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Ⅰ．は じ め に

　ハイフローセラピー（high flow therapy）は非侵襲
的陽圧換気（noninvasive positive pressure ventilation：
NPPV）と比較してインターフェイスが不快感を伴い
にくいため、さまざまな病態に使用できる可能性が高
い。大規模 Randomized Controlled Trial でⅠ型急性呼
吸不全患者への有用性が報告されているが 1）、神経筋
疾患に合併するⅡ型呼吸不全に対する有用性の報告は
極めて少ない。Díaz-Lobato らは神経筋疾患に合併した
Ⅱ型呼吸不全の呼吸管理にハイフローセラピーが有用
であったと症例報告しているが 2）、本邦では我々が検
索した限りではほとんど見当たらなかった。今回我々
は、著明な拘束性換気障害を伴った筋萎縮性側索硬化
症（amyotrophic lateral sclerosis：ALS）患者の呼吸
管理に、排痰補助装置（mechanical insufflation - exsuf-
flation：MI-E）を併用した NPPV とハイフローセラピ
ーの呼吸管理が有用であった 1 例を経験したのでここ
に報告する。

Ⅱ．症　　　例

症例：75 歳、女性

主訴：喀痰増加、呼吸困難
合併症：抑うつ状態
現病歴：当院受診の 6 ヵ月前に他院神経内科で ALS と
診断され在宅療養中であった。呼吸不全進行時に気管
切開下陽圧換気（tracheostomy positive pressure ven-
tilation：TPPV）を希望せず、また NPPV については
説明が不十分で同意が得られていなかった。訪問医師
から Riluzol（リルテック ®）内服と Edaravone（ラジ
カット ®）点滴で往診加療されていた。9 月某日早朝に
呼吸困難と喀痰増加を主訴に当院に救急搬送された。
身体所見：身長 146cm、体重 44.5kg、意識清明、血圧 
160/80mmHg、脈拍 100/ 分（整）、酸素飽和度測定不
能、体温 37.2℃、心音 / 収縮期雑音 Ⅲ / Ⅵ、呼吸音 ラ
音なし、呼吸数 20 回 / 分、呼吸補助筋使用あり。胸腹
式呼吸、腹部は平坦軟、四肢浮腫認めず。全身の広範
に及ぶ筋萎縮を認めた。胃瘻造設後。
徒手筋力検査（右 / 左）：肩関節屈曲 2/2、肩関節伸展
2/2、肘関節屈曲 2/1、肘関節伸展 2/1、手関節屈曲 2/2、
手関節伸展 2/2、手指 MP 関節屈曲 3/3、手指 MP 関節
伸展 2/2、股関節屈曲 1/1、股関節伸展 1/1、膝関節屈
曲 2/1、膝関節伸展 2/1、足関節背屈 1/1、足関節底屈
1/1、足趾屈曲 1/1、足趾伸展 1/1。
血液検査所見：AST 32U/L、BUN 12.9mg/dL、Cre 
0.28mg/dL、WBC 8,900/μL、CRP 0.18mg/dL。
入院時動脈血液ガス分析：経鼻カニュラ O2 2L/ 分、安
静 時 pH 7.340、PaCO2 59.5mmHg、PaO2 30.8mmHg、
HCO3

－ 32.1mmol/L、BE 6.3mmol/L、SaO2 53.3％。
胸部 CT 所見（Fig.1）：胸部 CT 上明らかな活動性病変
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なし。著明な筋萎縮を認める。
喀痰検査：一般細菌グラム染色結果；グラム陽性球菌、
グラム陰性球菌、グラム陰性桿菌多数。培養結果；Esch-
erichia coli （＋）、α-streptococcus （＋＋＋）、Neisse-
ria sp. （＋）。
呼吸機能検査（入院第 15 病日）（Table 1）：VC 0.8L、
％VC 37.4％、FEV 1.0 0.73L、FEV/FVC 92.4％。著明な
拘束性障害を認める。
終夜経皮的動脈血酸素飽和度測定：平均 SpO2 92.2％、
oxygen desaturation index （ODI）4％ 3.4/h、ODI 3％ 
5.6/h、最低 SpO2 82.6％。
入院経過：元々、ALS による慢性Ⅱ型呼吸不全があり、
気管支炎に伴う喀痰増加のために気道閉塞を併発し急
性増悪したものと考え、喀痰吸引ののち NPPV を開始
した。低酸素血症・高二酸化炭素血症は著明に改善し
たが、精神状態が不安定であることが 1 つの要因で、
NPPV に認容性は低く治療を継続することができなか
った。病状安定後には日中覚醒時には SpO2 は 94％を
維持したにもかかわらず、終夜経皮的動脈血酸素飽和
度測定の結果、夜間の平均 SpO2 は 92.2％と比較的低か
った。そのためⅡ型呼吸不全の病態のみならず睡眠呼

吸障害としての病態を併発したものと考えた。このた
め ALS に伴う睡眠呼吸障害と排痰クリアランス低下に
対してハイフローセラピーを開始した。ハイフローセ
ラピーの鼻カニュラはアトムメディカル社製を使用し
た。このカニュラは両方の耳介に柔らかいバンドで装
着するため、受け入れが良好であった。同時に自力で
の排痰が困難であったため MI-E による排痰を施行し
た。排痰効果が認められたため MI-E の在宅導入が望
ましいと考えられた。しかし、保険適応上の問題があ
るためハイフローセラピー（20L/ 分、FIO2 0.21）のみ
ならず NPPV（ST mode inspiratory positive airway 
pressure 8cmH2O、expiratory positive airway pres-
sure 4cmH2O、FIO2 0.21）を併用して在宅呼吸管理を開
始することとした。日中は SpO2 が 90 ～ 94％保持可能
で本人の呼吸困難感がなければ酸素療法を施行せず、
施行する際には低流量システムで微量調整した。NPPV
のマスクの認容性から NPPV は睡眠開始時 1 時間のみ
使用して、その後睡眠中はハイフローセラピーとした

（平均 6 時間）。具体的には在宅人工呼吸機器はハイフ
ローセラピーと NPPV モード、コンプレッサ・酸素ブ
レンダ・加温加湿器・パルスオキシメータを搭載して

Fig.1　Chest Computed tomography （CT）
Chest CT showed no active lesion and significant muscle atrophy.

Measurement 
value

Predicted 
value

％Predicted 
value

Vital capacity （L）   0.80   2.14   37.4
Expiratory reserve （L）   0.17   0.81   21.0
Inspiratory reserve （L）   0.33
Tidal volume （L）   0.30
Forced vital capacity （L）   0.79   2.00   39.5
Forced expiratory volume in one second （L）   0.73   1.56   46.8
Forced expiratory volume ％ in one second （G） 92.41 79.24 116.6

Table 1　Respiratory function test

Respiratory function test showed remarkable restrictive ventilation disorder.
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いる MediOx60（MEKICS Co, Ltd、韓国）を使用した。
排痰補助装置はパーカッションモードを搭載した Com-
fort Cough Ⅱ（SEOIL Pacific COP、韓国）を使用した

（設定：吸気圧 ＋35cmH2O、呼気圧 －35cmH2O、それ
ぞれ 1.5 秒 5 サイクル×2 回 / 日）。
　睡眠中のハイフローセラピー開始後、不眠症、起床
時の頭痛などの自覚症状や夜間の低酸素血症（平均酸
素飽和度：92.2％→ 93.7％、3％ODI：5.6 回 / 時→ 3.01
回 / 時、SpO2＜88％：0.33％→ 0.12％）など他覚症状も
軽快した。
　人工呼吸器、排痰補助装置、喀痰吸引機器の導入、
胃瘻管理などの多種多様な機器管理が必要となったた
め、家族と在宅訪問医師・看護師を含む在宅往診チー
ム・当院包括呼吸リハビリテーションチーム・酸素業
者で退院前カンファレンスを開催した。家族にはハイ
フローセラピーの必要性と期待される効果について説
明を行い、同意を得た。具体的な家族への指導は、カ
フアシストの取り扱い、マスクの消毒、吸引手技、ハ
イフロー機器への蒸留水の補充方法、加湿器の着脱、
カニュラの取り扱い、胃瘻チューブへの簡易懸濁した
内服薬の注入方法や車椅子への移乗方法など多岐にわ
たった。訪問チームにとって在宅ハイフローセラピー
は初めての導入であったが、当院で作成したハイフロ
ーマニュアルを情報共有ツールとして使用することで
不安なく在宅呼吸管理を継続できた 3）。さまざまな医
療機器を導入しての自宅退院となったため、退院時に
は院内看護師のみならず臨床工学技士も退院前自宅訪
問を行った。その結果、退院 6 ヵ月後に呼吸不全で死
亡されるまで一度も再入院されることはなかった。

Ⅲ．考　　　察

　在宅ハイフローセラピー /NPPV と MI-E を併用して
ALS の在宅呼吸管理を行った 1 例である。ALS は身体
的問題のみならず社会的、精神・心理的問題を伴う進
行性の難病である。本症例は約 6 ヵ月前に ALS と告知
されたが、TPPV または NPPV を受け入れるかどうか
の決定をする前に喀痰窒息による急性呼吸不全のため
当院へ入院された。患者は ALS と告知されてから、元
来の抑うつ症状が悪化し抗うつ薬の内服が必要となっ
ていた。緊急入院後のマスクを用いた NPPV は、その
圧迫感と密閉性からうつ症状を増悪させたため認容で
きず継続不能となった。本人・家族に、著明に低下し

た拘束性換気障害と全身の筋力低下を伴う ALS では、
NPPV の導入が延命治療に有効であり、睡眠呼吸障害
を伴う ALS では早期に NPPV 導入したほうがよいと
報告されている 4 ～ 6）と説明したが、本人は長時間の在
宅 NPPV 導入に同意されなかった。しかし、NPPV で
は感じられたマスクによる閉塞感や呼吸困難感がハイ
フローセラピーでは認められず、在宅ハイフローセラ
ピーには同意された。
　ALS などの神経難病患者に合併するⅡ型呼吸不全に
は、予後の改善を期待しにくいなどの理由のために、ハ
イフローセラピーは一般的にほとんど用いられていな
いのが現状である。しかし、TPPV を希望せず、NPPV
を希望する ALS 患者の中には NPPV 治療に認容性が
ない例が多いことが臨床現場で散見される。在宅ハイ
フローセラピーの導入理由は、その特性である二酸化
炭素の洗い流し効果や適切な加温・加湿による（37℃、
相対湿度 100％）粘膜繊毛クリアランス効果の増強効
果、CO2 ナルコーシスのリスクを回避して睡眠中の低
酸素を改善する可能性があること 7）である。また NPPV
と比較してマスク装着や陽圧換気の不快感が少ないた
め、生活の質（quality of life：QOL）を維持または改
善して、ある程度の呼吸不全の治療効果を期待できる
メリットがあると考えられる。実際、本症例ではハイ
フローセラピー導入後に顕著な PaCO2 の上昇なく（pH 
7.376 → 7.407、PaCO2 59.3mmHg → 63.1mmHg、PaO2 
82.5mmHg → 78.2mmHg、HCO3

－ 34.0mmol/L → 38.8
mmol/L、14 日間）睡眠呼吸障害の治療が可能であっ
た。
　また、短期間ではあるが NPPV を併用することで、
ALS の排痰訓練や排痰介助、入院回避や医療費削減に
有用と報告されている MI-E を在宅医療で用いることが
できた 8, 9）。そのことが喀痰による気道閉塞を最小限に
抑制し、再入院せずに在宅療養を継続することができ
た要因の 1 つと考えられた。本症例ではハイフローセ
ラピーのみならず NPPV も同一機器で施行できる機器
が有用であった。患者は再入院されず在宅生活を過ご
され、笑顔で在宅でのお正月を過ごすことができて、
死亡当日に呼吸数が減少した際も家族は救急車を呼ぶ
ことなく、自宅での看取りを受容することができた。
　学際的チーム医療は ALS 患者の予後延長や QOL の
改善につながるとされている 10, 11）。本症例でも多種多
様な機器管理の情報共有などが多職種院内チームと在
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宅チームとの連携に必要であり、在宅ハイフローセラ
ピー管理にも学際的チーム医療の継続が重要であった
と考えられた 12）。しかし現時点では、① ALS に対して
在宅ハイフローセラピーの有用性について十分に吟味
された報告は少ない、②日本神経学会などのガイドラ
インに記載がない、③保険適応がない、④在宅医療チ
ームにハイフローセラピーの手引書が学会から発行さ
れていない、などの理由により、実際にはハイフロー
セラピーはほとんど行われていないと推察される。今
後、ALS などⅡ型呼吸不全における終末期の呼吸不全
に対する呼吸管理治療の 1 つの選択肢として、ハイフ
ローセラピーの知見の集積が求められる。
　あと、ハイフローセラピーでは多量の蒸留水が必要
となる。本症例では、蒸留水は療養上必要な物品とし
て在宅往診医師が保険薬局に配送手配を依頼して、そ
ちらから提供したため多量の蒸留水を確実に担保する
ことが可能であった。ハイフローセラピーのデバイス
はフロージェネレーターや加温加湿器といった機能が
搭載されており消費電力が大きい。しかも酸素濃縮器
を併用することも多く、本症例は MI-E や喀痰吸引器、
ネブライザーも使用している。冬には暖房器具も加わ
るため、電気的安全性の確保は重要な問題である。そ
のため臨床工学技士など専門知識を有する者による配
線デザインや指導が望ましい。本症例では臨床工学技
士による退院前自宅訪問で MediOx60 を単一の配線と
して、その他の機器はコンセント数の問題で、たこ足
配線とせざるを得ないなど細かな指導を行った。今後
は臨床工学技士の在宅訪問にも診療報酬がつくことが
期待される。

Ⅳ．結　　　論

　ALS における呼吸不全の病態管理および QOL 改善
のために、ハイフローセラピーが有用であった 1 例を
呈示した。TPPV を希望しない症例、または TPPV な
いし NPPV を受けるか否か同意を得られていない症例
においても、人工呼吸管理開始までの移行期にハイフ
ローセラピーを行うことが有用かもしれない。

本稿の全ての著者には規定された COI はない。
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