












要約   Ⅰ   小児の希少難病である骨形成不全症の患児と家族の QOL について検討した。

Ⅱ   友の会の 159 家族から 116 家族の回答を得た。6 回以上の入院が 4 O%弱と多く、他

の小児慢性疾患より高率であった。しかも長期の付き添いが必要となっていた。そのなか

で親は頻発する骨折とその後の変形への不安、さらに就園・就学への不安を強く訴えてい

た。

Ⅲ  親の人生観は子供の発病で大きく変ってはいたが、親の会の影響で新しい友人の増加

や家族一致団結し前向きの姿勢となっていた。父親が定職をもち母親が健康で専業主婦で

ある率が高く、これが在宅療育の前提となっていた。母親が父親との連携や兄弟の健康や

生活に腐心していた。

Ⅳ  円滑な学校生活の遂行に、家族の介助や責任の所在に協議を求められ相互の連携に苦

労していた。兄弟も子供なりに気にしており、それなりの負担を感じていた。さらに情緒

障害や情緒不安定症状をしめし、とくに喘息につぐ「いじめ」の被害者となっていた。


