




【要約】骨形成不全症は、新生児致死型から無症状で経過する症例まで重症度の多様性に

富む疾患である。多様性の故、臨床的な対応が確立していないのが現状であり、診断・治

療・介護に関する手引き書作成のため実態調査を行った。平成 8年度の医療機関調査で明

らかになった点(骨折頻度の加齢に伴う減少、高頻度に合併する脊椎変形、特にⅢ,Ⅳ型に

高度である成長障害など)をふまえ、さらに平成 9年度は患者向けの詳細な調査を行った。

医療機関調査の結果に加え、I 型においては正常身長の例が優位であること、歯科的合併

症(歯牙形成不全・反対咬合)がⅢ,Ⅳ型で特に門題となる点など明らかになった。日常生

活では特にⅢ型において入浴・トイレに困難を訴えており、学校生活の介護も含めて生活

環境の問題点が明らかとなった。重症例に対しては医療サイドからの骨折変形予防のため

の小児科的・整形外科的積極的治療法に加えて、生活現場における社会福祉的な援助が必

須であることが明らかとされた。


