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要 旨

目 的：NPPV管理下でTPPVを希望しないALS療養者の終末期の緩和処置方法やケアの動向や現状を明らかにすること.

方 法：国内外の文献検討を行った.医学中央雑誌と PubMedをデータベースとして, 2001～2015年までの原著論文を検

索した.検索語は,ALS and/or NPPVとした.次に,Yahoo!JAPANとグーグルスカラーの検索エンジンを用いて,ALSの

NPPV管理下の終末期の事例が掲載されている論文,ガイドライン,一般書籍,関連記事をさまざまな関連用語を使って可

能な限りの検索を行った.検索語は,ALS,NPPV,withdrawing NPPV to death,terminal care,end-of-life careなどの用語と

し,単独,あるいはいくつかの用語を組み合わせて,2016年1月～2016年10月までの間の2週間に1～ 2回の検索を試みた.

結 果：分析対象とした文献 34編のうち,終末期の緩和ケアに関するものは 2編であった.一方, 収集できた事例は 20件

で,そのうち緩和ケアに触れたものは 7件であった.ガイドラインやそれに類する書物においてはNPPV管理下の終末期の

緩和ケアの記載があるものは 8件であり,うちALSについては 2件のみであった.

結 論：NPPV管理下のALS療養者の終末期ケアについては,ほとんど注目がされていない状況であった. NPPV利用は

増加している.そのため,NPPVの導入の際に,終末期の緩和ケアを含めて説明を行う必要があることと,維持困難期の緩和

ケアの開発が必要である.

はじめに

筋萎縮性側索硬化症 (ALS)は,運動神経が選択的に障害

され,重篤な筋力低下をおこす神経変性疾患である.患者

数は,年々増加し,2015年時点で国内 9,940人である. 病状

進行を特徴とし,四肢の運動障害や,言語障害,嚥下障害,

呼吸障害が次々と引き起こされ,日常生活に全介助を要す

状態になり,人工呼吸器を装着しなければ 3～ 5年で死亡

すると言われている.ALSは原因不明・治療法が未確立で

あり,代表的な指定難病の 1つである.

ALSに最も多い死因は呼吸不全である.呼吸不全に対し

ては,ALS診療ガイドラインにおいて鼻マスク型の非侵襲

的人工換気療法 (NPPV: non-invasive positive pressure
 

ventilation, or NIV:non-invasive ventilation)の導入がグ

レード B (科学的根拠があり, 行うことが勧められるレベ

ル) で推奨されている. 在宅ケア呼吸白書 によれば,

NPPV使用者のうち,神経筋疾患が 18％を占めていたとの

ことである.イギリスの調査 では 2000年からの 10年間

に,NPPVを使用するALS療養者は 2.6倍の増加があった

とのことで,今後ますますALSにおけるNPPV導入の増

加が見込まれる.

NPPVには,導入検討期,導入期,維持期,維持困難期が
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ある. NPPVで呼吸の緩和がはかれなくなった維持困難期

がきた際,筋萎縮性側索硬化症 (ALS)は,気管切開下の人

工呼吸療法 (TPPV:tracheostomy positive pressure ventila-

tion)を選択すれば呼吸緩和をはかることができ,延命が可

能である.しかし,介護問題などから,気管切開を望まない

人は多い. Tagamiら は, 1病院における 1999年からの約

10年間のALS患者 80名のうち, NIVを導入したのは 37

例 (46％),うち TPPVへの移行したのは 15例 (41％) で

あったと報告している.

本研究は, NPPVを導入し, TPPVへの移行を希望しな

い療養者の緩和ケアに焦点をあてた.本研究の目的は,

ALS療養者におけるNPPV管理下での終末期の緩和ケア

を検討する基礎資料を得るために,広く国内外の文献検討

を行い,動向を把握し,今後の方向性を明らかにすること

を目的とした.

方法

文献検討を行った.

調査１：NPPV管理下のALS療養者の終末期に関連した

研究論文の検討

医学中央雑誌Ver5.と Pub Medをデータベースとした.

検索対象期間は,2001～2015年とした.検索語は,ALS and
 

NPPVとした.医学中央雑誌では英略語 (ALSとNPPV)

と日本語 (筋萎縮性側索硬化症 and 非侵襲的陽圧換気療

法)を使用した.分析対象は,和文または英語の研究論文と

し, NPPVから気管切開への移行に関する研究, 文献レ

ビュー,解説は除外した.

調査２：NPPV管理下のALS療養者の終末期を取り扱っ

た書籍や記事の検討

１）事例の記述の探索と分析

医学中央雑誌や PubMedで検索可能なジャーナルで公

表されているALSのNPPVの終末期の緩和ケアに関する

論文数は,ごくわずかであった.しかし,上記のキイワード

検索ではヒットしない論文であっても,論文の一部や書籍

の一部に, ALSのNPPV管理下の終末期や緩和ケアに関

する事例が記載されていた. そのため, サーチエンジンの

Yahoo!JAPANやグーグルスカラーを使用し,関連論文や

書籍を 1つ 1つ入念に点検し, 事例の記述がある部分を探

し,それを抜粋し,整理した.

検索語は, ALS, NPPV, withdrawing NPPV to death,

terminal care,end-of-life careなどの用語とし,単独,あるい

はいくつかの用語を組み合わせて, 2016年 1月～2016年

10月までの間に 2週間に 1～ 2回の検索を試みた.抜粋部

分は,意味内容を損なわないように短縮化を行った.この

短縮化作業は,別の 2名の研究者が複数回にわたり点検を

行い,必要に合わせて加筆修正を行い,短縮化作業の信頼

性をはかった.

２）ガイドライン等の検討

上記の検索語を用いた検索方法に加え,書籍についての

検索を行うため,大手書籍取り扱いサイトのアマゾン・

ドットコムも活用し, NPPV管理下の終末期に関する緩和

ケア方法の記載に関して,一般書籍での解説やガイドライ

ンを疾患をALSに限らず広く収集した.

ALSのNIV管理下の終末期ケア

表１ ALSのNPPVに関する研究の内容整理 n＝34

分類 内容の内訳 文献数

医学的効果［13件］ ・NPPV早期導入による効果 5件

・NPPVの延命効果などの有用性 5件

・ヘルメット型マスクに関すること 2件

・睡眠グラフから圧調整した症例報告 1件

在宅医療・看護［4件］ ・症状・障害別による訪問看護内容 1件

・NPPV導入から死亡までの状況分析 1件

・事例報告 (看護課題抽出) 1件

・在宅医療の在り方 1件

NPPV装着の思い［2件］ ・NPPV使用継続に関する思い 1件

・事例報告 (思いや生き方) 1件

NPPV終末期のケア［2件］ ・緩和に関する事例報告 2件

NPPVと胃瘻［5件］ ・NPPV下での PEG施行に関すること 5件

呼吸理学療法［3件］ ・呼吸リハの効果など 3件

臨床経過［3件］ ・NPPV装着者の死亡までの経過 2件

・コミュニケーション障害の進行 1件

その他［2件］ ・TPPV移行についての希望の有無 1件

・介護者や生活への影響 1件
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結果

１．ジャーナルに掲載されたNPPV管理下のALS療養者

の終末期に関連した研究論文の検討結果（表１）

和文論文 41件,英語論文 13件がヒットした.関連のな

い 20件を除外し, 34件 (和文 28件と英語論文 6件) を分

析対象とした.それらの内容を分類した結果, NPPVの医

学的効果を示したもの 13件,在宅医療・看護に関するもの

4件,NPPV管理下での胃瘻造設を扱ったものが 5件,呼吸

理学療法に関するものは 3件, 臨床経過に関するものは 2

件,NPPV装着の思い 2件,NPPPVの終末期における緩和

ケアに関するものは 2件,その他 2件であった.終末期に

おける緩和ケアを扱った 2件のうちの 1件が塩酸モルヒネ

の使用を検討していた.以上より,研究論文の検討につい

ては, NPPVの限界時の対応に関するものはごくわずかで

あった.

２．NPPV管理下のALS療養者の終末期を取り扱った書

表２ 国内文献で提示されたNPPV管理下のALS療養者の終末期に関する記述・エピソード

事例 記 述 緩和ケアの
記載の有無

出典
№

①
NPPV導入後在宅療養に移行した 6例中 4例が平均 2.8ヶ月で亡くなっていた.いずれも患者は延命措置を望まない中でNPPV
は呼吸苦を除く目的で各自の判断で適宜使用された.こうした状況で急変し,搬送先で肺炎,呼吸不全,心肺停止のため死亡した.
NPPVを用いた在宅療養について厳重な注意を要することが明らかになった.

なし 1

② 47歳 (男性) ALS患者は, NPPVを使用しており,病状が進行した時に自分の役割や仕事ができない生涯を望まず TPPVを拒否
した.最後の 5日間はNPPVの条件設定による緩和の限界で,塩酸モルヒネ 3 mgを PEGから就寝前に注入して緩和した.

あり 2

③

NPPV管理のALS患者 5名は全員が病状の進行に応じて酸素療法の併用と塩酸モルヒネ 5～20 mg/日の投与を必要とした.
TPPV群と比較して唾液や喀痰等による気道閉塞が生じやすく,それを反映して血液ガスデータの変動も激しかった.死亡した 3
例のうち 2例では,IPAPを 20 cmH O以上に上げても高炭酸ガス血症はコントロールできず,人工呼吸療法として不十分な状態
に陥っていた.また,最後の一年に肺炎を平均 4～5回合併した.

あり 3

④

NPPVを 3ヵ月以上継続できたALS患者 3名の診療録からNPPVの導入,継続,中止を検討した.ALS患者へのNPPV導入初期
には動脈血ガス検査値の改善,声が大きくなりコミュニケーションがとり易い,呼吸困難の軽減,良眠が得られる,食事摂取量が増
えたという多くの利点があった.一方,気管切開を拒んでいる患者の終末期にはその利点が失われ,緩和ケアを試みたにもかかわ
らずNPPVの継続は患者の苦痛を引き延ばしているようにさえ感じられた.

あり／
苦痛の延長
のよう

4

⑤

70代,女性の在宅療養の事例.症状緩和のため硫酸モルヒネの併用を開始.維持困難期から死亡までの期間,看護師や医師など医
療者側は,肺炎を繰り返していたこと, IPAPが 18～20となり,マスクをはずせるのが短時間であったことから,NPPVの限界を
感じ,死期を予測し, 予後を月単位で考えましょう」と本人,家族に説明してきた.本人は「早く楽になりたい」「死にたい」と訴
え, 家族に手紙を書いた」「最期に着る服を探して欲しい」などと筆談で伝えてきた.夫は死亡 5日前, 夏 (3－4か月後)は,乗り
切れるのか」,死亡後 8日目の訪問時, 今年いっぱい,あるいは夏までは大丈夫だと思っていた」と話していた.

不明／
予測困難 5

⑥

ALS療養者 2名の事例.NPPV維持困難期の苦痛として共通していたのは①NPPVを外すと苦しい,付けていても苦しいといっ
た呼吸困難感と身の置き所のなさ②努力呼吸・長時問のマスク固定による頸～肩の緊張が影響する痛み③コミュニケーション障
害により痛みや言いたいことを分かってもらえないイライラ④いつまで苦しみが続くのか,死ぬのと気管切開するのはどっちが
楽か？といった精神的・霊的痛み等であった.頭痛や肩～頸部の痛みに対し,オピオイドの使用や酸素量の増加などでの症状緩和
が有効であった.看護・介護からのアプロ一チとしては,呼吸筋群のリラクゼーションや,本人の希望に合わせた寝具 (マットレ
ス・布団・枕)の変更・微調整を行うことなどにより,苦痛が軽減された.コミュニケーション障害が同時に進行する中で,利用
者の苦痛・イライラと 24時間向き合い,さらには治療方針の確認を迫られる家族は,身体的にも精神的にも疲労がピークとなる.
長時間の訪問で家族を休ませる,時に利用者と家族の間のクッション役になるといった家族支援を行いながら,最後まで療養者及
び家族の選択を支えた.

あり／看護 6

⑦

在宅看取りを行ったALSの 77歳の男性で進行が速く 1年半でNPPVが 24時間装着・ベッド上生活となった.介護疲労や呼吸困
難の訴えから入院でモルヒネ投与量の調整を行った. NPPVから TPPVへの移行に迷いが生じたが,状態の良いときに繰り返し
相談したところ,やはり気管切開は行わないという結論となった.呼吸困難の緩和に投薬時間による日内変動があり,塩酸モルヒ
ネ持続皮下注射とした.在宅看取りの希望があり,入院中の緩和ケアを在宅で継続できるように模索した.在宅看取りにつき地域
の訪問看護ステーションに協力を仰ぎ,在宅療養支援診療所の医師に紹介し,在宅看取りにあたっての連携について相談した.退
院 2週間後にご家族,多くの友人に見守られて永眠された.

あり 7

⑧ 発症時 57歳のALSの男性.NPPVで延命できたが終末期に強い呼吸困難感を生じモルヒネ 40 mg/日が有効であった. あり 8

⑨ ① 70代男性,上肢型.朝,死亡発見時,NPPVマスクがはずれていた. なし

⑩ ② 70代女性.15分ほど目を離したすきに死亡していた なし
9

③ 60代女性,上肢型.痰がらみで死亡した なし

④ 70代男性,上肢型.肺炎で死亡した なし

①NPPVから緩和療法への移行期の 60代発症の事例.発症から 26か月で誤嚥性肺炎で入院した.この時点でも胃瘻等他の医療
処置は希望しなかった.その後,繰り返す誤嚥のため,無気肺,両側胸水が貯留する等,呼吸障害は深刻となり,緩和療法を希望し,
家族が見守る中,人生を全うされた.

不明

②NPPV使用中の突然死例の 60代前半発症のALSの事例. NPPVの限界が来たときには,他の医療処置は一切希望しないと意
思表明され,NPPVを入院管理下で導入.発症から 38ヶ月,NPPVの送気そのものが苦しく感じられるようになったため,睡眠中
はマスクを外しており,その都度巡回の看護師がマスクを装着,次の巡回時には外しており突然死した.死因は痰による気道閉塞
と考えられた.

なし

10

60歳代,女性,NPPV24時間使用.誤嚥性肺炎を繰り返していた.救急搬送されたときは意識不明.長い療養経過の中で呼吸不全時
の処置に関する意思確認は数回行われていた.医療スタッフと家族で話し合いをし,本人の意思を尊重し, TPPVは行わないとい
う意思決定がされた.NPPVは継続され可能な限りの対応がされ,入院 4日目に死亡した.

なし 11

64歳発症の男性,全経過 4年で在宅死.死亡 1,5か月前よりNPPVを外すと SpOが 80％台に低下,著名な呼吸苦が出現し,硫酸
モルヒネに加え,レスキューでの塩酸モルヒネ内用液の 1回 10 mg,使用回数増加で苦痛緩和がはかれた.しかし,死の 4日前から
不安が強くクロルプロマジン 10㎎×2/日投与開始し,有効であった.その後まもなく傾眠状態となり呼吸停止した.本人は生きた
い気持ちが強くNPPVはすぐに導入決定.TPPVも希望していた.しかし介助歩行が困難になった時点で,まったく動けない状態
で生きていく自信はないと TPPVは断った.

あり 12

※文中の略語は出典のとおり記述
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籍や記事の検討結果

１）事例の記述の分析結果（表２，表３）

国内文献 12件,海外文献 2件の計 14件が収集され, 20

の事例が抜粋された.なお,国内文献のうち複数の事例を

まとめて記述した報告については 1件としてカウントした

(事例①,③,④,⑥).これらの事例は,すべて終末期に関す

る状況の記載があったが,緩和処置あるいはケアについて

の記載があったのは, 国内文献 16事例中 7例, 不明は 2例

(事例 5,13),これらの中で,モルヒネ使用の記述は 6例 (事

例 2,3,6,7,8,16)にみられた.海外文献 2編から,4事例の

記載が見つかったが,緩和処置あるいはケアの記載があっ

たのは 1例のみ (事例 20)であった.

２）ガイドライン等の検討結果（表４）

16件が見つかった. 16件のうち, NPPV管理下の終末期

を取り扱ったものは,8件であった (出典No.19,20,23,24,

26,27,29,30).その部分を抜粋し,短縮化し,整理した.いず

れも記載されている分量は少なかった.しかし,このうち,

出典 24と 29は, ALSのNPPV管理下の終末期の緩和ケ

アについて特化した記事であった.

また,イギリスのノーススタフォード大学病院 (NHS:国

民保健サービス),ライセスターシア&ラトランドの運動

ニューロン疾患の支持的緩和ケアグループの 2つが,

NPPV管理下で,療養者がNPPVの離脱を希望している場

合の離脱方法についてのガイドラインがアルゴリズムとと

もに記された PDFファイルを公開していた (出典 31,32).

2つとも, 在宅と病院とホスピスという 3つの療養場所別

に,多職種連携 (MDT)を基盤にしたパスウェイであった.

多職種の中には,緩和ケア専門看護師や,緩和医療コンサ

ルタント,人工換気の看護スペシャリストなどの専門家が

含まれていた.2つはよく似ているものであるが,後者は運

動ニューロン疾患に特化したものであった.

考察

ALSは希少性を特徴とするため,論文数が少ない. 2001

年から 15年間の研究論文を検討した結果では, NPPV管

理下での終末期の緩和ケアに焦点をあてた文献はほとんど

なかった.NPPVの歴史をみると,1990年代からNPPVと

いう用語が普及しはじめ, 2000年代でランダム化比較試験

によるNPPVの有用性が検証されてきたとのことであり,

歴史の浅さからNPPVの効果や,導入や適応に焦点をあて

た文献が多かった.したがって, NPPVの限界時の呼吸緩

和ケアへの焦点化は,あまり着手されていない状況である

といえる.しかし, NPPVでは呼吸緩和をはかれない限界

が必ずくるわけであり, NPPV導入の際には,限界のこと

をも含めた説明を行うことが重要である.

モルヒネ使用の記載があったのは,緩和ケアの記載が

あったうちの 6件であった. 2009年に神経内科専門医を対

象にした調査によると, 21％の専門医がALSにモルヒネ

を使用した経験があるとの結果であった. 日本では,従来,

モルヒネはがんだけに保険適用が認められていたが, 2011

年 9月からALSに対しても使用が認められたため, 今後,

ALSケアにおける呼吸不全の緩和のためのモルヒネの使

用の普及が期待できる.

しかし,海外では,NPPV装着のALS療養者の最後のと

きは平和な死をとげたと報告している文献 があった. ま

た,イギリスでの運動ニューロン疾患におけるNPPVの現

況を記した調査研究 には, NPPVが不適切あるいは維持

困難になったときに,神経内科医が行う緩和の仕方を明ら

かにしていた.出典 31と 32のイギリスの資料には,最終

末期におけるNPPV離脱の手順書が記載されていた.これ

は維持困難期にかぎったものではないと考えられるが,苦

痛緩和をしながらの離脱方法が整備されていた.それにも

とづいた対応により,平和な死をとげていたという調査結

果が示されていると推察された.

こういった欧州での方法や手順書が,日本のホスピスや

表３ 海外文献で提示されたNPPV管理下の終末期に関する記述・エピソード

事例 記 述 緩和ケアの
記載の有無

出典
№

51歳白人男性.筋力低下の進行があり 2週間の呼吸困難を自覚して入院した.動脈血液ガス,呼吸機能検査からは持続的低換気が
見られた.日中休息時と夜間睡眠時に経鼻的NIVを開始し,一般状態と呼吸困難感は改善され自宅退院となった.彼の言語機能と
嚥下機能は正常で, ALS機能評価スケールは 17であった.球脊髄運動筋の低下を認め,筋力低下が始まってから 26か月後には,
20時間NIVが必要な状態となった.NIVを持続使用してから 16か月後に亡くなった.

なし

45歳白人女性.呼吸困難感と朝の頭痛を主訴に入院した.左上肢を始めとして筋力低下の進行を認めていた.症状出現から 4か月
後,ALSと診断された.筋力低下が著しく,亡くなるまでの数か月は車いすを使用していた.経鼻的NIV装着により一般状態と呼
吸困難感は改善した. ALS機能評価スケール 16で退院となり,自宅でのNIVを使用していた.その 3か月後には常時NIVが必
要な状態となっていた.彼女は肺の感染,気管支炎,肺炎を併発し抗生剤と咳嗽補助療法を自宅で受けていた.最後の感染の 6か月
後,そして 15か月間持続NIV使用後,自宅で亡くなった.

なし 13

57歳白人女性.仰臥位時の呼吸困難感を主訴として入院した.病歴に気管支喘息と上肢から始まった.26か月に渡る進行的な筋力
低下があった.ALSと診断された.それまで 3年間の呼吸機能テストは正常であった.その後,言語機能は保たれていたが呼吸困
難感と弱い咳嗽が見られた.日中の休息時と夜間経鼻的NIVを開始して呼吸困難感は改善した. ALS機能評価スケール 23で自
宅退院となる.日中の酸素投与と夜間NIVが必要な状況となって 23か月後,胸部感染症と喘息を併発し自宅で薬物治療と咳嗽補
助療法を受けた.持続NIVにしてから 27か月後,自宅で亡くなった.

なし

57歳男性,ALS.NPPVは夜間のみ使用,最後の 6か月間は 24時間装着した.この期間は,呼吸困難を感じることがなく,人生に悔
いのないように過ごすことができた.呼吸困難を緩和するため,適切な量の抗不安剤と少量のモルヒネを投与したあと,患者の要
望によりNPPVをはずした.家族に囲まれ,在宅で平和な死を遂げた.

あり 14
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在宅でも活用できるかどうかの検証が必要と考えられる.

また,急性呼吸不全の場合には,病院が対応するため,急性

期や高度急性期を扱う医療機関で,どう普及をはかってい

くかは十分な検討や方策が必要である.また,これらの緩

和方法がテクニック的に適用可能であるかどうかの検討が

必要であるとともに,関連書籍による緩和ケア方法に関す

る指摘のように, TPPVに移行するかしないかの意思決定

支援が重要である. NPPV導入時から,アドバンスケアプ

ラニングに力を入れた意思決定支援の導入と支援技術の質

向上が必要である.

海外の文献で,運動ニューロン疾患において,患者の要

望に応じてNIVを中止することに対して,法的・倫理的立

場から医師を対象にした調査研究 があった.また疾患

はさまざまであるが,急性呼吸不全でNIVを導入した場合

など 4事例をあげながら,中止をする場合の倫理的ジレン

マを論じた文献 があった.現在の日本では,気管切開下の

人工呼吸器は,法的にはずせない. NPPVであっても 24時

間装着の場合の離脱については,生命維持装置をはずすと

表４ NPPV使用下における終末期の緩和処置・ケア方法に触れた記載

発行年 種別 終末期に関する記述内容 記述量 内容 出典
№

2004 解説書 なし 15
 

2004 解説書 なし 16
 

2004 ガイドライン なし 17
 

2005 解説書 なし 18

 

2006 ガイドライン

NPPV中止となる理由 (p.18)や, CurtisらによるNPPV治療のゴール設定の 3つのカテゴリー

を説明し,患者側と意思統一するべきとした (3つのカテゴリー①制限なしの積極的治療,改善し

なければ挿管人工呼吸への移行,②NPPVが上限・気管挿管なし,症状悪化し改善が望めない場合

は別れの挨拶までなど期間を限定し,その後はカテゴリー③へ移行,③症状緩和・NPPVに伴う苦

痛を与えない,コミュニケーションが取れなくなった人にはやらない)(pp.37,105-106)

3ページ 19

 

2006 解説書
医師の役割として終末期の迎え方のインフォームドコンセントの必要がある (p.105).国内での

終末期での死亡を前提としたNPPVの中止はなく,今後の課題である (pp.155-156)
3ページ 20

 
2008 解説書 なし 21

 
2009 解説書 なし 22

 

2010 解説書

終末期にNPPVを中止するときには段階的に行う.NPPVの中止が死に近付くことを促進する状

況下では,患者の意思の確認が必須である.中止できるのは以下の状況である.①患者が事前指示

書に明記しているエンドポイントに到達していること,②患者もしくは近親者の要望があること,
③NPPVで呼吸緩和を図るには限界がきていること,④反応がない患者の場合には,愛する人が

患者が感じている痛みは許容できないレベルと認識していること. NPPVを中止する場所は,本

人と家族が居心地よく,また支援者が支援しやすい場所で行うべきである. NPPVを中止すると

きは,オピオイドや抗不安剤を前投薬として用いる.

1ページ 23

 

2011
ジャーナル記

事:解説

TPPVは容認できないというときには, どこまでNPPVの治療を継続するのかが問題となる.

NPPVを中断するとすぐに命に関わる状況の 24時間装着となる前に, どこかで限界を設けてお

く.たとえば夜間のみ使用するが日中は使用しない, 24時間使用となったとしても IPAP圧をこ

れ以上あげない,日中の呼吸苦については酸素投与やモルヒネを用いる等で対処し,COナルコー

シスで意識障害がくることを容認する,などの対処が考えられる. NPPVを用いている時は特に,
換気が良くなるため COナルコーシスになりにくく,意識がはっきりしている分,苦しみも感じ

るので,呼吸苦への対処が必要となる. SpOが低下するようなときには酸素投与が呼吸苦に有効

なこともあるが,十分に息が吸えないことからくる持続的な呼吸苦や痰がらみによる呼吸苦には

無効なことが多い.呼吸苦を訴えるときには,感染症をかぶったのではないか,体位を工夫すべき

か,頚部の位置はどうか,生活に無理はないのかなど,苦しくなった原因をまず推察し,対処方法を

検討する.それでも呼吸苦を取れないときには薬物療法による緩和を考える.(p.21-25)

5ページ ALSに特化 24

 

2013 解説書 なし 25

 

2013 ガイドライン

ヨーロッパでは終末期ケアを受ける患者の約 1/3が最後の呼吸補助手段としてNPPVの治療を

受けている.しかし,終末期の緩和ケアとしてのNPPVについては検証が不十分である.また,増

悪期に装着され, 末期にも継続されている例も多い. NPPV装着のまま COナルコーシスが進行

し,比較的安楽に終末を迎える場合と,NPPVで逆に呼吸困難が増し, NPPVを中止,鎮静が必要

になる場合がある.(p.102)

10行 26

 

2013
ジャーナル記

事:解説

最終末期において, NPPV装着のまま COナルコーシスが進行し,比較的安楽に終末を迎える場

合とNPPVで逆に呼吸苦が増加するためNPPVを装着せざるを得ない場合がある. いずれにせ

よ, 最終末期」においてはどこまでの呼吸管理を行うかについての患者と家族の希望を最大限尊

重する医療者側の姿勢がより求められる.

半ページ 27

 

2014 解説書 なし 28

 

2014 ガイドライン

神経疾患の終末期で,NPPVの使用が不可能,もしくは人工呼吸器の中止を希望するものには,酸

素投与やベンゾジアゼピンなどの併用がなされる.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り平和に死に至る.窒息により死に至る割合は少ないも

のの,終末期の症状として 40％もの介護者が呼吸困難を挙げており,これは,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.(p.104-105)

11行 ALSに特化 29

 

2015 ガイドライン

COPDや心不全などNPPVが強く推奨される疾患とそれを背景に持つ症例においては,十分に

推奨でき,また生存できればNPPVによる後遺症としてQOL低下はあまり問題とならない.一

方でその他の病態では, NPPVの有効性を示す根拠は乏しく, NPPVを実施しても呼吸不全が改

善しない場合は,呼吸困難を緩和する目的で実施することに視点を切り替え,不必要な苦痛を与え

ないことへの配慮が必要である.終末期患者や悪性腫瘍患者に対する急性期NPPVのエビデンス

は乏しいが,固形癌患者の終末期において緩和ケアの一環としてNPPVを用いることは,酸素療

法単独と比べて呼吸困難の緩和に有効であることが示されている.ケアに対する自己決定権の確

保を前提としたうえで,NPPVを行うことを考慮してもよい.(p.104)

9行 30
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いう同じ意味合いになるため,法律家や倫理研究家を含め

て検討を行い,法的にも整備する必要がある.

研究の限界と今後の課題

通常の文献検索では,十分な資料を得ることができな

かったため,一般的な検索エンジンも使用し,探索できた

文献やその引用文献リストをたよりにしながら,できるだ

け関連文献をあたるといった方法で文献収集をおこなっ

た.しかし,すべて探し切ることには限界があると考える.

また,該当の文献に記載された事例は,主目的が緩和ケア

ではないため,緩和ケアの記載がなかったからといって緩

和ケアを行っていないと結論付けるには限界がある.今後

はNPPV管理下の最終末期における事例をさらに 1例 1

例ずつ積み重ねてエビデンスを構築する必要がある.また,

慢性心不全や慢性呼吸器疾患による呼吸不全でもNPPV

を使用するため,それらの疾患におけるNPPV管理下の最

終末期の際の緩和ケアとととALSの比較検討を行うこと

は,緩和ケア開発において相互に有効であると考える.

結論

NPPV導入後の最終末期に関する研究はわずかであっ

た. NPPV管理下のALSの終末期における状況や緩和ケ

アに関する記述のある論文や書籍から抜粋を行い,整理し

分析した結果, NPPVの維持困難期においては,海外では

呼吸緩和方法が確立されていると考えられた.日本と海外

では文化的背景や価値観,考え方が異なるため,海外の例

を参考にしながら, NPPV管理下での緩和ケア方法につい

ての倫理的,法的整備の確立が望まれる.またNPPVの導

入検討期においては, TPPVへの意思決定支援を行うため

にも,いつかは維持困難期がくること,およびそのときの

緩和方法を含めて患者家族に説明する必要がある.
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Abstract
 

Purpose:The purpose of this study was to elucidate trends and current situations in end-of-life care for patients with
 

amyotrophic lateral sclerosis(ALS)on non-invasive positive pressure ventilation(NPPV),who elect not to undergo
 

tracheostomy positive-pressure ventilation (TPPV). Methods:We reviewed the literature using several search
 

methods. We initially searched journal articles published between 2001 and 2015 using the Japan Medical Abstracts
 

Society(ICHUSHI)database and PubMed,using the search terms ALS and/or NPPV. We then searched books,
guidelines,comments,or readings that address how to palliate respiratory distress,and other related articles using

 
two search engines:Yahoo!JAPAN and Google Scholar. We conducted searches several times for ten months

 
between January and October 2016. The search terms were ALS, non-invasive positive-pressure ventilation
(NPPV)/NIV,withdrawing NPPV to death, terminal care, end-of-life care, and several combinations of these

 
words. Results:Thirty-four related original and research articles were analyzed. Palliative care during the end of

 
life was addressed in two articles. Palliative care was described for 7 of 20 identified patients in books and journal

 
articles. Furthermore,only a few guidelines and books were found to describe end-of-life care. Conclusions:The

 
number of patients who use NPPV is increasing. NPPV cannot palliate respiratory failure for patients with

 
aggravated ALS. In our findings,palliative end-of-life care for such patients who choose to remain on NPPV as

 
maximum medical treatment for respiratory failure has received little focus. Development of palliative care at the

 
end-of-life for ALS patients on NPPV is needed.

Key words:
Amyotrophic lateral sclerosis,
NIV,
NPPV,
terminal care,
end-of-life care

― ―62

ALSのNIV管理下の終末期ケア


