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要　　旨
本研究は，血友病という病いを生まれ持った患者とその家族が日常生活を営んでいくために必

要とされる血友病をマネジメントする能力獲得のために行われている支援を明らかにすることを
目的とした．医学中央雑誌を用いて「血友病」「マネジメント」を組み合わせ，また「血友病」「看
護／ケア」を組み合わせ「HIV」を除外して検索を行い，117件を文献検討対象とした．血友病
患者とその家族への支援は【疾病理解を目的とした支援】【血友病治療製剤投与のための技術指導】
【痛みを軽減する支援】【生活管理を促す支援】【心理的支援】【他職種，他機関との連携】の 6つ
に分類されることが示された．血友病に対する製剤や治療の進歩により患者や家族の負担軽減が
期待されるが，外来場面を有効活用し，ライフステージに応じた問題に多面的に対応できるよう
他職種と連携をはかりながら心理的支援，教育的支援を継続的に行う必要性が示された．

Ⅰ．緒言

血友病は血液凝固第Ⅷ因子，または血液凝固第
Ⅸ因子の遺伝子異常による出血性疾患である．
2018年 5 月31日時点において我が国の患者数は血
友病A（血液凝固第Ⅷ因子の欠乏）が5301人，血
友病B（血液凝固第Ⅸ因子の欠乏）は1156人であ
る（公益財団法人エイズ予防財団，2019）．

血友病の出血症状は関節内出血が特徴的で慢性
的に繰り返すと，関節変形と拘縮を生じ血友病性
関節症となり患者の生活の質を大きく低下させ
る（天野，2017）．現在は安全な凝固因子製剤の
開発に伴い欠乏因子の補充を行うことで，健常人
とほぼ同等の日常生活を過ごすことが可能な時代
となっている（小倉ら，2009）．しかし，些細な
外傷でも大出血の原因になりうるという体質ゆえ
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に，就学・就職・結婚などの社会生活で多くのハ
ンディキャップを背負っている（白幡，2017）ため，
血友病の患者・家族が病気の基礎知識，補充療法
や出血に対する治療などの正確な知識を持ち，社
会で独立できるまでには多くの支援が必要となる
（小倉ら，2009）．その支援は小児科や内科の血液
専門医のみではなく，整形外科，リハビリテーショ
ン科，感染症科などの関連各科医師，歯科医師，
理学療法士，薬剤師，看護師，臨床心理士，ソー
シャルワーカーなどの多職種が連携した包括医療
（小倉ら，2009）によって提供されることである．
この包括医療により患者・家族が抱える様々な問
題に多面的に支援することができ，さらに患者・
家族の負担を軽減し，治療が中断することなく血
友病患者や家族のQOLの維持，向上が期待できる．
血友病は生涯の疾患であるだけに日常生活の援
助場面を通して，家族の協力を得ながら自己管理
能力を培っていくところに看護の焦点がある（中
ら，1986）．患者が幼い頃はこの自己管理は自身
で行えず家族によって行われるため，この場合は
家族に血友病を管理すなわちマネジメントする能
力の獲得が求められる．この能力獲得のためには
医療者や周囲の人々による支援が欠かせないと考
える．本稿では血友病患者やその家族が血友病と
生涯に渡り付き合っていくために，医療の現場で
医療者によりどのような支援が提供されてきたの
かを文献検討により明らかにすることを目的とし
た．

Ⅱ．研究目的

血友病患者とその家族への支援に関する既存の
先行研究では，血友病患者の血友病治療製剤の自
己注射のスキルの指導に着眼したものが多い．そ
こで今回，血友病という病いを生まれ持った患者
とその家族が，日常生活を営んでいくために必要
とされる血友病をマネジメントする能力獲得のた
めの支援に着眼した．本文献検討では医療の現場
で行われた血友病患者と家族への支援の具体を概
観することで，今後の血友病患者とその家族への
看護実践への示唆を明らかにすることを目的とした．
 

Ⅲ．研究方法

本稿では，我が国における血友病患者とその家
族が日常生活において血友病をマネジメントする
能力獲得のための支援に関する先行研究の中で，
対象年齢や対象人数，マネジメント能力を獲得す

るために提供された支援について，誰（患者なの
か，家族なのか，双方なのか）に対して支援が提
供されたのか，どのような内容の支援が行われて
いるのかという点に着眼した．看護師以外の職種
が筆頭者となっている文献の中で看護師とともに
支援が行われた内容の研究が検索されたため，支
援者の職種に問わずすべてを検討対象とした．

１ ．分析対象論文
我が国における医療の現場での血友病患者への

支援や看護と関連する文献を検索するために，
2019年10月に医学中央雑誌のデータベースを用い
て，「血友病」「マネジメント」を組み合わせ検索
した．また「血友病」「看護／ケア」を組み合わ
せ「HIV」を除外して検索を行った．この結果前
者は10件が検索され，後者は292件の文献が検索
された．分析の対象とする文献を選定するために
論文のタイトルを研究者 2名で検討し， 2名の判
断がわかれた文献については抄録を検討し，必要
に応じて原文にあたり内容を確認した．
その結果，重複文献および血友病に関するマネ

ジメントと関連のない文献180件を除外し，117件
を抽出した．なお文献選定にあたり，血友病が希
少疾患であること，血友病患者への支援に関する
発表論文数が少なく，血友病に関わる医療者が少
ないことを想定して，検索対象は原著論文に限ら
ず広く会議録も含めることとした．

２ ．用語の操作的定義
日常生活を営むために必要な血友病をマネジメン
トする能力の獲得：血友病患者と家族が血友病
に関する知識や自己注射（家庭輸注）などの技
術などを習得し，健常人と変わらず日常生活を
営んでいくための能力を身につけること．その
能力を獲得するまでの過程は，個々の生活背景
や個々の問題などにより異なるため，獲得段階
は含めないこととする．
家庭輸注：血友病治療製剤の補充療法が自宅で行
える在宅自己注射療法（1983年に認可）を意味
する．
自己注射：血友病治療製剤の静脈注射を患者本人
が行うこと．	

３ ．分析方法
１� ）対象論文のリストを作成し，「テーマ」「掲載
雑誌名」「掲載年」「研究の種類」「支援の場」「研
究対象者」を項目としてあげた．
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２� ）文献検討対象となった文献には 1論文内に複
数のケアが記載されているものが多くあった．
このことを踏まえ，血友病をマネジメントする
能力獲得のための支援の内容に関する記載を抽
出し意味内容の類似性でまとめた．

３� ）倫理的配慮は，論文の著作権を侵害すること
がないように留意した．

Ⅳ．結果

１ ．論文の掲載年（図 １）
血友病家庭内療法が認可され，血友病専門病院
などを中心に自己注射指導が始まった1983年まで

のものが13件，1984年から1990年までのものが21
件，1991年から2000年までのものが 8件，2001年
から2010年までのものが42件，2011年から2019年
までのものが33件であった．

２ ．支援の場（表 １）
外来で支援されたものが最も多く70件，次いで

入院の場で支援されたものが25件となっていた．

表１．支援の場

支援の場 件数
外来 70
入院 25
肢体不自由児施設/療育施設 5
在宅 3
入院と外来 3
キャンプ 2
入院と在宅 1
勉強会 1
記載なし 7
合計 117

３ ．研究の種類別にみた研究対象者数（表 ２）
最も多かったのは症例報告84件であり，量的研

究が21件，質的研究が 9件，混合研究が 2件，介
入研究が 1件であった．研究対象者数をみると症
例報告では 1人を研究対象としたものが48件と半
数以上を占めていた．量的研究では 6～50人を対
象としたものが12件であった．

表２．研究の種類別にみた研究対象者数
�� �研究対象者数

研究の種類（件）
1人 2人 3 ～ 5人 6 ～ 50人 51 ～ 100人 101人以上 未記載

症例報告（84） 48 16 12 2 1 0 5
量的研究（21） 0 0 0 12 4 2 3
質的研究（ 9 ） 1 3 2 2 0 0 1
混合研究（ 2 ） 0 0 0 1 1 0 0
介入研究（ 1 ） 0 0 0 1 0 0 0
合計 49 19 14 18 6 2 9

４ ．研究対象者
研究対象者については患者のみを対象としたも
のが60件と半数以上を占めており，次いで患者と
母を対象にしたものは16件， 患者と家族を対象に
したものが11件であった．

５ ．血友病患者とその家族への支援に関するテー
マ内容の分類（表 ３）

血友病患者とその家族が日常生活を営むための

血友病をマネジメントする能力獲得のための支援
の意味内容の類似性に沿って分類を行った（表 ３
参照）．【　】はカテゴリ，〈　〉はサブカテゴリ，
（　）内の数字は文献数を示す．
【疾病理解を目的とした支援】【血友病治療製剤
投与のための技術指導】【痛みを軽減する支援】【生
活管理を促す支援】【心理的支援】【他職種，他機
関との連携】の 6つにまとめられた．

図１．掲載年別文献件数 
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１ ）【疾病理解を目的とした支援】
〈疾患の基礎知識の教育〉，〈定期補充療法〉，〈ク
リニカルパスやパンフレット等に沿った指導〉，〈理
解度を把握するテスト〉，〈勉強会の実施〉，〈家庭
内教育〉，〈障害医療費助成の説明〉，〈フォローアッ
プシステムを整える，反復指導をおこなう〉が含
まれた．

２）【血友病治療製剤投与のための技術指導】
〈家庭輸注導入（家族への製剤の静脈注射手技
指導）〉，〈自己注射手技習得指導〉，〈中心静脈ア
クセスデバイスの管理〉，〈家庭輸注／自己注射導

入後の継続教育〉，〈製剤溶解・後片付け〉，〈製剤
投与の記録〉，〈感染予防〉が含まれた．

３）【痛みを軽減する支援】
〈痛みへのケア〉が含まれた．これらはいずれ
も2000年以降の文献であり，出血による疼痛の出
現への具体的な看護介入に関する内容であった．

４）【生活管理を促す支援】
〈止血管理・出血時の対応〉，〈出血予防の方法〉，
〈日常生活の中で出血要因となる行動の見直し〉，
〈出血の記録〉，〈口腔ケア〉，〈血友病性関節症（関

表３．血友病患者とその家族への支援に関するテーマ内容の分類

カテゴリ サブカテゴリ
疾病理解を目的とした支援 疾患の基礎知識の教育（31）

定期補充療法（10）
クリニカルパスやパンフレット等に沿った指導（5）
理解度を把握するテスト（4）
勉強会の実施（3）
家庭内教育（3）
障害医療費助成の説明（2）
フォローアップシステムを整える，反復指導をおこなう（2）

血友病治療製剤投与のための技術指導 家庭輸注導入（家族への製剤の静脈注射手技指導）（31）
自己注射手技習得指導（23）
中心静脈アクセスデバイスの管理（9）
家庭輸注／自己注射導入後の継続教育（7）
製剤溶解・後片付け（7）
製剤投与の記録（2）
感染予防（1）

痛みを軽減する支援 痛みへのケア（7）
生活管理を促す支援 止血管理・出血時の対応（11）

出血予防の方法（10）
日常生活の中で出血要因となる行動の見直し（6）
出血の記録（5）
口腔ケア（4）
血友病性関節症（関節の変形拘縮）予防方法（3）
関節保護の工夫（3）
運動の推奨（2）
災害への備え（2）
玩具の選択（2）
症状の自己申告（1）

心理的支援 成長発達・ライフイベントに沿った介入（15）
話しやすい存在となり，信頼関係を確立する（11）
患者・家族間の交流，患者会と協力し交流の場を提供する（5）
血友病という病気と向き合えるようにサポートする（4）
社会性を育めるようにサポートする（2）
患者・家族の専門的知識を尊重する（1）
患者・家族に理解しやすい内容での情報提供をする（1）

他職種，他機関との連携 チーム医療（33）
学校，幼稚園，保育所との連携（9）
訪問看護との連携（4）
行政との連携（3）
装具業者との連携（1）
親の勤務先との調整（1）
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節の変形拘縮）予防方法〉，〈関節保護の工夫〉，〈運
動の推奨〉，〈災害への備え〉，〈玩具の選択〉，〈症
状の自己申告〉が含まれた．

５）【心理的支援】
〈成長発達・ライフイベントに沿った介入〉，〈話
しやすい存在となり，信頼関係を確立する〉，〈患
者・家族間の交流，患者会と協力し交流の場を提
供する〉，〈血友病という病気と向き合えるように
サポートする〉，〈社会性を育めるようにサポート
する〉，〈患者・家族の専門的知識を尊重する〉，〈患
者・家族に理解しやすい内容での情報提供をする〉
が含まれた．

６）【他職種，他機関との連携】
〈チーム医療〉，〈学校，幼稚園，保育所との連
携〉，〈訪問看護との連携〉，〈行政との連携〉，〈装
具業者との連携〉，〈親の勤務先との調整〉が含ま
れた．チーム医療には，医師と看護師のみでなく
整形外科，リハビリテーション，歯科（口腔外科
医や歯科衛生士含む），臨床心理士，ソーシャル
ワーカー，医療連携室等との連携が含まれてい
た．しかし，遺伝カウンセラーとの連携について
は記載されていなかった．〈行政との連携〉には，
子ども家庭支援センター相談員や区役所のケース
ワーカー等が含まれた．こういった他職種や他機
関との連携をはかりながら，血友病患者やその家
族が抱える様々な問題を対処していた．

Ⅴ．考察

１ ．日本における血友病患者とその家族への支援
に関する研究動向

研究動向の特徴をまず文献発行年の面から考察
を進める．最も古い文献は1979年のものであっ
た．その後1990年まで漸増しているが，1983年以
前の文献は家庭輸注公認前のため少ないことが推
測され，家庭輸注が認可された1983年以降に件数
が増加していた．
1980年代に血友病治療を行っていた小児科医

が「だから（家庭輸注が）認可される前に，もう
すでに（家庭内治療に）入っていた．（中略）79
年ぐらいからもう．高単位濃縮製剤の始まる前で
すからAHF（クリオ製剤）の時代から」（輸入血
液製剤によるHIV感染問題調査研究委員会編，
2009）と語っており，家庭内療法認可前から血友
病を診療している医師たちは製剤の発展と患者会
から家庭治療を行ってほしいという要望を受け，

認可前の80年代より前から自己注射導入を行って
いたことが示されている．しかし1991年から2000
年まで文献件数が減少しており，これは薬害HIV
の問題が発生したことが一因と推察できる．1996
年に薬害HIV事件は和解しており，2001年以降
には文献数が増加していた．
支援の場として外来での研究が約 6割と最も多

く，このことは血友病へのケアが外来で行われて
いることを示していると考えられた．入院／入院
と外来／入院と在宅で実施された研究29件のう
ち，家庭内治療が認可される1983年以前のものは
8件であり，21件は1984年以降であった．このこ
とから家庭内治療導入後にも入院加療が必要な場
合が生じていることが示された．
研究の種類では症例報告が84件と最も多く，ま

た研究対象者数をみると 1人を対象としたものが
49件と最も多いことから，血友病患者とその家族
を対象とした量的研究の実施の難しさが窺えた．
これは， 1施設数あたりの患者数が 5人以下の血
友病患者を診療している施設が186施設と最も多
く（公益財団法人エイズ予防財団，2019），血友
病患者が分散していることが研究対象者数を多く
確保できない理由として考えられた．

２ ．血友病患者とその家族への支援に関するテー
マ内容の考察

１ ）�血友病患者とその家族が日常生活を営むため
の血友病をマネジメントする能力獲得のため
の支援内容の現状

本文献検討では，【血友病治療製剤投与のため
の技術指導】に含まれるサブカテゴリ数が最も多
かったことから技術指導に関わる内容の研究が多
いことが明らかとなった．家庭療法の導入基準は
もとより，患者教育，遵守事項，管理項目に関し
て施設間に差違がある上，患者が備えるべき関連
知識や注射技術の顕著な格差も生じている（血友
病家庭注射療法のガイドライン，2003）ことが指
摘されている．〈クリニカルパスやパンフレット
等に沿った指導〉を行うことで，患者や家族に一
貫した指導ができるものと考える．
血友病患者や家族への支援において直接治療に

関わる【血友病治療製剤投与のための技術指導】
に目が向きがちであるが，疾患についての正しい
知識を習得させることは，将来本人が血友病を受
け入れ病気と上手に付き合うための素地，すな
わち自立に向けての重要な援助である（牛尾，
2009）．日常生活を営むために必要な血友病をマ
ネジメントする能力を獲得するためには，【血友
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病治療製剤投与のための技術指導】の前に，まず
〈疾患の基礎知識の教育〉を中心とした【疾病理
解を目的とした支援】が十分行われることが重要
である．また検討対象となった文献には 1論文内
に複数のケアが記載されているものが多くあり，
〈話しやすい存在となり，信頼関係を確立する〉
ことで患者やその家族が抱える不安や問題を把握
し，【心理的支援】を行いながら，【疾病理解を目
的とした支援】や【血友病治療製剤投与のための
技術指導】が行われていた．このことから血友病
患者やその家族のマネジメント能力獲得には【心
理的支援】が欠かせないことが窺えた．
血友病の止血治療製剤は，全血輸血から新鮮凍
結血漿，クリオプレシピテート製剤を経て，凝固
因子濃縮製剤へと目覚ましい発展を遂げてきた（野
上，2017）．さらに凝固因子製剤は血漿由来から
遺伝子組み換え製剤へと進歩し，血液を介する感
染症に対して安全性が高くなると同時に，定期補
充療法の導入により血友病患者のQOLは飛躍的
に向上した（野上，2017）．2014年には半減期延
長型製剤が開発されたことにより，自己注射の頻
度が減少してきた．これらの製剤はすべて静脈注
射であったが，2018年には皮下注射薬が発売され，
患者や家族の製剤投与に伴う負担軽減が期待され
ている．治療の進歩により〈疾患の基礎知識の教
育〉や【血友病治療製剤投与のための技術指導】
などの指導内容は日々変化していくため，再教育
を含めた〈家庭輸注／自己注導入後の継続教育〉
〈フォローアップシステムを整える，反復指導を
おこなう〉ことが必要であると考える．
2018年から遺伝子治療の臨床試験が開始されて
おり，遺伝子治療により血友病治療製剤の投与が
不要となる期間が生じることが期待されるまでと
なった．しかし，血友病は性染色体上の遺伝子の
欠陥による凝固タンパクの合成障害であるから，
根本的治療はない（吉岡，1985）．この遺伝子治
療により血友病治療製剤の投与を不要とする期間
が生じることで患者や家族の製剤投与に関する負
担は大きく減少するが，どれだけ治療が進歩して
も，血友病の特徴である遺伝という課題は残存す
る．血友病患者の母親への支援のニーズ調査（藤
井ら，2015）でも遺伝性疾患告知時の心理的支援，
子の結婚・妊娠時期の遺伝カウンセリングの必要
性が指摘されており，遺伝カウンセリングを含め
た〈成長発達・ライフイベントに沿った介入〉が
必要であることが窺えた．

２）血友病包括医療の現状と今後の課題
血友病における包括医療の目的を一言で表現す

るならば，患児が「可能な限り健常児に近いある
いは同等の生活ができるようにする」ことにある
（Aledort, 1978，稲垣ら，1983）．血友病の治療
は，血友病に関する専門の知識と技術をもったス
ペシャリストによってなされなければならない．
また，そのスペシャリストが相互に連絡し合い，
個々の症例の治療方針を決定，実施していくこと
が望ましく，そこで生まれてきた治療形態が包括
医療と呼ばれるもので多くの専門スタッフがチー
ムを作り同一の患児を診察，治療し，total care
をしていく重要性が指摘されている（稲垣ら，
1983）．本文献検討で得られた【他職種，他機関
との連携】というカテゴリに含まれる他職種との
連携は，血友病の包括医療とほぼ同義であると考
える．支援を行う際，〈チーム医療〉という連携
が多くとられていたことから，血友病患者や家族
に対して多面的に支援し，QOL維持・向上を図
るには，他職種との連携が重要であることが窺え
る．しかし，血友病の患者を専門的に診ている病
院は，日本全国においてそれほど多くないことや，
包括医療を展開している施設も少ないことから，
地域を越えた連携も必要であると小倉らは指摘し
ている（小倉ら，2009）． 
本文献検討の中で，〈チーム医療〉に遺伝カウ
ンセラーが含まれていないことから，現状として
遺伝カウンセラーとの連携がなされているという
研究報告がないことが示された．血友病という疾
患が遺伝することが判明して以降，遺伝に関する
相談の重要性は指摘されてきたが，血友病治療製
剤の進歩と比してカウンセリングが十分に行われ
ていたとは言い難い現状にあることが否定できな
いと考える．看護師は遺伝に関する悩みの相談が
あった際には専門的知識をもった遺伝カウンセ
ラーと連携を図り，必要時，患者・家族がいつで
も支援を受けられる体制を整えておく必要がある
と考える．今回の文献検討で研究報告がない理由
が, 遺伝カウンセラーが新しい専門職で人数が少
なく連携がないためなのか，遺伝相談につなぐケー
スの場合取り扱う内容がセンシティブであるが故
に研究報告がなされていないのかはわからないた
め，今後遺伝カウンセラーと連携の実際に関する
調査が必要である．

３）�今後の血友病患者とその家族への看護実践へ
の示唆

血友病は先天性の疾患であり，その病期は生涯
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続くことから患者のライフステージのさまざまな
出来事に絡んでくる（小野，2009）．幼稚園や保
育園の入園，学校での体育や遠足などの活動，ク
ラブ活動やスポーツ参加についての相談など，日
常生活での注意点や対処方法から，職業選択，結
婚相手への病名告知，歯科を受診する際の相談ま
でさまざまである（小野，2009）．そのような相
談に対する支援として〈成長発達・ライフイベン
トに沿った介入〉といった【心理的支援】や〈チー
ム医療〉という連携だけでなく，〈学校，幼稚園，
保育所との連携〉が支援内容として挙げられてい
たことから，このようなライフステージに応じた
問題に対しては，医療者だけでなく他機関と連携
を図りながら支援を行っていくことが必要である
ことが窺える．
多く支援が行われている外来場面では日常生活

において出血を起こさないための【生活管理を促
す支援】や関節内出血による【痛みを軽減する支
援】が看護師に求められる．そのため，血友病に
関連する出血の臨床診断，予防，治療・ケアと家
族への指導などにおいて，看護師の果たす役割は
きわめて大きい．血友病はまれな疾患ではあるが，
臨床症状や年齢ごとの出血の特徴，診断法などを
把握し，きめ細やかな予防指導，看護・ケアにつ
なげられるように，臨床症状や検査についても十
分に理解しておくことが望まれる（岡，2009）． 
しかし，患者や家族から寄せられるさまざまな

相談に対してすべて看護師が対応できるとは限ら
ず，また一手に担う必要もないと考える．整形外
科的治療に関することなど専門的な指示を要する
ことについては看護師が架け橋の役割を担えばよ
い．一生涯ともに血友病という病いと生きていく
ための血友病をマネジメントする能力を獲得して
もらうためには，一度の教育や指導といった支援
だけで完結するものではなく，〈フォローアップ
システムを整える，反復指導をおこなう〉〈家庭
輸注／自己注射導入後の継続教育〉など継続的な
かかわりが有用である．血友病患者や家族への継
続支援として外来で看護師が患者や家族と関わる
時間を持つことは難しいかもしれない．しかし，
外来はただ血友病治療製剤を処方する場ではな
く，患者や家族が血友病とうまく付き合って在宅
での生活を継続させるための看護場面であること
を再認識して外来場面を有効に活用していく必要
があると考える．

Ⅵ．研究の限界

本研究においては血友病患者とその家族への支
援に関する文献の中に遺伝カウンセラーとの連携
がなされているという研究報告がなかった．今回
の分析対象文献は医療の現場での支援に限局して
おり，遺伝カウンセラーとの連携が行われていな
いとは言い難い．今後，別のデータベースを用い
て遺伝カウンセラーとの連携の実態に関する研究
について再検討する必要がある．

Ⅶ．結論

本研究により，血友病患者と家族が日常生活を
営むために必要な血友病をマネジメントする能力
を獲得するための支援は【疾病理解を目的とした
支援】【血友病治療製剤投与のための技術指導】【痛
みを軽減する支援】【生活管理を促す支援】【心理
的支援】【他職種，他機関との連携】の 6 つに分
類されることが示された．血友病に対する製剤や
治療の進歩により患者や家族の負担軽減が期待さ
れるが，外来場面を有効活用し，ライフステージ
に応じた問題に多面的に対応できるよう他職種と
連携をはかりながら心理的支援，教育的支援を継
続的に行う必要性が示された．

（注）中心静脈アクセスデバイスは将来の自己
注射に向けて幼児期の恐怖体験を増やさないため
に末梢静脈アクセスが困難になった乳幼児に一時
的に使用する場合がある（小倉ら，2017）．
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