によ

り、ステロイド維持療法患者は無治療患者と

比較して有意に長期予後が良いことが明ら

かにされたところである 12)。さらに、本研究

では、HAM ねっと登録患者を対象とした前

向きコホート観察研究により、HAM 患者に

対するステロイド内服治療の有効性に関す

るデータの解析を行った。1 年目調査時点で

は、ステロイド内服治療継続群は、未治療群

と比較して高齢で発症し、発症から診断まで

の年数および罹病期間が短く、急速進行型の

割合も高く（表 31）、疾患活動性の高い患者

が多く含まれていると考えられた。ステロイ

ド内服治療継続群と未治療群で 4 年後の

OMDS Grade の変化を検討した結果、ステ

ロイド内服治療継続群では未治療群と比較

して、OMDS Grade が改善した割合が増加

し、悪化した割合が減少する傾向が認められ

（表 33）、ステロイド内服治療の継続が

HAM患者の運動障害の進行抑制効果がある

ことが示唆された。さらに、ステロイド内服

治療継続群においても運動障害が経年的に

悪化している患者が約 3 割存在することか

ら、ステロイド治療を補完する新薬開発研究

の推進も重要である。 

 最新調査回のデータを用いて HAM 患者

の居住地域を集計した結果、居住地域は九

州・沖縄地方 43.7%、関東地方 22.3%、関西

地方 13.7%の順に多かった（表 47）。HAM

ねっと患者の居住地域とこれまでに報告さ

れている HTLV-1 キャリアの地方分布とを

比較した。HAMねっと患者（表47）とHTLV-

1 キャリア 8)の地域別割合はそれぞれ、北海

道地方で 3.2％と 2.6％、東北地方で 6.2％と

4.3％、関東地方で 22.3％と 17.7％、中部地

方で 6.2％と 7.6％、関西地方で 13.7％と
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15.9％、中国・四国地方で 4.7％と 6.2％、九

州・沖縄地方で 43.7％と 45.7％でよく類似

していた。このことから、「HAM ねっと」は

全国から偏りなく HAM 患者を抽出してい

るレジストリであることが示唆された。 

HAMねっと登録患者が利用可能な指定難

病医療費助成を含む社会保障・福祉制度の申

請・認定状況等についても集計し検討を行っ

た。最新調査回での HAM 患者の指定難病の

申請状況については、未申請者が約半数で、

認定者が約 3 分の 1 であった（表 52）。 

指定難病における HAM の重症度に関す

る認定要件は、OMDS Grade 5 以上か

Barthel Index で 85 点以下である。そこで、

OMDS Grade 別に指定難病の申請状況を確

認したところ、OMDS Grade 5 以上であっ

ても未申請者が半数以上であった（表 57）。 

OMDS Grade 5 の指定難病認定者の割合

は 45.4％と多く、さらに Grade 4 の認定者

の割合も 42.6％と高かった（表 58）。OMDS 

Grade 4 でも指定難病に認定されている者

については、Barthel Index による機能評価

で認定されている可能性が考えられた。しか

し、HAM ねっと登録患者に対する年 1 回の

聞き取り調査では、Barthel Index を調査し

ていない。今後、指定難病の臨床調査個人票

のデータベースと連携して、Barthel Index

のデータを活用することにより、指定難病の

認定の現状が明らかになることが期待でき

る。 

一方、HAM ねっと登録患者における身体

障害者手帳取得者の割合については、1 級が

約 1 割、2 級が半数であり、1 級から 6 級い

ずれかの身体障害者手帳を取得している者

は約 8 割であった（表 51）。また、指定難病

未申請で身体障害者手帳を取得している者

は約 8 割であった（表 59）。身体障害者等級

が 1 級、2 級に比較して、障害が軽度の 3 級

～6 級の方が指定難病の未申請者の割合は

減少し、認定者の割合が多かった。 

さらに、指定難病の未申請者における身体

障害者手帳取得状況を OMDS Grade 別に 3

群に分けて検討したところ、OMDS Grade 0

～4 の者では約 35％が身体障害者手帳を取

得していたのに対し、OMDS 5～8 の者では

約 90％が、OMDS 9～13 の者では 100％が

身体障害者手帳を取得していたことが明ら

かになった（表 60）。 

以上のことから、すでに身体障害者手帳 1

級および 2 級を取得している場合、指定難病

の医療費助成申請の必要性が低いことが示

唆された。一方で、運動障害重症度が軽症の

OMDS Grade 4 や身体障害等級 3 級～6 級

の患者で指定難病の認定者の割合が多かっ

たことから、軽症の HAM 患者に対する医療

費助成制度として、指定難病は重要な役割を

果たしていると考えられた。 

 

E. 結論 

本研究では、HAM 患者レジストリ（HAM

ねっと）の登録患者について 4 年間の追跡調

査を実施した。 

HAM 登録患者の全死因の SMR は 1.59

と高く、とくに女性の SMRは 1.86であり、

HAM 患者の生命予後が一般人口と比較し

て不良であることが明らかとなった。 

ATL は、観察期間中に 4 名の死亡が認め

られ、死因として二番目に多かった。また、

観察期間中の ATL 発症率は 1000 人年あた

り 2.81 であり、一般集団の HTLV-1 キャリ

アの ATL 発症率と比較しても高いことが明

らかとなった。HAM 患者の生命予後を考え

る上で ATL の発症は重要な問題の一つであ

り、ATL 発症リスクの高い患者のスクリー

ニング方法の確立と ATL 発症予防法の開発

が求められる。 

HAM 患者の適切な治療方法の選択およ

び治療効果の判定において、HAM の主要症

状である運動障害および排尿障害重症度の

客観的かつ定量的な指標が必要である。 
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このうち、排尿障害重症度について、患者

の約 3 割を占める自己導尿を導入した者で

は、既存の排尿障害関連指標が改善して評価

されるなど重症度が適切に評価できない問

題点が明らかになった。そこで、本研究では

HAM に特化した排尿障害重症度評価法と

して、HAM 排尿障害重症度 Grade 分類

（HAM-BDSG：自己導尿やカテーテル留置

といった治療状態に応じて GradeⅠ～Ⅳに

分類）と HAM 排尿障害重症度スコア

（HAM-BDSS：I-PSS と OABSS から計 8

項目を抽出して蓄尿および排尿症状を評価）

を組み合わせて、新たに治療状態を加味した

重症度評価法を作成した。 

4 年間継続して自己導尿をしていない

HAM-BDSG Grade Ⅰの患者における

HAM-BDSS の経年変化から、自己導尿によ

る影響を除いても HAM-BDSS は 5 年目で

改善していることが明らかとなった。HAM-

BDSS の改善が排尿障害に対する薬物治療

の効果による可能性も考えられ、今後、排尿

障害に対する投薬治療状況に関して収集し

た情報をもとに、治療の有効性について検討

していく必要がある。 

HAM 患者の治療状況を調査した結果、40

～50％の患者でステロイド内服治療が行わ

れていた。HAM 患者に対するステロイド内

服治療の有効性について、前向きコホート観

察研究を行った結果、ステロイド内服治療継

続群では未治療群と比較して、4 年後の

OMDS Grade が改善した割合が増加し、悪

化した割合が減少する傾向が認められた。ス

テロイド内服治療の継続が HAM 患者の運

動障害の進行抑制効果があることが示唆さ

れた。 

HAM 患者の指定難病の申請・認定状況を

調査した結果、OMDS Grade 4、Grade5 で

の認定者の割合はそれぞれ 42.6％、45.4％

と高かった。OMDS Grade 4 で指定難病に

認定された者は、指定難病の認定要件である

Barthel Indexによる機能評価で認定されて

いる可能性が示唆された。また、運動障害重

症度が軽度で身体障害者手帳 2 級以上の取

得が困難な HAM 患者において、指定難病患

者に対する医療費助成制度が重要な役割を

果たしていると考えられた。 

HAM 登録患者の居住地域の分布は、これ

までに報告されている HTLV-1 キャリアの

地方別分布とよく類似していた。このように

HAM 患者レジストリであるHAM ねっとは、

全国からほぼ偏りなく HAM 患者を抽出で

きており、HAM ねっとデータシステムに集

積されていく様々な臨床疫学情報について、

今後も解析を進め、HAM 診療ガイドライン

作成において重要なエビデンスを創出して

いくことが望まれる。さらに、指定難病の臨

床調査個人票のデータベースと連携して、

HAM ねっとで収集されていない Barthel 

Index のデータを活用することにより、指定

難病の認定の現状を明らかにでき、HAM 患

者の総合的な重症度評価法の開発などが期

待できる。 
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図 A：HAMねっと登録者数の推移 

 

 

 

 

図 B：HAMねっと聞き取り調査達成状況 
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図 1：分析対象者決定フロー 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

表 1：死因集計（n=22） 

死因 男性 女性 合計 

肺炎 2 3 5 

ATL 1 3 4 

老衰 1 1 2 

大腸癌 0 2 2 

膀胱癌 1 1 2 

心臓病・心不全 2 0 2 

食道癌 1 0 1 

舌癌 0 1 1 

腎不全 0 1 1 

肺塞栓症 0 1 1 

急性胃腸炎 0 1 1 

 

表 2：HAM ねっと登録患者の死亡と標準化死亡率、SMR（n=463） 

  

人数 死亡数 合計 25%値 50%値 75%値 標準集団 HAMねっと 推定値 95%下限 95%上限 推定値 95%下限 95%上限

Total 463 22 1450.6 725.5 1435 1470 1029.4 1516.6 1010.6 553.9 1692.3 1.59 0.99 2.40

Male 115 8 370.8 758.5 1448 1487 1092.0 2157.3 922.7 393.5 1832.3 1.26 0.55 2.49

Female 348 14 1079.8 722.8 1432.5 1464 969.9 1296.6 1094.0 431.5 2280.5 1.86 1.02 3.12

標準化死亡率粗率（10万人年）観察期間（人年） SMR

人数表記凡例：1年目/2年目/3年目/4年目/5年目 
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表 3：HAM ねっと登録患者の属性・特徴（n=486） 

    男性 女性 合計 p値 検定 

n(%)  123(25.3%) 363(74.7%) 486(100.0%)   

年齢（平均±SD）   62.6±10.4 61.7±10.8 62.0±10.7 0.437 a 

発症年齢（平均±SD） 45.5±15.6 44.6±14.6 44.8±14.9 0.592 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 7.6±8.8 7.8±8.5 7.7±8.6 0.840 a 

罹病期間（平均±SD） 17.1±12.3 17.1±11.4 17.1±11.6 0.967 a 

OMDS（平均±SD）  5.6±2.5 5.8±2.3 5.7±2.3 0.353 a 

病型 急速進行群 22(17.9%) 73(20.1%) 95(19.5%) 0.591 b 

初発症状 歩行障害 106(86.2%) 288(79.3%) 394(81.1%) 0.094 b 

 排尿障害 31(25.2%) 172(47.4%) 203(41.8%) 0.000 b 

 下肢の感覚障害 17(13.8%) 56(15.4%) 73(15.0%) 0.667 b 

 その他 32(26.0%) 102(28.1%) 134(27.6%) 0.655 b 

HAM 家族歴 第 1 度親近者以内 15(12.5%) 30(8.5%) 45(9.5%) 0.200 b 

ATL家族歴 第 1 度親近者以内 8(6.7%) 19(5.4%) 27(5.7%) 0.605 b 

輸血歴  15(12.4%) 78(21.9%) 93(19.5%) 0.022 b 

 うち 1986 年以前 13(10.7%) 60(16.9%) 73(15.3%) 0.107 b 

排尿障害 問題なし 12(9.8%) 27(7.5%) 39(8.0%) 0.047 b 

 時間がかかる/投薬している 87(70.7%) 217(59.9%) 304(62.7%)   

 自己導尿 22(17.9%) 103(28.5%) 125(25.8%)   

 他者管理 2(1.6%) 15(4.1%) 17(3.5%)   

排便障害 問題なし 38(30.9%) 68(18.8%) 106(21.9%) 0.038 b 

 薬が必要 76(61.8%) 254(70.2%) 330(68.0%)   

 自己浣腸 8(6.5%) 34(9.4%) 42(8.7%)   

 他者管理 1(0.8%) 6(1.7%) 7(1.4%)   

足のしびれ なし 45(36.6%) 117(32.3%) 162(33.4%) 0.687 b 

 時々ある 23(18.7%) 72(19.9%) 95(19.6%)   

 常にある 55(44.7%) 173(47.8%) 228(47.0%)   

足の痛み なし 82(66.7%) 195(53.9%) 277(57.1%) 0.036 b 

 時々ある 22(17.9%) 78(21.5%) 100(20.6%)   

 常にある 19(15.4%) 89(24.6%) 108(22.3%)   

a: 対応のない t検定、b:カイ二乗検定 
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表 4：HAM ねっと登録患者の既往歴・合併症（n=486） 

  

既往歴  合併症 

1 年目(n=486)  1 年目(n=486) 2 年目(n=435) 3 年目(n=371) 4 年目(n=304) 5 年目(n=263) 

n (%)  n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

C型肝炎 9 (1.9%)  7 (1.4%) 8 (1.8%) 15 (4.0%) 14 (4.6%) 13 (4.9%) 

B型肝炎 6 (1.2%)  1 (0.2%) 2 (0.5%) 9 (2.4%) 8 (2.6%) 7 (2.7%) 

結核 13 (2.7%)  0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 

帯状疱疹 62 (12.8%)  4 (0.8%) 4 (0.9%) 5 (1.3%) 5 (1.6%) 12 (4.6%) 

ぶどう膜炎 19 (3.9%)  33 (6.8%) 35 (8.0%) 27 (7.3%) 21 (6.9%) 23 (8.7%) 

ATL 6 (1.2%)  6 (1.2%) 6 (1.4%) 7 (1.9%) 7 (2.3%) 5 (1.9%) 

シェーグレン症候群 2 (0.4%)  12 (2.5%) 11 (2.5%) 14 (3.8%) 13 (4.3%) 11 (4.2%) 

間質性肺炎 1 (0.2%)  3 (0.6%) 2 (0.5%) 3 (0.8%) 4 (1.3%) 5 (1.9%) 

関節炎 5 (1.0%)  3 (0.6%) 3 (0.7%) 3 (0.8%) 2 (0.7%) 2 (0.8%) 

関節リウマチ 2 (0.4%)  12 (2.5%) 12 (2.8%) 5 (1.3%) 12 (3.9%) 11 (4.2%) 

骨折 112 (23.0%)  12 (2.5%) 39 (9.0%) 35 (9.4%) 27 (8.9%) 41 (15.6%) 

（内訳）圧迫骨折 38 (7.8%)  5 (1.0%) 13 (3.0%) 16 (4.3%) 10 (3.3%) 20 (7.6%) 

（内訳）手の骨折 30 (6.2%)  0 (0.0%) 1 (0.2%) 3 (0.8%) 2 (0.7%) 1 (0.4%) 

（内訳）足の骨折 47 (9.7%)  5 (1.0%) 17 (3.9%) 11 (3.0%) 10 (3.3%) 16 (6.1%) 

（内訳）脊椎骨折 5 (1.0%)  0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (0.3%) 0 (0.0%) 

（内訳）その他骨折 27 (5.6%)  2 (0.4%) 8 (1.8%) 7 (1.9%) 6 (2.0%) 8 (3.0%) 

合併症について、1 年目は調査時点で「合併している」と回答した件数を、2 年目以降は前回調査から

調査時点までの過去 1年で「合併している」と回答した件数を集計した。 
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表 5：観察期間中のと ATL 発症例数、ATL 発症率（n=457） 

  男性 女性 全体 

分析対象（例） 114 343 457 

観察期間平均値（年） 3.22 3.08 3.12 

観察期間中央値（年） 3.96 3.92 3.93 

観察人年（人年） 366.8 1057.1 1423.8 

期間中 ATL 発症例（例） 1 3 4 

ATL 発症率（1000 人年） 2.73 2.84 2.81 

 

 

 

 

表 6：ATL 合併群と合併無し群の 1 年目調査時点での HAM 患者特性（n=486） 

    ATL 合併    

  
無 有 p値 検定 

度数   n=476 (97.9%) n=10 (2.1%)    

性別(%) 女性 355(74.6%) 8(80%) 0.696 a 

年齢(平均±SD）  62.0±10.8 60.7±8.1 0.706 a 

発症年齢(平均±SD）  44.9±14.9 41.9±13.3 0.528 a 

発症から診断までの年数(平均±SD）  7.8±8.6 5.5±7.3 0.406 a 

罹病期間(平均±SD）  17.0±11.6 18.8±12.4 0.637 a 

OMDS(平均±SD）  5.8±2.3 4.8±2.9 0.196 b 

初発症状(%) 歩行障害 387(81.3%) 7(70%) 0.367 b 

 排尿障害 202(42.4%) 1(10%) 0.040 b 

 下肢の感覚障害 71(14.9%) 2(20%) 0.656 b 

 その他 131(27.5%) 3(30%) 0.862 b 

HAM 家族歴 第 1 度親近者以内 44(9.2%) 1(10%) 0.858 b 

ATL 家族歴 第 1 度親近者以内 26(5.5%) 1(10%) 0.719 b 

輸血歴（%）  91(19.1%) 2(20%) 0.907 b 

 うち 1986 年以前(%)  73(15.3%) 0(0.0%) 0.373 c 

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定、c:フィッシャーの正確確率検定 

1年目～5年目の調査のいずれかで「ATLを合併している」と回答した者を合併ありとした。 

  



資料 4 

138 

 

表 7：ATL 発症前のステロイド内服治療（n=486） 

  ステロイド内服治療歴 
合計 

有 無 不明/無回答 

ATL合併 

無 
ｎ 320 130 26 476 

% 67.2% 27.3% 5.5% 100.0% 

有 
ｎ 4 5 1 10 

% 40.0% 50.0% 10.0% 100.0% 

合計 ｎ 324 135 27 486 

% 66.7% 27.8% 5.6% 100.0% 

フィッシャーの正確確率検定、p=0.159 

ATL合併有は ATL発症以前の治療歴、ATL合併無は調査開始前の治療歴を示す。 
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表 8：納の運動障害重症度（OMDS）（5 年分、n=486） 

 

    1年目 2年目 3年目 4年目 5年目 

    (n=486) (n=435) (n=371) (n=304) (n=263)  

 平均±SD 5.7±2.3 5.9±2.3 6.2±2.4 6.3±2.4 6.5±2.5 

  n % n % n % n % n % 

0. 歩行、走行ともに異常を認

めない 
4 0.8% 4 0.9% 1 0.3% 1 0.3% 1 0.4% 

1. 走るスピードが遅い 5 1.0% 4 0.9% 4 1.1% 2 0.7% 2 0.8% 

2. 歩行異常（つまづき、膝の

こわばり）あり、かけ足可 
19 3.9% 11 2.5% 10 2.7% 7 2.3% 5 1.9% 

3. かけ足不能、階段昇降に手

すり不要 
18 3.7% 19 4.4% 15 4.0% 8 2.6% 2 0.8% 

4. 階段昇降に手すりが必要、

通常歩行に手すり不要 
70 14.4% 58 13.3% 39 10.5% 30 9.9% 29 11.0% 

5. 片手によるつたい歩き 166 34.2% 140 32.2% 115 31.0% 97 31.9% 77 29.3% 

6. 片手によるつたい歩き不

能：両手なら 10m以上可能 
86 17.7% 80 18.4% 62 16.7% 52 17.1% 47 17.9% 

7. 両手によるつたい歩き５m

以上、10m以内可 
26 5.3% 29 6.7% 31 8.4% 25 8.2% 21 8.0% 

8. 両手によるつたい歩き５m

以内可 
28 5.8% 30 6.9% 36 9.7% 24 7.9% 27 10.3% 

9. 両手によるつたい歩き不

能、四つばい移動可 
23 4.7% 19 4.4% 16 4.3% 16 5.3% 14 5.3% 

10. 四つばい移動不能、いざ

り等移動可 
21 4.3% 24 5.5% 25 6.7% 28 9.2% 19 7.2% 

11. 自力では移動不能、寝返

り可 
5 1.0% 4 0.9% 3 0.8% 4 1.3% 5 1.9% 

12. 寝返り不可能 4 0.8% 3 0.7% 3 0.8% 3 1.0% 5 1.9% 

13. 足の指も動かせない 11 2.3% 10 2.3% 11 3.0% 7 2.3% 9 3.4% 

 

表 9：OMDS の経年変化（4 年間継続追跡群、n=257） 

    1年目 2年目 3年目 4年目 5年目 

 n 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 

OMDS 257 5.86 2.23 6.09 2.36 6.23 2.34 6.33 2.39 6.47 2.44 

繰り返し測定による一元配置の分散分析、その後の多重比較は Bonferroni法 

OMDSは有意に 1年目＜2年目＜3年目＜4年目＜5年目と数値が上昇（1年目-2年目 p<0.01、2年目

-3年目 p<0.05、3年目-4年目 p<0.05、4年目-5年目 p<0.01） 
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図 2：納の運動障害重症度（n=486、人数） 

 

 

図 3：納の運動障害重症度（4 年間継続追跡群 n=257、パーセント） 
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表 10：1 年目調査時の OMDS と 5 年目調査時の OMDS の関連（n=257） 

表 11：HAQ による ADL の状況（5 年分、n=486） 
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1年目

(n=485) 

2年目

(n=435) 

3年目

(n=371) 

4年目

(n=304) 

5年目

(n=263) 

  平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 

HAQ-DI 1.13 0.69 1.18 0.68 1.21 0.68 1.28 0.67 1.32 0.68 

 

 

表 12：HAQ による ADL の経年変化（4 年間継続追跡群、n=257） 

    1年目 2年目 3年目 4年目 5年目 

  n 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 

HAQ-DI 257 1.13 0.66 1.22 0.66 1.21 0.64 1.29 0.66 1.31 0.67 

繰り返し測定による一元配置の分散分析、その後の多重比較は Bonferroni法 

HAQ-DIの平均値は有意に 1年目＜（2年目、3年目）＜（4年目、5年目）であった。（2年目と 3年

目、4年目と 5年目以外のペアで p<0.001) 
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表 13：HAM 排尿障害重症度スコア（HAM-BDSS）（8 項目） 

 

    選択肢とスコア 

出典 質問 0 点 1 点 2 点 3 点 4 点 5 点 

I-PSS 

Q1 

 この１ヶ月の間、尿をしたあと

にまだ尿が残っている感じが

ありましたか 

全くない 

５回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の 

割合くらい 

２回に１回の 

割合より多い 

ほとんど 

いつも 

I-PSS 

Q2 

 この１ヶ月の間に、尿をして

から２時間以内にもう一度しな

くてはならないことがありまし

たか 

全くない 

５回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の 

割合くらい 

２回に１回の 

割合より多い 

ほとんど 

いつも 

I-PSS 

Q3 

 この１ヶ月の間に、尿をして

いる間に尿が何度もとぎれる

ことがありましたか 

全くない 

５回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の 

割合くらい 

２回に１回の 

割合より多い 

ほとんど 

いつも 

I-PSS 

Q5 

 この１ヶ月の間に、尿の勢い

が弱いことがありましたか 
全くない 

５回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の 

割合くらい 

２回に１回の 

割合より多い 

ほとんど 

いつも 

I-PSS 

Q6 

 この１ヶ月の間に、尿をし始

めるためにお腹に力を入れる

ことがありましたか 

全くない 

５回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の

割合より 

少ない 

２回に１回の 

割合くらい 

２回に１回の 

割合より多い 

ほとんど 

いつも 

I-PSS 

Q7 

この 1 ヶ月の間に、夜寝てか

ら朝起きるまでにふつう何回く

らい尿をするために起きました

か 

０回 １回 ２回 ３回 ４回 ５回以上 

OABSS 

Q3 

 急に尿がしたくなり、我慢が

難しいことがありましたか 
なし 

週に 1 回より

少ない 

週に 1 回以

上 

1日 1 回くら

い 

1日 2 回 

～4回 

1日 5 回 

以上 

OABSS 

Q4 

 急に尿がしたくなり、我慢で

きずに尿をもらすことがありま

すか 

なし 
週に 1 回より

少ない 

週に 1 回以

上 

1日 1 回くら

い 

1日 2 回 

～4回 

1日 5 回 

以上 
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図 4：HAM 排尿障害重症度 Grade 分類（HAM-BDSG）のアルゴリズム 

 

 

表 14：1～5 年目での HAM-BDSG Grade と GradeⅠ、Ⅱでの HAM-BDSS 基本統計量（n=486） 

      1 年目 2 年目 3 年目 4 年目 5 年目 

      (n=486) (n=435) (n=371) (n=304) (n=263)  

GradeⅠ 

度数 
有効 339 299 239 192 156 

欠損値 0 0 0 0 0 

HAM-BDSS 平均値 18.6 19.2 19.1 19.5 17.4 

中央値 19.0 20.0 20.0 20.0 18.0 

標準偏差 9.6 9.4 9.5 9.8 9.9 

最小値 0 0 0 0 0 

最大値 40 39 39 39 40 

GradeⅡ 

度数 
有効 18 15 48 38 42 

欠損値 0 0 0 0 0 

HAM-BDSS 平均値 16.2 15.3 14.0 13.6 12.1 

中央値 17.5 14.0 14.5 13.5 11.5 

標準偏差 7.9 9.6 8.8 8.1 9.2 

最小値 1 3 1 2 1 

最大値 32 32 33 32 31 

GradeⅢ 度数  11 15 61 57 37 

GradeⅣ 度数  2 1 3 3 13 

Grade 不明 度数   116 105 20 14 15 

  

バルーン留置

HAM-BDSG

Grade Ⅳ
自己導尿

HAM-BDSG

GradeⅢ

あり

なし

なし

あり

あり なし

HAM-BDSG GradeⅡ

HAM-BDSS： 0-40点

自尿

HAM-BDSG GradeⅠ

HAM-BDSS： 0-40点
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図 5：1 年目の HAM-BDSG GradeⅠでの HAM-BDSS のヒストグラム（n=339） 

 

 

 

図 6：1 年目の HAM-BDSG GradeⅡでの HAM-BDSS のヒストグラム（n=18） 
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表 15 HAM 排尿障害重症度（HAM-BDSG）の 1 年目と 2 年目の関連（n=319） 

 

  

HAM-BDSG（2年目） 
合計 

GradeⅠ GradeⅡ GradeⅢ GradeⅣ 

HAM-BDSG（1年目） 

GradeⅠ 
n 295 2 0 0 297 

% 99.3% 0.7% 0.0% 0.0% 100.0% 

GradeⅡ 
n 1 12 0 0 13 

% 7.7% 92.3% 0.0% 0.0% 100.0% 

GradeⅢ 
n 0 0 8 1 9 

% 0.0% 0.0% 88.9% 11.1% 100.0% 

合計 
n 296 14 8 1 319 

% 92.8% 4.4% 2.5% 0.3% 100.0% 

Grade不明を除いて集計。 

1年目 GradeⅣの患者については、2年目に追跡できず欠損。 

 

 

表 16  HAM-BDSG の 2 年目と 3 年目の関連（n=261） 

 

  

HAM-BDSG（3年目） 
合計 

GradeⅠ GradeⅡ GradeⅢ GradeⅣ 

HAM-BDSG（2年目） 

GradeⅠ 
n 236 3 1 1 241 

% 97.9% 1.2% 0.4% 0.4% 100.0% 

GradeⅡ 
n 0 9 0 1 10 

% 0.0% 90.0% 0.0% 10.0% 100.0% 

GradeⅢ 
n 0 0 9 1 10 

% 0.0% 0.0% 90.0% 10.0% 100.0% 

合計 
n 236 12 10 3 261 

% 90.4% 4.6% 3.8% 1.1% 100.0% 

Grade不明を除いて集計。 

2年目 GradeⅣの患者については、3年目に追跡できず欠損。 
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表 17  HAM-BDSG の 3 年目と 4 年目の関連（n=283） 

 

  

HAM-BDSG（4年目） 
合計 

GradeⅠ GradeⅡ GradeⅢ GradeⅣ 

HAM-BDSG（3年目） 

GradeⅠ 
n 185 2 1 0 188 

% 98.4% 1.1% 0.5% 0.0% 100.0% 

GradeⅡ 
n 2 35 3 0 40 

% 5.0% 87.5% 7.5% 0.0% 100.0% 

GradeⅢ 
n 3 0 51 1 55 

% 5.5% 0.0% 92.7% 1.8% 100.0% 

合計 
n 190 37 55 1 283 

% 67.1% 13.1% 19.4% 0.4% 100.0% 

Grade不明を除いて集計。 

3年目 GradeⅣの患者については、4年目に追跡できず欠損。 

 

 

表 18  HAM-BDSG の 4 年目と 5 年目の関連（n=239） 

 

  

HAM-BDSG（5年目） 
合計 

GradeⅠ GradeⅡ GradeⅢ GradeⅣ 

HAM-BDSG（4年目） 

GradeⅠ 
n 153 6 0 2 161 

% 95.0% 3.7% 0.0% 1.2% 100.0% 

GradeⅡ 
n 1 32 0 1 34 

% 2.9% 94.1% 0.0% 2.9% 100.0% 

GradeⅢ 
n 0 4 37 3 44 

% 0.0% 9.1% 84.1% 6.8% 100.0% 

合計 
n 154 42 37 6 239 

% 64.4% 17.6% 15.5% 2.5% 100.0% 

Grade不明を除いて集計。 

4年目 GradeⅣの患者については、5年目に追跡できず欠損。 
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表 19  HAM-BDSG の 1 年目と 5 年目の関連（n=167） 

 

  

HAM-BDSG（5年目） 
合計 

GradeⅠ GradeⅡ GradeⅢ GradeⅣ 

HAM-BDSG（1年目） 

GradeⅠ 
n 149 9 2 5 165 

% 90.3% 5.5% 1.2% 3.0% 100.0% 

GradeⅡ 
n 0 2 0 0 2 

% 0.0% 100.0% 0.0% 0.0% 100.0% 

合計 
n 149 11 2 5 167 

% 89.2% 6.6% 1.2% 3.0% 100.0% 

Grade不明を除いて集計。 

1年目 GradeⅢおよびⅣの患者については、5年目に追跡できず欠損。 
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表 20：排尿障害関連指標（5 年分、n=468） 

 1 年目  2 年目  3 年目  4 年目  5 年目 

 n 平均 SD  n 平均 SD  n 平均 SD  n 平均 SD  n 平均 SD 

OABSS合計 456 6.2 4.1  401 6.2 4.0  332 5.9 4.0  240 6.2 3.9  215 5.0 4.0 

ICIQ-SF合計 458 6.0 6.0  401 5.9 5.9  335 5.6 5.7  240 6.2 5.7  221 5.5 5.9 

I-PSS合計 460 14.0 9.3  410 13.4 9.6  339 13.4 9.4  273 13.6 9.6  229 12.7 9.5 

N-QOL総得点 468 86.0 17.4  416 87.2 16.0  350 86.2 17.6  282 86.1 18.0  245 85.2 19.1 

排尿障害状況が他人の管理が必要である者を除外した。 

 

表 21：排尿障害関連指標の経年比較（4 年間継続追跡群、n=257） 

  1 年目 2 年目 3 年目 4 年目 5 年目  

 n 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD 平均 SD  

OABSS合計 194 6.7 4.2 6.8 3.9 6.3 3.9 6.1 3.9 5.2 4.1 ※1 

ICIQ-SF合計 200 6.2 5.9 6.2 5.9 6.0 5.8 6.1 5.8 5.6 5.9  

I-PSS合計 221 14.9 9.7 14.1 9.9 13.7 9.5 13.9 9.7 12.7 9.5 ※2 

N-QOL総得点 241 85.1 18.0 87.6 14.8 85.4 18.3 85.6 18.6 85.5 19.0  

排尿障害状況が他人の管理が必要である者を除外し、各指標で欠損が全くないケースを対象とした。 

繰り返し測定による一元配置の分散分析、その後の多重比較は Bonferroni法 

※1 OABSSは 2-3年目(p=0.031)、2-4年目(p=0.005)、5年目と各年（全て p<0.001）で有意差あり 

※2 I-PSSは 1-5年目（p<0.001)、2-5年目(p=0.048)、4-5年目(p<0.001)で有意差あり 

 

表 22：排尿障害関連指標の経年比較（HAM-BDSG GradeⅠ、4 年間継続追跡群、n=176） 

    1 年目   2 年目   3 年目   4 年目   5 年目 
 

  n 平均 SD   平均 SD   平均 SD   平均 SD   平均 SD 
 

HAM-BDSS 合計 145 19.5 9.8 
 

20.1 9.0 
 

19.5 9.3 
 

19.6 9.5 
 

17.6 9.7 ※1 

OABSS合計 157 6.5 4.2 
 

6.6 3.8 
 

6.4 3.8 
 

6.2 3.8 
 

5.4 4.0 ※2 

ICIQ-SF合計 157 5.6 5.7 
 

5.8 5.8 
 

5.8 5.7 
 

5.9 5.7 
 

5.5 5.8 
 

I-PSS合計 157 17.4 8.7 
 

17.3 8.5 
 

16.9 8.5 
 

17.2 8.6 
 

15.6 8.9 ※3 

N-QOL総得点 170 85.0 18.4   87.2 14.4   84.1 18.7   85.5 17.9   84.8 18.5 ※4 

排尿障害状況が他人の管理が必要である者を除外し、各指標で欠損が全くないケースを対象とした。 

繰り返し測定による一元配置の分散分析、その後の多重比較は Bonferroni法 

HAM-BDSSの算出に際しては 5回分すべての調査で HAM-BDSG GradeⅠである 145名を対象とし

た。 

※1 HAM-BDSSは 2-5年目（p<0.001）、3-5年目（p=0.001）、4-5年目（p<0.001）で有意差あり 

※2 OABSSは 1-5年目（p=0.001）、2-5年目（p<0.001）、3-5年目（p=0.001）、4-5年目（p=0.003）

で有意差あり 

※3 I-PSSは 2-5年目（p=0.046）、4-5年目（p=0.002）で有意差あり 

※4 N-QOL総得点は 2-3年目（p=0.036）で有意差あり 
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表 23：排尿障害状況の 1 年目と 2 年目の関連（n=257） 

      排尿障害(2 年目)   

   
問題ない 

時間がか

かる/投薬

している 

自己導尿

が必要 

他人の管

理が必要 合計 

排
尿
障
害(

1
年
目) 

問題ない 
n 8 8 0 0 16 

% 50.0% 50.0% 0.0% 0.0% 100.0% 

時間がかかる/投薬している 
n 7 146 7 0 160 

% 4.4% 91.3% 4.4% 0.0% 100.0% 

自己導尿が必要 
n 0 1 73 4 78 

% 0.0% 1.3% 93.6% 5.1% 100.0% 

他人の管理が必要 
n 0 0 0 3 3 

% 0.0% 0.0% 0.0% 100.0% 100.0% 

合計  n 15 155 80 7 257 

  % 5.8% 60.3% 31.1% 2.7% 100.0% 

 

表 24：排尿障害状況の 2 年目と 3 年目の関連（n=257） 

      排尿障害(3 年目)   

   
問題ない 

時間がか

かる/投薬

している 

自己導尿

が必要 

他人の管

理が必要 合計 

排
尿
障
害(
2
年
目) 

問題ない 
n 10 4 1 0 15 

% 66.7% 26.7% 6.7% 0.0% 100.0% 

時間がかかる/投薬している 
n 1 149 2 3 155 

% 0.6% 96.1% 1.3% 1.9% 100.0% 

自己導尿が必要 
n 0 0 80 0 80 

% 0.0% 0.0% 100.0% 0.0% 100.0% 

他人の管理が必要 
n 0 0 0 7 7 

% 0.0% 0.0% 0.0% 100.0% 100.0% 

合計  n 11 153 83 10 257 

  % 4.3% 59.5% 32.3% 3.9% 100.0% 
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表 25：排尿障害状況の 3 年目と 4 年目の関連（n=257） 

      排尿障害(4 年目)   

   
問題ない 

時間がか

かる/投薬

している 

自己導尿

が必要 

他人の管

理が必要 合計 

排
尿
障
害(

3
年
目) 

問題ない 
n 9 2 0 0 11 

% 81.8% 18.2% 0.0% 0.0% 100.0% 

時間がかかる/投薬している 
n 1 151 0 1 153 

% 0.7% 98.7% 0.0% 0.7% 100.0% 

自己導尿が必要 
n 0 4 77 2 83 

% 0.0% 4.8% 92.8% 2.4% 100.0% 

他人の管理が必要 
n 0 0 0 10 10 

% 0.0% 0.0% 0.0% 100.0% 100.0% 

合計  n 10 157 77 13 257 

  % 3.9% 61.1% 30.0% 5.1% 100.0% 

 

表 26：排尿障害状況の 4 年目と 5 年目の関連（n=257） 

      排尿障害(5 年目)   

   
問題ない 

時間がか

かる/投薬

している 

自己導尿

が必要 

他人の管

理が必要 合計 

排
尿
障
害(
4
年
目) 

問題ない 
n 8 2 0 0 10 

% 80.0% 20.0% 0.0% 0.0% 100.0% 

時間がかかる/投薬している 
n 0 149 7 1 157 

% 0.0% 94.9% 4.5% 0.6% 100.0% 

自己導尿が必要 
n 0 0 76 1 77 

% 0.0% 0.0% 98.7% 1.3% 100.0% 

他人の管理が必要 
n 0 0 0 13 13 

% 0.0% 0.0% 0.0% 100.0% 100.0% 

合計  n 8 151 83 15 257 

  % 3.1% 58.8% 32.3% 5.8% 100.0% 
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表 27：排尿障害状況の 1 年目と 5 年目の関連（n=257） 

      排尿障害(5 年目)   

   
問題ない 

時間がか

かる/投薬

している 

自己導尿

が必要 

他人の管

理が必要 合計 

排
尿
障
害(

1
年
目) 

問題ない 
n 5 10 1 0 16 

% 31.3% 62.5% 6.3% 0.0% 100.0% 

時間がかかる/投薬している 
n 3 140 12 5 160 

% 1.9% 87.5% 7.5% 3.1% 100.0% 

自己導尿が必要 
n 0 1 70 7 78 

% 0.0% 1.3% 89.7% 9.0% 100.0% 

他人の管理が必要 
n 0 0 0 3 3 

% 0.0% 0.0% 0.0% 100.0% 100.0% 

合計  n 8 151 83 15 257 

  % 3.1% 58.8% 32.3% 5.8% 100.0% 
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表 28：ステロイド、ステロイドパルス、インターフェロン別の調査開始前後の年次治療状況（n=486） 

  

調査開始前 

（n=486） 

1 年目（初回

調査時点） 

（n=486） 

2 年目 

（n=435） 

3 年目 

（n=371） 

4 年目 

（n=304） 

5 年目 

（n=263） 

n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

ステロイド内服 
あり 326 

(67.1%

) 
203 

(41.8%

) 
210 

(48.3%

) 
187 

(50.4%

) 
154 

(50.7%

) 
126 (47.9%) 

なし 134 
(27.6%

) 
257 

(52.9%

) 
214 

(49.2%

) 
182 

(49.1%

) 
148 

(48.7%

) 
134 (51.0%) 

不

明 
26 (5.3%) 26 (5.3%) 11 (2.5%) 2 (0.5%) 2 (0.7%) 3 (1.1%) 

ステロイドパルス

投与 
あり 191 

(39.3%

) 
7 (1.4%) 33 (7.6%) 21 (5.7%) 11 (3.6%) 10 (3.8%) 

なし 267 
(54.9%

) 
449 

(92.4%

) 
392 

(90.1%

) 
346 

(93.3%

) 
292 

(96.1%

) 
250 (95.1%) 

不

明 
28 (5.8%) 30 (6.2%) 10 (2.3%) 4 (1.1%) 1 (0.3%) 3 (1.1%) 

インターフェロン

投与 
あり 170 

(35.0%

) 
14 (2.9%) 15 (3.4%) 12 (3.2%) 8 (2.6%) 8 (3.0%) 

なし 295 
(60.7%

) 
448 

(92.2%

) 
411 

(94.5%

) 
357 

(96.2%

) 
295 

(97.0%

) 
253 (96.2%) 

不

明 
21 (4.3%) 24 (4.9%) 9 (2.1%) 2 (0.5%) 1 (0.3%) 2 (0.8%) 

2年目から 5年目は、各調査時点での過去 1年間の治療状況 

 

表 29：薬剤併用に関する年次治療状況（n=486） 

  

1年目（初回調

査時点）

（n=486） 

2年目 

（n=435） 

3年目 

（n=371） 

4年目 

（n=304） 

5年目 

（n=263） 

n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

1治療のみ 

ステロイド 190 (39.1%) 177 (40.7%) 161 (43.4%) 140 (46.1%) 113 (43.0%) 

パルス 2 (0.4%) 6 (1.4%) 3 (0.8%) 2 (0.7%) 2 (0.8%) 

IFN 8 (1.6%) 7 (1.6%) 5 (1.3%) 3 (1.0%) 4 (1.5%) 

2治療併用 

ステロイド、パルス 4 (0.8%) 25 (5.7%) 17 (4.6%) 9 (3.0%) 8 (3.0%) 

ステロイド、IFN 5 (1.0%) 6 (1.4%) 6 (1.6%) 5 (1.6%) 4 (1.5%) 

パルス、IFN 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 

3治療併用 
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ステロイド、パルス、

IFN 

0 (0.0%) 2 (0.5%) 1 (0.3%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 

いずれも治療なし 242 (49.8%) 201 (46.2%) 174 (46.9%) 143 (47.0%) 128 (48.7%) 

1つでも不明あり 35 (7.2%) 11 (2.5%) 4 (1.1%) 2 (0.7%) 4 (1.5%) 

合計 486 (100.0%) 435 (100.0%) 371 (100.0%) 304 (100.0%) 263 (100.0%) 

2年目から 5年目は、各調査時点での過去 1年間の治療状況 

 

 

 

 

表 30：4 年間調査継続者における調査開始後のステロイド治療状況（n=257） 

調査開始後の治療状況 n (%) 

治療なし 115 (44.7%) 

1 年間治療あり 8 (3.1%) 

2 年間治療あり 6 (2.3%) 

3 年間治療あり 12 (4.7%) 

4 年間治療あり 110 (42.8%) 

（参考）不明あり※1 6 (2.3%) 

合計 257 (100.0%) 

※1 「非該当」「無回答」「システム欠損値」はすべて「不明」とし、1年でも「不明」であるケースを

「不明あり」として集計した。 
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表 31：4 年間調査継続者かつインターフェロン治療を行っていない者における、4 年間のステロイド治

療状況と患者特性 (n=198) 

 

    
4 年間ステロイド

継続 

4 年間ステロイド

なし 
合計 p値 検定 

  n=95 n=103 n=198   

年齢（平均±SD）   62.5±8.4 62.7±10.9 62.6±9.8 0.907 a 

発症年齢（平均±SD） 47.0±14.2 41.2±14.3 44.0±14.5 0.005 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 5.4±5.6 9.3±8.4 7.4±7.4 <0.001 a 

罹病期間（平均±SD） 15.6±10.5 21.5±10.9 18.7±11.1 <0.001 a 

OMDS（平均±SD） 5.9±2.3 5.9±2.3 5.9±2.3 0.953 a 

病型 急速進行群 26(27.4%) 13(12.6%) 39(19.7%) 0.009 b 

初発症状 歩行障害 80(84.2%) 79(76.7%) 159(80.3%) 0.184 b 

 排尿障害 32(33.7%) 36(35.0%) 68(34.3%) 0.851 b 

 下肢の感覚障害 13(13.7%) 16(15.5%) 29(14.6%) 0.713 b 

 その他 35(36.8%) 23(22.3%) 58(29.3%) 0.025 b 

HAM 家族歴 
第 1 度親近者以

内 
4(4.2%) 10(9.7%) 14(7.1%) 0.132 b 

ATL家族歴 
第 1 度親近者以

内 
3(3.2%) 8(7.8%) 11(5.6%) 0.157 b 

輸血歴  22(23.4%) 19(18.4%) 41(20.8%) 0.392 b 

 うち 1986 年以前 17(18.1%) 18(17.5%) 35(17.8%) 0.911 b 

排尿障害 問題なし 4(4.2%) 8(7.8%) 12(6.1%) 0.370 c 

 
時間がかかる/投

薬している 
64(67.4%) 65(63.1%) 129(65.2%)   

 自己導尿 25(26.3%) 30(29.1%) 55(27.8%)   

 他者管理 2(2.1%) 0(0.0%) 2(1.0%)   

排便障害 問題なし 18(18.9%) 24(23.3%) 42(21.2%) 0.723 c 

 薬が必要 69(72.6%) 72(69.9%) 141(71.2%)   

 自己浣腸 8(8.4%) 7(6.8%) 15(7.6%)   

 他者管理 0(0.0%) 0(0.0%) 0(0.0%)   

足のしびれ なし 20(21.1%) 33(32.0%) 53(26.8%) 0.198 b 

 時々ある 20(21.1%) 21(20.4%) 41(20.7%)   

 常にある 55(57.9%) 49(47.6%) 104(52.5%)   

足の痛み なし 51(53.7%) 58(56.3%) 109(55.1%) 0.790 b 

 時々ある 15(15.8%) 18(17.5%) 33(16.7%)   

 常にある 29(30.5%) 27(26.2%) 56(28.3%)   

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定、c:フィッシャーの正確確率検定 
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表 32：4 年間調査継続者のうち初回調査時点までのステロイド治療状況と患者特性 (n=246) 

 

    ステロイドあり ステロイドなし 合計 p値 検定 

  n=183 n=63 n=246   

年齢（平均±SD）   62.2±9.2 61.2±11.3 62.0±9.8 0.490 a 

発症年齢（平均±SD） 43.6±14.9 43.6±14.1 43.6±14.7 0.990 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 7.0±7.0 9.0±8.4 7.5±7.4 0.070 a 

罹病期間（平均±SD） 18.6±11.1 17.6±10.2 18.3±10.8 0.543 a 

OMDS（平均±SD） 6.2±2.3 5.0±1.7 5.9±2.2 0.000 a 

病型 急速進行群 35(19.1%) 8(12.7%) 43(17.5%) 0.247 b 

初発症状 歩行障害 154(84.2%) 45(71.4%) 199(80.9%) 0.027 b 

 排尿障害 65(35.5%) 22(34.9%) 87(35.4%) 0.932 b 

 下肢の感覚障害 25(13.7%) 7(11.1%) 32(13.0%) 0.604 b 

 その他 52(28.4%) 23(36.5%) 75(30.5%) 0.229 b 

HAM 家族歴 
第 1 度親近者以

内 
14(7.7%) 4(6.3%) 18(7.3%) 0.732 b 

ATL家族歴 
第 1 度親近者以

内 
7(3.8%) 5(7.9%) 12(4.9%) 0.191 b 

輸血歴  36(19.9%) 13(20.6%) 49(20.1%) 0.899 b 

 うち 1986 年以前 31(17.1%) 11(17.5%) 42(17.2%) 0.952 b 

排尿障害 問題なし 7(3.8%) 8(12.7%) 15(6.1%) 0.007 c 

 
時間がかかる/投

薬している 
123(67.2%) 30(47.6%) 153(62.2%)   

 自己導尿 50(27.3%) 25(39.7%) 75(30.5%)   

 他者管理 3(1.6%) 0(0.0%) 3(1.2%)   

排便障害 問題なし 31(16.9%) 15(23.8%) 46(18.7%) 0.222 c 

 薬が必要 137(74.9%) 43(68.3%) 180(73.2%)   

 自己浣腸 15(8.2%) 4(6.3%) 19(7.7%)   

 他者管理 0(0.0%) 1(1.6%) 1(0.4%)   

足のしびれ なし 46(25.1%) 27(42.9%) 73(29.7%) 0.010 b 

 時々ある 35(19.1%) 14(22.2%) 49(19.9%)   

 常にある 102(55.7%) 22(34.9%) 124(50.4%)   

足の痛み なし 94(51.4%) 42(66.7%) 136(55.3%) 0.022 b 

 時々ある 34(18.6%) 13(20.6%) 47(19.1%)   

 常にある 55(30.1%) 8(12.7%) 63(25.6%)   

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定、c:フィッシャーの正確確率検定 
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表 33：4 年間調査継続者かつインターフェロン治療を行っていない者における、4 年間のステロイド内

服と OMDS の変化 (n=198) 

    OMDS の 4 年間の変化 合計 

(%)     改善 変化なし 悪化 

4 年間治療なし n 0 67 36 103 

% (0.0%) (65.0%) (35.0%) (100.0%) 

4 年間治療継続  n 6 61 28 95 

% (6.3%) (64.2%) (29.5%) (100.0%) 

合計 
n 6 128 64 198 

% (3.0%) (64.6%) (32.3%) (100.0%) 

フィッシャーの正確確率検定、p=0.028 

 

 

表 34：初回調査時点におけるステロイド薬剤名（n=203） 

薬剤名 n (%) 

プレドニゾロン 182 (89.7%) 

ベタメタゾン・d-クロルフェニラミン

マレイン酸塩配合剤 

1 (0.5%) 

ヒドロコルチゾン 1 (0.5%) 

不明 17 (8.4%) 

欠損 2 (1.0%) 

合計 203 (100.0%) 

初回調査時点にステロイド内服「あり」と答えた者を対象とした。 

「プレドニン/プレドニゾロン」「不明」の両方にチェックされた者が 1名いた。当該の対象者は、プレ

ドニン/プレドニゾロンとして集計した。 
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表 35：初回調査時点におけるステロイド使用用量の基本統計量（n=167） 

 

項目 基本統計量(mg)  内服量 n(%) 

平均値（mg） 7.38  5mg 未満 42(25.1%) 

中央値（mg） 5.00  5mg 51(30.5%) 

標準偏差 5.21  5mg 超 10mg未満 15(9.0%) 

最小値-最大値（mg） 1.00-30.00  10mg 40(24.0%) 

   10mg超 30mg以下 19(11.4%) 

   30mg超 0(0.0%) 

   合計 167(100.0%) 

プレドニゾロン換算の内服量。隔日投与は用量を 0.5倍して算出した。 

薬剤名、内服量、単位のすべてそろった 167ケースを対象とした。 

 

 

 

 

 

図 7：1 日あたりのステロイド内服量（プレドニゾロン換算、隔日投与は用量を 0.5 倍、n=167） 
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表 36：4 年間調査継続者における調査開始後のステロイドパルス治療状況（n=257） 

調査開始後の治療状況 n (%) 

治療なし 228 (88.7%) 

1 年間治療あり 10 (3.9%) 

2 年間治療あり 6 (2.3%) 

3 年間治療あり 1 (0.4%) 

4 年間治療あり 7 (2.7%) 

（参考）不明あり※1 5 (1.9%) 

合計 257 (100.0%) 

1年間に 1度でもステロイドパルス治療があった場合をその年の調査で治療ありと定義した。 

※1 「非該当」「無回答」「システム欠損値」はすべて「不明」とし、1年でも「不明」であるケースを

「不明あり」として集計した。 
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表 37：4 年間調査継続者のうちインターフェロン治療を行っていない者における、初回調査時点でのス

テロイドパルスの治療状況と患者特性 (n=232) 

    
初回ステロイド

パルスあり 

初回ステロイド

パルスなし 
合計 p値 検定 

  n=3 n=229 n=232   

年齢（平均±SD） 67.3±3.1 61.7±10.3 61.8±10.3 0.348 a 

発症年齢（平均±SD） 57.0±9.5 43.3±14.8 43.5±14.8 0.111 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 3.7±4.0 7.3±7.3 7.3±7.2 0.384 a 

罹病期間（平均±SD） 10.3±6.5 18.4±10.8 18.3±10.8 0.196 a 

OMDS（平均±SD） 7.3±4.0 5.8±2.2 5.8±2.3 0.250 a 

病型 急速進行群 2(66.7%) 40(17.5%) 42(18.1%) 0.028 b 

初発症状 歩行障害 2(66.7%) 186(81.2%) 188(81.0%) 0.523 b 

 排尿障害 0(0.0%) 86(37.6%) 86(37.1%) 0.297 c 

 下肢の感覚障害 2(66.7%) 27(11.8%) 29(12.5%) 0.004 b 

 その他 1(33.3%) 69(30.1%) 70(30.2%) 0.904 b 

HAM 家族歴 第 1 度親近者以内 0(0.0%) 18(7.9%) 18(7.8%) 1.000 c 

ATL家族歴 第 1 度親近者以内 1(33.3%) 12(5.2%) 13(5.6%) 0.036 b 

輸血歴  0(0.0%) 49(21.6%) 49(21.3%) 0.364 b 

 うち 1986 年以前 0(0.0%) 43(18.9%) 43(18.7%) 0.403 b 

排尿障害 問題なし 0(0.0%) 15(6.6%) 15(6.5%) 1.000 c 

 時間がかかる/投薬している 2(66.7%) 144(62.9%) 146(62.9%)   

 自己導尿 1(33.3%) 67(29.3%) 68(29.3%)   

 他者管理 0(0.0%) 3(1.3%) 3(1.3%)   

排便障害 問題なし 0(0.0%) 46(20.1%) 46(19.8%) 0.298 c 

 薬が必要 2(66.7%) 167(72.9%) 169(72.8%)   

 自己浣腸 1(33.3%) 15(6.6%) 16(6.9%)   

 他者管理 0(0.0%) 1(0.4%) 1(0.4%)   

足のしびれ なし 1(33.3%) 64(27.9%) 65(28.0%) 1.000 c 

 時々ある 0(0.0%) 49(21.4%) 49(21.1%)   

 常にある 2(66.7%) 116(50.7%) 118(50.9%)   

足の痛み なし 1(33.3%) 126(55.0%) 127(54.7%) 0.725 b 

 時々ある 1(33.3%) 43(18.8%) 44(19.0%)   

 常にある 1(33.3%) 60(26.2%) 61(26.3%)     

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定、c:フィッシャーの正確確率検定  
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表 38：4 年間調査継続者のうち初回調査時点までのステロイドパルスの治療状況と患者特性(n=245) 

    
ステロイドパルス

あり 

ステロイドパルス

なし 
合計 p値 検定 

  n=89 n=156 n=245   

年齢（平均±SD） 62.6±9.8 61.3±10.3 61.7±10.1 0.342 a 

発症年齢（平均±SD） 46.3±16.0 41.9±14.0 43.5±14.9 0.025 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 5.4±6.0 8.3±7.6 7.3±7.2 0.001 a 

罹病期間（平均±SD） 16.2±11.4 19.4±10.1 18.2±10.7 0.026 a 

OMDS（平均±SD） 6.0±2.3 5.8±2.2 5.9±2.2 0.394 a 

病型 急速進行群 25(28.1%) 19(12.2%) 44(18.0%) 0.003 b 

初発症状 歩行障害 75(84.3%) 124(79.5%) 199(81.2%) 0.399 b 

 排尿障害 27(30.3%) 60(38.5%) 87(35.5%) 0.214 b 

 下肢の感覚障害 11(12.4%) 19(12.2%) 30(12.2%) 1.000 b 

 その他 28(31.5%) 45(28.8%) 73(29.8%) 0.666 b 

HAM 家族歴 第 1 度親近者以内 5(5.6%) 14(9.0%) 19(7.8%) 0.459 b 

ATL家族歴 第 1 度親近者以内 4(4.5%) 9(5.8%) 13(5.3%) 0.774 b 

輸血歴  20(22.5%) 29(18.8%) 49(20.2%) 0.496 b 

 うち 1986 年以前 15(16.9%) 28(18.2%) 43(17.7%) 0.794 b 

排尿障害 問題なし 6(6.7%) 9(5.8%) 15(6.1%) 0.218 b 

 
時間がかかる/投薬してい

る 
62(69.7%) 90(57.7%) 152(62.0%)   

 自己導尿 20(22.5%) 55(35.3%) 75(30.6%)   

 他者管理 1(1.1%) 2(1.3%) 3(1.2%)   

排便障害 問題なし 15(16.9%) 31(19.9%) 46(18.8%) 0.554 b 

 薬が必要 70(78.7%) 112(71.8%) 182(74.3%)   

 自己浣腸 4(4.5%) 12(7.7%) 16(6.5%)   

 他者管理 0(0.0%) 1(0.6%) 1(0.4%)   

足のしびれ なし 25(28.1%) 47(30.1%) 72(29.4%) 0.042 b 

 時々ある 12(13.5%) 40(25.6%) 52(21.2%)   

 常にある 52(58.4%) 69(44.2%) 121(49.4%)   

足の痛み なし 45(50.6%) 91(58.3%) 136(55.5%) 0.107 b 

 時々ある 15(16.9%) 33(21.2%) 48(19.6%)   

 常にある 29(32.6%) 32(20.5%) 61(24.9%)   

           

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定 
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表 39：4 年間調査継続者における、4 年間のステロイドパルス治療と OMDS の変化(n=252) 

 
OMDSの 4年間の変化 

n(%) 合計 

改善 変化なし 悪化 

4年間のステロイ

ドパルス治療状

況 

治療なし 7(3.1%) 141(61.8%) 80(35.1%) 228(100.0%) 

少なくとも 1回治療あり 1(4.2%) 17(70.8%) 6(25.0%) 24(100.0%) 

（再掲）4年間治療継続 0(0.0%) 5(71.4%) 2(28.6%) 7(100.0%) 

合計 8(3.2%) 158(62.7%) 86(34.1%) 252(100.0%) 

カイ二乗検定：p=0.604 

 

 

 

表 40：4 年間調査継続者における調査開始後のインターフェロン治療状況（n=257） 

調査開始後の治療状況 n (%) 

調査開始後 

治療なし 241 (93.8%) 

1 年間治療あり 2 (0.8%) 

2 年間治療あり 2 (0.8%) 

3 年間治療あり 1 (0.4%) 

4 年間治療あり 7 (2.7%) 

（参考）不明あり※1 4 (1.6%) 

合計 257 (100.0%) 

1年間に 1度でもインターフェロン治療があった場合をその年の調査で治療ありと定義した。 

※1 「非該当」「無回答」「システム欠損値」はすべて「不明」とし、1年でも「不明」であるケースを

「不明あり」として集計した。 
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表 41：4 年間調査継続者における、初回調査時点でのインターフェロンの治療状況と患者特性（初回ス

テロイド治療者を除く）(n=138) 

  
初回インター

フェロンあり 

初回インター

フェロンなし 
合計 p値 検定 

  n=6 n=132 n=138   

年齢（平均±SD）  61.3±7.5 61.8±10.9 61.8±10.7 0.913 a 

発症年齢（平均±

SD） 

 41.2±18.0 40.9±14.5 40.9±14.6 0.969 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 9.7±8.0 9.2±8.3 9.2±8.2 0.894 a 

罹病期間（平均±SD） 20.2±11.1 20.9±10.9 20.9±10.9 0.874 a 

OMDS（平均±

SD） 

 6.5±2.2 5.9±2.3 5.9±2.3 0.544 a 

病型 急速進行群 1(16.7%) 15(11.4%) 16(11.6%) 0.692 b 

初発症状 歩行障害 6(100.0%) 100(75.8%) 106(76.8%) 0.336 c 

 排尿障害 0(0.0%) 53(40.2%) 53(38.4%) 0.082 c 

 下肢の感覚障害 1(16.7%) 16(12.1%) 17(12.3%) 0.740 b 

 その他 3(50.0%) 36(27.3%) 39(28.3%) 0.227 b 

HAM 家族歴 第 1 度親近者以内 0(0.0%) 13(9.8%) 13(9.4%) 1.000 c 

ATL家族歴 第 1 度親近者以内 0(0.0%) 10(7.6%) 10(7.2%) 1.000 c 

輸血歴  1(16.7%) 26(19.8%) 27(19.7%) 0.848 b 

 うち 1986 年以前 1(16.7%) 25(19.1%) 26(19.0%) 0.883 b 

排尿障害 問題なし 0(0.0%) 9(6.8%) 9(6.5%) 0.076 c 

 時間がかかる/投薬している 1(16.7%) 81(61.4%) 82(59.4%)   

 自己導尿 5(83.3%) 41(31.1%) 46(33.3%)   

 他者管理 0(0.0%) 1(0.8%) 1(0.7%)   

排便障害 問題なし 0(0.0%) 27(20.5%) 27(19.6%) 0.361 c 

 薬が必要 5(83.3%) 94(71.2%) 99(71.7%)   

 自己浣腸 1(16.7%) 10(7.6%) 11(8.0%)   

 他者管理 0(0.0%) 1(0.8%) 1(0.7%)   

足のしびれ なし 2(33.3%) 44(33.3%) 46(33.3%) 0.685 b 

 時々ある 2(33.3%) 26(19.7%) 28(20.3%)   

 常にある 2(33.3%) 62(47.0%) 64(46.4%)   

足の痛み なし 3(50.0%) 74(56.1%) 77(55.8%) 0.139 c 

 時々ある 3(50.0%) 26(19.7%) 29(21.0%)   

 常にある 0(0.0%) 32(24.2%) 32(23.2%)     

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定、c:フィッシャーの正確確率検定 
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表 42：4 年間調査継続者のうち初回調査時点までのインターフェロンの治療状況と患者特性（n=254） 

    

インターフェロ

ン 

あり 

インターフェロ

ン 

なし 

合計 p値 検定 

  n=107 n=147 n=254   

年齢（平均±SD）   61.9±9.6 62.0±10.5 62.0±10.1 0.911 a 

発症年齢（平均±SD）  42.5±15.4 44.1±14.5 43.5±14.9 0.399 a 

発症から診断までの年数（平均±SD） 7.5±7.9 7.4±7.1 7.5±7.4 0.903 a 

罹病期間（平均±SD）  19.3±11.3 17.9±10.5 18.5±10.9 0.292 a 

OMDS（平均±SD）  6.4±2.2 5.5±2.2 5.9±2.2 0.002 a 

病型 急速進行群 21(19.6%) 23(15.6%) 44(17.3%) 0.408 b 

初発症状 歩行障害 88(82.2%) 119(81.0%) 207(81.5%) 0.871 b 

 排尿障害 37(34.6%) 51(34.7%) 88(34.6%) 1.000 b 

 下肢の感覚障害 14(13.1%) 18(12.2%) 32(12.6%) 0.850 b 

 その他 36(33.6%) 42(28.6%) 78(30.7%) 0.411 b 

HAM 家族歴 第 1 度親近者以内 10(9.3%) 9(6.1%) 19(7.5%) 0.346 b 

ATL家族歴 第 1 度親近者以内 5(4.7%) 8(5.4%) 13(5.1%) 1.000 b 

輸血歴  24(22.4%) 28(19.3%) 52(20.6%) 0.545 b 

 うち 1986 年以前 21(19.6%) 24(16.6%) 45(17.9%) 0.529 b 

排尿障害 問題なし 5(4.7%) 10(6.8%) 15(5.9%) 0.175 b 

 時間がかかる/投薬している 65(60.7%) 95(64.6%) 160(63.0%)   

 自己導尿 34(31.8%) 42(28.6%) 76(29.9%)   

 他者管理 3(2.8%) 0(0.0%) 3(1.2%)   

排便障害 問題なし 12(11.2%) 37(25.2%) 49(19.3%) 0.030 b 

 薬が必要 85(79.4%) 100(68.0%) 185(72.8%)   

 自己浣腸 10(9.3%) 9(6.1%) 19(7.5%)   

 他者管理 0(0.0%) 1(0.7%) 1(0.4%)   

足のしびれ なし 32(29.9%) 45(30.6%) 77(30.3%) 0.594 b 

 時々ある 19(17.8%) 33(22.4%) 52(20.5%)   

 常にある 56(52.3%) 69(46.9%) 125(49.2%)   

足の痛み なし 53(49.5%) 88(59.9%) 141(55.5%) 0.262 b 

 時々ある 24(22.4%) 26(17.7%) 50(19.7%)   

 常にある 30(28.0%) 33(22.4%) 63(24.8%)   

a:対応のない t検定、b:カイ二乗検定  
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表 43：4 年間調査継続者における、4 年間のインターフェロン治療と OMDS の変化(n=253) 

 
OMDSの 4年間の変化 

n(%) 合計 

改善 変化なし 悪化 

4年間のインター

フェロン治療状況 

治療なし 8(3.3%) 154(63.9%) 79(32.8%) 241(100.0%) 

少なくとも 1回治療あり 0(0.0%) 5(41.7%) 7(58.3%) 12(100.0%) 

（再掲）4年間治療継続 0(0.0%) 4(57.1%) 3(42.9%) 7(100.0%) 

合計 8(3.2%) 159(62.8%) 86(34.0%) 253(100.0%) 

フィッシャーの正確確率検定, p =0.223 
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表 44：SF-36（n=291） 

    1 年目   4 年目         

  度数 平均値 標準偏差  平均値 標準偏差  t値 自由度 p値 

PF：身体機能 291 4.15  18.18    3.47  18.17    1.148 290 0.252 

RP：日常役割機能（身体） 291 42.62  15.42   43.82  15.63   -1.057 290 0.291 

BP：体の痛み 291 42.77  12.53   40.48  13.36   3.063 290 0.002 

GH：全体的健康感 291 39.16  10.20   41.58  11.06   -4.037 290 0.000 

VT：活力 291 42.48  11.01   44.53  11.56   -3.327 290 0.001 

SF：社会生活機能 291 46.15  12.57   46.86  15.45   -0.693 290 0.489 

RE：日常役割機能（精神） 291 48.36  11.66   48.68  12.77   -0.355 290 0.723 

MH：こころの健康 291 46.82  10.71    48.67  11.08    -3.077 290 0.002 

SF-36は 1年目と 4年目に調査実施されており、2回とも回答した 291名を対象とした。 

 

 

 

  

SF-8の8つの下位尺度

低い 高い

身体機能 PF
入浴または着替えなどの活動を自力

で行うことが，とてもむずかしい

激しい活動を含むあらゆるタイプの

活動を行うことが可能である

Physical functioning

日常役割機能（身体） RP

過去1ヵ月間に仕事やふだんの活動を

した時に身体的な理由で問題があっ

た

過去1ヵ月間に仕事やふだんの活動を

した時に，身体的な理由で問題がな

かった

Role physical

体の痛み BP

過去1ヵ月間に非常に激しい体の痛み

のためにいつもの仕事が非常にさま

たげられた

過去1ヵ月間に体の痛みはぜんぜんな

く，体の痛みのためにいつもの仕事

がさまたげられることはぜんぜんな

かった

Bodily pain

全体的健康感 GH
健康状態が良くなく，徐々に悪く

なっていく
健康状態は非常に良い

General health

活力 VT
過去1ヵ月間，いつでも疲れを感じ，

疲れはてていた

過去1ヵ月間，いつでも活力にあふれ

ていた

Vitality

社会生活機能 SF

過去1ヵ月間に家族，友人，近所の

人，その他の仲間とのふだんのつき

あいが，身体的あるいは心理的な理

由で非常にさまたげられた

過去1ヵ月間に家族，友人，近所の

人，その他の仲間とのふだんのつき

あいが，身体的あるいは心理的は理

由でさまたげられることはぜんぜん

なかった

Social functioning

日常役割機能（精神） RE

過去1ヵ月間，仕事やふだんの活動を

した時に心理的な理由で問題があっ

た

過去1ヵ月間，仕事やふだんの活動を

した時に心理的な理由で問題がな

かった

Role emotional

心の健康 MH
過去1ヵ月間，いつも神経質でゆうう

つな気分であった

過去1ヵ月間，おちついていて，楽し

く，おだやかな気分であった

Mental health

下位尺度名 略号
得点の解釈
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表 45：最新調査回における性別 

性別 n (%) 

男性 116 (24.8%) 

女性 351 (75.2%) 

合計 467 (100.0%) 

 

表 46：最新調査回における年代 

年代 n (%) 

20代 2 (0.4%) 

30代 10 (2.1%) 

40代 31 (6.6%) 

50代 89 (19.1%) 

60代 177 (37.9%) 

70代 128 (27.4%) 

80代 29 (6.2%) 

90代 1 (0.2%) 

合計 467 (100.0%) 

 

表 47：最新調査回における居住地域 

居住地域 n (%) 

北海道地方 15 (3.2%) 

東北地方 29 (6.2%) 

関東地方 104 (22.3%) 

中部地方 29 (6.2%) 

関西地方 64 (13.7%) 

中国・四国地方 22 (4.7%) 

九州・沖縄地方 204 (43.7%) 

合計 467 (100.0%) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

表 48：最新調査回における居住都道府県 

居住都道府県 n (%) 

北海道 15 (3.2%) 

岩手県 9 (1.9%) 

宮城県 16 (3.4%) 

山形県 1 (0.2%) 

福島県 3 (0.6%) 

茨城県 2 (0.4%) 

栃木県 1 (0.2%) 

群馬県 1 (0.2%) 

埼玉県 14 (3.0%) 

千葉県 23 (4.9%) 

東京都 25 (5.4%) 

神奈川県 38 (8.1%) 

新潟県 2 (0.4%) 

富山県 2 (0.4%) 

石川県 1 (0.2%) 

長野県 1 (0.2%) 

岐阜県 3 (0.6%) 

静岡県 4 (0.9%) 

愛知県 16 (3.4%) 

三重県 3 (0.6%) 

滋賀県 3 (0.6%) 

京都府 6 (1.3%) 

大阪府 24 (5.1%) 

兵庫県 16 (3.4%) 

奈良県 6 (1.3%) 

和歌山県 6 (1.3%) 

鳥取県 3 (0.6%) 

岡山県 1 (0.2%) 

広島県 6 (1.3%) 

山口県 2 (0.4%) 

徳島県 3 (0.6%) 

愛媛県 6 (1.3%) 

高知県 1 (0.2%) 

福岡県 48 (10.3%) 

佐賀県 5 (1.1%) 

長崎県 26 (5.6%) 

熊本県 13 (2.8%) 

大分県 22 (4.7%) 

宮崎県 19 (4.1%) 

鹿児島県 60 (12.8%) 

沖縄県 11 (2.4%) 

合計 467 (100.0%) 
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表 49：最新調査回における OMDS（3 群） 

OMDS（3群） n (%) 

OMDS 0～4 97 (20.8%) 

OMDS 5～8 293 (62.7%) 

OMDS 9～13 77 (16.5%) 

合計 467 (100.0%) 

 

表 50：最新調査回における OMDS 

OMDS n (%) 

0. 歩行、走行ともに異常を認めない 2 (0.4%) 

1. 走るスピードが遅い 5 (1.1%) 

2. 歩行異常（つまづき、膝のこわばり）あり、かけ足可 14 (3.0%) 

3. かけ足不能、階段昇降に手すり不要 14 (3.0%) 

4. 階段昇降に手すりが必要、通常歩行に手すり不要 62 (13.3%) 

5. 片手によるつたい歩き 149 (31.9%) 

6. 片手によるつたい歩き不能：両手なら 10m以上可能 80 (17.1%) 

7. 両手によるつたい歩き５m以上、10m以内可 27 (5.8%) 

8. 両手によるつたい歩き５m以内可 37 (7.9%) 

9. 両手によるつたい歩き不能、四つばい移動可 21 (4.5%) 

10. 四つばい移動不能、いざり等移動可 29 (6.2%) 

11. 自力では移動不能、寝返り可 8 (1.7%) 

12. 寝返り不可能 6 (1.3%) 

13. 足の指も動かせない 13 (2.8%) 

合計 467 (100.0%) 

 

表 51：最新調査回における身体障害者手帳の取得状況 

身体障害者手帳の取得状況 n (%) 

なし、または申請中 96 (20.6%) 

１級 55 (11.8%) 

２級 236 (50.5%) 

３級～６級 79 (16.9%) 

未回答 1 (0.2%) 

合計 467 (100.0%) 
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表 52：指定難病申請状況（n=467） 

  未申請 
 認定  申請中 

不認定 不明 合計 申請疾患 申請疾患 
 HAM HAM 以外の疾患 疾患不明   HAM 

n 237 
 

154 1 1 
 

7 7 60 467 

(%) (50.7%) 
 

(33.0%) (0.2%) (0.2%) 
 

(1.5%) (1.5%) (12.8%) (100.0%) 

 

表 53：性別指定難病申請状況（n=405） 

 未申請 認定 申請中 不認定 合計 
 n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

男性 67 (67.7%) 29 (29.3%) 1 (1.0%) 2 (2.0%) 99 (100.0%) 

女性 170 (55.6%) 125 (40.8%) 6 (2.0%) 5 (1.6%) 306 (100.0%) 

合計 237 (58.5%) 154 (38.0%) 7 (1.7%) 7 (1.7%) 405 (100.0%) 

 

表 54：年代別指定難病申請状況（n=405） 

 未申請 認定 申請中 不認定 合計 
 n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

20代 0 (0.0%) 1 (100.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

30代 2 (25.0%) 4 (50.0%) 0 (0.0%) 2 (25.0%) 8 (100.0%) 

40代 14 (53.8%) 10 (38.5%) 2 (7.7%) 0 (0.0%) 26 (100.0%) 

50代 44 (57.9%) 28 (36.8%) 3 (3.9%) 1 (1.3%) 76 (100.0%) 

60代 96 (60.4%) 61 (38.4%) 0 (0.0%) 2 (1.3%) 159 (100.0%) 

70代 66 (60.0%) 41 (37.3%) 1 (0.9%) 2 (1.8%) 110 (100.0%) 

80代 14 (58.3%) 9 (37.5%) 1 (4.2%) 0 (0.0%) 24 (100.0%) 

90代 1 (100.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

合計 237 (58.5%) 154 (38.0%) 7 (1.7%) 7 (1.7%) 405 (100.0%) 

 

表 55：居住地域別指定難病申請状況（n=405） 

 未申請 認定 申請中 不認定 合計 
 n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

北海道地方 7 (63.6%) 3 (27.3%) 0 (0.0%) 1 (9.1%) 11 (100.0%) 

東北地方 13 (52.0%) 12 (48.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 25 (100.0%) 

関東地方 52 (58.4%) 32 (36.0%) 4 (4.5%) 1 (1.1%) 89 (100.0%) 

中部地方 16 (59.3%) 11 (40.7%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 27 (100.0%) 

関西地方 34 (56.7%) 24 (40.0%) 1 (1.7%) 1 (1.7%) 60 (100.0%) 

中国・四国地方 10 (62.5%) 5 (31.3%) 0 (0.0%) 1 (6.3%) 16 (100.0%) 

九州・沖縄地方 105 (59.3%) 67 (37.9%) 2 (1.1%) 3 (1.7%) 177 (100.0%) 

合計 237 (58.5%) 154 (38.0%) 7 (1.7%) 7 (1.7%) 405 (100.0%) 
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表 56：居住都道府県別指定難病申請状況（n=405） 

 
未申請 認定 申請中 不認定 合計 

 
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

北海道 7 (63.6%) 3 (27.3%) 0 (0.0%) 1 (9.1%) 11 (100.0%) 

岩手県 3 (37.5%) 5 (62.5%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 8 (100.0%) 

宮城県 8 (57.1%) 6 (42.9%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 14 (100.0%) 

福島県 2 (66.7%) 1 (33.3%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 3 (100.0%) 

茨城県 
1 (50.0%) 0 (0.0%) 1 (50.0%

) 

0 (0.0%) 2 (100.0%) 

栃木県 
1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

群馬県 
0 (0.0%) 1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

埼玉県 3 (27.3%) 8 (72.7%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 11 (100.0%) 

千葉県 14 (77.8%) 2 (11.1%) 1 (5.6%) 1 (5.6%) 18 (100.0%) 

東京都 12 (60.0%) 8 (40.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 20 (100.0%) 

神奈川

県 

21 (58.3%) 13 (36.1%) 2 (5.6%) 0 (0.0%) 36 (100.0%) 

新潟県 
0 (0.0%) 2 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 2 (100.0%) 

富山県 1 (50.0%) 1 (50.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 2 (100.0%) 

石川県 
0 (0.0%) 1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

長野県 
1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

岐阜県 2 (66.7%) 1 (33.3%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 3 (100.0%) 

静岡県 3 (75.0%) 1 (25.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 4 (100.0%) 

愛知県 9 (64.3%) 5 (35.7%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 14 (100.0%) 

三重県 2 (66.7%) 1 (33.3%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 3 (100.0%) 

滋賀県 1 (33.3%) 1 (33.3%) 0 (0.0%) 1 (33.3%) 3 (100.0%) 

京都府 3 (50.0%) 3 (50.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 6 (100.0%) 

大阪府 12 (54.5%) 10 (45.5%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 22 (100.0%) 

兵庫県 10 (66.7%) 5 (33.3%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 15 (100.0%) 

奈良県 
3 (50.0%) 2 (33.3%) 1 (16.7%

) 

0 (0.0%) 6 (100.0%) 

和歌山

県 

3 (60.0%) 2 (40.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 5 (100.0%) 

鳥取県 
0 (0.0%) 1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

広島県 3 (75.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (25.0%) 4 (100.0%) 

山口県 
0 (0.0%) 1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

徳島県 1 (33.3%) 2 (66.7%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 3 (100.0%) 

愛媛県 
6 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 6 (100.0%) 
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高知県 
0 (0.0%) 1 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

福岡県 21 (52.5%) 18 (45.0%) 1 (2.5%) 0 (0.0%) 40 (100.0%) 

佐賀県 2 (40.0%) 3 (60.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 5 (100.0%) 

長崎県 17 (77.3%) 5 (22.7%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 22 (100.0%) 

熊本県 9 (75.0%) 2 (16.7%) 0 (0.0%) 1 (8.3%) 12 (100.0%) 

大分県 13 (61.9%) 7 (33.3%) 1 (4.8%) 0 (0.0%) 21 (100.0%) 

宮崎県 6 (42.9%) 8 (57.1%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 14 (100.0%) 

鹿児島

県 

31 (59.6%) 19 (36.5%) 0 (0.0%) 2 (3.8%) 52 (100.0%) 

沖縄県 6 (54.5%) 5 (45.5%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 11 (100.0%) 

合計 237 (58.5%) 154 (38.0%) 7 (1.7%) 7 (1.7%) 405 (100.0%) 

 

表 57：最新の OMDS（3 群）別指定難病申請状況（n=405） 

 未申請 認定 申請中 不認定 合計 
 n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

OMDS 0～4 49 (59.0%) 28 (33.7%) 3 (3.6%) 3 (3.6%) 83 (100.0%) 

OMDS 5～8 150 (57.3%) 106 (40.5%) 3 (1.1%) 3 (1.1%) 262 (100.0%) 

OMDS 9～13 38 (63.3%) 20 (33.3%) 1 (1.7%) 1 (1.7%) 60 (100.0%) 

合計 237 (58.5%) 154 (38.0%) 7 (1.7%) 7 (1.7%) 405 (100.0%) 

 

 

表 58：最新の OMDS ごとの指定難病申請状況（n=405） 

 未申請 認定 申請中 不認定 合計 

OMDS n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

0. 歩行、走行ともに異常を認めない 
2 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

2 (100.0%

) 

1. 走るスピードが遅い 
4 (100.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

4 (100.0%

) 

2. 歩行異常（つまづき、膝のこわばり）あり、か

け足可 

9 (75.0%) 3 (25.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

12 (100.0%

) 

3. かけ足不能、階段昇降に手すり不要 
7 (63.6%) 2 (18.2%

) 

2 (18.2%) 0 (0.0%

) 

11 (100.0%

) 

4. 階段昇降に手すりが必要、通常歩行に手す

り不要 

27 (50.0%) 23 (42.6%

) 

1 (1.9%) 3 (5.6%

) 

54 (100.0%

) 

5. 片手によるつたい歩き 
69 (53.1%) 59 (45.4%

) 

0 (0.0%) 2 (1.5%

) 

130 (100.0%

) 

6. 片手によるつたい歩き不能：両手なら 10m

以上可能 

44 (61.1%) 27 (37.5%

) 

1 (1.4%) 0 (0.0%

) 

72 (100.0%

) 

7. 両手によるつたい歩き５m以上、10m以内

可 

15 (57.7%) 9 (34.6%

) 

1 (3.8%) 1 (3.8%

) 

26 (100.0%

) 
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8. 両手によるつたい歩き５m以内可 
22 (64.7%) 11 (32.4%

) 

1 (2.9%) 0 (0.0%

) 

34 (100.0%

) 

9. 両手によるつたい歩き不能、四つばい移動

可 

11 (68.8%) 3 (18.8%

) 

1 (6.3%) 1 (6.3%

) 

16 (100.0%

) 

10. 四つばい移動不能、いざり等移動可 
14 (58.3%) 10 (41.7%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

24 (100.0%

) 

11. 自力では移動不能、寝返り可 
3 (50.0%) 3 (50.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

6 (100.0%

) 

12. 寝返り不可能 
4 (80.0%) 1 (20.0%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

5 (100.0%

) 

13. 足の指も動かせない 
6 (66.7%) 3 (33.3%

) 

0 (0.0%) 0 (0.0%

) 

9 (100.0%

) 

合計 
237 (58.5%) 154 (38.0%

) 

7 (1.7%) 7 (1.7%

) 

405 (100.0%

) 
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表 59：指定難病申請状況と身体障害者手帳の取得状況（n=405） 

 指定難病申請状況 
 未申請 認定 申請中 不認定 合計 

身体障害者手帳 n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

なし、または申請中 46 (58.2%) 26 (32.9%) 2 (2.5%) 5 (6.3%) 79 (100.0%) 

１級 28 (59.6%) 18 (38.3%) 0 (0.0%) 1 (2.1%) 47 (100.0%) 

２級 131 (63.0%) 71 (34.1%) 5 (2.4%) 1 (0.5%) 208 (100.0%) 

３級～６級 31 (44.3%) 39 (55.7%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 70 (100.0%) 

未回答 1 (100.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 0 (0.0%) 1 (100.0%) 

合計 237 (58.5%) 154 (38.0%) 7 (1.7%) 7 (1.7%) 405 (100.0%) 

 

 

表 60：OMDS 3 群別にみた指定難病未申請者の身体障害者手帳の取得状況（n=237） 

    
指定難病未申

請(n=237) 
  n (%) 

OMDS 0～4   49 (100.0%) 

【再掲】身体障害者手帳 なし、または申請中 32 (65.3%) 
 1級 3 (6.1%) 
 2級 6 (12.2%) 
 3級～6級 8 (16.3%) 

OMDS 5～8 
 

150 (100.0%) 

【再掲】身体障害者手帳 なし、または申請中 14 (9.3%) 
 1級 13 (8.7%) 
 2級 100 (66.7%) 
 3級～6級 22 (14.7%) 

OMDS 9～13 
 

38 (100.0%) 

【再掲】身体障害者手帳 なし、または申請中 0 (0.0%) 
 1級 12 (31.6%) 
 2級 25 (65.8%) 
 3級～6級 1 (2.6%) 

 



本課題の研究成果が、下記の新聞に記事として掲載されました。 
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