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　　　　　　　WFHについて、
及び全国的な血友病組織を作ることの意義について
　　　　　－世界的なデータから－

世界血友病連盟（WFH）特別講演１

マーク・スキナー   MARK SKINNER

　1960 年、アメリカ・カンザス州生まれ。カンサス州立大学

で行政学と経営管理学の学位を取得し、アメリカ法学賞を授与

されたウォッシュバーン大学法学部では、法律学の学位を取得、

さらにその後英国のエクセター大学で国際法を学んだ。

　1984 年から、生まれ故郷のカンサス州で出血性障害者団体

を支持する活動に従事し始めた。公共政策と権利擁護活動分野

での専門的訓練や経験が認められ、1997 年に全米血友病財団

の全国理事会理事に任命された。その後 2001 年から 2002 年

には、会長の要職を務めた。この間に特筆すべき点としては、

草の根運動を指導し、汚染された凝固因子で HIV に感染した

人々を対象にしたリッキー・レイ血友病救済基金の法的制定と

それに続く国からの資金提供を実現させたことである。

　彼はこれまで、血液の安全性、供給及び入手可能性という重要な課題について頻繁に講演をし

てきた。米国保健福祉省長官に帰属する「血液の安全性と入手可能性」に関する諮問委員会が開

催された時にも委員を勤めた経験がある。

　現在はワシントン DC で弁護士をしているが、同時に 2002 年に世界血友病連盟（WFH）の執

行委員会に加わり、2004 年から同 WFH の会長に就任、ボランティアで活動を続けてきた。

（世界血友病連盟  会長）

　2007 年以来、再び来日し、世界ヘモフィ

リア・デーを皆さんと一緒に祝うことが出

来て、とても嬉しく思っています。本題に

入る前に、私のことを少しお話しします。

私は血友病 A 重症型の患者で、1960 年に

生まれました。当時の私は、全血と FFP（新

鮮凍結血漿）による治療を受けており、そ

の後、血友病の治療の歴史を生きてきまし

た。1980 年代には、私も HIV と C 型肝炎

に感染しましたし、また、両膝関節の置換

手術、両足関節と肘の整形外科手術も受けました。そして私は、チーム医療、包括的な治

療の重要性を身にしみて感じています。
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　日本や米国のような先進国、あるいは途上国を見ていると、HIV の悲劇、様々なケアの

レベル、色々な状況が存在しています。本日は、我々 WFH のビジョン、また、国内にお

ける患者組織の果たすべき役割についてお話ししたいと考えています。

　WFH は、1963 年に設立され、もうすぐ

50 周年を迎えます。WFH は、出血性疾患

を持つ世界中の患者さんの国際組織として、

1969 年に WHO（世界保健機構）から認め

られました。多くの国がメンバーになって

いること、医師と患者が非常に緊密に協力

し合っていることがその特色です。世界的

な患者組織が医師と協力し合うことには、

非常にメリットがあります。医師と患者が

一緒になってどのように世界のケアを改善

していくか、このあと、ストリート先生からお話を聞けると思います。

　血友病ケアの現状を申し上げると、世界の患者の 70％は、確定診断さえ受けていません。

たとえ診断されても、そのうちの 75％は治療を受けられていません。ですから、それら

の患者は早死にしたり、重篤な関節症になったりしてしまいます。WFH の理念・使命とは、

このような現実を変えることです。我々は非常に誇りに思っていますが、1963 年にコペ
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ンハーゲンで行なわれた WFH 設立会議の時、14 の参加国の中に既に日本も加わってい

たのです。現在は、113 の国が加盟しています。

　 私 た ち は、“Treatment for All（ 総 て の

人に治療を）” という理念 ――安全かつ有

効であり、総合的な治療・チーム医療が行

き渡ること―― のために努力しています。

様々な専門家が患者を取り囲み、必要な治

療を提供することによって、健康と QOL

を保障するのです。この WFH の理念に

は、血友病に限らず、それ以外の凝固異常

症――フォン・ヴィルブランド病や稀な凝

固因子欠損症も含まれます。今年の世界ヘ

モフィリア・デーのテーマは “The Many Faces of Bleeding Disorders（血液凝固異常症の

様々な顔）” で、世界各地でこれに基づくイベントが行なわれています。血友病というと

男性だけの病気のように受け取られがちですが、実際には血液凝固異常症の一部であり、

WFH としてはその認識を変えたいと考えています。

　私たちの事業の内容を説明します。“Treatment for All” という理念のために幾つものプ

ログラムを進めており、国際会議や国内会議において、ワークショップや特別のプログラ
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ムを設けています。発展した患者会、動きはじめたばかりの患者会、それぞれの国に様々

な患者会があります。私たちは世界的な連帯を目指していますが、先進国と途上国との

ギャップをなくすことが大切です。新しく生まれてきた子供たちのために、良い医療、格

差のない医療を提供することが私たちの目標です。

　患者会の活動を支援するために、私たちは色々な資料を用意しています。これらの資料

は総て WFH のウェブ・サイトで閲覧可能ですが、残念ながら日本語版はほとんどありま

せん。英語版でよろしければ、ぜひダウンロードしていただきたいと思います。血友病を

説明するための絵本などもありますし、血友病治療をうまく進めるためのレベルに合わせ

た資料を作っています。日本でも、日本の状況に合わせた資料を作っていけたらいいと思

います。

　WFH は、発展のために重要な要素を５つ考えています。

　まず「患者として数えられることの重要性」です。患者が治療を総て受けるためには、

教育・情報啓発が必要になります。正確な診断や治療を受けるためには、もちろんプライ

バシーを護ってですけれども、全国的な患者の登録制度が有効です。集められたデータは、

研究や治療のために活かされます。メキシコでは、登録制度により、2002 年から 2007

年の間に患者数が約２倍に増えました。それまでは、医療機関も患者を把握していなかっ

たし、患者も治療を受けていなかったのです。
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　ラボ（検査施設）での正確な診断には、

検査技師たちが正しい知識を持つための教

育が必要です。確実な検査により、正確な

診断が期待されるようになります。私たち

は IEQAS（国際外部品質保証スキーム）と

いう枠組みを持っていて、血友病センター

のラボをチェックし、保証しています。こ

のガイドラインに従ってラボの作業が進め

られれば、フォン・ヴィルブランド病など

についても的確な診断が行なわれます。

　厚生労働省などに対して、患者が治療水準の向上を求める場合にも、正確な患者数が不

明では、必要な医師の数も予算も判りません。患者の権利を擁護するためには、多くの患

者のデータを集めて活用することが大きな力となります。WFH は、世界中には約 40 万

人の凝固異常症患者が存在すると推定していて、その全員に手を差しのべることが私たち

の目標です。

　次に「相互利益連携を作り上げる」ことです。行政、医師、患者がバラバラに動くので

はなく、検討課題を共有し、お互いに利益のあるパートナーシップを持つことを各国に働

きかけます。それによって、患者に最善の医療システムが作られると考えているからです。
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私たちは、各国の行政が WFH を理解し、

その国の患者を援助してくれるように求め

ます。実際に WFH は、各国の政府、患者

会に働きかけ、たとえば HTC（血友病セン

ター）の設置、製剤供給の増加、データの

集積、教育、情報啓発というような援助に

関する合意書を作ってきました。それらの

国においては、患者会や専門家の求める支

援が明確になり、うまく進む例が見られま

す。

　３つ目の「包括医療の推進」は、ストリー

ト医師のお話に出てくるでしょう。最初に、

総合的な医療が QOL を向上させると言いま

した。国によって取り組み方は異なります

が、包括医療は、患者に良い結果をもたら

す根本です。患者は、血友病専門医（血液

内科医）だけではなく、歯科医、理学療法士、

ソーシャルワーカーなど多くの専門家にア

クセスすべきなのです。WFH は、包括医療
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を発展させるために「ツイニング（ふたご＝橋渡し）・プログラム」を考えました。これは、

包括医療に関して十分な経験を持つ先進国と、これから進めようとしている途上国とを一

対一で組み合わせて、専門家の持つ情報を共有しようとするものです。

　私たちは、様々な医療の専門家に血友病に関する最新のトレーニングを行ない、包括医

療を習得してもらうためのインターナショナル・ヘモフィリア・トレーニング・センター

を世界の何ヵ所かに持っています。その一つは奈良医大にあり、これは、WFH に対する

日本の大きな貢献です。世界の多くの患者が日本に助けられている事実を皆さんにも知っ

ていただきたいと思います。

　４つ目は「治療用薬剤の供給増大を目指す」ことです。血液製剤の質、安全性も重要

ですが、薬剤はそれだけではありません。2007 年に来日した際、私たちは「はばたき福

祉事業団」が様々な歴史的資料を集めていることを知りました。たとえば私が生まれた

1960 年代には、ピーナッツの成分が血友病に効くとして売られていたのです。それを思

えば、現在の治療薬は何と進歩したことでしょう。

　製剤には幾つもの種類があります。しば

しば質問されますけれども、WFH は、血

漿由来製剤、遺伝子組み換え製剤のどちら

を使うほうがいいとは言いません。それぞ

れの国が決める問題です。私たちが絶対に

譲らないことは、価格ではなく品質によっ

て決める、安全性に基づいて製剤を選ぶと

いう一点だけです。製剤の供給が国の経済

力によるとしても、価格のために安全性を

犠牲にしてはなりません。

　次ページ①の表は、WFO が出している必要な薬剤のリストで、血友病のための製剤も

そこに載っています。行政に対して必要な製剤を要求する時の裏づけとなる資料だと思い

ます。
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　製剤供給の増大を見てみましょう。製剤がどのくらい使われているかは、血友病治療が

どのくらい確実に行なわれているかにつながります。各国の人口一人あたりの使用単位数

を出していますが、WFH の目標としては、最低でも、総ての国で 1 単位 × 総人口分以上

の製剤を使ってほしいと考えています。これが達成されれば、患者が早期に死亡するよう

なことは避けられるでしょう。近年、全般に状況は改善されていますけれども、GDP（国

内総生産）が 2000 ドル以下の国の場合、血液製剤の使用量は未だに極めて少ないのです。

　私たちは、２年に１回、行政、医師、業界、患者の方々に参加してもらって世界大会を

開いています。そこで、近年の課題を端的に尋ねると、製剤の価格と供給の問題が主要な

関心となっています。HIV に限らず、C 型肝炎、vCJD（変異型クロイツフェルト・ヤコブ病）

などを含む “Blood-borne pathogens（血液を介する病原体）” の問題は減少し、インヒビター

の問題が大きくなりつつあります。患者組織は、HIV の歴史――製剤の安全性を忘れるこ

となく、その他の課題にも対処しなければなりません。私たちは行政や医師から助けても

らいながら、このような問題に関する教育、情報啓発を行なっています。

　最後の５つめに、とても大切な点として、血友病の「仲間を力づける」――血友病患者

の強い全国組織が作られ、その組織が自分たちの力によって必要な行動をやり遂げるとい

う状況を私たちは望んでいます。国ごとの全国組織に WFH の加盟会員になってもらい、

その国の患者の問題を自分たちで解決できる良い組織になるよう様々なお手伝いをしま

す。
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　つい最近、アジア太平洋地域のミーティ

ングがあり、その際、トレーニングも行な

いました。同様に、専門家の方たちに対し

ても、WFH は先ほど説明したツイン・プ

ログラムなどのプログラムを持っています

し、家族の方々にも教育やサポートを行

なっています。私たちは、患者が本当に必

要としている要望を、確実に政府に聞いて

もらえるような形で出していかなければい

けないと考えます。アジアだけでも、②の

表のようなツイン・プログラムが行なわれています。“国境を超え、お互いに手をつなぎ

合おう” というのが私たちの考えで、どこに住んでいる人でも、他の国の人と同じ問題、

似たような問題に直面しています。経済的な援助ではなくとも、知識を共有することに意

味があり、そこに WFH の出番が生まれます。

　患者組織には、長所も短所も存在するでしょう。日本の血友病の歴史を聞くことが出来

ましたが、米国も同様で、私は地方で育ち、地区会もありませんでした。1960 年代、70

年代の私たちは、診断も、治療も、情報を得ることも困難で、子供たちは学校にも行かず

自宅で過ごし、生活は現在とはまるで異なっていました。患者会が専門家とともに政府に

働きかけ、状況は大きく改善したのです。
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　患者の全国組織の目的とは、国全体の患者をリードし、助け、情報を伝え、交渉能力を

持つことです。現在の状況を少なくとも維持し、新たな改善を図ること、教育、情報啓発、

トレーニング、自らの権利擁護が重要です。

　患者会とは、患者だけの組織ではありま

せん。WFH を見て下さい。私たちの委員会

は、半数が患者、半数が医師です。開発途

上国においては、医師が患者会を始めるこ

ともあります。もちろん、その会が強くな

れば、リーダーシップは患者側に移ります。

患者だけ、医師だけでパートナーシップを

伴なわないと、活動はうまく進まないと思

います。患者、家族、医師、様々な専門家、

色々な立場の人――血友病とは何の関係も

ないような人も加わっているかもしれませんけれども、そういう人たちが一緒に患者を助

けて会の活動を進めることが必要です。

　皆さんよく御存じのように、米国のような先進国と開発途上国との間には、経済的な限

界、ボランティアの不足、全国組織と地区会の連携の困難など、大きな差があるでしょう。

でも、米国で行なわれている事が途上国では不可能というわけではありません。それぞれ

の国において、全国組織が強かったり、地区会が強かったりすることがあるでしょうけれ

ども、それらは連携しなければなりません。政府との関係性が形作られていれば、その維

持が必要です。

　開発途上国には様々な課題があり、どこから始めればいいか悩ましいものです。HTC

や包括医療などのシステムがない、必要な製剤さえ得られない、インターネットへのアク

セスなど患者同士のネットワーク構築も難しいというように、たくさんの問題があります。

もちろん、最低限の治療を実現するための経済的援助は必要ですが、あなた方がそれらの

国に対して援助する方法は、お金をあげることだけではないのです。
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　WFH に加盟している各国の全国組織の責任とは、どのようなものでしょうか。人は、

決まった所で決まった事をするだけではありません。物事は動き、環境や時代は変わり、

80 年代、90 年代、そして今があります。米国はそうでしたし、日本もそうだったでしょ

う。時代が変われば課題も変わります。もちろん過去の HIV のような悲劇は絶対に忘れ

てはいけませんが、新しい患者・家族が生まれ、新しい問題が出現しますから、HIV 感染

のような従来の課題だけにこだわっていてはいけないのです。

　米国でも、HIV 感染に対する補償が行なわれ、次は HCV 感染に対する補償が問題とな

り、次いで女性の止血異常（凝固異常症）患者へのサポートが必要と考えられ、焦点とな

る課題は時代により変わるのです。その国の患者にとってその時点で最善のものを探すこ

と、どうしたら新しい患者にとって必要なものを提供できるのかを常に考えることが全国

組織の責任であると私たちは考えます。

　患者のニーズを理解するためには、ヘルスケアの専門家――医師だけではなく、血友病

を客観的に見られる様々な医療従事者――が大きな助けとなります。また、一定の経済的

基盤がなければ活動は出来ませんから、資金集めも必要でしょう。ただ、あくまでも患者

という存在を中心に置くことだけは、ブレてはいけないと思います。その意味では、行政

や医師との緊密な協働が必要です。患者と医師は、声を一つにまとめて政府に向かうこと

がとても重要です。私たちは、患者には自らの立場を強くするための運動をする権利があ

ると考えています。もしも政府が私たちの健康を損なう対応をした場合は、権利擁護の一

つとして、改善を働きかけなければなりません。

　HIV の悲劇に基づき、米国では『HIV と

血液供給』という報告がまとめられました。

血液供給にとっては安全性が第一ですけれ

ども、そのためには、全国組織は、政府や

他の行政組織、医師との間で責任を分かち

合い役割分担をさせることが必要です。日

本では、患者も熱心に関わりながら非常に

良い形で血液行政が進められていると聞い

ています。WHO は、特に HIV 問題とは関

わりなく、患者が自分たちの意見を行政に
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反映させる権利を持つとして、血液の臨床

的使用に関して専門家が患者のためにどの

ようにしたらいいかというガイドラインを

設けています。

　今回、私たちは厚生労働省と面談の機会

を持ち、血友病の治療をいかに改善するか

を話し合いましたが、HIV の経験を踏まえ、

患者の声が適切に届いている、医療者とも

協力して今後の問題を扱うことができると

判りました。これは、素晴らしいことです。

日本だけではなく、他の国でも同じような例が見られます。

　米国の話が多くなりますけれども、これ

は、米国が一番良いという意味ではなく、

経済力が強い国として、日本と類似点があ

ると思うからです。米国の患者会が行なっ

ている “Do the 5（５つの事を実行しよう）”

というものがあります。これは、ケアの質、

患者の QOL を高めることを目的とする広汎

な教育プログラムです。色々な教材を使い、

地区会を通じて、総ての患者に同じメッセー

ジを伝えます。年に１回は HTC で総合的な

検診を受け、肝炎ワクチンの接種を検討し、適切な治療を受けましょう。今日の午前中、

将来の医療に関して様々な意見、不安が聞かれました。私たちが今やらなければいけない

事として、肥満を避け関節を護るための適切な運動、特に血漿由来製剤を使用していた場

合には血液由来の感染症の検査もあります。

　これらを各国の患者会が実施しようと考えた場合には、WFH として相談に乗ることが

出来ます。午前中、世代によって異なる問題を抱えているという話を聞きましたが、私た

ちは、進学、就職、高齢になった際などの具体的な問題に対応するための累積した経験も

持っています。

　医師との協働について再三述べてきまし

たが、WFH は、医療の顧問委員会（Medical 

Advisory Board）の設置を勧めており、多

くの加盟国がそれを実行しています。この

組織は必ずしも医師だけではなく、私たち

は、血友病医療に多職種の人たちがチーム

として関わってくれることを考えているの

で、理学療法士、歯科衛生士、歯科医、整

形外科医、検査技師、ソーシャルワーカー
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なども含まれます。既に家庭輸注を行なっている患者は、その重要性をよく知っています

けれども、これから始める人に対しては、医師や看護師の助言が役に立ちます。

　患者会にとって難しい問題として、大き

な意味での「業界」とのパートナーシップ

があります。血液製剤のメーカーはしばし

ば経済的なサポートを行ない、専門的な知

識や経験を持っていますから、患者はそれ

らを効果的にかつ倫理観を持って利用すべ

きですが、そこには透明性が必要で、ガイ

ドラインや合意を設け、患者の立場とメー

カーの立場を中立的に見定めることが重要

です。患者が何を求め必要としているのか

を明確にしてから彼らとのパートナーシップを求めるべきであり、最初から言われるまま

になってしまうと、先方の思うように動かされてしまいます。境界線を明確にした上で、

自主性や透明性に基づき、双方にとって建設的な関係を築きましょう。単純に業界の関与

を避けようとしても、現実的ではありません。

　どうすれば強い患者会になれるのか、一

つの全国組織がまとまった声を上げること

により、強い患者会が生まれます。それぞ

れの国がそれぞれの枠組みに基づいて考え

ています。各国の条件によって異なる部分

はあるものの、幾つかの共通点も認められ

ます。一人のリーダーがいつまでも続ける

ことは出来ません。私の任期は８年で、残

りはあと２年です。リーダーが一定期間継

続することは必要ですけれども、長過ぎる

と次世代への移行する機会を失います。一つの大きな患者会に結集することは良いのです

が、同時に、総ての患者一人一人の能力を伸ばすことも患者会のやるべき仕事です。その

ためには確固とした考えに基づく計画と、その実行が必要になります。

　賛同していただけるでしょうけれども、私の希望として、国際的な視野を持ってほしい

と思います。お金に限らず、国ごとに独自のリソースを持っている場合もあるので、相互

に活用することが出来れば、世界中の患者の生活が向上するでしょう。WFH に加盟して

いる各国の状況――生存率、QOL、安全で有効な製剤の使用など――が全国組織の頑張り

によって改善されていくことが、WFH の実績であると私は思います。

　非常に重要な点は、患者が自分の運命や治療を自分でコントロールすると信じられるこ

とで、それによって一人一人も力づけられますし、全世界の血友病コミュニティーも力づ
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けられることになります。“Treatment for All” というビジョンが実現することを願ってい

ます。最後に、この夏にブエノスアイレスで開催される WFH 総会に参加すると言ってく

れた人もありました。長旅になるでしょうけれども、ブエノスアイレスで、また色々なお

話をしましょう。ありがとうございました。
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各国で用いられている血友病患者への包括医療モデルについて
（血液学者、基礎研究者、理学療法士、ソーシャルワーカー、歯科医師、整形外科医、看護師）

　　　　　　製剤及び治療プロトコルについて
　　　　－当該分野における新たな展開も交えて－

世界血友病連盟（WFH）特別講演２

アリソン・ストリート   ALISON STREET

　オーストラリアのメルボルンにあるモナッシュ大学医学校を

卒業後、メルボルンやシドニーで内科と血液学を学び、臨床血

液学と実験血液学の両部門で血液学を専門としてきた。また、

米国のボストン市セント・エリザベス病院でポストドクトラ

ル・フェローシップ・トレーニング（Postdoctoral Fellowship 

Training）を４年間受けた。

　1986 年以降、メルボルンのアルフレッド病院血液学部門で、

血友病センター及び血栓止血ユニットとさらに血液学ラボなど

全域の責任者という特殊な役割を務めてきた。ちなみに血友病

センターには、血友病や他の出血性障害の患者が 800 人以上

登録をしている。

　これまでの経歴で特筆すべきは、オーストラリアとニュー

ジーランドの血液学協会の会長、オーストラリア血栓止血学会副理事長、及びロイヤル・カレッ

ジ・オブ・パソロジスト・オブ・オーストラリア（Royal College of Pathologist of Australia）に

て血液学のトップ審査官を務めたことなどである。

　現在はモナッシュ大学の医学部、病理学部、及び免疫学部で臨床助教授（ Clinical Associate 

Professor）をしているが、傍ら長年の間 WFH においてもボランティア活動に従事してきた。

2002 年からは執行委員会の役員を務め、現在、WFH の医療担当の最高責任者である医療担当副

会長である。

（世界血友病連盟  医療担当副会長）

　マーク会長から広がりを持つお話があ

りました。ありがとうございます。私が本

日お話ししたい内容は、そこでも触れられ

ていた包括医療の恩恵についてです。包括

医療とはどういうものでしょうか。定期補

充や家庭輸注の恩恵について、患者と医療

者の協力関係、ここでは医療費を支払う側

との協調も重要です。また、将来に向けて

の我々の期待、WFH の活動・取り組み、
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WFH がなぜ包括医療を推進しようとするのかについてもお話しします。日本においても、

素晴らしい未来が拓けていると思います。

　私の定義では、包括医療とは、血友病あ

るいは出血性の患者に対する一生を通じた

教育、指導により、心と身体の健康、社会

的側面の総てを管理していくということで

す。その場合には、もちろん家族も対象に

含まれます。包括医療の背景にある考え方

とは、血友病の患者・家族は、正しい診断

を受け、的確な管理を受けるという特別の

ニーズを抱える少数派であるということで

す。血友病の臨床医は、多くの患者を診療

して経験を積むことにより、関心を深め、専門的な知識を蓄積し、患者の信頼を得ること

が出来ます。総ての小児科医、血液内科医が血友病の専門家になるわけではありません。

従って、それらの中から、血友病について理解し、経験を積んでいる医師を求めて治療を

受けることが重要です。

　包括医療の概念は、英国のオックスフォードで、次いで米国のロサンゼルスで 1960 年

代の終りから 70 年代初めにかけて作られました。今朝の発表にもありましたが、濃縮製
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剤が出る前の当時、治療法は極めて限られ

ていました。でも、患者をまとめて関心を

持つ

医師とつなぎ、当時の診断によって改善し

ようという試みは行なわれていました。そ

の後、生まれた考え方が慢性疾患の管理で

す。血友病は慢性疾患の一つですが、80 年

代からは包括医療のモデルを用いたほうが

患者にとっての結果がより良いものになる

ことが認識されました。

　慢性疾患の管理が有効に行なわれるため

には、必要な幾つかの条件があるので、そ

れを血友病の場合で考えてみたいと思いま

す。まずは患者と家族に対する教育で、様々

な方策を活用することが可能であり、マー

ク会長がお話ししたような家庭輸注が可能

となる基礎となります。それから、血液内

科医だけではなく、他科の医師、看護師、

他職種のスタッフによるチーム医療が必要

です。かかりつけの医師は、受け持ってい

る患者を色々な専門家からなるチームに診てもらう必要があると気づくことが大事です。

患者の情報、治療の状況について、包括医療を行なっている病院と連携するネットワーク

が必要になります。

　これもマーク会長の話につながりますが、患者の登録データベースや等しい治療を受け

られるガイドラインのような適切な臨床支援システムを各国で作ることも重要です。治療

は長期に及ぶので、中心はあくまでも患者です。病院の協力――病院の運営側が包括医療

の意義を理解し、サポートしてくれることも必要になります。

　包括医療プログラムがどのような役割を

果たすかというと、患者・家族のために治

療及びサービスの提供あるいはコーディネ

イトを行ないます。正しい検査と診断、そ

れに基づく正しい教育と治療です。これに

は、学校や職場に対する教育も含まれます。

出血を減らすため、また、出血に早く気づ

くための教育も行なわれます。

　 包 括 医 療 を 行 な う HTC（Hemophilia 

Treatment Center：血友病センター）では、適切な補充療法と応急処置の仕方を教えるこ
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とによって、出血を管理します。関節と筋

肉を強化して出血を減らすために、定期的

な運動を勧めます。出血後、機能の回復を

促進させるためのリハビリも重要です。そ

のためには、患者ごとに出血のパターンは

違いますから、治療計画を見直さなければ

なりません。同じような疾患でも、関節の

状態は人によって異なります。ストレスや

家庭の状況など、何らかの原因で出血が起

きやすくなることもありますから、それぞ

れに合わせて出血を減らす方法を考えるのです。また、関節症をはじめ、インヒビター、

血液由来の感染症のような合併症も管理しなければなりません。

　包括医療においては、医療者に対するト

レーニングも行なわれます。通常、HTC の

責任者は血液内科医です。でも、血液内科

医の総てではなく、その一部が血友病に関

心を持っているということを判って下さい。

臨床検査技師、新しい治療法を見つける研

究者、慢性疾患に関する訓練を受けた血友

病に詳しい看護師、歯科医、理学療法士な

どが協力して HTC あるいは病院で仕事を進

めます。

　右の図は包括医療のモデルですが、中心

に存在する患者の周りに、多くの医療者と、

その人たちの意見を聞きながら方針を決め

る血液内科医が居ます。昨日の分科会では、

歯科治療に関する興味深い話が聞かれまし

た。病院は、凝固異常症の治療経験がある

歯科医に連絡を取れることが重要です。ソー

シャルワーカーやカウンセラー、あるいは

患者会のスタッフによる社会的サポートも

必要になります。その他、関節症を診る整

形外科医、感染症の専門医、肝臓の専門医、色々な人によってチーム医療が可能になるわ

けです。

　血液内科医の基本的な仕事は、患者と情報を共有するとともに、その患者の治療内容を

把握し、必要に応じて見直しながら維持することです。そこには、もちろん予防も含まれ

ます。血液内科医は、他の専門家に対して、いつ出血性疾患を疑うかを伝え、その可能性
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のある患者を紹介してもらうように努めな

ければいけません。正しい治療を行なうた

めには、正確な臨床検査が必要です。緊急

時には、患者は HTC へ駆けつけられるとは

限りませんから、救急施設において適切な

治療を受けることが出来るように、患者や

家族との連絡・確認を図っておきます。

　包括医療のためには、定期的な検診が生

涯続きますが、その頻度は、重症の場合、

6 ～ 12 ヵ月に１回（HIV や肝炎のような合

併症を持っている患者の場合は、もっと頻

回）、中等症、軽症の場合は、12 ～ 24 ヵ

月に１回となります。１回の包括医療では、

患者は多くの科、立場の人を順番に回り、

診察や話し合いが行なわれます。そして、

色々な検査を踏まえ、チームの中で情報を

共有し、前回の所見と比較し、治療方針を

見直します。このように皆が一同に会し、

カンファレンス（症例検討）を行なうのです。

　私たちが包括医療を強く推奨する理由は、それが患者にとってとても良いものだからで

す。これは長年に渡って集められた登録データベースに基づく研究ですけれども、10 年

前に発表された CDC（米国疾病予防管理センター）のデータによれば、包括医療を行なっ

ている HTC で治療を受けている患者は、そうでない患者に較べて、死亡率や急性の症状

による入院が 40％も減っていることが判りました。他の国では、このようなデータがな

いために結果が出ていませんが、同じ状況であると思います。

　症状の軽い患者が受診する機会は外傷や手術の時に限られ、血友病の自覚は乏しく、

HTC のメリットは意識されないかもしれません。でも、たとえ軽症であっても、包括医

療を行なっている HTC に登録して治療を受けることは重症の患者と変わらず必要です。
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　多くの患者を診察すれば、経験を積むこ

とにより、医師の得られるものも大きくな

ります。医師はそれだけ自信を持ち、状況

に立ち向かうことが出来るわけです。臨床

的な管理とは、単に製剤を使うことだけで

はありません。患者と協力して、それぞれ

の人にとって最善の治療を探します。こ

のようなやり方によって製剤が有効に使わ

れ、全体的なシステムのコストを削減する

ことも出来ます。HTC 以外の施設との協同

により、適切な治療が行なわれます。

　多くの患者や家族は、運動、リハビリのプログラムへの参加をためらいがちです。整形

外科医や理学療法士は、定期的な運動によって筋肉が強化されて関節を護り、出血が減る

ことのメリットを説明し、ぜひ勧めてほしいと思います。

　包括医療により、HIV や C 型肝炎のよう

な合併症を持つ血友病患者の QOL も改善さ

れます。肝臓の専門家であっても、出血管

理に詳しくない医師の診断を受けることは

芳しくありません。血友病を知る医師と肝

臓を知る医師が一緒になったチーム医療が

望ましいのです。

　良いチャンスだと思うのでお話ししま

すけれども、NMO（National Membership 

Orgasation：血友病の全国組織）や HTC は、

保因者の発見――遺伝カウンセリングに協

力することが重要だと思います。それによ

り、保因者自身が軽度の凝固異常を持って

いることを把握できるかもしれませんし、

出産にあたって事前に赤ちゃんのリスクを

知り、血液内科医と産科医が協力して慎重

な分娩に備えることが出来るので、安全に

赤ちゃんを産めるという安心感が生まれま

す。

　患者や家族に対する適切な教育により、出血を早く把握し、早期に治療することで後遺

症を小さくすることが出来ます。地域の医療者や学校が教育プログラムに参加して、患者

のニーズを知ることも重要です。
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　まとめますと、包括医療とは、患者・家族の身体的、感情的、精神的、社会的、教育的

なニーズの総てについて提供されるものなのです。そして、それだけではありません。医

師にとっても勉強になり、関心も深まって、より良い医療を提供することが出来るように

なります。また、医療費を支払う側にとっても、お金が効果的に使われるというメリット

をもたらします。

　次に、定期補充療法と在宅治療の意義に

ついてお話しします。関節出血を予防する

ことは、子供たちの関節を保護し、QOL を

高めるために重要です。凝固因子量が 1％

未満の重症の人は、何もしなくても関節に

出血しますが、1％以上の中等症、軽症の

場合、ほとんど問題は起こりません。つま

り、1％を境に出血のリスクには大きな違

いがあるわけです。重症の患者にとって、

1％以上の凝固因子レベルを維持すること

は大きな意味を持ちますから、これが定期補充の目的となります。

　一般的には、定期補充は２歳未満で開始します。静脈穿刺が困難でなければ、在宅治療（家

庭輸注）のほうが容易です。在宅治療の場合、定期補充を行なわない場合でも、出血が起

きた時点の早期投与（オン・デマンド）は有効です。

　①の表は、西太平洋地域における第 VIII

因子と第 IX 因子の国民総人口１人あたりの

使用量です。出血時の治療や待機手術への

対処は十分に行なわれているとしても、日

本は GDP 世界第２位の国である割には、世

界の先進国に較べて低い数字となっていま

す。

　各国に血友病患者が何人居るかを推定す

る計算式があり、それに基づくと、厚生労

①
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働省のまとめた日本の患者数は、私たちの

予測値よりもかなり少ないのです（スライ

ド②参照）。実際に日本の有病率は低いのか

もしれませんけれども、理由は判りません。

日本の製剤使用量は、同程度の GDP の国に

較べて低いように見え、これは患者が少な

いからかもしれませんが、さらに分析して

いただく価値があると思います。定期補充

プログラムが普及すれば、日本においても

製剤使用量は増大することでしょう。イン

ヒビター抑制のプログラムによっても増大が予想されます。

　定期補充には、出血を起こしたことのな

い関節への予防的な一次的補充と、出血を

起こした関節への――成人に対して行なわ

れることの多い――二次的補充があります。

出血を繰り返す関節（ターゲット・ジョイ

ント）がある場合も、短期的な定期補充に

よってかなり改善が期待されます。その他、

関節内にステロイドなどを注入するという

ような対処法もあります。

　定期補充を行なっている患者・家族にとっ

て、生活習慣に合わせた投与、出血に対する早期の投与が可能となる在宅治療はとても重

要です。これは、製剤の使用量削減、入院などの経費削減につながりますし、患者に責任

を持たせ自立を促すことにもなると思います。

　このように、医師と患者の協力によって

可能となるものがあります。マーク会長の

話にもあったように、計画を立て、活用で

きる物事を共有し、教育や情報啓発の機会

を増やし、患者が本当に必要な事、知りた

い事を伝えることが出来るようになり、よ

り良いケアが提供されます。良いデータを

集め、どのように分析して社会的に活用す

るかを考えていく必要もあります。日本に

おいても遺伝子療法に関する研究などが進

んでいますが、そのリスクとベネフィットも考えていかなければならないでしょう。これ

らのプログラムを維持するためには、支払い側、当局との協力が欠かせません。そういう

意味では、“結婚” のような共同作業かもしれません。

②
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　患者と医療者による共同作業としては、適切な製剤の選択や購入への関与、合併症を含

めたデータを登録するシステムの構築などがあります。WFH の提言としては、従来の血

友病＝男性の病気という概念を変え、フォン・ヴィルブランド病や女性の凝固異常症を視

野に入れることにより、総ての止血異常の患者さんたちに私たちの知識や経験を伝えるこ

とが可能であると考えています。安全性を重視した社会的および臨床的研究の奨励、国際

会議を通じて臨床医をリクルートし、その雇用への支援も図ります。

　未来を考える時、包括医療は重要であり、定期補充療法やインヒビター管理に鑑みても、

安全で効果的な製剤の十分な供給を望んでいます。新しい製剤や遺伝子療法などに関する

研究への支援も行ない、良い結果が出てほしいと考えます。

　包括医療は患者のためになるといっても、具体的には、患者に習得してもらわなければ

ならない事柄が色々ありますし、医療者との対話を実行してもらわなければなりません。

患者を力づけ、教育するとともに、リーダーとなる医師の育成を支援することも大切です。

製剤コストの負担を含めて包括医療プログラムを支援するため、支払い側に対する正しい

データを提供し、研究と共同作業の文化を作り上げたいと思います。ありがとうございま

した。


