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研究成果の概要（和文）：本研究では、筋ジストロフィーの病名や病態の告知について、成人患

者と家族へのインタビュー調査、筋ジストロフィーの診療経験のある医師にアンケート調査を

行った。成人患者は積極的な告知を望む者が多かった。家族は告知に積極的な者と慎重な者が

同じ割合であった。7 割の医師が告知の必要性を指摘していた。しかし告知後の心理的サポー

トが十分でなく、臨床心理士やケースワーカーなどの専門家の支援を望む者が多かった。 

 
研究成果の概要（英文）：This study investigated the actual circumstances of explanation on 

diagnosis and pathology of muscular dystrophy. Adult patients with muscular dystrophy 

and their family members were interviewed. Medical doctors, who had treated patients 

with muscular dystrophy, answered the questionnaire how to explain the illness. Adult 

patients hoped to know about their illness during adolescence. Half of the parents 

answered positively to the explanation. But, half of them were cautious of it. Seventy 

percent of the physicians answered the necessity of explanation. However, they pointed out 

that psychological support after the notification was not enough. They wanted the help by 

the professionals such as clinical psychologists or case workers. 
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１．研究開始当初の背景 
筋ジストロフィー、とりわけ Duchenne 型

筋ジストロフィー（以下 DMD とする）は幼児
期に発症し、進行も速いため、患児自身を対
象としては病気の告知（病名や病態の説明）

が積極的に行われてこなかった。しかし、思
春期にさしかかると病気への関心が強まる
と同時に、将来に対する不安も高まり、精神
的に不安定になる患児がいることも指摘さ
れている。また発達段階に応じた、病気説明
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が行われることが望ましいとされているが、
これまで組織的・系統的な調査が行われては
いない。本研究では筋ジストロフィーの病気
説明が、どのように体験され、またどのよう
な説明が望ましいのか明らかにするため調
査を行うことになった。また、思春期におい
て筋ジストロフィーという病気をどのよう
に自覚し受け止めるかは、その後の療養生活
の質を規定する可能性も高い。20 歳前後で亡
くなっていた時代とは異なり、人工呼吸器な
どの医療技術の進歩による延命が可能にな
り、長期化する療養生活の QOLを高めるため
にも、告知と疾病受容の関連を検討すること
は意義があることと考えられる。 
２．研究の目的 
筋ジストロフィーは進行性の病で、予後が

良好でないため、病名の告知や病態の説明は
困難である。すなわち告知の作業は医師にと
っても容易ではなく、患者や患児自身にとっ
ても辛い側面に直面させられる。しかし、自
己の病に関心を持ち情報を求めている場合
もあり、適切な時期の病気の説明は、彼らの
心理的安定を促進することも予想される。本
研究では、まず、成人の筋ジストロフィー患
者と彼らの家族を対象として、病気の説明を
どのように体験したかについてインタビュ
ー調査を行い、望ましい告知のありかたを検
討する。次に、筋ジストロフィーの診療に携
わる、小児神経科医の告知に関する意識調査
を実施し、告知に対する医師の態度について
明らかにする。そして、より望ましい筋ジス
トロフィーという病気の説明の仕方につい
て検討する。 
３．研究の方法 
本研究は、成人の筋ジストロフィー患者と

彼らの家族を対象とした、病気の説明をどの
ように体験したかについてのインタビュー
調査と、日本小児神経学会に所属すし、筋ジ
ストロフィーの診療経験のある医師を対象
としたアンケート調査より構成されていた。 
（1） 成人患者と家族のインタビュー調査 
調査協力者の成人筋ジストロフィー患者は
13 名（12名は DMD、1名はメロシン欠損型筋
ジストロフィー）。年齢の範囲は 18歳から 46
歳（平均年齢 32 歳）で、入院期間は 2 か月
から 29 年と幅があった。家族のインタビュ
ー協力者は、上記の患者のうち 8名の者であ
った。ベッドサイドで、①医療機関とのかか
わり、②告知前後の気持ちの変化、③望まし
い告知のありかたの 3つのポイントを中心に
インタビューが実施された。なお、調査場所
は、国立病院機構刀根山病院であり、同病院
の倫理審査を経て実施された。 
（2） 査小児神経科医を対象としたアンケ

ート 
日本小児神経学会の協力を得て、専門医

1022名を対象として、医師の筋ジストロフィ

ーに関する告知態度の調査を行った。311 名
より回答があった（回収率 30.9％）。以下の
ような仮想事例を用いて医師の告知態度を
調査した。《仮想事例》小学校 5 年生の DMD
男児が学校での『生きること』についての授
業を受けてから、自分の病気をもっと知りた
いと母親に希望し、母親がどのように説明し
て良いのか専門医に相談に来たという設定
であった。これまで患児は、筋肉が弱くなる
病気と説明されていたが、病名や予後は知ら
されていない。専門医には、①患児へどのよ
うに説明するか、②母親へはどのようにアド
バイスするかを自由記述することと、さらに
病気を説明する際に考慮することについて
（例えば両親の疾患受容など）4 件法（全く
重要でない・あまり重要でない・ある程度重
要・非常に重要）で回答することが求められ
た。なお、アンケートは個別に郵送され回収
された。 
４．研究成果 
（1） 成人患者および家族のインタビュー

調査の結果 
病気についての説明（病名または病態につ

いて）は小学校低学年（小 1～3 年）が 4 名
と最も多く、小学校高学年（小 4から 6年）
が 3名であった。中学が 2名であった。説明
のされ方は「筋肉が弱くなって歩けなくな
る」などの病態の説明が多くなされていた。
告知前後の気持ちの変化としては、「心理的
衝撃を受けた」者と、「よくわからなかった」
や「あまり実感がなかった」者が半々であっ
た。また、成人患者は比較的早い時期からの
告知を希望していた。理由は、「告知されて
いないと病気について聞けない」「隠しても
わかる」「元気なうちにいろいろやりたい」
などであった。しかし、厳しい現実だけでな
く、治療の可能性など「希望の部分も伝えて
欲しい」との意見も示された。家族は、診断
時に心理的に衝撃を受け、「周囲の状況から
自然に受け入れて欲しい」など患児への説明
をためらう者と、「親子で協力し合い病気に
対処するため」比較的早期から患児と病気に
関する情報を共有する者に分かれた。保護者
にとっては、筋ジストロフィーが遺伝性の疾
患であるため、病気の説明には複雑な心理状
況であることがうかがわれた。成人患者の告
知への積極的態度は、現時点での認識を反映
しており、思春期や青年期の前期においても
同様な態度であったかどうかは明らかでな
い。インタビュー方法も含め検討の余地のあ
る所である。表 1は家族のインタビューから
明らかになった告知体験を示している。自然
に周囲の状況からと回答した場合、告知時期
や病気の自覚状況について、親子でずれのあ
ることが示されている。一方、医師を交えて
告知を行った場合は、比較的ずれが少ないと
思われる。 



  表 1 家族の語りによる告知体験 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 

（2） 小児神経科医を対象としたアンケー
ト調査結果 

医師については、病気の説明が必要である
と認識している者が 70％程度であり、そのた
めには患児や家族との信頼関係が重要であ
ると回答していた。患児に対しての説明の内
容は「病気の現状の説明（64％）」「病気の経
過や予後の説明（45％）」「今後の症状への
（23％）」などであった。患児への説明の仕
方で留意する点は「本人の希望を確認して答
える（26％）」「説明の仕方を工夫する（12％）」
「患児の特性に合わせて説明する（12％）」
などであった。これら自由記述の内容をコレ
スポンデンス分析し、類似した反応を座標軸
上に配置させると、説明内容に関しては「医
療的立場からの支え」の軸と「人間的支え」
の軸が抽出された。説明の仕方については
「前向きに伝える」という軸と「患児への配
慮」の軸が抽出された。しかし、医療的対応
また告知時や告知後の心理的サポートのた
め、臨床心理士やケースワーカーなどの協力
が必要であるとの回答が多く寄せられてい
た。図 1 は、告知の際に医師が配慮すべきこ
とや重視していることを示している。これに
よると、両親の疾患理解や疾患受容と、医師
と家族、患児との信頼関係を重視しているこ
とが示されている。それと比較し、病院の周
囲支援体制や学校との連携は、優先順位が高
くないことがわかった。しかし、ある程度重
要との回答が多く、必要性は感じられている
ものと推測される。 
以上の研究成果から、患者、家族、医師は

告知の必要性を感じていることが明らかに
なった。しかし告知の体制や方法については
課題が残っていることが示唆された。本研究
では、患者と家族へのインタビュー調査と専
門医へのアンケート調査により、筋ジストロ
フィー患者への告知の現状と望ましい告知
のありかたについて検討した。インタビュー
調査の協力者の人数が限られたこと、アンケ
ート調査が仮想事例を用いたことなど、研究
成果の一般化には制限はあると考えられる
が、筋ジストロフィー患者および家族、専門

医の告知に関する態度の基礎的データとし
ては有益であると思われる。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 図 1 医師が告知において配慮すること 

（4 件法で回答を求めたが、「全く重要でな
い」との回答は認められなかった） 
  
最後に、医師による母親および患児に対す

る、対応の自由記述の例を掲載する。 
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