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筋ジストロフィー患者における機能障害度
および呼吸管理法と食事形態との関連

（多施設共同研究）

デュシェンヌ型筋ジストロフィー（Duchenne muscular dystrophy：DMD）および
筋強直性ジストロフィー（myotonic dystrophy：MyD）では病状の進行にともない，

食事形態の調整が必要になる．身体状況と食事形態との関連性を見出すため，経口摂取をしてい
るDMD患者４０３名とMyD患者１５９名を対象に厚生省機能障害度（ステージで示す），呼吸管理
法と食事形態，血清アルブミン（albumin：Alb）値について多施設共同研究を行った．
DMDでは年齢や障害度と食事形態に一定の傾向はみられなかった．経口摂取のうち固形食を

ステージ７では６８．９％，ステージ８では５１．０％が摂取していた．呼吸器装着にともない固形食の
割合は，NPPV（noninvasive positive pressure ventilation）では５４．２％，TPPV（tracheostomy
positive pressure ventilation）では３７．２％，ステージ８かつNPPVは５２．８％，ステージ８かつ
TPPVでは３４．３％と低下した．また呼吸器装着とともに，固形食の摂取割合が低下し，補助食
品の付加が多くなり，BMI（body mass index）やAlb が低下したことから，食事形態が適切で
あるか，摂食障害の原因を確認して形態調整や経管栄養を検討する必要がある．
一方，MyDでは年齢，障害度，呼吸状態と食事形態に関連はみられず，ステージ７では

５６．４％，ステージ８では３２．１％，NPPVでは５８．９％，TPPVでは３６．４％，ステージ８かつNPPV
は５０．０％，ステージ８かつTPPVでは１６．７％が固形食を摂取していた．Alb は障害度や呼吸管
理法にかかわらず低値であり，常に栄養状態に注意を要する．
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緒 言

対象と方法

結 果

デュシェンヌ型筋ジストロフィー（Duchenne
muscular dystrophy：DMD）および筋強直性ジス
トロフィー（myotonic dystrophy：MyD）患者は
病状の進行にともない，食事形態の調整が必要であ
る．今回，本疾患において身体状況と食事形態との
関連性について多施設共同研究を行ったので報告す
る．

対象は２０１０年７月の時点で筋ジストロフィー病棟
を有する国立病院機構施設と国立精神・神経医療研
究センターの２７施設に入院中で経口摂取をしている
DMDとMyDとした．方法は調査票を送付して，
身体状況を厚生省機能障害度（ステージで示す），
呼吸管理法〔呼吸器非装着，非侵襲的陽圧換気療法
（noninvasive positive pressure ventilation：NPPV），
気管切開換気療法（tracheostomy positive pressure
ventilation：TPPV）〕に３分類，食事形態を〔固形
食（固形食・軟菜食・一口大食），咀嚼困難食（キ
ザミ食・ソフト食），ペースト状食（ミキサー食・
ゼリー食・経口濃厚流動食）〕に３分類し，栄養状
態（血清アルブミン，albumin：Alb 値）について調
査した．結果は平均値±標準偏差で算出し，統計学
的検討はTukey―Kramer 検定，χ２独立性の検定を
行い危険率５％以下を有意とした．本研究は当院
（南九州病院）の倫理委員会の承認を得て実施した．

DMDは４０３名，平均年齢２８．４±９．８歳，MyDは
１５９名，平均年齢５４．３±１０．５歳であった．２０１０年１０
月の時点で全２７施設に入院していたDMDは７５６名，
MyDは３８５名，回答の得られなかった３施設を除
き，経口摂取が可能な患者を対象にしたことから，
DMDは入院全体の５３．３％，MyD患者は４１．３％に
あたる．

１．DMDにおける身体状況と食事形態
１）年齢別の食事形態（図１A）
固形食，咀嚼困難食，ペースト状食に一定の傾向

はみられなかった．固形食を摂取している割合
は，２０歳以下で９０名中６５名（７２．２％），２１―２５歳で９４

名中５０名（５３．２％），２６―３０歳で７５名中４８名（６４．０％），
３１―３５歳で６１名中２９名（４７．５％），３６―４０歳で４５名中
１９名（４２．２％），４１歳以上で３８名中２０名（５２．６％）で
あった．

２）機能障害度別の食事形態（図１B）
４０３名のうち，ステージ８（座位保持不可能）が

２５７名（６３．８％）と最も多く，次いでステージ７（座
位保持可能）が１２２名（３０．３％）と，ステージ７と

は

８が９４．１％を占めていた．ステージ６（ずり這い）
で１７名中１０名（５８．８％），ステージ７で１２２名中８４名
（６８．９％），ステージ８で２５７名中１３１名（５１．０％）が
固形食を摂取していた．障害度と食事形態に規則性
はみられなかった．

３）呼吸管理法別の食事形態（図１C，表１）
４０３名のうち，呼吸器非装着が８９名（２２．１％），
NPPVが２３６名（５８．６％），TPPVが７８名（１９．３％）
と７７．９％が呼吸器を装着していた．装着に従い固形
食は減少し，咀嚼困難食，ペースト状食はそれぞれ
増加した．
固形食の摂取割合が６割以下であった患者は，呼
吸器非装着７４名中２２名（２９．７％）に対して，NPPV
１２８名中６７名（５２．３％），TPPV２９名中２４名（８２．８％）
と多く，形態調整食においては６１．２―８０．０％が摂取
６割以下であった．また固形食に補助食品を付加し
ている割合は，呼吸器非装着７４名中１２名（１６．２％）
に対して，NPPVが１２８名中７９名（６１．７％），TPPV
が２９名中１２名（４１．４％）と多く，形態調整食におい
ては６９．４―８０．０％が補助食品を付加していた．BMI
は呼吸器装着により有意に低下し，Alb は TPPV
において有意に低下した．

４）機能障害度・呼吸管理法別の食事形態（図１D）
各ステージにおいて，呼吸器装着に従い固形食の割
合は減少し，形態調整食の割合が増加した．ステージ
７において呼吸器装着NPPV６６名中３８名（５７．６％），
TPPV９名中５名（５５．６％），ステージ８においてNPPV
１５９名中８４名（５２．８％），TPPV６７名中２３名（３４．３％）が
固形食を摂取していた．

５）機能障害度・呼吸管理法別のAlb（図１E）
Alb はステージ７において呼吸器非装着者４．３±

０．４（g／dl），NPPV４．１±０．４，TPPV３．９±０．５，ス
テージ８において呼吸器非装着者４．３±０．３，NPPV
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４．１±０．３，TPPV３．８±０．４と，装着にともない低下
したが，いずれも正常範囲内で，３．５g/dl 未満は
２９５名中１８例（６．１％）であった．

２．MyDにおける身体状況と食事形態
１）年齢別の食事形態（図２A）
固形食，咀嚼困難食，ペースト状食に一定の傾向
はみられなかった．固形食を摂取している割合は，
４５歳以下で３７名中１５名（４０．５％），４６―５０歳で２３名中１５
名（６５．２％），５１―５５歳で２５名中１４名（５６．０％），５６―６０歳
で３５名中１８名（５１．４％），６１―６５歳で２３名中１１名（４７．８
％），６６歳以上で１６名中７名（４３．７％）であった．

２）機能障害度別の食事形態（図２B）
１５９名のうち，ステージ７が７８名（４９．１％）と最
も多く，次いでステージ８が２８名（１７．６％），ステ

図１A DMD患者における年齢別の食事形態 図１B DMD患者における機能障害度別の食事形態

図１C DMD患者における呼吸管理法別の食事形態
NPPV：noninvasive positive pressure ventilation，
TPPV：tracheostomy positive pressure ventilation．

図１D DMD患者における機能障害度・呼吸管理
法別の食事形態

NPPV：noninvasive positive pressure ventilation，
TPPV：tracheostomy positive pressure ventilation．

図１E DMD患者における機能障害度・呼吸管理
法別の血清アルブミン値

各群の血清アルブミン値の平均値（◆）と標準偏差，
点線は基準値下限を示す．
Alb：Albumin，NPPV：noninvasive positive pressure
ventilation，TPPV： tracheostomy positive pressure
ventilation，＊：p＜０．０１．
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形態 呼吸器非装着 NPPV TPPV

摂取 6割以下 固形食 22/74 名 29.7 % 67/128 52.8 24/29 82.8

形態調整食 12/15 80.0 67/108 62.0 30/49 61.2

補助食品付加 固形食 12/74 16.2 79/128 61.7 12/29 41.4

形態調整食 12/15 80.0 82/108 75.9 34/49 69.4

提供食以外の摂取 固形食 35/74 47.3 77/128 60.2 14/29 48.3

形態調整食 1/15 6.7 38/108 35.2 19/49 38.8

Body mass index 
（kg/m2）

固形食 17.2 ± 2.5 66 名 14.6 ± 4.4* 118 13.8 ± 3.5* 29

形態調整食 14.6 ± 2.2 10 13.5 ± 3.2 96 13.0 ± 3.4 45

Albumin （g/dl） 固形食 4.3 ± 0.4 49 4.1 ± 0.4 93 3.8 ± 0.5* 25

形態調整食 4.4 ± 0.2 12 4.1 ± 0.3 80 3.9 ± 0.4* 36

考 察

ージ６が２５名（１５．７％）で，ステージ６―８が８２．４％
を占めていた．ステージ６では２５名中１１名（４４．０％），
ステージ７では７８名中４４名（５６．４％），ステージ８
では２８名中９名（３２．１％）が固形食を摂取しており，
障害度と食事形態に規則性はみられなかった．

３）呼吸管理法別の食事形態（図２C，表２）
１５９名のうち，呼吸器非装着が９２名（５７．９％），
NPPV が５６名（３５．２％），TPPV が１１名（６．９％）
で呼吸器非装着が過半数を占めた．固形食を摂取し
ている割合は呼吸器非装着が９２名中４３名（４６．７％），
NPPVが５６名中３３名（５８．９％），TPPVが１１名中４名
（３６．４％）と規則性を認めなかった．
形態調整食の摂取割合が６割以下であった患者は，

呼吸器非装着に比べて呼吸器装着で増加した．また
形態調整食に補助食品を付加している患者は呼吸器
非装着１６．３％に対してNPPV３０．４％，TPPV４２．９％
と増加した．Alb や BMI に一定の傾向はみられな
かった．

４）機能障害度・呼吸管理法別の食事形態（図２D）
ステージ７においてNPPVを装着している３２名
中１９名（５９．４％），TPPV５名中３名（６０．０％），ステ
ージ８におけるNPPV６名中３名（５０．０％），TPPV
６名中１名（１６．７％）が固形食を摂取していた．

５）呼吸管理法・食事形態別のAlb（図２E）
Alb はステージ１―６において呼吸器非装着者３．５

±０．５（g／dl），NPPV３．３±０．４，ステージ７において

呼吸器非装着者３．５±０．３，NPPV３．３±０．３，TPPV
３．３±０．５，ステージ８において呼吸器非装着者３．６±
０．４，NPPV３．７±０．３，TPPV３．４±０．８と呼吸器装着
にともない低下傾向にあり，３．５g/dl 未満は１０２名
中５５名（５３．９％）であった．

DMDではステージ７と８に至ってもなお５割が
固形食を摂取しており，四肢・体幹機能が低下して
も咀嚼・嚥下機能はかなり残存していることがわか
った．咬筋の障害は体幹筋よりもはるかに軽度で，
筋障害の selectivity が考慮されている１）．また，機
能障害度は患者の日常生活動作からみた障害度であ
り，顎周囲諸筋の障害の度合いで分類したためでは
ないことから２），神経筋疾患・摂食嚥下状況スケー
ルを用いて摂食嚥下障害が評価されている．
呼吸器装着にともない固形食摂取が減少し，形態
調整食が増えたことから，呼吸器装着に至ると摂食
嚥下機能も低下すると考えられる．さらに補助食品を
付加しても，BMIやAlbが低下していたことから，食
事形態が適切ではないと考えられ，個々の原因を確認
し，食事形態の調整や経管栄養の検討が必要である．
摂食困難の時期は，頸部や体幹の姿勢変化や呼吸機
能の低下により，１４歳以降に生じると記載されてい
る３）．一方，摂食嚥下障害の程度と年齢との関係はなく，
DMDのステージ８に属する１０９名について検討した
ところ，呼吸器非装着８名全例が経口摂取可能であっ
たが，経管栄養の割合が間欠的NPPV２８名のうち

表１ DMD患者における摂食状況
＊p<０．０１（vs 呼吸器非装着群）
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３％，２４時間NPPV１３名のうち４６％，TPPV６０名のう
ち５０％と増加し，本稿と同様，呼吸機能障害の進行
が摂食嚥下機能障害に関与していると報告されてい
る４）．そして，TPPVは嚥下機能障害により食事摂
取量が低下した状態を改善できず，胃瘻造設が勧め
られている５）．
MyDは，ステージ７で５６．４％が固形食を摂取し

ており，また呼吸器非装着でも，形態調整食は
５３．３％と，年齢，障害度，呼吸器装着と食事形態と
の関連性はみられなかった．咀嚼・嚥下障害に個人
差があり，嚥下障害が存在しても病識に乏しいこと
から６），形態調整を行う時期の判断は困難で，誤嚥
や窒息防止のための形態調整の検討は常に必要と考
える．また状態にかかわらずAlb が低値であった
ことから，食事内容や摂取状況を確認して栄養状態
に注意する必要がある．

図２C MyD患者における呼吸管理法別の食事形態
NPPV： noninvasive positive pressure ventilation，
TPPV： tracheostomypositive pressure ventilation．

図２D MyD患者における機能障害度・呼吸管理法
別の食事形態

NPPV：noninvasive positive pressure ventilation，
TPPV：tracheostomy positive pressure ventilation．

図２A MyD患者における年齢別の食事形態 図２B MyD患者における機能障害度別の食事形態

図２E MyD患者における機能障害度・呼吸管理法
別の血清アルブミン値

各群の血清アルブミン値の平均値（◆）と標準偏差，点線は
基準値下限を示す．Alb：Albumin，NPPV：noninvasive
positive pressure ventilation，TPPV：tracheostomy posi-
tive pressure ventilation．
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形態 呼吸器非装着 NPPV TPPV

摂取 6割以下 固形食 9/43 名 20.9% 6/33 18.2 0/4 0.0

形態調整食 5/49 10.2 3/23 13.0 1/7 14.3

補助食品付加 固形食 6/43 14.0 4/33 12.1 1/4 25.0

形態調整食 8/49 16.3 7/23 30.4 3/7 42.9

提供食以外の摂取 固形食 17/43 39.5 5/33 15.2 0/4 0.0

形態調整食 13/49 26.5 7/23 30.4 1/7 14.3

Body mass index
（kg/m2）

固形食 21.0 ± 4.3 43 名 22.5 ± 3.6 31 22.9 ± 2.7 4

形態調整食 19.5 ± 3.5 45 20.3 ± 3.7 21 21.4 ± 5.0 7

Albumin （g/dl） 固形食 3.6 ± 0.4 29 3.4 ± 0.3 20 3.7 ± 0.2 3

形態調整食 3.5 ± 0.4 30 3.3 ± 0.4 17 3.0 ± 0.7 3
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表２ MyD患者における摂食状況
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