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はじめ に

　「難病患者支援マニュアル 20」を刊行する運ͼとなりました。本マニュアルは、2024

年 11 月にΦンデマンドࢹௌࣜܗで開催された埼玉県難病医療連絡協議会主催のୈ 20

回中央講演会の講演内容をまとめたものになります。本中央講演会は、今年度はୈ 20

回というઅ໨の年にあたり、Ͳのような内容で講演会を開催するのかいろいろ議࿦を

重Ͷましたが、「埼玉県の難病医療提供体制～難病診療連携拠点病院の取り組み～」と

いうテーマで行いました。埼玉県には、4 つの難病診療連携拠点病院と 1 つの分野別

拠点病院（神経・筋）があります。本講演会では、各拠点病院のಛ色や難病診療への

取り組み等についてඇ常に分かりやすく講演していただきました。本講演会をࢹௌさ

れた方は、埼玉県の難病医療提供体制についてのཧ解がより一層ਂまったのではない

かとߟえています。

　中央講演会は、新ܕコロφウイルスパンデϛックの一時期をআき、会৔での講演ܗ

ࣜで開催してまいりましたが、今回は講師の先生方の数がඇ常に多かったため、Φン

デマンドࢹௌࣜܗのみでの開催となりました。しかしながら、400 名を௒えるඇ常に

多くの方にࢹௌしていただきました。また今回は医師のࢹௌも数としてはまだগなめ

ですが、ै来よりも໨立ͪました。この৔をおआりして、おྱを申し上げたいとࢥい

ます。

　埼玉県難病医療連絡協議会は、これからも埼玉県で難病医療にै事するすべての方

を対象に、難病医療に関する༗ӹな৘ใを提供していく所ଘです。࣍回の中央講演会

は 21 回໨となりますが、より充実した内容になるよう準備を進めてまいります。࠷後

になりますが、「難病患者支援マニュアル 20」をੋඇお手元に置いてޚ活用いただけ

れば޾いです。

　令和 6 年 11 月٢日　

埼玉県難病医療連絡協議会　会長 

独立行政法人国立病院機構東埼玉病院　院長

ଠ田康உ
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膠原病と在宅医療

埼玉医科大学病院　リウマチ膠原病科・難病センター長

三村　俊英

　埼玉医科大学は、埼玉県唯一の医科大学であり、3つの病院を擁しています。埼玉医科大学

病院は、その一つで毛呂山町にあり、埼玉県唯一の特定機能病院で、難病診療連携拠点病院

として埼玉県の北西部を主に担当しています。また、診断のつかない難病などに対して新規遺

伝子病の探索を行う全国組織のIRUD（未診断疾患イニシアティブ）における高度協力病院で、

多くの難病の診断や発見に貢献しています。当院では、難病法の設立とほぼ同時に難病センタ

ーを開設し、当院における難病診療の中心となっています（図1）。難病センターに関しては本

稿の後に同センターの佐藤看護師が説明をいたします。

　関節リウマチや膠原病及び血管炎などの膠原病類縁疾患は自己免疫疾患とリウマチ性疾患の

重なる部分で表せる疾患です（図2）。体を外敵や悪性腫瘍などから守る免疫系は、大きくは「自

然免疫系」と「獲得免疫系」に分けて考えられます。自然免疫系は、外敵の大まかな顔つき（医

学的には外敵の「パターン」）が似ている相手を全て攻撃できますが、進化はせず、記憶もしな

いので、同じ外敵が 2回目に来ても1回目と同じ反応しかできません。一方、獲得免疫系は、

膠原病と在宅医療

埼玉医科大学病院
• 特定機能病院
• 難病診療連携拠点病院
• IRUD高度協力病院

→ 新規遺伝子病の探索
• 難病センター

→ 難病診療関連の窓口

埼玉医科大学毛呂山キャンパス

図 1
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᡼ݪ病とࡏ୐医療

1 つの໔Ӹは 1 つの֎ఢにしか൓応しませんが、その໔Ӹ系は同じ֎ఢが 2 回໨に体に৵入し

た৔合には、هԱしていてよりڧいܸ߈を加えることができます。ワクνンはこの力を利用して

֎ఢから体をकります。໔Ӹの病気は、ࣗવ໔Ӹ系が๫૸してԌ症を引きىこすことでࣗ分の

身体が傷害される「ࣗݾԌ症疾患」と֫得໔Ӹ系が主にࣗݾ抗体（ࣗݾの身体の構成成分をఢ

とೝࣝする*g( なͲの໔Ӹ୿白）によってࣗ分をܸ߈するためにଁ器障害を来す「（ٛڱの）ࣗ

໔Ӹ疾患」に分ྨされます（図ݾ 3）。またその中央にࡌهされている「ࠞ合パターン疾患」は

ώト白݂ٿ抗ݪ（)-"）class *（໔Ӹと関係のਂい遺఻ࢠによってܾまっている）とࣗݾԌ症

との関係がਂい疾患です。

᡾ݬබ͹Ғ஖Ͱ͜
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三村作
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᡼ݪ病とࡏ୐医療

　᡼ݪ病は、Ͳのようにして発症するのか明確な౴えはありませんが、大まかな病気の発症機

ংや経աは推定されています。遺఻的なጶりやすさ（体質）と環境要Ҽ（ײછ症、日ޫ๫࿐、

٤Ԏ、食事なͲ）が合わさり、ࣗવ໔Ӹ系の活性化や֫得໔Ӹ系の活性化（ࣗݾ抗体の出現な

Ͳ）を来しますが、また元の状態に໭る可能性もあります。しかし、環境要ҼなͲが改ળせͣ

その病態が܁りฦされ、ੵみ重Ͷられることで、ࣗݾ໔Ӹのڧ化、発展が進み、ଁ器障害に進

展する本当のෆ可ٯ的な「病気」に至るとߟえられています。図 4 では᡼ݪ病の୅表֨である

全身性エリテマトーデスを例としてその経աを示しています。このようにして発症する᡼ݪ病及

ͼそのྨԑ疾患には、༷々な全身のଁ器障害が出現します。図 5 は、それͧれの疾患で発症し

やすいଁ器障害をまとめたもので、発症ස度のߴいものは「˕」、ස度は多গ低いが発症するこ

μ៲ࣱỺἼἘἰἚὊἙἋ
၌धᡶᘍỉᗧଆ

Liu & Davidson Nat Med. 18:871-882, 2013
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ࣙષ໖Ӻ
੓Կ׈

֭ಚ໖Ӻ
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ʙ຦঩ʥ
഑ ৼଃ ভԿ؇ ،ଃ ਝଃ ݄؇ ৱᩨځ݄ ൿේ ʀؖઇࠐ

SLE ˗ ˕ ˕ ˕ ˕ ˗ ˕ ˕ ˗ ˕
SSc ˗ ˕ ˗ ˕ ˗ ˗ ˕
MCTD ˕ ˗ ˕ ˗ ˗
PM/DM ˗ ˕ ˗ ˕
SS ˗ ˕ ˗ ˕
RA ˕ ˗ ˕ ˕ ˕ ˗ ˗
BD ˗ ˗ ˗ ˗ ˕
AOSD ˕ ˕ ˗ ˗ ˗ ˗
PMR
Vasculitis synd. ˗ ˗ ˕ ˕ ˕ ˗ ˗ ˗ ˕
IgG4RD ˕ ˗ ˕ ˗ ˕

SLEʂસਐ੓ΦリτϜφʖυηɼSScʂસਐ੓کൿ঳ɼMCTDʂࠠ߻੓݃߻ૌ৭病ɼPM/DMʂ/ଡ൅۔Ԏ/ൿේےԐɼSSʂεΥʖήϪϱ঳ޫ܊ɼ
RAʂؖઇリΤϜοɼBDʂϗʖοΥρφ病ɼAOSDʂ੔ਕ൅঳ηοϩ病ɼPMRʂリΤϜο੓ଡ൅۔௩঳ɼVasculitis synd.ʂ݄؇Ԏ঳ޫ܊ɼ
IgG4RDʂIgG4ؖ࿊࣮׳ 三村作

図 4

図 5
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᡼ݪ病とࡏ୐医療

とがあるものは「˓」、΄とんͲ関連性がないものはແҹで示しています。

　疾患に関連したଁ器障害以֎にも、᡼ݪ病には経ա中に༷々な合ซ症が出現することがあり

ます。一ൠ的に᡼ݪ病関連の疾患はຫ性疾患であり、その診療は長期に及Ϳため、長期間の薬

内෰によって発症しやすくなるもの（図ࡎ 6 上ड़した疾患に関係するもの（図、（ࠨ 6 中）、୭に

でも発症するもので疾患との関係が低いもの（図 6 ӈ）に分けてߟえておく必要があり、᡼ݪ

病診療ではこれらを常に意ࣝして診療しています。

　᡼ݪ病の治療の概要を図 7 に示しました。᡼ݪ病はલड़したようにຫ性の病気で治療は長期

に及ͼますので、中心は֎来診療になりますが、導入治療や急性増ѱ、再೩に൐っての再導

入、重ಞなײછ症なͲを中心に入院治療が必要になることがあります。また、在宅で௨院がࠔ

᡾ݬබ͹߻ญ঳

᡾ݬ病・᡾ݬ病ྪԓ࣮׳

ؖ࿊ଃ্֒ح
༂ؖࡐ࿊ ญଚ࣮׳

• ਝ্֒
• ഑্֒
• ভԿ؇্֒
• ਈ্֒ܨ

• ౸೚病
• ҡ৙঳࣯ࢹ
• ૊ᱹ঳ࠐ
• ઝ঳״
• ଃ্֒ح

• ѳ੓࣮׳
• ร੓࣮׳
• ೟எ঳
• ઝ঳״

ௗغ診療

༂಼ࡐෲによる༂಼ࡐෲによる
（ܐͳͺໃؖ׳࣮） するܐにؖ׳࣮ ୯にで΍൅঳୯にで΍൅঳

（ͺఁܐͳのؖ׳࣮）

᡾ݬ病診療でͺɼこれΔを৙にқࣟ͢ͱ͏る
三村作

᡾ݬබ͹࣑療

• ήϩααϩοα΢χ（෯ਝൿ࣯ητϫ΢χ）
• ໖Ӻཊ੏༂
• ෾ࢢඬ的ਫ਼෼ָ的੣ࡐ
• ݄ᕸި׷
• 病態に応じた治療༂
• ଲ঳療๑

པ治療֐
入Ӆ治療
在宅医療

治療๑

三村作

図 6

図 �



7

᡼ݪ病とࡏ୐医療

難な方は在宅医療を導入することになります。治療法は、内෰薬が中心で、グルココルνコイド

（所Ҧ 副腎ൽ質ステロイド）や໔Ӹ཈制薬を用いることが多いです。また、ۙ࠷は、点ణやࣗ

も用いられます。急性期の病態改ળのために、入院にて݂ࡎ標的生෺ֶ的੡ࢠ஫ࣹによる分ݾ

ᕶަ換（݂ӷಁੳのように੩຺݂をポンϓで大ྔに体֎に取り出し、*g( なͲの抗体やその他

の୿白をআڈしたのͪに݂ӷを体内に໭す治療）を行う৔合もあります。その他、ײછ症に対

する抗生ײ、ࡎછ症やૈࠎᱷ症なͲの༧๷薬、治療する薬ࡎによる副࡞用 ( 、౶݂ߴ、ѹ݂ߴ

症なͲ݂ࢷߴ ) に対する治療薬をซ用することもあります。

　日本のྸߴ化は急速に進んでおり、80 のޱ者は全人ྸߴ以上のࡀ 15� にୡし今後も65 ࠽

以上のྸߴ者人ޱは増加を続け、2040 年には 35� を௒えると推定されています（図 8）。ൺֱ

૱ແ঴౹ྫۃܯ࿪4೧度υʖνよΕ

高齢者ਕ͕޳Γ;ׄ߻͹ਬҢʤ1950೧ʛ2040
೧ʥ

Ґ৏高齢者ིࡂௌଞ͹̔̓ࢤ֦ݟۆ࡝
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10%

15%

20%

25%
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45%

50%

1 2 3 4 5 6 7 8 9 101112131415161718192021222324252627282930313233343536373839404142434445464748495051525354555657585960616263
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᡼ݪ病とࡏ୐医療

的एい県とされている埼玉県においても、市ொଜによってはطに 65 のޱ者が人ྸߴ以上の࠽

45� にୡしているところもあり、ྸߴ化対策は଴ったなしの状態です（図 9）。

　それに対して、政෎では஍域แׅケアシステϜの導入を図り、஍域ಛ性に応じた医療・介

護・༧๷・住まい・生活支援をแׅ的に進めようとしています（図 10）。

　᡼ݪ病診療のಛ௃やಛघ性を図 11にまとめました。᡼ݪ病診療は、ݪҼෆ明で内Պ診療を

要する、ຫ性で長期医療が必要、ଁ器障害の合ซが多い、ෳ数のಛघ薬ࡎを使用することが

多い、1 ～ 2 ϲ月に 1 回の֎来診療を要する、治療のඍ調整のために定期的な݂ӷ検査なͲが

必要、治療の進歩によって長期༧後が改ળしている、ײછ症なͲの発症が多い、患者さんは病

気や薬ࡎのことをよくཧ解している、"%- 低下がগなくない、ものであり、その結果として、専

ྫ࿪̓೧޲ਫ਼࿓ಉ঴࿟݊ࣁۃྋよΕ

᡾ݬබਏ療͹ಝ௅ʀಝच੓
• Ҿ෈໎で಼Ռ診療をགྷするݬ
• ອ੓でௗغ医療がචགྷ
• ଃ্֒حの߻ญがଡ͏
• ෵਼のಝच༂ࡐを࢘༽するこͳがଡ͏
• ̏ʛ̐ϴ݆に1յの֐པ診療をགྷする
• 治療の微調整のたΌにఈغ的な݄ӹ検査などがචགྷ
• 治療の਒ิによͮͱௗغ༩ޛがրવ͢ͱ͏る
• ઝ঳などの൅঳がଡ͏״
• のこͳをよ͚ཀྵմ͢ͱ͏るࡐΏ༂ـさΞͺ病ं׳
• ADLఁԾがঙな͚な͏

ˢ専門的診療がචགྷ

ˢं׳さΞΏ͟Պଔͺ高ྺԿする

ˢ専門的診療がචགྷ

ˢं׳さΞΏ͟Պଔͺ高ྺԿする

ˢ専門的診療がචགྷ

ˢ専門的診療がචགྷ

三村作

ˢ 専門的診療がචགྷ

図 1�

図 11
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᡼ݪ病とࡏ୐医療

門的な診療が必要で、患者さんやご家族はྸߴ化していくことになります。

　在宅診療が必要な方は増加しており、今後さらに増えていくと推定されます。᡼ݪ病の方の

在宅診療を的確に行なうことは今後の՝୊で（図 12）、一ൠ的な在宅診療に加えて専門的な在

宅診療のซ用、または在宅診療医療者と᡼ݪ病専門医療者との定期的な৘ใڞ༗、相談体制

のよりྑい構ஙが必要になるとߟえます。

高度専門医療が必要な患者が高齢で要在宅医
療になったら？
• 訪問診療による医療（診察・処方・看護・リハビリ・検査・など）
の開始

• 専門的な視点が診療にあるか？
• 病態に応じた専門的な治療の微調整が継続されるか？
• 在宅医療開始前にどこまで最新の高度治療を導入するべきか？

今後の在宅医療の課題

三村作

図 12
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埼玉医Պେֶ病院　難病センターࢣޢ؃

ࢠ༞　౻ࠤ

1� 埼玉医Պେֶ病院　難病センターに͍ͭて

2014 年に難病の患者に対する医療等に関する法཯「難病法」が成立し、2015 年 1 月1日に

施行されました。当院では、この新難病医療体制の開始に൐い、難病センターを 2015 年 4 月1

日より開設しました。ಛ定機能病院としての機能をフルに活用し、当院在੶の 170 名以上に及Ϳ

指定難病ొ࿥医、看護師を始めとしたメディカルスタッフ、ιーシϟルワーカー、遺఻カウンセ

ラー、基ૅ系研ڀ者なͲが協力して難病診療に対応しています。

【埼玉医Պ大ֶ病院　難病センター )P 　https://www.saitama�med.ac.jp】

難病਍療連ܞ拠点病院ɿ埼玉医Պେֶ病院ͷऔΓ૊Έ
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2� 難病センターの構੒

難病センターは 4 診療部から構成されています。「難病診療部」では༷々な難病診断、治療、

難病相談を行っています。「遺఻ࢠ診療部」では遺఻ࢠ診断、遺఻相談、カウンセリングを行

っています。「患者申出診療部」では患者申出療養制度による新しい診療の৘ใ提供を行って

います。患者申出療養制度とは「ະঝೝ薬なͲいͪ早く使いたい」「対象֎になっているけれͲ

治ݧを受けたい」そんな患者さんのࢥいに応えるために࡞られた制度です。 

　「฼性内Պ診療部」ではຫ性疾患をもͪながら೛৷をر๬するঁ性を೛৷લから೛৷中、࢈

後まで内Պ医の立৔で管ཧを行い、よりྑい状態で೛৷・出࢈が出来るようサポートしていま

す。いͣれも༧໿制のため、まͣはお問い合わせください。　

【厚生労ಇ省　難病対策 )P　https://www.mhlw.go.jp】

【埼玉医Պ大ֶ病院　難病センター　ὸ 049�276�1741　ి࿩受付時間 15:00d17:00】

3� ֤ઐ໳ྖҬɺଟ৬छとの連ܞ

当院では難病センター以֎にも各専門診療Պで難病患者さんの対応をしています。そのため、

難病センターに相談がある৔合と௚઀各専門診療Պへ相談がある৔合があります。Ͳの診療Պ
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に受診してよいか೰まれる৔合は、まͣ難病センターにご相談ください。

　難病センターに問い合わせがあった相談内容は、難病診療連携コーディネーターとして看護

師が初期対応を行います。相談内容に応じて医師に相談し診療Պをܾ定します。その後、診࡯

の༧໿についてごҊ内します。遺఻相談に関しては遺఻カウンセラーと連携し、診࡯に向けて

の調整を患者さんと௚઀行います。相談方法は主にి࿩相談が多いのですが、医療機関からメ

ールや '"9 なͲで紹介依頼がくるケースもあります。رগ疾患も多く、県֎やւ֎からの受診

相談も受けています。同じ患者さんからෳ数回の相談もありますが、相談件数は年々増加傾向

にあります。難病診療連携コーディネーターとして看護師、遺఻カウンセラー、ιーシϟルワー

カーが対応した 2023 年度相談件数の合計は、延べ 1138 件でした。

4� 難病センター΁の相談಺༰

（1）診療及ͼ検査について

　相談内容は༷々ですが、診療及ͼ検査についての相談が一൪多く、2023 年度の相談件数は

619 件ありました。۩体的には「ۙくの病院でʓʓという難病のٙいがあると言われ紹介状をも

らいました」と༧໿をر๬される方、「家族でۙ࠷ʓʓという難病が൑明しました。

　ࣗ分も今後発症する可能性があるか知りたい」と家族性遺఻を心配される方、「以લから気

になる症状があり、ࣗ分で調べたらʓʓという難病なのではないかとࢥう。この難病について検
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査はできますか  」とࣗら難病を心配され相談する方、「ୈ 1 が難病と診断されました。ୈࢠ 2

えていますが、着চલ診断や出生લ診断はできますかߟをࢠ  」とご෉්で相談に来院する方

なͲ、多くの症例を受けています。

　また、当院では難病診療を多Պで治療する「診療連携νーϜ」が 2 つあります。「結અ性硬

化症診療連携νーϜ」は小ࣇから成人まで、༷々な診療Պで連携して診࡯が可能な環境にあり

相談を受けています。ڧ௚性脊௣ԌなͲを治療する「脊௣関અԌ診療連携νーϜ」は、診断が

つきにくい脊௣関連の疾患をリウマν᡼ݪ病Պ、整ܗ֎Պ、ൽෘՊの医師が同じ৔所で協力し

て診療を行っています。

　これらの相談は、各専門領域の医師に診療を依頼したり、遺఻カウンセラーによるカウンセリ

ングを௨して医師の診療につないでいます。相談内容に応じては当院で受入れが難しい疾患も

あります。そのࡍは、他の専門病院を紹介させていただきます。

（2）難病の制度、療養生活について

　࣍に相談件数が多いのは、難病の制度や療養生活についてです。2023 年度は 85 件ありまし

た。内容としては、「指定難病、傷病手当ۚ、障害年ۚ、医療අ߇আなͲの申੥Ҋ内について」

「స居、リϋビリ、療養໨的なͲに関連したస院調整」「利用できる施設୳しや、施設の入所調

整」「在宅療養に向けての訪問診療や訪問看護の調整」「就労に向けての相談の૭ޱҊ内」「レ
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スパイト入院ر๬の方の受け入れ調整」なͲです。

　レスパイト入院の受け入れは、当院にかかりつけの患者さん以֎でも、患者さんやご家族か

らر๬がありましたら受け入れを検討しますので、管׋保健所を௨してお申ࠐみください。

5� 埼玉医Պେֶ病院　難病センターͰͬߦて͍る事業

（1）埼玉県難病フΥーラϜ

　毎年 8 月ࠒに開催されています。埼玉医Պ大ֶ病院難病センターの紹介や難病に関する৘ใ

提供を行っています。2023 年度は「ライικーϜ病」、2022 年度は「ファブリー病」を取り上げ

て紹介しました。対象は医療৬の方です。

（2）๺関東遺఻診療フΥーラϜ

　毎年 11 月ࠒに開催されています。いくかの難病を取り上げ、各疾患のϓロフェッショφルを

ট଴し講演を行っていただき、難病の࠷新の৘ใ提供、およͼ意見ަ換を行いました。

　対象は๺関東エリア全域の難病医療や遺఻医療にڵຯのある医療৬の方です。

　2023 年度は、「着চલ診断」「拡大新生ࣇスクリーニング」「ターφー症候群」「ニーマン・ピ

ック病」を取り上げて紹介しました。ڵຯのある方はੋඇごࢀ加ください。
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（3）3%%「ੈքرগ・難治性疾患の日」

　ੈքرগ・難治性疾患の日とは、よりྑい診断や治療によるرগ・難治性疾患の患者さんの

生活の質の向上を໨指してスウェーデンで 2008 年から始まった活動です。日本でもそのझࢫに

同しࢍ 2010 年から 2 月࠷ऴ日にイϕントを開催しています。
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　2 月はੈքてんかんの日でもあります。当院では、2 月຤の 2 ि間΄Ͳの期間、難病センター

とてんかんセンター合同で病院内でポスター展示会を実施しています。多くの方にرগ・難治

性疾患やてんかんについて知っていただくことを໨的に、疾患についての知ࣝや国内での取り組

みをܝ示しています。来院される機会がありましたらੋඇご覧ください。
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埼玉医Պେֶ૯߹医療センター

副院長ɺ難病支援相談ࣨ長ɺ病診連ࣨܞ長ɺ患者支援ࣨ長

長୩઒　ݩ

1� 埼玉医େ૯߹医療センターにおけるಛఆ疾患診療体制

当センターは埼玉県࠷大の医療機関で、病চ数は໿1100চ、ੈք࠷大ن໛のप࢈期฼ࢠ医

療センターと国内࠷大ن໛のߴ度ٹ໋ٹ急センターをซ設し、また診療Պԣ断的なセンター内

センターとして֎来化ֶ療法センター、内ڸࢹセンター、݂ӷড়化センター、脳݂管センター、

Ԍ症性௎疾患センターなͲを設置しています。ֶ̎年໿90名の初期研修医をあわせ໿550名の

医師が在੶しています。一日平ۉの֎来数は໿2500人で、埼玉県੢部を中心に県内及ͼ関東

。域から紹介、స院依頼を௖いています޿

　当センターからのಛ定疾患申੥状گは全県及ͼ全国の状گとはややҟなっており、診療機関

としての当センターのಛ௃を൓өしたものとࢥわれます。࠷多申੥疾患は全身性エリテマトーデ

ス（4-&）で、リウマν᡼ݪ病内Պ以֎に腎ଁ内Պからの申੥が多いことが૯申੥数の増加に

つながっているとߟえられます。神経疾患ではパーΩンιンよりも重症筋ແ力症（.(）の申੥

数が多く、脳神経内Պにおける໔Ӹ性神経疾患の診療実੷が๛෋である点が൓өされたものと

、えられます。大ֶ病院という性֨上ߟ

重症例、急性期例、رগ疾患なͲの診

療数が多くなる傾向にありますが、全

県での申੥状گとൺֱした৔合、ݦඍ

的多発݂管Ԍ（.P"）、一࣍性ネフڸ

ローθ症候群（PN4）、*g"腎症（*g"N）、

ࠞ合性結合組৫病、ಛ発性大଼ࠎ಄

յࢮ、再生ෆྑ性ශ݂なͲの申੥数が

かなり多くなっています。また.P"、

埼玉医Պେֶ૯߹医療ηϯλʔʹ͓͚Δಛఆ疾患਍療ͷگݱ
ਛଁ病ྖҬΛத৺ʹ
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PN4、4-&、多発性೯胞腎（"%P,%）、ൽෘ筋Ԍ、多発性硬化症（.4）、.(、*g"Nは、全

県での申੥数に対する当センターからの申੥数の割合が10�を௒えており、当施設での症例ू

ੵ度がߴい疾患であることがうかがえます。

　.P"は重症腎ଁ病である急速進行性ٿࢳ体腎Ԍ（3P(N）のݪҼとして࠷多である事から

せられていること、"%P,%は指定難病となる以લから当施設دい範囲からస院ൖૹ依頼が޿

での診療実੷が多いこと、࠷多のຫ性腎Ԍである*g"Nについては腎生検を全国的にもۃめて

多い年間150件લ後実施していることから診断数が多いこと、4-&では重症ܕであるルーϓス

腎Ԍ（-N）の紹介例が多く、腎ଁ内Պからの申੥数も多いこと、なͲが症例ूੵ度を上げてい

るཧ༝とߟえられます。

　診療Պ別の申੥実੷ではリウマν・᡼ݪ病内Պ、ফ化器・؊ଁ内Պ、脳神経内Պがいͣれも

20�以上を઎め、࣍いで腎・݂ߴѹ内Պも10�લ後となっています。全体の中で腎疾患領域の

ಛ定疾患申੥数が上位に入っているのは他施設では見られないಛ௃とࢥわれます。

2� 難病診療連ܞ拠点ࢪઃと͠ ての׆ಈ

当センターは県から難病診療連携の拠点施設に指定されており、ேբ市、ࢤ໦市、新࠲市、

和ޫ市、෋࢜見市、;じみ野市、ࡾ๕ொ、所୔市、ࢁڱ市及ͼ઒ӽ市を大まかな担当஍域として、

難病（ಛ定疾患）診療の஍域連携ଅ進に努力しています。難病診療には急性期、ຫ性期のそ

れͧれに多༷な৬छが関わります。๛෋な診療経ݧを持つ医師・看護師に加え、஍域のຫ性期



19

埼玉医Պେֶ૯߹医療ηϯλʔʹ͓͚Δಛఆ疾患਍療ͷگݱ�ਛଁ病ྖҬΛத৺ʹ

医療施設、在宅診療施設とともに社会෱࢜ࢱ、ケアマネージϟーなͲ多৬छ間の問୊ڞ༗や連

携をଅ進するަྲྀ会として、「஍域でߟえる難病診療連携セϛφー」を毎年開催しています。毎

回、ෳ数の疾患領域のಛ定疾患（難病）診療に関する৘ใ提供を行ったり、行政の方をަえた、

それͧれの৬छから見た問୊点を࿩して௖いた上で意見ަ換を行うなͲ、工෉して開催してい

ます。

3� ਛଁ಺ՊྖҬのಛఆ疾患

腎領域のಛ定疾患には、所Ҧ「難病」の௨೦に合கするものはগなく、むしろۃめて一ൠ的な、

ස度の疾患が数多くೝ定されています。また急性疾患も多いことから、ೝ定を受けてもൺֱߴ

的短時間でೝ定を֎れる৔合も多く経ݧされます。

1) 急速進行性ٿࢳ体腎Ԍ（指定難病൪߸220）

体腎Ԍのうͪٿࢳ　 、ि୯位や日୯位で急速に腎機

能（ٿࢳ体ᖤա能）が低下していく疾患群を指します。

腎༧後はもͪろん生໋༧後もෆྑな৔合がগなくな

いので、速やかな診断と治療開始が必要とされてい

ます。࠷多のݪ疾患は"N$"関連݂管Ԍ、なかでも

的多発݂管Ԍ .P"（指定難病൪߸43）のසڸඍݦ

度がߴく、全国的には90�を઎めています。これに

他の"N$"関連݂管Ԍである多発݂管Ԍ性೑ժज

症（指定難病൪߸44）や޷酸ٿ性多発݂管Ԍ性೑
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ժज症（指定難病൪߸45）、また4-&（指定難病൪߸49）の重症ܕであるルーϓス腎Ԍの申੥

も多くなっています。ガイドライン上、診療開始時の݂ਗ਼$r஋が3.0 mg/d-を௒えると腎ࢮに

至るة険性が大きߴく まり、またࢮ๢についてもة険度が増すことがهされており、医療連携が

重要な疾患群と言えます。ಛに.P"はྸߴ者に多くみられる疾患であることから、ྸߴ化とڞ

に増加傾向が続いています。

2) 一࣍性ネフローθ症候群（指定難病൪߸222）

一定以上の୿白೘が見られ、このため݂ਗ਼アルブϛン஋が

一定以下に低下し、全身性のුज等をఄした状態をネフロー

θ症候群と定ٛしますが、そのうͪ腎ݪ発のものを一࣍性と

称し、౶೘病や᡼ݪ病、݂ӷ疾患なͲ全身疾患に൐うものを

ೋ࣍性と呼んでいます。ネフローθをఄしやすいස度にࠩは

ありますが、多くのຫ性ٿࢳ体腎Ԍや薬ࡎ性、ಟ性෺質をݪ

Ҽとする疾患を含む೘ࡉ管間質性腎ԌなͲでネフローθをఄ

する可能性があります。腎ଁ内Պ領域ではૺ۰ස度のߴい疾患群で、「難病」というイメージか

らはဃ཭がありますが、治療఍抗性のネフローθなͲでは多くの医療ݯࢿが౤入される事もあり、

これに対応したા置とࢥわれます。治療開始が஗れると༷々な全身合ซ症をఄしますので、専

門医療機関での速やかな診断確定と治療開始が๬まれます。

3) *g"腎症（指定難病൪߸66）

日本人のຫ性腎Ԍとしては࠷多であり、ܰඍな間ᓛ的݂೘をఄするのみで༧後ྑ޷なタイϓ

から、数年の経աでಁੳになってしまうものまでۃめて多༷な経աをఄします。໔Ӹグロブリン

の一छである*g"がٿࢳ体のメサンジウϜࡉ胞を中心に

く௜着することがಛ௃であり、ैって診断には腎生検ڧ

が必ਢとなります。生検による腎組৫ֶ的重症度と、୿

白೘のఔ度や腎機能（('3）の低下の༗ແなͲから൑定

するྟচ的重症度を組み合わせ、ক来ಁੳに至るة険度

୿ന೘

低Ξϧϒϛϯ血症
ʢුजʣ
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をධՁすることで治療方਑がܾめられます。໔Ӹ、ಛに上気

ಓのԌ症との関連が見られ、ፏ౧Ԍに൐い重症化することはよ

く知られています。ۙ࠷ではコロφワクνン઀छにより疾患活

動性が増加したり׮解例の再೩なͲが経ݧされました。ࣇڍ

めるたߴ๬のある೛৷適ྸ期のঁ性では、೛৷の安全性をر

め疾患活動性（重症度）が低くてもൺֱ的ڧ度のڧい治療が

બ୒される৔合もあります。指定難病としては、一定以上の疾患活動性を示している৔合がೝ

定対象となるので、ٯに治療が૗ޭして安定してくるとೝ定を֎れることになります。

4) 多発性೯胞腎（指定難病൪߸67）

常છ色体性ݦ性（༏性）多発性೯胞腎（"%P,%）は1ສ人につき数人のස度で見られる

遺఻性疾患で、患者の40�ఔ度が腎ෆ全・ಁੳに至りますが、ྑ޷な腎༧後をたͲる৔合もগ

なくありません。全国に໿3ສ人ఔ度、埼玉県には1,700

～ 1,800人ఔ度のඇಁੳ患者さんがいると推定され、ま

たಁੳに至るݪ疾患の4�ఔ度を઎めています。腎や؊

を中心に೯胞が多発するため腎は大きくज大し、健常腎

の10 ～ 20ഒఔ度になる৔合もあります。脳動຺ᚅや心

ଁหບ症、大௎ࣨܜなͲを合ซしやすいことが知られ、

定期的な検査が必要になります。治療としては೯胞の増

大཈制を໨的とした݂ѹの管ཧ（݂ߴѹ治療）、ҿ水ଅ

進（୤水の回避）、ա৒カロリー摂取の制限なͲが基本となります。໿10年લから保険適応とな

ったトルόϓタン（サϜスカ�）は೯胞増大シグφルとなる抗利೘ホルϞンのV2受容体を፰抗

的に્害することで೯胞増大を཈制するޮ果があり、一定以上の進行度と疾患活動性を༗する

"%P,%症例に޿く使われるようになりました。トルόϓタンはඇ常にߴՁな薬ࡎなので、使用

には事実上ಛ定疾患への申੥とೝ定が条件となります。"%P,%でもೝ定を受けるのは一定の

疾患活動性と進行度を満足する症例のみとなっていますが、લड़したように全ての"%P,%患

者が腎ෆ全・ಁ ੳに移行するわけではないので、進行リスクのߴい症例のみに౤༩すべきトルό

౦ࢠঁژҩେਛଁ಺ՊH1
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ϓタンの適正使用にಛ定疾患ೝ定基準が一定の役割を果たしている側面もあります。

5) 抗利೘ホルϞンෆ適合分ൻ症候群（指定難病൪߸ 72　ˎ下ਨ体性"%)分ൻҟ常症として）

ӳޠ疾患名の಄จࣈをとり4*"%)と呼ばれている、当施設ではඇ常に多く診療している疾患

となります。腎は体内の水Ԙ分調અの要のଁ器ですので、そのҟ常により༷々な水分やϛネラ

ルのҟ常（水ి解質୅ँҟ常）をఄします。その中でも࠷多の疾患は低Na݂症で、相対的な

水分ա৒のため݂ӷを含む体ӷがҟ常にബ

くなってしまう疾患です。薬ࡎの副࡞用とし

て生じる৔合を含め、༷々なݪҼが知られ

ていますが、腎での水分調અ障害である本

疾患もرならͣ経ݧされます。治療はݪҼ

により༷々ですが、ݪ病態の治療を༏先す

るのが基本です。ۙ࠷本症にもトルόϓタ

ンの使用が保険上ೝめられるようになり、治

療のબ୒ࢶが大きく޿がりました。低Na݂症では、急性の৔合意ࣝ障害や脳ϔルニアを、ຫ

性の৔合は意ཉのݮୀ、筋力低下、ೝ知機能の低位、歩行障害やࠎの੬ऑ化をটくことがあり、

ಛにྸߴ者では஫意が必要です。

6) その他の腎領域のಛ定疾患（指定難病）

抗ٿࢳ体基ఈບ腎Ԍ（指定難病൪߸221）はرな疾患ですが、ጶ患すると腎機能が一気に

ഇઈしてಁੳに至るة険性がߴく、またߴ཰に肺合ซ症を൐い、肺胞出݂により生໋༧後をも

ѱ化させます。ステロイド療法、໔Ӹ཈制療法に加え、݂ᕶަ換療法なͲを組み合わせたूֶ

的な治療が必要になります。治療අもֹߴとなりますので、ಛ定疾患申੥が重要です。

　一࣍性ບ性増৩性ٿࢳ体腎Ԍ（指定難病൪߸223）はٿࢳ体基ఈບとメサンジウϜࡉ胞の྆

者に病変が見られる組৫ܕを示す疾患で、᡼ݪ病、؊Ԍ、݂ӷ疾患、ײછ症なͲ、多くは全身

疾患に൐う腎病変のࡍに見られることが知られています。ೝ定対象となるのはൺֱ的رな一࣍

性と呼ばれるٿࢳ体ݪ発のものです。治療఍抗性を示す৔合も多く、治療期間も長期にわたる

290280270 300 310
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৔合がগなくないことからೝ定対象に加わったものとࢥわれます。

　アルポート症候群（指定難病൪߸218）はٿࢳ体基ఈບを構成する4ܕコラーήンのҟ常に

よりݦඍڸ的݂೘や୿白೘をఄし、৔合により進行性に腎機能が低下していきます。現時点で

はಛҟ的な治療法はなく、ิ助療法により腎障害進展の཈制がࢼみられます。多くの৔合9છ

色体性の遺఻ࣜܗをとりますが、例֎も知られています。

　*g(4関連疾患（指定難病൪߸300）は໔Ӹグロブリンの一छである*g(4がܗ質ࡉ胞でա৒

に࢈生され、全身への௜着やリンパٿ・*g(4࢈生ܗ質ࡉ胞のଁ器へのਁ५、それにىҼするઢ

ҡ化によるଁ器機能障害が見られる疾患です。新たな疾患としてզが国から発৴され、国内に

10ສ人当たり10人ఔ度のස度と言われていますが、ۙ年診断཰が増加しており、実ࡍには数ഒ

の患者さんがいらっしΌると推定されま

す。ᢄଁ、ଣӷથ、୾管、腎ଁ、肺な

Ͳ病変は多ଁ器にわたりますが、୯一

ଁ器に発生する৔合もあります。当施

設でもرならͣૺ۰する疾患となって

おり、೘ҟ常が໨立たない೘ࡉ管間質

障害ܕの進行性腎機能障害をఄします。

治療にはステロイドホルϞン薬がۃめて

༗ޮですが、多くはステロイドྔݮに൐い再೩してくるため、治療఍抗性の疾患となります。

　先天性腎性೘่症（指定難病൪߸225）はرな疾患で、腎での水分再吸ऩが出来なくなるため、

毎日10�15 -と言う多ྔの೘が出る疾患です。水分再吸ऩの調અの要である抗利೘ホルϞンの

と、水分再吸ऩの経࿏となる"2P2という水νϟネル୿白のҟ常ܕできなくなる病ش用が発࡞

をఄする病ܕとがあります。数多くのѥܕがあり、遺఻ࣜܗも性છ色体性、常છ色体性、ݦ性（༏

性）、જ性（ྼ性）なͲ༷々です。対症療法が中心となります。

　ネフロンᚋ（指定難病൪߸335）もۃめてرな疾患で、腎髄質に೯胞が多発し೘ࡉ管間質障

害が進行することで࠷ऴ的に腎ෆ全に至ります。性છ色体性જ性（ྼ性）遺఻ࣜܗをとり、多

くはະ就ֶࣇの時期に多೘・多ҿで発症します。ただ੨年期以߱にݦ在化する病ܕもあり、内Պ

で診断される৔合もあります。腎֎病変として、໢ບ色ૉ変性症、ٿ؟運動ࣦ調、小脳ࣦ調な

�㸦1࡞ⴭ᫂࡜
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Ͳを合ซする৔合もあります。

　この他の腎ଁ病領域の遺఻性疾患としてファブリー病があります。ෆ要となった୿白質を分

解・再利用するためのࡉ胞内器׭であるライικーϜのҟ常をఄする疾患の一つです。先天的な

Ћガラクトシμーθのܽଛ又はݮগにより౶ࢷ質や౶୿白の一部が分解されͣに஝ੵするため

緩ঃ進行性の腎障害をఄします。ֶಐ期લ後から発症し༷々な症状をఄする全身ܕと、成人期

になって発症し、心障害や腎障害のみをఄする஗発ܕとがあります。性છ色体性જ性（ྼ性）

遺఻ࣜܗをとりますが、ϔテ

ロ઀合体（ݦ性遺఻）のঁ

性にも発症します。ۃめてر

な疾患とߟえられてきました

が、ݪҼෆ明で腎ෆ全から

ಁੳになった患者さんの中に

本症がرとは言えないස度で

含まれているとも言われ、ಁ

ੳ患者100�200人に一人の割

合とのใࠂも見られます。本症に対してはЋガラクトシμーθという߬ૉをิ充する治療法が確

立されており、また遺఻ࢠから୿白質をڧ制的に຋༁させる分ࢠシϟϖロン療法もྟচ的に用

いられています。߬ૉิ充なͲが本症の進行を཈制しうるかについてはまだ議࿦の༨஍がある

ものの、確定診断がۃめて重要であるため、؆易的なスクリーニング検査を行っている஍域も

あります。指定難病としてはファブリー病୯独ではなく、ライικーϜ病（指定難病൪߸19）と

して申੥が可能です。߬ૉิ充療法なͲはۃめてֹߴな医療となるため、治療開始にはಛ定疾

患申੥がલ提となります。

　以上、当施設における指定難病診療の状گと、腎ଁ病領域の指定難病について概આしました。

(lysolife ファブリー病HPより)
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埼玉医Պେֶ૯߹医療センター　難病支援相談ࣨ

൧ా　ཬඒ

はじめに

　難病診療連携拠点病院とは、より早期に正しい診断をする機能をもͪ、౎ಓ෎県内の難病医

療提供体制に関する৘ใ提供、難病患者やその家族の意向を౿まえ身ۙな医療機関で治療が

続できるような支援を行う、難病診療連携コーディネーターや難病診療カウンセラーが配置さܧ

れた病院になります。

　埼玉医Պ大ֶ૯合医療センターは平成 31 年 2 月に難病診療連携拠点病院に指定されました。

今回は、当院における難病支援相談ࣨの取り組みについてご紹介します。

ओͳ୲当ݍҬ

　埼玉県には 4 カ所の難病診療連携拠点病院があり、当院が主に担っているのは੢部஍۠であ

る઒ӽ市、ࢁڱ市、;じみ野市、෋࢜見市、ࡾ๕ொ、所୔市、ேբ市、ࢤ໦市、新࠲市、和

ޫ市となっています。あくまで、໨安であり担当஍域以֎でもご相談があれば応じています。　

埼玉医Պେֶ૯߹医療ηϯλʔʹ͓͚Δ難病ࢧԉ૬ஊࣨͷऔΓ૊Έ
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難病支援相談ࣨの体制

　当院では、患者支援ࣨ内に難病支援相談ࣨを設置し、難病診療連携コーディネーターとして

医療෱ࢱ相談部門のιーシϟルワーカー1 名と病診連携業務を行う事務৬һ1 名を配置してい

ます。患者支援ࣨ内には、入ୀ院支援を行う看護師 24 名、医療෱ࢱ相談業務を行うιーシϟ

ルワーカー 9 名、病診連携業務を行う事務৬һ 4 名（うͪ 2 名はパート）がおり、協力部門と

しての管ཧӫ養࢜、薬ࡎ師、֎来看護師、医師なͲ多くの多৬छが常に出入りしております。

そのため、難病支援相談ࣨのιーシϟルワーカーや事務৬һでの対応が難しい৔合、速やかに

適切な৬छにつないで相談できるようにしています。

　コンセϓトは多৬छでの相談対応、相談૭ޱの一本化です。当院では、患者さんがࠔった時

にͲこに相談したらྑいかわからないということがないように、難病支援相談ࣨをはじめ、がん

相談支援センター、医療෱ࢱ相談ࣨ、入ୀ院支援部門なͲ相談支援部門を1 か所にूめ、患

者さんがそこに行けば必要な相談を受けられるようにしています。

難病支援相談ࣨの業務

　当院では、下ه表（別表 1）のように業務をن定しており、ホーϜϖージにࡌܝしています。

患者さんからの受診及ͼ入ୀ院、స院、生活に関する相談に対して、相談内容に応じて多৬छ

につないだり、社会෱ࢱサービスを調整したり、社会෱ࢱ制度のҊ内や患者さんの状態に応じ

た適切なస院先なͲの調整を行っています。また、レスパイトケアの受付や講演会の開催なͲ

にも対応しています。難病支援相談ࣨへの遺఻性難病にかかわる相談はまだありませんが、2

か月に 1 回行われる遺఻委һ会に委һとして出੮し、৘ใڞ༗をはかり、相談に備えています。

患者ަྲྀ会についても今後、相談なͲがあればその౎度、対応していく༧定です。

難病支援相談ࣨの業務（別表 1）　

・ 患者さんの面઀、ి࿩なͲの受診・入ୀ院相談に対しての適切な指導・支援

・ 患者さんがࣗ主的に実施する患者ަྲྀ会なͲの支援

・ 当院におけるレスパイトケアの受付（埼玉県在宅難病患者一時入院事業）

・ 埼玉県内の難病診療連携拠点病院、協力病院とのネットワーク連携を図り、患者さんの
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஍域での支援ଅ進

・ ৬業安定所なͲの関係機関と連携を図り、就労に関する相談・援助、৘ใ提供なͲڞެ

を施行

・ 医療ै事者を対象とした研ڀ会、患者さんに対する講演会の開催支援

・ 遺఻性難病に係る患者さん及ͼそのご家族への遺఻カウンセリング、遺఻ࢠ検査等の

支援

　就労に関する相談は、就৬相談会というܗで、月に 1 回、༧໿制で 1 回 30 分ఔ度の相談を

ϋローワークより就৬支援φビήータʕに来てもらい行っています。事લに、ιーシϟルワーカ

ーが面談し、病気の内容やر๬の৬छ、࢓事を行う上でのཹ意事߲、医師の就労ڐ可が取れ

ているか等のฉき取りを行い、就৬支援φビήーターへૹ付し、相談がԁ׈に進むように支援

します。また、相談のࡍにはιーシϟルワーカーも同੮し、必要に応じて主治医とも連携を図っ

ています。そのため、就৬相談会に関しては、当院に௨院もしくは入院している方が対象となり

ます。

　それ以֎の患者さんについてのご相談に関しては、まͣ、お࿩をお࢕いし、必要に応じて就

৬支援φビήータʕのいる所୔のϋローワークなͲにつないでいます。

　令和 5 年度の就৬相談会の相談件数は 21 件、そのうͪ の 3 名が難病患者さんでした。

　当院では、年に 1 回ఔ度、難病診療連携セϛφーと୊し஍域の医療ै事者向けの講演会を開

催しています。ここでのΩーワードは、「多৬छ連携」「஍域連携」「ネットワークづくり」です。

　この講演会は、難病患者さんを支援する多৬छや஍域のօさんの業務内容や役割を相ޓに

ཧ解し、ネットワーク࡞成の一歩になればと企画しており、医師、看護師のみならͣ、ケアマネ

ージϟー、クリニックのιーシϟルワーカー、保健所の方なͲ༷々な৬छや஍域の方にご講演い

ただいています。

　令和 5 年度の難病支援相談ࣨにおける相談件数は、350 件でそのうͪの໿ 7 割が療養生活

の相談、໿ 2 割が制度についての相談でした。疾患別にみると໔Ӹ系疾患が໿ 4 割、神経系

疾患が໿ 3 割、その他疾患が 3 割でした。໔Ӹ系疾患の患者さんの相談が多いというのも当院

のಛ௃であると言えます。
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　۩体的に相談事例を 3 つ΄Ͳご紹介いたします。

事例 1

マルファン症候群　20 ୅

14 年ఔલに診断を受けたが、主治医にෆ満がありܧ続௨院せͣ。他疾患にて当院௨院中に

難病であることを知り、ಛ定疾患医療අ助成制度の申੥をしたいとの相談。

対応 : 当院、心ଁ内Պに相談、受診調整を行った。

事例 2

ϞϠϞϠ病　30 ୅உ性

社会෱ࢱ制度や࢓事についての相談。てんかんによる制限で、現在の࢓事ができなくなっ

た。ࢠ࠺もおり、生活についての相談。

対応 : 傷病手当、ࣗ立支援医療、ਫ਼神保健෱ࢱ手ா、障害年ۚについてのҊ内。

　　　就৬支援φビήーターにつないだ。

事例 3

マルファン症候群　16 ࡀ

生後 8 か月の時にてんかん発࡞があり、当院へ入院。

6 。りฦし、当院֎来でフΥロー܁で入ୀ院を࡞までᙲᏀ重ੵ発ࡀ

家ఉ事৘により、当院への௨院難しく、ۙ医小ࣇՊでॲ方ܧ続、定期受診を行っていた。

16 Պではない他の病院を୳すように指示があり、数件୳ࣇՊより、小ࣇになり、ۙ医小ࡀ

したがみつからない。

対応 : 対応可能なクリニックを୳し、受診調整を行った。

後に࠷

　難病支援相談ࣨでは、診断に関する受診や஍域の医療機関の調整、生活、就労等、༷々な

相談をお受けしています。Կかおࠔりなことがありましたら、お気ܰにご相談ください。
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出య

難病৘ใセンター　ホーϜϖージ

埼玉県ி　ホーϜϖージ

埼玉医Պ大ֶ૯合医療センター　ホーϜϖージ
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࣏ࣗ医Պେֶෟଐさ͍た·医療センター　೴神経಺Պ

㟒ࢁ　շ෉

ʻはじめにʼ

　小ࣇ � 成人移行医療（ӳݍޠでは healthcare transitionと呼Ϳことが多いです）とは、小ࣇ

期からຫ性疾患を༗する患ࣇが、保護・୅୚的な医療から、ࣗ཯性をଚ重した医療へと移行し

ていくことを指します。ࣗ཯のࠔ難な患ࣇ（患者）であっても、動຺硬化性疾患やѱ性जᙾと

いった加ྸに൐う合ซ症対応が必要になるため、成人診療Պの対応がٻめられています。

定ࢉたͪの施設は大ֶの関連施設ですが、一ൠ病棟入院基本ྉは急性期一ൠ入院ྉ１をࢲ　

しており施設基準としては急性期一ൠ病院です。そのような当院が移行先としてબ定されたཧ

༝としては、脳神経内Պ領域ではࣗ཯ࠔ難・移行ࠔ難例が多いこと、ۙྡに小ࣇ医療センター

移సがあったこと、ٹ急受診のध要のある患者が多いこと、患者（家族）の専門診療Պ受診ر

๬がڧいことがڍげられるとࢥいます。

　当院で引き受けた移行症例の時期ですが（図１）、県立小ࣇ医療センターの移స時期に多く引

き受けており、重症ࣇもこの時期にू中しています。

図̍

খࣇ�੒ਓҠߦ医療とࢦఆ難病（神経୅ँ疾患Λத৺ʹ）
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ʻ重症৺਎ো害ࣇ・者の移ߦとέΞʼ

たͪが受け入れたࢲ　 93 例のうͪ、27 例が大ౡ分ྨで重症心身障害ࣇ・者に相当しました。

そのഎܠとしては脳性ຑᙺが࠷多でしたが、指定難病を༗する患者も多くೝめられました。

（表 1）

表 1

　移行時のケアの導入症状としては、17 例 (63�) が医療的ケアを要し、13 例が௒・準重症ࣇ

に֘当しました。医療的ケアの内容は、人工呼吸器やңᚈが多くみられますが、経ඓң管を使

用されている方もいらっしΌる点が成人の医療的ケアとの相ҧ点としてڍげられるかとࢥいま

す。（表 2）
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表 2

　医療的ケアを要した症例と要さなかった症例のಛ性について検討したところ、୅ँ疾患なͲ

の指定難病を༗する症例でケアが必要になることが多く、体֨が小さいこと・重度の側ኩ症も

ケアを要するස度がߴくなることがわかりました。（表 3）

表 3
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ʻޙ࠷にɿ難病Λ༗͢る移ߦ患者Λ引きडけるに͋たͬてのཹҙ点ʼ

々の症例について検討したところでは、指定難病を༗する移行患者さんについての஫意点ݸ　

がいくつかڍげられました。

　まͣ、指定難病の多くは小ࣇຫ性疾患なのですが、྆者の制度上のҧいがあり、疾病数や診

断基準の食いҧいがある点です。ֶ会୯位でਵ時見௚しが進んでいますが、制度移行にあたっ

て確ೝが必要です。

　また、移行後に加ྸに൐って "%- が低下し、新たな医療的ケアが必要になることがありま

す。ಛにңᚈ଄設について成人診療Պで行われる内ڸࢹ的ңᚈ増設術 (P&() は重度の側ኩの

ためࠔ難なことが多く、ෲڸߢ下ңᚈ଄設術になることが多いため、経ඓң管の方はあらかじ

めক来ңᚈになる可能性についてઆ明し、小ࣇ֎Պの医師に相談しておく必要があります。ま

た、気管切開についてもスパイラルνューブが必要になることが多いため、気ಓがෆ安定な症

例では、ࣖඓՊの医師に相談しておく必要があります。

　また、難病を༗する患者さんでは病状が移行後に進行する可能性があること、また移行後に

新ن薬ࡎが発ചされることがあるため、専門医療について知ࣝをアッϓデートする必要がありま

す。ԟ診の先生に調整をいただいて当院でόックアッϓしている症例もいらっしΌいます。

　成人領域とҟなるഎܠ・疾病を༗する患者さんの診療は大変ですが、小ࣇՊの先生方にײ

ँされることはもͪろんですが、患者さんやご家族にँײされることは༧૝より多かったように

いますので、取り組んでみることをࢥを得る機会になるかとܹࢗ・います。また、新しいֶͼࢥ

おקめします。

ݙจߟࢀ

w 日本小ࣇՊֶ会移行支援に関する提言࡞成ワーΩンググルーϓ委һ会ใࠂ：小ࣇ期発症ຫ

性疾患を༗する患者の成人移行支援を推進するための提言 . 日本小ࣇՊֶ会127 ࢽࡶ ר 1

߸ : pp61�78. 2023

w అ内࿏ࢠ , 他 : 難病診療連携拠点病院の脳神経内Պにおける重症心身障害ࣇの受け入れ経

ݧ . ྟচ神経 64 ࡭別ר : 4318. 2024
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࣏ࣗ医Պେֶෟଐさ͍た·医療センター

஍Ҭ医療連ܞ部　医療෱ࢱ相談ࣨ

େ௩　ஐळ

1）ࣗ ࣏医Պେֶෟଐさ͍た·医療センターに͍ͭて

　当センターは、ٹ໋ٹ急センターを༗するߴ度急性期医療機関であり、令和 5 年度の病চՔ

ಇ཰は 92.5�、平ۉ在院日数は 10.1日となっています。大変速いϖースで治療が展開する中、

༷々な専門診療に関わる拠点の役割を担い、難病診療連携拠点病院については令和元年 2 月に

指定を受けています（図 1）。

　さいたま市を中心としたೆ部から県央医療ݍまでが当センターの主な難病診療エリアで（図

2）、難病の確定診断から専門治療、ٹ໋ٹ急医療等をٻめて多くの患者さんが受診されていま

す。

（図 1）

難病਍療連ܞ拠点病院ͷ໾ׂɹʙ難病૬ஊ૭ޱͷ活動Λத৺ʹʙ

⮬἞་⛉኱Ꮫ㝃ᒓ䛥䛔䛯䜎་⒪䝉䞁䝍䞊のᴫせ
䛆R6.4.1䛇

䠍䠕䠔䠕年開タ
チྍ⑓ᗋ数：628ᗋ
（୍⯡551ᗋ䚸ICU・CCU22ᗋ䚸EICU8ᗋ䚸HCU20ᗋ䚸NICU9ᗋ䚸GCU18ᗋ ）
ᶆᴶデ⒪⛉：20デ⒪⛉ ධ㝔ᇶᮏᩱ䠓：䠍 DPCᑐ㇟⑓㝔
ᩆ࿨ᩆᛴ䝉䞁䝍䞊（20ᗋ）䠋ᆅᇦ䛜䜣デ⒪㐃ᦠᣐⅬ⑓㝔䠋䛜䜣䝀䝜䝮་⒪㐃ᦠ⑓㝔
ᆅᇦ࿘⏘ᮇẕᏊ་⒪䝉䞁䝍䞊䠋䜶䜲䝈἞⒪ᣐⅬ⑓㝔
㠀⾑⦕⪅㛫㦵㧊⛣᳜・᥇ྲྀ᪋タ䠋⅏ᐖᣐⅬ⑓㝔䠋ᆅᇦ་⒪ᨭ᥼⑓㝔
㞴⑓デ⒪㐃ᦠᣐⅬ⑓㝔（2019年2月～）䠋୍ḟ⬻༞୰䝉䞁䝍䞊（PSC）䝁䜰᪋タ
⑓ᗋ✌ാ⋡ 92.5% ᖹᆒᅾ㝔᪥数 10.1᪥
ᩆᛴᝈ⪅数 11,557人（ᩆᛴ㌴ᦙ㏦ 9,543件） ᡭ⾡件数 7,512件
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）

（図 2）

2）難病相談૭ޱに͍ͭて

　難病医療の՝୊として図 3 の 4 点がڍげられていますが、拠点病院には、これらの՝୊への

取り組みと「難病相談૭ޱ」の設置がٻめられています。当センターでは、医療෱ࢱ相談ࣨが「難

病相談૭ޱ」を݉Ͷており（図 4）、患者さんや家族からの༷々な相談に対応しています。

（図 3）

）

ᇸ⋢┴ෆの㞴⑓デ⒪㐃ᦠᣐⅬ⑓㝔

施設基準：
一般病棟入院基本料
急性期一般入院料１

2 2

当院の選定理由：
難病の確定診断
専門診療科受診
救命救急医療の需要

㞴⑓་⒪のㄢ㢟ί࠯঺29࠰ҽіႾͤޅࡍ難病ݣሊᛢ長ᡫჷὸ

䐟㞴⑓のከᵝᛶ・ᕼᑡᛶの䛯䜑䚸ᝈ⪅䛿䜒と䜘䜚䚸་⒪ᚑ஦⪅
䛷䛒䛳䛶䜒䚸䛹の་⒪ᶵ㛵䜢ཷデ（⤂௓）䛩䜜䜀᪩ᮇ䛻ṇし䛔
デ᩿䛜䛴䛡䜙䜜䜛の䛛䛜䜟䛛䜚䛵䜙䛔䚹

䐠㞴⑓のᝈ⪅䛜㐺ษ䛺἞⒪䜢ཷ䛡䛺䛜䜙䚸᪥ᖖ⏕ά䜔Ꮫᴗ䚸
⫋ᴗ⏕ά䜢㏦䜛䛣と䛜ᐜ᫆䛷䛺䛔≧ἣと䛺䛳䛶䛔䜛䚹

䐡㞴⑓のᝈ⪅䛜☜ᐃデ᩿䜢ཷ䛡䜛ୖ䛷䚸㑇ఏᏊ㛵㐃᳨ᰝ䜢ཷ
䛡䜛䛣と䛜ቑ䛘䛶䛔䜛୍᪉䚸ᙜヱ᳨ᰝの実᪋䛻ᙜ䛯䛳䛶の
ᝈ⪅䜔䛭のᐙ᪘䜈のㄝ᫂䛜ᚲ䛪し䜒༑ศ䛷䛺䛔䛣と䛜䛒䜚䚸
ᝈ⪅䜔䛭のᐙ᪘䜢୙Ᏻ䛻䛥䛫䜛䛣と䛜䛒䜛䚹

䐢ᡂ人ᮇ䜢㏄䛘䜛ᑠඣ៏ᛶ≉ᐃ⑌⑓ඣ❺➼䛜ከ䛟䛺䛳䛶䛝䛶
䛔䜛䛜䚸䛭䜜䛮䜜のデ⒪యไの་⒪ᚑ஦⪅の㐃ᦠ䛜㐍䜎䛪䚸
⌧≧䛷䛿ᚲ䛪し䜒㐺ษ䛺་⒪䛜ᥦ౪䛷䛝䛶䛔䛺䛔䚹
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（図 4）

3）難病相談૭ޱの׆ಈ

　当センターで確定診断に至る難病患者さんの診断名は多ذにわたりますが、その傾向を指定

難病の申੥件数でみると、௵ᙾ性大௎Ԍが࠷も多く、࣍にクローン病、全身性エリトマトーデ

ス、パーΩンιン病と続いています（図 5）。難病相談の件数は年々増加しており（図 6）、相談

内容としては、療養生活に関する相談が多く、࣍に難病患者さんが利用できる制度やサービス

に関する相談も多くدせられています（図 7）。

（図 5）
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（図 �）　　　　　　　　　　　　　　　（図 �）

も相談件数が多かった療養生活に関する相談の内༁は、߱ॱでは、心ཧ社会的支援、ୀ࠷　

院援助、在宅調整、経ࡁ問୊と続いています（図 8）。

　心ཧ社会的支援の中には、受診や入院、在宅医療に൐うෆ安等のܰݮを支援し、療養に൐

って生じる家族関係の׉౻や৬৔・ֶߍ等の人間関係の調整を図ること、難病患者の生活状

や生活の再設計を援助するこݮに応じたॾサービスの活用を支援すること、家族のෆ安ܰگ

と、患者会・家族会をҭ成、支援すること等が含まれます。ୀ院援助や在宅調整では、確定診

断や病状ѱ化時に、その後の治療と療養のܧ続性を院内֎の多৬छॾ機関と連携して確保し、

多༷なニーζに応じながら஍域の社会ݯࢿのબ定を支援しています。経ࡁ問୊においては、患

者家族がֹߴ医療や生活අ等にځࠔするࡍに、社会෱ࢱ・社会保険等関係ॾ制度を活用でき

るよう援助することに力点を置いています。

（図 6）
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4）྆立支援に対͢るऔり૊Έ

　国の重点՝୊である「࢓事と治療の྆立支援」について、平成 28 年より難病相談૭ޱとϋ

ローワーク大ٶの「長期療養者就৬支援φビήーター」とで協ಇし、がん患者を対象に「おし

ごとܧ続・就労支援相談会」（図 9・10）を月1 回開催することとしました。その後、令和元年

2 月に「難病診療連携拠点病院」の指定を受けたことにより、同年 4 月から相談会を月2 回開

催として支援対象の拡大を図って来ました。多৬छॾ機関が連携し、病気のಛ性を౿まえなが

ら、療養աఔにおける社会活動へのきめࡉかい支援の実ફを໨標としています。

（図 �）

～がん・難病・脳卒中の患者さんなど療養しながら仕事を続けたい方へ～

おしごと継続・就労相談会

○通院の必要はあるけれど働きたい
○自分の病状・体力に合った仕事を考えたい
○治療と仕事の両立の仕方について教えてほしい
○しばらくぶりに仕事に戻ることへの不安
○職場に病気のことをどう伝えるか迷っている

▲こんな悩み・不安を相談しませんか？
ハローワーク大宮の就職支援ナビゲーターによる就労個別相談会
を行っています

対象：がん・難病・脳卒中等の患者さんとご家族
場所：自治医科大学附属さいたま医療センター

がん相談支援センター、難病・脳卒中相談窓口
（医療福祉相談室内）

※本館1階 ファミリーマート前
日時：毎月２回（原則第１火曜・第３金曜日）

１０：００～１６:００（１日４名まで）

相談は予約制です。
まずは、お問い合わせください。

お問い合わせ：０２８（６４８）５１８４（直通）
自治医科大学附属さいたま医療センター

がん相談支援センター、難病・脳卒中相談窓口（医療福祉相談室内）
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（図 1�）

5）஍Ҭ連ܞ΁のऔり૊Έ

　難病患者と家族の方々のニーζは多ذに及Ϳことから、当センターでは஍域医療機関との連

携とڞに、保健・෱ࢱ・介護やその他の関係ॾ機関との෯޿い連携体制の構ஙを図ってきまし

た。難病相談૭ޱでは、病気のಛ性に応じたܧ続的な支援介入を心ֻけ、多༷な領域における

支援者同ࢤが、それͧれのフィールドをよりਂく知り合い活用し合うことで、必要な支援が適切

なタイϛングで患者家族に提供されるような஍域のネットワークづくりを໨指しています。

　難病患者と家族の方々を支援する஍域連携の実ફ例を図 11に示しました。医療機関だけで

も専門診療・ٹ急医療・在宅医療、レスパイト対応の役割分担となり、訪問看護や介護等の訪

問系在宅サービス、障害者生活支援センターの専門相談һや行政の各相談૭ޱとの連携も必ਢ

となっています。これら多くのサービスをن定している制度や法཯も༷々であるため、各専門৬

の役割、各制度やサービスの関連を೺Ѳし、より༗機的な連携のあり方を໛索していくことが՝

୊です（図 12）。

「おしごと継続・就労相談会」の実績

（2019年4月～2024年3月）月2回（8枠）開催

癌46人

長期9人

難病10人

相談件数（実人数：65人 延べ相談件数：147件）

癌 長期 難病
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（図 11）

（図 12）

　また、難病診療連携拠点病院としてࣗ院が提供している医療の内容や༷々な取り組みを、஍

域医療機関に向けて適時発৴していくことも重要な役割です。身ۙな஍域で早期の確定診断
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やその後の治療が受けられるよう、定期的な研修会や診療Պ毎のษڧ会を開催しています（図

13）。

（図 13）

の՝୊ޙࠓ（6

　当センターは、平成 22 年に஍域प࢈期฼ࢠ医療センターに指定され、重症心身障害ࣇ等へ

の支援を௨して஍域の保健医療෱ࢱॾ機関と連携し、ネットワークの整備に努めて来ました。

そうした中で、当センター出生のࣇが成人医療への移行の時期をܴえる以લ、平成 28 年ࠒか

ら、他院出生のຫ性疾患を持つࣇの成人移行医療について、当センターへのੵۃ的なಇきかけ

が増加した経Ңがありました。طଘの成人医療中心の஍域連携体制を基൫に移行医療への拡

大を図り、小ࣇ医療と成人医療の体制や医療จ化のҧいにށ࿭う患者家族の方々に対し、院内

֎の多৬छが協ಇする支援体制づくりがۓ٤の՝୊となっています。
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ᘐ協医Պେֶ埼玉医療センター　೴神経಺Պ　ॿڭ

পാ　ࢠګ

はじめに

　ᘐ協医Պ大ֶ埼玉医療センターは 928 চの病চ数を༗し、内Պ、֎Պ含めた多くの診療Պを

備えている。脳神経内Պに関しては、入ୀ院は໿ 2000 名 / 月、ྟচ調査ݸ人ථ࡞成件数は年

間໿ 2600 ຕにの΅る。診療実੷では令和 5 年度、֎来患者数延べ 18774 名、入院患者数 616

名となっている。

神経難病

　脳神経内Պで診療を行っている神経難病は多ذにわたる。

　当院で診療している主な神経難病の内༁を図 1に示す。࠷も多いのがパーΩンιン病関連疾

患であり໿ 60�、࣍いで重症筋ແ力症໿ 20�、多発性硬化症໿ 11�、$*%P（ຫ性୤髄性多

発神経Ԍ）໿ 4�、筋Ԍ໿ 3�、筋萎縮性側索硬化症໿ 2�となっている。

　当院での神経難病の治療をご紹介させていただく。

౰院Ͱͷ難病਍療ʹ͍ͭͯ

図１
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1. パーΩンιン病

パーΩンιン病の検査としては .3* なͲの画૾検査に加え、.*#( 心筋シンνグラフィ、

%"5 スΩϟンといった核医ֶ検査、脳݂ྲྀ 4P&$5 検査が可能である。治療としては薬෺

治療以֎にデόイス治療も可能である。デόイス治療としては、レϘドパ・カルビドパ௎管内

ήルࡎ持続౤༩療法（-$*(）とホスレϘドパ・カルビドパ持続ൽ下஫治療システϜがある。

-$*( は経ൽ内ڸࢹ的ңᚈ଄設術（P&(）実施後、ۭ௎までνューブをૠ入し、νューブに体

֎ࣜのポンϓをつな͗、レϘドパ・カルビドパ੡ࡎを持続的に౤༩することで、進行期における

ウェアリングΦフ症状を改ળさせ、ジスΩネジアの発現をおさえることが期଴される。ңᚈ଄設

に関しては当院ফ化器内Պとの連携を図っている。ホスレϘドパ・カルビドパ持続ൽ下஫治療

システϜは経ൽ的にレϘドパ੡ࡎを持続౤༩し、ウェアリングΦフ症状なͲの改ળを໨指す治

療法である。いͣれも入院にて手技֫得を໨指しながら薬ࡎ調整を行うことが可能である。ঘ、

当院では脳ਂ部ܹࢗ療法は施行していない。

2. 重症筋ແ力症

検査として画૾や呼吸機能検査はもͪろん、ి気生ཧֶ的ධՁとして൓෮ݧࢼܹࢗを施行

している。診断後の急性期治療として、ステロイドパルス療法、໔Ӹグロブリン療法、݂ӷড়

化療法が実施可能であり、その後の治療薬としては、抗体੡ࡎとして $5 ્害薬であるラブリ

ζマブや 'c3n ੡ࡎであるエフガルνΪϞド、ロβノリΩシζマブがબ୒可能である。

3. 多発性硬化症

多発性硬化症の再発༧๷、進行཈制治療として、ै来より用いられているインターフェロン

੡ࡎ、グラνラマーਣ酸Ԙに加え、フィンΰリϞド、フマル酸ジメνル、ώト化抗ώトЋ4 イン

テグリンϞノクローφル抗体であるφタリζマブ、4P1 受容体調整薬のシポニϞド、抗 $%20 抗

体੡ࡎのΦファπϜマブを࠾用しており、患者എܠを;まえた治療薬のબ୒が可能となってい

る。

4. 神経脊髄Ԍࢹ

急性期治療としてのステロイドパルス療法、໔Ӹグロブリン療法、݂ӷড়化療法後、再発༧

๷として、$5 ્害薬のラブリζマブ、*-�6 受容体્害薬のサトラリζマブ、抗 $%19 Ϟノクロ

ーφル抗体੡ࡎのイネビリζマブと、生෺ֶ的੡ࡎを数छྨ࠾用している。
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5. その他神経難病の検査・治療

筋疾患がٙわれる৔合は、筋生検を施行することが可能である。疾患によりൽෘ生検で診断

が可能なものは、ൽෘՊと連携し、ൽෘ生検を実施している。筋萎縮性側索硬化症の治療で

は、当院ではै来点ణであったエμラϘンは経ޱ薬に切りସえを行っている。ຫ性Ԍ症性୤髄

性多発神経Ԍのҡ持療法としてൽ下஫用໔Ӹグロブリン੡ࡎも導入している。޷酸ٿ性多発݂

管Ԍ性೑下ज症の生෺ֶ的੡ࡎとしてメポリζマブが使用可能である。

連ܞ病院

　当院で急性期治療を施行し、その後の治療ܧ続拠点として、઒ޱ市やय़日部市なͲに連携病

院を設けている。当院からの医師೿ݣも行っており、急性期、ຫ性期の治療を連携しながら行

っている。

当院Ͱのऔり૊Έ

1. 遺఻カウンセリングセンター

遺఻性の疾患の診断には遺఻ࢠ検査が重要となる。遺఻ࢠというデリケートな分野であり、

当院では、検査લに遺఻カウンセリングを施行することが可能である。カウンセリングを施行し

た上で、脊髄小脳変性症や筋ジストロフィーなͲの遺఻ࢠ疾患の診断を行っている。

2. 在宅医療部

在宅でのサポートが必要な患者༷の訪問診療、訪問看護を行っている。当院での௨院とฒ

行して行うことができ、ޓいに৘ใڞ༗を行い、஍域訪問診療移行へのڮ౉しをになっている。

現時点では当院௨院中の患者༷のみが対象となっている。

3. ૯合患者支援センター

各छ制度や今後の療養に関する৘ใ提供、調整、サポートを行っている。ۙ年では筋萎縮性

側索硬化症患者に対するコϛュニケーションπールの検討も行い、多方面からのサポートを行っ

ている。
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ᘐ協医Պେֶ埼玉医療センター　 ૯߹患者支援センター　副ओ೚

ਗ਼ਫ　ത人

　ᘐ協医Պ大ֶ埼玉医療センターの活動内容についてઆ明をகします。

　ᶃ૯合患者支援センターについて

　ᶄ難病患者支援概要

　ᶅ移行医療への取り組み

ᶆ "-4 患者への取り組み

ᶃ૯߹患者支援センターに͍ͭて

。の所ଐする૯合患者支援センターについてઆ明させていただきますࢲ　

　このセンターには、̑ つの部門と１つのセンターと̏ つの相談૭ޱがあります。

ᘐ協医Պେֶ埼玉医療ηϯλʔͷ活動಺༰
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　それͧれの部門のৄしいઆ明については割Ѫいたしますが、当院のপാ医師より先ड़した、

在宅医療部門も当センター内に設置されています。૯合患者支援センターでは、஍域医療機関

とのີ઀な連携、患者家族等からの相談に適切に応じられる体制を確保しています。患者サー

ビスの充実と推進ฒͼに患者のかかえる༷々な問୊の解ܾを医療・保健・෱ࢱの༗機的連携に

より進めていくҝ、患者の立৔に立ͪそれらの機能を果たすセンターとなっております。

たͪ医療ιーシϟルワーカーࢲ　 ( 以下、.48) は医療෱ࢱ部門と入ୀ院支援部門に配ଐされ

ております。16 名の .48 がۈ務しており、診療ใु、ୀ院支援加ࢉ等の基準にଇり、各病棟

と֎来を担当制としています。

　ۙ年の取り組みとしては、ӽ୩市内の̢̨̬の連携・結ଋをਂめるため、「.48 連絡協議

会」を立ͪ上げました。当院から患者が஍域へ移行することに加え、治療໨的で当院へ治療に

来る患者のスϜーζな行き来にܨがるよう、各医療機関の体制と状گをڞ༗しております。

　.48 の相談件数、加ࢉ状گについては令和̑年度の当院年ใよりൈਮしております。相談

件数等に大きな変化はありませんが、院内の面会制限はܧ続されているため、ୀ院時のカンフ

ァレンス開催なͲにӨڹを༩え、介護連携等支援加ࢉ等が৳ͼ೰んでいる状گです。
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ᶄ難病患者支援֓ཁ

　当院では難病コーディネーターを中心に入院֎来問わͣ、必要性に応じて .48 が難病患者

への支援を行っております。以下ࢿྉはࡢ年の対応件数となります。

˞લड़の年ใとはとりまとめ時期のҧいがあるため件数のҧいあり

　当院は他の医療機関からの紹介を受け、診࡯検査を行い確定診断に至ることが多いҝ、ܧ続

した療養生活をૹる準備を始める支援を行うことが多くあります。難病患者のಛ௃の一つとし

て、ݪҼとなる疾患への診断に至るまでの経աが長いことから、患者家族は診断がついたこと

への安心ײと同時に難病に対するෆ安、今後への心配が生じています。ࢲたͪ.48 は患者家

族が๊える心ཧ的な側面にも໨を向けながら支援を行っています。

　またۙ࠷では、患者家族がさまざまな৘ใに৮れることが容易になり、社会ݯࢿにもࣗらが

アクセスすることが出来るようになりました。その൓面、ݸ人の発৴するような主؍的な৘ใに

も৮れることが増えたҝ、৴頼のある৘ใかͲうかを確かめる必要があります。難病となる対象

疾患は現在も増え続けており、制度の࢓組みなͲも変化しています。患者に必要な社会ݯࢿの

活用を適切に提Ҋできるように、.48も৘ใのアッϓデートを行っていく必要があります。

ᶅ移ߦ医療΁のऔり૊Έ

移行医療については必要性は以લよりڣばれていましたが、当院では۩体的な体制を構ஙす

るには至っておりませんでした。しかし、院内の小ࣇՊ医師の体制変化をきっかけに、脳神経

内Պから院内へ移行医療についてのଅ進を提言し患者の移行体制の構ஙが始まりました。
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　移行医療における問題は多岐にわたりますが、当院では院内の小児科に通院中の患者を①院

内移行②外部移行に分けて進めていきました。①か②の判断については、小児科担当医師と小

児科担当 MSW により患者毎の社会背景、受診診療科を考慮し、最終的には患者家族の了承

を得たうえで進めていきました。

　月に１度、小児科担当医師、小児科担当 MSW からの情報を成人科の医師が検討するカンフ

ァレンスを開催しています。

　現在は、当院の院内小児科から院内成人科、または外部成人科への移行を行っており、外部

小児科からの移行医療の対応は行えておりません。しかし、院内体制が定着した後は院外から

の受け入れも検討をしていく予定です。

　移行医療における問題点の 1 つに、家族の不安が挙げられます。小児科医師から家族へ移

行医療の説明が不十分であると不安を抱えたまま移行が進んでしまうことがあります。成人診

療科では小児科と違い、スタッフの関わり方の温度差を家族が感じる事例も多いことが報告さ

れています。患者自身とその家族が不安を抱えたまま移行することがないよう、送り出す側と受

け入れる側の配慮を忘れずに移行医療を進めていくことが大切です。
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ᶆ "-4 患者΁のऔり૊Έ

当院に௨院、治療をしている"-4 患者に対してྟচ研ڀを実施しております。

˞患者のืूは、2024 年 12 月でऴྃしています

・研ڀ概要：എܠ・໨的

筋萎縮性側索硬化症（"myotrophic -ateral 4clerosis� "-4）は運動ニューロンの進行性変

性疾患であり、進行に൐い全身の筋力が低下する難病です。զが国では、໿１ສ人の患者がお

り、患者数は増加傾向にあります。発症後の症状は、手足の筋力低下から始まる࢛ࢶຑᙺ、嚥

下機能の低下から始まるٿຑᙺなͲであり、その症状の出現や進行のスピードはݸ人でҟなる

と言われています。

　患者は症状により発੠がしにくくなることがあり、コϛュニケーションπールとして෱ࢱ用۩や

医療機器を使用することがあります。入力方法には、(1) スイッνを使用した「ΦートスΩϟン方

ࣜ」、(2) 脳݂ྲྀや脳೾、生体ి位を使用した「生体৴߸利用方ࣜ」、(3) ࢹઢ入力を使用した「ࢹ

ઢ入力方ࣜ」があります（ݪɼ2020）。

　"-4 はऴ຤期までٿ؟運動が保たれること多いため、コϛュニケーションにࢹઢ入力装置は

༗ޮです。早期に "-4 患者がࢹઢ入力装置ૢ࡞にೃછむことで、コϛュニケーションを介した

20- の向上に役立つ可能性があるとߟえました。本研ڀの໨的はɼコϛュニケーションࠔ難が

༧ଌされる患者に、障害発症લにࢹઢ入力装置を提Ҋし、適時、人とのコϛュニケーションを

支援することです。

 ・研ڀ概要：研ڀ内容

P$ に装着したࢹઢ入力装置を用いて患者にࢹઢ入力によるจࣈ入力܇࿅を実施。1カ月に１

度実施し、จࣈ入力速度、ऴྃ後のهड़ࣜアンケートの̡̦̤ 変化ྔをଌ定しています。
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　以上が当院、ᘐ協医Պ大ֶ埼玉医療センターの活動内容のใࠂとなります。
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国立病院機構 東埼玉病院　副院長

尾方　克久

1．はじめに

　2006 年 4 月に埼玉県難病医療連絡協議会が発足して以来、国立病院機構東埼玉病院（以下

「当院」といいます）は協議会事務局を受託してきました。また、難病法に基づく現在の難病医

療提供体制において、難病診療分野別拠点病院（神経・筋疾患）に指定されております。

　埼玉県の難病医療提供体制における、当院の役割と活動につきご紹介いたします（2024 年

11 月現在）。

2．当院の沿革 1)

　当院は 1944 年に傷痍軍人埼玉療養所として蓮田市に設置され、1945 年に厚生省へ移管さ

れて国立埼玉療養所と改称し、1974 年に国立療養所東埼玉病院と再改称しました。設立以来、

傷兵院や結核療養所として機能していましたが、1967 年から脳卒中後遺症患者受け入れを開

始し、1970 年に進行性筋萎縮症病棟が、1977 年に重症心身障害病棟が設置され、さらに 1983

年から神経難病患者の受け入れを開始しました。2004 年に独立行政法人化し、国立病院機構

東埼玉病院に改組されました。

3．埼玉県難病診療分野別拠点病院（神経・筋疾患）

　埼玉県における難病医療提供体制（図１）2) において、難病診療連携拠点病院が「早期に正

しい診断のできる」医療機関として「難病診療連携コーディネーターが配置され、かかりつけ

医や患者からの診療連携等の相談に応じることで、診断の難しい難病の早期診断を図っていま

す」と位置付けられているのに対し、難病診療分野別拠点病院は「専門領域の診断と治療を提

供し、初診から診断に至るまでの期間をできるだけ短縮するように必要な医療を提供する医療

機関」として指定されています 3)。埼玉県では、神経・筋疾患分野について当院が指定されて

埼玉県難病医療連絡協議会
分野別拠点病院（神経・筋疾患）と事務局活動
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います（2019 年 4 月1日現在）4)。

　神経・筋難病を診療の柱の 1 つとする医療機関として、協議会への助言や協力を行うととも

に、他の拠点病院・協力病院とともに在宅難病患者一時入院事業を受託しております。

　埼玉県における難病患者の災害対策推進には、「在宅難病人工呼吸器等使用患者さん（ご家

族）のための平時から備える災害対策の手引き」（図 2）5, 6) の策定や改訂に協力しました。

図 1　埼玉県における難病の医療提供体制（イメージ図）2)

図 2　在宅難病人工呼吸器等使用患者さん（ご家族）のための平時から備える災害対策
の手引き（一部抜粋）5,6)
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4．埼玉県難病医療連絡協議会事務局

　2006 年 4 月の発足以来、埼玉県難病医療連絡協議会事務局を当院にて受託してきました。

協議会事務局では例年の活動として、協議会協力病院合同検討会開催（4 月）、中央研修会の

企画と開催（10 ～ 11 月）、難病患者支援マニュアル刊行（年 1 回）、難病対策担当保健師研修

会（6 月、12 月）、講演や執筆の依頼調整等の保健所支援、在宅難病患者一時入院事業の運営

と調整、難病患者在宅療養支援ホットラインの運営、研修用機材貸出を行っております。

【在宅難病患者一時入院事業】

　在宅難病患者一時入院事業 7) は 2015 年 10 月から開始され、ご利用が年々増加しています

（表 1）。対象となる患者は「埼玉県に住所があり、指定難病医療受給者証等を所持している」

「在宅で療養されている方で、病状が安定している」「人工呼吸器を装着している方（NPPV 等

も含む）又は気管切開をしている」「事業の利用について主治医の同意が得られている」の条件

をすべて満たす方で、1 回の利用は 14日以内（入院期間の延長はできません）、1 年度内で 56

日まで利用でき、この範囲内であれば入院回数に制限はありません（2024年10月現在）。現在は、

神経・筋疾患患者さんのご利用が多い傾向にあります（表 2）。

表 1 在宅難病患者一時入院事業の利用実績等の推移

年度 利用延人数
（実人数）

利用
延日数

受入医療
機関数

委託医療
機関数

患者毎の
年間利用
可能日数

平成 27* 2 (2) 8 2 9
平成 28 11   (7) 69 4 11
平成 29 10   (7) 68 3 12

14日
平成 30 6 (3) 42 2 13
令和元 5 (4) 49 3 13
令和 2 3 (3) 30 2 13
令和 3 22  (10) 232 6 18
令和 4 42  (17) 353 9 20 56日**
令和 5 45  (14) 346 9 21

* 平成27年度は10月に事業を開始（事業期間6か月）
** 令和3年度から患者毎の年間利用可能日数が14日から56日に拡大し、利用要件に「風

水害に備えた避難入院」が追加された
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表 2 在宅難病患者一時入院事業利用者の疾病名と利用延件数（令和 5 年度）

疾病名 令和 5 年度利用延件数

筋萎縮性側索硬化症 10

レノックス・ガストー症候群 9

全身性エリテマトーデス 7

副腎白質ジストロフィー 5

脊髄小脳変性症 4

多系統萎縮症 4

先天性筋ジストロフィー 4

肺胞低換気症候群 1

レット症候群 1

合計 45

【相談事業】

　埼玉県難病医療連絡協議会事務局では、重症難病患者の在宅療養を支える医療機関、訪問

看護ステーション、居宅サービス事業所等から、在宅療養に関する相談をファックスで受け付

ける「埼玉県重症難病患者在宅療養支援ホットライン」を開設しています 8)。

　協議会事務局とともに当院が受託している埼玉県難病相談支援センターでは、患者・家族等

からの難病医療に関する相談を受け付けています 9)。ピアサポーターによる日常生活の相談やピ

ア・カウンセリング、患者会の紹介は埼玉県障害難病団体協議会が受託されています 10)。

　埼玉県重症難病患者在宅療養支援ホットラインと埼玉県難病相談支援センター医療相談の推

移を図 3 に示します。
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5．これからの難病医療の発展に向けて

　難病の診断は急速に進歩しています。病態解明の成果として難病の知見はますます拡充し、

診断技術が確立して普及することで、これまではできなかったり長い時間と手間がかかったりし

た検査でも容易に実施できるようになったものがあります。その一部は健康保険が適用されるよ

うになり、適切な治療につなげられています。

　治療、とくに抗体医薬品や核酸標的療法といった疾患修飾療法の開発が進み、難病に対する

新たな根本的治療が行われるようになりました。また、診療ガイドライン策定による治療の標準

化も図られています。

　難病患者さんに対するケアの充実も、呼吸ケアや摂食嚥下ケア、心身トータルの緩和ケアと

いったさまざまな面で図られています。

　さらに、災害対策や成人移行支援といった社会的支援体制の整備にも取り組まれています。

　これらの発展を埼玉県の難病患者さんに届けられるよう、引き続き努めてまいります。

図 3 相談事業（埼玉県重症難病患者在宅療養支援ホットラインと埼玉県難病相談支援セン
ター医療相談）の推移
埼玉県難病相談支援センター医療相談の件数は、相談者により色分けした
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6．おわりに

　埼玉県難病診療分野別拠点病院（神経・筋疾患）に指定されております国立病院機構東埼

玉病院と、当院が受託しております難病医療連絡協議会事務局の活動を紹介しました。

　埼玉県の難病医療提供体制の更なる充実と、療養環境の一層の向上に努めます。今後とも、

関係各位のご指導とご支援をよろしくお願い申し上げます。
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