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研究成果の概要（和文）：全国の脊髄性筋萎縮症：SMA（Ⅰ型）児の親に対してアンケートを行い（配布数：58,回答数
：36,回収率：62％）その結果を元にSMA（Ⅰ型）児のコミュニケーション発達における支援の方針や開始時期の目安を
示すSMA（Ⅰ型）児の発達里程標を作成し公開した。これに続き、SMA（Ⅰ型）児に対して文字学習を含むAACを用いた
コミュニケーション支援を行い、効果を検証した。早期から系統的な支援を行うことで、機器類を使用したコミュニケ
ーションを学齢期前に獲得することが可能になった例もみられた。これらの結果を元に支援の指針を示す「SMA1型児の
コミュニケーション支援の手引き」を作成し公開した。

研究成果の概要（英文）：First questionnaires regarding communication skills were sent, in cooperation 
with the Network for Spinal Muscular Atrophy in Japan, to 58 parents who had　children aged 15 years or 
younger with SMA typeⅠ．Responses were received from a total of 36 parents(Response rate;62%).From these 
responses, developmental milestones consisting of 3 items and 19 sub-items were constructed. That 
milestones for communication that enable supporters of children with spinal muscular atrophy(SMA) type1 
to more easily set appropriate developmental goals.
Then we started the systematic intervention based on Augmentative and Alternative Communication (AAC) 
approach for about 20 children, and also use the remote approach with Social Networking Service(SNS). 
Some children were able to communicate by words with electronic communication devices before school age, 
and we also create “The Communication Support Handbook for children with SMA type1 ”.

研究分野：言語聴覚学
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１.研究開始当初の背景 
脊髄性筋萎縮症（Spinal Muscular Atrop
hy：SMA）は脊髄前角細胞の変性による筋萎
縮と進行性筋力低下を特徴とする常染色体
劣性遺伝疾患である。発症年齢と臨床経過に
基づき、Ⅰ型、Ⅱ型、Ⅲ型、Ⅳ型に分類され
る。最も重症とされるⅠ型は、Werding-Hof
mann病とも呼ばれ、生後6か月までに発症し、
坐位保持獲得に至らない重度の肢体不自由
を呈し、人工呼吸器に依存した生活を余儀な
くされる。希少疾患であるため専門家に経験
が乏しく、また社会制度上の問題も関係して、
特にリハビリテーションの分野においては
専門家による十分な支援が受けられていな
い状況にある。平成20年に実施された全国の
SMA（Ⅰ型）児の親に対するアンケート調
査1）では、音声言語による意思伝達が可能
な者はおらず、代替機器類を使用してコミ
ュニケーションが確保できている者はごく
少数に止まっている実態が明らかとなった。
SMA（Ⅰ型）児は一般的に知的低下を示さ
ないと考えられているため、支援の方法や
体制の未整備が推察される。特に、言語聴覚
士等による言語・意思伝達等に関する専門的
支援を受けているものが少なく、医療アドバ
イザーである報告者らの元に、SMA家族の
会を通じて、多くの相談が寄せられるように
なったことを背景として今回の研究を開始
するに至った。 
２.研究の目的 
 SMA（Ⅰ型）児は希少疾患であるため、
情報や支援者側の経験が乏しく、コミュニ
ケーション支援が十分に行われていない現
状がある。本研究では、まず、支援の方針
や開始時期の目安を示す SMA（Ⅰ型）児の
コミュニケーション発達の里程標の作成を
目的とした。次に、SMA（Ⅰ型）児に対す
る支援として未開拓な領域である文字学習
の支援について、支援ソフト等や意思伝達
装置を使用したコミュニケーション支援を
複数の対象児に試行的に行うことを通じて、
文字学習を含むコミュニケーション支援モ
デルを作成することとし、支援に際し、SNS
（Social Networking Service）を併用し
ながら遠隔支援を行うことで、居住区域によ
らない支援のあり方を検討し、これをまとめ
た支援の手引きを作成することを本研究の
目的とした。 
さらにこれらが完成し配布されることに
より、SMA（Ⅰ型）児の親や支援者に対し
て、支援の方向性や開始時期などの情報を
提供できると共に、生活している地域にお
ける社会資源や療育システムの未整備によ
る不利益を受けない遠隔的支援が可能とな
ることを期待した。 
３.研究の方法 
 (1)SMA（Ⅰ型）児のコミュニケーション
発達に関するアンケート調査を SMA1 型児

の家族行った、発達里程標を作成する。完成
したものは、SMA（Ⅰ型）児の親や関係機関
に配布し、ホームページ上で公開した。 
(2)発達里程標の内容と先行研究の情報を統
合して SMA（Ⅰ型）児の発達に合わせたコミ
ュニケーション支援モデルを構築し、支援ソ
フトを用いた文字学習支援プロトコールを
作成した。モデルで示した文字学習支援の有
効性を確かめるために、下記の対象児および
その家族に対し遠隔支援を併用し、シングル
ケース実験法を用い効果検証を行った。 
対象児：平成 24 年 5月～27 年 3月末の状況 
（年齢）1歳～14 歳までの SMA（Ⅰ型）児 
（性別）男児 8 例  女児 12 例 
対象児の居住区は北海道から沖縄まで散
在。 
＊1例を除き、全て在宅療養。 
＊途中中断や中止を含む。 
＊年齢は介入開始時。 
(3)先の支援モデルに加え、効果検証の結果
も踏まえたコミュニケーション支援の手引
き書を作成し、SMA家族の会等の関係機関等
に配布し、ホームページにて公開した。 
４.研究成果 
(1)アンケートの実施と発達里程標の作成お
よび公開 

SMA（Ⅰ型）児のコミュニケーション発達
に関する里程標を作成することを目的に、
SMA 家族の会に対しアンケート調査を実施
した。結果、配布数 58 通に対し、36 名より
回答を得た（回収率 62%）。得られた情報から、
コミュニケーション機器の使用も含めた発
達里程標を完成させた。完成した発達里程標
は印刷物の他、アンケートの際に寄せられた
質問に対する答えについても併せて HP 上に
公開した。 
(2)文字学習支援方法の確立 
対象児はいずれも重度の肢体不自由のた
め、意思伝達装置を利用するために、1 つの
スイッチを利用して機器を操作できる必要
がある。このため、オートスキャンニング機
能を用いて学習を進めていくことが必要と
なるが、加えて、学習内容が難しくなっても、
子どもがモチベーションを失わず楽しみな
がら行えるような工夫を行う必要があるた
め、上記が可能な支援ソフト、トビーコミュ
ニケーター４を用いて作成した。文字学習の
ステップとして、Ⅰ.因果関係の理解 Ⅱ.絵
と文字単語のマッチング Ⅲ.文字単語の補
完課題（音韻の分解抽出および配列）を、ま
ずは基本のセットとし、この他にⅣとして字
形弁別課題を設けたが、これはⅠの因果関係
の理解以降のいずれかの時期に施行するこ
ととした。基本ステップには、それぞれに応
じた基本課題を設けるが、対象児の学習の進
み具合を見ながら、更にスモールステップを



設ける等の配慮を行った。 
 文字学習支援に関しては、SMAは基本的に
は知的低下を伴わない疾患であるため、正常
発達児の学習モデルを参考にした。大浜 2）は
「およそ２０字を境にして、短時日のうちに
急増する」と報告している。また、SMA (Ⅰ
型)児は正常発達児に比べ、生活体験が極端
に少ないため、知っている語彙に限りがある。
ある程度、統制された環境で文字学習の学習
状況を比較するために、対象児にとって共通
して親和性の高い語彙を選択して学習支援
に用いる必要があるが、これは情報収集の際
に得た内容を参考に、キャラクター名等を中
心に 9語、約 20 字を基本のセットとした。 
 また支援ソフトの他に、他のシンプル VOCA
（Voice Output Communication Aid）等を
併用して、発信行動の拡大や他者との交流経
験を生活の場で増やしていくこと等を、具体
的な支援方法と共に保護者に指導した。また、
単語レベルでの表出が可能な児に対しては、
操作が比較的容易な意思伝達装置レッツ・チ
ャット等の意思伝達装置の使用も併用し、要
求行動や、やりとり経験を増やす等の提案も
行った。特に支援が難しいスイッチのフィッ
ティングに関しては、対象児のスイッチ操作
の把握や、情報提供・交換にインターネット
の動画投稿サイトや Facebook 等の SNS を活
用した。  
(3)効果検証 
①意志伝達装置を使用したコミュニケーシ
ョン獲得の要因について 
スイッチ入力によるオートスキャン操作
が獲得できた対象児ではほぼ全例、意思伝達
装置の使用を通じた何らかのコミュニケー
ションが可能となった。 
 機器が使用できるようになるための前提
として、機器が日常的に児の周囲にあること、
機器を使用した発達支援が継続的に行える
支援者がいること等の環境的な要因が大き
い。前者については、必要に応じ貸し出しを
行うと共に、適切な導入時期や使用方法、使
用場面の拡大等について、主に支援者を通じ
て提案を行った。今回の支援対象児はほぼ全
例が在宅療養中の対象児であったが、訪問支
援を行うセラピスト等においては、機器を含
む発達支援の経験がないものも多く、支援者
に対するサポートが必要なケースが多かっ
た。 
 特に重要と考えられたのが、意思伝達装置
の前提となるスイッチ操作の獲得において、
使用できる身体部位の選定やスイッチの固
定および、使用している身体部位の維持・管
理である。多くの対象児はスイッチ操作に手
指を使用しているが、特に学齢期前後になる
と、わずかに動く手指機能の低下を訴えるケ
ースが多い。そのため、より小さな力で使用

できるスイッチへの変更や使用する部位の
変更を余儀なくされるケースが複数あった。
SMA では弛緩性の麻痺を呈するが、拘縮等
による機能低下に対する予防が不十分と考
えられる児も複数みられた。このため公開し
た手引きの中で、この点についての注意点や
予防策を記載した。 
一方で前述したとおり、適切な手の維持管
理の元、スイッチ操作を獲得でき、これに引
き続いてオートスキャン操作ができるよう
になった対象児は全て意思伝達装置を使用
した何らかのコミュニケーションが可能と
なった。このことから早期から認知面・運動
面双方に働きかける支援を系統的に行うこ
とで、意思伝達装置を使用したコミュニケー
ションを獲得できる可能性が高いことが推
察された。 
②複数機器を併用したコミュニケーション
支援の必要性 
就学や学習支援を含む発達支援において
は、複数の機器類を併用することが重要であ
ることも明らかになった。すでに簡易易型の
意思伝達装置レッツ・チャットの使用が可能
であった 3 例に対し、漢字等の入力できる
PC タイプの意思伝達装置(伝の心)の併用も
試み、日常生活の中で複数の機器類の使用頻
度や使用感、学習に対する貢献度等の機器評
価を行った。 
この結果から、初期導入に適している機器
や、学習支援に有効な機器等、各機器によっ
て発達支援における役割が異なることが明
らかになった。また、機器そのものの性能だ
けでなく、故障やトラブルがなく支援者が扱
いやすいことや、専用の固定具があり設置や
移動に適していることも使用頻度の拡大に
つながった。現在、小児の発達支援を行うに
際し、オールインワンの機器はなく、各発達
過程に応じて複数の機器類を組み合わせて
支援を行うことが必要となるが、現行の給付
制度はこれに対応していない。 
また、支援者側もこれらの機器に対する知
識に乏しいケースが多いことから、機器の給
付制度を改編するだけでは機器を使用した
継続的な使用にはつながらない可能性もあ
り今後の課題と考えられる。 
③IT機器使用による生活の拡大 
 (リ)ハビリテーションの最終的な目標の 1
つに社会参加があげられるが、機器を使用し
たコミュニケーションの他に、スイッチ操作
により移動型電動遊具による自力移動の経
験をもつことや、環境制御機能を用いたリモ
コンを操作して、家電機器を操作できること
も生活の拡大に有効である。対象児の中には、
タブレット型 PCに専用デバイスを併用する
ことで、DVD視聴や PC操作を行うことが獲
得できた児も複数いた 4)。学習機能つきリモ



コンや移動型電動遊具の使用によって、生活
の範囲の拡大や QOLの向上をねらった。 
 ALS(筋萎縮性側索硬化症)等の大人の疾患
でも、スイッチ操作により PC操作や意思伝
達装置の使用が可能な場合、インターネット
等を通じた社会参加が可能になっている事
例の割合が高いという実態も明らかになっ
ており 5)、特に小児の発達支援においては、
社会参加を１つの目標として早期から支援
していくことが重要である。 

SMA(Ⅰ型)児は重度の運動障害を持つが、
早期から系統的なコミュニケーション支援
を行っていくことで、意思伝達装置を活用し
たコミュニケーションが獲得できる児が多
いことも明らかになった。このためには、機
器給付の制度変革や支援者の養成および、支
援者の有機的な連携の在り方について今後
検討していく必要があることが示唆された。 
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