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研究成果の概要（和文）：難病法施行後の新規指定難病患者の実態とニーズ、生活上の課題を探り、患者へのか
かわり方と保健指導のありかたを検討することを目的とした。北海道の指定難病患者の動向として、新規の医療
費受給者証所持者は増加している。しかし難病法以前から医療費受給対象であった特定疾患申請者は減少してい
た。新規申請者の内訳は、自己免疫疾患と遺伝性素因疾患で半数を占めた。新型コロナ感染症が難病患者にもた
らす影響を質問紙調査した。QOL評価上は低値ではなかったが、難病患者の9割はコロナ感染に関しリスクや不安
を感じていた。このことから難病患者に対し、医療者や看護者からの感染予防に関する保健指導介入の必要性と
重要性が示された。 

研究成果の概要（英文）：This study aims to identify the conditions, needs, and issues in the daily 
lives of patients with newly designated intractable diseases after the Intractable Disease Act was 
adopted, and to examine how to interact with patients and how health guidance should be provided. 
Among patients with designated intractable diseases in Hokkaido, the number of people issued a 
medical care beneficiary certificate increased while that of applicants for certificates for 
specific disease treatment who had been covered by the medical benefits before the new act 
decreased. Half of the new applicants were with autoimmune diseases and genetic predispositions. A 
questionnaire survey was conducted with intractable disease patients. The quality of life was not 
low but 90% of patients felt risks and anxiety about COVID-19 infections. This suggests the 
necessity and importance of health guidance on prevention of transmission by healthcare 
professionals for patients with intractable diseases.  

研究分野： 地域・高齢者保健　難病保健

キーワード： 指定難病　ニーズ　保健指導　QOL

  １版

令和

研究成果の学術的意義や社会的意義
昭和47年につくられた難病対策要綱から約40年の時を経て、2015年には「難病の患者に対する医療に関する法律
（難病法）」が成立、施行された。難病対策は変遷し難病研究もまた進んでいるが、法成立以降の難病患者の動
向や生活状況全般は公の知るところとなっていない。さらに2019年には、戦後始まって以来の公衆衛生上の課題
とまで言われる新型コロナ感染症（COVID-19）が日本でも感染拡大し猛威をふるった。こうした未曾有の感染症
流行は、難病患者の生活にどう影響を及ぼしたか、さらにそこへの保健指導の在り方など検討し、今後の難病対
策に備えることが社会的に見て重要、かつ有意義であると考えられる。

※科研費による研究は、研究者の自覚と責任において実施するものです。そのため、研究の実施や研究成果の公表等に
ついては、国の要請等に基づくものではなく、その研究成果に関する見解や責任は、研究者個人に帰属します。



１．研究開始当初の背景 
昭和47年から国の重点施策として組み込まれるようになった難病政策は、我が国の誇れる医療制度の一つであ

る。しかし、『難病対策要綱』成立から30 年以上が経過し、難病患者に関する対策の不備不公平さが社会的に

問題となった。ついには「難病の患者に対する医療等に関する法律」が新たに成立し、2015 年から施行された。

この新法成立により、これまで認められなかった希少な疾患患者の認定がなされ、計330 疾患(平成29 年4 月現

在)が国の研究対策と公費負担の対象となった。厚生労働省調査研究班は、疾患の原因究明および治療方法や、

在宅ケアにまつわるシステム作りおよび看護技術の検討に尽力し、神経系難病をはじめとした医療依存度の高い

在宅療養者のQOL 向上を視野に研究してきた。現在難病治療において、新薬の開発および再生医療など科学分野

で著しく進歩と研究が進められている。たとえば、iPS 細胞を用いた治療法など臨床治験がはじまり、それらが

難病患者に大きな期待と希望をもたらしている。しかし、難病の種類は数多く、また対象が現在抱えている生活

上の課題は、慢性長期にわたり簡単に解決を見るものではない。難病患者は医療面だけではなく精神および社会

的側面からも多くの支援が要求される。必然的に看護や保健、また福祉制度の活用など、各領域からトータルに 

見ていく必要がある。 

研究課題として、①疫学的に新規の指定難病患者はどの程度地域に存在するのか、②在宅でどのような生活を送

っているのか、③疾患の病態や特異性はどうなっているのか、④難病新法の成立から5 年を経過したが、はたし

て指定難病患者にサービスが行届き QOL の向上がもたらされているのかといった研究的問いがたてられた。 

 

２．研究の目的 

本研究の目的は、在宅で療養している新規難病患者の実態およびニーズ調査を行い、患者の生活上の変化や課

題を明らかにすることである。さらにこの結果をもとに新規難病患者へのかかわり方、相談支援方法、QOL の

維持・向上に役立つ方向性といった保健指導内容の検討を行うことであった。 

 

３．研究の方法 

第1段階：申請の上がった新規難病患者数（市、管内、道、全国）および登録数を明らかにする。第2段階：新

規難病患者の生活状況を調査し、生活上の課題を身体面・精神面・社会面から明らかにする。また、患者・家

族が抱く、療養上のニーズを明らかにする。第3段階：新制度が導入され、生活面では具体的に何がどのように

変化したのか、QOL（生活の質）の現状と変化を明らかにする。第4段階：対象による支援内容、支援方法を検

討し、よりよいケアを目指しマニュアル化する。 

 

４．研究の成果 

第1段階  

新規に指定難病として医療費受給者証を所持した上位10疾患 

 
第2段階 
1）2019年年末より新型コロナ感染症の全国的感染拡大が進み、当初の研究計画を大幅に変更せざるを得 



なくなった。北海道 A 市を中心に生活している難病患者療養者市民を対象に対面インタビューではなく質問紙
による調査に切り替えた。2021年9月～2022年12月31日まで指定難病患者にアンケート調査を実施した。 
2）調査項目(1)基本属性（年齢・性別・家族の有無・職業有無・疾患名・治療内容）(2）在宅医療を受けている
患者のQOL評価表（QOL-HC：QOL for patients receiving home-based medical care） (3）総合主観生活満
足度（4）その他の事項①健康状態②病院受診状況③受診継続の手段④難病制度利用状況⑤コロナ感染不安、予
防対策⑥ソーシャルディスタンスに伴う不利益⑦各種情報入手方法⑧就労、転職状況⑨コロナ流行下での生活全
般⑩衛生材料の不足⑪受診・入院・面会制限⑫家族に関する問題⑬その他 (5) COVID-19 影響下における生活
の困難事項および希望事項を自由記載でとる。 
 

対象数および対象者の属性および背景 
市保健所窓口で対象に配布された調査票は177票、うち調査者の元に返信されて回収できたものは61票（回収
率34.5％）北海道難病連合会より患者に郵送された調査票136票で、返信されたものは55票（回収率40.4％）
であった。うち、性別・年齢・解答の未記入など不十分な調査票3票を除外し、計113件（有効回答率97.4％）
を分析対象とした。 
 
在宅医療を受けている人のQOL 
難病患者のQOL指標尺度として、健康関連QOL（HRQOL；SF-36 ,SF-8など）や健康概念に依存しない患 
者の報告するアウトカム指標SEIQoL-DWなどがあげられる。特にSEIQoL-DWの活用は近年注目されてい 
るが、この評価方法は半構造化面接を伴うものであり今回コロナ禍に訪問面接でこの尺度を活用することは難 
しいと判断した。本質問紙調査で活用したQOL尺度は、紙谷らが開発し、信頼性・妥当性も検証されている 
「在宅診療を受けている患者のQOL評価表：QOL-HC」とした。葛谷によるとこの評価表の特徴として①年 
齢や認知症、生活自立度、嚥下機能、コミュニケーションによらずQOLを評価できること②4項目であり簡便 
であること③できる限り本人の主観的QOLを評価するものであること④介護者による客観的評価も可能であ 
ること、などがあげられた。 評価表は4項目の質問（質問1「おだやかな気持ちで過ごしていますか」質問2 
「現在まで充実した人生だった，と感じていますか」質問3「話し相手になる人がいますか」、質問4「介護に 
関するサービスに満足していますか」で構成されている。QOL-HCは、「はい」「どちらともいえない」「いい 
え」の3段階で回答し、それぞれ2点、1点、0点を加算するスケールであり、質問１から質問4までの合計 
点が低い点数ほどQOLが低いことを示す。結果は表3で示す通りで、最も低い質問項目は「介護に関するサ 
ービス満足度1.10±0.543」であり、最も高い項目は「話相手になる人あり1.68±0.607」であった。標本109 
名（4人無回答で除外）の総合QOL-HC平均得点は、5.20±1.814点であった。 
 
総合主観生活満足度 
内閣府では「満足度・生活の質に関する調査」を実施している。調査項目として「現在の生活にどの程度満足 
しているか」について、0点から10点の11段階で満足の度合いを質問し、「全く満足していない」を0点、 
「非常に満足している」を10点として調査を実施している。本調査において同様の内容で総合主観生活満足度 
を聞いた結果、分析対象者113名のうち105名より回答を得られ、6.26±2.249点の得点を得られた。 
 
感染拡大前に比べて不安の有無 
感染拡大前に比べて不安が増しているかどうかきいた。不安あり102名、なし8名、無回答3名の状況であっ 
た。コロナ前と比べて増している不安の内容を複数回答で答えてもらったが、最も多かった不安は「健康に関 
する不安」66名（58.4％）、「将来に対する全般的な不安」42名（37.2％）、「生活の維持、収入に関する不安」 
36名（31・9％）、「人間関係・社会との交流に関する不安」27名（23.9％）、「地球環境、地球規模の課題に関 
する不安」26名（23％）の順であった。 
 
感染拡大前の生活意識・行動の変化 
4項目について、「現状維持」を0点、「非常に良化している」を５点、「非常に悪化している」を-5点で回答し 
てもらった。 
「地域のつながりや助け合いが広がっていると感じますか」は平均得点が－0.5点±2.428、「地球環境問題など

の国際的課題への取り組みが広がっていると感じますか」平均得点－0.63点±2774、「職場・地域・行政など



の変化が進んでいると感じますか」0.17点±2.717、「自分自身の暮らしのデジタル化が進んでいると感じます

か」0.99点±2.488点の状況であった。 
 
難病患者はステロイドや免疫抑制剤使用など易感染性の治療を行っており一般よりもコロナ感染に関してのリ

スクや感染に対する不安が強いのではないかと思われた。これに関しては、不安が増加する理由、内容を問う

質問項目で一番多かったものが、やはり「健康に関する不安」であり、この項目は66名（58.4％）もの対象が

不安を増していると回答した。また、最初に尋ねた「今の健康状態」では、とても良い・良い群と、あまりよ

くない・良くない群が丁度半数づついる結果となった。さらに現在の健康状態を1年前ほどよくない、1年前

よりはるかに悪い、といった病状の進行が進んでいる回答が45.2％いた。一方、対象の健康状態の良しあし

で、不安内容やQOL、生活満足度などに違いが出ることも考えられ、今後の分析で解析を試みたい。総合QOL-

HC平均得点は5.20±1.814点（満点は8点）であり、低い点数とも言いきれなかった。総合主観生活満足度も

同様である。105名の対象より満足度の回答を得られ、本調査では平均得点6.26±2.249であった。この総合

主観満足度の全国平均は、直近に公表された国際連合の「World Happiness Report 2019」の中で日本は世界

の58位（5.886点）と示されており、これと比較すると本調査の難病患者の生活満足度は随分と高い計算とな

る。「World Happiness Report 2019」では、1位フィンランド（7.769点）2位デンマーク（7.6点）3位ノル

ウェー（7.551点）といった福祉有数国が上位を占め、本調査の難病患者の6.26点は、丁度36位イタリア

（6.223点）と近い値であった。しかし、World Happiness Report 2019の値は単純集計から得られた結果で

はなく、たとえば国勢調査から構成比（性別・年齢・地域）による調整を行ったあとの得点である。そのた

め、本調査の得点とは誤差を生じた可能性がある。 
発熱時の保健指導にも影響することであるが、難病患者が発熱した場合、もともとの疾患によるものかコロナ

感染によるものかの見分けがつきにくく、COVID-19感染の発見や対処が遅れるのではないかということを予

測していた。しかし調査結果からはちょうどその逆のパターンが示されたケースがあった。つまり、持病の悪

化により受診しているにもかかわらず、病院の方はコロナと決めてかかり扱われた（本人の記載）、数日で持病

の難病の症状が悪化してしまったというものであった。これらの問題は医療者側の課題と患者側の課題とわけ

られると考える。医療者側の説明不足や患者側の認識不足があってもこのような問題が引き起こされると考え

られ、十分なコミュニケーションがあれば、たとえ同じ事象であっても、患者の不満は最小になるのかもしれ

ない。また、このような事象がでた背景には、両者の信頼関係の課題が存在するかもしれない。このようなケ

ースを防ぐために、医療者側・保健所など保健指導を業とするものの反省をも含めた、日頃の患者の状況を押

さえておきたいところである。 
保健・医療・福祉に関する希望をとると必ず出てくるのが毎年の申請手続きの大変さである。医療費を取得

するための書類は簡便ではなく、年々準備書類が多くなっている印象を受ける。調査対象の75％以上が簡便に

してほしいと訴え、また直接書類資料を研究者に送ってきた人もいた。その他、指定難病に関する情報が欲し

いことが多くの対象の希望として出されている。今の時代は、患者自らがインターネット等を活用して自らの

病を調べることはできる、また実際医療情報のほとんどが、テレビや雑誌、ネットからの情報に頼っている現

実があるとのことである。しかし、医療者や看護者など身近な相談相手から、対象の疾患にあった内容で、さ

らに科学的根拠があり、正しい健康管理上の情報を得たいと考えるのが普通であろう。また、そうすべきでは

ないか、と保健指導を業とする看護職は考える。 
最後に家族内に感染者が出た場合、指定難病患者の介護やその後の対応を考えておく必要があるのではない

かと思われ、希望の第3位にはそのことが上がっていた。 
 
文献検討におけるCOVID-19が指定難病患者に及ぼした影響について述べる。COVID-19の感染リスクは、 

難病であること自体が重症化リスクには至らないことが一部の難病（IBDなど）において公表されている。免

疫抑制剤等を用いて寛解状態に至っている患者は、安易に治療を中断したり減らしたりすべきではない。しか

しCOVID-19 罹患後の影響は難病の種類により違ってくるのであって、重症化を懸念される疾患もある。現在 
COVID-19 と難病の関係はまだ現段階で検証の最中である。COVID-19 のサイトカインストーム状態の治療

に、抗リウマチ薬の使用の有効性が報告されている。PCR検査は保健所に限らず、在宅や個人でも実施してい

くことを推奨する。診療には適宜 ICTの活用など導入し、また医療崩壊に対して医療資源の分配に関して公正

で透明性ある政策が求められている。 



北海道の新規指定難病の概要（上位10疾患） 
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