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現場からの便り

進行性筋ジストロフィ-症患者に対する

生活指導と援助

白神 潔話

Kiyoshi SHIRAGAMI 

はじめに

進行性筋ジストロフィ ー症 (Progressivemllscular 

clystrophy.)は幼児期に発病し， 筋肉の萎絡が進行する

のに伴い重度の機能障害となり早期に死亡するという悲

惨な疾病として世間一般によく知られている。

我が国における本症の対策は，昭和39年から一部の国

立療養所を研究施設に指定して患者の試験的収容をはじ

め，昭和42年の児童福祉法改正によって木格的な児童福

祉措置による公費入院の措置が行われるようになった。

これに伴い全国の国立療養所の内25施設に筋ジストロ

フィ ー病棟を設置し，児童福祉施設最低基準を満たすよ

うに児童指導員および保母の配置をして，医療機関に児

童福祉施設を兼ねさせることになったのである。

国立療養所刀根山病院も筋ジストロ フィ ー症の研究施

設に指定され，医学臨床や療養形態，心理l臨床，生活指

導，福祉問題等に関する研究において先駆的な役割を果

している。

本院は大正 6年に大阪市立万根山療養所として大阪市

が開設した我が国最初の公立結核療養所で，その後昭和

18年に戦時国民医療法が施行されて大阪市から日本医療

団に移管さ;11"終戦により昭和22年に国立へ移管されて

現在の国立療養所万根山病院となったのである。

結核は100年前にコッホが結核菌を発見して以来永年

の研究を積み重ねた結果，現在では不治の病から治癒す

る疾病と変り，近年は患者数も減少してきたので他の慢

性疾患の治療と研究にもカを注ぐようになった。

本院の診療科目は，結核療養所としての伝統と実積か

ら呼吸器疾患のすべてと循環器病，消化器病，糖尿病な

ど長期の療養を必要とする慢性疾患の治療と研究，そし
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て進行性筋ジストロフィー症の治療と研究である。

進行性ジストロフィー症とは

進行性筋ジストロフィー症は近年になって世間によく

知られてきたが，マスコミの取り上げ方が悲劇的な疾病

として扱われたりしたこともあって誤って認識されてい

る函もあるようである。

例えば，幼児期に発病して早期に死亡する病気と恩わ

れているが，必ずしもそうとばかりはいえないし，進行

性筋ジストロフィ ー症という病気が単一の疾病であるか

のように誤解されているふしもある。

進行性筋ジストロフィー症には幾種類もの病型があ

り， それぞれ発病の 時期や遺伝形式症状， 予後が具;な

り，同ーの病型でも個体差によって大きな違いがあるの

である。

病型の分類は病因や異常遺伝子が解明されていないた

めにすっきり しない面もあるが，臨床症状や臨床検査成

積，遺伝形式等によって確定診断がなされ，分類されて

いる。

その主なものについて簡単に記すと次の通りである。

1. Duchenne型

世間によく知られている最も典型的な筋ジストロ フィ

ーで幼児期に発病して成人前に死亡するといわれていた

病型である。

症状は幼児期iに歩行の異常や転倒し易いこと から気付

かれ，個体差もあるが 5 ~ 6 歳ごろには歩行や姿勢の異

常がはっきりとわかり ，つま先立ちの状態で腹部を突き

出して歩くという独特の姿勢をとるようになる。

階段の昇降が困難となり ，跳躍などはほとんどできな

u、。

小学校高学年ごろには歩行不能となり 車いすを使用す

るようになる例が多く，上肢，体幹の筋力も低下 してせ

き柱の変形や四肢の関節が拘縮してくる。
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また， 1呼吸に関する筋肉や心筋，腹筋等のii1iカも低下

して呼吸器系の感染症や心不全などの症状がみられ，進

行の早い予後の惑い病型である。

従って本院に措置入院をさせる対象もこの病型が主と

なり，合併症の予防と療背指導により I即時延命の効果を

上げつつある。

しかし，この病型でも個体差と生活習慣によって，屋

内の平担聞ならば辛うじて装具歩行のできる成人患者も

おり，症状や程度は様後である。

これの遺伝形式は伴性劣性であるが，本症の約30%は

逃伝子の突然変異によるとされている。

筋ジストロフィ ー症の総発生頻度は10万人に 4人とい

われており， その内の約50%がこの Duchenne型であ

る。

2. Becker型

本症は Duchenne型と 同線に伴性劣性の遺伝形式を

とるが，発症する時期が Dllchenne型よりも遅く ，幼

児WJから25歳位までの広い年齢府に分布しており，機能

障害の進行はかなり緩徐である。

この病型は生命の予後も良好であり，一般に発症の時

期が高年齢である方が良い経過をとるようである。

3. Limb-girdle型

'11t:;.染色体劣性の遺伝形式をとり ， 発病年齢は 7 ~ 8 歳

以後で多くは20歳前後であり，男女両性にみられ，上肢

綿あるいは腰部の脱力が初発症状である。

この病型は病気の進行が比較的緩徐であるが症状の進

行が途中で停止することはない。

30歳~40歳以降には運動機能障害が著明となるが予後

の良い病型である。

4. Facioscapulohllmeral型 (FSH 型)

この病型は特定の灯11洋が選択的に障害され特徴的な病

像を呈する。

j立イ云形式は;市染色体俊性であるが孤発例もあり，男女

阿性に発病する。

{Jf性遺伝のため家族内でも症状に軽重の差が著明で，

症状の限局型や停止型も多い。

初発年齢は 5歳以降であり，顔貌の変化に気付き，閉

11良が不完全であったり，口笛を吹くことができなかった

りする。

また，肩甲帯筋が侵されて上肢を挙上 し保持すること

が困難となり，前月歪骨筋が侵され階段の昇降が困難とな

る例も多く ，11寺と して腹部にまで|峰害が及び歩行が困難

となることもある。

進行は極めて緩徐で良性の経過をとり，"1"年を過ぎて

も11常生活が影響されない者も多い。

5. Congenital mllscular c1ystrophy型 (CMD型)

骨格筋に筋原性の病変があり，出生直後より筋脱力や

筋緊張低下を呈する症例は広義の先天性筋ジス トロフィ

ー症と呼ばれてきた。

現在はこれが更に細分化され， 先天性多発性関節i拘縮

症， 先天性 myopathy，福山型 CMDその他に分類さ

れている。

これらの内福山型 CMDは本邦において概念の確立

された疾病である。

その特徴は筋緊張低下， 関節1拘縮，顔面筋の権.1&!、など

で，新生児期にはIIf陣Lカの低下があり，首固定などの運

動機能の発達は遅延して通常は独立歩行するまでには至

らない。

成長とともに筋萎縮が著明となり，股関節の拘縮が早

期に起こり他の関節にも及ぶ。

|皮合不全があり，知能障害は高度で有意語を話せない

症例が多い。

しかし，これにも個体差があって，運動機能や知的発

達をかなりのところまで取り返すことができる例もあ

る。

逃伝形式は常染色体劣性である。

以上，代表的な病型について述べた が この他 にも

c1istal型や oClllarmyopathy，筋緊日長性ジス トロフィ

一等いろいろな病型の筋ジス トロフィー症があり，類似

の進行性筋疾患も筋萎縮性側索硬化症や多発性筋炎，

wercln ig-hoffman病や kug巴lberg-welander病 char-

ιot-marie-tooth病その他多数の筋疾患が知 られてい

る。

そしてこれらの筋疾患は四肢，体幹に機能障害をもた

らし，進行性であり生命に危険がおよぶものも多く，合。1症の予防や日常生活のあり方についてきめのこまかい

指導援助が必要なのである。

筋疾患医療と児童指導員の役割

本院ではこれらの筋疾患患者を対象とした筋疾患専門

外来診察を毎週火IIfiI日の午後に開設して診療をするとと

もに，児童指導員が診察室において医療以外の問題につ

いて指導援助を行っているのである。

すなわち筋ジストロフィ ー症児の教育や育児の問題，

そのような子をもっ綴の問題，いろいろな筋疾患患者の

家族関係や経済的な問題，職業，結婚，家屋改造，その

他生活上のすべての問題について社会福祉学，心理学，

哲学，教育学等を駆使して具体的な指導援助を行うこと

が必要なのである。

また，*院には 2ケ病練80床の筋ジストロフィ ー病棟

があるが， この入院患者および家族に対する指導援助も



児童指導員の本務である。

児童指導員の職務

l昭和142年の児童福祉法改正によ って，国立療養所に肢

体不自由児施設や重症心身障害児施設と同僚のことを委

託することになり，これの指定を受けた療養所は児童福

祉施設最低基準の要件を満たすに必要な児童指導員およ

び保母を定員化して採用した。

しかし，これら児童指導員や保母の職種の性絡や業務

内容については何等の指示通達も無く，各療養所の判断

に委ねられ，いわゆる;常識的な判断にまかされた。

従って児童指導員とは，指導をするのだから学校教師

のようなことをするのだろうとか保育所の保父さんのよ

うなものだろうと いうように各人各様の解釈をしてお

り，そのために現場では混乱をきたした。

また，児童指導員の/i¥身学部の違いにより教育学部出

身者は患者に教育的なアプローチを行い，社会福祉学を

専攻した者はクツレーフ《ワ ークやケースワークに取組み，

心理学を専攻した者は知能テストや心理検査に熱心であ

るなど，児童指導員各自が自己流の解釈のもとに試行錯

誤を重ねてきたがそのためにお互いが児童指導員業務に

関して identityをもつこと ができなかった。

医療機関の現場は多 くのJf品種の人逮が1協同することに

よって成り立っているが，それぞれの職種に業務基準が

あり，お互いに他職種の業務内容を TffJ1~ しているのであ

るが，児童指導員の業務に関しては医療機関には無かっ

た職種であるために consensusを得ることが難かしか

った。

そして，児童指導員は病棟における極小数派であるた

めに意見も通らず，病棟業務の多忙さにかまけて入浴介

助や排便介助，その他の雑用を押しつけられることもあ

り，他職種との摩擦が生じて児童指導員業務に幻滅を感

じて退職や転職をしたり，労働組合活動にエネルギーを

注ぐ者などもいた。

その問には児童指導員の性絡や業務内容は保母のそれ

と同じなのか違うのかという問題や，児蛍指導員が病院

組織のいずれの部門に所属するにしても業務内容が違う

ため将来に昇進の道が開けていないというよ うな問題な

どもあった。

そこで私は昭和55年に日本筋ジストロフィー協会発行

の「生活指導」誌に「児童指導員および保伺とはなに

か」という一文を寄稿して児童指導員の定義と業務内容

について私案を発表 したのである。

すなわち，児童指導員の定義は「児蛍指導員の資格を

有し児蛍福祉施設(匡l立療養所を含む)において児童の

生活指導を行う者をいう」また，児蛍指導員の業務は，
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1.児童の生活指導， 2.児童の家族や親の会への援助，

3.児童の環境調整， 4.関係機関，諸団体との連携， 5 

調査，研究。以上て‘あるがこのことは児童指導員が児童

福祉に関する coordinatorでめり superVlsorである

ということである。

現在，国立療養所の児童指導員協議会もこの問題と取

組，厚生省、担当官との折衝を続けているので近い将来に

は解決することであろうと思われる。

何はともあれ，我々児童指導員は日々の実践によ って

実績を積み重ねて存在価値を認めさせなければならない

のである。

生活指導とは

児童指導員は!己主主の生活指導をすることが業務である

が，この「生活指導」という諾があいまいである。

生活指導をするのだと開けば判ったような気になる

が，具体的に生活指導とはどういう目的で何をすること

なのかと問い直されると案外答えられないものである。

生活指導が学校教育においては非行の対策に明け暮れ

ているために， I止上では生活指導を悪い生徒をしかった

り注意したりすることのように思っている人も案外多い

のである。

真の生活指導とは，児童が自己実現を目指して官lIi値観

や世界観，人生観を般立できるように援助し，生き方の

指導をすることである。

従ってその方法は困-I:I(]て、はなく， それぞれの児童の

状態や環境，条件によ って異ってくる。

ザIJえば，非行少年には彼のもっている価値f@!であると

ころの「ものの見方JI感じ方JI考え方JI反応の仕方」

が良い方向に変化するように指導援助がなされねばなら

ぬし，養護施設にあっては年長児には公立高校入試を目

指しての学業指導がとりあえず必要であろう 。

このことは，養護施設出身の青年が自己実現を図るに

はせめて高校教育は受けさせておきたいという思いがあ

るが，私学には経済的な点で進学させられないので是非

とも公立高校に合格させなりれは‘ということなのであ

る。

進行性筋ジストロフィー症児に対する生活指導は，現

にそのような病気を もち加齢とともに身体機能が不自由

となる状態での人生はいかにあるべきか，どのような生

き方をすることが良いのかを考えさせ，当人が納得のい

く人生を生きることができるように指導援助を行うので

ある。

健康な子は家庭において親と起居を共にしていること

によって，生活の中から自然に価値観や生き方が培われ

てくるが，筋ジストロフィー症児や障害児は親の期待が
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「どうせ短命な子Jr可哀想な子j ということで，好きな

ようにさせておくとか，鎌な らしんどいことはしなくて

もよいというようにマイナスの方向に期待されたり，そ

れの裏返しで何が何でも普通の子と同じように育てるの

だとオーバーな期待をされることによって，成就感や生

き甲斐を感得することができない実態があるが，掛け替

えの無い人生をよく生きることができるように指導援助

することが必要なのである。

指導援助の実践事例

私はl昭和52年に縁あって木院の児童指導員に採用され

た。

それまで私は会社を経営するかたわら身|略者団体や社

会福祉関係の団体役員，民生委員，身体障害者相談員な

と、福祉関係の仕事に携わっていたので筋ジストロフィー

症患者の|問題について病棟婦長から相談を受けたことが

数回あり， ，忠者の状況は承知していたが病棟に来てみる

と患者の荒れ方は想像以上のものであった。

筋ジストロフィー症に対する政策医療が開始された初

期のころから入所している患者は病棟が小児患者を収容

するのは初めてということ と，予後の惑い疾病とい うこ

とが相まって必要以上に甘やかされ仕付けが為されてい

なかった。

その上，当時は障害者差別に対する解放運動や施設反

対運動が全国的に吹き荒れ，前任の児童指導員や併設の

養護学校教師からそのようなイデオロギーを一方的に教

えられ，情操の貧しい人聞に育っていたようでもあっ

た。

彼等は親をも自分逮を隔離した差別者だとののしり，

親の方は我が子が恐いといって面会に来ても子どもとの

語らいを避けるような態度であったり，そしてそのよう

な患者におもねる職員がいたりして，益々患者の心を荒

廃させていたようでもあった。

木院としては前任の児童指導員が昭和49年に退職した

後欠員のままであったが，このような患者の人生はいか

にあるべきか，彼等が有意義な人生を送るための適応は

いかにあるべきかを児童指導員に期待すべく中年の私を

採用したのである。

そして指導の方法については全面的に任され，国家公

務員法に反しない限りどのような指導方法を採ってもよ

いとのことであった。

私は生活指導を価値実現の指導であり ，児童が自己の

人生を主体的に考え，自律して積極的な生き方のできる

人格を形成させることであると考えた。

すなわち人生とは日々を生きていく過程であって，障

害者でも病人でも日々を生きていくその状態こそが人生

であり ，今日の日をいかに生きるかということにつきる

と考える。

このことは病人や障害者であることが不幸なことでは

ないし，短命であることが可哀想な存在ではないという

ことである。

患者自身が，そのような条件を担っている現実の自 己

を受容し，適度の要求水準による達成動機をも って，積

極的↑Ji'l拓的に自己の有り度き姿を実現しつつ生きていく

ことの喜びを会得させるのであるから，指導教育をする

というよりも培っていかなければならないことなのであ

る。

生活指導の方法としては先ず rapportをつくる こと

が先決で，そのためには患者の欲求不満耐忍性の欠如か

らくる紘威に対する敵意を受容し，患者の行動や言葉に

対して直ぐに善悪の半Ij院rrを下したり，批判的な態度をと

らずむしろ望ま しい言動に対して肯定的に応えることに

よって，望ましい言動の出現頻度を土留大させるようにし

た。

また，患者との関係はある面においては彼等の利益擁

護者として親密な関係にあったが他の面では一定の距離

を保ち毅然たる態度を持して，いわゆる友達のよう なベ

ッタ リとした関{系にはしなかった。

このことが後に専門職としての権威とあいま って，忠、

者を指導するに際して「受容や承認と拒否」という「あ

めとむち」の効果を高めることになったのである。

しかし，この域に到達するまでが児童指導員にとって

は最も辛い期間でもあった。

病棟内での生活指導は年長患者の生活態度を変容させ

ることが大切であるが，高等官fiを卒業してできあがって

しま っている彼等との rapportを樹立するには長い時

間を必要とし，その問は他の職種から見るとまどろっこ

しく感じて，rもっと指導をするべきだ」とか「患者が

嫌っているJr指導員に問題がある」といったような苦

情や不満の声を聴くのであった。

また，患者の側も前任の若い女性の指導員と違い，自

分等の思うようにならないもどかしさと，人生に対する

厳しさを感じさせられる辛さから看護婦や病被職員に不

満を言うのである。

児童指導員がこの孤立と不安から逃れるために患者に

おもねて気に入られるような言動を執れば表面的には患

者との良い人間関係ができたかの如く見え，患者を味方

につけることによって他Jffilt種との関係においても心丈夫

なことであろうけれども，これによって真の生活指導は

不可能となるのである。

すなわち，生活指導は彼等に努力を期待しその報酬と



して受容と1主賛が与え られるのであるから，児童指導員

に毅然たるところが無く友人の如き関係であれば，受容

と拒否の効果が無くなるのであり，ま してや患者におも

ねて受容されている状態では主客転倒である。

患者に努力を期待するのであるから児童指導員が孤高

に而fえることもまた当然のことであろう。

このことは Socialwork援助が 1νorkerと Client

との人間関係の上に援助関係として成り立ち Worker

の人格そのものが Clientに影響を与えて効果を上げる

ということも大きな要素であり， もNorkerの人生観や世

界観，職業f(lj_といった価値観が援助の方向や到達度評価

を左右するものであるからである。

児童指導員がこのようにしてJ忠者との強固な rapport

を築くのに 2年有余の歳月を要した。

しかし，その問にも養護学校教師や親と の連携による

指導によって徐々にではあるが患者がn被員や来客:に挨拶

をするようになり，話し掛けられた時の応答もできるよ

うになった。

また，年長の成人患者逮も groupの keypersonに

働き掛けをしたり， 病棟内の環境を調整してl隊員に児一童

観や価値観等の波及効果を期待するなどしたことによ っ

て徐々に変化して，各人が自分の 日器具を決めて生活する

ようになり ， 七宝焼や陶芸， 刺し ゅう， アマチュア無

線，イ ラスト，詩作，将棋， 器楽演奏， 等の circleが

できて熱心に活動をする ようになった。

毎週一回行っている 「成人の集い」では，自分遠の日

常生活の有り方や生き方，性t容などについて話し合った

り，言葉ずかいや看護婦との人間関係について自分等の

態度などを考えるな ど，自己に厳しく 他人に党大な態度

をとれる よう になれるよう努力をしている。

また， フイノレムフォーラムや本を読んでの感想、を諾り

合うなと，自己研さんに努めるようにな った。

もち論患者と職員との人間関係も良くなり，親子の会

話も多くなるなど，病棟全体の雰囲気が変化して患者の

表情が和やかになった。

'f.f!に対しても必要に応じて counselingや casevvork

を行 って不安を除去し，子どもと共に生きることの喜び

ゃ，この子逮にも可能性のあることを知らせて，患者の

将来についてどのような日常生活をしていくのかを親子

で話し合いをさせるなど，親が子ともにほど良い期待を

掛け，それに応えてくれた時には心から喜ぶことのでき

る親子関係をつくらせるなど，通常'は当然のことと思わ

れるようなことが障害児の親子関係には欠如しているの

でこれの{彦復につとめた。

一般に児童が成長する巡程において，親は子に対して
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「将来どのような人になりたいのか， どのような生き方

をするのか」と折に触れて問い掛けをして， 子どもの心

の中に人生の目標を形成させるのであるが，筋ジス トロ

フィー症児には親がこのような問い掛けをすることが無

く，将来の無い子と して育てられ将来についての話をす

ることは tabooとなっているようである。

これでは子ど もに生きる 目標が形成されるはずもな

く， 日々の生活が無気力無目的とならざるを得ないであ

ろう。

生活指導は日常のこま ζ まとした注意や指示ではな

く，児童の人生観や世界観を培う行為で自己概念の株立

をはかることである。

望ま しい親子関係や対人環境の調援によって 自己概念

の確立を 援助するとともに groupwork援助によ って

病棟内の集団価値観を高めることも必要である。

このようにして西完成された病棟内の groupic1en tity 

と患者個々人の personalic1en t i tyとの 内的な 一致を

図札掛け替えの無い患者の人生を， それぞれの自我理

想に向って自己実現を果すことができるよ うに援助を続

けているのである。

また， 前にも述べたがlく児童指導員は入院患者に対す

る指導だけではなく，在宅の患者に対しでも外来診察室

で相談を受け指導援助を行うと ともに，筋ジストロ フィ

ー症巡回無料検診や療育キャンプ，各種行事や会合の機

会を通じて指導援助を行い， 併せて電話での相談を受け

るなど して，我が子を予後の惑い進行性筋ジストロ フィ

ー症と診断され，心理ー的危機状態にある親が育児意欲を

喪失したり罪伯感から子に隷属するが如lき育児を行 った

りして，子の人格形成を誤ることのないように予防 した

り，成人後に発病 した患者に対しては，職業や経済の問

題，通事IJなどの移動手段としての自動車運転免許取得や

自動車ll~'!入資金の問題，住宅事情や家族関係等いろいろ

な福祉課題に関して，それぞれの病型や症状に合わせて

将来を予測した具体的な指導援助を行うなど，入院在宅

にかかわりなく-~主した 援助態勢を整えることに よ っ

て，筋ジスト ロフィー症やその他の類似筋疾J宮1が発病し

たことが人生の不幸とならぬよう努力しているのであ

る。

また，児童指導員は厚生省の神経疾患、研究の一環であ

る 「筋ジス トロフィ ー症の療護に関する総合的研究」で

患者の心理障害や生活指導に関する研究を担って，個人

研究をするとともに，全国国立h1Jジス トロフィー症施設

児童指導員協議会と しての統ー した協同研究を行って，

患者がより良い人生を生きることができるように援助す

るための方法を研究すること も大切な業務である。
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このように筋ジストロフィー症患者のあらゆる人生問 もに雑学や処世学といった幅広い関連領域の学問を必要

題に関して的確な指導援助を行うことと研究をすること とし，なかでも心理学は患者を理解するために大切であ

が業務であり，そのためには医師や看護婦と協同し，養 仏心理テストやカウンセリングの実技には習熟してい

護学校教師との連携が必要であるから，自己の専門領域 なければな らないのである。

である社会福祉学だ、けではなく，ある程度の医学や遺伝 このような意味から学習と研究の刺激を符たいものと

学，哲学， 心理学，教育学，性科学などの純粋学問とと 願って日本応用心理学会に入会 したのである。


	JJAP07_055
	JJAP07_056
	JJAP07_057
	JJAP07_058
	JJAP07_059
	JJAP07_060

