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は じ め に

　小児呼吸不全終末期に直面しやすい疾患として、在
宅人工呼吸の対象となる疾患が挙げられる。2008 年
の英国では、小児 933 人（17 歳未満）中、非侵襲的
陽圧換気（noninvasive positive pressure ventilation：
NPPV）77％、気管切開人工呼吸 23％、病院 7％、在
宅 91％、不明 2％ 1）。疾患は、神経筋疾患 43％、中枢
性低換気 18％、気道や肺機能障害 37％であった。この
ことから、本稿では、長期の緩和ケアといわれる小児
期発症の神経筋疾患について述べる。

Ⅰ．小児期発症の神経筋疾患の呼吸ケアの‌
国内外ガイドライン　　　　　　

　神経筋疾患に関して、米国の疾病予防管理センター
（Centers for Disease Control and Prevention：CDC）
が作成を推進した「Duchenne 型筋ジストロフィー

（Duchenne muscular dystrophy：DMD）ケアの国際
ガイドライン」がある 2）。欧米の神経筋疾患患者会

（TREAT-NMD）のホームページから各国語訳された
患者家族版も閲覧できる。ほとんどの臨床場面におい
て、NPPV が第一選択とされ、気道確保のための咳介
助が推奨される。DMD は、麻酔や鎮静に際してもあ
らゆる神経筋疾患の呼吸ケアのモデルとされ 3）、DMD
と同様に、脊髄性筋萎縮症（spinal muscular atrophy：
SMA）4）、先天性筋ジストロフィー 5）、先天性ミオパチ

ー 6）のケアの国際ガイドラインも公表された。また、
英国呼吸器学会（British Thoracic Society：BTS）か
ら、「筋力低下のある小児の呼吸マネジメント」ガイド
ラインが公表された 7）。神経筋疾患についても NPPV
と咳介助を中心に記載されたカナダ呼吸器学会による
在宅人工呼吸ガイドラインは、インターネットで閲覧
できる 8）。
　本邦においても、2014 年に「DMD 診療ガイドライ
ン」（日本神経学会、日本小児神経学会、国立精神・神
経医療研究センター）9）、「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」（日本リハビリテー
ション医学会）10）、2015 年に「NPPV ガイドライン改
訂第 2 版」（日本呼吸器学会）が公開され、インター
ネット（Minds）で閲覧できる 11）。
　脳性まひなど中枢神経疾患を主体とした重症心身障
害児・者の急性期の緩和ケアにおいても、神経筋疾患
のガイドラインから参考にできることがある 12）。

Ⅱ．緩和ケアとしての非侵襲呼吸ケア

1．緩和ケアとしてNPPVが推奨される理由
　ベルギーにおいて、DMD では、気管切開と NPPV
で生命予後に差はなかった 13）。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。
在宅やリハビリテーション施設においては NPPV の方
が多く、療養介護施設には気管切開が多い傾向があっ
た。マウスピースや鼻ピローなど昼間の NPPV のイン
ターフェイスを工夫すると（図 1）、気管切開に多い病
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的状態を回避して、NPPV で気管切開と同じ程度の延
命が図られるため、神経筋疾患の終末期ケアとして
NPPV が勧められる 14, 15）。米国、カナダ、日本に続い
て、ヨーロッパでは、イタリアが先駆的に DMD の気
管切開から NPPV へのパラダイムシフトを図ったとい
う論文もある 16）。

2．NPPVによる嚥下機能の改善
　終末期まで安全に経口摂取ができることは重要であ
る。呼吸が苦しくて嚥下に支障をきたしている場合は、
NPPV をしながら食べると嚥下が改善する 17）。気管切
開では、頸部のチューブの存在と息こらえができない
ことから、嚥下機能への改善は見込めない。また、誰
でも食べ物でムセることはあるが、咳が十分であれば、
誤嚥や窒息を回避できる。一方、咳が弱い場合は、咳
介助で気管に入ってしまった食べ物を出すことができ
れば問題ない 17）。このようにして、多くの神経筋疾患
では、終日 NPPV と咳介助を活用して、経口摂取を続
けることができる 18）。

3．SMAⅠ型におけるNPPV
　ロンドンで、1993 年以降、SMA Ⅰ型 13 例が NPPV
を活用した 19）。そのうち 5 例は死亡し、家族が気管切
開人工呼吸への移行は希望しなかった。NPPV は、気
管切開と異なり、声を失うことなく、胸郭変形を改善
し、呼吸苦を軽減し、生命予後を改善した 19 ～ 21）。こ
れは、経験豊富な多職種がいる三次専門病院であれば
可能であるが、どこの病院でもできることではない。

そのため、家族には、「気管挿管を抜管して NPPV に戻
せる病院は限られている」ことを周知する。また、機
械による咳介助（mechanical insufflation-exsufflation：
MI-E）の機器（図 2）を備えていない病院もあるため、
家族が常時持参することを指導する。小児神経筋疾患
の呼吸マネジメントに NPPV や MI-E を活用する “ 新
環境順応 ” が求められる。

Ⅲ．終末期における急性期呼吸不全治療

1．神経筋疾患の急性呼吸不全増悪に対する治療
　急性感染症の治療には SpO2、必要に応じて経皮 CO2

を、定期的、持続的に測定する 7, 22）。酸素付加なしに
SpO2 95% 以上を維持するように、姿勢管理、換気補助

（NPPV、救急蘇生バッグ）、徒手や機械による咳介助
を行う。睡眠時の NPPV を使用している例では、昼間
の使用を追加する。
　酸素を付加した NPPV や MI-E によっても SpO2 を
95％以上に維持できない時や、肺炎や無気肺の悪化、
全身状態の悪化時は、気管挿管人工呼吸へ移行する。
MI-E による排痰は、気管挿管を介しても使用できる。
　人工呼吸器を離脱しなくても、NPPV に移行するこ
とで抜管できる 23）。NPPV にしてから、離脱時間を増
やして、不要になるか、睡眠時のみ使用になるかなど
検討する。終末期において、緩和ケアではない気管切
開を選択することは、可能な限り回避する 23, 24）。

2．ICUの気管挿管抜管にコクラン・プロトコル
　神経筋疾患など原疾患が無い場合でも、人工呼吸器

図 1　‌�昼間に電動車いす上でマウスピースによるNPPVを
活用しながらパソコン用いた作業

図 2　フェイスマスクを用いた機械による咳介助
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期間の延長は、横隔膜の萎縮と収縮不全を引き起こ
す 25, 26）。この重症患者関連ポリニューロパチー＆ミオ
パチー（critical illness polyneuropathy and myopathy）
によって人工呼吸離脱が遅延する。人工呼吸器離脱困
難の原因の 1 つとして呼吸筋の筋力低下がある。小児
における重症患者関連ポリニューロパチー＆ミオパチ
ーの発生頻度は明らかにされていない。推定では 1.7
％で、成人に比べてかなり低い 27, 28）。
　ICU における抜管のための NPPV と咳介助が、コク
ラン・プロトコルとして公表された 29）。ICU 関連筋力
低下の抜管促進と再挿管予防に NPPV と徒手や機械に
よる咳介助（MI-E 含めて）を活用する。これは、筋
力低下を呈する神経筋疾患の呼吸マネジメントを応用
したものである 30）。

Ⅳ．小児の緩和ケアシステム

1．米国の小児期発症神経筋疾患における緩和ケアの
実態

　CDC の研究で、米国の DMD がいる 48 家族（全例
裕福な保険加入、死亡例 5 例を含む）において、緩和
ケア（palliative care）という言葉を 85％が知らなか
った 31）。若い神経筋疾患、長期にわたる慢性疾患のた
め、認めたくないという思いが強く、終末期ケア（end 
of life care）のイメージにとらわれる傾向があった。
緩和ケアの活用率のうち、最も高いのは呼吸ケアで 68
％であった。緩和ケアとしては、NPPV と MI-E を含
めた非侵襲的呼吸ケアが適応される。他は、ケアマネ
ージャー利用：50％、熟練した訪問看護・介護：44％、
宗教家・教師による指導：27％、レスパイト：18％、
外出介助：13％、ペイン・マネジメント：12％、ホス
ピス・サービス：6％、食事サービス：3％であった。
事前指示書、リビングウィル、後見人制度利用はごく
少数で、実施にあたり、本人家族と医師共に苦痛や不
快を伴った。呼吸ケアを含めた緩和ケアは QOL 維持
向上に重要であった。しかし、小児期の緩和ケアは、
アクセスと利用に多面的要素（個人、介護者、医療者、
医療システム自体）の課題があった。

2．DMDの自然歴の変化
　英国の神経筋疾患センターから、「最近の DMD の
自然歴はかなり変化し、“ 現在可能なあらゆる介入を
行った経過 ” である」と指摘された 32, 33）。その引用論

文 3 つのうちの 1 つは当院からである 34）。当院では、
1964 年から 2010 年まで、227 例の DMD のうち 187 例
に呼吸循環介入を要した。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未使用であった
1984 年以前は、全例 25 歳までに死亡した。その後、
1984 年から 1991 年までの気管切開人工呼吸で生命予
後が延長した。1991 年以降は、NPPV88 例で、さらに
生命予後が改善した。歴史的比較であるが、人工呼吸
器未使用 56 例において 18.1 歳であった 50% 生存年齢
は、気管切開 24 例は 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
薬とベータ遮断薬）などの呼吸循環介入では、39.6 歳
になった。
　そして、これは国やセンターにより違いがあるとさ
れる 32, 33）。特に、エキスパートの治療体制が、診断
後早期から活用できるかによって違いが大きいとされ
る。

3．米国における医療環境による予後の差
　米国でも、近年の DMD の生命予後の改善は、白人
と黒人、高所得者層と低所得者層で差があることが指
摘された 35）。また、全米の 200 以上の筋ジストロフィ
ー専門クリニックにおけるアウトカムの差を縮めるた
めに、生命予後を公表も提案された 36）。
　また、在宅療養している Duchenne 型と Becker 型
筋ジストロフィーにおいて、15 ～ 19 歳と 20 ～ 24 歳を
比べると、20 ～ 24 歳の救急受診や入院が著しく増加し
ていた 37）。また、近医では専門的な医療を実施できず、
生命予後が改善してきた筋ジストロフィーの在宅ケア
システムは未だ不十分であることが 2015 年に米国で
指摘されている。
　本邦では、DMD が小児期から学校と医療・ケアを
目的に、旧国立療養所筋萎縮症病棟に長期入院してき
た歴史がある 38）。フランスなど欧米にも同様のシステ
ムがあったが、NPPV の普及に伴い、在宅の専門医療
システムを強力に整備している。それは、在宅、外来、
救急、ICU、レスパイト、長期療養を必要に応じて選
択できるシステムである。世界においても、非侵襲的
な呼吸ケアのテクニックと神経筋疾患の専門的マネジ
メントの両方をできるセンターの開発が重要であると
して、ウェブサイト（the BreatheNVS site）が 2015 年
より公表されている（http://www.breathenvs.com）。
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Ⅴ．緩和ケアの長期化への対応

1．医学的にも社会的にも複雑な問題
　クリーブランドの大学病院の小児筋ジストロフィー
協会によるクリニックでは、DMD は呼吸器系の合併
症が主な死因であったため、小児呼吸器科医がフォロ
ーしている 39）。そこでは、これまでほとんど予想でき
なかった医学的、社会的、倫理的問題に直面している。
例えば、まれで未知の医学的合併症や、経験したこと
がない疾患の重症度に悩まされる。加齢に伴い、家族
はケアの負担の増大に対処し、QOL の低下を長期化す
るおそれがある。クリティカルケアの資源を利用する
のに適格であるという社会の受け入れと、延命した患
者の医療提供者が小児科から内科に移行することが、
実用面や倫理面の問題を複雑にしている。

2．成人移行への成功因子
　DMD の成人移行のエキスパート会議が、2011 年、
オランダで行われた 40）。医師、研究者、患者擁護団体

（DMD の親の会など）、DMD の青年ら 20 人で構成さ
れた。6 か国（ベルギー、カナダ、デンマーク、オラ
ンダ、英国、米国）から参加した。
　会議の参加者は、小児のケアチームから青年期のケ
アチームへのゆるやかな移行は、年齢で規定されるも
のではないことを強調する。若い思春期の慢性疾患患
者で、特に成人への移行期に脆弱な患者は、身体的な
挑戦、ヘルスケアの習熟と疾患の進行の可能性に立ち
向かいながら、異なる不利なこと（社会的孤立、雇用
のアクセスの不足、手頃で質の良いサポートのレベル
の差）に直面するかもしれない。プランを立てていな
い移行プロセスは、青少年の健康予後に悪い影響を及
ぼす。健康管理の移行に関する文献的考察では、不十
分な移行プロセスは、学力や社会環境はもちろん、死
亡率、長期予後や身体的な well-being に悪い結果をも
たらす。思春期という大事な時期に、自身のアイデン
ティティーを固め、嗜好を確立し、教育の選択など、
どこに住み、健康管理の決定を超えた調整をどのよう
にするか（またはそうすべきではないのか）を考える。
　DMD が成人に移行するための 6 つの “ 成功因子 ” が
強調され、支持されている。①社会的・身体的サポー
トが自立（または自律）を導く、②ゴールを設定し、
工夫に富む方法により、それに到達すること、③日々

の活動が満足につながる、④受容、対応、楽天的であ
ること、⑤良質な医療と心理社会的情報へのアクセス、
⑥成人へ移行する間のケアの継続、である。

Ⅵ．親へのインフォームド・コンセントに‌
際する配慮　　　　　　　　　　

1．家族全体のサポート
　NPPV を含めた在宅人工呼吸をしている神経筋疾患
児の両親は、繰り返す喪失感、不安、重責と孤独を体
験している 41）。両親の熟練したケアの継続が子どもの
命と QOL のライフラインとなるため、医療スタッフ
とコミュニティーによる縦割りではない可変的なサポ
ートの編成が求められる。
　DMD では、母が保因者であることが 3 分の 2 程度
に起こる。実際、保因者というより、症状があり、女
性ジストロフィノパチーともいわれる。しかし、母親
自身の心筋症や不整脈に関する受診率は低く、循環器
医にとって、心不全教育の説明が理解されにくいと感
じる 42）。

2．両親の加齢
　年老いていく両親は、生命予後が改善してさらに全
身の病態が進行する息子のケアをいつまでも同じレベ
ルで続けられない 43）。医師、他の医療スタッフとサポ
ーター達は、成人移行に際する支援の必要性を認識す
るべきである。両親と息子は、介助者である両親の加
齢、救急と専門的ケアのニーズに直面していく。

お わ り に

　終末期においては、QOL 評価が大事である。しかし、
最近の米国エキスパート会議において、筋ジストロフ
ィー患者の QOL 評価に関して、これまで信頼できる
データはほとんどなく、病気の進行に伴う変化を評価
できていないと報告された 44）。現存の QOL モデルは
以下を評価できていない。①病気による感情的な影響、
②有意義であることの個人的感覚、③社会参加、④適
切な医療・ケアへのアクセス、⑤進行性の病気の移行
期、についてである。今後、終末期を迎えることにな
る筋ジストロフィーの個人の QOL 評価を促進するた
めには、新たな評価スケールの研究開発と、専門呼吸
ケアの実践が必要である 45）。
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