
緒 言

筋ジストロフィー（筋ジス）病棟入院患者データ
ベース（DB）研究は，平成１１年度厚生省精神・神
経疾患研究委託費「筋ジストロフィー患者のケアシ
ステムに関する総合的研究」班のプロジェクト研究

として開始された１）．
収集している情報は，毎年１０月１日時点の全国２６

国立病院機構所属筋ジス専門施設と国立精神・神経
医療研究センターの筋ジス病棟入院患者例数，年齢，
性，診断名，運動機能障害度．呼吸状態，栄養管理
状況，出身都道府県などである１）．

第７０回国立病院総合医学会
（平成２８年１１月１２日 於 沖縄）

筋ジストロフィー（筋ジス）病棟入院患者データベースでは，毎年１０月１日時点の全
国２６国立病院機構所属筋ジス専門施設と国立精神・神経医療研究センターの合計２７施

設約２，２００床入院患者の臨床情報を収集している．１９９９年の入院患者は，Duchenne 型筋ジスト
ロフィー患者数が全体の４０％，ついで筋強直性ジストロフィーで，入院患者の約８０％が筋ジスで
あったが，非筋ジスの神経筋疾患患者の割合が徐々に増加し，２０１３年入院患者の３０％弱が非筋ジ
ス患者になった．１９９９年では運動機能障害７，８度の患者が全体の７０％以上を占めていたが，年
を経るごとにその割合が高くなり，２０１３年には９０％弱となった．１９９９年４０％以下であった人工呼
吸療法施行率は経年的に上昇し，２０１３年には６０％以上となった．経口摂取率は経年的に減少
し，１９９９年で約９０％あった経口摂取率は２０１３年には６０％未満となった．胃瘻例数は経年的に増加
し，２０１３年では，５００例以上となった．１９９９年の入院患者全体の平均年齢は３６．６歳であった
が，２０１３年には４７．７歳になった．都道府県別１００万人あたりの患者入院例数は，専門施設のある
都道府県で入院例数が多い傾向があるが，大都市圏を含まない都道府県での入院数が多かった．
筋ジス専門施設の入院患者は高齢化，重症化している．

キーワード 筋ジストロフィー病棟入院患者データベース，人工呼吸療法，高齢化
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対象と方法

結 果

本報告は，この DB の情報を用いて，国内筋ジス
専門施設入院患者の病状の経年変化を解析し，その
医療の変化を把握することを目的とした．

平成１１―２５年度 DB 登録症例を対象とし，１）入
院総数の推移と男女比，２）施設毎患者の割合の経
年的変化，３）運動機能障害度推移，４）年齢層分
布経年変化と患者平均年齢，５）人工呼吸療法施行
例数，施行率，６）栄養管理方法推移，７）都道府
県別の入院例数と１００万人あたりの患者入院例数変
化を検討した．

DB 解析にあたり，国立病院機構刀根山病院臨床
研究審査委員会の承認を得た．

以下，年度は平成暦で，年は西暦で記載する．
１）入院総数は約２，２００名もしくは約２，２００例で，ほ

ぼ一定で推移した．図１（A）に Duchenne 型筋
ジストロフィー（DMD），筋強直性ジストロフ
ィー（DM），その他筋ジス，筋ジス以外の神

経筋疾患の入院例数変化を示す．１９９９年では，
DMD が４０％を占め，約８０％が筋ジスであった
が，２０１３年には７０％強になった．また，女性の
割合は，１９９９年では２５％程度であったが，２０１３
年には３０％になった．

２）図１（B）に各施設（略称 A―ZZ）の入院患者の
割合の変化を示す．DMD，DM，他筋ジス，
神経筋疾患入院患者の割合は，施設毎に大きく
異なった．

３）運動機能障害度推移を図２（A）に示す．障害度
分類は，１：階段昇降可能，手すり不要，２：
階段昇降可能，要手すり，３：いすからの起立

ば

可能，４：歩行可能，５：四つ這い可能，６：
四つ這い不能，７：座位保持可能，８：座位保
持不能，である．１９９９年でも運動機能障害
７，８度が７０％以上を占めたが，２０１３年には
９０％弱まで増加した．

４）図２（B）に，年 齢 層 分 布 の 経 年 変 化 を 示
す．１９９９年には DMD 中心の２０歳代と DM 中
心の５０歳代の２つのピークがあったが，徐々に
２０歳代のピークは高齢側にシフトし，高さも低
くなった．また，高齢側のピークはさらに高齢
側にシフトした．１９９９年の入院患者平均年齢は

図１ 国内筋ジストロフィー専門施設の入院例数と施設別疾患別入院比推移
（A） 入院例数の経年変化
（B） 施設別疾患別入院比推移
DMD : Duchenne 型筋ジストロフィー，DM：筋強直性ジストロフィー
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考 察

３６．６歳であったが，２０１３年には４７．７歳になった．
５）図３（A）に，人工呼吸療法施行例数，施行率を

示す．１９９９年４０％以下であった人工呼吸療法施
行率は，２０１３年には６０％以上となった．２０１３年
では，自発呼吸，非侵襲的人工呼吸療法（non-
invasive ventilation : NIV），気管切開下人工呼
吸療法（tracheostomyand invasive ventilation :
TIV）例数はほぼ３分の１ずつであった．

６）図３（B）に，経口摂取，経鼻あるいは経口経管
栄養，胃瘻栄養，中心静脈栄養の管理方法別例
数と経口摂取率の変化を示す．１９９９年で約９０％
あった経口摂取率は２０１３年には６０％未満となっ
た．胃瘻例数は経年的に増加し，２０１３年では
５００例以上になった．

７）図４（A）に，２０００年，２００５年，２０１０年での都道
府県別入院例数を，図４（B）に，１００万人あた
りの入院例数を示す．都道府県別人口は総務省
統計局によった．＊は，筋ジス専門施設がある
都道府県である．専門施設のある都道府県で入
院例数が多いが，１００万人あたりでみた場合，
大都市圏での例数は少なくなった．また，１９９９
から２０１３年を通して，山梨県での入院例数は１

例のみであった．

筋ジス病棟は，「進行性筋萎縮症対策要綱」に基
づき，筋萎縮症児への教育と医療の提供のた
め，１９６４年に国立療養所西多賀病院，下志津病院に
筋萎縮症病棟が設置されたことに始まり，１９７９年ま
でに全国２７国立療養所に約２，５００床が整備された２）３）．
当初の医療はリハビリテーションが中心であり，患
児は，関節可動域訓練や起立歩行訓練などを継続し
ながら，隣接する病弱養護学校に通学していた．

１９８０年代に入ると，人工呼吸療法の積極的導入
が２），１９９０年代以降には心不全に対する積極的介入
が行われた４）．さらに，胃瘻などの栄養管理が行わ
れるようになった５）．一方，教育や医療の提供は外
来通院，在宅生活でも十分可能となり，就学のため
の入院はほとんどみられなくなった．

結果，筋ジス病棟入院患者平均年齢は上昇し，人
工呼吸管理，経管栄養管理例数は増加した．DMD
入院患者数は減少し，筋ジス以外の神経筋疾患の割
合が増加した．２００６年からの自立支援法に基づく契

図２ 国内筋ジストロフィー専門施設入院患者の運動機能障害度の推移と年齢分布の変化
（A） 運動機能障害度の経年変化 運動機能障害度 本文３）参照
（B） 年齢分布の経年変化
ALS：筋萎縮性側索硬化症，DMD : Duchenne 型筋ジストロフィー，
DM：筋強直性ジストロフィー
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図３ 国内筋ジストロフィー専門施設入院患者の呼吸状態と栄養管理
（A） 呼吸状態，人工呼吸器装着率の経年変化
NIV：非侵襲的人工呼吸療法，TIV：気管切開下人工呼吸療法
（B） 栄養管理，経口摂取率の経年変化
同一患者で複数の栄養摂取方法をとることがあるので，延べ件数で処理．
経口：経口摂取，経管：経鼻あるいは経口経管栄養（胃瘻を含まない）

図４ 都道府県別筋ジストロフィー専門施設入院例数
（A） 都道府県別入院例数の推移
（B） 都道府県別人口１００万人あたりの入院例数の推移
＊：筋ジストロフィー専門施設がある都道府県
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約入院への切り替えが行われ，全国的な療養介護病
床への移行で，２０１３年には機能障害度７，８度の患
者が９０％弱を占めるようになった．

また，施設毎の入院患者内訳も異なり，DMD が
入院患者の中心の施設がある一方，入院患者の半分
以上が筋ジス以外の神経筋疾患の施設もあり，入院
患者の疾患多様化が進んだ．

１００万人あたり入院例数が多いのは，大都市圏を
含まない都道府県であった．国立病院機構施設には，
セーフティーネット医療の役割を求められており，
在宅療養などの環境整備が十分ではない地域では，
その受け皿としての役割を担っていると思われる３）．

本報告は，平成１１―１２年度厚生省精神・神経疾患研究
委託費，平成１３―２１年度厚生労働省精神・神経疾患研究
委託費，平成２２，２６―２８年度厚生労働省精神・神経疾患
研究開発費（１１―２，１４―６，１７―９，２０―１１，２６―７），平
成２３―２５年度厚生労働科学研究費補助金の分担研究によ
った．

〈本論文は第７０回国立病院総合医学会シンポジウム「筋
ジストロフィー医療の今日と未来 ―疾患解析・治療可
能性・心理支援」において「筋ジストロフィー病棟デ
ータベース」として発表した内容に加筆したものであ
る．〉
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