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Abstract：Ｔｈｅｐｕｒｐｏｓｅｏｆｔｈｉｓｓｔｕｄｙｉｓｔｏｉｄｅｎｔifysomepointstotakeintoconsideration

whennursingpatientswithadvancedFamilialAmyloidoticPloyneuropathy(ATTRVal30Met）

whohavenothadalivertransplantationWeanalyzedthenursingrecordsoffourcooperat-

ingpatientsduringtheirstaｙｉｎｔｈｅｈｏｓｐｉｔａＬＩｎｒｅｇａｒｄｔｏｔｈｅｉｒｃlinicalsymptoms，ａｌｌ４ｐａ‐

tientsshowedclearsymptomsofadysautonomiaandaperipheralneuropathyandothergen-

eralbodilysymptoms・Ｔｈｒｅｅｏｆｔｈｅｍｗｅｒｅａｄｍｉｔｔｅｄｔｏｔｈｅｈｏspitalinordertohaveapace-

makerinsertedOneofthosethreepatientshadamarkedkidneydisorderaswellandwas

havingdialysis、Theotherpatientwasstayinginthehospitalinordertoreceivetreatment

formalnutrition，orthostatichypotensionanddiarrhea

Examinationoftherecordsidentifiedthenecessityforthenursingstafftoprovideassis‐

tanceinallaspectsofeverydayactivitiesincludingexercises，rest，foodintake，excretionand

hygieneaswellasassistanceintheirmedicaltreatment・Ｈｏｗｅｖｅｒｉｔｉｓａｌｓｏｉｍｐｏｒｔａｎｔｆｏｒｔｈｅ

stafftoanticipate，andcopewith，suchsymptomsasperipheralneuropathyanddysautonomia

andothergeneralbodilysymptomsthatmayappearasthepatients1conditionsprogress．

ＫＣｇｕ)ＯＭＳ：FalnilialAmyroidoticPolynuropatｙ（FAP)，Nursing，Assistanceineverydaylife，

Mentalsupport,QualityofLife（QOL）

I．はじめに (TTR）の30番目のバリンがメチオニンに変異

(ATTRVal30Met）したことにより、この異型

トランスサイレチンがアミロイドとなり、全身の

末梢神経や自律神経、心臓、腎臓、消化管、眼な

ど諸臓器に沈着する。世界的にはスウェーデン・

ポルトガル・日本に多いとされており、日本国内

では、長野県と熊本県で多くの患者が発見され'）

｢アミロイドーシス」の特定疾患受給対象者数は

家族性アミロイドポリニューロパチー（Famil-

ialAmyroidoticPolynuropaty以下、ＦＡＰと略

す）は、全身性アミロイドーシスの中に位置づけ

られている常染色体優性の遺伝`性疾患である。中

でも、ＦＡＰＩ型と呼ばれるタイプは、127個のア

ミノ酸から構成されるトランスサイレチン
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Ⅱ研究方法1.078名（平成１７年度）である2)。

アミロイド沈着のメカニズムはまだほとんど解

明されておらず、根治療法は今後の医学研究の発

展に期待するところであるが、ＦＡＰの遺伝子診

断法や血清診断法は、すでに1984年に確立され

た3)。また、ＦＡＰの症候に応じて、内服治療の他

にもペースメーカー挿入術、硝子体摘出術、人工

肛門造設術など様々な対症療法が試みられてきた。

近年では、有効な対症療法として肝臓移植が行わ

れ、比較的良好な結果が示されている4)5)。しか

し、肝臓移植は、発症後５年以内の早期FAP患

者しか事実上受けられないため、移植適応になれ

なかった患者をいかに看護していくかは、看護上

の大きな課題のひとつである。

FAP患者は、２０～30歳代で自律神経障害（下

痢と便秘、陰萎など）と感覚障害（下肢末梢の自

発痛、しびれなど）で発症することが多く、その

後各臓器障害が出現し、腎不全・心不全・感染症

などにより、発症後約10年で死亡する6)7)。さら

に、様々な臨床症状に苦しむことに加えて、遺伝

`性であるということから、家庭内での軋礫や結婚

忌避等社会的にも苦悩が大きい8)。このような患

者に対して、精神的・社会的側面への援助を含め

た対症療法に伴う看護、症状の進行に伴った適切

な看護が必要とされる。

ＦＡＰ患者の看護について、筆者はこれまでに

人工肛門造設術や遺伝子診断について報告してき

た9)'0)。田口ら皿)は異常感覚の強い患者の苦痛緩

和に向けた援助を事例報告し、海外では、

Jonsenら'2)が肝臓移植後のＱＯＬについて報告し

ている。しかし、ＦＡＰ患者の看護について体系

的に整理したものは、国内外をみても報告されて

いない。そこで、ＦＡＰ患者の看護を体系化する

ための基礎的研究として、本研究では肝臓移植を

受けておらず、症状が進行している４名の患者の

看護記録を分析し、行なわれた看護内容を明らか

にした。

１．研究対象

Ａ病院に過去10年間に入院し連絡が可能なＦＡＰ

患者（ATTRVal30Met）で、肝臓移植を受け

ていない患者７名のうち、同意が得られた４名の

入院中の看護記録の記述内容を分析対象とした。

２．分析方法

BerelsonBの内容分析'3)'4)を用い、以下に示し

た①～⑦の手法で分析した。

①看護記録の記述内容を記録単位（記述内容の出

現を算出するための最小形の内容）ごとに分類

した。

②記録単位に示された内容の看護の意味を抽出し

た。

③看護の意味を類似性に基づきカテゴリー化した。

④カテゴリーに分類された記録単位数を算出した。

⑤カテゴリー化および記録単位の算出においては、

３名の研究者にて分類・算出を行い、飽和化す

るまで検討した。

⑥カテゴリー化した看護の意味と患者の症状およ

び症状から起こりうる状況を記録内容から読み

取った。

⑦上記の結果をもとに、FAP患者に必要な看護

の視点を明らかした。

3．研究期間

平成14年11月～平成17年12月

４．倫理的配慮

入院カルテを研究対象とするにあたり、ＦＡＰ

患者・家族に文書にて研究趣旨と同意書を郵送し、

研究への同意とカルテ閲覧の許可を得た。死亡し

ている`患者の場合は、ご遺族に許可を得た。また、

病院側に対しては、病棟長および患者の主治医、

病棟看護師長に口頭および文書にて研究趣旨を説

明し同意を得た。
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Ⅲ．結果

1．患者の現病歴および入院当時の身体状況

４名の病気の経過（現病歴)、分析対象とした入院期間・入院目的・入院時の臨床症状・入院時

表１患者の現病歴および入院当時の身体状況

の鮒｜評

*現病歴の下線部は、今回分析対象とした入院期間を示している。

－２５－

現病歴
研究対象
の入院期間

入院目的 入院時の臨床症状 入院時の治療

Ａ
氏

20歳代より、風呂に入った時、足先に

温覚の低下を自覚。

便秘を繰り返すよう

同じ頃より下痢と

になってきた。Ｘ年

頃より、立ちくらみが出現するように

なった。体重も同じ頃より低下してき

た。下肢の感覚低下は徐々に上行して

きた。Ｘ＋3年専門医外来受診。上肢

(指先）の感覚低下を指摘された。Ｘ+４

年よりインポテンツあり、不整脈の指
摘を受けた。Ｘ+5年ペースメーカー挿入
力Wﾐテ＞の菌ｒｈ扉とLﾆﾖ室ｈ§串招÷jZ、ｒ月

になった。その後は、専門医外来を受
診しながら自宅にて療養していたが、Ｘ

+11年死亡された。

34日間 ・ペースメーカー

挿入術

･胸部以下、下肢および手関節以下の感覚知

覚障害（特に下腿）

･足関節以下、手関節以下の筋萎縮

･下痢

･起立性低血圧

･尿失禁（残尿は少なくFAPの非神経因性膀

胱としては非典型的、自己導尿の必要はま

だない）

･インポテンツ

･涙液は軽度減少し乾性角結膜炎極軽度、硝

子体混濁なし、右眼結膜血管異常、網膜格

子様変性

、ＩＣ房室ブロック、ＰＶＣ

・ペースメーカー挿

入術

･網膜格子様変性に

対してレーザー照

射

･起立性低血圧、下

痢、尿失禁に対し

て内服薬治療

Ｂ
氏

30歳代頃から立ちくらみ、便秘と下痢、

40歳代頃から足先の感覚鈍麻、その後

慢性腎不全にて透析（HD）開始。この

頃より、不整脈、徐脈指摘。４０歳代意

識消失にて近医入院。Ｘ年胃大腸粘膜生

検施行しFAP診断され、同年不整脈を精
杏［ペースメーカ滴応の右鉦一症状評

価のため入院。

41日間 ･不整脈（A-Vブ

ロック疑い）精

査し、ペースメー

力適応の決定

･FAP症状の評価、

今後の治療方針

検討

･両下腿（膝下～足先）のしびれ、冷感、浮

腫、感覚異常、筋力低下

･両下腿、前腕以下の筋萎縮と筋力低下

･便秘と下痢

･皮liW温の低下

･慢性腎不全にて無尿であり3回/週（月・水.

金）透析

･右眼緑内障、右眼硝子体混濁（軽度)、両

眼乾性角結膜炎、両眼結膜血管瘤、両眼瞳

孔異常（右＞左)、両眼矯正1.2

･失神

･不整脈（Ｉ・AVbIock、WenckebachT

AVblock）

･甲状腺機能低下

･貧血(汎血球減少)、体重減少

ype

･ペースメーカー挿

入術(転科後の予定）
･人工透析

･腎障害、下痢、便

秘、甲状腺機能低

下、貧血に対して

内服薬治療

Ｃ
氏

20歳代嘔吐箸し〈近医入院。このとき

足先の感覚障害と温痛覚低下ありFAPの

診断を受けた。徐々に感覚障害、筋力

低下、下痢、起立性低血圧悪化。３０歳

代頃からつえ歩行。Ｘ年から車椅子使用。

現在両手でつかまればどうにか歩行可。

またこの頃から１．ＡＶブロック指摘さ

れていたが、ＰＱ間隔の延長、起立性低
血圧による意識消失発作のためペース

メーカ埋め込み適応と判断し、Ｘ+2年ペー
ズメー弥迦kh;入ガム砦ｒ７Ｆ醤Thl権己ウＰ

性低血圧の治療目的で入院した｡_退院
後は近医専門外来でフォロー。褥創が、

腸骨部・仙骨部にできており、人工肛

門造設も行なったが、４０歳代で死亡さ

れた゜

23日間 ･ペースメーカ挿

入術

･貧血、起立性低

血圧の治療

･胸部以下、下肢および上肢の感覚知覚障害

(特に下腿）（解離性感覚障害）

･下肢、手関節以下の筋萎縮、筋力低下

･下痢

･起立性低血圧

･排尿障害

.Ｉ
｡

･貧血

ＡＶブロック、ＰＡＣ

･ペースメーカー挿

入術

･下痢、便秘、起立

性低血圧、貧血に

対して内服薬治療

Ｄ
氏

20歳代足首から下の陣れにて発症。ま
たその半年～1年後にインポテンツ出現。

Ｘ年頃に嘔気出現。Ｘ+1年検査目的にて

入院。Ｘ+3年頃より下痢、体重減少、軽

度歩行困難感、排尿障害等出現、下肢

の庫れも上向していた。Ｘ+4年起立性低
血圧出現。低蛋白等栄養障害、起立性

低血圧の治療、下痢のコントロール等

の目的で入院①となった。Ｘ+6年栄養障

害、起立性低血圧、下痢のコントロー

ルおよびdrvmouthに伴う、う歯の治療

目的にて入院②となった。Ｘ+9年は前回、

前々回と同様、栄養不良、起立性低血

圧、下痢のコントロールおよびう歯の

治療目的にて入院③となった。４０歳代
で死亡された。

①76日間

②65日間

③42日間

･低蛋白等栄養障

害の治療

･起立性低血斥の

治療

･下痢のコントロー
ル

･ｄｒｙmouthに伴う
う歯の治療

①
･四肢の著明な筋萎縮と筋力低下（３～４） 、

起立と保持は可能だが長時間・長距離は不

可

･前胸部以下に温・痛覚の低下、下腿以下に

触覚低下

･自律神経障害（発汗障害、起立性低血圧、

インポテンツ、腺機能低下drymouth、下
痢と便秘、排尿障害）

･栄養障害

・ドライアイ（乾燥性角結膜炎）による角膜

障害（右＞左）視力右0.2(0.6)左0.1(0.8）
･PVC、ⅡmaVfV4-6でtemlinalTinve庵ion認

めるがブロックなし（心伝導障害はない)。

②前回入院より、低栄養さらに悪化

③下腿以下の筋力低下が進行（近位部は３～
４－だが、遠位部は０)、低栄養悪化

①
・ＩＶＨ

･尿路感染予防のた

め抗生剤投与

･理学療法

･右眼涙点閉鎖術

・起京性低血圧、下

痢、便秘、貧血に

対して内服薬治療

②上記に追加して
･う歯（ほとんど全

ての歯）の治療

･低蛋白に対してア

ルプミン投与

③上記に追加して
･弾,性ストッキング

着用
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下、Ｄ氏-③と示す）398件であり､総数3745件で

あった。3745件の記録単位を意味内容の類似性に

基づきカテゴリー化した結果、「全身状態の変動

のしやすさに関する看護」「排泄に関する看護」

｢食に関する看護」「休息に関する看護」「清潔・

皮膚の状態に関する看護」「眼の状態に関する看

護」「精神面に関する看護」「その他」といった７

つのカテゴリーが形成きれた。カテゴリーとそれ

に対する記録単位数を表２に示した。研究者によ

る記録単位数の一致率は、Ａ氏96.9％、Ｂ氏99.7

％、Ｃ氏99.2％、Ｄ氏-①99.5％、Ｄ氏-②99.5％、

Ｄ氏-③100％であった。

「精神面に関する看護」については、他のカテ

ゴリーにも含まれない精神的側面の記述を分類し

た。また、検査・治療予定の表記などは「その他」

に分類した。今回は、「精神面に関する看護」「そ

の他」は分析から除外した。症状・反応および症

状から起こりうる状況と行なわれた看護について、

構造化したものを図l～６に示した。

表２看護記録のカテゴリーと記録単位数

全体の記

A氏Ｂ氏Ｃ氏､氏.①D氏-②D氏③合計述に対す
る割合％

入院日数 ３４日４１日２３日７６日６５日４２日

全身状態の変動の
しやすさに関する看護

排泄に関する看護

食に関する看護

休息に関する看護

清潔・皮膚の状態に
関する看護

眼の状態に関する看護

精神面に関する看護

その他

０
２
１
３
２
４
１
６

３
６
１
１
４

２
２

１ ４
４
３
１
５
０
１
１

６
６
６
１
１

３
３

１ ７
８
４
１
３
５
１
３

８
５
３
１
５

１
１

646

440

214

211

４１

０

７

５２

８
０
９
４
９
２
０
４

５
４
５
２
２

２
４

２
１
１
１

2001485

９５８５９

４９５３０

９３７９

５１８５

１１２

２２１１２

１７１８３

397

229

142

101

４９

０３

３０

４．９

合計 3０９３７９２７２１６１１７７６３９８３７４５１０００

の治療を表lに示した。臨床症状は、４名ともに

自律神経障害と末梢神経障害、全身症状が著明で

あった。３名はペースメーカー挿入目的の入院で、

その内１名は腎障害が著明であり人工透析を受け

ていた。1名は、低栄養・起立`性低血圧・下痢の

治療のための入院であった。

２．看護記録内容

記録単位数（以下、例数を件と表示する）は、

Ａ氏309件、Ｂ氏379件、Ｃ氏272件、Ｄ氏１回目入

院（以下、Ｄ氏-①と示す）1611件、２回目入院

(以下、Ｄ氏‐②と示す）776件、３回目入院（以

１）全身状態の変動のしやすさに関する看護

記録単位で最も多かったものは、全身状態の変

動のしやすさに関する看護であり、全記録単位の

39.7％を占めていた。ここで示す全身状態とは、

＜症状･反応＞ ＜起こりうる状況＞ ＜行なわれた看護＞

自律神経障害

心伝導障害

低血糖発作

図１全身状態の変動のしやすさに関する看護
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体温・循環・呼吸の観察を含めて生命兆候に直結

する内容を示している。記録単位は、Ａ氏130件、

B氏164件、Ｃ氏87件、Ｄ氏-①646件、Ｄ氏-②258

件、Ｄ氏-③200件であった。

４名の患者は、著明な自律神経障害のため起立

性低血圧を起こしやすかった。特にＣ氏とＤ氏は、

安静臥床時でも血圧の変動が激しく、日々の血圧

測定は必須であり、Ｄ氏は弾性ストッキングの着

用により起立時の血圧低下予防が図られていた。

４名の患者全員に、バイタルサインの変動を注意

深く観察すること、起立`性低血圧を誘発しないよ

うな起き上がり方の工夫が行なわれていた。

また、Ａ氏.Ｂ氏.Ｃ氏には、心伝導障害によ

る不整脈・徐脈があった。Ｄ氏は低血糖発作を起

こすこともあった。‘し､伝導障害による徐脈や低血

糖発作は意識消失発作につながる可能性もあるこ

とから、日常生活への援助を行ないながらも、常

に患者の生命兆候への観察が行なわれていた。Ａ

氏は、ペースメーカー挿入術前に風邪症状が出現

していたことや、Ｂ氏は徐々に心不全状態が進行

し、胸水や腹水が貯留し、発熱とうっ血性肝障害

がおこっていたことから、バイタルサインの変動

の観察が重点的に行なわれていた（図１）。

２）排泄に関する看護

２番目に多かった記録単位は排泄に関するもの

で、Ａ氏62件、Ｂ氏64件、Ｃ氏58件、Ｄ氏-①440件、

D氏‐②140件、Ｄ氏-③95件であり、全記録単位の

22.9％を占めていた。

４名の患者には、四肢の筋萎縮・筋力低下と下

肢から上行する感覚障害があり、ＡＤＬに大きな

支障をきたしていた。Ａ氏とＢ氏はどうにか歩行

＜症状・反応＞ ＜起こりうる状況＞ ＜行なわれた看護＞

トイレ歩行時の

見守り

四肢の筋萎縮・筋力低下

があるが昼夜関係なく

頻繁なトイレ歩行

起立'性低血圧

による転倒

|婆とｉ
ｌ検査や回診時の１
１食事制限Ｉ

各勤務で排便状態や

腹部症状の観察激しい下痢でトイレに

１時間近く座っている

防水シーツや

紙おむつの使用

週３回の透析日以外に

排便したいという希望
「－－－－－－－－－－－￣･￣･･~￣

|予定外の検査'こ’
｜対する不満Ｉ

食事摂取状況の観察

ポータブルトイレの設置

環境への配慮
￣￣￣－－－－－￣-------0

｜便秘､寺は逆に｜
｜体調不良気味Ｉ

便秘時に頭痛があるため

やや下痢気味にコントロール

検査時間の調整

下剤の調整

図２排便に関する看護
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＜行なわれた看護＞＜症状・反応＞ ＜起こりうる状況＞

夜間～朝方の尿量

多く尿もれ
残尿

腎機能障害のため

透析中

|腎機
１－＿＿

残尿

手指の筋力低下のため

自己導尿断念

路
熱
尿
発

－
０
０
０
Ｉ

自己導尿中であるが

手技が不確実

ⅣＨにより夜間尿量増加

膀胱尿管逆流現象

図３排尿に関する看護

＜行なわれた看護＞＜症状・反応＞ ＜起こりうる状況＞

￣－－￣￣￣￣－－－－－－－－－１

激しい下痢・便秘

早朝・午前中の

吐き気・頭痛

低血糖

特に下痢後

唾液分泌能の低下

栄養・貧血

Ｐ

図４食に関する看護
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が可能な状態であったが、Ｃ氏とＤ氏は車椅子の

使用を余儀なくされていた。Ａ氏は夜間排便のた

めトイレに行き、トイレからの帰りに立ちくらみ

を起こし、Ｃ氏は下痢時には夜間も排便に覚醒す

るため不眠になっていた。Ｄ氏は便秘時には頭痛

があり、どちらかといえばやや下痢気味にコント

ロールした方が体調は良いようであった。しかし、

下痢に傾きすぎると、１時間近くトイレに座らざ

るを得ず血圧低下がみられることもあった。患者

は下痢時には頻繁にトレイに行かなければならず、

長時間のトイレでの排便は、体力の消耗とともに

気分不良の誘因ともなっていたため、排便状況や

腹部症状のより細かい観察は、頻繁に確実に行な

われていた。また、下剤の調整とトイレ歩行の見

守りが行なわれていた。

Ｂ氏は、排便が透析日以外にあるようにコント

ロールしたいと希望していた。また、排便との関

係から、予定外の検査が行なわれることに不満を

持っていた。看護師は、Ｂ氏の排便状況や体力を

考慮して透析や検査を計画するよう医師と連携を

とり、Ｂ氏の体調や要望を優先していた。

Ｃ氏は下痢が激しかったため、ポータブルトイ

レを使用しやすい部屋の環境に配慮していた。ま

た、回診や検査前は食事を制限していることから、

食事摂取状態を観察するとともに、検査時間の調

整が行なわれた（図２)。

排尿については、Ａ氏は夜間～朝方にかけて尿

量が多く尿もれもみられ、防水シーツや紙おむつ

を使用して対応していた。Ｂ氏は腎機能障害が高

度になり透析を受けていたことから腎機能の観察

が行なわれていた。Ｃ氏は残尿があるため、自己

導尿を検討されたが、手指の筋力低下があり実施

困難であったため用手排尿を指導していた。Ｄ氏

は、自己導尿を行なっていたが、ＡＤＬが低下し

ているため、手洗いに行くことが「めんどうくさ

い」と思い行なおうとしていなかった。そのため、

D氏とともに自己導尿の方法を見直していた。さ

らに、Ｄ氏は入院を重ねる毎に全身状態が悪化し

ＩＶＨが開始されたことから、ＩＶＨによって夜間の

尿量が増加し膀胱尿管逆流現象がみられ発熱もあ

り、フォーレカテーテルの留置も考慮されていた。

腎障害によるバイタルサインへの影響の有無の観

察や尿の性状の観察も行なわれていた（図３)。

３）食に関する看護

食に関する記録単位は、Ａ氏11件、Ｂ氏63件、

C氏34件、Ｄ氏-①214件、Ｄ氏-②159件、Ｄ氏-③４９

件であり、全記録単位の14.2％を占めていた。

４名は全員が下痢や便秘に苦しんでいた。その

ため、検査や回診がある場合、自ら食事を制限し

ていることもあった。Ｃ氏やＤ氏は、午前中、特

に早朝に吐気や頭痛があるため、朝食が十分摂れ

ないこともあるかと思えば、逆に食後に悪心・腹

部不快感などの症状がみられ、食事摂取状況の観

察が行なわれていた。また、低血糖発作は下痢後

に起こしやすいようであり、食事前後の患者の状

態観察や排便状態の観察が行われていた。Ｄ氏に

は唾液分泌能の低下がありパンが食べにくかった

り、食事によってはお茶で流し込まないと食べら

れなかったりすることがあり、食形態を相談しな

がら選択していた。特に低栄養状態・貧血の症状

が著明であり、栄養状態の評価とともに、食事摂

取状況の観察と食事を取りやすいように工夫する

こと、ＩＶＨの管理が行なわれていた（図４)。

４）休息に関する看護

休息に関する記録単位は、Ａ氏13件、Ｂ氏11件、

C氏11件、Ｄ氏‐①211件、Ｄ氏-②124件、Ｄ氏‐③

９件であり、全記録単位の10.1％を占めていた。

Ｄ氏は発汗異常があるため、「いつも背中だけ

汗をかく」「夜間汗をかいて何回か目が覚める」

という訴えがあり、冬季であるにもかかわらず下

着１枚で過ごしていることや、上半身裸のままで

入眠されていることもあった。そして、発汗のた

め夜間数回覚醒し着替えを行なうため、十分な睡

眠が確保できにくかった。Ｄ氏は、普段自宅では

室温は28～30度が丁度よく、３３度になってからクー

ラーを入れており、「28度以下だと体が冷えて調
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＜症状・反応＞ ＜起こりうる状況＞ ＜行なわれた看護＞

睡眠状態の観察
発汗異常

背中にだけ発汗

夜間汗をかいて何回か覚醒 排便状態の観察

不眠・休息がとれない 着替えの確認

(衣類の準備、ADL）

激しく頻繁な下痢

室温・湿度の調整下肢の強い自発痛

異常感覚

さわられるのも嫌
体温調節ができにくいｉ

Ｉ

－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－」

痛み・しびれ感の観察

電気毛布による保温

体幹、下肢の冷感 ----------－－－￣－－－－－－０

疲労感強し、

体力消耗しやすい 移動時には自発痛に配慮

急に下肢にはさわらない

低栄養・貧血

検査後の安静・休息

図５休息に関する看護

子が悪い」と体温調節ができにくいことを訴えて

いた。また、Ｄ氏は下腿下部に重たい感じや四肢

のしびれ感が強く、下肢に触れただけでも強い違

和感があるといった異常感覚があり、このことも

安楽を阻害する要因になっていた。そのため、睡

眠状態の観察、着替えが十分に行なわれているか

などの観察や指導、室温・湿度の環境調整が行な

われていた。また、下肢の痛みやしびれ感の観察

を行い、移動時の介助の際には下肢の自発痛への

配慮が行なわれていた。

Ｂ氏は、体幹や下肢の冷感があり、夏でも保温

が必要な状態であり、休息が十分に取りにくい状

況であった。加えてＢ氏には感覚障害があったこ

とから、使用した湯たんぽによって低温熱傷をお

こしたことがあり、電気毛布に変更して保温が図

られていた。また、Ｂ氏は透析後眼科受診が重な

り疲労感が強くみられており、検査による倦怠感

も強かったことから、医師に患者の疲労度を伝え

検査時間への配慮がなされた。ｃ氏は、下痢のた

め夜間排便に覚醒し不眠になっていることから、

排便状態が休息を阻害していないかどうか観察し

ていた。

更に３名の患者はペースメーカー挿入目的の入

院であることから、感覚障害の上に低栄養状態に

ある患者は、手術直後のベッド上安静によって褥

創を形成しやすいため、適宜体位変換が行なわれ

ていた（図５)。

5）清潔・皮膚の状態に関する看護

清潔・皮膚の状態に関する記録単位は、Ａ氏4２

－３０－
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＜行なわれた看護＞＜症状・反応＞ ＜起こりうる状況＞

図６清潔・皮膚の状態に関する看護

件、Ｂ氏15件、Ｃ氏53件、Ｄ氏-①41件、Ｄ氏-②２９

件、Ｄ氏‐③５件であり、全記録単位の４９％を占

めていた。

Ｂ氏は深部感覚障害があるため、物があたって

も気づくことができず低温熱傷をおこしたため、

早急に処置が行なわれ湯たんぽの使用も禁止され

ていた。Ｄ氏は、下腿下部に重たい感じや四肢の

しびれ感が強く、下肢に触れただけでも強い違和

感があるといった異常感覚が出現していた。足先

に浮腫がある患者もいたため、打撲による創傷を

起こしやすく、移動時に打撲させないように注意

が払われていた。Ｃ氏はADL低下があるため入浴

に関するＡＤＬの評価が行なわれていた。さらに、

血圧が変動しやすい患者にとって、入浴が身体に

与える影響は少なからずあると考えられ、全身の

感覚障害から湯の温度がわからないこともあり、

入浴時にはお湯の温度調節に注意が払われていた

(図６)。

％を占めていた。

Ａ氏、Ｃ氏とＤ氏は、手指の運動・感覚障害が

あるにもかかわらず、点眼という細かな行為を行

なわなければならず、点眼が効果的に行われてい

るかどうかの確認と眼に関する症状の観察が行な

われていた。

Ⅳ、考察

患者の病気の経過をみると、発病後４～７年後

にはFAPの様々な症状が出現しており、発病を

認識してから11～18年で死亡されていた。このこ

とからも、患者は発病後早期から過酷な闘病生活

を送らざるを得ないことが容易に推測された。

以下、得られた結果をもとに、ＦＡＰ患者の看

護について考察を行なった。

１．全身状態の変動のしやすさに関する看護

FAP患者はアミロイドの沈着に伴い全身状態

の変動がおこりやすい。特に、著明な自律神経障

害のため、起立`性低血圧や低血糖発作を起こすこ

とがあり、発作を起こさないような起き上がり方

6）眼の状態に関する看護

眼の状態に関する記録単位は、Ａ氏４件、Ｃ氏

5件､Ｄ氏‐②２件､Ｄ氏-③１件であり、全体の0.3

－３１－
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の工夫や食事の工夫が必要である。さらに、心伝

導障害から意識消失発作につながることもあるた

め、日常生活への援助を行ないながらも、常に患

者の生命兆候を見逃がさない観察の視点が必要で

ある。また、弾』性ストッキングを着用する場合は、

手指の機能を考慮し、退院時の装着方法について

検討し、患者指導に生かすことが必要となる。

病状が進行したＦＡＰ患者は、ペースメーカー

挿入術前に風邪症状が出現したり、徐々に心不全

状態が進行し、胸水・腹水貯留、発熱、うっ血性

肝障害がおこったりすることからも、急激に症状

が出現し悪化する可能性があることを念頭に置き、

常日頃から患者の全身状態の観察を密に行なわな

ければならないことが示唆された。

日各勤務帯で確実に頻繁に行ない、排便コントロー

ルを図る必要がある。また、検査等は、患者の排

便状況や体力を考慮して計画するよう医師と連携

をとり、患者の体調や希望を優先することが重要

である。

排尿については、患者は発症の比較的早期より

末梢性の排尿障害を認め、進行とともに残尿量が

増加する7)。残尿は、尿路感染の原因となりやす

いため、注意が必要である。また、患者は手指の

筋力低下や感覚障害があることから、用手排尿・

自己導尿が十分行なえていない可能性もあり、患

者のＡＤＬを配慮した排尿指導が重要である。さ

らに、腎機能障害が高度になっている場合は透析

が考慮されることが考えられるため、腎機能をチェッ

クすることも重要である。全身状態が悪化してい

る患者にはＩＶＨが実施されることから、ＩＶＨに

よって夜間の尿量が増加することや残尿が増加す

ることを念頭に置いて観察することが必要である。

２．排泄に関する看護

下痢と便秘は、患者を最も苦しめる症状であり

精神的苦痛が非常に大きい。ＦＡＰ患者の下痢は、

食べたものが直接排泄きれるほどの激しさであ

る？)。それに加えて、ＦＡＰ患者には、著明な末梢

神経障害（筋萎縮．筋力低下、感覚障害など）が

起こる15)。４名の患者全員に、四肢の筋萎縮．筋

力低下と下肢から上行する感覚障害があり、日常

生活動作（ADL）に大きな支障をきたしていた

が、患者はこのような身体状況にありながらも、

下痢がひどいときには一日に何度もトイレ移動し

ており転倒する危険もかなり大きかった。また、

，時間近くトイレに座り血圧低下をきたしたり、

トイレからの帰りに立ちくらみを起こしたり、不

眠になったりしていた。さらに、低血糖発作7)・心

伝導障害からおこる意識消失発作7)は転倒につな

がる可能性が高いものであった。検査前は、`患者

が食事を制限して排便を少なくするよう自己コン

トロールしているため、急な検査等には排便との

関係で対応できないこともあった。

このように、ＦＡＰ患者にとっての排便は、体

力の消耗とともに気分不良の誘因ともなり、患者

のＱＯＬに大きく影響をしていることが示されて

いた。そのため、排便状況や腹部症状の観察は毎

３．食に関する看護

ＦＡＰ患者の下痢は、食べたものが直接排泄さ

れるなど激しいものであることが報告されてお

り'6)、そのため患者は検査や回診などがある場合、

自ら食事を制限してしまうこともあった。患者に

よっては、特に早朝に吐気や頭痛があるため朝食

が十分摂れていないこともあるかと思えば、逆に

食後に悪心・腹部不快感などの症状がみられたり、

下痢後に低血糖発作を起こすこともあるため、食

事前後の患者の状態観察は重要な項目である。ま

た、ＦＡＰ患者は、唾液分泌能の低下が起こる7)こ

とから、パンなどは食べにくくなるため、食形態

を患者と相談しながら選択する必要がある。

ＦＡＰ患者は、一般的にも症状の進行に伴い、

低栄養状態・貧血になりやすく7)、栄養状態の評

価とともに、食事摂取状況の観察と食事を取りや

すいようにする工夫、ＩＶＨの管理が必要である。

4．休息に関する看護

ＦＡＰ患者は、症状が進行すると発汗異常や手

－３２－



家族性アミロイドポリニューロパチー(FAP)患者の看護における基礎的研究一肝臓移植を受けていない患者の看護記録の分析から－

足の冷感、下肢における自発痛に苦しむことが多

い7)'1)。下腿下部に重たい感じや四肢のしびれ感

が強い患者にとって、下肢に触れただけでも強い

違和感があるといった異常感覚があり、このこと

は安楽を阻害する要因になっていた。ＦＡＰ患者

の異常感覚に対する看護については、痙痛やしび

れの軽減のためマッサージを行なうことや、夜間

眠れるように就寝前に湯たんぽの交換を行うこと

が報告きれている'')が、ＦＡＲ患者は末梢神経障害

・感覚障害のため下肢に湯たんぽが当たっても気

がつきにくく、湯たんぽの使用は低温熱傷の危険

`性が高いため使用禁止にしなければならない。ま

た、マッサージについては、少しでも,患者が楽に

なるようにという看護者側の思いの表れでもある。

しかし、下肢に触れただけでも強い違和感のある

患者にとっては、マッサージがかえって不快感を

与えることにつながることも予想されるため、患

者に相談しながら患者の希望に添って実施するよ

うにすることが必要である。

患者は、夜間着替えのため何度も覚醒したり、

体幹や下肢の冷感のため夏でも保温が必要な状態

であったりと、発汗異常や体温調整困難が不眠の

一因になっていたことから、室温・湿度の環境調

整も重要な看護といえる。

関係を築き、訴えを傾聴しながら個別性のあるケ

アを提供することが重要である。

血圧が変動しやすい患者にとって、入浴が身体

に与える影響は少なからずあると考えられる。全

身の感覚障害から湯の温度がわからないことがあ

り、入浴時には、お湯の温度調節に注意を払い、

入浴時間の配慮も必要である。さらに、ＡＤＬが

障害されている患者は、入浴に介助を要するため、

体を洗うときの力の入れ方など患者に確認しなが

ら行なわなければならない。また、尿路感染予防

のためにも、陰部の清潔が保持できるようにして

いくことも必要である。人間の基本的欲求の一つ

である身体の清潔保持は、ＦＡＰ患者の闘病意欲

の向上にも影響を与えるものである。

６．眼の状態に関する看護

ＦＡＰ,患者には、自律神経障害のため、結膜血

管異常、瞳孔異常、乾燥性角結膜炎、硝子体混濁、

緑内障などの眼症状がある'8)。手指の運動・感覚

障害があるにもかかわらず、点眼という細かな行

為を行なわなければならず、点眼が効果的に行わ

れているかどうかの確認と観察が必要である。

Ｖ・結 論

５．清潔・皮膚の状態に関する看護

ＦＡＰ患者は、栄養状態の低下と感覚障害が重

なり、褥創ができやすく治癒しにくい。特に下肢

は、浮腫と感覚障害があるため傷がついても気が

つきにくく、一旦褥創が形成されると治癒しにく

いといえる。また、足先に浮腫がある,患者もいる

ため、打撲による創傷を起こしやすく、移動時に

打撲きせないように注意を払う必要がある。ＦＡ

Ｐ患者の感覚障害のほとんどが運動障害を伴って

いるため、看護活動においては感覚障害と運動障

害をセットにして対応する必要があり、感覚障害

の程度のアセスメントは重要であり、まさに患者

の安全・安楽に徹したケアが要求される17)。感覚

障害は患者の訴えが主であるため、,患者との信頼

ＦＡＰ患者は、末梢神経障害・自律神経障害な

どの進行に伴い、筋力低下・筋萎縮・感覚障害・

下肢の自発痛・瞳孔異常・下痢・便秘・排尿障害・

起立`性低血圧・唾液分泌能低下・発汗低下・貧血・

不整脈・低血糖発作・意識消失発作など、様々な

症状が出現する。

看護者は、これらの病状を予測しながら、全身

状態の変動のしやすさに関する看護を行ないつつ、

運動・休息・食・排泄・清潔といった日常生活全

般にわたる援助および診療の介助を提供する必要

がある。
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本研究は、看護記録を分析対象としてＦＡＰ患

者に行なわれた看護内容を明らかにした。４事例

と分析例数が少なく、しかも看護記録には記載す

る看護師の能力差による相違があることは否定で

きず研究の限界がある。しかし、本研究からＦＡ

Ｐ患者の日常生活の実態が明らかになり、それを

支える看護の方向`性への示唆が得られた。今後は、

例数を重ねて検討し、ＦＡＰ患者の看護を体系化

していきたいと考える。
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