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研究成果の概要（和文）：本研究は、プラダー・ウィリー症候群（PWS）者の社会的適応を促進するためのベス
トプラクティス開発に向けて、PWS者の出生時から成人期に至るまでの、医療の実態や生活、本人の体験を明ら
かにした。PWS者は早期診断により、より早い時期に周囲の者のPWSに対する理解が促されたことで、幼少期から
個々人に応じた一貫した対応、取り組みが可能となり、生活習慣の確立につながっていた。PWS者はルール化、
スケジュール化された決められた生活により安定を得ており、その生活は親や支援者との基本的信頼により維持
されていた。

研究成果の概要（英文）：The purpose of this study was to develop Best Practices to promote social 
adaptation in people with Prader-Willi Syndrome (PWS). So, we clarified the actual conditions of PWS
 from birth to adulthood. Early diagnosis of PWS has promoted people's understanding of PWS. As a 
result, PWS could received personalized care in early childhood, which led to established a 
lifestyle. PWS people lived a stable life based on the rules and scheduled lives. And the life was 
maintained by basic trust with parents and supporters.
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研究成果の学術的意義や社会的意義
プラダー・ウィリー症候群(PWS)者は認知の偏り、感情コントロールの困難さ、コミュニケーション障害などの
特性から引きおこる不適応行動により、これまで社会参加は困難とされてきた。本研究は、PWS者が個々に応じ
た一貫した対応を受け、ルール化、スケジュール化された生活により、安定した暮らしを送ることが可能である
ことを明らかにした。

※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、研究者個人に帰属されます。



様 式 Ｃ－１９、Ｆ－１９－１、Ｚ－１９（共通） 
１．研究開始当初の背景 
プラダー・ウィリー症候群（以下、PWS） は 10000~15000 人出生に対し 1 人の割合で出生す
る染色体異常の稀少疾患である。PWSは特異的な特質を呈し、成長に伴い変わっていく 1)。肥満
は生涯にわたる課題であるが、見た目にはわかりにくい認知の偏りや不適応行動は、「親のしつ
けの悪さ」「わがままな子」と誤解を受けることが多い。 
近年、診断技術の発展により、PWS は新生児期の早期診断が可能となり、より早期から疾患
特性を踏まえた治療やケアのアプローチに役立てられ始めているが、今なお学校という集団生
活の中では不適応行動を好発し、深刻な問題へと発展している。PWS 児の不適応行動を予防す
ることは社会的適応を促進し、PWS児の QOLの向上につながると考えた。さらに、成人期を考
慮することで、継続支援の具体的な方向性が示されると考える。 
   
２．研究の目的 

PWS者の社会的適応を促進するためのベストプラクティス開発を目指し、PWS者の出生時か
ら成人期に至るまでの、医療の実態や生活、本人の体験、周囲の者との関係を明らかにする。 

 
３．研究の方法 
（１）PWS児の実態調査 
対象は染色体検査によって PWS と診断された児 20 名の保護者で、児は就学準備期から就学
期にある者とした。調査内容は、PWS 児の基本属性、受療状況、児の担任とのコミュニケーシ
ョンの経験の有無やその内容、保護者が受ける心理的・社会的支援についてとし、無記名自記式
質問調査を行った。分析方法は、択一回答式質問は記述統計とし、自由回答式質問は内容分析を
行い、各対象者を基本属性、治療の有無別等に分類し比較した。 
 
（２）成人期 PWS者の実態調査 
①半構成的面接調査 
成人期にある PWS者 13名を対象とし、PWS者の重要他者となる親や施設職員の同席の下、
実施した。調査内容は PWS本人の興味・関心事、自身が抱える困難についてとした。得られた
データは ICレコーダーに録音し、逐語化したものを質的帰納法により内容分析した。 
②「自尊感情」尺度 2)および「特性的自己効力感」尺度 3)の測定 
上記①13 名を対象とした。回答は PWS 本人が行い、理解に応じて保護者に補助を依頼した。
得られたデータは記述統計とし、先行研究との比較を通して分析した。 
 
４．研究成果 
（１）PWS児の実態調査 
①生活状況について 
a．PWS児の特徴的な成長経過 

20 名のほとんどが乳児期の早期に診断されていた。肥満度は、成長ホルモン補充療法未治療
者 2 名に高度肥満を認め、14 名は標準範囲内であった。糖尿病を診断された児はおらず、閉塞
性呼吸障害の既往 2名、側弯症 11名であった。性腺機能低下症は対象男児 13名中 11名が停留
睾丸であり、これまでの報告 4)とほぼ同様の割合であった。性格・行動上の異常は 7 名であり、
小学校高学年に多く認めた。性格・行動上の異常は青年期、成人期の QOL低下に影響を与える
要因になることから、小児期のうちから周囲の者の PWS特性や対応方法の理解といった人的環
境も含めた管理が重要と考える。 

b．生活習慣の確立 
食事を管理する者は主に母親であり、食事の内容や食環境、食習慣で様々な工夫を行い、工夫
の内容に年代間で大きな違いはなかった。PWS 児の半数以上が肥満度判定で標準範囲内にあっ
たことは早期から保護者が食事療法に取り組んだ成果とも考えられる。 
運動では約 1/3の者が定期的な活動として水泳を行っており、その他には、散歩、公園で体を
動かす、自転車等があった。PWSは他者とのコミュニケーションが苦手である 5)ため、一人で出
来て、かつ自分のペースで行える活動は適当な内容である。また、保護者は運動を継続するため
に一緒に「楽しむ」要素を取り入れていたが、就学期前後の小児にとって遊びは運動機能だけで
なく、社会性や言語性を養う効果もある。PWS の人々がより早期から「楽しむ」活動を始める
ことは、心身の成長につながることが期待できると考える。近年、PWS が早期診断されるよう
になったことは、より早期に PWSの特徴が理解され、幼少期から個々人に応じた一貫した対応、
取り組みが可能となり、この取り組みの継続が PWS 児の生活習慣の確立につながると考える。 
c．社会生活の拡大 

PWS 者はこだわりが強く、方針の変更により容易に混乱を生じやすいため、家庭に限らず家
庭外でも一貫した対応が重要とされている 6)7)。ほとんどの保護者が保育所や学校に食事相談を
していた。学校での集団生活は制限が多く、児にとってストレスの多い環境である。そのストレ
スが不適応行動を誘発し、食行動等の生活習慣へも影響する可能性があり、PWS 児に関わる教
員は保護者からの食事相談が単に食事の管理だけではないことを理解しなければならない。 

 
 



②保護者と学校担任とのコミュニケーションの実態調査 
a．就園・就学の実際 
就学児 15名のうち、小学校入学時に通常学級が 2名、特別支援学級が 9名、特別支援学校が

4名であり、先行研究 8)9)に比較して特別支援教育を受ける割合は増えていた。しかし、特異的特
徴をもつ PWSについて知る者は家族、医療者そして支援者等の極めて限られ、教員を含む一般
の人々が知る機会は少ない。  
b．保護者と担任間コミュニケーションの実際 

PWS 児の保護者の 84%が「担任に相談したい」と思った経験をもちながらも、半数以上は担
任とコミュニケーションがうまくいかない経験をしていた。担任もまた、保護者との「ズレ」を
経験 10)11)しているが、その原因の一つは共通認識の欠如と考える。特別支援教育の訓練を受けた
教師であっても PWS児に関わることはほどんとない。これまでの両者の経験の違いにより、子
どもの実態のとらえ方、課題の認識、教育方針などの「ズレ」が生じることは当然とも思われ、
その「ズレ」を自覚しながら、共に繰り返しコミュニケーションを図る努力が必要と考える。こ
れまで障害と受け止められてきた「ズレ」も、双方が積極的に向き合うことで新たな展開を迎え、
その結果、PWS児の生活がより豊かになるのではないかと考える。 
また、保護者と担任のコミュニケーションは単なる情報伝達ではなく、保護者支援 11)12)13)の役
割をもつ。担任は保護者とのコミュニケーションを深める中で保護者自身のおかれている状況
や悩み、家族背景を把握し、それを踏まえて子どもの教育に保護者の視点も含める。そのことが
保護者の役割を尊重することになり、それが保護者の自信となり得る。 
c．保護者が望む PWS児の理解 
保護者は担任に PWS特性である「認知の偏り」、「身体的特徴」、そして「不適応行動の理由」
の理解を望んでいた。学校など集団生活はストレスの多い環境であるため、PWS 者は方針の変
更により容易に混乱を生じやすく、家庭に限らず家庭外でも一貫した対応が重要となり 6)、就学
期にある児では学校においても家庭に準じた対応が望ましい 7)。PWS の特性は個人によって幅
があり、家庭での対応方法も様々であり、保護者と担任とのコミュニケーションが適切に図られ
ることで、児への個別の対応を可能とする。本調査において担任の PWSの理解について「十分
ある」あるいは「ある」と答えたのは 37%に留まっていた。文科省は「すべての教員が身に付け
るべき基礎的な知識・技能」として、それぞれの障害種について、中心となる担当教員を計画的
に育成していくことが必要 14)と述べており、おそらく教師は担任になって初めて PWSについて
学ぶことになる。そのため担任が PWSの知識を必要とした時に速やかに適切に知る機会や方法
につながるようなシステムが必要と考える。 

 
（２）成人期 PWS者の実態調査 

PWS 者 13名の平均年齢は 33.4±9.3歳であった。13 名が診断された時期は、生後 1 か月から
43歳であった。13名はこれまでに幾度の困難を繰り返してきたが、生活を管理する保護者は、
現状を「今が最も安定している」と表現していた。 
a．成人期にある PWS者の生活の在り様 
健康管理では、日課通りの時間に食事をとり、摂取カロリーの厳重な決まりは設けていない。
食事は内容と楽しみに重点を置き、保管場所は PWS者の手が届かない管理をしていた。運動も
日課に組み込まれているが義務的ではない。体調や能力に合わせた方法のため継続でき、ダイエ
ットや疾病予防の成果が見られ、それが運動意欲につながっていた。複数の医療機関を受診し健
康維持されていた。就労状況は、9名が就労しており、就労先は A型就労 2名、B型就労 4名、
作業所 3名であった。その報酬の管理は、自己や親、作業所など様々であった。余暇では、地域
行事への参加や交友をもつなど、家族以外の第三者と交流をもち、趣味や自分の好きなことをす
る時間としていた。 
かつて PWS者 13名は、食への欲求を抑えきれず、過食や盗食・万引きなど不正な手段で食べ
物を得るなどしていた。また、認知の偏りやストレス耐性の低さ、変更に順応できないなどより、
容易にパニックや癇癪、自傷、攻撃などを起こし、危機状態へと発展していた。危機管理として、
食物の刺激から遠ざかる、危機状態に陥ったときは本人が否定されたと思わせない対応、当初の
予定を変更しない、などが行われていた。 
親は PWS者の特性から起こる問題行動の理由を探る中で、ルール化、スケジュール化された
生活を作り上げていた。PWS 者は決められた生活により問題行動を回避していた。この安定し
た生活は、親や支援者との基本的信頼により維持されていた。 
b．自己認識   

PWS者の「自尊感情」尺度 2)の 1項目当たりの平均得点は、3.78点（SD:0.56）で、就労者で
は 3.6点（SD:0.62）であった。「特性的自己効力感」尺度 3)の平均得点は、54.6点（SD：10.1）
で、就労者の合計得点の平均は 54点（SD:10.3）であった。 

PWS 者の自尊感情は、一般人（小島, 2018）よりも高い傾向を示しており、「今が一番落ち着
いている」状況が影響していると思われる。PWS 者の特性的自己効力感は、青年期ダウン症者
（小島, 2005）や知的障害者 15)よりも高値であった。自己効力感は自分の体験から養われるもの
であるが、PWS 者の決められた生活の中で小さな成功体験が積み重ねられ、高められると考え
る。多くの PWS者が行動上の問題により社会参加を困難にしてきたが、それに対処できるライ
フスキルを高められれば、社会の一員として役割を果たし、成人期の発達が促され、自己効力感



を高める要因となる。他者との安定した関係性の中で高められた自尊感情や自己肯定感は、困難
に立ち向かう力となり、自己実現に向けた意欲を高めるものと考える。 
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日本発達系作業療法学会誌 14-22

 掲載論文のDOI（デジタルオブジェクト識別子）  査読の有無

オープンアクセスではない、又はオープンアクセスが困難 －

 ４．巻
吉田瑛美，塩屋望，片岡美希，徳永瑛子，宮原春美，鶴崎俊哉，岩永竜一郎 6(1)
 １．著者名

なし

 ３．雑誌名  ６．最初と最後の頁

有

 オープンアクセス  国際共著

 ２．論文標題  ５．発行年
出生前羊水染色体検査におけるロバートソン転座の症例報告をめぐって～医療倫理の四原則の対立状況と
ゲノム情報の伝達プロセスの観点からの考察～

遺伝カウンセリング学会誌 211～214

 掲載論文のDOI（デジタルオブジェクト識別子）  査読の有無

 オープンアクセス  国際共著
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 ２．論文標題  ５．発行年
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 ２．論文標題  ５．発行年
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 オープンアクセス  国際共著
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 １．発表者名
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 ４．発表年

 ４．発表年
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遺伝看護セミナー「がんと遺伝をめぐる診療と看護」2017年度、2018年度の実施から見た今後の課題

高度生殖補助医療を受けた患者のQOLに与える影響要因について

高度生殖補助医療を受けた患者の QOL に影響する要因－過去 6 年間のデータ分析から－

出生前診断に関する意思決定の学習プログラム　高校生を対象として
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 ２．発表標題

 ２．発表標題

第41回日本遺伝カウンセリング学会学術集会

日本遺伝看護学会第17回学術大会

 ３．学会等名

 ３．学会等名

日本遺伝看護学会第17回学術大会

第118回日本外科学会定期学術集会

松本恵、佐々木規子、渡名喜海香子、矢野洋、永安武

 ２．発表標題

 １．発表者名

 １．発表者名
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 ４．発表年

 １．発表者名

 ４．発表年

 ４．発表年

佐々木規子、中込さと子

松本正、佐々木規子

 ３．学会等名

遺伝性腫瘍と外科医　当院での現状と九州地区のネットワークについて

就学準備期から就学中にあるPrader-Willi症候群の子どもと家族の生活マネジメントに関する記述研究

多様性と唯一性を伝える市民に向けた遺伝教育

小児看護専門看護師が認識している遺伝看護ケアの困難
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日本遺伝看護学会第17回学術大会

日本遺伝看護学会第17回学術大会
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 ４．発表年

 ４．発表年

 ４．発表年

 ４．発表年

 １．発表者名

 １．発表者名

 １．発表者名

ダウン症者の生育記録に関する認識　―障害基礎年金申請の保護者の振り返りを通して―

NIPTを受検した夫婦の経験‐NIPTを受検したこと，遺伝カウンセリングへの思い‐

ダウン症者の障害基礎年金申請時に保護者が感じる困難感の構造

出生後遺伝学的検査を受けた児の結果開示までの母親の経験‐不安な気持ちを一人背負い込む母親に着目して-
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 ２．発表標題
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日本遺伝看護学会第17回学術大会

第206回日本小児科学会長崎地方会

第41回日本遺伝カウンセリング学会学術集会

日本遺伝看護学第16回学術大会

土居美智子、近藤達郎、森藤香奈子
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 ４．発表年

 ４．発表年

 ４．発表年

 １．発表者名

 １．発表者名

 １．発表者名

ダウン症の家族の声から考える「望ましい告知」とは？

幼児に対する遺伝教育プログラム開発の試み

幼児に対する遺伝教育プログラムの実施と評価

長崎県における遺伝に関する認識調査-8年前の調査と比較して-

 １．発表者名
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 ３．学会等名

第41回日本遺伝カウンセリング学会学術集会

第24回遺伝性疾患に関する出生前診断研究会

 ３．学会等名

 ３．学会等名

森藤香奈子、冨永優奈、新谷友望、渡名喜美香子、永野明子、永井真理子、佐々木規子、宮原春美、松本正
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日本遺伝看護学第16回学術大会

第117回日本外科学会定期学術集会

 ２．発表標題
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 １．発表者名

 ４．発表年
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 １．発表者名

大学生に向けた出生前診断に関する意思決定の学習プログラム

就学準備期から就学期のPrader-Willi症候群児の健康管理に関する記述研究

遺伝性乳がん・卵巣がん症候群診療の現状と展望

看護職者に向けた遺伝看護セミナーの活動報告

 １．発表者名

 １．発表者名

 ２．発表標題



2017年

2017年

2017年

2017年

 ２．発表標題

 ３．学会等名

 ３．学会等名

 ３．学会等名

 ３．学会等名

第16回日本遺伝看護学会学術大会

日本人類遺伝学会第62回大会

森藤香奈子、冨永優奈、新谷友望、渡名喜美香子、永野明子、永井真理子、川越明日香、佐々木規子、宮原春美、松本正

森藤香奈子、冨永優奈、新谷友望、渡名喜美香子、永野明子、永井真理子、佐々木規子、宮原春美、松本正

永野明子，佐々木規子，森藤香奈子，近藤達郎，松本正，宮原春美

渡名喜海香子，佐々木規子，森藤香奈子，松本正，宮原春美

第30回長崎県母性衛生学会

第30回長崎県母性衛生学会

 ２．発表標題

 ４．発表年

 ４．発表年

 ４．発表年

 ４．発表年

 １．発表者名

 １．発表者名

 １．発表者名
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NIPTを受検した夫婦の葛藤

 １．発表者名

 ２．発表標題

 ２．発表標題



2017年

〔図書〕　計0件

〔産業財産権〕

〔その他〕

－

６．研究組織

長崎大学・医歯薬学総合研究科（保健学科）・客員研究員

(17301)

研
究
分
担
者

森藤　香奈子

(MORIFUJI Kanako)

(70404209)

長崎大学・医歯薬学総合研究科（保健学科）・准教授

(17301)

信州大学・学術研究院保健学系・教授

(13601)

研
究
分
担
者

宮原　春美

(MIYAHARA Harumi)

(00209933)

 ２．発表標題

所属研究機関・部局・職
（機関番号）

氏名
（ローマ字氏名）
（研究者番号）

備考

研
究
分
担
者

中込　さと子

(NAKAGOMI Satoko)

(10254484)

第16回日本遺伝看護学会学術大会
 ３．学会等名

渡名喜海香子，佐々木規子，森藤香奈子，松本正，三浦清徳，増崎英明，宮原春美

 ４．発表年

NIPTを受検した夫婦の経験　-NIPT受検検討から結果開示まで-

 １．発表者名


