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筋ジストロフィーの理学療法の現状

筋ジストロフィーの理学療法には標準化
された治療法や評価法がない

筋ジストロフィーを専門とする医療機関が
ない長野県では、
診療やリハビリテーションに格差が
生じている
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2011年5月，信州大学医学部附属病院では小児科，神経内科，
遺伝子科，リハビリテーション科を中心に県内の多施設・多診療
科からなるDMD診療ネットワークを立ち上げた
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長野県筋ジストロフィー診療ネットワーク
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DMD診療ネットワーク：活動内容

Skypeなどを利用し，3か月に1回の合同カンファレンスを開催
ステロイド剤導入時期の検討
ステロイド剤導入時期の判断のための運動機能評価の確認，
ナイトスプリント導入時期の検討 など
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信州大学医学部附属病院
信濃医療福祉センター
稲荷山医療福祉センター
長野県立こども病院
国立病院機構まつもと医療センター
鹿教湯三才山病院

理学療法士（23名）
作業療法士（6名）
臨床遺伝カウンセラー（2名）
小児科医（10名）
神経内科医（3名）
遺伝科医（2名）
呼吸器内科医（1名）
整形外科医（1名）

長野県内6施設 約48名

DMD診療ネットワーク：構成メンバー
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(1)施設内・施設間においてナイトスプリントを積極的に導入

→DMDの運動機能維持のため
・・・エビデンスはあるが知られていない

(2)施設内・施設間でのDMDの運動機能評価の標準化を目指す

→ステロイド剤の導入時期の判断や，
導入後の有効性評価に運動機能評価が必要
・・・何が一般的な評価なのか知られていない

DMD診療ネットワークでの理学療法の目的
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信大で実施しているリハ内容

＜評価項目＞

・上下肢可動域
・下腿最大周径
・North Star Ambulatory 

Assessment (NSAA)
・4段階段昇降
・6分間歩行
・筋力（CYTEC／MicroFET2）
・活動量（活動量計）

＜治療項目＞

・下肢ストレッチング
・ナイトスプリントの作成
・足底板の作成
・車いすの作成
・園や学校との連携・指導

Mazzone  et al., Neuromuscul Disord, 2010
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※当院での患者の年齢：3歳～13歳（全員歩行可能）



歩行不能期のリハ内容：
デュシェンヌ型筋ジストロフィー診療ガイドライン2014 より

＜評価＞
・指示理解可能な例に対して年1回

肺活量と最大強制吸気量の評価，
歩行不能期は咳のピークフロー
評価

＜治療＞
・徒手呼吸理学療法（MICなど）

→％肺活量が40%以下か，12歳
以上での咳のピークフローが
270 L/min以下

→NPPV，カフアシストなどの
利用

DMDでは呼吸筋トレーニングは
有効か

長期的な筋力増強を目的とした呼
吸筋トレーニングはエビデンスが
確立しておらずむやみに行うと過
用となるため推奨しない（グレー
ドC）

短期的な呼吸状態改善を目的とし
たものは効果が期待できる（グ
レードB）
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・DMDを対象とした行動評価表

・17項目から構成されている

・どのように実施したかによって
それぞれ0～2の点数をつける

・計34点満点

・治験で使用されることが多い
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NSAA



・NSAAと6分間歩行 ：r=-0.589

・NSAAと床からの立ち上がり ：r=-0.711
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Mazzone  et al., Neuromuscul Disord, 2010

NSAAとその他の運動評価



・25 mの直線を6分間でできるだけたくさん歩く
・声かけをする
・途中で休んだり，転倒した場合も時計は止めない

・こどもの場合，途中でふざけたりスピードが一定にならないという
問題がある

↓
ピッチ音に合わせて歩く6分間歩行
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・6分間歩行と10 m走行 : r=-0.601
6分間歩行と床からの立ち上がり ： r=-0.540  

Mazzone  et al., Neuromuscul Disord, 2010

6分間歩行



【ピッチ音に合わせた6MWTの方法】
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② 最適ピッチに
合わせながらの
6ＭＷＴ
（新6MWT）

③ 従来の6ＭＷＴ
（現6MWT）

① ピッチアップ法
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【1分毎の歩行距離の比較】
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現6MWT＜新6MWT



・歩行距離は 新6MWT＞現6MWT 

・中断したり，転倒した被験者は
いなかったので，安全に実施
することもできた

ピッチに合わせた６MWTの有効性
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⇒ しかし，身体負担度は新6MWTが現6MWTよりも増加
していたため，患者を対象とした計測では，表情等に
注意しながら実施する必要がある
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Nishizawa et al., J Phys Ther Sci, 2015



・定点的な評価と異なり，日常の連続
したデータ

・安価で非侵襲的で測定も容易
というメリット

・入浴時以外はずっと装着

Nishizawa et al., J Phys Ther Sci, 2016

ステロイド剤投与前後で，従来の
運動機能評価と活動量計を測定
両者同じ傾向を示し，また投与後
は有意に歩数とエネルギー量が増
えた
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活動量



活動量計／Sleep Sign Actの表示画面
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ステロイド投与前 ステロイド投与後

「筋ジストロフィーを知ろう」 in 静岡 Sep 15, 2019



運動エネルギー量，歩数の変化
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p < 0.05

 ステロイド投与前 ステロイド投与後 p value 

運動エネルギー量 (kcal/日) 1108.7±137.2 1246.0±127.0 0.024a 

歩数 (歩/日) 10081.8±2638.7 12205.0±1695.4 0.033a 

 a unpaired Student’s  t-test
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従来の運動機能評価と同様に
投与後は有意に改善された

→ これらのデータを元に
ステロイド開始時期を判断した



・4歳になったら作成するという
長野版プロトコル

・夜の間はずっと着けてもらう

ナイトスプリント
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ナイトスプリント

ナイトスプリントを付けた群は
ストレッチのみの群より，
アキレス腱の短縮が23%減った



しっかりつけていた患者と不十分だった患者の
1年間の運動機能の変化量を比較

→しっかりつけていた患者の運動機能が改善傾向
左足関節背屈角度は有意に改善

Nishizawa et al., J Phys Ther Sci, 2018

ナイトスプリント
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・日々の診療で同じ評価を正確に行う
ことが重要
→ 症状の進行，薬効評価に有用

3名のDMDに対し，ステロイド剤
投与前後４～５年間の運動機能評
価と歩数を後方視的に検討した

Nishizawa et al., J Phys Ther Sci, 2018
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長期評価の重要性



ステロイド開始日 ステロイド増量日
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Case 1
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Case 2
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長期的な運動機能評価
→ 薬効の持続性に言及できる重要なデータ

長期的評価により運動機能の低下が見られれば
ステロイド剤投与中止の判断材料となる可能性
についても検討

短期的な運動機能評価
→ 薬効の即時的評価として有用
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長期評価の効果



まとめ
筋ジストロフィーの理学療法は評価や治療に関するエビデンスが
非常に少なく，理学療法士一人ひとりが異なる治療を異なる方法
で行っているのが現状

DMD診療ネットワークでは，ナイトスプリントの作製，NSAAと
6MWTの実施の標準化を目的として取り組み，患者の運動機能に
効果がみられた

施設間での評価および治療のばらつきをなくし
どこの施設でも有意義な理学療法の提供が実現
できることが理想
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松清あゆみ（理学療法士）：信濃医療福祉センターリハビリテーション科
澤田和也（理学療法士）：稲荷山医療福祉センターリハビリテーション科
岩岡晴美（理学療法士）・西川良太（理学療法士）：長野県立こども病院

リハビリテーション技術科、
山崎忍（理学療法士）：厚生連鹿教湯三才山リハビリテーションセンター三才山病院

リハビリテーション科
石川真澄（認定遺伝カウンセラー）：信州大学医学部附属病院遺伝子医療研究センター
黄瀬恵美子（看護師，認定遺伝カウンセラー）：信州大学医学部附属病院遺伝子医療研究

センター
高野亨子（医師）：信州大学医学部附属病院遺伝子医療研究センター
柴直子（医師）：信州大学医学部附属病院小児科
笛木昇（医師）：信濃医療福祉センターリハビリテーション科
寺内昭子（医師）：厚生連鹿教湯三才山リハビリテーションセンター三才山病院小児科
黒岩靖（医師）：厚生連鹿教湯三才山リハビリテーションセンター三才山病院内科
稲葉雄二（医師）：長野県立こども病院小児神経科，

信州大学医学部附属病院小児科
古庄知己（医師）：信州大学医学部附属病院遺伝子医療研究センター，

信州大学医学部遺伝子診療部
中村昭則（医師）：信州大学医学部第三内科，

国立病院機構まつもと医療センター

協力メンバー
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