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Duchenne型進行性筋ジストロフィーの

「エンド・オブ・ライフ」ケアに関する研究

一国内外の研究動向―

松山 光生*。 藤田 和弘料。倉内 紀子*

End of hfe care in I⊃ uchenne lnuscular dystrophy

―Grobal trends of researches and issues―

Mitsuo Matsuyama,KazuhiЮ  Fuiita and Noriko Kurauchi

Abstract

ln the present study,、 ve exanlined the concept of end―oflife care for Duchenne muscular dystrophy

and trends in related research with the objective of systematizing such care.,Ve obtained the folo、ving

findings: 1)A search on the PubMed database of literature publlshed before December 31, 2007

contttning the term “end―of ife care" in the title or abstract yielded 2087 results,and this literature

tended to become more common in recent years.However,when tlle search、 vas narrowed do■、アn to

include the ternl “rnuscular dystrophy",only one study(}■ lton et al, 1993)was found.2)A study on

he components of end― oflife care led to the foloMring:multidisciphnary support,the perspective of

patients,and relatively long― term support fOr end一 stage patients. 3)Although research had been

conducted on support during the teralinal stage for Duchenne muscular dystrophy both in Japan and

abroad,no studies were based on the concept of end― Oflife care.
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はじめに

Duchenne型 進行性筋ジストロフィーの予後は良好と

はいえず、 9歳～13歳で歩行不能になり車椅子生活に
移行する。この時期を過ぎると、筋拘縮による進行性骨

格変形を伴い、呼吸不全あるいは心不全を生じ、20歳

前後で死亡する(′lヽ野、1997:6)。 向山 。安藤(1984:

294310)よれば、死亡年齢の平均は17.3± 3.1で、最頻

値は19.5歳であった。また、死亡原因についてみると、

呼吸不全、窒息、肺炎などの呼吸障害が41.9%と 最も

多く、心肺機能の障害が死亡原因全体の92.7%と なる。
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近年、人工呼吸によって呼吸不全死は減少し、生命予後

が改善しつつある。安間ら(2005)は、 1980年以後の

Duchenne型 進行性筋ジストロフィー入院患者141例を

調査した結果、人工呼吸を行わなかった85例が 9。2歳で

入院、20.4歳 で死亡し、呼吸不全死は53%を 占めた反

面、人工呼吸を行った56例が10.1歳で入院、32.3歳 で

死亡し、呼吸不全死はわずか4.2%であったと報告して

いる。その一方で、この近年の医療技術の進歩と相まっ

て、Duchenne型 進行性筋ジストロフィーにおける「エ

ンド・オブ・ライフ」ケアのあり方は複雑化し、心理社会

的介入の必要性が高まりつつある。
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柏木 (2006:8081)イこよると、近年、英文の論文

から、terminal careと いう言葉が消え、代わりに、

end of hfe careと いう言葉が登場したのは 2つの理由

からである。ひとつの理由には、terminal careがあま

りにも死が近い印象を与え、end of hfe careは ケアの

期間が長い印象を与えることが挙げられている。もうひ

とつの理由は、terminal careが癌の末期に対象を限定

しているのに対して、end of llfe careは 慢性疾患や老

衰なども含み、癌以外の状態にも幅広く適用されるから

である。実際、アメリカでは1995年 には、98%の ホス

ピスが癌以外の疾患を持つ成人をケアしており、未期の

小児をケアしているのは86%に上るという。

end of hfe careの 日本語訳に関し、志真 (2005:

164185)は、terminal careの訳語に終末期医療とい

う日本語を当て、end of Hfe careの 訳語に晩年期ケア

という訳語 を当てている。他方、 Kuebler et.al

(2002:14)は 、『END―OF―LIFE CARE― Clinical

Practice Guideline(エ ンドオブライフ・ケアー終末期

の臨床指針)』 において、エンドオブライフ・ケアと翻

訳語として、終末期ケアという用語を使用している。ま

た、終末期ケアの定義として、「緩和ケアとホスピスケ

アの両方の観点から、患者と家族を多次元的な観点から

支持するヘルスケアの領域であり、死の瞬間までQOL
を保障すること」と定めている。

さらに、鳥羽 (2004)は 、「エンドオブライフ 。ケア

とは誰にでも起こる死周期の症状に対する医療の理念で

あり、実践において、家族、医師以外のコメディカルス

タッフ、心理職など、患者本人に役に立つすべての人が

チームでかかわることが鉄則である」と述べている。

また、朴 (2006)は 当事者性の視点を重要視し、当

事者が如何に最後の瞬間を迎えるかという死へのプロセ

スをエンド・オブ 。ライフとし、その時のケアをエン

ド・オブ・ライフ・ケアとしている。それと同時に、エ

ンド。オブ・ライフの始点を明確に定義することは困難

であると述べている。

これらから、「エンド・オブ・ライフ」ケアのエッセン

スは、癌以外の幅広い患者に対して、死の周辺に比較的

長期間、当事者の立場に立ち、多面的な支援を行うこと

であるといえる。すなわち、これは、「エンド・オブ・ラ

イフ」ケアの概念とそれに基づいた介入について、医療

的なケアのみならず、心理社会的な介入などの多面的な

支援の必要性を高まってきたことを示している。しかし、

その定義と体系的な援助方法をめぐっては、わが国にお

いて、まだ十分に確立していないことが考えられる。

そこで、本研究は、Duchenne型 進行性筋ジストロフ
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ィーを対象とした「エンド・オブ。ライフ」ケアを体系化

する上で、その概念と研究動向について概観する。

方 法

今回は、量的な分析として、国外の文献はデータベー

ス『Pub Med』 、国内の文献は『医学中央雑誌』を使っ

て、2007年 12月 31までに、「end of life care(エ ンド・

オブ・ライフ・ケア)がタイトル、抄録に含まれている文

献検索をそれぞれ行った (2008年 1月 )。 次に、発達の

時期区分、Duchenne型 進行性筋ジストロフィーとその

関連疾患から絞り込みを行つた。また、質的な分析とし

て、エポックメイキングと考えられる研究を数編抽出し、

いくつかの視点から比較した。

結果及び考察

1.海外での研究動向

データベース『Pub Med』 を使って、「end of llfe一

care」 がタイ トル、抄録に含まれている文献検索を行

った結果、2087件の論文がヒットした。この中で、最

も吉い文献は、1989年 に発表されたものであった。そ

こで、1989年以降の文献数の推移をみると、2007年 ま

でほぼ増加傾向を辿る。その軌跡の概略は、図 1に示す

とおりである。各年でみると、1995年 までは 1桁代に

留まり、1996年が24件 と初めて 2桁代に達する。その

後、 3年間、 2桁で推移し、 1999年が114件であり、

3桁に達した。2001年以降は200件代で推移し、その

ピークは2005年の281件であつたが、2006年が270件、

2007年が267件とほぼ変わつていない。

これを対象年齢別にみるため、「高齢者 (Aged:

65+years)」 と 「小児 (A■ Child:0-18 years」 で、

それぞれ、条件設定すると、「高齢者」が604件、「/1ヽ児」

が163件の論文がヒットした。最も古い文献は、「高齢

者」が1989年であり、「/1ヽ児」が1993年であつた。ま

た、「′lヽ児」の文献数をみると、1999年まで 1桁代で推

移し、2000年 には10件 と 2桁代に到達する。2000年

以降は 2桁代 (10～ 33)で推移し、2005年が33件で、

ピークであった。このことより、海外において、小児を

対象とした「エンド・オブ・ライフ」ケアの研究は高齢者

と比較して少なく、研究に着手された時期も遅いといえ

る。「癌 (cancer)」 、「エイズ (HIV)」 をキーワードと

して絞り込むと、「癌」が350件、「エイズ」が33件の

論文がヒットした。

Duchenne型 進行性筋ジス トロフィーは「筋原疾患
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(myopathy)」 であり、「神経原性疾患 (neuropathy)」

と併せて 「神経・筋疾患」と称される。Kuebler et.al

(2002)は 、『END― OF―LIFE CARE― Clinical
Practice Guideline』 の中で、神経学的疾患として、脳

血管障害、アルツハイマー病、筋萎縮硬化症 (ALS)、

多発性硬化症 (MS)、 パーキソン病を挙げている。これ

らをキーワードとして絞り込むと、脳血管障害が132件、

アルツハイマー病が 4件、筋萎縮性硬化症 (ALS)が
0件、多発性硬化症 (MS)が 1件、パーキソン病が 2

件であつた。「筋ジス トロフィー」は、Hllton et.al

(1993)の研究 (「 End of life care in Duchenne

muscular dystrophy」 )1件 のみであった。この研究
では、Duchenne型 筋ジストロフィーがある患者に対す

件
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「end of-life care」 に関連した文献の推移

る「エンド・オブ・ライフ」ケアに関して、医療全般の課

題、Duchenne型 筋ジストロフィーのある患者の医療的

課題、彼等のケアに関連する倫理的な問題の 3つの視点

から、文献レビューを行っている。その結果、近年、

Duchenne型筋ジス トロフィーのある患者の「エンド・

オブ。ライフ」ケアにおいて、最大の関心事は在宅人工

呼吸療法 (HMV)であった。

2.国内の研究動向

データベース医学中央雑誌で、「エンド・オブ・ライ

フ・ケア」を検索語として入力すると、20件ヒットす

る (2008年 1月 時点 )。 その中で、最も古いのは2002

年に発表された文献である。また、新生児から青年期

(13～ 18)ま でで絞 り込みを行うと、多田羅 (2007)

の研究 1件のみであつた。

他方、「終末期ケア」を検索語として入力すると、

254件の論文がヒットする。その中で、最も古いのは

1982年 に発表された文献である。新生児から青年期

(13～ 18)までで絞り込みを行うと、 4件ヒットする。
また、検索語として、「筋ジス トロフィー」を新たに追

加し絞り込むと、牛込 (1982)の研究 1件がヒットす

る。また、「筋ジス トロフィー」と「ターミナルケア」

の 2つの検索語を掛け合わせてみると、107件ヒットす

る。その中で、最も古いのは、篠田 (1982)の研究で

あった。篠田 (1982)は、Duchenne型進行性筋ジス

トロフィーがある患者に対して、ターミナルケアの方法

について具体的に提示 している。 これ らの研究は、

Duchenne型 筋ジストロフィーがある患者に対する「エ

ンド・オブ・ライフ」ケアを考える上で、有効な知見が得

られる。しかしながら、この時期、「エンド・オブ・ライ

フ」ケアの概念そのものは生まれておらず、それを直接

扱った研究とは言い難い。

浅倉ら(2008:55)は 、Duchenne型進行性筋ジスト

ロフィーの診断から臨終に至った全期間を見通した「エ

ンド・オブ。ライフ」ケアの在り方について、ステージ

セオリーに立脚して検討し、児童指導員の立場から心理

社会的支援の提言を行つた。

以上まとめると、わが国においては、終末期ケアに関

し、比較的早い時期から研究が着手されたものの、それ

らは今日の「エンド・オブ・ライフ」ケアとは概念を異に

するものと考えられる。また、2002年以降、「エンド・

オブ・ライフ」ケアの研究が行われてきたが、その数は

限られており、Duchenne型 筋ジストロフィーがある患

者に対する「エンド・オブ・ライフ」ケアの研究は皆無で

あるといえる。

3.「エンド・オブ・ライフ」ケアの構成要素に関する研究

「エンド・オブ。ライフ」ケアに関する支援を体系化す

るには、どのような側面を考慮すればよいか把握する必

要がある。その意味で、「エンド・オブ・ライフ」ケアの

構成要素に関する研究を概観し、その構成要素の共通性

と多様性について検討する。

わが国において、「エンド・オブ・ライフ」ケアの構成

要素に関する研究は見当たらず、表 1において、海外の

4研究で挙げられている構成要素(domains)を 比較し

た。ここから、次の 3点がいえる。

第 1に、「経済的な支援」や「資金の豊富」といった

経済的問題から、「家族の負担軽減」や 「人間関係の絆

を深めること」といった患者本人を取り巻く人的環境の

整備まで、支援の内容が多岐にわたっていることより、

多面的な援助であるといえる。

第 2に、「患者の満足感」、「患者本人が統制感を持つ

こと」、「人生の意味を感じる安心感」などの構成要素が

∞

∞

∞

∞

図 1
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各研究にみられることより、患者本人の意思決定や自律

性、つまり、当事者性の視点が重要であるといえる。

第 3に、「痛みと徴候の変化のマネジメント」、「次の

段階の治療の選択」、「死後と死別のケア」の構成要素が

みられるように、痛みに立ち向かう初期の段階から死後

まで、死周期の比較的長期間にわたる支援という側面が

導かれる。

4.Duchenne型 進行性筋ジストロフィーの終末期の支

援に関する先行研究

Duchenne型 進行性筋ジストロフィーの「エンド・オ

ブ・ライフ」ケアを具現化する上で、その概念を規定し、

先行研究の知見を踏まえ、支援を提言する必要がある。

そこで、先述した 3研究について、表 2に示すように、

4つ の視点か ら比較を行った。その結果、Hilton
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(1993)の研究は、「エンド・オブ・ライフ」ケアの概

念を踏まえているものの、その定義や構成概念について

触 れ られて いな い。篠 田 (1982)の 研 究 は、

Duchenne型 進行性筋ジストロフィーがある患者に対し

て終末期の支援を具体的に提言されているが、初期の研

究であり、「エンド・オブ・ライフ」ケアの概念が導入

されていない。浅倉ら(2008)は、「エンド・オブ・ライ

フ」ケアの概念を導入し、概念規定した上で、その支援

を体系化しているといえる。その支援の側面をみると、

①家族の援]力、②当事者の視点の重要視、③長期間の支

援という重要な要素は網羅されている。しかしながら、

これらの側面は、浅倉の臨床経験から導かれたものであ

り、先行研究を十分踏まえられたものと言い難い。

表 1 先行研究に挙げられた各構成要素 (domains)

表 2 Duchenne型 進行性筋ジストロフィーの終末期に関する先行研究

Nationai Comprehensive

Cancer Network(2005)Singer et at.(1999) Steinhauser et al.(2000)Lyun(1997)

痛みからの解放
意識の明朗性
資金の豊富さ
困難を解決する資金力
人生の意味を感じる安心感
在宅で死を迎えること
次の段階の治療の選択

終末期ケアのアセスメラト

終末期ケアの複雑さの早期説明
主要な兆候、痛みの管理
精神不安の管理
死後と死別のケア
資源の管理と社会的支援
終末期ケアの特別的な介入
ケアの高度の計画

身体的〔情結的徴候の監視
~~

機能維持と自主性の支援
ケアの高度の計画
死が追った場面での積極的ケア
患者と家族の病足感
包括的なQOL
家族の負担軽減
生存期間
ケア提供者の連続性とスキル

死別に対する準備

痛みと徴候の変化のマネジメント

不適切な延命を避けること

患者本人が統制感を持つこと
経済的な支援
人間関係の絆を深めること

篠田ら(1982) 浅倉ら(2003)Hilton et al.(1993)

「エンド・オブ・ライフ」ケアの

在り方について、ステージ
セオリーに立脚して検討し、
児童指導員の立場から提
言を行なうこと

エンド・オブ・ライフ・ケア
に関わる事項(医学的臨床
の変化、筋ジストロフィの医
療の変化、ケアの倫理的問
題)に関し、文献をレビュー
すること

ターミナルケアの方
法について提示するこ
と

研究の目的

OO Xエンド・オブ・ライフ・ケアの概念の導入

X Oエンド・オプ・ライフ・ケアの定義 X

X △構成概念の明確化 X

X O O支援の提言



本研究において、Duchenne型 進行性筋ジストロフィ

ーを対象とした「エンド・オブ・ライフ」ケアに関する研

究について概観した。その結果、以下の 3点がいえる。

1.「エンド・オブ・ライフ」ケアに関する研究は1989

年に始まり、それ以降、今日まで増加傾向にあった。

2.「エンド・オブ 。ライフ」ケアの構成要素に関する

研究から、多面的な援助、当事者性の視点、死周期

の比較的長期間の支援という側面が導かれた。

3.Duchenne型 筋ジストロフィーの終末期の支援は従

来研究されてきたが、「エンド・オブ・ライフ」ケ

アの構成概念を踏まえて具体的支援を提言した研究

は皆無であった。               ｀
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