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P-B-O 神経筋疾患のNPPVの適応と限界

独立行政法人国立病院機構八雲病院小児科石川悠加

神経筋疾患では、呼吸不全の早期症

状を検出することが困難である。一方，

二次性に心肺耐容能が低下し，わずか

な負荷がかかると突然，呼吸困難が顕

在化する。風邪や疾づまりから急性呼

吸不全になったり、術後に気管内挿管

の抜管困難や人工呼吸器からの離脱

困難に陥り易い。窒息、や気管切聞を避

けるためには、 NPPVを活用した介入

を行う1)。

神経筋疾患においては、 NPPVの効

果が期待できる病態は、急性呼吸不全

(上気道炎や肺炎)、気管内挿管の抜

管困難や人工呼吸器の離脱困難(手術

後を含む)、睡眠呼吸障害、胸腹部の

呼吸パターンの異常(呼吸仕事量増

大)、微小無気肺(胸部の発達障害や

変形拘縮)、慢性肺胞低換気、心筋症

による心不全(慢性と急性増悪)であ

る。

気管内挿管を要した場合は，酸素を

付加しなくてもSp02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。

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 PaC02(または呼気や

EtC02か経皮の TcPC02)孟 45

mmHg，あるいはSp02<90%が5分

以上続くか全モニタ一時間の 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。

喉咽頭機能や肺のコンブライアン

ス低下により、咳の最大流速 (PCF)

が介助によっても 160Llmin以下に

なったり，気道確保が困難な場合は，

風邪の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

って気管内挿管の適応を判断する。

このように、神経筋疾忠の NPPV

の適応は、予測される NPPV効果を

本人・家族(周囲:医療スタッフを含

めて)がリスクを知った上で希望する

場合にすべきと考える。その上で、“適

応"は、気道確保できること(話せて

食べられる喉咽頭機能と肺と胸郭の

コンブライアンス維持により PCF>

160L/min)が条件となる。限界は、

気道確保できない場合(徒手や器械に

よる咳介助によっても PCF<160L/

min) である。
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