
１．緒言

　緩和ケアは生命を脅かす疾患に起因した諸問題に直

面している患者と家族のQOLを改善するアプローチ

で，痛み，その他の身体的，心理・社会的，スピリチュ

アルな諸問題の早期かつ確実な診断，早期治療と対応

によって苦痛の予防と苦痛からの解放を実現するもの1)

であり，疾患や病期を限定せず早期から行う，全人的

苦痛の緩和に焦点をあてたアプローチである．全人的

苦痛とはシシリー・ソンダースが提唱した，人間の痛

みは身体的，精神的，社会的，スピリチュアルな側面

の諸要素から成るという概念であり，緩和ケア領域で

広く受け入れられている2）． 
　近年，がん・非がんを問わず，心不全，腎不全，認

知症等あらゆる疾患に対する緩和ケアが注目されてい

る3）．その中でも神経難病は代表的疾患であり，その

緩和ケアには長い歴史がある．ダブリンのアワー・レ

ディース・ホスピス（1879年設立）とロンドンのセン

ト・ジョゼフ・ホスピス（1905年設立）は，運動神経

系疾患，いわゆる神経難病の患者を病棟に受け入れて

いた．近代的ホスピスの先駆けであるロンドンのセン

ト・クリストファー・ホスピス（1967年設立）も，こ

の伝統に従って病床の10％を進行性運動神経系疾患患

者に解放し実践を積み重ねた4）． 
　研究者は，神経難病患者の看護に従事するなかで，

筋萎縮性側索硬化症（以下ALS）患者の呼吸筋機能低

下による呼吸苦や終末期の身の置き所のない辛さ，

パーキンソン病患者の無動や筋固縮に伴う疼痛，最期

の過ごし方についての意思決定における葛藤など，緩

和ケアが求められる多くの全人的苦痛を目の当たりに

してきた．神経難病は難治性で治療法が不明であり，

予後も不確かである．このような全人的苦痛を抱えて

生きていく存在である神経難病患者には，緩和ケアの

アプローチが有用であると考える． 
　しかし，本邦では，がん対策基本法において緩和ケ

アが明文化され，がん緩和ケアが注目されているもの

の，神経難病緩和ケアは制度化されていない．また，

神経難病緩和ケアに関する明確な知識体系や研修機会

もあるとは言えず，ケアの理解や実践が普及している

とは言い辛い状況である．

　そこで，本研究では，神経難病緩和ケアの現状と課

題を明らかにすることを目的とし，神経難病緩和ケア

に関する文献検索を行った．その結果を看護の立場か

ら検討したので，ここに報告する．
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要旨　本研究では，国内外の神経難病緩和ケアについて文献検索を行い，看護の立場から現状と課題を検討

した．その結果，本邦における神経難病緩和ケアの議論は2000年頃から始まっていた．そして，神経難病緩

和ケアは難病ケアの基盤であり，早期から提供されQuality of Life（以下QOL）の維持・向上を目指していた．

また，優先的アプローチは症状コントロールであった．これらの議論の中で，神経難病特有の苦痛が明らか

になりつつあり，苦痛な症状に対する緩和ケアが求められてきたものの，研究報告は少ない現状がある．看

護師として質の高い神経難病緩和ケアを行うため，学習・実践・研究を発展させていくことが，今後の課題

であると考えられる．
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２．方法

１）文献検索と対象文献選択の方法

　⑴　文献検索方法

　主要な３つの医学系データベースで，1975年以降

の原著・総説・解説・症例報告・会議録をキーワー

ド検索し153件の文献が得られた．最も古い文献が

1977年発表であったことから，検索期間は1975年以

降とした． 
⑵　分析対象文献の選択の方法

　上記⑴で得られた文献から，文献選定基準を満た

す分析対象文献57件〔引用文献6）～62）〕について

記載する. 文献選定基準は「神経難病緩和ケアにお

ける，概念，実践，看護について考察されている」

とした．

①　医学中央雑誌（Key words:神経難病AND緩和ケ

ア）108件が該当．そのうち文献選定基準に該当す

る35件を分析対象文献として選択した．［2016年

７月検索］

② 　 最新看護索引（Key words:神経難病AND緩和ケ

ア）15件が該当した．そのうち①と重複しない４

件から，文献選定基準に該当する１件を分析対象

文献として選択した．［2014年12月検索］

③　PubMed(Key words:neurological disease AND 
palliative care)：24件が該当．そのうち，文献選定

基準に該当する12件を分析対象文献として選択し

た．［2016年7月検索］

④　PubMed（Key words:neuromuscular disease AND 
palliative care）：17件が該当．そのうち，文献選

定基準に該当する９件を分析対象文献として選択

した．［2016年７月検索］

なお，分析対象文献は引用文献6）～62）の57件である．

 
２）用語の定義

神経難病：明確な原因や治療法が不明な希少性神経疾

患の通称．難治性神経疾患．ここでは，神経疾患，神

経内科的疾患等を同義語として分析した．英語表記は，

neurological disease，neuromuscular diseaseとした．

３）分析方法

　まず，文献検索で得られた153件をマトリックス方

式5）における集計表（レビュー・マトリックス）を用

い，著者，表題，雑誌名称，発行年，目的，結果等の

列トピックを日本語文献と英語文献で分けて入力し

た．その後，文献を年代や文献種別ごとに並べ替え，

神経難病緩和ケアの「年代別文献発表件数」を分析し

た．

　次に，分析対象文献57件について類似する結果ごと

に並べ替え，神経難病緩和ケアの「概念と実践」「看

護師の研究動向と実践」を分析し，現状と課題を考察

した．

４）倫理的配慮

　文献複写や引用・参考文献の記載について，著作権

法を遵守した．

３．結果

１）年代別文献発表件数に見る神経難病緩和ケアの研

究動向

　図１に，今回の検索で得られた全ての日本語文献

（112件）と英語文献（41件）の文献数年次推移を示す．

なお，本邦における議論の歴史をより詳細に検討する

ため，日本語文献においては原著論文以外の解説・総

説等の文献数の年次推移も示す．

　また，今回の検索で得られた全ての英語文献（41件）

について，発表されている国をレビュー・マトリック

スで整理した．発表国が確認出来なかった２件を除く

39件を対象とした発表国別英語文献数の割合を図２に

示す．

⑴　日本語文献の動向

　2.1）⑵①,②で重複するものを除き，全部で112件

の日本語文献が得られた． 
　図１より，日本語文献は2000年を境に発表文件数

が飛躍的に増加していた．しかし，研究動向の観点
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でみると，原著論文の発表数は少ない．2000年以降

増加し，議論の拡大を示唆しているのは，解説・総

説を中心とした文献であった．

⑵　英語文献の動向

　2.1）⑵③,④で重複するものはなく，全部で41件の

英語文献が得られた． 
　図１より，英語文献についても2000年頃から発表

文献数が増加していた．1970年代から文献発表はあ

るが少数であった．分析対象文献の中で最も古い文

献は1997年に発表され，終末期の苦痛症状に対する

緩和ケアが述べられていた6）．図２より，英語文献

の半数はアメリカ・イギリス・ドイツで発表されて

いた．

⑶　最近の文献発表の動向 
　日本語文献，英語文献ともに，2015年から2016年

７月までのおよそ１年半の間に発表された文献数が，

2010年から2014年の約５年間で発表された文献数の

約50％に及び，増加傾向にあった．しかし，2015年

以降の日本語文献における原著論文は０件であった．

２）神経難病緩和ケアの概念と実践

⑴　神経難病緩和ケアの対象（疾患，年代）

　緩和ケアでは，治癒困難である神経難病や重症心

身障害児，慢性呼吸器疾患や肝疾患，認知症をもつ

患者も，国内外を問わずケアの対象であった7）8）．本

邦でホスピスケアを必要としている患者の75％は非

癌疾患と言われており，なかでも，認知症，慢性呼

吸器疾患，神経難病，脳卒中患者にホスピスケアが

行われていた11）.
　分析対象文献のうち，日本語文献ではALSを対象

とした文献が圧倒的に多く，呼吸苦や疼痛に対する

オピオイドの使用10-15），事前指示11）16）についての議

論が多かった．一方，英語文献では，多発性硬化症
17）18），パーキンソン病19），小児のデュシェンヌ型筋

ジストロフィー20-24）についての文献も認められた．

⑵　神経難病緩和ケアの目標

　神経難病緩和ケアは，生きるための痛みを緩和し25），

生を全うするためのケア支援であり，緩和ケアを神

経難病患者のQOL向上に資するケア概念として取

り入れることが，その人の人生の質の向上に寄与26）

するため，療養生活の満足度，すなわちQOLを高

める取り組みを考える重要性は高い27）． 本邦では

QOLを評価する方法として，変化する価値観に対

応可能なSEIQoL-DW（個人の生活の質評価表）活

用の提案があった27）．

⑶　神経難病緩和ケアの提供時期

　国内文献の分析から，発病前もしくは発病後から

の全臨床経過が緩和ケアの対象28）で，生死の選択

と介護に携わった遺族の苦痛を緩和するケアで締め

くくる29），と述べられていた．病名告知期の精神的

支援30） 31）やエンド・オブ・ライフの話し合い32），

外来通院時の疼痛緩和の必要性の啓蒙33）といった

早期からの緩和ケア提供の記述から，在宅看取り7）9）

といった終末期における緩和ケア提供の記述まで幅

広く認められた．緩和ケア提供の継続性については，

ALSの緩和ケアは診断時点から開始され，終末期に

も継続すべき34）と言われていた． 
⑷　神経難病に特有な症状に対する緩和ケアの方法

　福原28）は，がんとは異なる神経難病に特徴的な

点について，①つねに身体の重篤な運動機能の障害

がある②最終的には全介助状態となる③終末期間が

非常に長い④遺伝性の問題がある⑤病名になじみが

ない，の５点を挙げた．筆頭に挙げられている運動

機能の喪失は，病状の進行と共に失われていく機能

への惜別とナラティブの書き換えを余儀なくされる

ことを意味していた11）．

　この他の身体的苦痛として，国内外の文献から，

疼痛10）12）15），呼吸困難10-15），摂食嚥下障害30）36），コミュ

ニケーション障害30）があると整理できた．また，

精神症状30）31）37）に関する文献も認められた．

　なかでも，ALS患者に生じる呼吸困難に対する本

邦におけるオピオイドの使用方法の具体的な記述が

多かった．呼吸筋障害が急速に進む時期には，約

50％に呼吸困難が生じる10）と言われる．究極の呼

吸困難の緩和は気管切開をして人工呼吸療法を受け
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ることだが，呼吸器をつけた状態で極端に不自由な

体で生き続けることとなる．患者や家族は，気管切

開をして呼吸器を装着するかどうか，という生命予

後を決定する選択を余儀なくされる11）という倫理

的問題もはらんでいた．

　その他の苦痛緩和の方法としては，音楽療法38），

リハビリテーション39）40），チームアプローチ41）に関

する記述も散見された．さらに，ケアの対象や担い

手については，小児神経難病ケア20-24）42-45）や，地域

ケア9）47-50），といった特徴的な緩和ケアを表す国内

外の文献が認められた．

⑸　神経難病緩和ケアの普及

　日本では，がん対策基本法でがん患者における緩

和ケアの教育や普及が謳われている7）．さらに，健

康保険診療においてがんとAIDSの末期の診療を行

うことが緩和ケア病棟の診療と規定されている．そ

のため，緩和ケアの対象者はがん患者であると緩和

ケアが間違って理解されている27）51）と，ケアの普及

における課題が示されていた．

　また，2000年代の報告ではあるが，米国の神経内

科の緩和ケアは発展途上で，医師教育の充実が求め

られていた52）53）．2006～2015年の間にヨーロッパで

発表された文献のレビューでは，エビデンスのある

緩和ケアの提言は限られてはいるが増えつつあると

示されており，今後ますますの神経内科と緩和ケア

の協働が求められていた54）．

３）神経難病緩和ケアにおける看護師の実践と研究動向

　レビュー・マトリックスで看護師が記載または看護

学雑誌に掲載されている文献を並べ分析した結果，以

下のように看護師の実践と研究の動向について整理さ

れた．

⑴　優先的アプローチ

　神経難病患者に生じる様々な苦痛症状をコント

ロールすることは，患者のQOLの改善や向上のた

めに優先的に行なうべきアプローチであり，その全

てが緩和ケアである７）16）と言われていた．特に，身

体的苦痛の緩和は最優先に行うことが重要である29）.
これはがん緩和ケアと共通の基本的事項である55）．

神経難病には疾患を治癒させる治療法がないが，医

療や看護ケアによって症状を緩和し，生活しやすく

する条件を整え，障害と付き合いやすくすることは

可能である48）． 
⑵　病期の進行に対応する看護

　神経難病は難治進行性で病期によって多彩な症状

が生じるため，病状の進行に伴ってフィジカルアセ

スメントを適切に行い，各障害や問題点に対応する

必要がある7）．また，療養の全過程のうち地域・在

宅療養をする期間が長いため，在宅緩和ケアも重要

視しなければならない48）．

⑶　難病ケアと緩和ケアの関係性

　牛久保29）は，難病ケアは緩和ケアを基盤として

予防とリハビリテーションの理念を併せもつものと

述べている．また，アメリカにおけるパーキンソン

病ケアの看護モデルは緩和ケアの原理を適用してい

る19）．以上より，緩和ケアは難病ケアの基盤となっ

ている関係性が示された．

⑷　神経難病緩和ケアに関する看護研究の動向

　本研究における検索で，日本語文献における看護

文献で原著論文は，苦悩，QOL評価，音楽療法，

保健師の研修ニーズに焦点を当てた４件56-59）で，最

優先に行われるべき身体的苦痛に対する看護ケアの

内容は少なかった．また，英語文献における看護文

献は５件であった19）32）60-62）．看護以外の文献も含め，

質的・量的研究を問わず神経難病緩和ケアの研究発

表は少ないと言われている35）62）．

４．考察

　本研究では，神経難病緩和ケアにおける現状と課題

を明らかにすることを目的とし，神経難病緩和ケアに

関する文献検索を行った．そしてその結果を概観し，

看護の立場から検討した．

１）神経難病緩和ケアの現状

⑴　神経難病緩和ケアの議論の歴史とその背景

　WHOが1990年に緩和ケアを定式化する以前のホ

スピス創立の時代から英国のホスピスで神経難病緩

和ケアは行われており，欧州で先進的に発達した．

1996年には米国神経学会で神経疾患患者のための緩

和医療の重要性の評価が高まり，2000年頃にはイギ

リスやアメリカで神経難病緩和ケアに関連する教科

書が複数発刊された63）．この頃から，欧米での議論

が高まっていたと考えられる．

　ここで，2000年頃の本邦における主な神経難病関

連の制度の歴史を振り返る．本邦では1970年にスモ

ンを発病した患者が国に対策を求めたことから難病

対策要綱の制定がなされ，難病対策が始まった．そ

れ以降，1994年には難病が地域保健法の対象となり

支援が拡大，1995年には要綱の見直しが行われ福祉

施策が充実した．さらに，2002年からは研究の拡充・
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医療費の自己負担などの施策も見直され，順次対象

疾患が拡大された64）．

　次に，2000年頃の本邦における学術的な動きの歴

史を振り返る．1999年から，厚生省（現・厚生労働

省）「特定疾患患者の生活の質（Quality of Life:QOL）
の向上に関する研究」で神経難病緩和ケアに関する

研究が行われていた．2002年，日本神経学会がALS
治療ガイドライン200265）で，終末期の身体的・精

神的苦痛の緩和について明記した．これは現在，筋

萎縮性側索硬化症診療ガイドライン2013に改訂さ

れ，告知の方法やチームアプローチなど，内容が多

角的となった66）．さらに，2003年には「難病と在宅

ケア（日本プランニングセンター・1995-）」，2004

年には「ターミナルケア（三輪書店・1991-2004）」
で難病緩和ケアの特集が組まれ，解説・総説数が大

幅に増えた．

　以上の議論の歴史とその背景より，本邦では，国

主導の福祉施策改定や大規模プロジェクト研究，

ALSの診療治療ガイドラインの発行があった2000年

頃から，神経難病緩和ケアに関する議論が活発化し

たと考えられる． 
⑵　神経難病緩和ケアの実践状況 
　神経難病緩和ケアにおける目標は，QOLの維持・

向上である．その目標には，生を全うするためのケ

ア支援が求められる．従って，看護師をはじめとし

た医療者は，病期の進行によって変化し続ける患

者・家族の人生・生活に寄り添う姿勢をケアの基本

姿勢とすることが重要である．

　生を全うするケア支援の第一歩は，苦痛症状のコ

ントロールである．中でも，身体的・精神的・社会

的・霊的各側面からなる全人的苦痛の観点からみた

ときに，特に優先して緩和するべき苦痛は，身体的

苦痛である．本研究における文献検討から，神経難

病において特徴的な身体的苦痛は，①運動障害②疼

痛③呼吸困難④摂食嚥下障害⑤コミュニケーション

障害の５点があることがわかった．こうした特徴的

な身体的苦痛ごとに，どのような看護師による緩和

ケアが必要なのか，知識や技術の整理が必要である

と考える．これを全人的苦痛のうちの身体的苦痛の

詳細と捉えた上で，他の精神的・社会的・霊的苦痛

の詳細を整理できれば，神経難病緩和ケアの全体像

の明確化につながると考える．

２）神経難病緩和ケアにおける課題

⑴　社会および医療としての課題

　本邦において神経難病緩和ケアを提供・利用しよ

うとするときに，診療報酬等の法制度的あと押しが

ないために緩和ケアの普及が妨げられている可能性

がある．2014年に施行された「難病の患者に対する

医療等に関する法律」67）は，目的として，患者の療

養生活における質，つまりQOLの維持向上を挙げ

ているが，これは緩和ケアの理念・目的と一致して

いる．また，国・地方公共団体の責務として医療に

関わる人材の養成及び資質の向上を図ることも挙げ

られている．今後，行政と研究機関，医療現場が一

体となって議論や研究，関連事業が行われていくこ

とで，神経難病緩和ケアが利用可能で充実したもの

となることが望まれる．

⑵　看護としての課題

　神経難病緩和ケアは難病ケアに包含され，基盤と

なっている．そのため，看護師は神経難病緩和ケア

を難病ケアにおける重要な要素として認識し，学習・

実践・研究を行う必要がある．日本難病看護学会で

は，2013年より難病看護師認定制度を開始し，2015

年までに約200名が認定された．難病看護師には専

門的知識を活かした看護実践，患者相談，多職種連

携，社会支援システム向上等が求められており68），

緩和ケアを包含する難病ケアの向上に寄与する学

習・実践・研究役割を担うことが期待される．

　また，症状が重篤なALSに対して行う緩和ケアの

方法が他の神経難病患者にも活かされるためか，本

研究の分析対象文献はALSに関するものが多かった

が，看護の臨床では，他の疾患においても診断期か

ら終末期に渡って多彩な苦痛症状に出会う．今後は，

脊髄小脳変性症やパーキンソン病類縁疾患，クロイ

ツフェルト・ヤコブ病などについて，疾患独特の苦

痛やそれを緩和するアプローチを緩和ケアの視点か

ら議論することが課題であると考える．さらに，本

研究では，神経難病に特徴的な５つの身体的苦痛に

ついて整理した．前述の難病看護師や熟練看護師の

実践知を明らかにして，これら疾患独特の苦痛や特

徴的な５つの身体的苦痛に対して有効な緩和ケアア

プローチを蓄積・整理するような研究から，教育に

結びつけることが求められる．　　　

　最後に，神経難病緩和ケアではオピオイドの使用，

優先的アプローチが苦痛症状の緩和という概念，早

期から提供されるべきことなど，がん緩和ケアと共

通する部分は多い．がん緩和ケアの専門家との協働

や教育手法の活用は，神経難病緩和ケアの充実に繋

がると考える．従って，今後は，神経難病ケアと緩
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和ケアそれぞれに携わる看護師の協働が重要となる

と考えられる．

５．結論

１）本邦における神経難病緩和ケアの議論は，2000年

頃から広がった．国主導の福祉施策の充実や大規模

プロジェクト研究の実施が，議論拡大の背景にある

と考えられる．

２）神経難病緩和ケアは難病ケアに包含され，基盤と

なっているものであり，早期から提供され，QOL
の維持・向上を目指すものである．

３）優先的アプローチは苦痛症状のコントロールであ

る．特に，神経難病に特徴的な身体的苦痛について

最優先にアプローチする必要がある．

４）看護師には，神経難病緩和ケアの重要性の認識を

深め，疾患独特の苦痛，身体的苦痛をはじめとした

全人的苦痛に対し看護師が行う緩和ケアアプローチ

について，学習・実践・研究を行っていく課題があ

る．
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Abstract　Hair loss is a common side effect of chemotherapies used in the treatment of breast cancer. Hair loss affects 
the Quality of life (QOL) of women with breast cancer. In this study, we reviewed the literatures on hair loss that occurs 
during breast cancer therapy and intended to clarify the current status of nursing support for patient hair.
The 27 out of 51 relevant papers returned from the website of Igaku Chuo Zasshi, and MEDLINE, were enrolled into 
the present study. The literature was categorized into “psychological support,”“physical support,”“psychological 
support for hair loss”,  and “development support.” For “psychological support,” there were reports on the provision 
of information to patients on the mechanism and period of hair loss and the period of hair regrowth, as well as reports on 
changes in body image. For “physical support,” there were reports on concrete assistance other than cosmetic cleaning, 
skin, hair, and on handling of hair loss. For “development support,” there were no citations for a treatment clearly 
effective in preventing hair loss. These data suggest that the present support for hair loss from 　chemotherapy used to 
treat breast cancer is still aimed at relieving the symptom and has not led to systematic support for patients suffering from 
this treatment side effect.
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