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10． 神経筋疾患

概　要

神経筋疾患では患者と介助者にとって QOL
の維持が容易な NPPVを活用することにより，
より快適に過ごせる可能性がある。原疾患の経

過をフォローしながら，定期的に，あるいは必

要時に呼吸機能評価を行い，本人と家族の希望

に応じてタイムリーな NPPV導入を実施する。

1 はじめに

欧米では NPPV適応ガイドラインに「神経筋
疾患」や「神経筋障害」（neuromuscular disease,
or disorder: NMD）という言葉が使われている
（表 1）1～ 3)。この NMDの定義は，病変が運動
ニューロン（脊髄前角細胞や脳神経の運動神経

核），脊髄神経根，脳神経，末梢神経，神経筋接

合部，筋肉のいずれかを主体とするものであ

る 4)。

わが国ではしばしば「神経・筋疾患」という分

類も使われるが，これには中枢神経障害が機能

障害の主体である疾患も含まれている。意思確

認や予後予測がより困難な病態では，欧米でも

倫理的問題が個々に生じるため，未だNPPV適
応ガイドラインとして示せるに至っていない。

ここで紹介する神経筋疾患や障害は，欧米の

NMDを指していることを断っておきたい。

2 神経筋疾患における換気障害の病態生理

生理学的異常としては，胸郭のコンプライア

ンスの低下，肺気量の減少，深呼吸とあくびの

減弱，筋力が正常の30％以下に低下した際に現
れる高二酸化炭素血症が挙げられる。

臨床症状や所見は，無気肺や微小無気肺（小

児では肺や胸郭の発達障害を招く），誤嚥性肺炎

（喉咽頭機能低下や咳の能力低下などによる），

人工呼吸器からの離脱困難，胸腹部の呼吸パ

ターンの異常，閉塞性睡眠時無呼吸や混合性無

呼吸（初めは睡眠時のみのSaO2低下と高二酸化

炭素血症，進行すると覚醒時にも換気障害によ

る血液ガスの異常），傾眠である 4)。

神経筋疾患では四肢の運動機能低下のため，

運動負荷により出現する早期症状を検出するこ

とが困難になる4)。そのため，軽度の呼吸機能障

害が見過ごされがちである。一方，不動化によ

り二次性に心肺耐容能の低下を招きやすくな

る4)。そして，通常よりもわずかに大きな負荷が

かかると突然，呼吸困難が顕在化する5)。風邪を

ひいたときの痰がらみや痰づまり，誤嚥，急性

胃拡張による呼吸苦，腹部手術後の肺炎，無気

肺などの場合である 5)。

また，急性呼吸不全のエピソードがなく，

徐々に慢性肺胞低換気が進行する場合，高二酸

化炭素血症が主体であるため，よく知られてい

る低酸素血症の症状を呈することはほとんどな

い5)。そのため，睡眠時呼吸障害が重症化してか

ら初めて特徴的な症状に気づかれたり，浅く速

い呼吸や努力呼吸を認めたり，また二酸化炭素

ナルコーシスに至ることもある 5)。ふだんから

慢性肺胞低換気症状（疲労，息苦しさ，朝または

持続性の頭痛，朝にボーッとすること，嘔気や

食欲不振，日中のうとうと状態と頻回の眠気，

表1　NPPVの適応となる神経筋疾患や神経筋障害

胸郭変形
　脊柱側弯や後弯
緩徐進行性の神経筋疾患や障害
　ポリオ後症候群（ポストポリオ症候群）
　高位脊髄損傷
　脊髄性筋萎縮症
　緩徐進行性の筋ジストロフィー
　ミオパチー
　多発性硬化症，両側性の横隔膜麻痺
　遺伝性感覚運動ニューロパチー
やや進行の速い神経筋疾患や障害
　デュシェンヌ型筋ジストロフィー
　筋萎縮性側索硬化症（ALS）
進行の速い神経筋疾患や障害
　ギラン–バレー症候群
　重症筋無力症
　多発性筋炎
　悪液質
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睡眠時の覚醒，睡眠時の体位交換の増加，嚥下

困難，集中力低下，頻回の悪夢，呼吸困難の悪

夢，呼吸障害による心不全徴候や症状，下腿浮

腫，いらいら感，不安，睡眠時に尿意による頻

回の覚醒，学習障害，学業成績低下，性欲低下，

過度の体重減少，筋肉痛，記憶障害，上気道分

泌物の制御困難，肥満，移動時や食事中のチア

ノーゼ）に注意する必要がある5)。％肺活量が50
％以下に低下すると睡眠時呼吸障害が起こりや

すくなり，20％以下になると高頻度に起こると
される 6)。

3 長期 NPPVの効果
欧米では神経筋疾患におけるNPPVの活用を

紹介した成書も複数出版されている 5,7,8)。

2002年，英国で「II型および III型脊髄性筋萎
縮症の小児の呼吸ケアに関する勧告」が出され

た6)。窒息や気管切開に至らないように，最小限

で確実な効果が期待できる場合のみを紹介して

いる6)。この中では，「長期人工呼吸を行うため

に，過去には気管切開を要していたが，喉咽頭

機能が著しく低下していなければ，鼻マスクや

鼻ピローで NPPVを行うことができる」とされ
ている6)。ただし，「病的肺や慢性呼吸不全の予

防に努め，異常があればNPPVのエキスパート
が治療を行う」となっている 6)。

ALS（amyotrophic lateral sclerosis：筋萎縮性
側索硬化症）に関しては倫理的側面の議論が絶

えないが，熟練したNPPVと徒手や器械による
咳介助により，気管切開を回避して生命予後を

平均 1年以上改善できるとの報告がある 9)。最

近，欧米各国からALSに対するNPPVについて，
QOL を含めた有効性の報告が相次いでなされ
た 10～ 12)。

4 導入基準

これまで欧米の学会では，NPPV適応ガイド
ライン 1～ 3）や NPPVに関する成書 5,7,8）も刊行

されている。ALSについてはわが国でも日本神
経学会から2002年に治療ガイドラインが発表さ
れ，呼吸管理についても記載されているので，

参考にするべきである 13)。ここでは Bachの導
入基準 14) とMehtaらの拘束性換気障害に対す
る長期NPPV適応基準1) を考慮して，「神経筋疾

表 2　神経筋疾患の NPPV適応ガイドライン

1. 肺活量，咳の最大流速（PCF: peak cough flow），SpO2，呼気終末PCO2を定期的に測定す
る。進行性疾患や肺活量低下例では定期的に（年1回程度）睡眠時呼吸モニター（SpO2，可
能なら呼気終末 PCO2も）を行う。

2. 肺活量が 2000 mL以下（または％肺活量＜ 50％）になったら，救急蘇生用バッグとマウス
ピースや鼻マスク・口マスクを用いて強制吸気による息溜め（エア・スタック）を行い，MIC
（最大強制吸気量）を測定する。

3. PCFが270 L/min以下に低下したら，徒手による介助咳（吸気筋と呼気筋の）を習得する。
風邪をひいたときには，パルスオキシメータを用意し，SpO2＜ 95％になるときは NPPV
と徒手や器械による介助咳を行って，SpO2≧95％に維持する。酸素を付加しないとSpO2

≧ 95％にならないときは，肺炎や無気肺の可能性を考慮する。
4. 気管内挿管を要した場合は，酸素を付加しなくても SpO2が正常化し高二酸化炭素血症を
認めなくなってから，抜管する。抜管の際に一時的にNPPVへ移行する必要が生じること
がある。抜管後に睡眠時NPPVを中止してしばらくすると症状や高二酸化炭素血症が増悪
する例や，肺炎や急性呼吸不全増悪を繰り返す例では，長期 NPPVの適応を考慮する。

5. 慢性肺胞低換気症状を認める場合や，定期的な昼間や睡眠時の呼吸モニターによりPaCO2

（または呼気終末 PCO2か経皮 PCO2）≧ 45 mmHg，あるいは SpO2＜ 90％が 5分以上続く
か全モニター時間の10％以上であれば，夜間のNPPVを行う。必要に応じて昼間にもNPPV
を徐々に追加する。

6. 介助により PCF＜ 160 L/min（エア・スタックを併用しても）になったり，気道確保が困
難（咳が不十分，嚥下機能低下や慢性的な誤嚥，分泌物過多）である場合は，風邪をひいた
ときや気管切開を考慮するときにインフォームドコンセントを行って気管内挿管する。
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患の NPPV適応ガイドライン」を呈示する（表
2）。

NPPVの適応を検討する際には，疾患が進行
性であることや介護を要する例が多いことから，

Mehtaらの適応基準 1) における相対的禁忌とし

ての，患者や家族の非協力や理解不足，経済面

や介護者の不十分さに配慮する。本人と家族の

インフォームドコンセントの下に，主治医が適

応を総合的に判断する。

5 導入方法

携帯型の従量式人工呼吸器とbilevel PAPのそ
れぞれの利点と欠点を考慮して，患者に適した

機種を選ぶ 15)。従量式人工呼吸器は，エア・ス

タックが可能で，アラーム機能も充実しており，

自発呼吸が弱い重症の呼吸機能低下例で特に利

点が大きい1,2)。一方，bilevel PAPはリーク代償
機能を有しており，導入が容易で，快適に使用

でき，軽量でメンテナンスも簡便，低コストで

ある 1,2)。通常はエア・スタックができる従量式

人工呼吸器が使用されるが，小児例，筋力低下

が著明でない呼吸機能障害例，従量式人工呼吸

器を快適に使用できない例（ALSの一部など）で
は，bilevel PAPが選択される1,2)。モード設定で

は，assist/control（またはS/T）モード，control
（またはT）モードが繁用される2,16)。control（ま
たはT）モードでは，呼吸数は 15～ 20回 /分程
度，吸気と呼気の比（I/E比）は 1：1～ 2程度に
設定されることが薦められる16)。バックアップ

換気は本人の自発呼吸回数よりやや少ない程度

（10～ 23/分程度）とする 1,16)。

神経筋疾患では十分な換気を得るために，閉

塞性肺疾患に比べて吸気気道内圧を高く設定す

ることが多い（快適であれば12～20 cmH2O，一
回換気量では 15～ 20 mL/kg程度）16)。重症の

肺病変の合併がなければ，PEEPは呼気の仕事
量を増すので不要である（呼気弁のない bilevel
PAPを使用する場合は，呼出した二酸化炭素の
再呼吸を避ける最小値とする）7)。

6 おわりに

今後も臨床研究や欧米のガイドラインを参考

に，ケアシステムの充実を図りながら，わが国

における神経筋疾患のNPPV適応はさらに検討
される必要がある。
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