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　はじめに　

神経筋疾患と脊髄損傷という組み合わせは奇異に映るかもしれない。当学会の専門医試験でも，それらは
異なる領域の疾患として扱われている。しかし，その呼吸障害の原因に関しては，呼吸筋麻痺ないし筋力低
下という点で共通しており，アプローチの基盤は類似している。リハビリテーション医学は障害を扱い，患
者・障害者の自立をはかることを特徴としており，この点でいえば共通した呼吸障害に対して，それに対処
し自立をはかる手段を疾患横断的に記載することが今回のガイドライン策定のコンセプトであった。
非侵襲的陽圧換気療法（NPPV）が登場して久しいが，この治療法が神経筋疾患や脊髄損傷に応用される

ようになり，これらの患者の生存年齢，生活の質（QOL）は劇的に改善した。呼吸障害をきたす神経筋疾
患患者や脊髄損傷患者は，四肢体幹の運動系にも重度の障害を併せもつことがほとんどであるため，患者・
障害者自身の自立は困難なことが多い。しかし，患者・障害者自身とその家族・介護者が障害への対処法を
習得すれば，家族・介護者を含めての自立に至ることが可能と考えられる。慢性閉塞性肺疾患をはじめとす
る他のタイプの呼吸障害をきたす疾患においても，運動療法と患者教育がリハビリテーションの二本の柱と
考えられており，いかにその疾患を自己管理することが重要か説かれている。
ところが，神経筋疾患・脊髄損傷の呼吸リハビリテーションにおいては，高度な技術を駆使し，患者・障

害者の延命やQOLの向上につなげている施設がある一方，十分な対応ができる医療機関は実際には少ない
ことが現実である。そこで，まずは呼吸リハビリテーションに関する知識・技術を整理し，多くの施設で使
えるようにまとめることが重要であると考えた。神経筋疾患・脊髄損傷については，わが国でも欧米でもす
でに疾患別の呼吸管理，呼吸リハビリテーションに関するガイドラインが発刊されているが，両者を共通の
障害という観点で整理したガイドラインはおそらく初めてではないかと考えている。学会監修のもと，本ガ
イドラインを手掛けた理由もそこにある。
ただ，これらの疾患は，実際には神経内科，呼吸器内科，小児科，整形外科，麻酔科，救命救急科をはじ

め，多くの診療科で扱われており，他学会にも経験の深い医師が数多くおられる。そのため，今回は本ガイ
ドラインに関連すると考えられた諸学会に対し，査読の形でご意見をお聞かせいただいた。短期間のお願い
であったにもかかわらず，隅々まで目を通していただき，詳細かつ貴重なご指摘・ご意見をいただいた諸学
会の先生方にこの場を借りて深甚なる感謝の意を表したい。
また，本ガイドライン策定にお力添えをいただいた当学会の里宇明元前理事長，水間正澄理事長をはじめ，

各理事，代議員，会員の方々，初期にシンポジウムやアンケートにご協力いただいた学会内外の先生方にも
深甚なる感謝の意を表したい。
2014 年 5月 神経筋疾患・脊髄損傷の
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◆目　的
神経筋疾患や脊髄損傷における非侵襲的陽圧換気療法（noninvasive positive pressure ventila-

tion；NPPV）は，欧米はもとよりわが国でも普及しつつあるが，これには肺・胸郭のコンプライア
ンスの維持や気道の清浄化など肺の状態を良好に保つことを目的とした適切なリハビリテーションが
重要であり，急性期から慢性期を通してこのような呼吸障害者の生活の質（quality of life；QOL）
の向上と生命の維持につながるものとされている。
また，テクノロジーの進歩に伴い，このような呼吸障害者の行動範囲は拡大され，QOLの向上に

寄与しているが，これにもリハビリテーションからの視点は欠かせない。しかし，実際の多くの医療
現場では，このような疾患はむしろ稀少疾患であり，ノウハウの普及がなかなか進まない現実がある。
本ガイドラインの目的は，神経・筋の障害による呼吸機能障害について共通の推奨ラインを示すこ

とで，稀少な疾患をもつより多くの患者や医療従事者に，呼吸リハビリテーション活用への認識を広
めることであり，そこから，種々の神経筋疾患あるいは脊髄損傷に対応できる呼吸リハビリテーショ
ンのチーム医療が育つことを期待するものである。

◆最近のガイドライン―コンセンサス・ステートメントの動向
小児期発症の神経筋疾患で早期に呼吸ケアを要する代表的疾患であるデュシェンヌ型筋ジストロ

フィー（Duchenne muscular dystrophy；DMD）については，2004 年に米国胸部医学会
（American Thoracic Society；ATS）による「DMDの呼吸ケアのコンセンサス・ステートメント」
1）が，2007 年には米国胸部医師学会（American College of Chest Physicians；ACCP）による
「DMDの麻酔・鎮静における呼吸やその他のケアに関するコンセンサス・ステートメント」2）が発
表された。
そして，これらのステートメントを軸にして，米国の疾病予防管理センター（Centers for Dis-

ease Control and Prevention ；CDC）が作成を推進した「DMDの国際ガイドライン」が 2010
年に公表された 3）。これは欧米の神経筋疾患患者会（Translational Research in Europe-Assess-
ment and Treatment of Neuromuscular Diseases；TREAT-NMD）のホームページからダウン
ロード可能であり，各国語に翻訳された患者・家族版も掲載されている。
この呼吸ケアの考え方は他疾患にも応用され，脊髄性筋萎縮症（spinal muscular atrophy；

SMA）4），先天性筋ジストロフィーのケアのコンセンサス・ステートメント 5），ムコ多糖症のガイド
ライン 6）でも非侵襲呼吸ケアが第一選択とされている。さらに最近では，英国呼吸器学会（British 
Thoracic Society；BTS）から，これらの筋力低下を呈する小児の呼吸ケアガイドラインが総論的
に提唱された 7）。筋萎縮性側索硬化症（amyotrophic lateral sclerosis；ALS）では，米国神経学会
（American Academy of Neurology；AAN）から呼吸管理を含めたガイドライン 8）が示されてお
り，NPPV の生命とQOL 維持の有効性について述べられている。また，脊髄損傷においても
NPPV使用について述べたガイドライン 9）が示されている。
なお，わが国においては，NPPVのガイドライン 10，11）に神経筋疾患の項目が掲載されているほか，

ALSのガイドライン 12）に NPPVを含めた呼吸管理についての記載がある。

本ガイドラインについて
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◆利用にあたっての注意点
本ガイドラインは，対象疾患患者の呼吸リハビリテーション活用の認識を広めることを目的として

おり，実際の診療でその指針に従うことを強制するものではない。現状では呼吸リハビリテーション
が十分に普及していない事情に鑑み，総論の各項目に推奨される方法を記載したが，記載されていな
い管理方針が制限されるものではない。
本ガイドラインの記述の内容に対しては，公益社団法人 日本リハビリテーション医学会が責任を

負うものとする。しかし，ガイドラインを適用するか否かの最終判断および治療結果に対する責任は
治療担当者が負うべきものである。

◆対象とする患者
本ガイドラインの取り扱う疾患・障害は，神経筋疾患・脊髄損傷患者のうち，呼吸筋の麻痺，筋力

低下に起因する呼吸障害を呈する患者，あるいはその可能性のある患者を対象とする。詳細は，本書
の総論を参照されたい（⇒ p20）。

◆対象とする利用者
本ガイドラインは，前述した疾患・障害を有する患者のリハビリテーション診療に携わる多職種の

医療従事者（医師，看護師，理学療法士，作業療法士，言語聴覚士，臨床工学技士，管理栄養士，医
療ソーシャルワーカーなど）を利用者として想定し，作成した。

◆作成過程
1．作成の主体
公益社団法人 日本リハビリテーション医学会が中心となり，そのリハビリテーションの普及を目

的として「神経筋疾患・脊髄損傷の呼吸リハビリテーションガイドライン策定委員会」が設置され，
同学会の会員より本委員会の委員が選出された。また，文献の批判的吟味の過程においては，委員の
ほか，委員が指名した協力委員も関与した。
2010 年 3月 31日に初回の委員会を開催し，2014 年 4月 18日の委員会で最終案を完成した。

2．作成の方法
本ガイドラインでは，作成に先立ち「第 48回日本リハビリテーション医学会学術集会（赤居正美 

会長）」でシンポジウムを行った。また，本ガイドラインに関するアンケート調査を公益社団法人 日
本リハビリテーション医学会会員や，その他，神経筋疾患の専門施設に勤務する医師などに対して行
い，ガイドラインへの要望を吸い上げることに努めた。そのうえで，神経筋疾患・脊髄損傷の呼吸管
理，呼吸ケア，呼吸リハビリテーションに関する文献を，PubMed，Cochrane Library，PEDro，
医学中央雑誌，その他を利用して各委員および協力委員が検索し，それらの批判的吟味を行った。そ
して，その内容をもとに，ガイドラインの原案とエビデンステーブルを各委員が担当して作成した。
本ガイドラインの基本方針は次の通りとした。

①エビデンスに基づくガイドラインを目指すとともに，推奨される具体的な方法を記載する。
②神経筋疾患と脊髄損傷はいずれも呼吸筋の麻痺や筋力低下が呼吸障害となる疾患であり，基本的に
疾患別の記述とはせず，共通する部分は総論にまとめ，特にそれぞれの疾患の特徴と思われる部分
のみ各論に記載する。
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◆エビデンスの評価と採用基準
本ガイドラインでは，表 1のエビデンスレベル分類を採用した。本分類は，『脳卒中治療ガイドラ

イン 2009』で用いられたものであり，英国 Royal College of Physicians が採用したNational 
Clinical Guidelines for Stroke の分類（1999 年）に準じ，Oxford Centre for Evidence-based 
Medicine の分類（2001 年）を一部取り入れたものである。

◆各項目の推奨グレードとその分類
各項目に推奨文を付し，表 2の推奨グレードを使用した。本グレードは『脳卒中治療ガイドライ

ン 2009』で用いられた分類に基づくものであり，推奨の強さは，エビデンスのレベル，エビデンス
の数と結論のばらつき，臨床的有効性の大きさ，臨床上の適用性，害やコストに関するエビデンスを
勘案して総合的に判断した。

◆呼吸リハビリテーション導入にあたって
1．導入への障壁
神経筋疾患・脊髄損傷に対する呼吸リハビリテーションをいかに普及させるかが本ガイドラインの

テーマであるが，その重要な手段となるNPPVや機械による咳介助（mechanical insufflation-ex-
sufflation；MI-E）は，わが国より先行して使用されてきた欧米においても，その普及は不十分と考
えられている。

表 1 　本ガイドラインで採用したエビデンス分類

レベル 内　容

Ⅰa
RCTのメタアナリシス（RCTの結果がほぼ一様）
・Meta-analysis（with homogeneity）of randomized control trials（RCTs）

Ⅰb
RCT
・At least one randomized control trial（RCT）

Ⅱa
良くデザインされた比較研究（非ランダム化）
・At least one well designed, controlled study but without randomization 

Ⅱb
良くデザインされた準実験的研究 
・At least one well designed, quasi-experimental study

Ⅲ
良くデザインされた非実験的記述研究（比較・相関・症例研究） 
・At least one well designed, non-experimental descriptive study
 （example：comparative studies, correlation studies, case studies）

Ⅳ
専門家の報告・意見・経験 
・Expert committee reports, opinions and / or experience of respected 
authorities

〔篠原幸人，小川 彰，鈴木則宏，他編：脳卒中治療ガイドライン 2009．協和企画，2009より引用改変〕

表 2 　本ガイドラインで採用した推奨グレード分類

グレード 内　容

A 行うよう強く勧められる（少なくとも 1つのレベルⅠの結果）

B 行うよう勧められる（少なくとも 1つのレベルⅡの結果）

C1 行うことを考慮してもよいが，十分な科学的根拠がない

C2 科学的根拠がないので，勧められない

D 行わないよう勧められる

〔篠原幸人，小川 彰，鈴木則宏，他編：脳卒中治療ガイドライン 2009．協和企画，2009より引用改変〕
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米国（ボストン），イタリア，スイス，ベルギー，英国（ロンドン）より，NPPVが活用されてい
ない状況，活用率の病院差，地域差が報告されている 13-19）。病院でNPPV活用率が低い理由は，医
師の知識不足，呼吸療法士（respiratory therapist；RT）の知識不足，機器の不備などであり，
個々の病院での教育プログラムが重要とされている 13）。DMDの非侵襲的呼吸管理が進歩し，保険
適応になっても，その専門のマネジメントができる医師は世界的に不足している 20）。
Hess21）は，Rogers22）の diffusion-adoption model を紹介し，NPPVの普及にそれを当てはめ

た論説を発表しているが，それによると普及の障壁は知識，態度，行動の 3段階にそれぞれ存在す
る可能性があり，その具体例を示すとともに導入をより円滑に行うために必要な要素を提唱している。
以下にそれを紹介するが，新たにこれらの技術の導入をはかる際の参考になれば幸いである。

2．導入のために必要な要素
1）Clinical champion
導入の中心的役割を担いリーダーとして働く者が必要である。良き臨床家であり，その施設の状況

をよく把握しており，もちろん呼吸リハビリテーションの知識と経験を兼ね備えていることが重要で
ある。また，楽観的で諦めない粘り強い態度が必要である。技術的な面については，有効なリハビリ
テーションが機能している施設で実地に学ぶことをHess 21）は勧めている。
さらに，champion と共に働く co-champion が存在すればより有効である。
2）知識とトレーニング
施設内での知識の伝達については，講義形式よりも 1対 1のトレーニングが有効とされている。
3）ガイドライン
導入におけるガイドラインの意義は，エビデンスと臨床をつなぐことにある。それは，行われる手

技や概念を権威付けすることによって無用な摩擦を避けること，施設内の教育やプロトコル作りの資
料として利用することである。
4）チームアプローチ
呼吸リハビリテーションに限らず，リハビリテーションはチームでの包括的アプローチを基本とす

る。下記の事項についてはいずれかの職種で分担して行う必要がある。
・マスク・フィッティング
・適切な人工呼吸器の選択と設定
・患者のモニタリング
・顔面の皮膚のケア
5）質の向上
呼吸リハビリテーションの質の向上のため，それぞれのNPPV導入患者の状況をチェックするシ

ステムをもつことが望ましい。
6）その他

・NPPVの導入には時間がかかるものであるが，徐々に効率が上がる。
・設備，備品の十分な準備が，円滑な導入のためには重要である。
・すべての患者でNPPV導入が成功するわけではない。失敗率は 20～40％という報告もある。

◆ガイドラインの妥当性に対する作成委員会外部からの評価
公益社団法人 日本リハビリテーション医学会ホームページの掲示板機能を利用して，本ガイドラ

イン原案を公開し，同医学会会員約 1万人を対象に 2014 年 3 月 20 日～ 4月 7日までの期間，外
部審査を実施し，結果を校正に反映させた。
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また，本ガイドラインと関係が深いと考えられる表 3の学会に外部査読をお願いし，その結果を
校正に反映させた。

◆資　金
本ガイドライン作成に要した資金は，平成 21～26 年度 公益社団法人 日本リハビリテーション医

学会 会計の負担によるものである。

◆利益相反
各作成委員に本ガイドラインにおける利益相反について報告をしてもらったが，利益相反に該当す

る事実は認められなかった。

【 文　献 】
1）　Finder JD, Birnkrant D, Carl J, et al: Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: 
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2）　Birnkrant DJ, Panitch HB, Benditt JO, et al: American College of Chest Physicians consensus statement on 

the respiratory and related management of patients with Duchenne muscular dystrophy undergoing anes-
thesia or sedation. Chest 2007; 132: 1977-1986.

3）　Bushby K, Finkel R, Birnkrant DJ, et al: Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, 
part 2: implementation of multidisciplinary care. Lancet Neurol 2010; 9: 177-189.

4）　Wang CH, Finkel RS, Bertini ES, et al: Consensus statement for standard of care in spinal muscular atro-
phy. J Child Neurol 2007; 22: 1027-1049.

5）　Wang CH, Bonnemann CG, Rutkowski A, et al: Consensus statement on standard of care for congenital 
muscular dystrophies. J Child Neurol 2010; 25: 1559-1581.

6）　Giugliani R, Harmatz P, Wraith JE: Management guidelines for mucopolysaccharidosis VI. Pediatrics 
2007; 120: 405-418.
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11）　日本呼吸器学会NPPVガイドライン作成委員会 編 : 日本呼吸器学会 Noninvasive Positive Pressure Ventilation
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表 3 　外部査読・対象学会一覧＊
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資料 1▶関連用語・略語一覧

略　語 欧　文 和　文 備　考

A / C assist control 補助 /調節換気 換気モードの一種

ALS amyotrophic lateral sclerosis 筋萎縮性側索硬化症 ─

─ assisted coughing 咳介助 吸気および呼気による咳介助

BCV biphasic cuirass ventilation 陽・陰圧体外式人工呼吸器 ─

BiPAP ─ バイパップ
フィリップス・レスピロニク
ス社（米国）の携帯型人工呼
吸器の商標登録（バイパップ）

BIPAP biphasic positive airway 
pressure 二相性陽圧呼吸

ドレーゲル社（ドイツ）のク
リティカルケア型人工呼吸器
エピタの換気モード

bpm breath per minute 呼吸器回数 /分 換気パラメータの 1つ

BUR back up rate バックアップ換気回数 換気パラメータの 1つ

CAH chronic alveolar 
hypoventilation 慢性肺胞低換気 ─

COPD chronic obstructive 
pulmonary disease 慢性閉塞性肺疾患 ─

CMV controlled mechanical 
ventilation 調節換気 換気モードの一種

CPAP continuous positive airway 
pressure 持続気道陽圧 換気モードの一種

CPF
（⇔ PCF）

cough peak flow
（⇔ peak cough flow） 咳のピークフロー ─

CPR cardiopulmonary 
resuscitation 心肺蘇生術 ─

DMD Duchenne muscular 
dystrophy デュシェンヌ型筋ジストロフィー ─

EHFO external high frequency 
oscillatory ventilation 体外式高頻度振動換気 ─

EPAP expiratory positive airway 
pressure 低圧相（⇔呼気圧） 換気パラメータの 1つ

EtCO2
（⇔ PetCO2）

end-tidal CO2 tension 呼気終末炭酸ガス分圧 ─

FA flow assist フローアシスト値 換気パラメータの 1つ

FEV1
forced expiratory volume in 
one second 1 秒量 ─

FiO2
（⇔％O2）

─ 吸入酸素濃度 換気パラメータの 1つ

FVC forced vital capacity 努力性肺活量 ─

％ FVC ％ forced vital capacity 予測努力性肺活量 ─

─ flow 流量 換気パラメータの 1つ

─ flow ramp フロー波形 換気パラメータの 1つ
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GPB glossopharyngeal breathing 舌咽呼吸，カエル呼吸 ─

HFCWO high frequency chest wall 
oscillation 高頻度胸壁振動 ─

HFOV high frecuency oscillatory 
ventilation 高頻度振動換気 ─

HMV home mechanical ventilation 在宅人工呼吸 ─

HOT home oxygen therapy 在宅酸素療法 ─

IAPV intermittent abdominal 
pressure ventilator 間欠的腹部圧迫人工呼吸 ─

I / E ─ 吸気時間（I）と呼気時間（E）の
割合（アイ・イー比） 換気パラメータの 1つ

IPAP inspiratory positive airway 
pressure 高圧相（⇔吸気圧） 換気パラメータの 1つ

IPAP max inspiratory positive airway 
pressure maximum

最大吸気時間あるいはターゲット
ボリュームの最大吸気圧

人工呼吸器の機種による。換
気パラメータの 1つ

IPAP min inspiratory positive airway 
pressure minimum

最大吸気時間あるいはターゲット
ボリュームの最小吸気圧

人工呼吸器の機種による。換
気パラメータの 1つ

％ IPAP
（⇔ IT 比） ─ 吸気時間率 換気パラメータの 1つ

IPPB intermittent positive pressure 
breathing 間欠的陽圧呼吸法 ─

IPV intrapulmonary percussive 
ventilator 肺内パーカッションベンチレータ ─

IPPV intermittent positive pressure 
ventilation 間欠（的）陽圧換気 ─

I / T ─ 吸気時間率（アイ・ティー比） 換気パラメータの 1つ

MAC mechanically assisted 
coughing 徒手介助併用の機械による咳介助 ─

Maxi P ─ 最高圧 換気パラメータの 1つ

MEP maximal expiratory pressure 最大呼気圧

MIC maximum insufflation 
capacity 最大強制吸気量 ─

MI-E mechanical insufflation-
exsufflation 機械による咳介助 ─

MIP maximal inspiratory pressure 最大吸気圧 ─

MVV maximal voluntary ventilation 最大努力換気量 12秒最大換気量は 12sMVV

NPPV
（⇔NIPPV）

noninvasive positive pressure 
ventilation 非侵襲的陽圧換気療法 ─

NIV
（⇔NMV）

noninvasive ventilation
（⇔ noninvasive mechanical 
ventilation）

非侵襲的人工呼吸 ─

PACV pressure assist / controlled 
ventilation

従圧式調節換気（PCV）＋補助換
気 換気モードの一種

PAV proportional assist 
ventilation 比例補助換気 BiPAP ビジョンⓇなどに搭載

されている換気モード

PCV pressure controlled 
ventilation 従圧式調節換気 換気パラメータの 1つ

略　語 欧　文 和　文 備　考
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PEEP positive end-expiratory 
pressure 呼気終末陽圧 換気パラメータの 1つ

PEF peak expiratory flow ピーク（呼気）フロー ─

PEG percutaneous endoscopic 
gastrostomy 経皮的内視鏡的胃瘻造設術 ─

PEmax ─ ─ MEPと同義

PICU pediatric intensive care unit 小児集中治療室 ─

PImax ─ ─ MIP と同義

PIP peak inspiratory pressure 最高気道内圧 換気パラメータの 1つ

PS 圧 pressure support プレッシャーサポート圧 IPAP － EPAP の値。換気パラ
メータの 1つ

PSV pressure support ventilation 圧支持換気 換気モードの一種

REM sleep rapid eye movement sleep レム睡眠 ─

RIG
（⇔ PRG）

radiological inserted 
gastrostomy（⇔percutaneous 
radiologic gastrostomy）

エックス線透視下での胃瘻造設術 ─

RR respiratory rate 呼吸回数 換気パラメータの 1つ

RT respiratory therapist 呼吸療法士 米国の資格

─ rise time ライズタイム（⇔ Ti ライズ） 換気パラメータの 1つ

Sモード spontaneous mode エスモード 換気モードの一種

SIMV synchronized intermittent 
mandatory ventilation 同期的間欠的強制換気 換気モードの一種

SMA spinal muscular atrophy 脊髄性筋萎縮症 ─

SpO2
saturation of Hb with oxygen 
using pulse oximeter

酸素飽和度（⇔パルスオキシメー
タで測定した酸素飽和度） ─

S / T モード spontaneous / timed mode エス /ティーモード 換気モードの一種

Tモード timed mode ティーモード 換気モードの一種

TcCO2
（⇔ PtcCO2）

transcutaneous CO2 tension 経皮炭酸ガス分圧 ─

Ti inspiratory time 吸気時間 ─

Ti ライズ rise time ライズタイム 換気パラメータの 1つ

TPPV tracheostomy positive 
pressure ventilation 気管切開による人工呼吸 ─

TTdi tension time index 横隔膜のテンション・タイム・イ
ンデックス ─

TV
（⇔Vt） tidal volume 1回換気量 換気パラメータの 1つでもあ

る

VA volume assist ボリュームアシスト値 換気パラメータの 1つ

VAP ventilator associated 
pneumonia 人工呼吸器関連肺炎 ─

VC vital capacity 肺活量 ─

％VC ─ ％肺活量 ─

VCV volume controlled ventilation 従量式調節換気 換気モードの一種

Vte expiratory tidal volume 呼気 1回換気量 ─

Vti inspiratory tidal volume 吸気 1回換気量 ─

略　語 欧　文 和　文 備　考
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神経筋疾患（表 1）や脊髄損傷の呼吸機能障害は，その疾患，重症度，年齢により大きく異なる
1-22）（Ⅲ～Ⅳ）。症状もそれらの要素に加えて身体活動状況（移動手段など）によりさまざまである。
共通する病態は，基本的には呼吸筋麻痺ないし筋力低下によるが，なかには慢性閉塞性肺疾患
（chronic obstructive pulmonary disease；COPD）など閉塞性疾患やその他の肺実質の障害を合
併する例もある。ここでは，呼吸筋の筋力低下による病態を主体とする疾患の呼吸リハビリテーショ
ンについて扱う 23，24）（Ⅳ）。

【 文　献 】
1）　Ambrosino N, Carpenè N, Gherardi M: Chronic respiratory care for neuromuscular diseases in adults. Eur 

Respir J 2009; 34: 444-451. （Ⅳ）
2）　Bach JR: Pulmonary Rehabilitation in Neuromuscular Disorders. Seminars in Respiratory Medicine 1993; 

14: 515-529. （Ⅳ）
3）　Bushby K, Finkel R, Birnkrant DJ, et al: Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, 

part 2: implementation of multidisciplinary care. Lancet Neurol 2010; 9: 177-189. （Ⅳ）
4）　Finder JD, Birnkrant D, Carl J, et al: Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: 

ATS consensus statement. Am J Respir Crit Care Med 2004; 170: 456-465. （Ⅳ）
5）　Birnkrant DJ, Panitch HB, Benditt JO, et al: American College of Chest Physicians consensus statement on 

the respiratory and related management of patients with Duchenne muscular dystrophy undergoing anes-
thesia or sedation. Chest 2007; 132: 1977-1986. （Ⅳ）

6）　Tzeng AC, Bach JR: Prevention of pulmonary morbidity for patients with neuromuscular disease. Chest 
2000; 118: 1390-1396. （Ⅲ）

7）　Wang CH, Finkel RS, Bertini ES, et al: Consensus statement for standard of care in spinal muscular atro-
phy. J Child Neurol 2007; 22: 1027-1049. （Ⅳ）

8）　Wang CH, Bonnemann CG, Rutkowski A, et al: Consensus statement on standard of care for congenital 
muscular dystrophies. J Child Neurol 2010; 25: 1559-1581. （Ⅳ）

9）　Giugliani R, Harmatz P, Wraith JE: Management guidelines for mucopolysaccharidosis VI. Pediatrics 
2007; 120: 405-418. （Ⅳ）

10）　Panitch HB: The pathophysiology of respiratory impairment in pediatric neuromuscular diseases. Pediat-
rics 2009; 123: S215-S218. （Ⅳ）

適応となる疾患1

表 1 　呼吸リハビリテーションが適応になる主な神経筋疾患や障害
主な原因部位 疾患や障害

中枢神経 多発性硬化症

上位・下位運動ニューロン 筋萎縮性側索硬化症（ALS）

脊髄前角細胞
脊髄性筋萎縮症（SMA）

ポリオおよびポリオ後症候群

脊　髄 高位脊髄損傷

末梢神経

ギラン・バレー症候群（GBS）

ニューロパチー

両側性の横隔膜麻痺，ライソゾームの一部（ムコ多糖症など）

神経筋接合部 重症筋無力症

筋

筋ジストロフィー（デュシェンヌ型，肢帯型，顔面肩甲上腕型など）

先天性筋ジストロフィー（福山型，ウルリヒ型，メロシン欠損型など）

ミオパチー〔先天性，代謝性，全身性疾患（癌性，悪液質・神経性食思不振症，薬剤性）
など〕，ライソゾームの一部（ポンペ病など）
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Wales and impact on respiratory services. Respir Med 2006; 100: 1058-1063. （Ⅲ）

22）　Racca F, Berta G, Sequi M, et al: Long-term home ventilation of children in Italy: a national survey. Pedi-
atr Pulmonol 2011; 46: 566-572. （Ⅲ）

23）　Bach JR: Noninvasive respiratory management and diaphragm and electrophrenic pacing in neuromuscu-
lar disease and spinal cord injury. Muscle Nerve 2013; 47: 297-305. （Ⅳ）

24）　Ishikawa Y, Bach JR: Physical medicine respiratory muscle aids to avert respiratory complications of pedi-
atric chest wall and vertebral deformity and muscle dysfunction. Eur J Phys Rehabil Med 2010; 46: 581-
597. （Ⅳ）
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推　奨

＊神経筋疾患や脊髄損傷は，呼吸不全をきたしやすく，早期から呼吸リハビリテーションの適応を考
慮するように勧められる（C1）。

解　説

すべての神経筋疾患や高位の脊髄損傷は呼吸不全をきたし得る。運動機能と呼吸機能が連動してい
る疾患であっても，（歩行可能な時期など）早期から横隔膜機能障害を呈する疾患もある 1-3）（Ⅳ）。
神経筋疾患の呼吸機能障害は呼吸筋の機能不全による換気障害 4，5）（Ⅲ～Ⅳ）が主体であるが，肺

や気道の病変を合併することがあり，病態を把握したうえで治療する 4，6）（Ⅲ～Ⅳ）。

◆呼吸障害の病理
呼吸筋の筋力低下が呼吸障害の主因である 5，7）（Ⅳ）。表 2に示した 3つの呼吸筋グループについ

て，下記のように考慮する必要がある 6）（Ⅳ）。

1.　吸気筋力低下により起こる事象
・速く浅い呼吸（rapid shallow breathing）となり，胸郭の弾性消失，微小無気肺をきたす。そう
なると，呼吸仕事量が増大し，低換気（低酸素血症や高CO2 血症をきたすような）につながる。

・微小無気肺に伴い，換気 /血流不均衡をきたし，低酸素血症を認めることがある。
・睡眠時に低換気を認める。
・咳が弱くなる。

呼吸機能障害と病理2

1．吸気筋：横隔膜，外肋間筋
（努力吸気時は胸鎖乳突筋，前斜角筋，中斜角筋，後斜角筋）
2．呼気筋：通常は働かない
（努力呼気時には内肋間筋，腹直筋，内腹斜筋，外腹斜筋，腹横筋）
3．咽頭と喉頭の筋

〔文献6）より引用改変〕

表 2 　3つの呼吸筋グループ

・脊柱側彎・前後彎や胸郭変形
・低栄養
・心不全
・発達遅滞
・上気道狭窄や変形（肥満，頸部変形）
・便秘
・十分にフィットしていない体幹装具や車いす

表 3 　呼吸機能障害を助長する他の因子
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2.　呼気筋力低下により起こる事象
・咳が弱くなり，無気肺や肺炎をきたし，低酸素血症や高CO2 血症につながるとともに，呼吸仕事
量を増大させる。

3.　咽喉頭機能低下により起こる事象
・睡眠呼吸障害（喉頭開大筋の筋力低下により，睡眠中の上気道の抵抗が上昇），低換気をきたし，
高CO2 血症や低酸素血症を認める。

・嚥下機能低下のため誤嚥し，低換気や肺炎を引き起こす。
・咳が弱くなる。
また，そのほかにも呼吸機能障害を助長する因子がある（表 3）。

【 文　献 】
1）　Panitch HB: The pathophysiology of respiratory impairment in pediatric neuromuscular diseases. Pediat-

rics 2009; 123: S215-S218. （Ⅳ）
2）　Katz SL: Assessment of sleep-disordered breathing in pediatric neuromuscular diseases. Pediatrics 2009; 

123: S222-S225. （Ⅳ）
3）　Gozal D: Pulmonary manifestations of neuromuscular disease with special reference to Duchenne muscu-

lar dystrophy and spinal muscular atrophy. Pediatr Pulmonol 2000; 29: 141-150. （Ⅳ）
4）　Misuri G, Lanini B, Gigliotti F, et al: Mechanism of CO2 retention in patients with neuromuscular disease. 

Chest 2000; 117: 447-453. （Ⅲ）
5）　Perrin C, Unterborn JN, Ambrosio CD, et al: Pulmonary complications of chronic neuromuscular diseases 

and their management. Muscle Nerve 2004; 29: 5-27. （Ⅳ）
6）　Bach JR: Respiratory muscle aids to avert respiratory failure and tracheostomy: new patient management 

paradigms. Journal of the Canadian Society of Respiratory Therapy 2010; 46: 24-32. （Ⅳ）
7）　Racca F, Del Sorbo L, Mongini T, et al: Respiratory management of acute respiratory failure in neuromus-

cular diseases. Minerva Anestesiologica 2010; 76: 51-62. （Ⅳ）
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症状と徴候▶3─1

推　奨

＊肺胞低換気症状はその患者の年齢，移動能力などにより異なり，注意深く診察するよう勧められる
（C1）。

解　説

肺胞低換気の症状と徴候は，その患者の年齢，移動能力により異なる 1）（Ⅳ）。
　1）歩行できる患者
換気を維持する能力が低下すると，労作性呼吸困難を訴える。その後に，朝の頭痛，疲労，睡眠障

害，昼間の眠気などが起こる 1）（Ⅳ）。
　2）歩行できない患者
症状が出現するのは，呼吸器感染のときに不安，入眠困難，呼吸困難を訴えるだけで，普段はほと

んど症状が自覚されない。このため，多呼吸，声の小ささ，鼻声，呼吸補助筋の使用，チアノーゼ，
顔面紅潮あるいは蒼白，気道分泌物増加など，慢性肺胞低換気症状および徴候（表 4）がないかを観
察する。傾眠や混乱はCO2 ナルコーシスの徴候である。
　3）2歳以下の患者
2 歳以下の患者は，呼吸筋力が弱いことによる典型的な呼吸困難は必ずしも呈さない 2）（Ⅳ）。頻

呼吸と陥没呼吸は呼吸障害の重要な徴候であるが必ずしも認められるとは限らない 2）（Ⅳ）。症状を
訴えない小児では，体重減少や体重増加不良（成長障害），泣き声が弱い，効果的な咳ができない，
食べ物や唾液が喉につまる，繰り返す気道感染症，気道の過敏性，奇異呼吸，不眠，頻回に覚醒，日
中の活気不良，頻脈，発汗過多などが最初にあらわれる徴候である 2）（Ⅳ）。

患者評価3

・疲労，息苦しさ，朝または持続性頭痛，朝の倦怠感・食欲不振，昼間の
眠気，睡眠時に頻回の覚醒や体位交換要求，呼吸困難などの悪夢
・集中力低下，イライラ感，不安，学習障害，学業成績低下，記憶障害
・筋肉痛，性欲低下
・呼吸障害による心不全徴候や症状としての発汗や頻脈，下腿浮腫
・嚥下困難，上気道分泌物の増加，言葉が途切れがち，移動時や食事中の
チアノーゼ
・胸腹部の呼吸パターンの異常，頸部前屈筋力の弱化
・体重減少（増加不良），肥満

表 4 　慢性肺胞低換気症状および徴候

【 文　献 】
1）　Bach JR, Alba AS: Management of chronic alveolar hypoventilation by nasal ventilation. Chest 1990; 97: 

52-57. （Ⅳ）
2）　Wang CH, Bonnemann CG, Rutkowski A, et al: Consensus statement on standard of care for congenital 

muscular dystrophies. J Child Neurol. 2010; 25: 1559-1581. （Ⅳ）
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呼吸機能検査▶3─2

必要とされる検査1

下記の検査が病態の把握のために必要とされる 1）（Ⅳ）。
①肺活量（vital capacity；VC）
②咳のピークフロー〔cough peak flow（CPF）または peak cough flow（PCF）〕
③最大強制吸気量（maximum insufflation capacity；MIC）
④酸素飽和度（SpO2）（図 1）
⑤経皮または呼気終末炭酸ガス分圧〔transcutaneous CO2 tension（TcCO2）または end-tidal 

CO2 tension（EtCO2）〕

検査時期2

各検査は下記の状況，頻度で必要とされる 1-4）（Ⅳ）。

◆慢性期
1.　覚醒時検査 1，2，5）（Ⅲ～Ⅳ）
　1）歩行できる患者
VCは年に 1回，SpO2 は適宜測定する。低換気が疑われる場合は，TcCO2 または EtCO2 を適宜

測定する。
　2）歩行できない患者
VC，CPF は年に 1～2 回，SpO2 は適宜測定する。TcCO2 または EtCO2 は，低換気が疑われ

VC ＜ 50% の場合，NPPV 使用時には年に 1～2 回測定する。MIC は，12 歳以上で VC ＜
1,500mL か，％肺活量（％VC）＜ 50％の場合年に 1～2回測定する。介助咳のCPFは，12 歳以
上でCPF＜ 270L / 分，12歳以下で咳機能低下が疑われる場合に年に 1～2回測定する。

2.　睡眠時検査
SpO2

6，7）（Ⅲ），TcCO2 または EtCO2（可能な限り）を，肺胞低換気症状および徴候出現時，％
VC＜ 40％（10代以上の成人ではVC＜ 1.25L）または EtCO2 ＞ 45mmHgまたは SpO2 ＜ 95％

図 1 　パルスオキシメータ
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の場合，座位に比べて仰臥位のVCが 7％以上低い場合に 1回評価を行う（その後は，呼吸症状や
年 1回の呼吸機能検査に基づいて，必要に応じて睡眠時検査を行う）。

◆急性期
1.　SpO2 3，8）（Ⅳ）
脊髄損傷受傷後 1週間以内の場合，介助のCPF＜ 270L / 分でかつ上気道炎罹患時あるいは全身

麻酔や鎮静剤投与がなされている場合，常時モニタする。

2.　VC，CPF，TcCO2 または EtCO2 3，8）（Ⅳ）
12 歳以上でVC＜ 1,500mL か％ VC＜ 50％の時はMIC，12 歳以上でCPF ＜ 270L / 分，12

歳以下で咳機能低下が疑われる場合は介助のCPFを，脊髄損傷受傷後 1週間は 8時間ごと，上気道
炎で入院時は入院時に測定し，その後は適宜評価する。全身麻酔や鎮静剤投与時は術前（投与前）と
術後（投与後）に評価する。
TcCO2 または EtCO2 はオプションで測定する（図 2，3）。酸素付加したNPPV使用時はできる

だけ頻回に測定するが，NPPV使用時はできればTcCO2 を評価する。

推　奨

1.呼吸機能検査は，年 1回と症状や徴候出現時に行うよう勧められる（C1）。
2.測定項目は，VC，CPF，MIC，SpO2 と TcCO2 または EtCO2 である。急性期や測定機器がな
い場合には，血液ガス分析を行う（C1）。

3.必要に応じて，睡眠時にも SpO2 と TcCO2 または EtCO2 を測定する（C1）。

解　説

呼吸機能検査は一般に 6歳以上の理解度を要するため，DMDなどの神経筋疾患では，知的及び
発達障害の影響を受けることがある 9）（Ⅲ）。
動脈血液ガス分析は，肺実質に病変のない安定した患者では必要ない 4）（Ⅳ）が，非侵襲的な測定

機器がない場合は実施する。25%の患者は，動脈血液ガス採取の際に不安や痛みにより過換気にな
る 10）（Ⅳ）。
睡眠時の SpO2 および TcCO2 または EtCO2 モニタは，データが蓄積されるものが望ましい。

図 3 　TcCO2 モニタと測定の様子図 2 　EtCO2 モニタおよび SpO2 測定の様子
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EtCO2 は，鼻や口からの呼気をモニタするもので，呼気流量がある程度保たれていれば，肺胞内
CO2 分圧を反映し，それは PaCO2 に近似する 11）（Ⅳ）。しかし，呼気流量が著しく低い場合は，呼
気ガスが大気中のCO2 と混和し，肺胞内CO2 分圧をうまく反映しないことがある。VC低下，換
気・血流不均衡，NPPV 使用中には，EtCO2 は，PaCO2 よりかなり低値を示すので注意する。
TcCO2 は，皮下の毛細血管から拡散しているCO2 分圧を測定することで，PaCO2 を推定する装置
である。TcCO2 は換気・血流不均衡，VC低下，NPPV使用中でも EtCO2 と違い，それらの影響
を受けずに PaCO2 を推定できる。ただし，高価である。
最大吸気圧（maximal inspiratory pressure；MIP）と最大呼気圧（maximum expiratory 

pressure；MEP）はよい指標であるが，VCが測定できれば必ずしも必要ではない 12-15）（Ⅲ～Ⅳ）。
ALS以外の疾患では，sniff nasal pressure（SNP）も，VC以上の指標にはならない 14-16）（Ⅲ～Ⅳ）。
睡眠ポリグラフは，VCが正常で症状のある患者で，SpO2 低下やCO2 上昇が著明でないが，慢

性肺胞低換気症状〔⇒表 4（p24）〕があり，睡眠呼吸障害が疑われる場合に行うものであり 7）（Ⅲ），
神経筋疾患や脊髄損傷では，一般臨床において適応になることは少ない 4）（Ⅳ）。

各指標の測定の実際3

肺活量（VC）A

吸気肺活量でも努力呼気肺活量でもよい 1，17，18）（Ⅳ）

方　法

・ベッドサイドか診察室でスパイロメータをフェイスマスクかマウスピースに接続して測定すること
でよい。

・スパイロメータとしては，簡易流量計（図 4）などが用いられる。
・座位と仰臥位で測定（図 5）することが望ましい。また，体幹装具を装着している場合は，着けた
状態とはずした状態で測定する。

推　奨

＊VC測定は座位と仰臥位の 2姿勢で測定することが勧められる（B）。

1

2

3
45

6

7

8
9 0

図 4 　簡易流量計 図 5 　呼気量測定（簡易流量計）
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解　説

体幹装具については，よくフィットした装具を着けている場合は，VCははずしているときより増
加する。逆に，合わない装具を着けているときは，はずしているときよりVCが低下する 19）（Ⅳ）。
座位に比べて仰臥位のVCが 7％以上低い場合，横隔膜の筋力低下を示唆し，夜間低換気が予想さ
れる 19）（Ⅳ）。努力呼気時に 1秒率がどれも下がっている場合，閉塞性換気障害が関与している。こ
れは神経筋疾患の典型例ではないが，喘息やCOPDの診断のきっかけになることがある。

最大強制吸気量（MIC）B

方　法

気道内に送気後，声門を閉じて 3～5秒程度溜めた（エアスタック）後，空気をはき出す 20，21）（Ⅲ）。
検査の際は，呼出された空気の量を，フェイスマスクかマウスピースに接続した簡易流量計で測定す
る〔⇒図 5（p27）〕。

注
・エアスタックは，救急蘇生バッグや従量式人工呼吸器により肺に送られた空気を，声門を閉じて肺
に最大限まで溜めることである。

肺内への送気は，舌咽呼吸（glossopharyngeal breathing；GPB），救急蘇生バッグによる送気
（図 6），NPPV〔従量式調節換気（volume controlled ventilation；VCV）〕で 2～3回（できる
回数まででよい）吸気（60cmH2O以上の圧がかかるように），MI-E の吸気（図 7）などの方法に
よる 22）（Ⅳ）。

注
・鼻のインターフェイスやリップシールは，マウスピースをくわえるのに十分な口唇の力がない患者
に，エアスタックを行うのに用いられる。

・咽喉頭機能低下により，エアスタックができない患者では，MICを測定することができない。
・MICとして測定はできないが，他動的に肺に送気をして，本人のVC以上に肺を膨らませて一定
時間保持することは，呼気弁をブロックした救急蘇生バッグで受動的に吸気を得るか，MI-E の吸

図 7 　MI-E による送気図 6 　救急蘇生バックによる送気
（最大強制深呼気の手段）
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気により可能である。

推　奨

＊％VCが 50％以下（成人では，VC＜ 1,500mL くらい）に低下したら，MICを測定するよう勧
められる（C1）。

解　説

MICがどれくらいVCより多いか（MIC－VC）は，VCが低下した患者の肺・胸郭の柔軟性を
示すとともに客観的に声門の機能を評価し，咽喉頭機能が非侵襲的方法を使うことができる程度に健
常に保たれているかを示す 20-23）（Ⅲ～Ⅳ）。 

咳のピークフロー（CPFまたは PCF）C

方　法

・咳の流量を，フェイスマスクかマウスピースを介して簡易なピークフローメータ（図 8）で測定す
る 24）（Ⅲ）（図 9）。

・患者が使用できるピークフローメータであればいずれでもよい。

図 9 　CPF 測定
a．マウスピース使用 b．フェイスマスク使用

図 8 　ピークフローメータ

・筋力低下がありマウスピースをくわえられない患者では，
フェイスマスクに接続して測定する。

推　奨

1.CPFを測定するよう勧められる（B）。
2.12 歳以上の指標として，CPF＜ 270L / 分か，％ VCが
50％以下（成人では，VC＜ 1,500mLくらい）になれば咳
介助によるCPFを測定するよう勧められる（C1）。

解　説

CPF は患者の気道分泌物喀出能力の指標であり，12歳以上
の指標では，CPF が平常時 160L / 分，上気道炎や誤嚥時は
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270L / 分あれば気道分泌物や異物を喀出できる 24，25）（Ⅲ）。これ以下では，適切な徒手や機械によ
る咳介助をしなければ，気道感染や呼吸困難に陥りやすくなる 25，26）（Ⅲ）。
ピークフロー（peak expiratory flow）とは異なる 5，27）（Ⅲ）CPF ＜ 270L / 分か，VC ＜

1,500mLになれば，咳介助によるCPFを併わせて測定する 28）（Ⅲ）（図 10）。
CPFの小児から思春期（4～18歳）の標準値が報告されている 29）（Ⅲ）。

注
・徒手による咳介助は，送気された空気を最大限まで肺に溜めた後（吸気介助：MICを得る方法の
どれでもよい），声門を開くと同時に，胸部や腹部を圧迫する（呼気介助）（図 11）。

【 文　献 】
1）　Bushby K, Finkel R, Birnkrant DJ, et al: Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, 

part 2: implementation of multidisciplinary care. Lancet Neurol 2010; 9: 177-189. （Ⅳ）
2）　Finder JD, Birnkrant D, Carl J, et al: Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: 

ATS consensus statement. Am J Respir Crit Care Med 2004; 170: 456-465. （Ⅳ）
3）　Bach JR: Noninvasive respiratory management of high level spinal cord injury. J Spinal Cord Med 2012; 

35: 72-80. （Ⅳ）
4）　Bach JR: Respiratory muscle aids to avert respiratory failure and tracheostomy: new patient management 
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肺のコンプライアンスの維持▶4─1

方　法

VCが正常予測値の 50％以下に低下したら，自身でGPBやNPPVの吸気を用いたエアスタック
を 1日 10～15 回行うよう指導するか，受動的にMICレベルまでの肺の拡張を1日に1～3回（1回
に3～5呼吸ずつ）以上行うようにする 1，2）（Ⅲ）。

注
・エアスタックを自在にできるメリットがあるので，NPPVを従圧式調節換気（pressure controlled 
ventilation；PCV）ではなく，VCVで行うことが奨められる。

奇異性の胸郭の動きを呈する乳児は，ベル形胸郭を予防し，肺の成長を促すために夜間のNPPV
を導入するべきである 3）（Ⅲ）。夜間のNPPVに加え，子どもの呼吸にタイミングを合わせれば，救
急蘇生バッグとフェイスマスク（鼻と口を覆うマスク）を用いた深い強制吸気が可能になるかもしれ
ない 4）（Ⅳ）。14～30カ月から，強制深吸気に協調することができる 4）（Ⅳ）。

推　奨

＊MICレベルまでの深吸気を習得するよう勧められる（C1）。

解　説

肺のコンプライアンスは，予測肺活量まで肺を広げることがなければ，減少する 4）（Ⅳ）。VCが
低下すると，深呼吸をしても，一部しか肺を膨らませられなくなる。四肢の関節のように，胸郭の拘
縮や肺の拘束性換気障害を防ぐためには，定期的な他動運動が必要である 5）（Ⅳ）。これは，受動的
な深吸気によってのみ可能である。
肺を拡張する療法を行うことは，CPFの増加，肺のコンプライアンスの維持，（微小）無気肺の解

除，NPPVの習得につながる 4）（Ⅳ）。
また，エアスタックにより，より大きな声を出すことができる。

【 文　献 】
1）　Kang SW, Bach JR: Maximum insufflation capacity. Chest 2000; 118: 61-65. （Ⅲ）
2）　Kang SW, Bach JR: Maximum insufflation capacity: vital capacity and cough flows in neuromuscular dis-

ease. Am J Phys Med Rehabil 2000; 79: 222-227. （Ⅲ）
3）　Lissoni A, Aliverti A, Tzeng AC, et al: Kinematic analysis of patients with spinal muscular atrophy during 

spontaneous breathing and mechanical ventilation. Am J Phys Med Rehabil 1998; 77: 188-192. （Ⅲ）
4）　Bach JR: Respiratory muscle aids to avert respiratory failure and tracheostomy: new patient management 

paradigms. Journal of the Canadian Society of Respiratory Therapy 2010; 46: 24-32. （Ⅳ）
5）　Bach JR, Kang SW: Disorders of ventilation : weakness, stiffness, and mobilization. Chest 2000; 117: 301-

303. （Ⅳ）
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舌咽呼吸（GPB）▶4─2

方　法

・図 12 1）に示すように，声門を使って，空気の塊を肺にピストン運動（gulping）で送り込む 2）

（Ⅳ）。声門は，1回の gulp ごとに閉じられる。1gulp で取り込まれるエアの量は 40～200mLで，
一呼吸は，6～9回の gulp で構成される。

・GPBのトレーニングにあたり，1gulp の空気の量，数回の gulp で構成された一呼吸の空気の量，
1分間の呼吸数の空気の量を，スパイロメータで測定し，有効性を確認する。

推　奨

＊GPBは，道具を使わないエアスタックの手段として，習得を励行するよう勧められる（C1）。

図 12 　GPB図解
古典的なトレーニングマニュアルによる。

〔文献 1）より引用改変〕

軟口蓋

ステップ①
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受動的呼気

ステップ②

ステップ③

ステップ④

咽頭腔
声門（声帯）

声門開大
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C6
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解　説

GPBは自力で可能なエアスタックの方法である。VCが低下した患者にとって，MICを得る手段
になる。
VCが 0mLの患者でも，人工呼吸器を除去したときや昼間や夜間に人工呼吸器の不具合が起こっ

たとき，あるいは呼吸器回路がはずれたときに，GPBにより正常な肺胞換気を保つことができる 3-5）

（Ⅲ～Ⅳ）。VCが 0mL，あるいは人工呼吸器の離脱時間がゼロである脊髄損傷患者の 2 / 3 6）（Ⅳ），
DMDの 1 / 3 は 5）（Ⅲ），GPBを使うことができる。
GPBは，気管切開チューブがあるとほぼ不可能である。終日NPPVは，呼吸器や回路の問題発生

時にGPBにより換気を維持することが可能なため，終日気管切開人工呼吸より安全性が高い 6）（Ⅳ）。

【 文　献 】
1）　Dail C, Rodgers M, Guess V, et al: Glossopharyngeal Breathing. Downey, CA: Rancho Los Amigos De-

partment of Physical Therapy, 1979.
2）　Bach JR, Alba AS, Bodofsky E, et al: Glossopharyngeal breathing and noninvasive aids in the management 

of post-polio respiratory insufficiency. Birth Defects Orig Artic Ser 1987; 23: 99-113. （Ⅳ）
3）　Bach JR, Alba AS: Noninvasive options for ventilatory support of the traumatic high level quadriplegic pa-

tient. Chest 1990; 98: 613-619. （Ⅳ）
4）　Bach JR: New approaches in the rehabilitation of the traumatic high level quadriplegic. Am J Phys Med 

Rehabil 1991; 70: 13-19. （Ⅳ）
5）　Bach JR, Bianchi C, Vidigal-Lopes M, et al: Lung inflation by glossopharyngeal breathing and “air stack-

ing” in Duchenne muscular dystrophy. Am J Phys Med Rehabi 2007; 86: 295-300. （Ⅲ）
6）　Bach JR: Respiratory muscle aids to avert respiratory failure and tracheostomy: new patient management 

paradigms. Journal of the Canadian Society of Respiratory Therapy 2010; 46: 24-32. （Ⅳ）
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肺拡張，気道クリアランス▶4─3

ACCPにより報告された気道クリアランス療法のための臨床診療ガイドライン 1）（Ⅰa）は，さま
ざまな患者に向けた 10の推奨リストを発表している。勧告は主に慢性の排痰困難患者に焦点を当て
ているが，次の 3つは神経筋疾患患者に特有のものである。
①機械による咳介助（manual cough assist）
②徒手による咳介助（mechanical cough assist）
③呼吸筋トレーニング〔respiratory muscle（expiratory）strength training〕
いずれも有益性（benefit）は小（small）～中程度（intermediate）で推奨グレード（evidence 

grade）は Cであるが，それぞれにさまざまな研究が報告されており，その効果を狙った機器・装
置も開発されている。
以下にそれらの手技とともに解説・エビデンスをまとめる。

徒手による咳介助と機械による咳介助（MI-E）1

方　法

◆徒手による咳介助（manually assisted coughing）
・患者の胸郭下部に介助者の両手を置き，咳に合わせて圧迫し，呼気流速を高めて排痰をしやすくす
る手技〔⇒図 11（p30）〕である。吸気が十分できない患者ではマスクによる吸気補助を併用する
とCPFの増強効果がある。

・吸気補助は救急蘇生バッグを使って空気を送り声門を閉じてスタックさせ，患者にこれ以上保持で
きない量まで吸気をさせる。この換気方法のために一方向弁とマウスピースがバッグに取り付けら
れることもある。

・咳をする前の深吸気はGPBを用いると，器具を使わなくても可能となる。

◆機械による咳介助（mechanical insufflation-exsufflation；MI-E）
MI-E に用いる装置は排痰補助装置と呼ばれ，以前から使用されてきた装置にカフアシスト〔製造

元（国）：レスピロニクス社（米国）/販売元：フィリップス・レスピロニクス合同会社〕がある。気
道内圧を最大－ 60cmH2Oから＋ 60cmH2Oに一瞬に切り替えられ，最高約 600L / 分の呼気流量
を作ることができる。マスクを介しても，直接気管切開孔に接続しても使用できる（図 13）。本法
は 2010 年の診療報酬改定において在宅使用下での保険適応が認可された。
現在は，新たに 4機種の装置がわが国で認可になり，バッテリー内蔵のものや，トリガーで呼吸

に合せた動作をするもの，CPFや SpO2 をモニタできるもの，気道に振動を与え排痰効果を高める
ものなど，多機能なものが選べるようになった。ほとんどの機種がマニュアルモードと自動モードを
選択できる。図 14に新しい排痰補助装置とその特徴を示す。

●咳介助の手順
・患者の気道に陽圧を加え，その後陰圧に切り換えることにより，肺から高い呼気流を生じさせて自
然な咳を補助し，また咳を代行することで，患者の気道に溜まった分泌物を排出させる。

・まずマスクを患者の口に当て，吸気相として 1～3秒間陽圧をかけながら吸気努力をしてもらう。
・陽圧で胸部が上がったのを確認し，呼気相（陰圧）に切り替えると同時にゴホンと咳努力をしても



36 ─────4．呼吸リハビリテーションとして行われるべき介入

らうとよい。咳努力のタイミングが合わない場合，声帯を開き，装置の陰圧にまかせても効果があ
る。

・分泌物が喀出されたら，すぐ拭き取るか吸引する。通常，連続した 4～5回の咳を 1サイクルとす
る。その後 20～30秒の休息を取り，過換気を回避する。

・このサイクルを繰り返し最大 4～6回行う。
・嚢胞性肺気腫の病歴がある患者，気胸または気縦隔症に罹りやすい患者，最近何らかの気圧性外傷
に罹った患者には，使用の前に慎重に考慮する必要がある。気管切開患者にも使用できる。

・MI-E の，呼気時にタイミングを合わせて胸部や腹部の圧迫を行うことを，徒手介助併用の機械に
よる咳介助（mechanically assisted coughing；MAC）という。胸部の拡張後に，呼気時の胸
腹部の圧迫介助を加え，気道の虚脱を軽減する目的もある。

推　奨

1.徒手による咳介助は神経筋疾患・脊髄損傷の排痰に有効である（A）。
2.機械による咳介助は神経筋疾患・脊髄損傷の排痰に有効である（A）。

解　説

徒手による咳介助に組み合わせる吸気補助は手動蘇生バッグを使って患者にMICレベルまで吸気
をさせる。これにより，胸郭や肺の柔軟性・コンプライアンスの維持に努める。
徒手による咳介助は英語表記ではmanually assisted coughing となるが，徒手介助併用の機械

による咳介助をmechanically assisted coughing と表記するため，略語としてMACを使用する

図 13 　カフアシスト CA-3000 とその使用例
画像提供：フィリップス・レスピロニクス合同会社

製品名
カフアシスト
CA-3000

製造元
（国）

レスピロニクス社
（米国）

販売元
（画像提供）

フィリップス・
レスピロニクス合同会社

（同上）

最大陽圧 60cmH2O

最大陰圧 － 60cmH2O

モード
・Auto
・Manual
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ときは注意が必要である。MACは徒手介助併用の機械による咳介助（mechanically assisted 
coughing；MAC）のほうを指し，MI-E の呼気時にタイミングを合わせて胸部や腹部の圧迫を行う
ことを意味しており，その目的は急速な胸部の拡張とそれに続く急速で完全な肺の空気の排出である 2）

（Ⅰa）。
徒手による咳介助を含んだ研究のなかで以下の 4つは，MI-E との比較を含み，その他の咳介助ア

プリケーションを無作為割付けしている 3-6）（Ⅱa～Ⅲ）。自力咳嗽，徒手による咳介助に加えて，
MICからの徒手による咳介助などが評価されている。MICは，これ以上保持できない量まで患者に
最大の吸気をさせ，それから声門を閉じて，救急蘇生バッグから複数回の吸入気量をスタックさせる 7-9）

（Ⅱa～Ⅲ）。MI-E3，5-7）（Ⅱa～Ⅱb）のほか，間欠的陽圧呼吸法（intermittent positive pressure 

a b c d

製品名 コンフォートカフプラス カフアシスト E70 ミニ ペガソ パルサー

製造元
（国）

SEOIL PACIFIC 社
（韓国）

レスピロニクス社
（米国）

DIMA ITALIA 社
（イタリア）

SIARE ENGINEERRING
INTERNATIONALi 社
（イタリア）

販売元
（画像提供）

パシフィックメディコ
株式会社
（同上）

フィリップス・
レスピロニクス合同会社

（同上）

エア・ウォーター
株式会社
（同上）

チェスト
株式会社
（同上）

最大陽圧 60cmH2O 70cmH2O 50cmH2O 60cmH2O

最大陰圧 － 60cmH2O － 70cmH2O － 50cmH2O － 60cmH2O

モード
・Auto
・Manual
・Percussion

・Auto
・Manual
・オシレ―ション機能付き

・Auto
・Manual
・Percussion

・Auto
・Manual
・Percussion

図 14 　新しい排痰補助装置とその特徴比較

a

c

b

d
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breathing；IPPB）も使われる 10）（Ⅱb）。CPFは，各研究の主要評価尺度であった。これらの結果
は，徒手による咳介助がCPF を増加させることにおいて効果的であり，徒手による咳介助の前に
MICまで吸気量を増やすことによってさらに排痰が強化されることを一貫して証明している。
徒手による咳介助の長所は，器材が必要なくローコストという点である。不利な点は，介護者が正

しい手技を学ぶことが難しいことと，不適切に適用される場合の内臓損傷の危険性である。徒手によ
る咳介助は，胸壁または脊椎の変形患者には効果的でない場合がある 4）（Ⅲ）。MICとVCの差がよ
り大きいほど，CPFの増大幅が大きくなる 7）（Ⅱa）ため，VCが低ければ徒手による咳介助効果も
大きく，逆に正常者では効果が少なくなる。脊髄損傷に対する systematic reviewでは，MICを併
用した徒手による咳介助の研究は，高いレベルのエビデンスを示している 11）（Ⅰa）。
高度の気管支分泌物を有する高位頸髄損傷に対してMI-E を伴う治療を行い，徒手による咳介助の

みの群と比較して，介入群は努力性肺活量（forced vital capacity；FVC），1秒量（forced ex-
piratory volume in one second；FEV1），ピークフロー（PEF）の有意の増加を示したランダム化
比較試験（randomized controlled trial；RCT）が報告されている 12）（Ⅰb）。しかし，この論文は
サンプルサイズが明らかにされておらず，信頼性は制限される。Bach は，多量の気道分泌がある非
侵襲的補助換気の長期使用者 21 例に，自力吸気の後，MIC手技もしくはGPB吸気後，MIC手技
後の腹部圧縮を伴う徒手による咳介助，MI-E 使用の 4パターンでのCPFを比較し，この順に有意
に大きくなることを証明した（p＜ 0.001）13）（Ⅲ）。上気道が重篤に動的につぶれてしまう可能性
のある bulbar dysfunction を伴うALS 患者では，MI-E の強制呼気サイクルにおいて，臨床的に有
効な咳介助を行えない。また逆に臨床的に安定している軽度の呼吸機能障害患者（MIC時のCPF＞
4L / 秒 ）も，急性呼吸器疾患の罹患時を除いてMI-E からの利益を得られない 6）（Ⅱb）。神経筋疾
患におけるCPFの強化に対する systematic reviewではMI-E が他の手技と比較して最も大きな増
加をもたらすと結論付けられている 14）（Ⅰa）。

肺内パーカッションベンチレータ（IPV）2

方　法

肺内パーカッションベンチレータ（intrapulmonary percussive ventilator；IPV）（図 15）は，
加湿された小換気噴流を高頻度（100～600 回 / 分）で気道に送り込み，排痰などの胸部理学療法的
作用を期待する間欠的陽圧吸入法装置である。IPVは下記の手順で使用する。
①使用前準備：
・本体と呼吸回路を組み立て，医療用ガス源と本体をつなぐ（在宅用にはコンプレッサーが内蔵され
ている）。ネブライザーに滅菌精製水，生理食塩水，またはエロゾール薬液を入れ，スイッチを
ONにする。圧力調節つまみで作動圧を 20psi に設定する。

②使用：
・パーカッションつまみを高頻度に調節し，回路内の圧力負荷ボタンをOFFの状態でマウスピース
を患者の口にくわえさせ（またはマスクで鼻，口を覆い），患者に深呼吸させて，吸気時のみ圧力
負荷ボタンを押してパーカッションを発生させる（約 3～10秒）。

・患者の状態と治療目的に合わせて，圧調節つまみを適正作動圧に設定する。最適作動圧は 35～
40psi（成人）・20～30psi（小児）で，患者が慣れたらパーカッションを吸気・呼気を通して行っ
てもよい。

・1回通常 15～20分，1日 4回以上を目安に行う。
③使用後：
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・呼吸回路を分解・消毒する。

推　奨

＊ IPVは神経筋疾患・脊髄損傷の排痰に有効であるとの報告があり，行うよう勧められる（B）。

解　説

IPV は，気道にパーカッション性の空気を断続的に高速で噴入し，陽圧で気道を拡張しつつ肺内
からパーカッション効果で分泌物を流動化し，気道の層状向流により末梢から中枢に痰を移動させる
ことを狙った装置である（図 16）。メーカーは，①頭低位などの排痰体位をとる必要がない（併用
すると排痰効果はさらに増す），②気管支の閉塞部を開孔して無気肺を解消する，③ガス拡散・撹拌
効果でガス交換機能を向上，④ネブライザー併用で薬剤効果が期待できる，などの利点を挙げている。
一方，機器の操作に習熟する必要があり，排痰筋力の弱い患者では流動化して移動した分泌物の排

出困難が起こり得ること，処置後 IPVに依存して呼吸抑制を生じることが稀にあること，などの注
意点も挙げられている。人工呼吸器に分類されており，その利用は人工呼吸器管理料として保険請求

図 15 　肺内パーカッションベンチレータ（IPV）
販売元：パーカッショネア・ジャパン株式会社
画像提供：富士メンテニール株式会社

IPV標準機（IPV®-1C） 在宅用 IPV（インパルセーター®）

図 16 　IPVの気道の層状向流発生の仕組み
コップの壁を伝わって生じる向流で，気道の層状向流発生を説明している。層
状の向流が生じる条件は，「① コップの上が大気に解放されていること」「② 
水道水の勢いが強い（速度が大きく，水量が多い）こと」である。

〔パーカッショネア・ジャパン株式会社のホームページ掲載図をもとに作成〕
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できるが，在宅で使用する場合は，他の人工呼吸器と保険上併用ができない（2013 年現在）。
本法は欧米で嚢胞性線維症患者に使用頻度が高いが，神経筋疾患の排痰にも有用であると報告され

ている 15-18）（Ⅰb～Ⅲ）。肺合併症の発生予防効果に対する検証には 2つの RCTがある。Clini らは，
気管切開された患者へ通常の胸部理学療法に加えて 1日 2 回肺内パーカッション換気〔製品名：
IMP2 / 製造元（国）：Breas 社（スウェーデン）〕を 10分間行った。肺内パーカッション換気を追
加した群は，通常の胸部理学療法群と比較して有意にガス交換と呼気筋力を改善して，肺炎の発生率
を低下させた 19）（Ⅰb）。また，Reardon らは神経筋疾患の呼吸リハビリテーションプログラムで使
用した IPVが肺感染のための抗生物質使用の日数を減らす仮説を検証した。呼吸器合併症予防療法
の一部としての肺内パーカッション換気により，神経筋疾患患者の抗生物質使用日数と呼吸器疾患の
ための入院日数が減少した 15）（Ⅰb）。
IPVは嚢胞性線維症の少ないわが国では報告が少ないが，若干の神経筋疾患に対する使用経験が

あり参考になる 16-18）（Ⅲ）。MI-E はある程度の練習が必要であり，初めての患者では使用が困難で
あることが多いが，IPVは吸入と振動作用により使用経験がなくとも痰が出やすくなる，側弯など
胸郭が硬い患者でも，筋強直性ジストロフィーなどで咽頭・食道の筋萎縮により上部消化管に空気が
入りやすい患者にも有用であるとされるが，いずれもエビデンスはない 20）（Ⅳ）。
MI-E は中枢気道の痰の排出に，IPVは末梢気道の痰を中枢気道に集めることを得意としており併

用または使い分けるのがよい。

高頻度胸壁振動（HFCWO）3

方　法

・患者の体格に合ったベスト型のガーメント（図 17）を選択し，衣服の上から装着する。このガー
メントにはジェネレータから空気を断続的に送られるエアホースが接続されており，空気圧による
圧迫とリリースの繰り返しで高頻度（5～20Hz）に胸壁を振動させる。この高頻度胸壁振動
（high-frequency chest wall oscillation；HFCWO）により，分泌液を気道壁からはがし，粘性
を下げ，中枢気道へ移動させて喀出を助ける。

・ジェネレータでは振動頻度と治療時間の調節ができるようになっているが，操作は簡便でスイッチ
を入れるだけで使用できる。

・患者の自己管理のもと，自宅での使用が可能である。治療のプロトコルは，医師により処方される
が，典型的な使用例は 15～30分，１日 2回である。

推　奨

＊HFCWOは神経筋疾患・脊髄損傷の排痰に行うことを考慮してもよいが，十分な科学的根拠がな
い（C1）。

解　説

HFCWOは嚢胞性線維症の多い欧米で多く使われている治療法である。軽打法のように，叩いて
患者に衝撃を与えるような従来の胸部理学療法と違い，ベストを通して全体に行き渡るエアーパルス
の高頻度振動が気道分泌物を移動させる。より静かに，穏やかに，リラックスして処置を受けられ，
高度なテクニックを必要とせずに患者の快適性を維持できるという利点が強調されている。しかし，
わが国では，保険適応がなく機器も高価なため，あまり普及していない。
ALSを対象とした本法のRCTが 2つ報告されている。
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Chaisson らは，無気肺，肺炎などの合併症と，呼吸関連の入院について検証した。非侵襲的補助
換気が処方されているALS 患者をランダムに標準的ケア群と 1日 2回 15 分のHFCWOを追加し
た群に分け比較した。SpO2，FVCと有害事象が，死亡時まで評価された。FVCの低下率，肺機能
または死亡率のいずれに関しても治療群との間に有意な臨床的利益を得ることができなかった 21）（Ⅰ
b）。
Lange らは，HFCWOを 12週使用したALS 患者の息切れと呼吸機能変化を，非使用ALS 患者

と比較調査した。HFCWO使用者はより少ない息切れを呈したが，最大呼気流量，SpO2，cap-
nography，transitional dyspnea index，いずれにも有意差がなかった。しかし，％ FVCが 40～
70%の患者では FVCが維持傾向にあった 22）（Ⅰb）。HFCWO治療では呼吸機能の改善は乏しいが
患者の自覚症状の改善に有効と思われる。安全に行えて手軽に装着のできる本法は介護者側のコンプ
ライアンスもよく 23）（Ⅰb）導入を検討する価値は十分にある 20）（Ⅳ）。

 陽・陰圧体外式人工呼吸器（BCV）4

方　法

陽・陰圧体外式人工呼吸器（biphasic cuirass ventilation；BCV）は，胸腹部に装着する陰圧装
具（キュイラス）内に陽陰圧をかけて吸気・呼気を補助する人工呼吸器である。この装置の“Secre-
tion Clearance”モードは，キュイラスによる高頻度振動で喀痰排出を促進する。製品としては，
図 18に示すRTXレスピレータ〔製造元（国）：ユナイテッド ハイエック インダストリーズ社（英
国）/販売・レンタル元：アイ・エム・アイ株式会社〕やHRTX〔製造元（国）：ユナイテッド ハイ
エック インダストリーズ社（英国）/販売・レンタル元：パシフィックメディコ株式会社〕があり，
下記の手順で使用する。
①リークがなく，かつ使用する患者にとって最も適切なサイズのキュイラスを選び，シールを取り付
け，患者の胸部と腹部に装着し本体に接続する。

②スイッチを入れ，クリアランス（分泌物除去）モードを選択する。
③呼吸回数 600 回 / 分，陰圧を－ 10cmH2O の設定で 4～5 分間，その後に呼吸回数 50 回 / 分，
陰圧を－ 20～－ 25cmH2O，陽圧を 10～15cmH2Oの設定で 4～5分間行い，喀痰排出を促進す
る。

図 17 　高頻度胸壁振動（HFCWO）装置
製品名：スマートベスト
製造元（国）：エレクトロメド社（米国）
販売元・画像提供：株式会社東機貿
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メーカーによれば，最初の高頻度振動にて気道内や肺内にこびりついている分泌物をはがし，それ
に続く疑似咳嗽で呼気流速を得る事により分泌物を押し上げる効果がある，とされている。

推　奨

＊ BCVは神経筋疾患・脊髄損傷の排痰に行うことを考慮してもよいが，十分な科学的根拠がない
（C1）。

解　説

BCVによる人工呼吸では，キュイラス内に陽陰圧をかけて吸気・呼気を補助し，非挿管患者に用
いることが可能で，会話，経口摂取が可能である。そのため気道の感染・損傷が減り，人工呼吸関連
肺炎が減少することが期待される。気管挿管による陽圧式人工呼吸に併用して気道内圧上昇を抑える
ための利用法もある。
BCVのユニークな点は，“Secretion Clearance”モードである。体外式高頻度振動換気〔exter-

nal high frequency oscillatory（EHFO）ventilation〕とも呼ばれ，体外からの高頻度振動により
気道や肺内の分泌物をはがし，喀痰排出を促す。周術期のリクルートメント（意図的に肺内外圧差を
一過性に増大させて，含気が少ない虚脱しやすい肺胞を十分に開存させる一連のプロセス）にも効果
があり無気肺の改善が期待される。
本機を使用すると胸腔内が陰圧になり，静脈還流量が増え，肺血流や心拍出量の増加も期待できる。

陽圧呼吸管理が不利な症例や，無気肺，急性呼吸不全に対しても，均一圧で胸郭運動を惹起できる 24）

（Ⅳ）。“Secretion Clearance”モードでは，高頻度振動により気道分泌物を浮かせてはがし，喀痰
排出を促進する。この効果により，肺機能改善，周術期のリクルートメントにも有効であり，全身状
態の悪い症例では，体位ドレナージや吸引介助などを併用するとより効果がある 20，24，25）（Ⅳ）。そ
のため神経筋疾患に好適応とされるが，それらの根拠となる裏付け研究はなく，症例のシリーズ検討
で報告されている 26，27）（Ⅲ）。
体型に合わせ，キュイラスをきちんと選択することが重要である。作動中のエアリークにより，寒

さを感じるといった問題もある。気道確保が不確実であり，強力な換気はできにくい。また，意識低
下患者の使用は難しく，誤嚥の可能性もある。比較的軽症呼吸不全に使用すべきである 24）（Ⅳ）。

図 18 　RTXレスピレータとその使用例
画像提供：アイ・エム・アイ株式会社
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呼吸筋トレーニング5

方　法

呼吸筋トレーニングにはさまざまな方法がある。欧米では専用の機械が発売されているが，わが国
では普及しておらず，簡易的な器具が汎用されている。これらはさまざまな報告論文でも採用されて
いるので，代表的なものを示し，その方法（手技）を解説する。
図 19，20は努力呼吸による呼吸訓練器具で，呼吸機能改善を目的としている。特に排痰能力を

高め呼吸器合併症の予防を期待している。患者に練習器具を手渡し，器具の使用目的，使用方法を説
明する。鼻腔から空気が漏れないようノーズクリップをし，マウスピースをくわえ，ゆっくりと吸気
（または呼気）を行う。息苦しさや頭重感，目眩などは，練習過剰のサインであるため，無理のない
範囲で徐々に負荷をかける。練習量の目安には患者の疾患の差・個人差があるが，通常 1クール 20
～30 回を 4～5回 / 日行う。慣れてきたら，器具のダイアルをあげる，回数を増やすなど，呼吸器
への負荷を徐々に高める。使用後は，マウスピースの洗浄，乾燥を行い，呼吸器感染を予防し，口腔
内の清潔を保つ。

推　奨

1.呼吸筋トレーニングは神経筋疾患・脊髄損傷の吸気・呼気筋力を一過性に増強させる（B）。
2.呼吸筋トレーニングは神経筋疾患・脊髄損傷の排痰に有効であるとの報告があり，行うことを考慮
してよい（C1）。

解　説

多くの呼吸筋トレーニング機器が発売されている。臨床現場では，高価な機械よりもハンディータ
イプの簡易式のものがよく用いられている。マウスピースをくわえて呼吸するときに可変式の抵抗を
加えるものが多く，吸気筋を鍛えるもの，呼気筋を鍛えるものに分かれる。吸気筋強化に「トリフ
ローⅡ」「ピーフレックス」「スレッショルド IMT」（図 19），呼気筋強化に「スレッショルド PEP」
「スーフル」（図 20）などがよく使われている。

1995 年以降に報告された神経筋疾患および頸髄損傷の呼吸筋訓練研究 11 のうち，RCTは 6つ
あり，3つは呼気筋を強化目標としており，6つは吸気筋を，そして残りの 2つは両方の筋群を訓練
対象にしていた。
持久力トレーニングの効果判定は最大努力換気量（maximal voluntary ventilation；MVV）の

変化で，呼吸筋力はMIP とMEPで評価されている。筋力は移動する空気量にも影響を及ぼすので，
肺機能検査（たとえばVCと FEV1）もしばしば評価されている。DMD 28-30）（Ⅰb～Ⅱb），ポスト
ポリオ 31）（Ⅱb），SMA 29，30）（Ⅱb），筋無力症 32）（Ⅰb），多発性硬化症 33）（Ⅰb），脊髄損傷 34，35）

（Ⅰb～Ⅲ），などに吸気筋トレーニングが行われ，呼吸筋力・耐久性を改善するために呼吸筋トレー
ニングが推奨された。吸気筋トレーニングの研究のいずれも咳効果を評価していなかった。DMDと
SMAを対象にMIP を呼吸筋強度の，12秒最大換気（12sMVV）を呼吸筋持久力のパラメータとし
て呼吸筋トレーニングを行っている 29，30）（Ⅱb）。セッションの間，トレーニングによる筋損傷に
よってDMD患者の呼吸機能低下が起きる懸念があったが，最高 9カ月と 24 カ月訓練した 2つの
研究では，いかなる副作用も示さなかったと報告されている。
サンプル数は少ないが，脊髄損傷患者（C4-Th11）にMVVの 30～40%換気量を 45 回 / 分の

呼吸数にて過呼吸してトレーニングする方法で，呼吸筋力と耐久性が有意に改善したとするRCTがあ
る 34）（Ⅰb）。
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呼気筋を強化することにより，呼気に大きな圧力を発生し，より速いCPFが得られるはずである。
呼気筋を目標とした研究は 5つあったが 28，34，36-38）（Ⅰb～Ⅱb），すべてMEP を評価しており，
CPFを測定しているものは 1つだけであった 38）（Ⅱb）。この研究では，MEPの増加が明らかになっ
たが，CPFは重症度によって層別化した場合，中等症群で改善されており，軽度群では改善が認め
られなかった。この点は興味深いが，推奨に反映させるにはさらなる研究が必要であろう。
筋力強化の目標とする筋群は，吸気筋強化，呼気筋強化のいずれを目標とした訓練においても

MIP とMEPの両方が増大したものが多かったCPF 28，32，33，36，37）（Ⅰb）。訓練が中止されると，圧
力はベースラインへ戻ったが，修正Borg スケール（Borg によるCR-10 スケール）は終了後 12カ
月後も改善が持続されていた 28）（Ⅰb）。長期にわたって予後を追った報告はなく，継続的な有益性
はわかっていない。
報告では，呼吸筋トレーニングにより呼吸筋が鍛えられることを扱ったものが多いが，転帰，合併

症，日常生活活動（activities of daily living；ADL），QOLなどを直接扱ったものはなかった。特
に排痰に関してはCPFを検討したものが 1つのみで，サンプルも少ないため推奨レベルには至らな
い。呼吸筋トレーニングプログラムもさまざまで，理想的なものを指定することはできない。排痰に
対する呼吸筋トレーニングの効果に関してはさらなる研究が必須である。

図 19 　吸気筋強化器具
a．トリフローⅡ（販売元・画像提供：株式会社インターメドジャパン）
b．ピーフレックス（販売元・画像提供：チェスト株式会社）
c：スレッショルド IMT（販売元・画像提供：フィリップス・レスピロニクス
合同会社）

a b c

図 20 　呼気筋強化器具
a．スーフル
（販売元・画像提供：株式会社ポーラファルマ）
b．スレッショルド PEP
（販売元・画像提供：フィリップス・レスピロニクス合同会社）

a b
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非侵襲的陽圧換気療法（NPPV）▶4─4

方　法

NPPVは，気管挿管や気管切開チューブを留置せずに，マウスピース，リップシール，鼻マスク
または鼻プラグ（鼻ピロー），口鼻マスク（フェイスマスク），顔マスクやヘルメットマスクなどのイ
ンターフェイスを通じて，非侵襲的に陽圧換気補助を行うものである 1-3）（Ⅳ）。
NPPVは気管挿管や気管切開のような人工気道がなく，気道確保が必要である。その効果を最大

にして，副作用を最小にするためには，インターフェイスのフィッティング，体位による上気道確保，
徒手や機械による咳介助，患者の不快や副作用を軽減する対処を行う。NPPV使用中に自力で，ベッ
ド上で動いたり，離床して歩行したり車いすを使用することもある。人工呼吸器の換気量や圧のモニ
タは，インターフェイス周囲や開口によるエアリークを考慮して判断する。

注：NPPVの邦訳・略語
邦訳・略語はまだ統一されていない。主なものを下記に記載する。

・非侵襲的陽圧換気療法（noninvasive positive pressure ventilation；NPPV，NIPPV，NIV）
・非侵襲的人工呼吸（noninvasive ventilation；NIV，または noninvasive mechanical ventila-
tion；NIV，NMV，NIMV）

・非侵襲的間欠的陽圧人工呼吸（noninvasive intermittent positive pressure ventilation；NIP-
PV）

導入にあたって1

NPPVの適応A

推　奨

＊NPPVは，神経筋疾患・脊髄損傷の急性呼吸不全から慢性呼吸不全に対する換気補助手段の第一
選択である（B）。

解　説

急性期のRCTは，どんな施設でも倫理的に困難であるとコメントされている 4）（Ⅳ）。
長期的なNPPV使用については，NPPV使用によりガス交換の改善，症状の軽減，生存期間の延

長を認めた 5-21）（Ⅲ～Ⅳ），また，VCとCPF が低下している患者にNPPVや咳介助を導入するこ
とにより，呼吸器感染に伴う年間外来診療回数，抗生剤使用，入院回数が有意に減少したとする報告
がある 22）（Ⅲ）。
DMDでは，MI-E と組み合わせることで，気管切開人工呼吸より延命効果が高いと報告される 23）

（Ⅲ）。48歳までNPPVで呼吸を維持できたDMD症例もあった 24）（Ⅳ）。
小児では，胸郭の変形を軽減できる 25）（Ⅲ）。
急性心原性肺水腫に対するNPPVの効果は近年エビデンスが確立されたが，心筋症などを合併し

やすい神経筋疾患で，心不全の治療として有効である可能性がある 26）（Ⅳ）。
呼吸機能障害があっても，幸福感（well-being）を改善する 27）（Ⅲ），QOLを低下させずに治療
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費の削減ができる 28）（Ⅲ）とされている。DMDでは，NPPVと電動車いすなどの必要な機器と介
助により，高い健康関連QOLが維持できると報告されている 29）（Ⅲ）。気管切開を抜去しNPPVに
移行した患者は，嚥下，睡眠，会話，外見，快適性，簡便性，安全性，総合的に，NPPVがよいと
答えている 30）（Ⅲ）。
NPPVのほうがQOLが維持されやすいという報告が数多く出ているなかで，2002 年にポストポ

リオ以外の神経筋疾患では，気管切開よりNPPVのほうがQOLが高いが，ポストポリオでは，
NPPVより気管切開のほうがQOLが高いという報告があった 31）（Ⅲ）。考察として，NPPV患者は，
年 1回の診察のみで，フェイスマスクのフィッティングが不快であったかもしれない。それに対して，
気管切開患者は，月 1回の診察で，喉頭ファイバーを用いて気管切開チューブをフィッティングし
ており，診察のつど，医師や看護師を通じて社会的サポートを得る機会がより多くあったとしている。
睡眠時NPPVの早期適応については，％VCが 20～50%のDMDで，無症状で動脈血液ガスが

正常であったNPPV導入例と非導入例にRCTを行い，NPPV使用例に死亡例が多かったと報告さ
れている。しかし，気道分泌物による死亡が多いこと，MI-E が使用されていなかったこと，NPPV
不使用群を気管切開人工呼吸で延命していることから，これらの結果はあまり意味をもたないと考え
る 32）（Ⅰb）。一方，％VCが 50％以下で覚醒時の動脈血ガスが正常の神経筋疾患に対する睡眠時
NPPVの RCTでは，2年間の観察期間で覚醒時の高CO2 血症や症状の進行を緩やかにする効果が
あった 33）（Ⅱa）。しかし，いずれのガイドラインもこのようなRCTの結果に基づく，早期適応を推
奨していない 34-39）（Ⅳ）。現状のNPPV適応は，表 5の通りである 8，34-44）（Ⅲ～Ⅳ）。

表 5 　神経筋疾患・脊髄損傷におけるNPPVの適応

睡眠時

・慢性肺胞低換気（％VCが 30％以下の場合はハイリスク）
・昼間に SpO2 低下（94％以下）または高炭酸ガス血症（45mmHg以上）
・ポリソムノグラフで，AHI＊が 10 / 時間以上，SpO2 が 92％未満になることが 4回以上か，全睡
眠時間の 4％以上
※呼吸不全の症状よりNPPV使用のほうが苦痛であると感じる患者は，NPPVを中止して，3カ
月か 6カ月後に再評価する

睡眠時
＋
覚醒時

・患者本人が睡眠時のNPPVを昼間に延長して使用する場合
・呼吸困難に起因する嚥下困難の場合（NPPVによって嚥下困難が軽減する場合）
・息つぎなしに長い文を話せない場合
・慢性肺胞低換気症状を認め，昼間に SpO2 低下（94％以下）または高炭酸ガス血症（45mmHg
以上）

急性期

・上気道炎などによる急性呼吸不全増悪，肺炎，無気肺に対する治療のため
・慢性肺胞低換気（％VCが 30％以下の場合はハイリスク）のウイルス感染時に，呼吸筋力低下に
伴う呼吸合併症予防のため
・抜管（気管挿管や気管切開チューブ）：早期抜管，再挿管予防のため，抜管後より使用
・術後ケア：抜管促進または挿管予防のため，術後に必要症例にあらかじめ使用

その他 ・SMAⅠ型と診断されて家族が非侵襲的呼吸ケアに関心がある場合
＊apnea-hypopnea index（AHI）
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NPPVの不適応B

推　奨

＊NPPVは，協力不可，咽喉頭機能低下により気道クリアランス困難，コントロールできない痙攣，
SpO2 ＜ 94％が改善しない場合には，行わないよう勧められる（D）。

解　説

NPPVの不適応は，協力の得られない患者，咽喉頭機能低下により，徒手や機械による咳介助に
よっても気道クリアランスが困難な患者，コントロールできない痙攣の患者である 44）（Ⅳ）。また，
NPPVを適切な条件で導入後に，咳介助を併用しても，唾液の慢性誤嚥により常時 SpO2 ＜ 94％に
なる場合は，NPPV不適応と判断して，窒息を回避するためには気管挿管および気管切開を考慮す
る 45）（Ⅲ）。

注：副作用と合併症
・副作用には，エアリーク，インターフェイスやエアリークの不快感，顔面の皮膚の痛みや発赤や湿
疹や潰瘍（特に鼻梁），鼻閉，副鼻腔や耳の痛み，鼻や口腔の乾燥，眼への刺激や発赤，腹部の膨
満がある 3，27，46）（Ⅲ～Ⅳ）。

・合併症は，誤嚥性肺炎，低血圧，気胸がある 3，27，46）（Ⅲ～Ⅳ）。

NPPVを開始する場所C

推　奨

＊NPPVの睡眠時導入や覚醒時導入（特に食事時導入）には，外来で導入準備を行う場合を含め，
入院において行うことが勧められる（C1）。

解　説

NPPVの開始にあたっては，効果が不十分なときに速やかに気管挿管ができる状態で行う（表 6）2，46）

（Ⅳ）。NPPVの活用には，同じ地域でも病院により差がある 47）（Ⅲ）。
米国では，呼吸療法士（respiratory therapist；RT）が自宅に訪問し，最終調整も十分な教育と

表 6 　NPPV実施のための環境

１．人的環境

・人工呼吸療法を理解および経験している医師
　（他科の協力も必要に応じて要請，夜間の連絡体制も必要）
・呼吸ケアを研鑽している看護師（夜間のケアの引継ぎが可能な体制）
・できれば呼吸理学療法の研鑽をしている理学療法士
・できれば人工呼吸器の知識がある臨床工学技士

２．モニタ

・SpO2，心拍数，できれば TcCO2（急性期や非侵襲的モニタ機器がない場合は，血
液ガス分析）
・患者の訴え，胸郭が同調性して動くか，顔色，呼吸音，インターフェイスのずれや
エアリーク，インターフェイスやベルトによる褥瘡，呑気による腹部膨満
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バックアップ体制のもとに自宅で睡眠時 SpO2 と TcCO2 または EtCO2 モニタを用いて実施するが，
わが国では，このようなシステムが十分ではないため，初回導入は外来と入院を組み合わせて行うこ
とが推奨される。特に小児では，外来でマスクに慣れてもらう指導や呼吸器の初期設定の調整を開始
し，患者が慣れてきた時点で導入の最終調整を入院で行うこともある。
その後の睡眠時NPPV条件の微調整も，年 1回程度の睡眠モニタに基づき，入院で変更すること

が望ましいが，医師の判断により，症状や自宅での睡眠時 SpO2 モニタを参考にして，本人家族と相
談しながら，外来と自宅で行うことも可能である。
覚醒時のNPPV追加に際し，インターフェイス再選定や電動車いす上やベッド上のセッティング

などを，外来か入院で行う。食事時のNPPV導入は，徒手または機械による気道クリアランスが得
られる状態にして，入院で行うことが望ましい。

事前の患者家族との確認事項D

推　奨

＊患者と家族に，NPPVの効果と副作用と限界を理解できるように説明する（C1）。

解　説

神経筋疾患や脊髄損傷では，ある程度の医療環境を整えれば，NPPVによる呼吸不全治療が可能
である。しかし，理解と協力が不十分な場合，気道クリアランスが保証できる人的物的環境が不十分
な場合，興奮状態や重症のうつの場合は，気管挿管や気管切開を要することがある 48，49）（Ⅳ）。患者
（患者本人の意思確認が困難な場合は家族）の理解を深め，副作用の不安を軽減するため，NPPVの
効果と副作用について説明する 50）（Ⅳ）。気管挿管の必要があると判断される場合は，医師から患者
家族に直ちに伝える（または，緊急時には，気管挿管をして患者家族に伝える）。

機　器2

陽圧換気補助の機器A

方　法

NPPVでは，あらゆる人工呼吸器が使用可能である。近年では，クリティカルケア用の人工呼吸
器に，NPPV用の選択モード（NIVモードなどと表示）が備えられるようになった。
一方，NPPV専用機器に搭載されて普及したのが，バイレベルプレッシャー（bilevel-pressure）

方式である。バイレベルプレッシャー方式は，高圧相または吸気圧（inspiratory positive airway 
pressure；IPAP）と低圧相または呼気圧（expiratory positive airway pressure；EPAP）という
2つの気道内圧レベルを交互に行うことで，その圧較差で換気が補助される。プレッシャーサポート
〔圧支持換気（pressure support ventilation；PSV）〕＋呼気終末陽圧（positive end-expiratory 
pressure；PEEP）と同様である。

注：BiPAP と BIPAP
日本語で「バイパップ」と呼ばれるものには，BiPAP と BIPAP の 2 つがある。1つは，BiPAP

であり，米国フィリップス・レスピロニクス社の携帯型人工呼吸器の登録商標である。もう 1つは，
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BIPAP（biphasic positive airway pressure）で，ドイツのドレーゲル社のクリティカルケア型人
工呼吸器エビタの換気モードである。高低の PEEP を設定した時間サイクルでかけるモードで，二
相性の持続気道陽圧（continuous postive airway pressure；CPAP）とも考えられる。自発呼吸
は高低の PEEP時に可能である。

◆二相性サーボベンチレーション
さらに新しい世代の二相性サーボベンチレーション（bilevel servo ventilation）のシステムは，

呼吸数のバックアップでは対応できない心臓由来のチェーン・ストークス呼吸や複雑な睡眠障害由来
の呼吸にみられる周期的な低換気に対応して，IPAPを自動調整することができる。二相性のサーボ
人工呼吸器は，このような周期的な低換気にあっても一定した換気補助を行うのに有効であることが
知られているが，慢性的で進行性の神経筋由来の呼吸筋力低下のために夜間低換気の増悪が始まった
場合に，必要な換気を保つようには設計されていない 51）（Ⅳ）。
これよりさらに新しい世代の二相性人工呼吸器は，あらかじめ設定した目標換気量に基づいて自動

的に IPAPを調節する能力がある。すなわち，患者が睡眠中に低換気パターンを示すと，あらかじめ
設定された目標換気量の通りの平均換気量が維持されるよう IPAPが自動的に上昇する。この技術が
神経筋疾患や進行性の呼吸不全患者の夜間の呼吸補助の管理に対して有効性があるのか，今後の臨床
研究が必要である 51）（Ⅳ）。

◆呼気弁のある人工呼吸器
より新しいタイプのマルチモードの携帯型人工呼吸器では，さまざまなモード，たとえば，ボ

リュームコントロール〔従量式調節換気（VCV）〕，プレッシャーコントロール〔従圧式調節換気
（PCV）〕，プレッシャーサポート〔圧支持換気（PSV）〕，同期的間欠的強制換気（synchronized 
intermittent mandatory ventilation；SIMV）などが使える 35，40，51-53）（Ⅳ）。

推　奨

＊NPPVには，NPPV専用機以外にも，多くの人工呼吸器の機種が使用可能である（B）。

解　説

NPPVは，バイレベルプレッシャーの機器か，呼気弁のある人工呼吸器を用いる 51，53）（Ⅳ）。最近で
は，バイレベルプレッシャー方式と呼気弁のある人工呼吸器で行うモードを，回路を交換すると切り
替えられる携帯型人工呼吸器も用いられるようになった 51，53）（Ⅳ）。
VC低下を伴う神経筋疾患や脊髄損傷の睡眠時NPPVにおいて，CPAPは効果が不十分である 53）

（Ⅳ）。

NPPV用インターフェイスB

陽圧換気補助機器と人をつなぐものは，インターフェイスと呼ばれる 51）（Ⅳ）。

方　法

・マウスピース，リップシール，鼻マスクまたは鼻プラグ，口鼻マスク（フェイスマスクまたは鼻プ
ラグと口マスクを組み合わせたもの），顔全体を覆うマスクや頭部全体を覆うヘルメットマスクな
どがある 46，51，53）（Ⅳ）。少なくとも，13の企業から，50種類以上市販されている（2014 年 4月
現在）。サイズも乳児用，小児用，成人用 Sサイズ，Mサイズなどがある。これを，ヘッドバンド
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やヘッドキャップ，マイクホルダーなどで固定して使用する 51）（Ⅳ）。
・インターフェイスは，呼気弁のない呼吸回路に接続する場合は，CO2 の再呼吸を防ぐためにマス
クの一部やコネクターなどに呼気排出孔があるものを使用する 40）（Ⅳ）。呼気弁がある呼吸回路に
つなぐ場合は，呼気排出孔がないインターフェイスを使用する 40）（Ⅳ）。

・クリティカルベンチレータにNPPV機能搭載型が増えたのに伴い，同じ名前のインターフェイス
で，呼気弁のある回路につなぐ呼気孔がないタイプ（青色）と，呼気弁のない回路につなぐ呼気孔
があるタイプ（白色）が色で識別されている。この人工呼吸器とインターフェイスの組み合わせ
（⇒日本呼吸療法医学会ホームページ）を間違えると，呼気の排出が不十分になってCO2 の再呼
吸をしたり，リーク量が増えて換気効果が不十分になるなど，危険なので注意する。

・フェイスマスクは，気道分泌物の喀出時，咳が続く場合，嘔吐時に，すぐにはずす必要がある。呑
気による腹部膨満も起こりやすい。口が覆われているため，会話が聞き取りにくく，食事はできな
い。マスクを通しての口唇色の判断がしにくい。自身でマスクをはずすことのできない神経筋疾患
患者では，ICU以外では，何かあったらすぐに察知して，マスクをはずせる人がいる環境で慎重
に使用する。また，急性期以外では，なるべくフェイスマスク以外のインターフェイスを選定する
ように努める。止むを得ず慢性期にフェイスマスクを使用するときでも，できるだけ睡眠時に限っ
て使用するようにし，上記の注意を払う必要がある。

・オーダーメイドのインターフェイスを使用することも可能であるが，高価で手間がかかり，破損時
の対応に困る。

注：覚醒時のNPPVインターフェイス
覚醒時のNPPVインターフェイスは，マウスピースか鼻プラグ（鼻マスク）が使用されやすい。
マウスピースは，現状の人工呼吸器ではアラーム制御が困難な場合がある。欧米では，マウスピー

ス専用モードの機能が付加された人工呼吸器が市販されるようになったが，わが国では認可に向けて
申請中の状況である（2014 年 4月現在）。このため，マウスピースの使用に特別な工夫を要するこ
とが多く，実際は鼻プラグや鼻マスクが汎用されている。

◆マウスピース
・マウスピースによる換気は，携帯型の従量式呼吸器を補助調節換気モードかコントロールモードに
設定して用いる 23，46，54）（Ⅲ～Ⅳ）。口唇からのリークも考えると気管切開時の呼吸器の設定より
は 1回換気量は多めに設定しておく必要がある。1回換気量は患者にとって心地よく過ごせる程度
で設定するのがよいが一般的には 500～1,200mL程度である 46）（Ⅳ）。

・患者は，マウスピースをくわえ，自発呼吸の代わりか，自発呼吸の不足分の空気を吸う 54）（Ⅲ）。
患者は，マウスピースを通じてエアスタックを行い肺を広げることができる。また，人工呼吸器の
呼吸サイクルごとに，話し声の大きさを変えたり，咳の流量を変えることができる。

・ほとんどの場合，マウスピースは，口の近くに固定される。マウスピースは，金属製の保持具で車
いす上に取り付けられるか，電動車いすにも固定される（図 21a）55）（Ⅲ）。

・マウスピースをくわえてエアリークがなく使えるためには，ある程度の首の動きと口唇の機能が必
要である。気道を確保するには，軟口蓋が後頭部へ向かって動き鼻咽頭を塞ぎ，それと同時に，声
門が開き，下咽頭を拡張させる必要がある。

◆鼻マスクと鼻プラグ
乳児や，口唇の筋力の低下した患者，開口がうまくできない患者，首の動きの不十分な患者は，マ

ウスピースをくわえたり保持することができない。このため，覚醒時のNPPVにも，鼻のインター
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フェイスが適応される。視野が広く，開口しやすい鼻プラグが使いやすい（図 21b）。鼻のインター
フェイスの使用者は，軟口蓋と舌で咽喉頭を塞いで，口のリークを防ぐ 48）（Ⅳ）。

推　奨

1.NPPVのインターフェイスには，鼻マスク，鼻プラグ，口鼻マスク，顔マスク，マウスピース，
リップシールなどがあり，睡眠時および覚醒時の用途に合わせて選択するよう勧められる（C1）。

2.フェイスマスク（口鼻マスク）は，急性期以外には使用を慎重に行うよう勧められる（C1）。
3.覚醒時は，マウスピース，鼻プラグ，小さな鼻マスクを選定するよう勧められる（C1）。

解　説

NPPVを成功させるうえで最も重要なのは適切なインターフェイスを用いるということである 51，53）

（Ⅳ）。経験のある医療スタッフがさまざまなインターフェイスを患者に着けてみて，そのうえで判断
することが非常に重要である 46，51，53）（Ⅳ）。
現在のインターフェイスは，すべて輸入の製品で，日本人の顔に合うものがもともと少ない。さら

に，神経筋疾患や小児では，適合する形やサイズのインターフェイスをさがすのが困難であり，なる
べく多くのマスクから，合うマスクを選定する。
褥瘡対策のためには，特に終日NPPV使用者では 2種類以上のインターフェイスを用いることが

望ましい 51，52）（Ⅳ）。できれば，覚醒時には視野がとれる鼻プラグやマウスピース，睡眠時は鼻マス
クや鼻プラグを使用する 51，52）（Ⅳ）。自分で必要時にはずすことができない患者で，慢性期にフェイ
スマスクを使用するのは，慎重な観察と対応を要する。会話がしにくいことや，嘔吐や咳の際にすぐ
に除去する必要があることを知っておく。
Toussaint らは，DMD患者でのマウスピースによるNPPVの長期的な効果の臨床評価を行った。

夜間のマスクによるNPPVと昼間のマウスピースによるNPPVを組み合わせると，気管切開下で人
工呼吸器を使用している患者に比べてより効果的な長期のNPPVができることが示された 55）（Ⅲ）。
マウスピースと鼻マスクや鼻プラグによるNPPVは，睡眠時の過剰なリークを防ぐために，中枢

性の反射による制御を活用している 48）（Ⅳ）。そのため，酸素付加や鎮静剤投与が行われると，
NPPVを効果的に使用できなくなることがある 48）（Ⅳ）。

図 21 　電動車いす上でのNPPV
b．鼻プラグ使用a．マウスピース使用
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バッテリーC

推　奨

＊必要に応じて，NPPVの人工呼吸器の内部や外部のバッテリー環境を整備するよう勧められる
（C1）。

解　説

人工呼吸器には内部バッテリーを備えていないものから，6時間以上の供給能力をもつものまでが
あり，病態により選択する。内部バッテリーを備えていないものは，急な停電（瞬間停電でも）で停
止したり，不具合が生じたりする可能性があり，無停電電源装置をつけて使用する。終日人工呼吸使
用者では，バックアップや外部バッテリーや車のシガーライターケーブルにつなぐインバーターなど
を用意する 51）（Ⅳ）。簡易な一般家庭用の自家用発電機では，人工呼吸器の正常作動に必要な正弦波
を安定して供給できないため，人工呼吸器を直接つなぐと故障する危険がある。自家用発電機は，人
工呼吸器の外部バッテリーを充電するために用いることができる。

加湿器D

推　奨

1.急性期のNPPVにおいて，加温加湿器をなるべく使用するよう勧められる（C1）。
2.慢性期のNPPVにおいては，鼻や口の乾燥や鼻閉を訴える症例に使用するよう勧められる（C1）。

解　説

加湿が不十分だと，気道が乾燥し，鼻の粘膜を刺激し，喉の痛みを起こしたり，血管を拡張し，鼻
づまりをきたす 48）（Ⅳ）。鼻からのCPAPやNPPVでは，EPAPや PEEPを 8cmH2Oまで上げると，
口からの呼気とともに方向性の定まらない空気の流れが起こり，加湿が不足する 48）（Ⅳ）。加温加湿
器を使って吸気のエアの温度を体温程度まで上げて加湿することで，症状を軽減することができる
48）（Ⅳ）。加温をしなくても，症状が軽減することがある。慢性期では，加湿器は，鼻閉，不快，鼻
や口の乾燥を訴える場合のみ使用する。電動車いす上では，揺れることと，電力消費量が多いため，
通常加温加湿器は使用しない（気管切開では人工鼻使用が一般的だが，NPPVでは人工鼻は使用し
ない）。普段は加湿器が不要でも，急性期には必要になることがある。
呼吸器回路に結露した水滴が適度につく程度に加温の程度を調整する。結露した水滴が鼻や口に流

れると危険なので過剰の加湿には注意する。
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陽圧換気補助機器の設定条件3

従量式調節換気（VCV）か従圧式調節換気（PCV）（バイレベルプレッシャー含む）
の選択A

方　法

・VCVと PCVの利点と欠点を知り，両方を試して，効果や快適度により選択し，病態に合わせて
変更する 53）（Ⅳ）。

・まずエアスタックなどのメリットが高いVCVを試し，呑気による腹部膨満や不快などがあれば，
PCVに変更する 23）（Ⅲ）。

・VCVと PCVの切り替えがボタン操作 1つでできる人工呼吸器も市販されており，昼はVCV，
夜はリーク代償のある PCVを選択する場合もある。

・PCV（バイレベルプレッシャー含む）は，リーク代償機能があり，導入が容易で，快適に使用で
きる。また，メンテナンスが簡便で，低コストである。エアスタックはできないが，小児（理解度
が 6歳以下の例），咽喉頭機能低下がある例の一部など，閉塞性睡眠呼吸障害が著明な例では，
PCVが選択されることが多い 53，56）（Ⅲ～Ⅳ）。

推　奨

＊人工呼吸器は，VCVと PCVの特性をふまえて選択するよう勧められる（C1）。

解　説

VCVは，エアスタックが可能で，深吸気ができる。VCVの利点は必要時に高い圧をかけられる
ことであり，欠点は，PCVのようにリークを代償することができないことである。エアスタックが
可能なVCVのほうが神経筋疾患ではメリットが大きい。また，昼間の使用では，食べたり，話した
りする際に，VCVのほうが，吸気時に開口してもエアの噴きつけが起こらない 52）（Ⅳ）。
VCVは神経筋疾患の呼吸不全に対して PCVと同等の効果が示されてきたが，高い IPAPに耐え

られない患者や，バイレベルプレッシャー機器では十分に呼吸補助ができなくなっている患者に対し
ては，より有効である 23，56）（Ⅲ）。VCVが，在宅でより多く使われていくかどうかは，このタイプ
のNPPVを使用する医師の技量の向上にかかっている 46，51）（Ⅳ）。

気道内圧，回数，吸気時間B

推　奨

1.人工呼吸器は，肺や胸郭が十分拡張する十分な圧（量）と回数（バックアップ回数）を設定するよ
う勧められる（C1）。

2.吸気時間は，インターフェイスと上気道を通して送気するため，気管挿管や気管切開より長めに設
定されるよう勧められる（C1）。
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解　説

神経筋疾患では換気を維持するために，十分な吸気が得られる気道内圧を使用することが多い 23，

40，51，56，57）（Ⅲ～Ⅳ）。たとえば，PCV の場合，IPAP または最高気道内圧（peak inspiratory 
pressure；PIP）を 12～25cmH2O（多くの患者は 15～20cmH2Oで効果的に使用可能）程度に，
VCVの場合，エアリークやインターフェイスの死腔と上気道に空気が拡散するため，気管挿管や気
管切開で設定する 1回換気量（TV）より多く，10～25mL / kg 程度にする。また，呼吸数（バッ
クアップ換気）は 12～24 / 分程度に設定される。吸気呼気の比（I / E 比）は，インターフェイスの
死腔と上気道を通して吸気が送られるため，気管挿管や気管切開に比べて，長めに設定され，1 / 1
～2が汎用される 57）（Ⅳ）。
胸郭の動きや，本人の自覚，SpO2，TcCO2，脈拍数などをモニタしながら調整する 52）（Ⅳ）。

トリガーC

推　奨

＊吸気の弱い神経筋疾患では，適切なトリガー設定が困難な場合があるので，十分なバックアップ換
気回数を設定するか，コントロールモード（またはTモード）を使用するように勧められる（C1）。

解　説

現状の携帯型人工呼吸器の性能によるNPPVでは，吸気の弱い神経筋疾患では，インターフェイ
スを介してトリガーがかからなかったり 40，52）（Ⅳ），トリガーをかけるための本人の吸気努力により
呼吸仕事量が増えたり，トリガーから換気補助までの遅れがあり，疲労や低酸素血症をきたす可能性
がある。特に睡眠時ではトリガーがかかりにくい 52）（Ⅳ）。
一方，感度を上げると，覚醒時に浅く速い呼吸になる可能性がある。気管挿管とクリティカルケア

用人工呼吸器で得られるような，リークがまったくなく，わずかな吸気努力で敏捷に作動するトリ
ガーのような効果は得られない。
そこで，トリガー設定が困難な場合は，コントロ－ル（またはT）モードを使用するか 23，57）（Ⅲ
～Ⅳ），バックアップ換気回数を十分な数に設定する 40）（Ⅳ）。

呼気終末陽圧（PEEP）と低圧相または呼気圧（EPAP）D

推　奨

＊NPPVにおいても，PEEP や EPAPを上げるべき病態があれば，それに応じて設定するよう勧め
られる（C1）。

解　説

機能的残気量の増加による酸素化能改善と，虚脱して含気を失った肺胞を再開通させる効果を要す
るような病態（重症肺炎や心原性肺水腫など）を除いて，呼気弁のある回路を使用する人工呼吸器で
は，通常，PEEPを必要としない場合は，設定しない（ゼロにする）40，53，57）（Ⅳ）。
呼気弁のない回路を使用するバイレベルプレッシャー機器では，CO2 の再呼吸を防止するために

必要な最小値にする 53）（Ⅳ）。
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NPPV下の会話や食事には，PEEPはゼロが望ましい。なかには，PEEPの最小値程度なら，食べ
たり，話したりするのに問題ない場合もある。しかし，高い PEEP では，話したり食べたりしにく
くなり，誤嚥のリスクが高くなる。

注
重症心不全による急性肺水腫では，PEEPを要する（最小値からさらに高い圧），また，従圧式（バ

イレベルパップ含む）が従量式より不快が少ない傾向がある。フローの特性などが機種によって異な
るため，機種の変更などにより不快を軽減し，効果を高められることもある。

酸素付加E

推　奨

＊酸素付加したNPPVを実施している際には，意識障害の出現に注意し，必要に応じてTcCO2 モ
ニタを行うよう勧められる（C1）。

解　説

酸素付加は，換気補助を行ったうえで，さらに必要な場合のみに行う。酸素付加する場合は，CO2

ナルコーシスにならないように，意識状態やTcCO2 モニタや適宜血液ガスの評価を行う 36）（Ⅳ）。
酸素付加したNPPVの際には，SpO2 が正常でも低換気や気道分泌物，肺炎，無気肺が進行してい
る可能性があり，注意する 36）（Ⅳ）。

NPPVの導入4

方　法

1.　初期条件
汎用されている条件は，PCVで IPAP または PIP が 8cmH2Oになる位（VCVでは 5～10mL /

kg 程度）から開始。必要な病態以外では，PEEP はゼロとし，EPAPは機種で定められた再呼吸を
防ぐ最小値とする。トリガーは設定可能な場合に設定する。バックアップの呼吸回数は 10～20 / 分
程度。I / E は 1 / 1～2程度 57）（Ⅳ）。

2.　手　順
・モニタ環境（SpO2，脈拍，できればTcCO2）を準備する。
・患者をできれば臥位，場合によりリクライニング位とする。
・患者に手順を具体的に説明する。
・インターフェイスの選択とフィッティングを行う。
・人工呼吸器の選択，初期設定を行う。
・マスクを医師か看護師が手で持って，顔に当て，人工呼吸 1サイクルのみ換気を行う。
・吸気時に同調して胸の広がりがあったか，呼気弁から呼気が排出されたかを観察し，患者に感想を
聞く。

・必要な条件調整後，患者にもう一度やってみてもよいか尋ねる。
・マスクを医師か看護師が手で持って，顔に当て，人工呼吸 2～3サイクルのみ換気を行う。
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・上記と同様の観察と患者の感想を聞く。
・必要な条件調整後，患者にもう一度やってみてもよいか尋ねる
・上記を回数を増やしながら繰り返し，人工呼吸を 1分ぐらいできるようになる。
・副作用がないか確認する。
・インターフェイスをベルトで固定する。
・NPPVを行い，嫌がったらすぐにマスクを除去する。
・条件調整しながら装着時間を延長し，5分間の継続を最初の目標とする。
・胸郭の膨らみが十分得られるように設定する。十分な条件に達していたら，10分，30分と延長し
ていく。

・NPPVを 1時間程度継続可能になるか，短時間の睡眠が可能になれば，使用続行（睡眠時使用も）
できる。

・睡眠時を含めたモニタ（SpO2，TcCO2，脈拍数）と患者の感想，胸郭の膨らみ方などにより，条
件の再調整を行う。

推　奨

＊チーム医療で，患者家族の教育を行い，NPPVを導入するよう勧められる（C1）。

解　説

NPPVは，患者家族の理解と協力を得ることで，鎮静をできるだけ行わずに，効果的な換気をす
るものである 2，3）（Ⅳ）。NPPV導入時は，副作用と対処法を説明し，教育する。医師とメディカル
スタッフのチームで，患者の訴えを聞き，呼吸モニタや観察をしながら，インターフェイスや人工呼
吸器条件を調整する 52，53，58）（Ⅳ）。SpO2，TcCO2 を可能な限り正常化し，脈の安定化，熟睡感を
得られるようにNPPVの条件を調整する。

NPPV施行中の対応5

方　法

NPPV施行中に，以下のような観察，モニタ，対処を行う 2，3，50，52）（Ⅳ）。

◆観察・モニタリング
・顔色
・気道確保：首や頭の位置，胸郭の動き，喘鳴
・腹部膨満
・誤嚥
・褥瘡（インターフェイス圧迫部の皮膚）
・睡眠の確保：覚醒時より脈拍数が低下していることの確認
・栄養：水分や食事（カロリー）の確保
・不快感や訴え：会話や発声，家族との確認
・SpO2，TcCO2

・人工呼吸器の圧や換気量
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◆鎮　静
・原則使用しない

◆合併症予防
1.　褥瘡予防
・鼻マスクと鼻プラグとマウスピースの複数選択により，皮膚の同一部位の圧迫を避ける
・医療用ビニールテープ（安価な例の 1つとして，カブレステープ）をマスクが当たる部位の皮膚
に貼る

・顔の清拭，洗顔
・頻回に除圧
・ベルトの締め方の熟練
・ベルトやマスクの汚れや劣化があれば交換

2.　腹部膨満予防
・腹部の視診と触診を頻回に行う
・腹部膨満を繰り返す場合は圧や量を下げる
・EPAPを最小（または呼気弁のある回路では PEEPをゼロ）にする
・吸気時間を短くする
・排便コントロール（1日 1回の排便があるように緩下剤の投与や浣腸を行う）
・排気や排ガスで，改善することを理解してもらい安心してもらう
・1回の食事量や時間，または経管栄養の量や回数，時間の調整を行う

3.　エアリークの不快予防
・インターフェイスはフィッティングのよいものを選択，最適なマスクが決まらない場合は，複数種
類のマスクを準備して，交換可能にする。

4.　口渇予防
・加湿
・飲水
・EPAPを最小（または呼気弁のある回路では PEEPをゼロ）にする
・患者がどうしても耐えられない場合は休止する

5.　鼻閉予防
・点鼻（耳鼻科にコンサルト）
・加温加湿
・MI-E で鼻をかむ

6.　耳痛予防（治療）
・点耳（耳鼻科にコンサルト）

7.　慢性中耳炎や副鼻腔炎予防
・頬や額，眼周囲などの痛みや耳の痛みに対して，適宜耳鼻科受診
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8.　結膜炎予防
・エアリークで目に当たらないようにインターフェイス再選択
・点眼

9.　喉頭浮腫予防
・口鼻腔吸引で喉頭に刺激を加えないように気をつける

◆主なトラブルとその対処法
1.　呼吸状態悪化（NPPVによる換気補助が有効でない）
・SpO2 低下：
→マスク確認，人工呼吸器作動確認，回路確認，気道確保位がされているか，排痰や吸引，救急蘇
生バッグでの換気補助（酸素付加），NPPVに酸素付加，NPPV条件変更，喉頭浮腫の可能性が
あればボスミン吸入，気管挿管など。

・人工呼吸と同期しない：
→声かけ，患者の胸郭に手を当てて呼気介助で調律をとる，NPPV条件変更など。

・胸郭の動きが少ない：
→マスクや回路のリーク確認，人工呼吸器作動確認，鼻閉，頭位による気道確保，咳介助，NPPV
条件変更，喉頭浮腫の可能性あればボスミン吸入など。

・喀痰貯留のおそれ（気道クリアランス不十分）：
→徒手や機械による咳介助，痰移動の呼吸理学療法，吸入，NPPV条件変更，気管挿管など。

注
気管狭窄音は，気道内分泌物の排出困難により，狭い気道を空気が通るために聴取されることがあ

る。閉塞性肺障害（COPDや気管支喘息）の既往や，呼吸機能検査等で新たに診断されない限り，
気管支拡張剤（テオフィリンなど）の内服や静注は，効果がないばかりか，副作用（頻脈，末梢冷感，
食欲不振，嘔吐，痙攣など）が問題になるため，使用すべきではない。

2.　機械のトラブルとエアリーク
・人工呼吸器のアラーム：
→患者さんの状態をチェックして対応。

・人工呼吸器の停止：
→患者の状態を観察，生命徴候の確認，パルスオキシメータで SpO2 チェック，必要に応じて救急
蘇生バッグで換気補助，代替人工呼吸器の手配など。

・回路はずれやリーク，閉塞：
→回路再接続，回路交換など。

・リークが多い：
→マスクやベルト調整，すでに選定してあればインターフェイス交換（開口に対して鼻マスクから
口鼻マスクなどへ），回路の向きや傾斜調整（回路をアームや S字フックで吊るす），顎バンド
（チンストラップ）で口周囲にキッチンペーパー固定（口唇の開口を防ぎ，唾液を吸湿），NPPV
条件調整など。

3.　マスク関連
・患者がマスクに耐えられない：
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→コーチ（くり返しの説明や教育，褒める），訴えを聞く，興味ある別の話題で関心をそらす，不
快を軽減する工夫（プッシュアップ，一瞬はずして再装着），すでに選定してあればインター
フェイスを交換など。

・目の違和感・充血：
→点眼（医師の処方），眼の周囲へのリークを減らすようにマスクの位置調整，ベルトの締め方変
更，回路の向きや傾斜調整，すでに選定してあればインターフェイス交換（鼻プラグやマウス
ピースに変更），褥瘡用ドレッシング剤（デュオアクティブなど）を眼の内側に貼る，など。

・マスクによる痛みや発赤（褥瘡）：
→すでに選定してあればインターフェイス交換（当たる部位が異なる物に），回路の向きや傾斜調
整（回路をアームや S字フックで吊るす），褥瘡用ドレッシング剤（カブレステープやデュオア
クティブなど），プッシュアップ（鼻マスクを軽く持ち上げて顔から浮かせて瞬間的に除圧）な
ど。

4.　圧・流量関連
・圧が強くて耐えられない：
→痰の有無の確認，NPPV条件変更など。

・腹部膨満，呑気：
→パルスオキシメータ（SpO2）モニタ，排気（座位でゲップが可能であれば），排ガス，ガスの移
動のために体位交換，腹部マッサージ（温罨法），導気，浣腸，経鼻胃管からの脱気など。

・鼻汁，鼻閉：
→鼻をかむ，鼻腔の鼻汁をティッシュや綿棒で拭う，点鼻や抗アレルギー剤内服や鼻吸入，MI-E
で鼻吸引（経鼻の吸引は，刺激で鼻汁が増加する場合もあり注意），加温加湿など。

・耳痛，聞こえにくさ：
→唾液を飲む，点耳，耳の穴を外から指で圧迫など。

・鼻・口腔の乾燥：
→加温加湿，すでに選定してあればインターフェイスの変更，NPPV条件の変更を行う。

5.　合併症など
・胸痛：
→気胸や循環器疾患を疑った場合は必要な検査を行う。

◆人工呼吸器のアラーム
1.　人工呼吸器のアラームの原因
①患者の換気に関する異常：
→自発呼吸や自発運動がある場合，マスクのリークや回路のねじれが生じやすい。頻回のアラーム
に鈍感になったり，患者の不眠につながったりする恐れがあるため，厳密なアラーム設定は不向
きである。回路はずれアラーム 60秒と生体モニタか，本人のナースコールや声，周囲のナース
コールや声で安全確認できることが多い。

②機器自体の異常（アラームが鳴らないこともある）
③電源の異常や供給ガスの異常（パイピング圧低下）
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2.　NPPVでよく鳴るアラームと対処法
　1）リークに関連して鳴るアラーム
・換気量上限アラーム：
→リーク過剰：マスクやベルト調整，回路再接続。

・回路はずれアラーム：
→回路再接続，マスクの大きなずれを直す。

・気道内圧下限アラーム：
→空気が途中でリークしている：マスクのずれ，回路のゆるみやはずれ，呼吸器回路亀裂，呼気弁
の破損やはずれ。

→人工呼吸器作動不良。
　2）肺に空気がスムーズに入らないと鳴るアラーム
・気道内圧上限アラーム（VCV）：
→痰の貯留（気道閉塞）：気道確保位，咳，排痰介助，MI-E，状況により気管挿管を考慮する。
→ファイティング（コントロールモードまたはTモードの時のみ出現）：同調を促す，一度マスク
をはずしてから再開する。条件変更を考慮する。

・呼吸回路の折れ曲がりや圧迫
・腹部膨満
・肺水腫，無気肺，肺高血圧などの肺実質の異常
　3）電源に関連して鳴るアラーム
・電圧低下：
→AC電源接続，電源ケーブルチェック。

・内部バッテリー低下：
→AC電源接続，電源ケーブルチェック。

◆緊急時の対処
アラーム警報音，点灯に気づいたら，まずは機械を見るのではなく，患者の顔色や意識，全身状態

を確認する。それにより，下記のような対応が基本として考えられる。
①顔色不良，循環障害や意識障害があれば，気道確保・救急蘇生バッグで用手換気補助を行う。状態
（意識・脈拍）により，必要に応じて心臓マッサージを行い，他のスタッフに応援を求める（病院
以外では救急車を呼ぶ）。

②循環障害や意識障害がなければ，SpO2，胸郭の動きを確認する。
→ SpO2 低下や胸郭の動きの異常があれば，人工呼吸器の本体の動作確認（アラーム表示がすぐに
見られる機種は同時にチェック），回路異常の修復，マスク調整，気道確保（姿勢や排痰）を行
う。それによっても本人の SpO2，胸郭の動きが回復しなければ，救急蘇生バッグで用手換気補
助をしながら，他のスタッフに応援を求める（病院以外では救急車を呼ぶ）。

→ SpO2 低下や胸郭の動きの異常がなければ，人工呼吸器の本体の動作確認（アラーム表示がすぐ
に見られる機種は同時にチェック），回路異常，マスク調整，気道確保（姿勢や排痰）を確認す
る。アラームの原因となる異常が修復できなかったり，アラームの原因が不明であったり，患者
の状態に異常を及ぼす可能性のある時は，他のスタッフに応援を求める（必要に応じて用手換
気）。アラームの原因がわかり，問題が解決し，患者も不変であれば，アラーム履歴を確認する。
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注

EPAPを設定する機種を使用している患者への用手換気補助は，簡単ではないことがあるので，普
段からシミュレーションしておく。また，口鼻マスクでの換気補助は胃への呑気につながる恐れがあ
る。入浴時などに救急蘇生バッグでの換気補助が可能かを検証しておく。呼気弁のある人工呼吸器を
使用し PEEP を設定していない患者では，鼻マスクや鼻プラグを救急蘇生バッグに接続して換気補
助することができる。

推　奨

＊NPPV施行中には，効果と副作用の観察とモニタを行い，アラームやトラブルに迅速に対応する
ように勧められる（B）。

解　説

NPPVの効果を維持し，副作用を予防し，トラブルを早期発見して対処するために，適切な観察
とモニタを行う 2，3，50，52）（Ⅳ）。
アラーム対応は，患者状態や医療環境により若干異なる点が生じる。臨機応変に対応すべきことが

起こることを想定して，個々にシミュレーションをしておく。

NPPVの長期管理6

推　奨

＊年 1回程度の睡眠時および覚醒時の呼吸モニタ（SpO2 とできればTcCO2）に基づくNPPV条件
やインターフェイス調整を行うように勧められる（C1）。

解　説

年に 1回以上，または，新たな症状出現時，昼間の呼吸モニタ（SpO2 や TcCO2）や睡眠時の呼
吸モニタを行い，条件を確認，調整する 50，52）（Ⅳ）。
原疾患の進行，加齢によっても1日あたりのNPPVの装着時間を増加する必要が生じる 50，52）（Ⅳ）。

コンプライアンス低下に対して，NPPV条件調整を要する 50，52）（Ⅳ）。覚醒時の使用に際しては，
褥瘡予防，食事・会話，電動車いす使用にも適したインターフェイス（⇒ p51）を選定する（図 22）。

図 22 　マウスピース使用しての食事



64 ─────4．呼吸リハビリテーションとして行われるべき介入

NPPV導入によって従来よりも長期の生存が可能になったことで，これまで経験したことのない
疾患の重症化，介護者の高齢化，本人の医学的，社会的，倫理的問題に直面する可能性がある 50，59，60）

（Ⅳ）。

NPPVの離脱7

推　奨

＊NPPVの離脱は，呼吸モニタ下で，昼間の短時間から開始するように勧められる（C1）。

解　説

急性期や手術例では，病態が改善してNPPVが不要になれば，離脱できる。また，小児は成長に
伴い，離脱できることがある。しかし，慢性期の使用では，疾患の進行や加齢により呼吸障害が増悪
するため，離脱できることはほとんどない。

◆離脱の方法，離脱時のモード
・酸素付加を中止する。
・ある程度の換気を保障する条件のままで，SpO2 や TcCO2 または EtCO2（または血液ガス）や脈
拍を観察しながら昼間に離脱を短時間から開始する。

・低い圧の PSVやCPAPにしない 40）（Ⅳ）。

◆離脱後の注意点
・離脱後，慢性肺胞低換気症状，脈拍数の増加，疲労，SpO2 低下，高CO2 血症の出現がないか観
察する 2，40，50，52，60）（Ⅳ）。

◆離脱困難例への対処
・1日あたり必要な時間だけNPPV装着を継続する 2，40，50，52，60）（Ⅳ）。

SpO2 モニタによるフィードバック・プロトコル8

方　法

慢性肺胞低換気の患者は，SpO2 モニタによるフィードバックを行うことで，NPPVを覚醒時に必
要に応じて使用するように促す 7，48）（Ⅲ～Ⅳ）。SpO2 下限アラームを 94％にセットして，より深い
呼吸で SpO2 を正常化し，常時 SpO2 を 95％以上に保つ。自力の呼吸のみではこれを保てない場合
は，NPPVでこれを保つようにする。次第にNPPVの時間を増やすことで，SpO2 を正常に保つ。
この方法で，中枢性の呼吸ドライブはリセットされる。

推　奨

＊酸素付加をしないで SpO2 が 95％以上になるように，NPPVによる換気補助と，咳介助を行うよ
うに勧められる（C1）。
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解　説

SpO2 フィードバックは，特に気道感染の時に重要である 7，48，61）（Ⅲ～Ⅳ）。
NPPVを使用していても SpO2 が 94％以下に低下する場合は，気道分泌物による閉塞を疑い，す

ぐに取り除く。多くの場合，MI-E やMACを使用する必要がある。
NPPVに酸素付加をしていると，このプロトコルは使えないので注意する（⇒ p57）61）（Ⅳ）。

上気道炎など急性呼吸不全増悪の治療9

推　奨

1.上気道炎などの急性呼吸不全増悪予防のために，SpO2 モニタに基づいて，NPPVや排痰を行う
（C1）。
2.治療効果が不十分であれば，気管挿管する（C1）。

解　説

気道感染は神経筋疾患の入院・死亡原因のうち最も多いものである 39，42，48）（Ⅳ）。
呼吸不全の徴候は，いつもより顔色が悪い，傾眠状態である，食欲がないなど軽微なものである 38）

（Ⅳ）。胸郭や腹部の奇異性運動，頻脈，頻呼吸などを認めることがあり，咳は弱くなる 38）（Ⅳ）。こ
れらの徴候は注意深く評価する必要があるが，これに加えて SpO2 が 94％以下になったり，患者の
普段の平均値を下回ったりする場合は直ちに対応しなければならない 38）（Ⅳ）。
急性感染症の治療の際は SpO2，TcCO2 または EtCO2 の持続的測定により呼吸状態をモニタリン

グすることが必要である 42，48）（Ⅳ）。SpO2 が低ければ，換気補助（NPPV，救急蘇生バッグ），徒
手や機械による咳介助，必要に応じてNPPVに酸素付加を行う 7）（Ⅲ）。肺炎や無気肺を疑う時は胸
部X線撮影，血液検査が必要である 42，48）（Ⅳ）。
患者が普段からNPPVを使用していれば，その設定と使用する時間を再評価する 42）（Ⅳ）。
MI-E によっても気道クリアランスの維持が困難な場合は，気管挿管人工呼吸へ移行する。MI-E

による排痰は，気管挿管チューブからでも必要に応じて使用する 62）（Ⅲ）。

術前術後の管理10

推　奨

＊術前術後，鎮静時に，VC，CPF，SpO2，できればTcCO2 モニタに基づいて，NPPVと排痰を
行うように勧められる（C1）。

解　説

神経筋疾患において一般的な手術には側弯症，四肢の拘縮，歯科の手術がある。また，胆石や虫垂
炎など消化管の合併症の手術もまれにある 59，61，63）（Ⅳ）。あらゆる手術，麻酔や鎮静，長期間の仰
臥位を必要とする手技では，呼吸器合併症を引き起こすリスクが高い 59，61，63）（Ⅳ）。術前・術後の
呼吸状態と循環状態，栄養状態を予想することが特に重要である 61）（Ⅳ）。
主治医や呼吸管理に関わる医師は，患者がどのような手術を提案されたのかを知り，医師たちの間

でコミュニケーションをはかる必要がある 61）（Ⅳ）。
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呼吸機能が低下した患者では術前にCPF，睡眠時 SpO2（できればTcCO2 または EtCO2 も）測
定を行う 61）（Ⅳ）。使用する可能性がある肺胞低換気の患者には，術前にNPPVやMI-E を導入して
おく 61）（Ⅳ）。もし患者の栄養状態が悪ければ，創傷治癒が遅れ，虚弱になり気道分泌物の排泄や換
気を続けることが困難になる可能性がある。呼吸不全患者では，炭水化物が代謝されて二酸化炭素に
なると換気に負担がかかることを考慮して栄養補給を行う必要がある。術後はMI-E を積極的に使っ
て無気肺や肺炎を予防し，早期に抜管してNPPVを行うことを考慮する。

気管挿管と抜管11

推　奨

1.NPPVを行っていても気管挿管を要する場合は，抜管困難となる可能性を考慮したうえで，同意を
得て行う（B）。

2.気管挿管の抜管および再挿管予防に際して，NPPVと排痰を必要に応じて行うように勧められる
（C1）。

解　説

◆気管挿管を要する場合
NPPVとMACで SpO2 ＞ 94％を維持できない場合，肺炎や無気肺が悪化した場合，気管挿管の

適応を考慮する 45）（Ⅲ）。ただし，抜管困難に陥る可能性もあり，気管切開への移行の可能性も含め
て，患者家族の同意を得て行う。

◆抜管（NPPVへの移行を含む）
抜管を試みる条件は，酸素付加なし（室内気）の換気補助で SpO2 が 96％以上，胸部X線像で無

気肺や浸潤影なし，気道分泌物の減少，呼吸抑制作用のある薬剤をほとんど使っていないこと，
NPPVへ移行できる人工呼吸器条件であることである 40，44，62）（Ⅲ～Ⅳ）。
抜管する前の気管挿管中に，人工呼吸器離脱（ウィーニング）目的にPSVや CPAPにしない 40）

（Ⅳ）。神経筋疾患にとっては，PSVや CPAPは無気肺や呼吸筋疲労を招くばかりでなく，人工呼吸
器離脱困難，すなわち抜管困難と判断される危険がある 40）（Ⅳ）。人工呼吸器を離脱しなくても，抜
管後神経筋疾患に移行することを考慮する 40）（Ⅳ）。
術後や肺炎後に，ICUでウィーニングトライアルをパスできず，抜管困難と判断された 157 例の

神経筋疾患の患者のうち，155 例で，NPPV（VCVか，腹部膨満が出現した少数例に PCV）と
MACで SpO2 ＞ 95％を維持し，抜管に成功した 62）（Ⅲ）。抜管できなかった 2例は，CPF が測定

・　十分に覚醒し，協力的で，鎮静剤を服用していない
・　発熱がなく，白血球数が正常
・　吸気時の最大気道内圧（PIP）が 30cmH2O以下で，通常の呼吸数で，

必要に応じて換気補助することで，PaCO2 が 40mmHg以下
・　室内気（の換気補助で）SpO295％以上が 12時間以上続いている
・　SpO2 が 95％未満に低下した場合は，常にMACと気管挿管チューブ

の吸引により回復する
・　胸部X-P の異常を認めないか，改善してきている
・　気管切開チューブのカフの空気を抜くと発声できる

〔文献40，44，62）より引用改変〕

表 7 　人工呼吸器を離脱できない脊髄損傷患者の抜管基準
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限界以下で，気管切開に移行した 62）（Ⅲ）。そのほかにも同様のVCVのNPPVとMACを用いた
抜管の報告がある 64）（Ⅲ）。脊髄損傷患者においては，表 7 40，44，62）のような抜管基準が提示されてい
る 44）（Ⅳ）。
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体外式人工呼吸器▶　付

体外式陰圧人工呼吸器1

方　法

・体幹に陰圧をかけることで胸郭が膨らみ，肺に空気が入るのを助ける 1，2）（Ⅲ）。
・古くはチェストレスピレーター，最近ではBCV〔⇒図18（p42）〕がわが国でも使用されている。

推　奨

1.睡眠呼吸障害に体外式陰圧人工呼吸器は，上気道を閉塞させる可能性があるため，使用しないよう
に勧められる（D）。

2.人工呼吸器離脱困難で，NPPVをあらかじめ導入されていない患者では，気管挿管や気管切開
チューブの抜管時に，NPPVに移行するまで短時間の換気補助として，体外式陰圧人工呼吸器が使
われることがある（C1）。

解　説

上気道閉塞をきたした場合，NPPVより効果が少なくなる。加齢とともに胸郭のコンプライアン
スが低下すると，さらに効果が少なくなる 3）（Ⅲ）。血液ガス値は，体外式陰圧人工呼吸器から
NPPVに変更すると著明に改善する。神経筋疾患では，胸郭のコンプライアンスの低下や変形が進
行する可能性があり，その場合，換気効率がさらに低下する 1）（Ⅲ）。神経筋疾患の睡眠呼吸障害に
は推奨されない 3，4）（Ⅲ～Ⅳ）。
現在，体外式陰圧人工呼吸器は，人工呼吸器を離脱できない患者の気管挿管や気管切開の抜管時に，

NPPVが効果的に使えるようになるまでの短時間の換気補助として使われることがある 5-7）（Ⅳ）。 

間欠的腹部圧迫人工呼吸（IAPV）2

方　法

・間欠的腹部圧迫人工呼吸（intermittent abdominal pressure ventilator；IAPV）では，服の下
に着けているコルセットか，ベルトに組み込まれた弾性の空気袋に間欠的にエアを送り込む。袋に
エアを送り込むと，横隔膜は上に移動し，呼気を生じる。袋の空気が抜けると，重力が腹部の内臓
と横隔膜を元の位置に戻し，吸気が受動的に起こる。もし自発呼吸による吸気か，GPBが可能な
ら，IAPVによる吸気に加えて自律的にエアが吸い込まれる。

・フィリップス・レスピロニクス合同会社（米国）から市販されていたエクサフレーションベルト
（Exsufflation Belt）を用いて行う。
・この方法で効果的に換気するには，体幹の角度が 30°かそれ以上垂直に近くなければならない。

推　奨

＊ IAPVの機器は，現在世界で市販のものがないため，推奨されない（C2）。
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解　説

文献的には有効であるが，現在，市販の機器（弾性の空気袋と，送気容量が大きい量調節式の携帯
型人工呼吸器）が普及していない 8）（Ⅳ）。1時間以下しか自発呼吸ができない患者は，昼間の時間
にNPPVを使うほうを好む。

横隔膜ペーシング3

推　奨

＊横隔膜ペーシングは，コストが高く，多くの患者で効果的でないので，行わないように勧められる
（C2）。

解　説

横隔膜ペーシングは，高い技術とコストを要し，多くの患者にとっては効果的ではない 9-11）（Ⅳ）。
脊髄損傷における横隔膜ペーシングの使用については損傷レベルC1-2 で，VC＜ 200mL，咽喉頭
機能は維持され，頸部のコントロールが困難な例で，昼間や夜間に適応になる 9）（Ⅳ）。横隔膜ペー
シングを導入した患者で，気管切開チューブを抜去した報告はなく，自発呼吸が改善したという報告
もない。損傷レベルC3以下では，コストが高く合併症がより多い横隔膜ペーシングより，気管切開
チューブを抜去してNPPVに移行するほうがよいと考えられる 9）（Ⅳ）。

【 文　献 】
1）　Mohr CH, Hill NS: Long-term follow-up of nocturnal ventilatory assistance in patients with respiratory 

failure due to Duchenne-type muscular dystrophy. Chest 1990; 97: 91-96. （Ⅲ）
2）　Fukunaga H, Okubo R, Moritoyo T, et al: Long-term follow-up of  patients with Duchenne muscular dys-

trophy receiving ventilatory support. Muscle Nerve 1993; 16: 554-558. （Ⅲ）
3）　Bach JR, Alba AS, Shin D: Management alternatives for post-polio respiratory insufficiency. Assisted venti-

lation by nasal or oral-nasal interface. Am J Phys Med Rehabil 1989; 68: 264-271. （Ⅲ）
4）　Finder JD, Birnkrant D, Carl J, et al: Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: 

ATS consensus statement. Am J Respir Crit Care Med 2004; 170: 456-465. （Ⅳ）
5） Frederick C: Noninvasive mechanical ventilation with the iron lung. Crit Care Nurs Clin North Am 1994; 

6: 831-840. （Ⅳ）
6） Corrado A, Gorini M, DePaola E: Alternative techniques for managing acute neuromuscular respiratory 

failure. Semin Nuerol 1995; 15: 84-91. （Ⅳ）
7） Rogers B, King A: Noninvasive respiratory muscle aids: intervention goals and mechanisms of action. In 

Bach JR eds: Management of patients with neuromuscular disease. Hanley & Belfus Inc. Philadelphia, 
2004; 211-269. （Ⅳ）

8）　Bach JR, Alba AS: Intermittent abdominal pressure ventilator in a regimen of noninvasive ventilatory sup-
port. Chest 1991; 99: 630-636. （Ⅳ）

9）　Bach JR: Noninvasive respiratory management of high level spinal cord injury. J Spinal Cord Med 2012; 
35: 72-80. （Ⅳ）

10）　Bach JR: Respiratory muscle aids to avert respiratory failure and tracheostomy: new patient management 
paradigms. Journal of the Canadian Society of Respiratory Therapy 2010; 46: 24-32.  （Ⅳ）

11）　Bach JR: Noninvasive respiratory management and diaphragm and electrophrenic pacing in neuromuscu-
lar disease and spinal cord injury. Muscle Nerve 2013; 47: 297-305. （Ⅳ）
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気管切開▶5─1

方　法

長期にわたる人工呼吸が必要であり，かつNPPVの適応とならない場合には，気管切開が行われ
る。NPPVの適応とならず気管切開を考慮する例を表 8 1）に挙げる。
気管切開管理の具体的な方法は他書に譲るが，特に気管出血は致死的となりやすいので注意が必要

である。
気管切開患者がNPPVの適応を満たしていると推定される場合，気管切開人工呼吸からNPPVへ

移行できる可能性がある。気管切開からNPPVへの移行については，以下の手順が提示されている 2-4）。
①酸素を中止し，room air にて SpO2 が正常になるよう人工呼吸器の設定を変更する。MICにあた
る量の強制吸気，排痰手技を導入する。MI-E を使用するときは一時的にカフを膨らませる。

②開窓カニューレまたはカフなしチューブに置き換え，吸気時のリークを代償できるよう 1回換気
量を増加する。

③経鼻胃管があれば除去する。
④気管切開チューブに蓋をして，マウスピースまたは鼻マスクでNPPVを行う。CPF 160L / 分以
上を確保できる排痰手技を導入する。排痰の際などに高い圧がかかるので，閉鎖をしっかり行うよ
う留意する。

⑤十分な換気，良好な咽喉頭機能，十分な排痰手技が確立したと判断されれば，気管切開チューブを
除去し，気管切開ボタンを置く。

⑥夜間適切な SpO2 に達したら，ボタンをはずす。
⑦気管切開部が自然閉鎖しなければ，縫合する。

気管切開と気管吸引5

1.　肺コンプライアンスの低下等に起因する CPF の低下（150 ないし
160L / 分未満）＊

2.　咽喉頭筋の機能不全，反復する誤嚥
3.　NPPV で十分な換気が得られない場合（NPPV と MI-E を用いても

SpO2 が常に 94％を下回る例）
4.　患者の理解力の著しい低下，精神的な問題
5.　NPPVの導入を患者が拒否する場合，希望しない場合
＊CPF の低下が呼気筋・吸気筋の筋力低下が原因により，徒手による咳介助
またはMI-E を用いた CPF が 160L / 分以上で十分な排痰が可能な場合はこ
の限りではない。 〔文献 1）より引用〕

表 8 　気管切開の適応の例
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推　奨

＊気管切開患者がNPPVの適応を満たしていると推定される場合，NPPVへ移行できる可能性があ
り，条件を整えたうえで手順にしたがって移行することが勧められる（C1）。

解　説

◆気管切開の適応
気管挿管は，抜管困難に陥っても Bach らのプロトコルを用いることができればNPPVとMAC

により抜管可能である 5）（Ⅲ）。非侵襲的呼吸ケアチームの習熟度が重要な要素であり，最も習熟し
たチームが関われば，気管切開を考慮する代表的疾患は，ALS，SMAⅠ型，脊髄損傷の第 1頸髄レ
ベルおよび第 2頸髄レベルの一部にとどまる。
急性期脊髄損傷患者では，気管切開が適応となる場合，受傷後 7日以内に施行されたほうが人工

呼吸器装着期間，ICU滞在期間は短かったという報告がある 6）（Ⅲ）。また，同じく急性期脊髄損傷
患者で，C2-4 の ASIA impairment scale A 損傷があること，45 歳を超える年齢であること，肺
疾患や喫煙の既往があること，医学的問題が併存すること，活動性肺炎があることは危険因子であり，
早期気管切開を考慮すべきであるとされている 7）（Ⅲ）。
以上は，あくまで気管挿管と気管切開を比較したものであり，NPPVとの比較はなされていない。

◆気管切開の効果・欠点
気管切開による人工呼吸の利点は，長期にわたり確実に換気ができること，気管吸引がより確実に

できる（※注）ことである。一方で，表 9 1）に挙げる欠点が指摘されている。
呼吸不全の進行した筋ジストロフィー患者において，気管切開人工呼吸による換気の改善は，嚥下

機能を改善するという報告がある 8）（Ⅲ）。これは，換気の改善が主因と考えられ，NPPVなど，そ
の他の換気方法と比較されたものではない。

注
あくまで気管吸引であり，不十分な咳を代用するものではない。咳が有効でない場合，気管切開が

なされていてもMI-E などを用いた排痰手段を確立すべきである。

1.　手術の急性期合併症（出血，気管後壁外傷，気道損傷，チューブの
displacement，チューブの閉塞，感染，心肺停止）

2.　後に発生する合併症（感染，気管狭窄，反回神経損傷，気管軟化症，
気管食道瘻，気管無名動脈瘻，気管皮膚瘻，下気道の分泌物亢進，胸痛，
肉芽，出血）

3.　切開瘢痕
4.　発語不能＊

＊カフエア抜き，カフなし気管切開チューブによる陽圧換気により，発語がで
きる可能性がある。また，DMDなどでは気管の変形のためカフ周囲を空気
が通ることがあり発声可能な場合が少なくない。 〔文献 1）より引用〕

表 9 　気管切開の欠点
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◆気管切開の管理
詳細な管理方法は他書に譲る。気管出血は致死的となりやすいので，CTでの位置関係確認を考慮

してもよい 9）（Ⅲ）。
カフエア抜き，カフなし気管切開チューブによる陽圧換気は有効な場合がある 10）（Ⅲ）。リークの

分だけ 1回換気量を増加させる必要がある。発声が可能となるが，PEEPの追加，スピーキングバル
ブの使用はその質を高める可能性がある 11）（Ⅲ）。
Mini-tracheostomy による換気を行った症例が報告されている 12）（Ⅲ）。しかし，他の管理方法

との比較は報告されておらず，いずれが有利かは不明である。

◆気管切開離脱の基準
気管切開患者がNPPVの適応を満たしていると推定される場合，気管切開人工呼吸からNPPVへ

移行できる可能性がある。年齢，人工呼吸器の使用経過，VCは関係なく，介助による CPF が
160L / 分以上であることが成功の条件であったと報告されている 13）（Ⅲ）。

【 文　献 】
1）　Dhand R, Johnson JC: Care of the chronic tracheostomy. Respir Care 2006; 51: 984-1001.
2）　Bach JR: Indications for tracheostomy and decannulation of tracheostomized ventilator users. Monaldi 

Arch Chest Dis 1995; 50: 223-227.
3）　石川悠加 編 : JJN スペシャル 83. これからの人工呼吸NPPV のすべて . 医学書院 , 2008; 88-89.
4）　Bach JR 著 : 大澤真木子 監訳 : 神経筋疾患の評価とマネジメントガイド . 診断と治療社 , 1999; 162-166.
5）　Bach JR, Gonçalves MR, Hamdani I, et al: Extubation of patients with neuromuscular weakness: a new 

management paradigm. Chest 2010; 137: 1033-1039. （Ⅲ）
6）　Romero J, Vari A, Gambarrutta C, et al: Tracheostomy timing in traumatic spinal cord injury. Eur Spine J 

2009; 18: 1452-1457. （Ⅲ）
7）　Berney SC, Gordon IR, Opdam HI, et al: A classification and regression tree to assist clinical decision 

making in airway management for patients with cervical spinal cord injury. Spinal Cord 2011; 49: 244-
250. （Ⅲ）

8）　Terzi N, Prigent H, Lejaille M, et al: Impact of tracheostomy on swallowing performance in Duchenne 
muscular dystrophy. Neuromuscul Disord 2010; 20: 493-498. （Ⅲ）

9）　Saito T, Sawabata N, Matsumura T, et al: Tracheo-arterial fistula in tracheostomy patients with Duch-
enne muscular dystrophy. Brain Dev 2006; 28: 223-227. （Ⅲ）

10）　Sancho J, Servera E, Bañuls P, et al: Prolonging survival in amyotrophic lateral sclerosis: efficacy of nonin-
vasive ventilation and uncuffed tracheostomy tubes. Am J Phys Med Rehabil 2010; 89: 407-411. （Ⅲ）

11）　MacBean N, Ward E, Murdoch B, et al: Optimizing speech production in the ventilator-assisted individual 
following cervical spinal cord injury: a preliminary investigation. Int J Lang Commun Disord 2009; 44: 
382-393. （Ⅲ）

12）　Nomori H, Ishihara T: Pressure-controlled ventilation via a mini-tracheostomy  tube for patients with neu-
romuscular disease. Neurology 2000; 55: 698-702. （Ⅲ）

13）　Bach JR, Saporito LR: Criteria for extubation and tracheostomy tube removal for patients with ventilatory 
failure. A different approach to weaning. Chest 1996; 110: 1566-1571. （Ⅲ）
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気管吸引▶5─2

気管吸引の適応と手技1

気管吸引の適応と手技について神経筋疾患や脊髄損傷に特有のものはない。わが国では日本呼吸療
法学会が作成した『気管吸引のガイドライン 2013（成人で人工気道を有する患者のための）』1）（Ⅳ），
海 外 で は“AARC Clinical Practice Guidelines. Endotracheal suctioning of mechanically 
ventilated patients with artificial airways 2010”2）（Ⅳ）などがすでにガイドラインとして作成
されており，参考にされたい。

気管切開チューブを介してのMI-E の使用2

方　法

MI-E は，気管切開チューブに接続して行うことができる。吸気時に陽圧を，呼気時に陰圧をかけ
て咳嗽を強化することで，気道分泌物を除去，もしくは中枢気道，気管切開チューブ内まで引き上げ
ることが可能である。

推　奨

＊気管切開が行われている神経筋疾患・脊髄損傷の患者においては，気管内吸引前にMI-E を使用す
ることを行うよう強く勧められる（A）。

解　説

気管切開チューブを介して通常の吸引を行うのに比較して，気管切開チューブを介してMI-E を使
用するほうが，刺激や痛み，疲労，不快感が少なく，効果的に迅速に気道分泌物を除去でき，患者に
より好まれている 3）（Ⅲ）。MI-E 使用による SpO2，呼吸数，心拍数などの悪化はなく喀痰の一回吸
引量が多くなった 4）（Ⅲ）。SpO2，PIP，平均気道内圧（mean airway pressure），人工呼吸器のす
る呼吸仕事量（work of breathing performed by the ventilator）などの客観的指標，FVC，FEV1

などの呼吸機能もMI-E の使用により有意に改善した 5，6）（Ⅰb～Ⅲ）。
気管切開チューブを介してMI-E を使用し，気道分泌物を中枢気道，気管切開チューブ内に引き上

げることで，深い吸引の必要性も減少すると考えられる。

【 文　献 】
1）　日本呼吸療法医学会気管吸引ガイドライン改訂ワーキンググループ : 気管吸引ガイドライン 2013（成人で人工気道

を有する患者のための）. 人工呼吸 2013; 30: 75-91. （Ⅳ）
2）　American Association for Respiratory Care: AARC Clinical Practice Guidelines. Endotracheal suctioning 

of mechanically ventilated patients with artificial airways 2010. Respir Care 2010; 55: 758-764. （Ⅳ）
3）　Garstang SV, Kirshblum SC, Wood KE: Patient preference for in-exsufflation for secretion management 

with spinal cord injury. J Spinal Cord Med 2000; 23: 80-85. （Ⅲ）
4）　布施淳子 , 野中道夫 , 岡田千佐子 , 他 : 神経筋疾患におけるMechanical In-Exsufflator（MI-E）の有用性の検討 . 

北海道リハ会誌 2002; 30: 77-80. （Ⅲ）
5）　Sancho J, Servera E, Vergara P, et al: Mechanical insufflation-exsufflation vs. tracheal suctioning via tra-

cheostomy tubes for patients with amyotrophic lateral sclerosis: a pilot study. Am J Phys Med Rehabil 
2003; 82: 750-753. （Ⅲ）
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6）　Pillastrini P, Bordini S, Bazzocchi G, et al: Study of the effectiveness of bronchial clearance in subjects 
with upper spinal cord injuries: examination of a rehabilitation programme involving mechanical insuffla-
tion and exsufflation. Spinal Cord 2006; 44: 614-616. （Ⅰb）
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栄養管理▶6─1

推　奨

1.体重，身長，BMIや食事摂取歴などを，症状出現時や治療開始時などを含め，定期的に継続して
評価することが勧められる（C1）。

2.胃瘻造設は，FVCが 50%以下になる前に検討することが勧められる（C1）。

解　説

栄養障害や体重過多・減少は，摂食・嚥下機能低下，移動能力や活動性低下，呼吸状態や筋力低下
に伴う代謝の変化のために，しばしばみられる問題である。さらに，栄養障害や体重過多（閉塞性睡
眠時無呼吸を引き起こすことがある）は，呼吸機能を低下させ，さらには生命予後にも影響する 1-2）

（Ⅱb～Ⅲ）。一方，栄養や摂食・嚥下の障害は，他の領域の障害とも密接に関係し，たとえば，夜間
低換気は，食欲や成長に影響し，呼吸機能障害は，易疲労性をもたらし，嚥下困難にする 3）（Ⅳ）。
DMDの低栄養は 14歳から起こり 18歳で 54%に及ぶといわれる 4）（Ⅲ）。また，ALS において

も 16～50%に認めるとされる 5）（Ⅳ）。また，若年成人のDMDでは，栄養障害と体重過多が，そ
れぞれ 44%にみられるとも報告されている 6）（Ⅳ）。55例のALS 患者を 7カ月追跡した調査による
と，低栄養は 16.4%に認め，低栄養があると死亡率は 7.7 倍に増加し，予後予測因子であった 1）（Ⅱ
b）。また，1日 4時間以上のNPPVを使用したALS 患者では，body mass index（BMI）が生存
率の強い予測因子 2）（Ⅲ）と報告されている。ALS 患者で，BMI はMIP（r ＝ 0.70），MEP（r ＝
0.72）と相関があると報告されている 7）（Ⅲ）。さらに，四肢型ALS ではMIP と percent weight 
loss が相関（r＝ 0.59）し，球麻痺型ALS ではMEPと BMI が高い相関（r＝ 0.97）するという報
告もある 8）（Ⅲ）。

◆栄養や体重の管理
エネルギー，蛋白，水分，カルシウム，ビタミンD，ミネラルなどを十分摂取し，栄養状態や体

重を管理することが望まれる 9）（Ⅳ）。炭水化物の摂取は，二酸化炭素に代謝されると呼吸の負担と
なることに，呼吸機能障害の患者では留意しておく必要がある 3）（Ⅳ）。栄養士が多職種によるケア
チームに含まれると，患者や家族に教育するうえでも，大きな助けとなる 6）（Ⅳ）。必要エネルギー
に関する適切な基準は提唱されていない。そのため，食事摂取歴，体重，身長や上肢長，BMI，年
齢あたりの体重比，成長曲線などに加えて，摂食・嚥下障害や呼吸機能障害（FVCやMIP）を評価
することが推奨されている 3，9，10）（Ⅳ）。
評価を行う時期は，DMDでは診断時，ステロイド治療開始時，体重減少（＜ 10th age percen-

tile），肥満（85-95th age percentile），意図していない体重減少や増加，体重増加不良，外科的治
療計画時，慢性便秘や嚥下障害を認めるときなどが勧められる 9）（Ⅳ）。また，ALS では，定期的な
往診時（3カ月ごと）が推奨されている 10）（Ⅳ）。
ALS の 47.5～62.3%で代謝が亢進し 11，12）（Ⅲ），安静時エネルギー消費量（resting energy ex-

栄　養6



78 ─────6．栄　養

penditure；REE）は増加している 11-14）（Ⅲ）。また，REE は，除脂肪量（fat free mass；FFM）
や年齢と強く関連し 11，15）（Ⅲ），生存率の予測因子とされる 11）（Ⅲ）。ハリス－ベネディクトの式
（Harris-Benedict equation；HBE）による計算値は，REE とずれやすく，特に人工呼吸器使用者
ではREEよりも小さい値となった 13）（Ⅲ）。
DMD児では，基礎代謝率（basal metabolic rate；BMR）が健常者よりも 20～30%高いが 16）

（Ⅲ），REEは 13%減少 17）（Ⅲ）から正常域 18）（Ⅲ）と報告されている。また，人工呼吸器使用の成
人DMD患者では，健常者に比し，REE 低値だったが，FFMで補正すると違いはなく，REE と
FFMは相関していた 19）（Ⅲ）。
急性期人工呼吸器管理された脊髄損傷四肢麻痺患者の 1日のエネルギー消費量（total daily ener-

gy expenditure；TEE）は，HBEの 95～100%だった 20）（Ⅲ）。一方，慢性期脊髄損傷対麻痺患者
の 35.3％が代謝亢進，35.3%が代謝低下しており，代謝低下の大多数が肥満であった 21）（Ⅲ）。また，
慢性期脊髄損傷患者の安静時代謝率（resting metabolic rate；RMR）は，健常者と比べて 14～
27%低いとされる 22）（Ⅳ）。

◆経管栄養
経皮的内視鏡的胃瘻造設術（percutaneous endoscopic gastrostomy；PEG）は，栄養状態や

脱水を改善し，体重を安定化させ，さらには生命予後の改善が期待される 6，10）（Ⅳ）。しかし，PEG
による誤嚥予防やQOLの向上は明らかではない。ALS 患者では，PEGやエックス線透視下での胃
瘻造設術（radiological inserted gastrostomy；PRG / percutaneous radiologic gastrostomy；
RIG）は，経鼻胃管よりも，生存期間が有意に長い 23，24）（Ⅱb）が，PEGと RIG / PRGとの間には
差がない 23-25）（Ⅱb）。呼吸不全のあるALS 患者では，PEGと中心静脈栄養で生存率は似ている 26）

（Ⅲ）。PEGを実施したALS 球麻痺群は，断ったALS 球麻痺群よりも 6カ月以降の死亡率が低く，
BMI は改善した 27）（Ⅱb）という報告がある。その一方で，PEG実施群は，PEGなし群と比べ，
ALS 患者の機能の低下が早く，死亡率は高い 28）（Ⅲ）という報告や，PEGが生存期間を延長しない
という報告もあり 29）（Ⅲ），一定の結論が得られていない 30）（Ⅳ）。
PEGを実施する時期は，栄養状態と呼吸機能障害，全身状態を考慮して判断する 10，31）（Ⅳ）。体

重が 10%以上減少する時，FVCが 50%となる前が目安とされ，ALS では，さらに球麻痺症状も重
要である 31）（Ⅳ）。PEGのリスクは FVC 50％より大きいと低リスク 32）（Ⅲ），30～50%が中リスク，
30%未満が高リスクとされている 10）（Ⅳ）。胃瘻造設の必要性が示唆されたら，造設における利益や
不利益に加え，可能な限り経口摂取を継続できること，より進行した時期に延期すれば造設のリスク
が増加するであろうことも合わせて説明する 31）（Ⅳ）。PRG / RIG は，PEGよりも成功率が高く33，34）

（Ⅱb～Ⅲ），鎮静剤が不要のため，より状態の悪い患者へ適用できる可能性がある。また，挿管なし，
麻酔なしで実施する open gastrostomy という手法は，NPPV使用中の神経筋疾患の患者に，副作
用なく実施できる 35）（Ⅱb）。経鼻胃管は，口腔咽頭分泌増加，鼻咽頭の不快・疼痛・潰瘍のような
不利益があり，一時的な留置となる場合以外は勧められない 31）（Ⅳ）。
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嚥下障害▶6─2

推　奨

1.嚥下障害の治療には，医師，看護師，栄養士，言語聴覚士，理学療法士，作業療法士などの多職種
が関わり，さらに患者や家族が治療に参加することが勧められる（C1）。

2.嚥下障害の早期発見には，病歴の聴取や摂食嚥下状態の観察に加え，定期的な体重測定が推奨され
る（C1）。

3.嚥下造影検査（VF）は，嚥下障害の評価および治療を検討するうえで有用である（C1）。
4.輪状咽頭筋切断術は，VFで輪状咽頭筋の機能不全が認められた時に考慮される（C1）。

解　説

嚥下障害は，球麻痺，咀嚼や嚥下に関わる筋力低下や協調運動障害，下顎骨の運動制限による開口
困難などによって生じ，さらには頸部や体幹の姿勢保持困難，呼吸機能障害も影響する 1-3）（Ⅳ）。嚥
下障害は，窒息，誤嚥，体重減少，脱水を引き起こすため 4）（Ⅳ），適切に評価および治療がなされ
るべき障害である。自発呼吸時の状態を対照として人工呼吸器が嚥下に与える影響を検討した報告で
は，人工呼吸器により嚥下回数と嚥下に要する時間の減少が観察されている 5）（Ⅲ）。

◆嚥下障害の評価
嚥下障害を疑う症状は，固形物の食べにくさ，食事時間の延長（30分以上），食事回数の増加，食

事により惹起される疲労，窒息感，流涎，口腔内貯留，湿性嗄声，食後の咳，脱水などである 1，6）

（Ⅳ）。誤嚥性肺炎，予期しない呼吸機能低下や不明熱は嚥下障害を疑う 1，6）（Ⅳ）。これらを各診察
時に問診すること，ならびにあらゆる食形態での食塊形成や嚥下状態を臨床的に観察することは，嚥
下障害の早期発見に繋がるとされている 2）（Ⅳ）。咳払いや gag reflex の存在は嚥下障害を否定する
材料とはならない 7）（Ⅲ）。体重測定を定期的に行い，10％以上の体重減少がみられたら，嚥下障害
を疑う 1，4，8）（Ⅳ）。10mL水飲みテストも嚥下障害の診断に有用であるが，不顕性誤嚥を見落とす
可能性は否定できない 7，9，10）（Ⅱb～Ⅲ）。ALS では呼吸機能障害が嚥下障害を加重することがある
ため，同時に評価することが勧められる 11）（Ⅱb）。脊髄損傷後の嚥下障害は多くの場合一過性であ
るが，気管切開や年齢，気管挿管期間の長さが嚥下障害のリスクとなるため，これらの存在の確認が
必要である 12-16）（Ⅱb～Ⅲ）。嚥下障害が疑われたら言語聴覚士や栄養士への相談を行うことが望ま
しい 8）（Ⅳ）。嚥下造影検査（videofluoroscopic examination of swallowing；VF）は，嚥下障害
を客観的に評価し，不顕性誤嚥を明らかにし，さらには，安全な嚥下方法を検討できるため有用であ
る 17-22）（Ⅲ）。また，嚥下障害の経時的評価や治療方針の決定にもVFは有用である 17，20，23，24）（Ⅲ）。
座位保持困難などの理由によりVFを行えない症例に対しては，嚥下内視鏡検査（videoendoscopic 
examination of swallowing；VE）が推奨される 25）（Ⅳ）。

◆嚥下障害の治療
嚥下障害が診断されたら直ちに医師，看護師，栄養士，言語聴覚士，理学療法士，作業療法士など

の多職種で評価と治療に当たることが重要であり，また，患者や家族への治療への参加が勧められ
る 1，3，8，25）（Ⅳ）。具体的には，医師（疾病および全身管理，リスク管理，治療方針），看護師（食事
援助，環境整備，嚥下確認），栄養士（栄養管理，衛生管理，食事形態の管理），言語聴覚士（直接・
間接嚥下訓練や呼吸訓練），理学療法士（関節，筋，姿勢などの機能の回復訓練，呼吸訓練），作業療
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法士（食事動作訓練や補助器具の調整）などが挙げられるが，各職の専門性を強調しすぎずに，患者
の必要性に応じて，その必要性をそこに存在する医療者で区分して担当する，transdisciplinary 
team model（相互乗り入れチームモデル）での対応が勧められる。
嚥下障害を呈する症例には，食形態，1回量，食事摂取法，姿勢などの検討を行う 3，6，8，25）（Ⅳ）。

食形態は，ブレンダ―食（ミキサー食）や，水分に増粘剤を加えた均質なものとし，また，高カロ
リーとなるものが推奨される 8）（Ⅳ）。水分は通常粘性の高いものが誤嚥を起こしにくい。温度や味
も嚥下に重要な要素である。
筋強直性ジストロフィー患者では，繰り返し嚥下や，粘度の高いものと低いものを交互に摂取する

ことで咽頭・喉頭への貯留が減少することが報告されている 26）（Ⅲ）。頷き嚥下は，気道を守り，咽
頭への食塊貯留を減少させる 8）（Ⅳ）。食事姿勢や，補装具などを用いた食べやすい摂食方法の改善
も嚥下障害を軽減する可能性がある 6）（Ⅳ）。筋ジストロフィー患者において食道入口部の開大不全
にはバルーン拡張法が有用であるとの報告がある 27）（Ⅲ）。輪状咽頭筋切断術は一定の効果が認めら
れるが 23，28-32）（Ⅲ～Ⅳ），適応を厳密にすることによって，より高い効果が得られる可能性がある。
神経筋疾患（主にALS）の患者への喉頭気管分離術や喉頭摘出術の報告例 28例のうち 33-36）（Ⅲ
～Ⅳ），術後に嚥下障害の改善がみられた例が報告されているが 34，35）（Ⅲ），本来の手術目的は，治
療抵抗性の誤嚥性肺炎の予防であることに留意する。
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and the laryngotracheal separation procedure. Ann Otol Rhinol Laryngol 1988; 97（5Pt1）: 471-475. （Ⅳ）
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患者・家族への心理・社会的な問題について▶7─1

推　奨

1.心理的，神経認知的，言語的な評価に加え，家族機能，社会的資源などを評価することが勧められ
る（C1）。

2.患者や家族の広範囲のニーズに，多職種からなるチームアプローチによって，早期から継続的に対
応することが勧められる（C1）。

3.遠隔モニタリングシステムによる定期的な在宅サポートが勧められる（B）

解　説

疾患の診断前後や外傷の受傷後のような，急激な身体機能や環境の変化，また将来への不安は，抑
うつや不安などを生じる 1-3）（Ⅳ）。また，長期療養生活のなかでは，患者の病状の進行や急性増悪，
家族の介護疲労，患者・家族間の関係の変化などの多様な問題が出現してくる 4）（Ⅲ）。そのなかで，
感情的な苦悩は最も社会参加を制限する要因であり 5）（Ⅲ），運動障害や呼吸機能障害は活動を低下
させ，さらに社会参加を制限する。疾患特有の認知，情緒や言語の障害も考慮すべき要因である 1）

（Ⅳ）。たとえば，ALS患者では，罹病期間，球症状（呼吸，嚥下）が抑うつと関連し 6）（Ⅲ），また，
意思表出困難，家族の介護負担や吸引の困難さに不安を感じている 7-8）（Ⅲ）。
一方，家族や介護者は，介護への責任・義務を日々感じながら生活することの苦労を感じている 4）

（Ⅲ）。たとえば，気管切開で持続的な呼吸器管理を要する患者の家族は，年々ストレスが増加し 9）

（Ⅲ），NPPVを要する患者の家族は，呼吸機能障害のない群と比べて介護負担感やストレスに差が
ないが，身体的に疲労しているとも報告される 10）（Ⅱb）。また，家族・介護者が不安を感じる要因
には，①介護者が少ないことと介護の長期化 11-12）（Ⅲ～Ⅳ），②呼吸停止や人工呼吸器のトラブル 9，

13）（Ⅲ），③緊急時の支援体制 11，14）（Ⅲ）などがあり，さらに退院指導内容と実生活とのギャップに
も不安を感じている 11，14）（Ⅲ）。

評　価

診断時（あるいは受傷後），就学前，機能変化がみられる時期に評価を行い，定期的なフォロー
アップが勧められる 1）（Ⅳ）。評価には，心理的，神経認知的，言語的な評価に加え，家族機能（介
護力，経済力を含む），さらには社会的資源の利用状況についての評価が含まれる 1-2）（Ⅳ）。

介　入

介入は個々の症例によって異なるが，患者や家族の広範囲のニーズに，予防的に，あるいは早期か
ら，継続的に多職種で対応することが患者や家族の精神衛生を保ち，QOLを最大にするために望ま
しい 1，2，5）（Ⅲ～Ⅳ）。リハビリテーション医，理学療法士，作業療法士，言語聴覚士，栄養士，ソー
シャルワーカーらによって構成されるチームケアは，患者の精神QOLや社会機能を高める 15）（Ⅲ）。
患者や家族と接点となり，彼らのニーズに応えられる疾患の十分な知識・背景をもつケアコーディ

心理・社会・教育7
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ネーターの存在は，大きな助けとなる 1）（Ⅳ）。
遠隔モニタリングシステムによる定期的な患者の状態把握およびアドバイスは，患者や家族が疾患

をハンドリングする自信を高め 16）（Ⅲ），入院を減少させ，生存期間を長くする 17）（Ⅰb）。楽しみや
生きがい，家族の支えや理解は，患者のQOLに関与し 18）（Ⅲ），患者会への参加は，不安や抑うつ
の軽減が期待され，特に身体機能が重度な群で勧められる 18）（Ⅲ）。介護者が自分の時間をもつこと
は，介護者のストレスの解消につながるため 20）（Ⅲ），レスパイトケアなどの利用が勧められる。薬
物治療は，標準的な処方で，心理療法や教育的介入と合わせて用いられるが，薬物相互作用，副作用，
合併症が考慮される 1，3）（Ⅳ）。

【 文　献 】
1）　Bushby K, Finkel R, Birnkrant DJ, et al: Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, 

part 1: diagnosis, and pharmacological and psychosocial management. Lancet Neurol 2010; 9: 77-93. （Ⅳ）
2）　Cosortium for Spinal Cord Medicine: Respiratory management following spinal cord injury: a clinical 

practice guideline for health-care professionals. J Spinal Cord Med 2005; 28: 259-293. （Ⅳ）
3）　Andersen PM, Borasio GD, Dengler R, et al: Good practice in the management of amyotrophic lateral 

sclerosis: Clinical guidelines. An evidence-based review with good practice points. EALSC Working 
Group. Amyotroph Lateral Scler 2007; 8: 195-213. （Ⅳ）

4）　山北秀香 , 平賀よしみ , 佐々木麗 : 在宅人工呼吸療法時に出現する諸問題について . 日私立医大理療会誌 1998; 16: 
68-70. （Ⅲ）

5）　Cardol M, de Jong BA, van den Bos GA, et al: Beyond disability: perceived participation in people with a 
chronic disabling condition. Clin Rehabil 2002; 16: 27-35. （Ⅲ）

6）　Hillemacher T, Grassel E, Tigges S, et al: Depression and bulbar involvement in amyotrophic lateral scle-
rosis. Amyotroph Lateral Scler Other Motor Neuron Disord 2004; 5: 245-249. （Ⅲ）

7）　川西千恵美 , 細川千恵美 , 藤本 藤枝 他 : 難病患者の気管内吸引の実態および在宅療養に対する要望と不安 . 日看会論
集 : 地域看 2006; 37: 68-70. （Ⅲ）

8）　平野優子 : 在宅侵襲的人工呼吸療法を行う筋萎縮性側索硬化症患者が現在抱える困難と要望の内容と意味 : 前向きに
生きる力 Hope との関連から . 日看科会誌 2009; 29: 41-50. （Ⅲ）

9）　Van Kesteren RG, Velthuis B, van Leyden LW: Psychosocial problems arising from home ventilation. Am J 
Phys Med Rehabil 2001; 80: 439-446. （Ⅲ）

10）　Mustfa N, Walsh E, Bryant V, et al: The effect of noninvasive ventilation on ALS patients and their car-
egivers. Neurology 2006; 66: 1211-1217. （Ⅱb）

11）　西島治子 , 松原三智子 , 玉水里美 , 他 : 神経系難病患者の在宅移行期における課題 . 滋賀医大看学ジャーナル 2005; 3: 
87-94. （Ⅳ）

12）　山田明子 , 船水チエ , 黒岡いくみ , 他 : 青森県における筋萎縮性側索硬化症の在宅呼吸器療法に関する実態調査―特に
介護者の負担感について . 青森中病医誌 2001; 46: 158-161. （Ⅲ）

13）　木内恵子 : 在宅生活している筋萎縮性側索硬化症（ALS）患者家族がもつ患者に対する心情と生活の変化 . 看技 
2003; 49: 635-641. （Ⅲ）

14）　阿南みと子 , 佐藤鈴子 : 人工呼吸器を装着したALS 在宅患者の介護者のケアニーズ―退院指導に注目して . 日看会論
集 : 老年看 2003; 33: 17-19. （Ⅲ）

15）　Van den Berg JP, Kalmijn S, Lindeman E, et al: Multidisciplinary ALS care improves quality of life in pa-
tients with ALS. Neurology 2005; 65: 1264-1267. （Ⅲ）

16）　Vitacca M, Comini L, Tentorio M, et al: A pilot trial of telemedicine-assisted, integrated care for patients 
with advanced amyotrophiclateral sclerosis and their caregivers. J Telemed Telecare 2010; 16: 83-88. （Ⅲ）

17）　Pinto A, Almeida JP, Pinto S, et al: Home telemonitoring of non-invasive ventilation decreases healthcare 
utilisation in a prospective controlled trial of patients with amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol Neuro-
surg Psychiatry 2010; 81: 1238-1242. （Ⅰb）

18）　Hirano Yuko: Illness experiences of invasive mechanical ventilator-dependent amyotrophic lateral sclero-
sis patients in Japan: A study of trajectories and correlates of psychological well-being. 民族衛生 2009; 75: 
79-90. （Ⅲ）

19）　Van Haastregt JC, de Witte LP, Terpstra SJ, et al: Membership of a patients’ association and well-being. 
A study into the relationship between membership of a patients’ association, fellow-patient contact, in-
formation received, and psychosocial well-being of people with a neuromuscular disease. Patient Educ 
Couns 1994; 24: 135-148. （Ⅲ）

20）　山田謙一 , 須貝研司 , 福水道郎 , 他 : 小児神経疾患における在宅人工呼吸療法の家族からみた評価とニーズ . 脳と発達
2003; 35: 147-152. （Ⅲ）
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患者・家族・介護者への教育（療養指導）に含まれる内容▶7─2

推　奨

＊疾患の自然歴，呼吸機能，肺合併症の予防，医療機器の管理や看護・介護技術，社会資源の活用な
どを含む，教育プログラムが勧められる（C1）。

解　説

患者教育のゴールは，患者，家族，医療提供者らが共同参加でマネジメントを行い，ケアに関わる
ことである。教育は，診断後なるべく早く開始し，発達や病期を考慮した適切な内容を継続していく 1）

（Ⅳ）。呼吸機能障害に関して，患者・家族教育が目指すゴールは，①疾患の自然歴の理解 1）（Ⅳ），
②呼吸機能や肺合併症の早期の徴候と症状の認識 1，2）（Ⅳ），③気道クリアランスと呼吸不全に対す
る治療オプションの理解，治療法の選択 1）（Ⅳ），④医療機器管理の習得や，それに伴う看護技術お
よび介護技術の習得 3）（Ⅳ），⑤社会資源の情報・活用 2，4）（Ⅲ～Ⅳ），⑥終末期ケアについて理解し，
十分な情報を得て結論を出すこと 1，2）（Ⅳ）である。医療機関での，家族に対する人工呼吸器の集団
勉強会 5）（Ⅲ）や，ヘルパーに対する吸引研修 6）（Ⅲ）は，理解を深め，不安の軽減が期待できる。

【 文　献 】
1）　Finder JD, Birnkrant D, Carl J, et al: Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: 

ATS consensus statement. Am J Respir Crit Care Med 2004; 170: 456-465. （Ⅳ）
2）　Cosortium for Spinal Cord Medicine: Respiratory management following spinal cord injury: a clinical 

practice guideline for health-care professionals. J Spinal Cord Med 2005; 28: 259-293. （Ⅳ）
3）　西島治子 , 松原三智子 , 玉水里美 , 他 : 神経系難病患者の在宅移行期における課題 . 滋賀医大看学ジャーナル 2005; 3: 

87-94. （Ⅳ）
4）　阿南みと子 , 佐藤鈴子 : 人工呼吸器を装着したALS 在宅患者の介護者のケアニーズ―退院指導に注目して . 日看会論

集 : 老年看 2003; 33: 17-19. （Ⅲ）
5）　谷田部可奈 : 人工呼吸療法 NIPPV 中のDMD 入院患者さんの外出・外泊援助―家族への集団勉強会を実施して . 難

病と在宅ケア 2004; 10: 70-73. （Ⅲ）
6）　苅込純子 , 石川雅子 , 圷　昌恵 , 他 : 人工呼吸器を装着しているALS 患者の在宅支援―ホームヘルパーへの吸引指導

の取り組み . 日看会論集 : 地域看 2010; 40: 29-31. （Ⅲ）
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退院支援に含まれる内容▶7─3

推　奨

＊患者の病状や介護者を評価し，社会資源を活用しながら，ネットワークとケアシステムを確立する
ことが勧められる（C1）。

解　説

在宅療養者の介護者を対象とした調査では，①介護者は退院指導を受けていたが在宅療養を具体的
にイメージできなかった，②介護技術の習得程度への不安があった，③原理の理解不足から器機の故
障やトラブル時の不安があった，④社会資源の情報，活用方法等についてのニードがあった，と報告
されている 1）（Ⅲ）。
一方，在宅人工呼吸を行っている患者とその家族に対する安全管理に関するアンケートによると，

①終日人工呼吸患者の半数以上が介護者なしの状態になることがある，②救急蘇生バッグの使用方
法・目的は理解しているものの使用経験が少ない，③ヒヤリハットがあっても主治医に報告していな
いケースが多い，といった問題点が指摘されている 2）（Ⅲ）。
在宅ケアを円滑に継続できる条件として，「ALS治療ガイドライン」3）（Ⅳ）では，表 10に示す事

項を挙げている。
そのほか，財源評価 4）（Ⅳ），余暇や職業 4）（Ⅳ），社会とのつながり 5）（Ⅲ）も指摘されている。

附　記

具体的な退院支援として，NPPVを在宅で使用する患者では，表 11に示す項目が考えられる 6）

（Ⅳ）。

表 10 　円滑な在宅ケア継続の条件

項　目 内　容

1.　病状の評価

1）運動機能
2）呼吸機能
3）摂食嚥下機能
4）コミュニケーション力

2.　介護者の評価
1）健康状態
2）介護負担
3）近隣・患者家族との交流（患者会）

3.　社会資源の活用

1）身体障害者手帳，介護保険，
　  特定疾患受給者証，重症難病認定など
2）ケアプランの作成
3）訪問医療・看護・リハビリ

4.　ネットワークと
ケアシステム

1）重症難病ネットワーク協議会
2）地域ケアシステムの確立

〔文献3）より引用改変〕
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【 文　献 】
1）　阿南みと子 , 佐藤鈴子 : 人工呼吸器を装着したALS 在宅患者の介護者のケアニーズ―退院指導に注目して . 日看会論

集 : 老年看 2003; 33: 17-19. （Ⅲ）
2）　新堀悦也 , 三原康弘 , 樋口浩司 , 他 : 在宅人工呼吸を装着している患者の安全管理上の問題 . 中四国立病機構国立療養

所看研会誌 2008; 4: 23-26. （Ⅲ）
3）　ALS 治療ガイドライン作成小委員会編 : 日本神経学会治療ガイドラインALS 治療ガイドライン 2002. 臨神経 2002; 

42: 669-719. （Ⅳ）
4）　Cosortium for Spinal Cord Medicine: Respiratory management following spinal cord injury: a clinical 

practice guideline for health-care professionals. J Spinal Cord Med 2005; 28: 259-293. （Ⅳ）
5）　平野優子 : 在宅侵襲的人工呼吸療法を行う筋萎縮性側索硬化症患者が現在抱える困難と要望の内容と意味 : 前向きに

生きる力 Hope との関連から . 日看科会誌 2009; 29: 41-50. （Ⅲ）
6）　津田　徹 , 加賀美 由旗，茅原 京子 , 他 : 退院支援と継続看護 . 石川悠加 編 :〈 JJN スペシャル No.83〉NPPVのす

べて―これからの人工呼吸 . 医学書院 , 2008; 181-188. （Ⅳ）

表 11 　NPPVを在宅で使用する患者への対策支援

項　目 内　容

1.　必要物品
人工呼吸器，在宅用吸引器，ネブライザー，パルスオキシメー
タ，救急蘇生バッグ，ベッド・褥瘡予防マットレス，ポータ
ブルトイレ，意思伝達手段

2.　地域医療協力，医療資源の確保
在宅医療医，訪問看護，在宅呼吸ケアプロバイダー（人工呼
吸器業者）との連携

3.　社会的支援
身体障害者手帳（呼吸機能障害・肢体不自由），介護保険，
重度障害者医療，福祉電話の設置，患者会など

4.　家族指導

NPPV マスクフィッティング，ネブライザー，在宅酸素療
法の流量管理・酸素チューブの切り替え，加湿器の水管理，
フィルター交換，マスクの洗浄，NPPV 回路の組み立て，
呼吸リハビリテーション，日常生活（食事・トイレ・入浴・
排痰，在宅処置）の指導

5.　住環境設定 医療機器や車いすの設置など環境設定

6.　緊急・災害時の対応体制の確立
主治医からの緊急時対応の説明，緊急時往診医，緊急入院先。
「在宅呼吸ケアプロバイダー」「かかりつけ医」「訪問看護ス
テーション」などの電話連絡先はパンフレットに明記

7.　遠隔モニタリングシステムなど ─

8.　外出訓練 ─

〔文献6）より引用改変〕
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・ 携帯型人工呼吸器，インターフェイス，ヘッドギア /ベルト
・ 人工呼吸器条件表
・ 救急蘇生バッグとフェイスマスク（緊急時用）
・ 外部バッテリー，必要に応じてシガーライターケーブル
・ 必要に応じて，ポータブル吸引器，吸引カテーテル
・ 吸引用の水，アルコールガーゼ，ゴム手袋，（食事の際の万が一の誤嚥に備えて）可能ならMI-E
・ 雨対策（人工呼吸器やバッテリーに被せる透明なビニール）
・ 内服薬
・ 体位を調整する用品（タオルやクッション，マットなど）
・ ティッシュペーパーとゴミ袋
・ 尿器
・ 緊急連絡先（入院先の病院の名前・電話番号・住所・主治医名）

〔文献2）より引用〕

表 12 　外出時の必要物品一覧

社会参加（外出含む）・就学・就労に必要な準備▶7─4

推　奨

＊全身状態の安定と必要な医療機器，人的・物的環境を整えることに加え，心理的なサポートが勧め
られる（C1）。

解　説

ポータブル人呼吸器や吸引器の発達で，侵襲的人工呼吸を要する患者も，外泊，旅行が可能となっ
ている 1）（Ⅳ）。外出や外泊には，全身状態の安定と必要な医療機器，人的・物的環境が整うことが
条件とされる。人的環境とは，家族や看護師などが人工呼吸器のケアと全身管理をできる状態，また，
介助者が指導を受けてケアできる状態である。また，物的環境とは，人工呼吸器の電源や安全な作動
ができる状態を指す 2）（Ⅳ）。
社会的役割を果たすには，筋力，疲労に加え，家族，社会的サポート，政府サービスのような環境

要因が関連する 3）（Ⅳ）。一方，社会参加の制約因子として，精神的機能が最も大きいとも報告され
ているように 4）（Ⅲ），心理的なサポートも重要となる。

附　記

参考として，外出・外泊時の注意点をまとめた表 12，13 2）（Ⅳ）を示す。

・ 人工呼吸器の使用方法
・ 人工呼吸器使用時の鼻マスク・鼻プラグ・マウスピースの装着方法
・ 人工呼吸器を車に搭載するときのポイント・注意点
・ 人工呼吸器を車いすに搭載するときのポイント・注意点
・ 人工呼吸器用外部バッテリーの使用の仕方
・ 内服薬について
・ 体位変換時の方法・使用物品
・ 救急蘇生バッグの使用の仕方
・ 日常生活についてのスケジュールなど

〔文献2）より引用〕

表 13 　外泊用パンフレットの必須項目とポイント
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【 文　献 】
1）　ALS 治療ガイドライン作成小委員会 編 : 日本神経学会治療ガイドラインALS 治療ガイドライン 2002. 臨神経 

2002; 42: 669-719. （Ⅳ）
2）　三浦利彦 : 外出や外泊 . 石川悠加 編 : 〈JJN スペシャル No.83〉NPPV のすべて―これからの人工呼吸 . 医学書院 , 

2008; 174-180. （Ⅳ）
3）　Gagnon C, Chouinard MC, Laberge L, et al: DMI Expert Panel: Health supervision and anticipatory guid-

ance in adult myotonic dystrophy type 1. Neuromuscul Disord 2010; 20: 847-851. （Ⅳ）
4）　Cardol M, de Jong BA, van den Bos GA, et al: Beyond disability: perceived participation in people with a 

chronic disabling condition. Clin Rehabil 2002; 16: 27-35. （Ⅲ）　
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推　奨

＊ SMAにおける呼吸リハビリテーションは，科学的根拠があり，行うよう勧められる（B）。

解　説

SMAⅠ型は，人工呼吸器なしでは 2歳までに死亡する疾患であるが，必要時の気管挿管と抜管を
タイムリーに行える環境においては，NPPVも適応することが可能である 1-3）（Ⅲ）。SMAⅠ型に対
する気管切開人工呼吸の適応については議論が絶えない 4）（Ⅳ）。NPPVで十分な気道確保が得られ
ない症例や環境では，気管切開が生命維持の有効な手段となる 4）（Ⅳ）。しかし，気管切開を施行し
た症例では人工呼吸から離脱できる時間がなくなり，発声や会話ができなくなる 1-3）（Ⅲ）。
近年，SMAⅠ型の生命予後は大きく改善した 5）（Ⅲ）。SMAⅠ型で死亡の危険率を低下させる因

子は，1日 16時間以上の人工呼吸（気管切開，NPPVを問わず），MI-E，経管栄養であった 5）（Ⅲ）。
10年前に出生していても，最近の出生例でも，延命には人工呼吸やMI-E，経管栄養が必要である 5）

（Ⅲ）。
また，Ⅰ型では，緩和ケアとして，患者家族が非侵襲的ケアに関心がある場合に，NPPVやMI-E

などの呼吸ケアを適応する場合もある 6）（Ⅳ）。
Ⅱ型とⅢ型では呼吸リハビリテーションを適切に行えば気管切開を要することはない 4，6）（Ⅳ）。

【 文　献 】
1）　Bach JR, Niranjan V, Weaver B: Spinal muscular atrophy type 1: A noninvasive respiratory management 

approach. Chest 2000; 117: 1100-1105. （Ⅲ）
2）　Bach JR, Baird JS, Plosky D, et al: Spinal muscular atrophy type  1: management and outcomes. Pediatr 

Pulmonol 2002; 34: 16-22. （Ⅲ）
3）　Chatwin M, Bush A, Simonds AK: Outcome of goal-directed non-invasive ventilation and mechanical in-

sufflation/exsufflation in spinal muscular atrophy type I. Arch Dis Child 2011; 96: 426-432. （Ⅲ）
4）　Schroth MK: Special considerations in the respiratory management of spinal muscular atrophy. Pediatrics 

2009; 123: S245-S249. （Ⅳ）
5）　Oskoui M, Levy G, Garland CJ, et al: The  changing natural history of spinal muscular atrophy type 1. 

Neurology 2007; 69: 1931-1936. （Ⅲ）
6）　Wang CH, Finkel RS, Bertini ES, et al: Consensus statement for standard of care in spinal muscular atro-

phy. J Child Neurol 2007; 22: 1027-1049. （Ⅳ）

脊髄性筋萎縮症（SMA）1
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各
　
論

デュシェンヌ型筋ジストロフィー（DMD）2─1

推　奨

＊DMDにおいては，呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（B）。

解　説

DMDは，自然経過では 10 代前半に呼吸機能のピークを迎え，20 歳までの間に急速に呼吸機能
が低下し，人工呼吸管理なしでは 25歳までに死亡する疾患である。NPPVやMI-E により延命する
ことが報告されている 1-6）（Ⅲ～Ⅳ）。
近年では，運動機能がピークに達した後からのステロイド投与が欧米のガイドラインに示されてい

る 7，8）（Ⅰa～Ⅳ）。わが国でも 2012 年にDMDとベッカー型筋ジストロフィー（Becker muscu-
lar dystrophy；BMD）のステロイド使用の保険診療が認められるようになった。四肢の機能障害
の進行を緩徐にするだけでなく，CPFの改善や，NPPVの導入や終日使用を遅らせるなどの効果が
報告されている 9-11）（Ⅱa～Ⅲ）。
一方，ステロイドとビスフォスフォネート（bisphosphonates）を併用して延命効果があったと

している最近の報告の 50％平均生存年齢は 27歳前後であり，ステロイドを使用していない同年の
他施設の報告 2）での 50％平均生存年齢（39.6 歳）より大幅に下回っている 12）（Ⅲ）。これは，ステ
ロイド以外のケアが生存年齢に影響することを示している。
わが国でも，全国の国立療養所筋萎縮症病棟の入院患者に長期人工呼吸が行われていなかった

1984 年以前は，全例が 25 歳までに死亡していた 2）（Ⅲ）。その後，1984～1991 年までの気管切
開・人工呼吸で，生命予後が改善した 2）。1991 年以降は，NPPV88 例で，さらに生命予後が改善
した 2）（Ⅲ）。歴史的比較ではあるが，人工呼吸器未使用 56 例において 18.1 歳であった 50%平均
生存年齢は，気管切開 24 例では 28.9 歳，NPPVおよびMI-E，心筋症への心保護治療（アンジオ
テンシン変換酵素阻害剤とベータ遮断薬）などの呼吸循環介入では 39.6 歳になった 2）（Ⅲ）。
ベルギーにおけるほぼ終日人工呼吸のDMDの，気管切開 16例とNPPV26 例の比較では，延命

効果に差がなかった 5）（Ⅲ）。気管切開では，NPPVに比べて，気管切開部の創傷，気道分泌物過多，
繰り返す呼吸器感染，嚥下困難，社会参加困難が多かったことより，NPPVのほうが勧められてい
る 5）（Ⅲ）。
ほかにも，終日NPPVとMI-E，SpO2 測定は，DMDの生命予後を改善し，気管切開を防ぐと報

告されている 2-4）（Ⅲ～Ⅳ）。また，人工呼吸器を離脱できなくても抜管し，終日NPPVに移行でき
ることが示されている 4）（Ⅳ）。
米国胸部医学会（ATS）より「DMD呼吸ケアのコンセンサス」，米国胸部医師学会（ACCP）よ

り「DMDの麻酔，鎮静におけるケアのコンセンサス」が出された 13，14）（Ⅳ）。DMDの呼吸ケアの
専門家委員会では，「ほとんどの臨床場面で，NPPVが第一選択である」と，気管切開を回避するこ
とを推奨している 15）（Ⅳ）。
米国における 18,315 例の筋ジストロフィーの平均死亡年齢は，人種，心筋症合併の有無により違

いはあるものの年々高くなってきている 16）（Ⅲ）。一方，カナダでは，2013 年に米国の疫病予防管

筋ジストロフィー2
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理センター（CDC）が推奨するガイドラインに書かれている呼吸マネジメント 7，15）（Ⅳ）が，小児
神経や小児呼吸器科の専門医たちによってあまり行われていないことが指摘され，今後は積極的に取
り入れるよう勧められている 17，18）（Ⅲ～Ⅳ）。
米国では，クリニック間のモニタ方法，アウトカム測定を比較することで，患者ケアの標準化や改

善，生命予後の改善につなげることを目的として患者登録が導入されつつある 19）（Ⅳ）。
わが国では，長期にわたり，国立機関の筋萎縮症病棟への入院が多数であったことから，専門医療

を在宅で急性期から慢性期まで行きわたらせるには，欧米以上の努力を要すると考えられる 20）（Ⅲ）。
多くの国々で少年期のDMDの医学管理が改善し，ほとんどの患者が成人まで生存するようになっ

てきた 17）（Ⅳ）。このため，DMDの青年は，以前には予想していなかった思春期や成人期において
幸福感（well-being）を考えることになる 17，21）（Ⅲ～Ⅳ）。一方，延命に伴い，患者の注意欠陥多動
障害，うつ，固執などの心理精神的問題も明らかになってきた 22）（Ⅲ）。DMD患者の母親の約 60％
は遺伝子に異常をもつ保因者であるが，自身の心筋症や不整脈などに関する健康管理へのアドヒアラ
ンスが低く，理解が良くないと感じられることも指摘されている 23）（Ⅲ）。米国で高額の保険に加入
しているDMDの緩和ケアへのアクセスは不十分である 24）（Ⅲ）。
現在の成人のDMDの世代については，明らかに未知の事が多く 22），情報や適切なガイダンスの

不足が指摘されている 19）（Ⅳ）。

ベッカー型筋ジストロフィー（BMD）2─2

推　奨

＊重症のBMDにおいて，DMDに準じた呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

BMDでは，DMDに準じた呼吸リハビリテーションの適応になる。

肢帯型筋ジストロフィー2─3

推　奨

＊小児期発症の肢帯型筋ジストロフィーにおいて，DMDに準じた呼吸リハビリテーションを行うよ
う勧められる（C1）。

解　説

小児期発症はまれであるが，小児期発症例は経過がDMD / BMDに似ている。歩行能力喪失後に
呼吸不全が起こる 25）（Ⅳ）。
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各
　
論

顔面肩甲上腕型筋ジストロフィー2─4

推　奨

＊ 20 歳以下に発症した顔面肩甲上腕型筋ジストロフィーの車いす使用者では，呼吸リハビリテー
ションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

本疾患の 2～5％は，新生児期に発症する重症タイプである 26）（Ⅳ）。本疾患で人工呼吸器が適応
になるのは１％以下で，その多くは 20歳以下の発症例で，車いす使用者である 26）（Ⅳ）。

エメリ・ドレフュス（Emery-Dreifuss）型筋ジストロフィー2─5

推　奨

＊エメリ・ドレフュス型筋ジストロフィーにおいて，呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる
（C1）。

解　説

体幹と頸の屈曲が困難で，強直性脊椎症候群（rigid spine syndrome）を呈する疾患群の 1つで
もある。心筋症とその程度は関係ない不整脈〔ペースメーカーでは防げず，植え込み型除細動器
（implantable cardioverter defibrillator；ICD）を要する〕を合併する。いくつかの遺伝子異常と
遺伝形式が明らかになっているが，lamin A / C遺伝子異常のタイプでは，小児期からの呼吸不全が
知られている 27）（Ⅲ）。

先天性筋ジストロフィー2─6

推　奨

＊先天性筋ジストロフィーに対して，呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

わが国を含む 16カ国からのケアの国際コンセンサスが公表されている 28）（Ⅳ）。呼吸ケアに関し
ては，NPPVを第一選択としており，CPF測定やMI-E 活用，MICの維持を推奨している 28）（Ⅳ）。
乳幼児期や知的障害のため本人の意思確認は困難な場合でも，両親と話し合いのうえ，呼吸リハビリ
テーションの適応を考慮する。NPPVでは生命を守れない場合は，病態や環境により，気管切開を
考慮する 28）（Ⅳ）。

◆福山型先天性筋ジストロフィー，muscle-eye-brain disease，ウォーカー・ワルブルグ
症候群
福山型先天性筋ジストロフィー（Fukuyama congenital muscular dystrophy）は，進行性に痙

攣が悪化すると非侵襲的呼吸ケアに慎重な観察やモニタを要する。心筋症の進行にかかわらず不整脈
による急変が起こり得る。福山型と類縁疾患とされるmuscle-eye-brain disease，ウォーカー・ワ



96 ─────2．筋ジストロフィー

ルブルグ症候群（Walker-Warburg syndrome）のいずれの病型も本人の意思確認は困難で，両親
の希望によりゴール設定をして，呼吸リハビリテーションを適応する 29）（Ⅲ）。

◆ウルリヒ（Ullrich）型先天性筋ジストロフィー
10 歳以前にVCが低下し，70％は思春期にNPPVの適応になる 30）（Ⅲ）。コラーゲンⅥの遺伝子

異常では，結合織の異常があり，肺や胸郭のコンプライアンスの低下が進行しやすいことを考慮する。

◆強直性脊椎型先天性筋ジストロフィー（rigid spine congenital muscular dystrophy）
脊柱の強直と傍脊柱筋の拘縮が先行し，早期から吸気と呼気での肋骨の動きがほとんどなくなるの

を強直性脊椎症候群と総称する。ベツレムミオパチー（Bethlem myopathy）（コラーゲンⅥ異常の
軽症タイプ）とエメリ・ドレフュス型筋ジストロフィーとミニコア病を含む。
selenoprotein N1（SEPN1）関連の強直性脊椎型先天性筋ジストロフィーは，早期から呼吸不全

を呈する 31）（Ⅲ）。

◆メロシン欠損型先天性筋ジストロフィー
MRI で白質の変化が特徴で，知的障害がないが，30％に痙攣を有する 25，28）（Ⅳ）。

◆その他（遺伝子異常が未知で分類不能）
分類不能のため，病態の予測がより困難で，本人の意思確認が困難な年齢や理解度であっても，両

親との話し合いによって，他の先天性筋ジストロフィーに準じた呼吸リハビリテーション適応を考慮
する 25，28，32）（Ⅳ）。

筋強直性ジストロフィー（myotonic dystrophy）2─7

推　奨

＊筋強直性ジストロフィーにおいて，継続可能な症例であれば，呼吸リハビリテーションを行うよう
勧められる（C1）。

解　説

筋強直性ジストロフィーは，呼吸筋力低下，上気道閉塞や狭窄，胸郭のコンプライアンス低下，
CO2 感受性の低下をきたす 33）（Ⅲ）。VCが比較的保たれていても高CO2 血症を認める 33）（Ⅲ）。極
めて急速に進行する房室ブロック（米国循環器学会のガイドラインでは，ペースメーカーの適応基準
が特別に設けられ，植え込み型除細動器が適応の場合もあり）などの致死性不整脈，または不整脈が
原因と推測される突然死をきたすため，呼吸リハビリテーション処方時は周囲への周知をはかる 34，

35）（Ⅲ～Ⅳ）。さまざまな程度の認知障害や人格障害を認めるため，呼吸ケアをしながらの社会生活
の確立が容易ではない 36）（Ⅲ）。誤嚥性肺炎や麻酔や周術期の肺合併症が多い 37，38）（Ⅲ）。
筋強直性ジストロフィーに対する長期の人工呼吸管理の報告はほとんどされていない。神経筋疾患

のいくつかの文献に筋強直性ジストロフィーが含まれている程度である 39）（Ⅳ）。唯一のケースシ
リーズは，16例の筋強直性ジストロフィー患者について，NPPVにより症状，動脈血ガス分析が改
善したが，他の神経筋疾患に比べてコンプライアンスが低かったというものである 40）（Ⅲ）。昼間の
高CO2 血症と睡眠低換気症状に対する長期人工呼吸を推奨しているが，長期人工呼吸と健康に関連
した生活の質（health-related quality of life；HRQOL）との関係をコメントするには不十分な内
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各
　
論

容である 39）（Ⅳ）。概して，長期人工呼吸に対するアドヒアランスが低く，優性遺伝のため家族にも
罹患者が多く，介助者や医療従事者による通常以上のサポートを要する 37，39，41-43）（Ⅲ～Ⅳ）。人工
呼吸器は簡便で使いやすいものを選定する 39）（Ⅳ）。インターフェイスの選定も，顔面の筋力低下や
テント状上口唇などに伴う口からのエアリークを防ぐための口鼻マスクや顔マスクを考慮する 39）

（Ⅳ）。咽喉頭機能低下や不規則な呼吸パターンもNPPVにおいて問題となる。徒手による咳介助が
推奨されているが，本疾患での有効性に関する特異的な報告はない 39）（Ⅳ）。半年に一度はケアの施
行状況を確認し，必要な介助やモチベーションを高める支援の必要性を確認する。NPPV継続が困
難な傾向があるが，気管切開の予後も不良とされており，長期の気管切開人工呼吸の推奨はされてい
ない 39）（Ⅳ）。
20年前の英国での報告では，先天型の筋強直性ジストロフィーの新生児 14例中 10例が人工呼吸

を要し，1カ月以上人工呼吸を要した例は全例死亡していた 44）（Ⅲ）。しかし最近では，27 日から
127 日間の気管挿管後にCPAPなどを活用して人工呼吸器から離脱した症例の報告 45）（Ⅲ）や，新
生児の重症呼吸不全例にNPPVで治療が可能であったという報告がなされている 46）（Ⅲ）。

【 文　献 】
1）　Eagle M, Baudouin SV, Chandler C, et al: Survival in Duchenne muscular dystrophy: improvements in life 

expectancy since 1967 and the impact of home nocturnal ventilation. Neuromuscul Disord 2002; 12: 926-
929. （Ⅲ）

2）　Ishikawa Y, Miura T, Ishikawa Y, et al: Duchenne muscular dystrophy: survival by cardio-respiratory in-
terventions. Neuromuscul Disord 2011; 21: 47-51. （Ⅲ）

3）　Gomez-Merino E, Bach JR: Duchenne muscular dystrophy: prolongation of life by noninvasive ventilation 
and mechanically assisted coughing. Am J Phys Med Rehabil 2002; 81: 411-415. （Ⅲ）

4）　Bach JR, Martinez D: Duchenne muscular dystrophy: continuous noninvasive ventilatory support prolongs 
survival. Respir Care 2011; 56: 744-750. （Ⅳ）

5）　Soudon P, Steens M, Toussaint M: A comparison of invasive versus noninvasive full-time mechanical ven-
tilation in Duchenne muscular dystrophy. Chron Respir Dis 2008; 5: 87-93. （Ⅲ）

6）　Kohler M, Clarenbach CF, Böni L, et al: Quality of life, physical disability, and respiratory impairment in 
Duchenne muscular dystrophy. Am J Respir Crit Care Med 2005; 172: 1032-1036. （Ⅲ）

7）　Bushby K, Finkel R, Birnkrant DJ, et al: Diagnosis and management of Duchenne muscular dystrophy, 
part 2: implementation of multidisciplinary care. Lancet Neurol 2010; 9: 177-189. （Ⅳ）

8）　Manzur AY, Kuntzer T, Pike M, et al: Glucocorticoid corticosteroids for Duchenne muscular dystrophy. 
Cochrane Database Syst Rev 2008; CD003725. （Ⅰa）

9）　Biggar WD, Harris VA, Eliasoph L, et al: Long-term benefits of deflazacort treatment for boys with Duch-
enne muscular dystrophy in their second decade. Neuromuscul Disord 2006; 16: 249-255. （Ⅱa）

10）　Bach JR, Martinez D, Saulat B: Duchenne muscular dystrophy: the effect of glucocorticoids on ventilator 
use and ambulation. Am J Phys Med Rehabil 2010; 89: 620-624. （Ⅲ）

11）　Daftary AS, Crisanti M, Kalra M, et al: Effect of long-term steroids on cough efficiency and respiratory 
muscle strength in patients with Duchenne muscular dystrophy. Pediatrics 2007; 119: e320-e324. （Ⅲ）

12）　Gordon KE, Dooley JM, Sheppard KM, et al: Impact of bisphosphonates on survival for patients with 
Duchenne muscular dystrophy. Pediatrics 2011; 127: e353-e358. （Ⅲ）

13）　Finder JD, Birnkrant D, Carl J, et al: Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: 
ATS consensus statement. Am J Respir Crit Care Med 2004; 170: 456-465. （Ⅳ）

14）　Birnkrant DJ, Panitch HB, Benditt JO, et al: American College of Chest Physicians consensus statement on 
the respiratory and related management of patients with Duchenne muscular dystrophy undergoing anes-
thesia or sedation. Chest 2007; 132: 1977-1986. （Ⅳ）

15）　Birnkrant DJ, Bushby KM, Amin RS, et al: The respiratory management of patients with duchenne muscu-
lar dystrophy: a DMD care considerations working group specialty article. Pediatr Pulmonol 2010; 45: 
739-748. （Ⅳ）

16）　Kenneson A, Vatave A, Finkel R: Widening gap in age at muscular dystrophy-associated death between 
blacks and whites, 1986-2005. Neurology 2010; 75: 982-989. （Ⅲ）

17）　Schrans DG, Abbott D, Peay HL, et al: Transition in Duchenne muscular dystrophy: An expert meeting re-
port and description of transition needs in an emergent patient population:（Parent Project Muscular 
Dystrophy Transition Expert Meeting 17-18 June 2011, Amsterdam, The Netherlands）. Neuromuscul Dis-
ord 2013; 23: 283-286. （Ⅳ）

18）　Katz SL, McKim D, Hoey L, et al: Respiratory management strategies for Duchenne muscular dystrophy: 
practice variation amongst Canadian sub-specialists. Pediatr Pulmonol 2013; 48: 59-66. （Ⅲ）



98 ─────2．筋ジストロフィー

19）　Scully MA, Cwik VA, Marshall BC, et al: Can outcomes in Duchenne muscular dystrophy be improved by 
public reporting of data? Neurology 2013; 80: 583-589. （Ⅳ）

20）　Liu M, Mineo K, Hanayama K, et al: Practical problems and management of seating through the clinical 
stages of Duchenne’s muscular dystrophy. Arch Phys Med Rehabil 2003; 84: 818-824. （Ⅲ）

21）　Bray P, Bundy AC, Ryan MM, et al: Health-related quality of life in boys with Duchenne muscular dystro-
phy: agreement between parents and their sons. J Child Neurol 2010; 25: 1188-1194. （Ⅲ）

22）　Hendriksen JG, Vles JS: Neuropsychiatric disorders in males with duchenne muscular dystrophy: frequen-
cy rate of attention-deficit hyperactivity disorder（ADHD）, autism spectrum disorder, and obsessive-
-compulsive disorder. J Child Neurol 2008; 23: 477-481. （Ⅲ）

23）　Bobo JK, Kenneson A, Kolor K, et al: Adherence to american academy of pediatrics recommendations for 
cardiac care among female carriers of duchenne and becker muscular dystrophy. Pediatrics 2009; 123: 
e471-e475. （Ⅲ）

24）　Arias R, Andrews J, Pandya S, et al: Palliative care services in families of males with Duchenne muscular 
dystrophy. Muscle Nerve 2011; 44: 93-101. （Ⅲ）

25）　Hull J, Aniapravan R, Chan E, et al: British Thoracic Society guideline for respiratory management of chil-
dren with neuromuscular weakness. Thorax 2012; 67: i1-i40. （Ⅳ）

26）　Wohlgemuth M, van der Kooi EL, van Kesteren RG, et al: Ventilatory support in facioscapulohumeral 
muscular dystrophy. Neurology 2004; 63: 176-178. （Ⅳ）

27）　Mercuri E, Poppe M, Quinlivan R, et al: Extreme variability of  phenotype in patients with an identical 
missense mutation in the lamin A/C gene:  from congenital onset with severe phenotype to milder classic 
Emery-Dreifuss variant. Arch Neurol 2004; 61: 690-694. （Ⅲ）

28）　Wang CH, Bonnemann CG, Rutkowski A, et al: Consensus statement on standard of care for congenital 
muscular dystrophies. J Child Neurol 2010; 25: 1559-1581. （Ⅳ）

29）　佐藤圭右 , 石川悠加 , 石川幸辰 , 他 : 福山型先天性筋ジストロフィー年長患者における臨床経過と各種人工呼吸療法の
臨床 : 効果と評価 . 脳と発達 2002; 34: 330-335. （Ⅲ）

30）　Nadeau A, Kinali M, Main M, et al: Natural history of Ullrich congenital muscular dystrophy. Neurology 
2009; 73: 25-31. （Ⅲ）

31）　Schara U, Kress W, Bönnemann CG, et al: The phenotype and long-term follow-up in 11 patients with ju-
venile selenoprotein N1-related myopathy. Eur J Paediatr Neurol 2008; 12: 224-230. （Ⅲ）

32）　Mellies U, Dohna-Schwake C, Voit T: Respiratory function assessment and intervention in neuromuscular 
disorders. Curr Opin Neurol 2005; 18: 543-547. （Ⅳ）

33）　Bégin P, Mathieu J, Almirall J, et al: Relationship between chronic hypercapnia and inspiratory-muscle 
weakness in myotonic dystrophy. Am J Respir Crit Care Med 1997; 156: 133-139. （Ⅲ）

34）　Groh WJ, Groh MR, Saha C, et al: Electrocardiographic abnormalities and sudden death in myotonic dys-
trophy type 1. N Engl J Med 2008; 358: 2688-2697. （Ⅲ）

35）　Dubic D, et al: Cardiac management of myotonic dystrophy. In Harper PS, Engelen BV, Eymard B, eds: 
Myotonic Dystrophy.:present management, future study. Oxford University press Inc, New York, 2004; 
85-93. （Ⅳ）

36）　Franzese A, Antonini G, Iannelli M, et al: Intellectual functions and personality in subjects with noncon-
genital myotonic muscular dystrophy. Psychol Rep 68: 723-732. （Ⅲ）

37）　Mathieu J, Allard P, Potvin L, et al: A 10-year study of mortality in a cohort of patients with myotonic 
dystrophy. Neurology 1999; 12: 1658-1662. （Ⅲ）

38）　Mathieu J, Allard P, Gobeil G, et al: Anesthetic  and surgical complications in 219 cases of myotonic dys-
trophy. Neurology 1997; 49: 1646-1650. （Ⅲ）

39）　McKim DA, Road J, Avendano M, et al: Home mechanical ventilation: a Canadian Thoracic Society clini-
cal practice guideline. Can Respir J 2011; 18: 197-215. （Ⅳ）

40）　Nugent AM, Smith IE, Shneerson JM: Domiciliary-assisted ventilation in patients with myotonic dystrophy. 
Chest 2002; 121: 459-464. （Ⅲ）

41）　Phillips MF: Respiratory problems in myotonic dystrophy and their management. In Harper PS, eds: Myo-
tonic Dystrophy.:present management, future study.Oxford University press Inc, New York, 2004; 104-
112. （Ⅳ）

42）　Turner C, Hilton-Jones D: The myotonic dystrophies: diagnosis and management. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry 2010; 81: 358-367. （Ⅳ）

43）　Longman C: Myotonic dystrophy. J R Coll Physicians Edinb 2006; 36: 51-55. （Ⅳ）
44）　Rutherford MA, Heckmatt JZ, Dubowitz V: Congenital myotonic dystrophy: respiratory function at birth 

determines survival. Arch Dis Child 1989; 64: 191-195. （Ⅲ）
45）　Keller C, Reynolds A, Lee B, et al: Congenital myotonic dystrophy requiring prolonged endotracheal and 

noninvasive assisted ventilation: not a uniformly fatal condition. Pediatrics 1998; 101: 704-706. （Ⅲ）
46）　Chau SK, Lee SL: Successful use of BiPAP in infants with congenital myotonic dystrophy. Pediatr Int 

2013; 55: 243-245. （Ⅲ）



─────99文　献

各
　
論

推　奨

＊ミオパチーに対して，呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

◆先天性ミオパチー
早期から低緊張と筋力低下を呈し，非進行性か緩徐進行性で，筋生検によりいくつかの病型に分類

されている。遺伝子異常と病型は一対一対応ではないことが多く，重症度との関連も確定できない。
新生児の重症タイプや，声帯麻痺を伴う例では，気管挿管を要する 1-4）（Ⅱa～Ⅳ）。
●セントラルコア病（central core disease）
呼吸不全の合併はまれである。悪性高熱の合併が知られている 1，2）（Ⅳ）。
●ミニコア病（minicore disease）
強直性脊椎症候群を呈する疾患群の 1つでもある。歩行している例でも，横隔膜機能障害に伴い，

呼吸不全をきたす 1，2）（Ⅳ）。
●ミオチュブラー・ミオパチー（myotubular myopathy）
新生児期に発症するタイプでは，85％が人工呼吸管理を要する 1，2）（Ⅳ）。
●ネマリン・ミオパチー（nemaline myopathy）
新生児期から呼吸不全のため人工呼吸管理を要するタイプもある。軽症例では，新生児期以降の早

期に筋力低下と横隔膜機能不全により呼吸不全をきたす 1，2）（Ⅳ）。
●先天性筋線維不均等症（congenital fibre-type disproportion myopathy）
発症は新生児期かそれ以降の小児期で，重症度もさまざまで，遺伝的にも 3つの遺伝子異常が知

られ，咽喉頭機能低下や呼吸筋力低下は約 30％に起こる 1，2）（Ⅳ）。
●その他（遺伝子異常の解明が未知で分類不能）
分類不能のため，病態の予測がより困難で，本人の意思確認が困難な年齢や理解度であっても，両

親との話し合いによって，他の先天性ミオパチーに準じた呼吸リハビリテーション適応を考慮す
る 1，2）（Ⅳ）。

◆ミトコンドリア・ミオパチー
いくつかの遺伝子変異の疾患のなかには，新生児期など小児期より呼吸不全を呈する疾患がある 5）

（Ⅳ）。それらのうちには，数ヶ月から 20カ月で回復するものがある 6）（Ⅲ）。神経系の合併症，疾患
の進行に伴い，咽喉頭機能低下などにより，気道確保の維持が困難になることを考慮する。
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各
　
論

推　奨

＊ポリオ後症候群において，呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

現在，種々の神経筋疾患のガイドラインで推奨されている呼吸リハビリテーションの多くは，ポリ
オおよびポリオ後症候群の呼吸不全において使用されてきたものである 1，2）（Ⅳ）。
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呼吸障害の評価5─1

推　奨

1.定期的な呼吸機能評価（FVC，MIP，MEP，SpO2，EtCO2，CPF，MICなど）を行う（B）。
2.嚥下障害は呼吸障害を加重するため，定期的な評価が必要である（A）。

解　説

ALS における呼吸障害は神経細胞の脱落に起因する呼吸筋麻痺と肺のコンプライアンスの低下に
よる呼吸仕事量の増加によるものであり，その存在は予後と一定の相関を示す 1-4）。また，特に終末
期の誤嚥性肺炎の原因となる球症状の存在は，全病期において予後不良を示唆することが知られてい
る 1，2，5-11）。重度の呼吸困難は不安や不眠といったALS でみられる別の症状とも相関しており，患
者および介助者双方に多大な苦しみを与える。窒息への恐怖は最終末期の患者に認められることが多
い 12，13）。これらのことから，球症状をも含めた呼吸状態の把握は，予後を知るうえでも重要である
といえる。
呼吸障害の症状には，労作時の息切れ，仰臥位での呼吸困難，睡眠障害，起床時の頭痛，食欲低下，

発声量の低下，喀痰排出困難などがある 14-17）。これらを認めずとも，多呼吸や奇異呼吸，呼吸補助
筋の参加，日中の眠気，注意の低下，発汗，体重減少などがある場合には呼吸障害を疑う必要がある。

自覚症状がない場合でも呼吸機能検査において異常を示す症例は多く 18，19），そのため各種ガイド
ラインでも定期的な呼吸機能評価が推奨されている 15，20）。
最も一般的に使用されているものは FVCであり，その値は生命予後と強く相関することが知られ

ている 9，21-27）。FVCの低下率も予後と強い相関を示す 27，28）。また，起座位よりも臥位での計測が
より鋭敏に横隔膜の障害を検出するという報告もある 26，29-31）。しかし，初期においては必ずしも鋭
敏とはいえず 19，31-34），睡眠時における換気障害の評価にも適さないと考えられる 35-37）。
MIP とMEPは非侵襲的に呼吸筋力を測定する方法であり，ともに予後とよく相関する 26）。MIP

は FVCよりも早期に異常を示すことがあり 32，33），また，臥位での FVCと組み合わせることでより
鋭敏な指標となり得る 29）。MIP は CPFと正相関することも報告されている 38）。換気低下による睡眠
障害との相関は報告されているが，眠りの質や夜間低酸素，睡眠時無呼吸数などとは明らかな相関を
示さない 37）。表情筋麻痺などによりマウスピースを上手に扱うことができないなどの理由から，終
末期に近いALS患者においてその精度には疑問も呈されている 39-41）。
換気障害では PaO2 の低下は早期にはみられないため，単回の SpO2 測定のみでその存在を示すこ

とは困難である 19，40，42，43）。しかし，累計１分以上の夜間 SpO2 低下（90%未満）は FVCやMIP
以上に鋭敏に換気障害を示すことができ 32），夜間における平均値は予後予測に有用であり 44），かつ
National Association for Medical Direction of Respiratory Care（NAMDRC）の報告にある
ように，5分以上持続する SpO2 の低下は呼吸補助手段の開始基準ともなっており 45），その選択は
ともかく気管切開導入の目安にもなる 46）ため，持続的に計測する意義は高い。
Sniff nasal pressure（SNP）は FVCよりも鋭敏に呼吸障害を検出でき 33，47），MIP やMEPと異

筋萎縮性側索硬化症（ALS）5
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なり表情筋の筋力低下を呈する終末期の症例でも測定が可能である 41）。
EtCO2 は簡易で非侵襲的な検査であり，夜間平均値は PaO2 とよく相関するため，夜間低換気の

検出に優れている。臥位での短時間計測値も夜間低換気と強く相関し，NPPVのコンプライアンス
を予測するにも有用であるという報告もなされている 48）。
CPFはその値が 270L / 分を下回ると有効な咳嗽を行えなくなり，肺炎のリスクが上昇する 49-51）。

その値を下回っても，介助CPFが 160L / 分を超えていればNPPVを用いて気管切開を回避できる
可能性が高いため，定期的な評価は必要である 52，53）。
MIC は VCとよく相関し，またCPF とも非常に良い相関を示す 51，54）。MIC は声門機能と肺の

コンプライアンスの指標であり 51），MIC と VCの差は声門機能を反映している 50）。声門機能が保
たれていることがMIC測定の前提条件となるため，終末期のALS 患者の評価には救急蘇生バッグ
で送気した量を計測する lung insufflation capacity（LIC）を用いることもある 55）。
横隔神経刺激で得られる横隔膜の表面電極記録による複合筋活動電位（compound muscle ac-

tion potential；CMAP）の振幅低下は，低換気を示唆する可能性がある 56，57）。また，横隔膜筋電
図の振幅は，予後と相関するとする報告もある 25）。

ALS では呼吸筋麻痺と球麻痺は時間的に近接して起こるといわれている。ALS における球麻痺の
特徴として，上位運動ニューロンや下位運動ニューロン単一の障害のみでなく，それらの混合性の障
害がみられる。結果として，随意的嚥下反射の遅延とその最終的な消失，ならびに輪状咽頭筋の筋
トーヌス亢進が生じ，食塊を移送し食道へ送り込む協調運動が破綻することで嚥下障害が出現する 58，59）。
通常の成人では嚥下時に 0.6 秒から 2秒程度の無呼吸があり，それに続いて呼気がみられること

が一般的である。球麻痺を呈するALS 患者では食塊あたりの嚥下回数が増加し，かつ嚥下時間が延
長することから，結果として無呼吸時間が長くなる傾向がある。このことと関連があるかは不明だが，
ALS 患者では嚥下時無呼吸後に呼気ではなく吸気が起こる頻度が高く，これにより残留した食塊を
誤嚥するリスクが上昇するとも考えられている 60）。
誤嚥により上気道の閉塞やそれに続く肺実質の障害が起こると，呼吸障害が悪化する。嚥下障害が

進行し低栄養状態となると，横隔膜のタイプⅡ筋線維径の減少が生じるほか，低栄養状態により低酸
素もしくは高炭酸ガス血症〔⇒総論・表 5（p48）〕による換気ドライブを低下させるなどの理由に
より，呼吸状態が悪化する可能性が指摘されている 58）。
これらのことから嚥下状態の定期的な評価も呼吸機能評価に合わせて行うべきであると考えられる。

また，胃瘻の適応などについては総論を参照されたい（⇒ p77）。
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呼吸管理5─2

推　奨

1.NPPVが有効である。また，エアスタックや救急蘇生バッグを用いた強制吸気を行うことで肺のコ
ンプライアンスを維持し，徒手もしくはMI-Eによる咳介助を組み合わせることも効果がある（A）。

2.NPPVによる呼吸管理が困難になった場合は，気管切開人工呼吸の適応が検討される（C1）。

解　説

◆NPPVの有効性
NPPVは ALS における低換気に対する最も一般的な呼吸補助手段であり，低換気の症状や認知機

能，QOLを改善するとともに，生存期間の延長をもたらす 10，11，61-72）。NPPVの開始基準は明確で
はなく，客観的な指標として一般的に FVC が 50% 未満，MIP が－ 60mmHg 未満，PaCO2 が
45mmHg以上のほか，5分以上持続する夜間 SpO2 の低下などが用いられている 42，45）。
しかし，最近のカナダや英国からの報告でもみられるように，呼吸困難感や夜間の呼吸困難などの

自覚症状のみを基準としている専門家は多い 73，74）。球症状を呈する患者はNPPVの持続的使用が
困難なことが多く，結果としてNPPVによる生存期間の延長は得られにくい 10，11，62，75）。低 BMI
（21 未満）の症例はNPPVによる生存期間の延長を得られないとの報告がある 66）が，これは球症
状の進行に伴う体重減少をみている可能性は否定できない。球症状のない患者に限ると，早期からの
NPPV使用が生存期間の延長をもたらす可能性がある 10，65）。NPPVの使用が病勢そのものを抑える
可能性も示唆されるが 63），肺機能検査などの客観的指標の改善は相反する結果が報告されており 64，66），
RCTの結果 11）を考慮すると，症例数や選択によるバイアスの影響は否定できない。

◆肺コンプライアンスの維持
排痰に関しては，他疾患と同様であり，詳細は総論を参照されたい（⇒ p35）。呼吸障害により肺

の膨張が行われないと，肺や胸郭のコンプライアンスが低下する。肺のコンプライアンスの低下は呼
吸における仕事量を増加させるため，これを維持することは望ましいと考えられる。エアスタックや
救急蘇生バッグを用いた強制吸気を行うことで肺のコンプライアンスを維持し，CPFを増加するこ
とができることが示されている 51，55）。また，NPPVを用いた陽圧換気を 5分間行うことで，コンプ
ライアンスが有意に増加したという報告もなされている 84）。
NPPVの不適応は協力の得られない患者，咽喉頭機能低下により，徒手や機械を用いた咳介助に

よっても気道クリアランスが困難な患者，コントロールできない痙攣の患者などである 85，86）。また，
NPPVとMI-E を組み合わせても SpO2 を 95%以上に保つことができない症例や，咽喉頭機能の低
下が高度な例では気管切開による人工呼吸を考慮する必要がある。

◆HFCWO
HFCWOは，近年ALS を対象としたRCTが行われ，呼吸困難感が改善し，おそらく気道分泌物

の除去によると思われる夜間の咳回数の増加がみられたことが報告された 87）。呼吸障害に関する介
入効果についてはさらなる報告を待つ必要がある（⇒ p40）。

◆横隔膜ペーシング
横隔膜ペーシングは，横隔膜のモーターポイントを電気刺激することで横隔膜の筋力とVCを維

持し，人工呼吸器にいたるまでの期間を延長する目的で使用される 88，89）。睡眠呼吸障害により引き



─────1055─3．終末期の対応

各
　
論

起こされた夜間覚醒などの睡眠障害が改善されたという報告もある 90）が，NPPVに比べて呼吸障害
の進行抑制効果は得られなかったという報告 89）もあり，そのコストや技術的な問題から推奨されな
い（⇒ p71）。

◆舌咽呼吸（GPB）
GPBは声門を使って空気を送り込むために，おそらく球症状を呈するALS患者では習得は困難と

思われる。ALSを対象とした報告は見当たらない。

◆気管切開
気管切開による人工呼吸は，生存期間の延長を確実なものとするが，経済的もしくは精神的な負担

を患者本人のみならず介護者にも与えるため，その選択には慎重を要する 91）。また，気管切開後も
病期は進行し，眼球運動なども障害され，やがては「閉じ込め状態」に陥る症例も存在することや，
人工呼吸器をはずすことの法的・倫理的問題などがあることにも留意する。欧米では気管切開による
人工呼吸を選択している患者は 1～6%程度と少ない 24，74，92-94）。
一方，わが国では経済的な負担が少ないことや文化的背景の違いなどもあり，およそ 24～33%の

患者が気管切開による人工呼吸管理を受けているといわれている 95，96）。多くのALS 患者は，そう
なる直前まで気管切開について明確に意思表示をしておらず，結果的に窒息などの状況から気管切開
にいたる例も少なくない 93，97-100）。気管挿管や気管切開の状態となると会話による意思表示が困難と
なるため，早い時期に気管切開について十分に話し合う機会をもつことが重要であるが，その時期に
ついて明確な基準はない。
客観的指標で呼吸機能障害が認められた時が最も適切であるとの意見がある 101）。多くの患者は生

命を維持できるという理由から気管切開による人工呼吸に対して肯定的であり，介護者側も仮にもう
一度機会があったとしても同じ選択をしてもらいたいと考えている反面，約半数の介護者は仮に自分
が当事者であったらその選択をしないとしており，自身を消耗しながら療養を支えていると感じてい
ることから，患者本人だけでなく療養生活を支える家族なども含めた話し合いが望まれる 91，97，101，102）。
気管切開による人工呼吸の中止については，それがすなわち死を意味することもあり，呼吸補助をし
ないという選択を含めて，法的・倫理的な観点から今後さらに検討されるべき課題である 101，103）。
諸外国では，患者本人の意思が明確にされていれば， 5-3 で示す緩和的手段とともに中止されるこ
ともある。

終末期の対応5─3

推　奨

＊気管切開人工呼吸を患者が選択しなかった場合，終末期に酸素投与やオピオイドなどが使用される
場合がある（C1）。

解　説

神経筋疾患の換気障害に対する酸素療法は，他の呼吸補助手段と比較して入院回数と呼吸器合併症
を増加させ，入院期間を延長することが示されており 104），ガイドラインでも勧められていない
15，20，100）。ただし，終末期においてNPPVも行えず，気管切開も希望しない患者もしくは人工呼吸
器の中止を希望する患者に対しては酸素療法とオピオイド，ベンゾジアゼピンなどの併用がなされ
ることがある 73，92，100，105）。
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多くのALS 患者は最終末期には低酸素もしくは高炭酸ガス血症による昏睡状態となっており，平
和に死にいたるとされる 106，107）。窒息により死にいたる割合は少ないものの，終末期の症状として
は 40%もの介護者が呼吸困難を挙げており，この割合はNPPVの使用を求めたガイドラインが発
行される前と比べると増加している 92，107）。
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ギランバレー症候群（GBS）6─1

推　奨

1.入院時点で，①発症から 7日以内である，②咳をすることができない，③立っていることができ
ない，④肘を持ち上げられない，⑤頭部を上げることができない，⑥肝酵素高値，⑦％VC＜
60％，の患者は人工呼吸管理が必要となる可能性が高く，1つでも観察された場合は，ICUでモ
ニタする（B）。

2.GBSにおいて，FVCが 20mL / kg以下，または PaO2 が 60mmHg以下，または PaCO2 が
50mmHg以上の場合には気管挿管を行う（C1）。

3.VCが 15mL / kg以下，または呼吸筋疲労徴候のある患者に人工呼吸器の使用を考慮する（C1）。
4.血漿交換法と静脈免疫グロブリン療法は，人工呼吸の必要性と換気継続期間を減少させる（C1）。
5.高齢者や，基礎肺疾患をもった患者で人工呼吸管理が長期にわたる場合，気管切開を行う（C1）。

解　説

ギランバレー症候群（Guillain-Barré syndrome；GBS）の基本的な臨床症状は，四肢の弛緩性
麻痺，深部反射消失を主徴とする多発ニューロパチーである。典型例では，先行感染症状から数日か
ら数週間後に下肢から筋力低下が始まり，次第に上肢に拡大する。5割に顔面神経麻痺，3割に球麻
痺，1割に外眼筋麻痺を伴い，重症例では呼吸筋が侵され，人工呼吸器の装着を必要とする。神経症
候の進行は通常 4週間以内にピークに達し，その後回復する単相性の経過をたどる 1）（Ⅳ）。
Sharshar らの，ICUに入院したGBS 722 例のコホート研究によると，気管挿管人工呼吸管理を

必要とする予測因子として，入院時点で①発症から 7日以内（オッズ比 2.51），②咳をすることがで
きない（同 9.09），③立っていることができない（同 2.53），④肘を持ち上げられない（同 2.99），
⑤頭部を上げることができない（同 4.34），⑥肝酵素高値（同 2.09），の 6つが挙げられ，このうち
4つが揃うと 85%を超える確率で気管挿管人工呼吸管理を必要とするという。また，VCが測定さ
れた 196 例を対象にすると，入院時点で①発症から＜ 7日（オッズ比，5.00），②頭部を上げるこ
とができない（同 5.00），③％VC＜ 60%（同 2.86）の 3つが予測因子として挙げられ，これらの
3つが揃うと 85%の確率で気管挿管人工呼吸管理が必要となる。よって前述の予測因子が 1つでも
観察された場合は，ICUでモニタするべきである 2）（Ⅱb）。
その他の報告で挙げられている人工呼吸管理が必要となる可能性が高い症例の特徴は，急速な疾患

進行を示す，球麻痺を示す，両側性顔面神経麻痺または自律神経障害を呈しているなどである 3，5，6）

（Ⅲ～Ⅳ）。
呼吸不全に進行する因子は，肺合併症，20mL / kg 体重未満のVC，MIP 30cmH2O未満，MEP 

40cmH2O未満または 30%以上のVC減少である 3，4）（Ⅲ～Ⅳ）。FVCが 20mL / kg 体重以下の場
合，またはVCが未知の場合でも PaO2 が 60mmHg以下，または PaCO2 が 50mmHg以上の場合
には速やかに気管挿管を行う 1）（Ⅳ）。
VC 15mL / kg 以下，そして呼吸筋疲労徴候のある患者に人工呼吸器を使用することを考慮する 7）

（Ⅲ）。

急性発症する神経筋疾患6
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特異的治療法（血漿交換法と静脈免疫グロブリン）は，人工呼吸換気を必要とする患者数と換気の
継続期間を減少させる 5，8）（Ⅲ～Ⅳ）。
人工呼吸管理が長期化する（1カ月以上）患者は気管切開を必要とするが，高齢で，基礎肺疾患を

もつ患者に多い 1，9）（Ⅲ）。

重症筋無力症クリーゼ6─2

推　奨

＊重症筋無力症クリーゼにおいて，挿管下の呼吸管理を回避するためにNPPVの使用が有効である
（C1）。

解　説

全身型の重症筋無力症（myasthenia gravis）クリーゼ症例で，全身の筋力低下，構音障害・嚥下
障害など球麻痺症状，呼吸症状が急激に増悪し呼吸不全に至った状態をクリーゼといい，15～20%
で生じる 10，11）（Ⅳ）。呼吸筋力低下や易疲労性は急速に回復することは期待しにくく，むしろ急激に
悪化することがあるため，発症早期に気管挿管・人工呼吸器管理を施行する必要がある 12）（Ⅳ）。重
症筋無力症クリーゼにおける気管挿管の目安としては，VCが 15mL / kg 未満であるとされる。また，
肺胞の虚脱や無気肺の発症を予防する目的で陽圧換気が推奨されている 12）（Ⅳ）。
挿管患者の 25%は，1週間以内に抜管されるが，2週間以上抜管できない例も 50%存在し，長期

挿管ケースには無気肺が高率に合併する 10，13，14）（Ⅱb～Ⅳ）。MEP ≧ 40cmH2Oは，抜管成功の予
測因子である 15）（Ⅲ）。Thomas らは気管挿管が長期化する場合の独立予測因子を，①挿管前血清重
炭酸塩が≧ 30mg / dL，②挿管後 6日までの最大のVC＜ 25mL / kg，③年齢＞ 50歳，としてい
る 10，16）（Ⅲ～Ⅳ）。Seneviratne らは抜管困難の予測因子を，①男性，②以前のクリーゼの既往歴，
③無気肺，④ 10日間以上の挿管としており，抜管時の低 pHと低 FVC，無気肺，抜管後のバイレ
ベル間欠的陽圧換気使用は再挿管の可能性が高い 13）（Ⅲ）。
NPPVの使用により，挿管を回避できる場合がある 15，17）（Ⅲ）ので咽喉頭機能低下に気をつけて

その適応を判断する。さらに，NPPVにより肺合併症を減少させ ICU・在院日数を短縮することが
できる 14）（Ⅱb）。Wu らは，NPPV 成功の独立予測因子を① acute physiology and chronic 
health evaluation（APACHE）Ⅱ score（ICU入室患者の重症度評価指標）＜ 6，②血清重炭酸
塩濃度＜ 30mmol / L としている 15）（Ⅲ）。NPPV開始時に PCO2 ＞ 45mm Hgのケースのほとん
どが気管挿管にいたっており，NPPV継続失敗の予測因子とされる 14）（Ⅱb）。
ただし，先天性重症筋無力症では，喘鳴がある場合，声帯麻痺があるのでNPPVは推奨されない

（⇒ p119）。
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推　奨

＊遺伝性ニューロパチーに対して呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

以下の疾患の重症度に差があり，新生児期など早期から呼吸不全をきたす疾患もある。GDAP1遺
伝子の異常は，声帯麻痺と横隔膜筋力低下を招き，NPPVの使用には注意を要する 1）（Ⅲ）。
①シャルコー・マリー・トゥース病（Charcot-Marie-Tooth disease）
②デジェリン・ソッタス病（Dejerine-Sotas neuropathy）
③先天性髄鞘低形成病（congenital hypo-myelinating neuropathy）
④遺伝性運動感覚性ニューロパチー（hereditary motor sensory neuropathy；HMSN）

【 文　献 】
1）　Sevilla T, Jaijo T, Nauffal D, et al: Vocal cord paresis and diaphragmatic dysfunction are severe and fre-

quent symptoms of GDAP1-associated neuropathy. Brain 2008; 131: 3051-3061. （Ⅲ）

遺伝性ニューロパチー7
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呼吸機能障害と病理8─1

解　説

脊髄損傷では損傷レベル，損傷程度によって呼吸筋（吸気筋，呼気筋）麻痺が起こる。
吸気筋は，横隔膜，外肋間筋，内肋間筋の一部（努力吸気時は呼吸補助筋である胸鎖乳突筋，前斜

角筋，中斜角筋，後斜角筋も含まれる）であり，安静時吸気の 65％程度を横隔膜が担っている。そ
の神経支配は第 3～5頸髄節にあるため，第 5頸髄節以上の脊髄損傷では，吸気筋の麻痺が引き起こ
される。
呼気は通常，横隔膜の弛緩によって起こる。強い咳を行うときには，腹筋群（腹直筋，内腹斜筋，

外腹斜筋，腹横筋），内肋間筋が働くが，これらは胸髄節の神経支配を受けている。
したがって，頸髄損傷では，吸気筋・呼気筋の両方に，胸髄損傷では呼気筋に麻痺が起こり，吸気

筋力低下，呼気筋力低下によってさまざまな事象が起こる（⇒ p22）。

急性期の呼吸機能障害8─2

解　説

受傷後数日以内の急性期には，呼吸筋の筋力低下や疲労，奇異性呼吸による呼吸努力の増大，無気
肺，胸郭のコンプライアンスの低下による吸気能力の低下に加え，自律神経障害（副交感神経優位と
なる）による気道分泌物の増加，気管支痙攣，肺水腫が起こり，咳能力の低下により気道分泌物の貯
留，無気肺が起こる 1）。受傷後数日間は脊髄の浮腫や出血により麻痺レベルが 1髄節程度上昇するこ
ともある。
そのため受傷直後から 2日間程度は呼吸に問題がなかった症例が，その後徐々に呼吸障害を呈し，

気管挿管，気管切開，人工呼吸器管理が必要となることもある。頸椎固定術の術前は自発呼吸が可能
であったが，術後人工呼吸器からの離脱に失敗することもある。
急性期脊髄損傷での 3大呼吸器合併症は無気肺（36.4％），肺炎（31.4％），換気障害（22.6％）

である 2）。その罹患率は Frankel A，B，Cの場合，C1-4 の 84％，C5-8 の 60％，T1-12 の 65％
であり，C1-4 では肺炎（63％），換気障害（40％），無気肺（40％），C5-8 では無気肺（34％），
肺炎（28％），換気障害（23％），T1-12 では胸水（38％），無気肺（37％），血気胸（32％）と報
告されている。

気管切開8─3

解　説

どのような症例に気管切開を行うべきか，またいつ行うべきかについてはさまざまな論点がある。
Romero らは人工呼吸が必要となった場合，7日以内の早期に気管切開を行うほうが人工呼吸の必

脊髄損傷8
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要な期間を短縮し，ICU入室期間を短縮し，喉頭気管の合併症を減らすとして，長期の人工呼吸が
必要と考えられる場合には，早期の気管切開を勧めている 3）（Ⅲ）。
Harrop らはASIA Grade A の頸髄損傷を後方視的に調査しており，気管切開を行ったのはC2-3

の全例，C8では 0例，C4-7 では 45 歳以上で，呼吸障害の既往や糖尿病や高血圧，冠動脈疾患な
どの併存疾患，活動性の肺炎がある場合であったと報告している 4）（Ⅲ）。
また，Comoらは気管挿管による管理や気管切開，人工呼吸器使用の必要から，高位の頸髄損傷

完全麻痺，特にC5以上の損傷レベルの場合，早期の気管挿管，気管切開が勧められると報告してい
る 5）（Ⅲ）。
しかし，後述するNPPVとMI-E を十分に利用すれば気管切開を行わずとも，気道分泌物の除去，

人工換気の利用ができるとする報告 6）（Ⅳ）もあり，適応についてはさらなる検討が必要と考える。

脊髄損傷における人工呼吸管理方法8─4

方　法

頸髄損傷急性期では外傷性脳損傷や急性呼吸促迫症候群（acute respiratory distress syndrome），
肺挫傷，感染症を合併することも多く，それらの合併症の管理に適した人工呼吸器管理を行う。しか
し，これらの急性期の合併症が落ち着けば，頸髄損傷に適した人工呼吸管理方法へ変更していく 7-9）

（Ⅳ）（図 1）。

推　奨

1.急性期の合併症が落ち着けば，頸髄損傷に適した人工呼吸管理方法へ変更する。
2.1 回換気量は 10 ～ 15mL / kg体重もしくは 20mL / kg理想体重とし，PEEPはゼロへ変更する
（C1）。

 《 1 日目 》 
・　モード：A / CもしくはCMV* へ変更する
・　1 回換気量：それまでの設定量と同じ
・　換気回数：12回 /分
・　FiO2 ** ：SaO2 *** ＞ 92を維持するように設定
・　PEEP：それまでの設定値と同じ

《 2 日目以降 》
・　1回換気量：気道内圧上限値が40cmH2Oを超えないように，
20mL / kg 理想体重まで，100mL/ 日ずつ増やす

・　PEEP：ゼロになるまで 2cmH2O / 日ずつ減らす
・　FiO2：SaO2>92を維持する範囲で徐々に 0.21 まで減らす
・　低炭酸ガス血症に対しては，人工呼吸器回路の死腔を増やし

対応する

気管切開チューブのカフを脱気，カフなしへ変える

図 1 　人工呼吸器管理の流れ
* 調節換気（controlled mechanical ventilation；CMV）

  ** 吸入酸素濃度（FiO2）
*** 動脈血酸素飽和度（saturation of arterial oxygen；SaO2）
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解　説

一般の ICU患者では高容量での人工呼吸では肺損傷の恐れがあり，少ない（6～8mL / kg 理想体
重）1回換気量が勧められる 10）（Ⅰb）。しかし，頸髄損傷ではしばしば PaCO2 が正常値であっても
少ない 1回換気量での人工換気では患者が「空気不足」と感じる 11）（Ⅲ）。また，Peterson らは入
院時人工呼吸器に依存しており，退院時離脱した患者で 1回換気量の設定が 20mL / kg 理想体重以
上の群と以下の群とでは，前者のほうが離脱に要した日数が少なく，無気肺の発生率も低いことを報
告している 12）（Ⅲ）。
多くの脊髄損傷施設で 1回換気量 10～15mL / kg での人工呼吸がスタンダードなものとして報告

されている 13-15）（Ⅳ）。20mL / kg を勧めているものも多い 8，9）（Ⅳ）。人工呼吸が必要であるが併存
する肺疾患のない頸髄損傷では，1回換気量を多くした人工呼吸を行うことで無気肺は減り，肋間筋
の筋緊張が強くなり胸壁が固く固定されても肺や胸郭のコンプライアンスを維持できる。
脊髄損傷における最適な PEEPについてエビデンスの高い研究はないが，1回換気量を多くするこ

とにより無気肺は防げるので PEEPはゼロに設定される 7-9，12，13）（Ⅲ～Ⅳ）。

非侵襲的陽圧換気療法（NPPV）8─5

方　法

本方法の詳細については総論（⇒ p47）を参照されたい。

推　奨

＊NPPVはメリットが多く，球麻痺症状がなく意識レベルが清明な場合，導入を検討する（C1）。

解　説

脊髄損傷においてもNPPVは多くの総説，ガイドライン 1，8，16，17）などで記述されているが，広
く一般的となっている方法ではまだない。しかし，球麻痺症状がなく意識レベルが清明な場合，本
ガイドラインで取り上げているNPPVは，合併症がより少なく勧められる 6，18-20）（Ⅲ～Ⅳ）。
標準的な人工呼吸器設定はAssist / Control，1 回換気量 800～1,500mL，呼吸回数 10～14 / 分，

酸素付加なしである。従量式の設定であればエアスタックができ力強い咳による気道分泌物の除去，
肺・胸郭のコンプライアンス維持が可能である。急性期の抜管後，気管切開をせずに人工換気を行え，
慢性期の低換気，睡眠時呼吸障害にも対応できる。GPBが可能になれば人工呼吸器の故障などの際
の安全性も高まる。後述する progressive ventilator-free breathing（PVFB）による人工呼吸器
離脱訓練も簡単に行える。
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各
　
論

人工呼吸器離脱8─6

方　法

胸部レントゲン所見，血液ガスや経皮酸素飽和度に異常がないか改善傾向であり，気道分泌物が良
好にコントロールされていて，患者のやる気がある場合，人工呼吸器離脱訓練を始める。
患者から人工呼吸器をはずし，自発呼吸をさせる時間を徐々に増やしていく。気管切開チューブの

カフは脱気し，スピーチバルブや閉鎖キャップを装着する。SpO2 を 94％以上に保つようにマスク
やTピースで酸素を付加する場合もある。自発呼吸の時間以外は 8-4 で示した 1回換気量を多くし
た，Assist / Control や調節換気（controlled mechanical ventilation；CMV）モードの人工呼吸
管理とし，横隔膜を十分に休める。

推　奨

＊人工呼吸器からの離脱には，人工呼吸器をはずし自発呼吸の時間を徐々に増やしていく方法が勧め
られる（C1）。

解　説

長期人工呼吸器依存になるかどうかは，脊髄損傷のレベルと程度に最も依存する。C3より上の損
傷レベルで完全損傷の場合，人工呼吸器離脱は困難なことが多く，損傷レベルが高位となるほど常時
人工呼吸器を必要とする可能性が高くなる。C3─6 の完全損傷の場合，受傷後早期に離脱の可能性を
否定することは困難である 7）。C3─4 では数カ月から場合によっては数年かかって離脱することもあ
る。C5以下では睡眠時呼吸障害合併例を除いてほとんどが人工呼吸器から離脱する。
人工呼吸器離脱方法では多くの総説 7）やガイドライン 8，18）で，人工呼吸器をはずし，自発呼吸の

時間を徐々に増やしていく方法（progressive ventilator-free breathing；PVFB）のほうが，人工
呼吸器を使用しながらその設定を変えていき，呼吸を補助する程度を減らしていく方法（intermit-
tent mandatory ventilation；IMV）よりも勧められている。
Peterson らは損傷レベルC3，C4で入院時人工呼吸器管理を受けていたが，退院時は離脱した脊

髄損傷患者の人工呼吸器離脱方法を後方視的に調査した 21）（Ⅲ）。それによると PVFBでは 67.6％
が離脱に成功したが，IMVでは 34.6％であり，IMVで離脱に失敗した患者のうち 71％がその後
PVFBで離脱に成功している。また PVFBでは離脱中カフを脱気しスピーキングバルブを使用する
ことで発声可能で，数時間でも離脱できれば人工呼吸器なしでの外出や活動が可能となり停電時など
の安全性も高まる。多くの脊髄損傷専門施設では PVFBによる離脱訓練が行われている 14，15，22，23）。

【 文　献 】
1）　Berlly M, Shem K: Respiratory management during the first five days after spinal cord injury. J Spinal Cord 

Med 2007; 30: 309-318.　
2）　Jackson AB, Groomes TE: Incidence of respiratory complications following spinal cord injury. Arch Phys 

Med Rehabil 1994; 75: 270-275.　
3）　Romero J, Vari A, Gambarrutta C, et al: Tracheostomy timing in traumatic spinal cord injury. Eur Spine J 

2009; 18: 1452-1457. （Ⅲ）
4）　Harrop JS, Sharan AD, Scheid EH Jr, et al: Tracheostomy placement in patients with complete cervical 

spinal cord injuries: American Spinal Injury Association Grade A. J Neurosurg. 2004; 100: 20-23. （Ⅲ）
5）　Como JJ, Sutton ER, McCunn M, et al: Characterizing the need for mechanical ventilation following cervi-

cal spinal cord injury with neurologic deficit. J Trauma 2005; 59: 912-916. （Ⅲ）
6）　Bach JR: Noninvasive respiratory management of high level spinal cord injury. J Spinal Cord Med 2012; 

35: 72-80. （Ⅳ）
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各
　
論

先天性重症筋無力症9─1

推　奨

＊科学的根拠はなく，先天性重症筋無力症において，呼吸リハビリテーションを行うことは勧められ
ない（C2）。

解　説

新生児期から症状を呈する場合がある。先天性喘鳴がある場合，両側の声帯麻痺のことがあり，気
管挿管を要する 1）（Ⅲ）。ただし，成人で咽喉頭の筋力低下がない場合，NPPVの使用が有効となる
こともある（⇒ p111）。

ライソゾーム病9─2

推　奨

＊ライソゾーム病において，呼吸リハビリテーションを行うよう勧められる（C1）。

解　説

ムコ多糖症，ポンペ病（Pompe disease）などがあり，酵素補充療法により，疾患の経過の改善
が図られつつある。気管支にも原因物質が蓄積し，気道狭窄をきたすが，このような症例に気管切開
を施行すると，気管切開孔の維持管理が困難であり，NPPV適応が第一選択とされる 2，3）（Ⅳ）。他
の神経筋疾患同様の多職種によるマネジメントを取り入れるべきである 3）（Ⅳ）。

【 文　献 】
1）　Kinali M, Beeson D, Pitt MC, et al: Congenital myasthenic syndromes in childhood: diagnostic and man-

agement challenges. J Neuroimmunol 2008; 201-202: 6-12. （Ⅲ）
2）　Giugliani R, Harmatz P, Wraith JE: Management guidelines for mucopolysaccharidosis Ⅵ . Pediatrics 

2007; 120: 405-418. （Ⅳ）
3）　Cupler EJ, Berger KI, Leshner RT, et al: Consensus treatment recommendations for late-onset Pompe dis-

ease. Muscle Nerve 2012; 45: 319-333. （Ⅳ）

その他の疾患9
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資料 2▶呼吸機能障害に関する公的援助

◆医療保険
2012 年（平成 24 年度）の診療報酬では，NPPVを在宅で使用する場合，「在宅人工呼吸指導管理料

（2,800 点 / 月）」および「人工呼吸器加算（鼻マスクもしくは顔マスクを介した人工呼吸器を使用した場
合）（6,480 点 / 月）」がある。人工呼吸器は，医療保険機関から患者へ貸与となり，装着に必要な回路部品
や付属品（外部バッテリーや救急蘇生バッグなど）は上記の人工呼吸器点数のなかに含まれる。さらに，人
工呼吸を行っている在宅の神経筋疾患等（筋ジストロフィー，ALS，脳性麻痺，脊髄損傷など）の患者が，
排痰補助装置をレンタルした場合にも保険適応となる〔排痰補助装置加算（1,800 点 / 月）〕。

◆身体障害者手帳
身体障害者福祉法で定められる呼吸器機能障害には，「1級」「3級」「4級」があり，表 1に示した認定

基準がある。
等級に「2級」がないこと，また，夜間のみNPPVを使用している対象者を認定しにくいなどの問題が

ある。
身体障害者手帳を所有していると，医療費の自己負担分が公費で助成される。「1級」はすべての都道府

県で助成対象となるが，「3級・4級」では自治体により異なる。その他，身体障害者手帳の等級により，
税の軽減（所得税，相続税，贈与税，住民税），減免（自動車取得税，自動車税，軽自動車税）がある。さ
らに，JRや私鉄，民営バス，タクシーなどの交通費の割引，公共料金の割引，携帯電話料金などの割引が
ある場合がある（自治体により異なる）。

◆高齢者の医療の確保に関する法律
旧老人保健法で，後期高齢者医療制度が 2008 年より導入された。患者負担は複雑である。

◆障害者総合支援法
2013 年 4月から施行された障害者総合支援法では，地域社会における共生の実現を目的とし，障害者の

定義に 130 の難病などを追加している。これにより，症状の変動などによって身体障害者手帳の取得がで
きないものの一定の障害がある患者に対して，障害福祉サービス，相談支援，補装具および地域生活支援事
業などが提供されるようになった。従来の「障害程度区分」は，「障害支援区分」に改められ，知的障害や

表 1 　身体障害者福祉法による呼吸器機能障害の認定基準

等　級 認定基準

1 級
呼吸器の機能の障害により，自己の身辺の日常生活活動が極度に制限されるもの，予
測肺活量＊1秒率が 20以下または，動脈血酸素分圧（PaO2）が 50トール以下。

3級
呼吸器の機能の障害により，家庭内での日常生活活動が著しく制限されるもの。予測
肺活量 1秒率が 20を超え 30以下または，動脈血酸素分圧（PaO2）が 50 トール
を超え，60トール以下。

4級
呼吸器の機能の障害により，社会での日常生活活動が著しく制限されるもの。予測肺
活量 1秒率が 30を超え，40以下または，動脈血酸素分圧（PaO2）が 60トールを
超え，70トール以下。

＊予測肺活量 1秒率＝ 1秒量÷予測肺活量× 100
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精神障害への判定が低くなることへの対応がなされた（2016 年 4 月を目途に再検討）。また，2014 年 4
月から，重度訪問介護サービスの対象者は，常時介護を必要とする重度の肢体不自由者に，重度の知的障害
または精神障害が追加された。日常生活用具給付等事業により，呼吸器機能障害では，①酸素ボンベ運搬車
（医療保険における在宅酸素療法を行っているもの），②ネブライザーや電気式痰吸引器（呼吸器機能障害 3
級以上または同程度の身体障害者であって必要と認められる者，あるいは難病患者で呼吸器機能に障害のあ
るもの）がある。また，パルスオキシメータは，日常生活用具（在宅療養等支援用具）で対応する配慮が求
められている。

◆介護保険
介護保険の被保険者は 65歳以上（第 1号被保険者）だが，ALS は，第 2号被保険者の特定疾病に該当

するため，40～64 歳でも対象となる。訪問介護，訪問入浴介護，短期入所介護（ショートステイ）などの
サービスや，福祉用具の購入・貸与，住宅改修費があり，要介護認定により利用できるサービス内容および
上限が異なる。息切れ症状が，要介護認定に反映されにくい課題がある。

◆障害年金（障害基礎年金 /障害厚生年金）
年金加入時に発病した方や，未成年時に発病した方が 20歳になった時点で一定の要件を満たした場合，

障害年金を受給できる。等級は「1級」と「2級」（厚生年金は「3級」まで）があり，等級などにより年
金額が異なる。身体障害者手帳とは別制度のため，障害年金の等級は必ずしも同じとはならない。

◆特定疾患への施策
特定疾患治療研究事業対象疾患は 56疾患で，ALS，SMA，球脊髄性筋萎縮症，重症筋無力症などがあり，

人工呼吸器を要するような重度な状態であれば，医療費の自己負担は発生しない。
小児慢性特定疾患治療研究事業には，福山型先天性筋ジストロフィーなどの先天性筋ジストロフィーが含

まれる。

◆その他
障害が重度と認められた場合は，「特別障害者手当」「障害児福祉手当」「特別児童扶養手当」などを受け

られることがある。また，各自治体独自の手当や高齢者福祉サービスなどがある場合がある。
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──の適応 73
──離脱 74
気管挿管 66，73
気道クリアランス 35
気道分泌物喀出能力 29
吸気圧 50
吸気筋強化 43
吸気筋力低下 22
救急蘇生バッグ 28
急性呼吸不全増悪 65
強直性脊椎症候群 95
ギランバレー症候群 110
筋萎縮性側索硬化症 102
筋強直性ジストロフィー 95
筋ジストロフィー 93
筋力低下 22
経管栄養 78
経鼻胃管 78
経皮炭酸ガス分圧 25
経皮的内視鏡的胃瘻造設術 78
結膜炎予防 60
言語聴覚士 81，84
高圧相 50
口渇予防 59
高頻度胸壁振動 40
誤嚥性肺炎 81
呼気圧 50，56
呼気筋強化 43
呼気筋力低下 23，114
呼気終末炭酸ガス分圧 25
呼気終末陽圧 50，56
呼吸機能検査 25
呼吸機能障害 22，114，120
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呼吸筋 22
──トレーニング 43
──麻痺 20，102，114
呼吸リハビリテーション 32
呼吸療法士 49
コンフォートカフプラス 37
コンプライアンスの維持 32，104

さ行
最大強制吸気量 25，28
作業療法士 81，84
酸素付加 57
酸素飽和度 25
持続気道陽圧 51
肢帯型筋ジストロフィー 94
耳痛予防 59
社会参加 84，89
シャルコー・マリー・トゥース病 113
従圧式調節換気 32，51，55
就学 89
重症筋無力症クリーゼ 111
従量式調節換気 28，51，55
就労 89
手術 65
術前術後の管理 65
障害者総合支援法 120
障害年金 121
上気道炎 65
初期条件 57
食形態 82
褥瘡予防 59
神経筋疾患 20，110
人工呼吸器離脱 117
身体障害者手帳 120
睡眠時検査 25
スーフル 44
ストレス 84
スパイロメータ 27
スマートベスト 41
スレッショルド IMT 44
スレッショルド PEP 44
脊髄性筋萎縮症 92
脊髄損傷 20，114
咳のピークフロー 25，29
舌咽呼吸 28，33
先天性筋ジストロフィー 95
先天性筋線維不均等症 99

先天性重症筋無力症 119
先天性髄鞘低形成病 113
先天性ミオパチー 99
セントラルコア病 99
ソーシャルワーカー 84

た行
退院支援 87
体外式陰圧人工呼吸器 70
体外式高頻度振動換気 42
体重過多 77
体重減少 77，81
鎮静 65
低圧相 50，56
低栄養 77
デジェリン・ソッタス病 113
デュシェンヌ型筋ジストロフィー 93
特定疾患 121
徒手介助併用の機械による咳介助 36
徒手による咳介助 30，35
トラブル 60
トリガー 56
トリフローⅡ 44
努力性肺活量 38

な行
二相性サーボベンチレーション 51
ネマリン・ミオパチー 99

は行
肺拡張 35
肺活量 25，27
排痰補助装置 35，120
肺内パーカッションベンチレータ 39
バイレベルプレッシャー 50
抜管 66
バッテリー 54
鼻プラグ 52
鼻マスク 52
パルサー 37
ピークフローメータ 29
ピーフレックス 44
非侵襲的陽圧換気療法 47，116
鼻閉予防 59
腹部膨満予防 59
福山型先天性筋ジストロフィー 95，121
不顕性誤嚥 81
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プレッシャーコントロール 51
プレッシャーサポート 51
ベッカー型筋ジストロフィー 94
ポリオ後症候群 101
ボリュームコントロール 51
ポンペ病 119

ま行
マウスピース 52
慢性肺胞低換気症状 24，64
ミオチュブラー・ミオパチー 99
ミオパチー 99
ミトコンドリア・ミオパチー 99
ミニコア病 99
ミニ ペガソ 37
ムコ多糖症 119

や行
陽・陰圧体外式人工呼吸器 41
抑うつ 84

ら行
ライソゾーム病 119
理学療法士 81，84
輪状咽頭筋切断術 82
レスパイトケア 85

A
amyotrophic lateral sclerosis（ALS） 102

B
Becker muscular dystrophy（BMD） 94
bilevel servo ventilation 51
bilevel-pressure 50
biphasic positive airway pressure（BIPAP） 50
biphasic cuirass ventilation（BCV） 41，70
body mass index（BMI） 77

C
central core disease 99
Charcot-Marie-Tooth disease 113
congenital fibre-type disproportion myopathy

99
congenital hypo-myelinating neuropathy 113
continuous postive airway pressure（CPAP） 51
cough peak flow（CPF） 25，29，35

D
Dejerine-Sotas neuropathy 113
Duchenne muscular dystrophy（DMD） 77，93

E
end-tidal CO2 tension（EtCO2） 25，103
expiratory positive airway pressure（EPAP）

50，56
external high frequency oscillatory（EHFO）
ventilation 42

F
forced expiratory volume in one second（FEV1）

38
forced vital capacity（FVC） 38，77，102

G
glossopharyngeal breathing（GPB） 28，33，35
Guillain-Barré syndrome（GBS） 110

H
hereditary motor sensory neuropathy（HMSN）

113
high-frequency chest wall oscillation（HFCWO）

40，104

I
implantable cardioverter defibrillator（ICD） 95
inspiratory positive airway pressure（IPAP） 50
intermittent abdominal pressure ventilator
（IAPV） 70
intermittent positive pressure breathing（IPPB）

37
intrapulmonary percussive ventilator（IPV） 38

M
manually assisted coughing 35
maximum insufflation capacity（MIC）

25，28，36
mechanical insufflation-exsufflation（MI-E） 35
mechanically assisted coughing（MAC） 36
minicore disease 99
myotonic dystrophy 96
myotubular myopathy 99
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N
nemaline myopathy 99
noninvasive positive pressure ventilation（NPPV）
 47，104，116

──施行中の対応 58
──の長期管理 63
──の導入 57
──の離脱 64
──の適応 47
──の不適応 49
──用インターフェイス 51

P
peak cough flow（PCF） 25，29
percutaneous endoscopic gastrostomy（PEG）

78
Pompe disease 119
positive end-expiratory pressure（PEEP） 50，56
pressure controlled ventilation（PCV）

32，51，55
pressure support ventilation（PSV） 50

R
respiratory therapist（RT） 49
resting metabolic rate（RMR） 78
rigid spine syndrome 95
RTXレスピレータ 42

S
spinal muscular atrophy（SMA） 92
SpO2 25，64

T
transcutaneous CO2 tension（TcCO2） 25

V
videoendoscopic examination of swallowing
（VE） 81
videofluoroscopic examination of swallowing
（VF） 81
vital capacity（VC） 25，27
volume controlled ventilation（VCV）

28，51，55
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