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抄 録

【目的】国内の成人期のPWSの ある15名 の生活実態を記述することを通して成人期のPWSの ある人々の基本的

ニー ドの充足 とQOL向 上のための対処法 を検討 した。

【方法】NPO法 人 日本PWS協 会に協力を得、成人期のPWSの ある15名 とその家族か ら協力 を得た。調査枠組

みは、国際PWS組 織作成のBest Practice Guidelines For Standard of Care in PWSと 、Henderson,VAに よる

人間の基本的ニー ドに関する理論を枠組として質問紙と面接項目を作成 した。データ収集は2014年3月 ～同年

10月の7か 月間で実施 した。

【結果】研究に参加 したPWSの ある人は男性10名 、女性5名 であり、10代 か ら50代であった。全員が3歳 頃に

は過食が始まりBMI25以 上を経験 し、母親らは食事をめ ぐる行動上の管理法に悩んだ。4名 は学童期に糖尿病

を発症 した。PWS診 断後は、親はPWS情 報を得、食物の誘惑を絶つ環境をつ くり、管理中の食事でも満足感

を得 られるよう工夫をし、親子で運動を開始 していた。そ してPWSの ある人々には24時間の見守 りが必要だ

と知った。実際にPWSの ある人は見守 られる環境下では、過食を防ぎ、一定の食への満足感が持て糖尿病予防 ・

管理できた。学校生活では13名が特別支援学校 ・特別支援学級を利用 した。対人関係において自己中心的で感

情表現が不得手、物事に臨機応変な対処は困難で、激 しい痴癩やパニックを起こすと身近な家族でさえも対応

に苦慮 した。4名 は精神科病棟入院経験を持っていた。
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就労状況 につ いては、14名 が作業所 、会社 や短期 アルバイ トでの就労経験があっ た。就労 ・作 業経験 を持つ

者 たちは、や りがい ・満足感 を もっていた。

【考察】周囲 の入 々による監視で はな く見守 り、食行動 管理、PWSの ある人々の特徴の 良い面 と苦手 な面 に配

慮 した コ ミュニケー ションによ り、家庭 生活、就学就労の場 において彼 らは他者か ら承認 され、それが彼 らの

生活の満足へ とつ なが っていた。

キ ー ワー ド:プ ラダ ー ・ウ ィ リー 症候 群 、基 本 的 ニ ー ド、 成 人

 Key words: Prader-Willi Syndrome, fundamental human needs, Adulthood

1.は じめに

Prader・Willi　Syndrome(以 下PWS)は 、出生頻

度は1万 ～1万5千 人に1人 、原因は15番染色体長

腕 の欠失型、UPD型 、刷 り込み変異型の染色体異

常であ り1980年代 に診断が可能になった(Kubota,

2016)。 しかし、PWSの ある人々の特性やその対応

については医師、看護者、教育者においても認知度

は低 い。PWSで 考慮すべ き特徴 は、PWSに 関連す

る体質や行動上の特性であっても個人差が大 きいこ

と、彼 らが抱える問題は成長に伴って変化すること、

そして生涯にわたって身体お よび心理社会的問題へ

の対応と症状マネジメントが必要だという点である

(永井,2011)。 概 して彼 らは発達のアンバランスさ

があり、独特なものの見方や解釈をするため、不可

解な行動をしているように見 られる。特 に思春期以

降になると、衝動性が高 まり、行動面で周囲との ト

ラブルにつながる場合がある。過食への対応がなさ

れないと肥満が進む。青年期以降では過食から肥満、

2型 糖尿病、閉塞性睡眠時無呼吸、突然死等への適

切なフォローが必要である。治療法は各症状の対症

療法と認知行動療法に限られる。

PWS本 人の力だけで諸症状のコントロールや 自

立は不可能であ り、周囲の見守 りと協力、特有の心

の動きを理解 したコミュニケーションが欠かせない

(長谷川,2009)。 周囲の対応がなされれば進学、就

職が可能な場合がある。

早期診断により幼児期 ・学童期の対応は周知 され

つつある。 しかし、成人期の人々への対処方法は不

明なままである。思春期を超 えると過食や肥満から

生 じる合併症管理を要 し、対人関係や行動上の問題

が顕 になると報告 されている。 しか し、比較的安定

している成人期 にある人々が どのように対応 されて

きたか、彼 らが受 けて きた医療、教 育、就労支 援、

家庭生活状況の実態 は明 らかで ない。

「PWSを 持 って生 まれて きた人 は、 人間の欲求 と

い う欲求 を常 に求 めてい る。」 とい う親 た ちの言葉

に着想 を得 、PWSの あ る人 々を欲求 とい う視 点 で

捉 え よ うと考 えた。今 回成 人期 にあ るPWSの あ る

人 々の 欲求 をVirginia　A.　Hendersonの 看 護理 論基

本 的ニー ド視点 で実態 を明 らか にす ることで、成 人

期 のPWSの あ る人々のQOLの 向上、看 護へ の示 唆

を得 ることを研究 目的と した。

Ⅱ.研 究の目的

国内の成人期のPWSの ある人hの 生活実態 を記

述することを通 して、成人期のPWSの ある人々の

基本的ニー ドの充足 とQOLの 向上のための対処法

を検討することとした。

Ⅲ.研 究方法

1.研 究デザイン

半構成的質問紙調査と半構成的個別面接調査によ

る質的記述研究とした。

2.研 究参加者

本研究では、NPO法 人日本PWS協 会会員であ り、

高校 を卒業 した18以 上の人を選定 し、本人および

家族に協力を依頼した。依頼 した総数は32名であっ

た。質問紙調査では、PWS本 人の許可 を得 たうえ

で母親が回答 したのが13名、姉が回答 したのが1名 、

そ して母親の協力を得なが ら研究参加 したPWS本
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入が1名 であった。研 究参加者 の総数は15名 であっ

た。

面接調 査 では、 質 問紙 調査 に参加 したPWSを も

つ 人15名 の母親14名 と姉1名 が参加 した。

3.デ ータ収集期間

デー タ収集 は、2014年3月 ～同年10月 に実施 した。

4.デ ータ収集方法

本研究の デー タ収集 は、研究者 が作成 した質問紙

による調査 と、個別面接 に よって行 った。質問紙項

目と面接項 目は、以下 の3つ の枠組み を統合 して作

成 した。

1つ 目は、看護者 の患者理解及 び看護援助の基本

とな る看 護理論 を援用 した。PWSの あ る成人 の全

体像 を把 握 す るため に、①Virginia　 A.　Henderson

(以 下 ヘ ン ダー ソ ン)のBASIC　 PRINCIPLES　 OF

NURSING　 CARE(1960)で 述べ られている基 本的

ニ ー ド14項 目を中心 にお き、A.H　 Maslow(以 下マ

ズ ロー)のMotiivation　 and　Personalityで 述 べ られ

た基本的欲 求(1954)を 補足 した形で質問紙の枠組

み(表1参 照)を 作成 した。

次 に、②International　 Prader-Willi　 Syndrome　 Or-

ganization(国 際PWS支 援組織、以下IPWSOと い う)

作成のBest　Practice　Guidelines　For　Standard　 of　Care

in　PWS(以 下 ガイ ドライ ン、IPWSO,2010a)を 参

考 に した。

さらに、③IPWSOの プロジェク トFamcare(IPWSO,
ノ ヨ

2010)で 実施 しているアンケー ト調査の家族のス ト

レス16項 目(過 食、食べ物を漁る、口論、瘤癩、怒

り、混乱時の粗野な言動、物理的な乱暴行動、終わ

らないおしゃべ り、頑固な行動、収集癖、習慣の変

更に対応できない、完壁に行動する、 自己中心性、

お金をとる、スキンピッキング、逃走癖)を 枠組み

とした。

これらに加えて面接調査においては、生活実態 を

理解するための一助として、出生時からの食事の変

化、学童期から学生生活状況、対人関係の トラブル

の有無について調査 した。

質問紙は郵送にて配布と回収を行 った。質問紙は

記名式とし、面接調査で活用した。面接調査の所要

時間は3時 問程度であり、1回 行った。追加質問は

電話で行った。面接調査のデータは録音 し逐語録に

した。

5.デ ータ分析方法

デー タ分析は、Demographic　 data及 び質問紙作

成時に使用 したヘ ンダーソンの14項 目の構成要素に

沿ってニー ドの充足について内容分析 した。すべて

のケースを比較 しなが ら、〈生活実態 〉とく周囲の

対応〉について類似点や相違点について分析 した。

データ分析において信頼性 ・妥当性を高めるため、

全過程においてPWS協 会理事、PWS看 護経験者及

び遺伝看護 ・小児看護などの看護の専門家による指

導助言を受けた。

6.倫 理的配慮

本研究は、山梨大学医学部倫理委員会の倫理審査

を受けた(承 認番号1164)。 倫理的配慮 として、研

究参加の自律的意思決定、プライバシーの確保の保

証 をした。PWSの ある人自身に対 しても研究参加

の説明を研究者または家族が行い、承諾を得た。ま

た、終始見守 りが必要なPWSの ある人と生活 し疲

労 している可能性も高いので、一回の面接時間や面

接の回数などは研究協力者に合わせた。

Ｖ.結 果

1.PWSの ある人の属性

PWSの ある人は、男性が10名 、女性5名 、年齢は、

10代 が1名 、20代 が6名 、30代 が5名 、40代 が2名 、

50代 が1名 であ った。診 断時期 は、生後1か 月が1

名 、就学前が5名 、小学校 時代が5名 、中学校 時代

が2名 、高校 時代 が1名 、20歳 が1名 、43歳 が １名

であった。

生活場所 は、1名 は グループホー ム、1名 は施設

に入所 し土 日に自宅に帰 宅す る生活 を し、他の13名

は 自宅で生活 していた。

保護者の属性 は、父母共 にい るのが11名 、母のみ

が4名 で父親 とは死別 ・離別 していた。父親の年齢

は70代2名 、60代3名 、50代6名 で、母親の年齢 は

80代1名 、60代3名 、50代9名 、40代2名 であった。

母親が就業 しているのが6名 であ り、1名 は2014年

の4月 まで働 いていた(表2)。
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表1. ヘンダーソンのニー ド論に基づくPWSの ある人々の理解のための質問項 目
1

基本的欲求14項目構成要素 質問紙調査の質問項目

1 正常に呼吸する ・ 睡眠時無呼吸発作の有無
肥満の有無と程度(BMI)

2 適切に飲食する ・

・

現在 の食事 カロリー。食事はだれが作 っているのか、盗食の有無、食事へ
の こだわり。食事への満足度食事 を作るうえで注意 している事
食品をどのように管理しているのか
過食時のコントロール

3 適切に排泄する ・ 排便 ・排尿の状態;便 秘や下痢の有無
アナルピッキングの有無

4 良い姿勢を保持する ● 姿勢 ・側弩症の有無 と程度

5 睡眠と休息 をとる ・

・

朝の 目覚め、午睡の有無、職場先での眠気の有無
眠気やだるさが日中の活動に影響を及ぼ しているか

6. 適切な衣服を選び着脱する ・

・

自己で衣服の選択(季 節感や体温調節するための衣服)
衣服に対するこだわり、身つ くろい行動の自立度、洗濯行為の 自立度

7 体温を生理的範囲内に維持する ・ 高体温や低体温など体温が不安定か

8 身体 を清潔に保 ち、身だしなみ
を整え、皮膚 を保護する

・

・

入浴の頻度、歯磨きの頻度、清潔行動の自立度
む し歯の有無

9 環境のさまざまな危険因子を避
け、また、他人を傷害 しないよ
うにする

・

・

スキ ンピッキングなどの自傷行動有無、またそれはいつ現れるのか

家の立地条件、周囲の誘惑をどのように管理 しているのか
疵癩 ・パニ ック時他者への危害行動の有無

Xd. コミュニケー シ ョンを もつ
: 痛癩 ・パニ ックは起こすのか、またその時の対処法他人 と積極 的に接することはあるのか

11. 自分の信仰に従って礼拝する
・
学校や施設などの職員のPWSの 人の理解度はどの程度か
親の周囲からの理解を得るための行動や対応

12. 達成感をもたらすような仕事を
する

・

・

・

仕事の有無 とその内容、働いている時間
通勤手段 と通勤時おける問題の有無(買 い食いなど)
PWSの 人が働 くことについてどのように考えているか

13. レク レー シ ョンへ の参加 ・

・

運動など普段 に行っている日課はあるのか
好 きな余暇の過ごし方

14. 学習 し、好奇心を満足 させる ■ 本人のPWSに 対する理解度、内容
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生活実態 周囲の対応

BMI35以 上の4名 中3名 に睡眠時無呼吸症候群があった 3名 がCPAPを 使用 していた

6名 がやや肥満以上であった 野菜中心で主食を減らすなどのカロリー制限や満足度 を高
14名 に食の探索行動があ り、人のいない一瞬のす きに探 めるためにふんわり盛る他人よ り多 く見せる。大皿には盛

索 し、盗食する。 また、家族のお財布か らお金を盗 り、 らないなど行っていた

食料を買い込み過食する 食品を見えないようにする食品保管場所の施錠や調味料は
線引 きす る、買い置 きは最小限 とす るな どの食品管理 を
行っていた

便秘傾向が4名 、下痢傾向が1名 であり、過食後に下痢 下剤やセンナ茶の内服、過食後の下痢に注意 し替えのパ ン

になるものが1名 であった ツの用意 をする

アナルピッキングは3名 にみ られた アナルピッキングに対 しては手持無沙汰にならない ように

する、無理にやめさせず気持ちをそ らす ようにしていた

3名 に側弩症があったが、歩行や通常の姿勢に影響はな 1名 は手術 を受け、1名 は幼児期に装具 を装着 していた

かった

全ての人が夜問の睡眠はとれていた 日中の眠気に対 しては強制的には起 こさないように した
El中に眠気がある人が8名 うち3名 が精神科薬内服 して り、環境 を変えた り、カフェイン摂取を促 していた
いた

8名 は自分で衣服を選択 していたが、TPOに 合っていな 季節 ・TPOに 合った衣服を選択で きるようい くつか準備
かった り、こだわ りが強 く着替えさせるのに苦労 してい し、選択 してもらった り、「こっちの方が似合うん じゃない」
た と声をかけ誘導していた

施設入所の2名 は自分で洗濯を行っていた

極端 な薄着 ・厚着はなく体温調節はで きていた 季節に合った衣服着用への誘導をしていた

清潔は保たれていたが、2名 は肥満のため自分で全身を 入浴の介助を行う
洗 うことができなかった
7名 に齟歯があ り、治療中であるが、朝晩の歯磨 きは行
なえていた

7名 にスキンピッキ ングが不安なときやイライラす ると 手持無沙汰にしないようにする、絆創膏や薬などで気持 ち
き、また暇なとき無意識 におこなっていた。 また、自傷 をそ らすなどしていた

行為 まで発展する人が1名 いた。 家族の協力 も得た り、近所にPWSに ついて説明 し協力 をし
13名が自宅で家族 とくらしていたが、7名 の母親が仕事 て もらっている人もいた
を してお り、日中は作業所に通っていた

12名が痢癩やパニ ックを起 こし、そのうちの5名 は以前 基本的には指示や命令はせず選択肢をだしての誘導や予定
他人に危害を加えるパニックを起こし、4名 は現在 も起 は目に見えるように視界からも理解で きるようにしている
こしている。注意 を受けた時や自分の不都合なときに起 パニックに対 してはクールダウンするまで待つが、2名 は
こしている 精神科に入院していた

作業所や地域のサポー トセ ンターや相談支援センターに 問題が起 こるたびに職員 と親が話 し合い、対処法を一緒 に
通い親たちは説明 していた 考えていた

14名が何 らかの仕事をしていたが、現在企業で働いてい 居住地域やショー トステイ内の作業所を選択 していた。
る人はいなかった 痛癩 をおこすような作業所 は、職員理解がで きていない と
14名全員がや りがい ・満足感をもって仕事 を行っていた ころも多 く、辞めて別の作業所に通っていた

定期的に運動を行っているのは6名 であ り、 フィッ トネ 犬の散歩は毎日運動する動機づけとなっていた
スクラブに3名 が通っている

14名が親かや医療者か らPWSの 説明を受け、11名 が過食 食べてはいけないと理解 していても、本人の意志ではどう
となり、太る。太ると病気になると理解はしている にも納屋 ない欲求は、見守ることで抑制 している
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表2. 各事例の健康歴、生活歴
l

No Yｓ Sex BMI 診断
出生時 乳幼児 小学校
0～1歳 未満 1～6 7～12

A

l

50代 男 27 不明 保育所 特別支援学校

来熟児 ・停留睾丸 3歳 から太 り始めた

B 40代 男 40 不明 保育所 特別支援学級

低出生体重児、哺乳力不良、斜頚、先天
性股関節脱臼、停留睾丸

診断(1載8ケ 月)
3歳 か ら歩行

8歳 から側弩症の治療

C 40代 男 22 del カ トリック幼稚園 普通学級だが闘題多い

先天性虚弱児、哺乳力不良
肺炎、痙攣、機能訓練、歩
行は2歳2ヶ 月、3歳～ 食欲上昇

D 30代 男 23.9 不明 保育所 特別支援学級　過食　パニック

新生児仮死、低出生体重児、哺乳力不良、
筋緊張低下、停留睾丸

3～4歳 から良く食べ る 診断(9歳)

E 30代 女 35 deｌ 保育所 普通学級

哺乳力不良 1歳2か 月ごろより過食 診断(7歳)
11歳で糖尿病発症

Ｆ 30代 男 19 deｌ 保育所 普通学級、過食、対人 トラブル

哺乳力不良
PWS疑 い(1ケ 月)

１歳2ヶ 月で歩行、1歳6ヶ 月から過食、
3歳 盗食

診断(8歳)
3年 生～成長ホルモ ン治療

G 30代 男 37 del 保育所 普通学級 移ち着きない
どこかに行ってしまう。

筋緊張低下(ぐ にゃぐにゃ病）、停留睾丸、
哺乳力不良
3か 月側弩症治療、1歳 頃～体重増加、
1歳9ヶ 月で歩行 診断(3歳)

ll歳成長ホルモ ン

H 30代 男 24 del 保育所
普通学級から特別支援学級
4、5年 粘着気質著明

新生児仮死、筋緊張低下、嘲乳力不良 定頚6ヶ 月、歩行3歳
2、3年 生から食欲上昇

診断(11歳)

I 20代 女 19 不明 保育所 普通学級、対人 トラブル

新生児仮死、筋緊張低下、哺乳力不良、「背
骨の病気」

リハビリ開始1歳6か 月で歩行、3.4歳で
肥満

J 20代 男 34 del

げ'9

保育所
普通学級 おとなしい、静か、意にそ ぐ
わないと動かなくなる

'

筋緊張抵下、気胸、哺乳力不良、停留睾

丸

定頚5ヶ 月、歩行2歳 、2歳 から食欲上

昇

Ｋ 20代 女 24 deｌ 保育所 普通学級と特別支援学級

低出生体重児、哺乳力不良、筋緊張低下、

先天性筋ジス トロフィー疑い

歩行1歳7ヶ 月
3～4歳 で亡くなる可能性告知

6歳 頃より肥満、特異行動
診断(6歳)

L 20代 女 20 Disomy 保育所 特別支援学級

新生児仮死、囎乳力低下、筋緊張低下
・

集団生活ができない

M 20代 男 26 dｅｌ 保育所 普通学級

新生児仮死、哺乳力低下、筋緊張低下、
低出生体重児、診断(9ヶ 月)

14歳成長ホルモ ン

N 2D代 男 73 del 保育所 特別支援学級

早塵、低出生体重児、筋緊張低下、哺乳
力低下、筋ジス トロフィー疑い

7ヶ 月か ら食欲向上
歩行2歳6ヶ 月 診断(1歳 半)

9歳 頃より痛癌で動かな くなることあ り

Ｏ 10代 女 31 del 保育所
小学校1年 時の1学 期は普通学級、2学
期より特別支援学級

新生児仮死、哺乳力低下、筋緊張低下
診断 （生後1ケ 月)

肥満、10歳心臓僧房弁閉鎖不全症指摘(経
過娩察)
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精神科受診を表す 糖尿病罹患を表す

中学校 高校 音年期～成人期

13～15 16～18 19～ 30～

特別支援学校 特別支援学校 自宅から近所の職場へ通 う
38歳で作業所に通 う。
48歳か らケアホーム入所する。

２８歳から糖尿病、糖尿病性網膜症にて左目治療診断(４３歳)　５０歳十二指腸潰瘍

特別支援学級 特別支援学校 リサ イク ル工場 、 授産施設に自宅か ら通う。

18歳から心療内科受診

35歳肥満 ・ホルモ ン異常の治療、38歳成
長ホルモン治療3か 月、睡眠時無呼吸症

候群

情緒学級
児 相談所　精神科医 知的障害者総合援護施設入所

知的随書者総合援護施設に入所
25歳 自宅から作業所に通う
27歳～作業 所内の入所施設に入所

週末2泊3日 で自宅に帰る

診断(13歳)

１６歳で精神科入院、向精神薬

向精神薬(不整脈になった)

３６歳で向精神薬中止　逆流性食堂炎薬

特別支援学級 過食 パニック 養護学校　過食　パニ ック
パ ン屋、障害者自立センターに週1回 通 う

募金活動 と称 し、他人にお金を要求 障害者自立セ ンターに通う。

高血楯、糖尿病治療 糖尿病治療 糖尿痛治療、29歳頃 より癇癪
パニック、血圧上昇により救急搬送あり 糖尿病治療

2年 生より特別支援学級 特別支援学校
生活介護施設に週5日 通う。母不在時は

市内のショー トステイを利用

糖尿病治療 糖尿病治療、側湾症指摘 糖尿病治療
糖尿病治療、31歳卵巣ほう腫.下 肢神経障害、
30歳睡眠時無呼吸症候群

普通学級、過食、対人 トラブル 普通学級、過食、対人 トラブル 専門学校、就職 様 な々仕事をした。 自宅から通 う。

性ホルモン治療　抗うつ薬服用性ホルモン治療　抗うつ薬服用

特別支援学級 過食、居眠り
特別支援学校
「なぜ自分がここにいるのか?」

知的障害者援護施設に入所。
27歳から自宅から作業所に通った。

生活介護施設の作業所に通う。

,

２７歳精神科入院、向精神薬向精神薬、　３０歳高脂血症

特別支援学級
食べ物への執着 特別支援学校 ケア ホーム、作業 所 、3年 で退所 自宅から作業所へ通 う。

20歳から糖尿病治療

普通学級(3年 時 「知恵遅れ」といわれ
検査)診 断(15歳)

特別支援学校　学校を抜け出す、パニッ
ク

無職で自宅で過 ごす。時々、ショー トス
テイも利用する。

障碍者施設に入所 と対処 を5か 月繰 り返

す

２０歳時に精神科入院　向精神薬

普通学級
普通学級
診断(17歳)

18歳食に関する問題行動
大学体学中、知的障害者雇用促進事業で
就職予定、ショー トステイ

１7歳てんかん様発作
3年 時、体重 コントロ一ル目的入院

21歳から性ホルモン治療

特別支援学級 ・バスケット部 特別支援学校
就労支援の作業所、 ショー トステイ、週
1回 短期入所

３年次より糖尿病治療糖尿病治療

特別支援学級 特別支援学校 自宅から2つ 目の作業所に通う。

グレーゾーンの自閉症だと
自傷行為が始まる

17歳染色体検査PＷS否 定

作業所でパニック、精神科入院　盗食　診断(２０歳)　抗てんかん薬服用

、 ▼

普通学級 普通学級
パソコンの専門学校中退20歳夜間 家を

飛び出すなど問題行動
自宅から地域の作業所に通う。

過食

側湾症手術、２０歳から睡眠導入薬・精神安定薬服用

・
.,

特別支援学級 特別支援学級
自宅か ら作業所 に通 う。
対人 トラブルある

糖尿病治療開始、自傷行動、精神科受診

糖尿病治療 糖尿病治療、19歳 向精神薬

特別支援学級 特別支援学校 自宅か ら作業所に通 う。
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2.出 生時から成人期に至るまでの成長過程 と取 り

巻 く環境

1)出 生時から乳幼児期

15名は低出生体重児あるいは新生児仮死で出生 し

た。入院期間は様々であ り、退院後 も嚥下はできる

が、吸啜力が弱いため、授乳に何時問も費や し、「哺

乳」には全ての母親が苦労をしていた。離乳食を開

始 した時期から食欲が増進 し、食欲が出て きたこと

を周囲は喜び、その後過食 となり3歳 の時点で肥満

傾向だった児が10名 いた。

運動発達では、歩行開始は1歳2か 月か ら3歳 で

あった。15名 全員が保育所に通園 した。言葉の遅れ

を指摘 され、地元の保育園に通園できなかった人、

発達の遅れがあったために障害児 として対応 され、

加配の保育士が付いて通園できた人もいた。

2)診 断時期

出生時の状況から1歳 未満に診断がついたのは2

名であった。5名 は、親が新聞や書籍から、過食や

過食 に伴 う肥満、異常行動に関するPWSの 記事 を

知 り、医師に検査を提案 し診断がついた。学業の遅

れから染色体検査を勧め られ診断がついたのが2

名、停留睾丸の手術やてんかん様のけいれんといっ

た別の受診契機で染色体検査を行ったのが2名 、生

後のフォローを受けた医療機関で診断されたのが3

名であった。PWSと 診断され るまで、母親は、過

食や異常行動があっても 「なんでうちの子 はこんな

ことをするのだろう」 ともやもやした気持 ちで過ご

していた。そのためPWSと 診断がついて、 ショッ

クもあったがそれ までの行動が理解できたようで

あった。診断時にPWSに ついて詳 しい説明をされ

た親は2名 であった。

3)学 童期

全員が、小学校入学前に普通学級か特別支援学級

か、について教育委員会等に相談をし、8名 が普通

学級を選択 した。普通学級内では授業に集中できな

い、友人との トラブル、高学年になり学力の差がで

てきて、1名 はそれを理由に高学年から特別支援学

級に移った。全ての人がいじめ、担任の無理解、他

の保護者の批判を経験 していた。6名 は中学校まで

普通学級で過ごし、1名 は特別支援学校の高等科に

行 くために中学校から特別支援学級に通った。普通

中学からそのまま普通高等学校に進学したのは3名

で、11名 は、特別支援学校の高等部で過ごした。

小学校から特別支援学級に通った7名 は、就学時

に、専門の学校で教育を受けた方がいいと指導を受

け、特別支援学級に通っていた。

4)成 人期

就職については、1名 は障害者だから働けないと

就職せず、学生が1名 、作業所で働いていたのが11

名であった。2名 は一般企業に就職したが、そのう

ち1名 は対人関係や食行動の問題があり1年 未満で

退職 し、その後就労支援センターで就労移行支援を

受けている。作業所のタイプはその人によって違う

が、週4～5日5～6時 間は働いていた。内容は箱

作 り、解体作業だった。生活介護での就労は、作業

とレクレーションの組み合わせだった。

4名 は精神科に入院した経験があった。退院後も

向精神薬を内服中だが、薬物量が減量できた者もい

た。また不整脈が発現し内服中止になった者もいた。

3.ニ ード論の視点からみた成人期のPWSの ある

人々の生活実態と周囲の人々の対応の実際

ニー ド論に挙げられた14項 目のニー ドの視点か

ら、15名 の生活実態と周囲の対応を表1に 示 した。

以下に14項 目のニー ドをマズローの基本的欲求 と

PWSの 特徴を踏まえ「生理的ニー ド」「食事」「コミュ

ニケーション」「環境」「自己実現」の5項 目にまと

め記述する。PWSの ある人を取 り巻 く周囲の人々

のス トレス、その対応についても記述する。

１)生 理的ニー ド

生理的ニー ドとして、呼吸 と関連する睡眠、体温

と関連する衣生活と清潔、排泄、姿勢の4つ の視点

で記述する。

①呼吸 と睡眠

<生 活実態>3名 に睡眠時無呼吸症候群がある

が、全員が夜間の睡眠はしっかりとれてお り、朝の

目覚めも問題ないと答えた。 しか し、 日中に眠気が

ある人が8名 お り、そのうち精神科の薬を内服 して

いるのが3名 であった。

〈周囲の対応〉睡眠時無呼吸症候群で治療 を受け

ていたのが3名 であった。肥満 との関係が高 く、
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BMI35以 上(肥 満3度)の4名 中3名 がCPAPを 使

用 していた。 日中の眠気に対 しては、母親からの依

頼で作業所の職員は、ほとんどそのままにして、強

制的には起こさないようにしていた。 また、環境を

変えた り、カフェイン(コ ーヒーなど)を 摂取 させ

る対応 していた。

②体温保持と衣生活と清潔

〈生活実態 〉衣生活では8名 に何 らかの特徴が

あった。1つ は、かつて褒められたものを着続ける、

寒 くても半ズボンをは くなどの衣服へのこだわりで

あった。このうち2名 は、かな りのこだわ りがあり、

少 しでも他者が意見をすると癇癪手前の怒 りだすた

め、着替えさせるのに苦労していた。次に、季節や

TPOに 合 っていない服装を選択 していた。季節に

は適 していないが、極端な薄着や厚着ではないので

体温調節は保たれていた。1名 は太 りす ぎて着用す

る衣服がなかった。清潔行動については、清潔の基

準が低下することな く清潔が保てていた。2名 は肥

満が理由で全身を洗うことができなかった。清潔行

為に対するこだわ りがあるのは1名 おり、彼は髪は

毎日洗 うが、身体 を洗うのは1回/週 とし、身体を

洗 う日は1時 間入浴 していた。施設入所の2名 は自

分で洗濯を行っていた。

〈周囲の対応〉その日に着る服 を本入が選択でき

るよう、衣服を準備 した り、「こっちのほうが似合

うん じゃない」と誘導するように声掛けした りして

いた。体温調節のためと季節に合った衣服が着用で

きるように上手に誘導 していた。

③排泄のコン トロール

〈生活実態〉便秘傾向が4名 、下痢傾向が1名 い

た。また通常便秘だが、過食すると下痢になるもの

が1名 であった。運動を定期的に行っている6名 に

は便秘はみられなかった。過食や運動不足が便秘や

下痢を引き起こしていた。アナルピッキングを行 う

のは3名 で常に行 うわけではないが、便秘や月経時

に情緒不安定なときにアナルピッキングを行ってい

た。

〈周囲の対応 〉便秘に対 しては、下剤やセ ンナの

お茶や最近は酵素をとっている人 もいた。過食後に

下痢になる人に対しては親 も過食後は下痢に注意 し

て替えのパンツをもっていって対処できるようにし

ていた。アナルピッキングに対 しては、予防のギプ

スを行っていた人もいたが、手持無沙汰や不安なと

きに起こるので、周囲が手持無沙汰にしないよう作

業をさせる、不安をキャッチするようにしていた。

アナルピッキングがある時は、叱らず、気をそらし

ながらやめさせた。

④姿勢の維持

〈生活実態 〉側弩症であるものが3名 いたが、歩

行や通常の姿勢に影響はなかった。1名 は成長ホル

モンを行っていた。

<周 囲の対応>1名 は手術を受け、手術創が大 きく

本人は気にしていた。2名 中1名 は幼児期に装具を

着け、2名 とも就学 してか らは経過観察となった。

2)食 事

〈生活実態〉食に対す る行動 としては、PWSの

ある人々は、量の多 さ、カロリーの高さ、甘いもの

にこだわ り、選択する傾向にあった。14名 は食品の

探索行動があ り、過食はしないものの、家族が留守

中、母親が台所不在 になった一瞬に、菓子を食べる、

砂糖をなめる、調味料を飲むなど、人の目がないと

盗食 していた。また、家族の財布か らお金 を盗 り、

外で大量に食料を買い込み、自室で過食する人もい

た。

15名中6名 がやや肥満以上であ り、過食 ・盗食が

防ぎきれない現状があった。盗食や過食は、空腹だ

から引き起こすわけではなかった。食品を目にしな

いように管理し、本人が納得できる食事量(見 た目

が多い)に 見える盛 り付け方といった食事方法の工

夫によって頻回の盗食や過食を防 ぐことができた。

〈周囲の対応 〉母親が主に食事を作 ってお り、カロ

リー制限 し、炭水化物や脂質は少なめに、野菜中心

で主食を減量した。また朝に高カロリー食 を摂取 し、

軽めの納豆や卵などを夕食に摂っていた人もいた。

満足度を高めるために、母親や職員はふんわ り

盛って他の人より多 く見せた り、量に満足させる工

夫をしていた。さらに、大皿料理は、好きなだけ自

分で取ってしまうので、個人盛 りにしていた。大皿

で用意した時には母親が小皿に分けるようにしてい

た。1名 のPWSの ある女性 は、一緒 に料理を準備
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することを通 して、母親と食事作 りを共にして、味

見や会話をすることを楽しんでいた。 また、作った

食事を美味 しいと喜んで くれる人がいることに生 き

がいを感 じ、料理中に盗食をすることはなかった。

14名は母が食品管理を行っていた。食品保管場所

は施錠する、買い置きは最小限、収納棚の高いとこ

ろに隠す、使用 した調味料に線引 きして量を管理す

る等の工夫だった。1名 は、食品管理を行って、万

引きなど社会問題を起 こしても困るので極端な食品

管理は行っていないということであった。

3)コ ミュニケーション

〈生活実態〉日頃は比較的おとなしく、穏やかで

ある。人 と関わるのは好きで自分か ら声をかけてい

く人もいる。 しかし、主張や思いを表現できず、ス

トレスになっている人もいた。表現力のなさか ら、

家族以外の人からは理解 を得 られにくい人が多かっ

た。5名 は、以前他人に危害を加えるパニックを起

こしていた。4名 は現在も物や人に危害が加わるよ

うなパニックを起こしている。癇癪 やパニックを起

こす原因は様々であるが、注意を受けた時が3名 、

意見が合わない時が4名 、 自分に不都合 ・上手 くい

かない時が2名 であった。

〈周囲の対応〉家族 ・職員は基本的に指示や命令

はしないようにし、選択肢を出して誘導するように

していた。また、言葉だけでなく、視界か らも理解

できるようにしていた。パニックや癇癪 時の母親の

対応 としては、 クールダウンするまで待つが4名 、

精神科に入院した2名 、フリーズして動かなくなっ

たので警察に依頼 した1名 、本人の実年齢をあげて

話し合 うのが1名 であった。1名 は自分で髪の毛を

切ると落ち着 くと髪の毛を切るのを容認 していた。

4)環 境

① 自宅環境 と金銭管理

<生 活実態>1名 が少人数(7名)の ケアホーム

に入所 し、1名 が施設入所 しながら週末2泊3日 で

帰宅 していた。13名 は自宅で家族 と暮 らしていた。

金銭は、3名 が給料でもらったお金が多 くなると

預ける、自分で使い道を考えた り、お金で買い食い

をした りする発想がないのでお金を使わないなど自

己管理できていた。12名 はお金があると買い食いす

るため母親が管理をしていた。さらに、3名 は母親

に管理され自由なお金を持たないため、他人に募金

と称 してお金を貰ったり、職場の同僚か ら盗んだ り、

言葉巧みに奢らせたり ・お金を借 りた りするなど金

銭的問題をおこしていた。

〈周囲の対応〉ショー トステイを利用 している6

名は、本人と親との適度な距離、精神衛生 を保つ意

図があった。ただし金銭は、親が管理していた。1

人で外出させると万引 きすることがあるため、1人

では外出させず、買い物は親 と一緒に出掛けていた。

②人的環境

〈生活実態〉職場 は必ず しもPWSの ある人に対

応できていない。食事管理や食品管理の必要性、人

の声が気 になる場合に1人 で作業できる配慮、作業

中に寝てしまうときの個別な対応が必要だった。

<周 囲の対応>14名 の母親が学校や職場に説明し

理解を求める行動を行っていた。問題行動が起こる

たびに職員 と話 し合い、対処方法を考えるようにし

ている人が多かった。人的環境はPWSの ある人々

の生活に影響するため、PWSの ある人が問題 を起

こさないよう監視するのではな く、また、避けよう

とするのでなく、小さな トラブルは生じるだろうと

覚悟 し、PWSの 特性 について先駆けて職員に説明

し、話 し合いの場 をもち、PWSの ある人々の環境

を整えていた。

5)自 己実現(行 っている仕事)

<生 活実態>1名 を除く14名がや りがい ・満足感

を持って何 らかの仕事をしていた。PWSの ある人々

は、仕事ができるが、知的レベル、そして痛癩や対

人 との トラブルを起 こしやす くPWSの 特徴か ら企

業での仕事は難 しい。 しか し、細かい作業が好 き、

集中して仕事が行えるという特徴を踏まえた仕事を

与えると丁寧に完壁に仕事ができた。給与の額は、

給与なし～2万 円/月 とばらつ きがあった。

〈周囲の対応 〉働 く作業所の本人及び親の選択 と

して、居住地域、施設(シ ョー トステイ等)内 の作

業所、学校の実習経験を活かせる作業を行っている

作業所 としていた。PWSの ある人の痴癩が多 く起

こるような作業所は、環境が整っていないことが多

く、辞めて別の作業所に行っていた。作業所の職員
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はPWSを 知 らない人 も多 く、親 がPWSを 知 って も

らい、その人の対応 を して もらうように働 きか けて

いた。

6)家 族の ス トレス とソーシャル サポー トの実態

①家族のス トレスの内容

11名 の回答者である母親、姉の ス トレスは 「過食」

で あ り、 これが最 もス トレス としたのが9名 であ っ

た。過食 に伴 う 「食べ物 を漁 る行動」 をス トレスと

す る母親が10名 で、その うちの4名 が最 もス トレス

で あると していた。 次に多か った ス トレス は 「頑固

な行動」8名 、「習慣 の変更 に対応で きない」6名 、

「スキンピッキ ング」6名 と 「逃走癖 」6名 、「収集

癖」6名 であった。逃走癖で は、警察の捜索、作 業

所内での終始 の見守 りが必要 とな り、可能な就労場

所が限 られていた。収集癖 におい ては、収集 した も

の を溜めるので片付かず、捨て ようとす ると癇癪 の

原 因ともな るので母親の ス トレス となっていた。現

在で も癇癪 やパニ ックを起 こ してい る8名 の うち6

名 の母親 は、混乱 時のPWSの あ る人 の粗野 な言動

に対 して ス トレス を感 じて いた。PWSの ある 人が

お金 を盗る 目的は、過食行動や、逃走す るためであ っ

た。 したが って家族 は食 品管理だ けで な く、お財布

も肌身離 さず持 ち歩 いて いる母親 もお り、一瞬の気

も抜 けない ことがス トレスとなっていた。

PWSの ある人 の家族 のス トレス16項 目の半数 の

8項 目以 上 をス トレス と感 じて い る母 親が6名 い

た。その うちの2名 は15、13項 目とほとん どの項 目

をス トレス と感 じて いた。 しか も、 この2名PWS

のあ る人は シ ョー トステイなどのサー ビス を利 用 し

てお らず、離 れる時 間が ないこ とが家族のス トレス

になっていた。

② ソー シャルサポー ト

13名 すべての母親が家族以外の ソー シャルサポー

トを得ていた。ほ とん どが通 って いる作 業所 の職員

がPWSに 対す る理解者 とな り、 相談相 手 となって

い た。何 らかの形 で医療機 関を受診 してい るが、医

療機 関がサポー トになっていたの は3名 であ り、1

名 は病院の職員に話 や対応 を聞 く、1名 はメンタル

ク リニ ックの医師、1名 は臨床心理士 に相談 してい

た。家族や友人が理解者 とな り話 を聞いて くれる と

したのが5名 であった。入会 している協 会員 に相談

した り、話 を聞 いて も らってい る人 は2名 であ っ

た。PWS協 会 は、勉強会 や情 報提供 の発信 とな っ

ていた。 また、話 を聞 くことで、話 を聞いて もらっ

て楽 にな った と話 す母親 もお り、PWS協 会 が重 要

なサポー トとなっていた。

V.考 察

1.食 のニ ー ドの コン トロール とQOLを 高 める対

処法

15名 の殆 どが乳児期の哺乳力 の弱 さ と反 して、離

乳 期か ら幼児前期か らよ く食べ は じめて いた。 自分

の もの と他人 のものの区別 は判 るが、 目の前 にある

食物 は誰の ものであろ うと食べ たい衝動が高 まる。

また他 の活動 中で も、今、食事 を終 えたばか りで も、

食物 が 目の前 にあ ると食 へのニー ドが高 まる。 この

ように視床下部機能不全 か らの満腹感 を感 じられな

いPWSの あ る人 は、飽 くな き食欲 と日々戦 ってい

た。

マズロー は、生理的欲 求を生理的動機 と し、ホメ

オス タシス という概念 か ら進展す るもの と捉 える。

す なわち、生理的欲求は身体 の自動調節的機能、血

液 中の水分や塩 分、糖分 な ど人 間が生 きてい くうえ

で必要 なものが、欠乏あるいは過剰 な ときに恒 常性

を保 とうとす る働 きである。そ の生理的欲求 によっ

て人間は行動 してお り、 人間が生 きてい くうえで必

要 不可欠 な もので ある(Maslow,1954)。 しか しな

が らPWSの あ る人 々に とって は、 この食へ の強 い

ニー ドは生 きてい くための ニー ド 「生理的 ニー ド」

の域 を超 えてい るのであ る。 本研 究 のPWSが ある

15名 はPWSの 診 断 まで の長 い期 間、 この 強い ニー

ドに対 して、食へのニー ドに対す るアプローチでは

な く、急激 な体 重増加 、過食、パ ニ ック、対人 トラ

ブ ル とい う行 動上 の問題 に苦 悩 して きた。PWSと

知 らないこの期 間は、生 理的欲求の 自制 を しつけに

よって乗 り越 えようとして失敗 を繰 り返 し、親子 で

苦 しんで きた。

対処法 として、PWSの 特徴 を理解す ることによっ

て、食 にお ける人生 ・生 活の質を高め る発想で対処

法 が とられるようにな って きている。 カロリー制限
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における食事内容の工夫はもちろんであるが、食事

に対する満足感を高める工夫(食 事時間の会話、盛

り付け、量を多 く食べ られるメニューの工夫)が 行

なわれている。食品管理場所に施錠 し、周囲の人へ

の説明と協力を得て24時 間見守るなど食への誘惑を

断ち切ることで、食にとらわれない時間を過ごすこ

とができるようになってきている。

また、PWSの ある人本人に も必要性を説明 し、

自らニー ドをコントロールできるようになっている

ことを認めることが重要であ り、それがPWSの あ

る人のQOLを 高めることにつながっている。一方

でやはり、見守 りの目がない瞬間にニー ドを押さえ

られずに過食 してしまう現状があ り、PWSの 自ら

のコン トロールには限界があ り、24時 間見守 りの目

があるのかは大 きな差 となってお り、周囲の見守 り

は重要であるが、24時間の家族の見守 りは家族の大

きなス トレスになりうる。

2.コ ミュニケ ー シ ョン と精 神衛 生 とQOLを 高 め

る対処法

PWSが あ る人 々は、親や職員 か ら注 意 され た り、

意見が合 わなか った り、 自分 に不都合 ・上手 くいか

ない ときに痛癩やパニ ックを起 こ し、物 や人 に危害

を加 えるよ うな行動 をとっていた。

パ ニ ックを起 こす原 因の一つ は、PWSの あ る人

の話 す力 ・言語 スキルの稚拙 さ、認識 の偏 り、情緒

の不安定 さ、理解 して もらいたいため嘘 をつ く、作

話 をするコ ミュニ ケー シ ョン能力 の問題 、二つ 目と

して意見が合 わない、注意 される安全 な居場所 がな

くなった、環境の変化や食べ物 で駆 け引 きされるな

ど自己の健康や安全が守 られる うえで必要 な内的外

的資源 が不十 分で あ る場合(IPWSO,2010b)、 つ

ま り、「安全 のニー ド」が脅か されて いる状 態が挙

げ られ る。本研 究 のPWSが あ る15名 の経 験 か ら言

える ことは、痛癩やパニ ックは 自分 の意思 を伝 え ら

れず、 自分 を理解 して もらえない とい う失望 の表現

だ とい うこ とであった。

対処 法 と して、 ガ イ ドライ ンに もコ ミュニケ ー

シ ョン方 法 の提 言 が な され(IPWSO,2010bc)、

PWSの ある人 々の特 有 の認知 につ いて徐々 に明 ら

かになってきている(加 藤,2012)。PWSの ある人々

の能力の特徴を踏まえ、彼 らの言葉の不足 を補った

り、クールダウンする時間を持つ、視覚に訴えるな

どが、効果があると報告されている。そのような環

境でなかでPWSの ある人のQOLは 向上すると考え

る。

コ ミュニケーションの問題が発生 した した時に

は、本人を責めるのではな く、周囲の人々がまだそ

の人を良く理解できていない、能力を見極められて

いない と評価する。そのため、パニ ックや痛癩 は

PWSの 特質だけでな く、環境要因も重要であると

いう立脚点か ら支援者への教育が必要である。

3.家 庭ならびに社会の環境因子の調整

ここまでPWSの ある人 と彼 らを取 り巻 く人々と

の意思疎通の困難さを述べたが、15名 中14名 は就労

経験があった。当然のことなが ら、PWSの 行動特

質を理解 していない職員の対応 により、癇癪 やパ

ニックを引き起 こしていた。 しか し、仕事において

他者から承認されること、金銭を得ることは彼 らの

生活の満足へとつなが り、就業の場は承認 ・自己実

現の場でもあった。

突然の癇癪 やパニックを起こす人と誤解 されてい

る彼 らを社会から遠 ざけるのはなく、成人として社

会に承認される就業の場を拡大すること、そ して、

その場は作業の目的や工程において、PWSの ある

人本人が理解 し、興味を持ち、や りがいをもって通

えるかどうかを吟味 し検討することが重要である。

また、親だけでなく、PWSの ある人 を取 り巻 く

人hが 、PWSの ある人 自身を理解 し、食行動のマ

ネジメント、コミュニケーション過程での配慮によ

る安全な場の提供そして、監視ではなく常に気にか

け見守る関係性 を築 くことが環境の整備 につなが

る。そ して親同様に施設職員自身もPWSの ある人々

との対応の中で傷つく体験への自己コン トロールが

必要であることも理解 してお く必要がある。

ガイ ドラインにおいて、今に至るまでの親の努力

を十分に理解し、PWSの ある人も目標、家族の歩み、

教育経験 を踏 まえてケアし、PWSの ある人が過去

に家族でどんな行動をしていたのかを理解すること
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が大事 だ としてい る(IPWSO,2010d)。 「PWSの あ

る入」で はな く、「PWSの あ るその人」 を理解す る

こ とが重要 であ り、 その ため には、親 もPWSと い

う疾患 だ けの説明 で はな く、PWSの あ る人 の これ

までの背景、個別性 も説明 し、対応 方法 も職員 と話

し合 うこ とが重要である。

4.看 護とソーシャルサポー ト

今回研究協力者のほとんどが家族以外のソーシャ

ルサポー トを得ていた。PWSの ある人及び家族が

最初に出会うのは医療関係者である。まずは、医療

関係者が正 しい知識をもち、PWSの ある人及び家

族に接することが重要であ り、身近 に接する看護者

の果たす役割も大 きいと考える。また、PWSの あ

る人は成長 ・発達する中で、関わる人々も変わって

い くため、学童期においては、医療 ・保育 ・教育の

連携 し、PWS児 や親をサポー トすることで、PWS

児の成長発達に適 した教育が受けられるようにして

い く必要がある。成人期以降は、かかわる作業所の

職員や支援セ ンター ・サポー トセンターなどの職

員、PWSの ある人を取 り巻 く支援者が連携をもち、

24時 間の見守ることができ、その中で成人としての

自立や自己実現ができるように関わってい くことが

重要となる。そして看護者は出生時から関わってき

た支援者として、医学 ・医療の専 門家、発達や生活

力向上を支える専 門家 と協働 し、PWSの 特性 を踏

まえた個別に対応可能 な支援法を検討 し、PWSの

ある人のQOLの 向上、家族の負担軽減 につ なが る

ケアを実践 していくことが重要である。

Ⅵ.研 究の限界と今後の課題

本研究の限界 として、研究参加者をPWS協 会の

協力を得て、便宜的に抽 出したことにより、PWS

に関する知識や意識が高 く、PWSの ある人の健康、

QOLを 高めようと、行動 ・努力 をしている入 々で

あ り、PWSに 適 した管理がなされていた事例に限

られたと推察 される。 また、成人期 にあるPWSの

ある人は多 くの時間を作業所で過ごし、そして多 く

の人と関わっているが、作業所職員の視点は欠けて

いる。そのため、今後の課題は、支援者側か らの視

点で、PWSの ある入 をどの ように理解 してお り、

どのような対処法をとっているのか、家庭 との連携

はどのようになっているのかの調査を補 う必要があ

る。また、成人前の学童期の教員のかかわ りや、看

護者を含む支援者間の連携、今後どのように連携 し

てい くこ とがPWSの あ る人をマ ネ ジメ ン トし、

QOLを 高めてい くことができるのか を考えてい く

必要があると考える。

本研究は、平成26年度山梨大学大学院医学工学総

合教育部に提出した修士論文の一部に加筆および修

正を行ったものである。

文部省科学研究費補助金挑戦的萌芽研究 「成人期

のプラダー ・ウィリー症候群本人のQOL向 上を目

指 したケアギバーズ教育の検討」の一部として実施

しました。
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