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研究成果の概要（和文）：本研究の目的は、NPPV管理下でTPPVへの移行を望まないALS療養者の終末期における
経過と療養状況の特徴を明らかにし、NPPV管理下の終末期ALS療養者に対する緩和ケアのあり方について提言す
ること。方法は、病棟看護師や訪問看護師を対象とした面接調査、病院死に関する診療録調査、専門看護師への
調査などを実施し、多様な角度から、死亡状況を把握した。結果、NPPVは死亡時まで装着されており苦痛は大き
いことや、文献調査から研究的取り組みはあまりなされていないことが明らかとなった。意思決定支援を含む
NPPV離脱（terminal withdrawing）についてのガイドラインの学際的整備が必要である。
　

研究成果の概要（英文）：The purpose of this study was to clarify the course and situations in the 
terminal stage of ALS patients who do not wish to transit to TPPV from NPPV, and to propose 
palliative care for ALS patients under NPPV management. We conducted various surveys for ward nurses
 and home visiting nurses, medical chart review survey on hospital death, survey for qualified 
nurses such as certified nurse specialists etc.It became clear that NPPV was used until death and  
the painful situation in the last month of life was great. In addition, we could not find any 
research on palliative care when NPPV can no longer palliative respiratory insufficiency. We should 
learn clinical practice of other countries. We need to develop interdisciplinary guidelines on 
terminal withdrawal of NPPV that take cultural background into account.

研究分野： 神経難病・在宅看護学
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１．研究開始当初の背景 
 筋萎縮性側索硬化症（以下、ALS）は進行
性であり、発症後約３年で呼吸不全を起こし
死に至る神経難病である。ALS の終末期には
自然死、鼻マスク式の非侵襲的陽圧換気療法
（NPPV）、気管切開下の人工呼吸療法
（TPPV）等の選択肢がある。病状進行に伴
って自分の生死にかかわる呼吸処置の意思
決定を必要とし、その決定により病みの軌跡
は変化する。 

NPPV は、ALS 療養者にとって、呼吸苦の
緩和や、生存期間の延長、QOL の改善に効
果がある。一度開始すると中止ができない
TPPVとは違い、NPPVは脱着が可能である。
TPPV を受けるかどうかの判断に迷っている
場合は、時間的猶予がもたらされる。ALS 治
療ガイドラインでは早めの導入が推奨され
ており、近年では標準的治療法として普及し
ている現状がある。 
しかし、ALS は上肢機能の低下により、自

力での鼻マスクの脱着が困難となり、介護量
が増加することや、病状進行に合わせた圧設
定の細かな調整が必要とされる。やがて 24
時間装着となり、生命維持装置と同じ意味合
いとなる。鼻マスクによる顔面の皮膚トラブ
ルなどをはじめとする合併症が発生するが、
はずせば呼吸が苦しいなど、本人もケア提供
者側も難しい局面に遭遇する。また NPPV に
よる呼吸緩和の限界が訪れたときに、療養者
が TPPV への移行を希望しない場合には、緩
和ケアの提供が求められるが、未開拓の状況
である。 
 
２．研究の目的 

NPPV 管理下で、TPPV への移行を望まな
い ALS 療養者の最期の 1 か月間に焦点をあ
て、療養状況の特徴を明らかにし、NPPV 管
理下の ALS 療養者に対する緩和ケアのあり
方について提言すること。具体的には以下の
とおりである。 
１）病院死の事例から NPPV 管理下で TPPV
を望まない ALS 療養者の最期の 1 か月の状
況を明らかにする。 
２）病院の看護師から、NPPV管理下でTPPV
を望まない ALS 療養者の最期の 1 か月の状
況における看護経験を明らかにする。 
３）NPPV 使用の ALS 療養者の緊急入院し
死亡した事例の死亡状況を明らかにする。 
４）訪問看護師から、NPPV 管理下で TPPV
を望まない ALS 療養者の状況から、予後予
測の参考となる指標を明らかにする。 
５）以上の調査をふまえて、NPPV 管理下の
ALS 終末期事例について、認定看護師あるい
は専門看護師を対象にして、緩和ケア発展の
ために必要な考えをまとめる。 
 
３．研究の方法 
[調査 1] NPPV 管理下の ALSの終末期の状況
に関する病院死事例の調査。対象は、A 病院
で 201X 年から３年間に、NPPV 管理下で亡く

なった ALS 療養者４名。亡くなるまでの 1か
月間である最終末期に焦点をあてた診療録
によるレトロスペクティブ調査を実施した。
結果、4名の患者は、死亡時まで NPPV を継続
使用していた。NPPV による呼吸緩和がはかれ
ず、NPPV を外す処置は行われなかった。頻回
の吸引、はずせば苦しい、外さなければ吸痰
ができない、頻回の圧調整、マスクの種類の
変更などが行われていた。酸素投与やオピオ
イドは使用されていた。 
 
[調査 2] NPPV 管理下の ALS の終末期に関す 
る病院看護師を対象にした面接調査。対象は
A病院に勤務し、NPPV 管理下の ALS 療養者の
終末期ケアの経験を有する看護師８名に、
NPPV を装着し TPPV は望まないで死亡した
ALS 患者へのケア経験・思いについて半構成
的面接を実施した。 
結果：直接、ケアにたずさわっている看護師 
は、患者の苦痛を緩和するにも緩和できない 
状況の中で、４つのカテゴリ【ケアの困難】 
【患者・家族がかかえる苦悩・苦痛への共感】 
【苦痛のない有意義な時間への願望】【NPPV 
を装着した ALS 患者への複雑な思い】をいだ 
きながら、ケアに携わっていたことが明らか 
となった。一方、師長を対象にして、師長が 
感じていた患者の苦痛については、７つのカ 
テゴリ【身体的苦痛】【子どものことが心配】 
【これまでの人生への後悔】【家族関係性の 
悪化からくる苦痛】【プライドの強さゆえの 
苦痛】【呼吸の対症療法の選択に関する気持 
ちの揺れに関する苦痛】【感謝の気持ちを表 
出できない苦痛】が明らかとなった。コミュ 
ニケーションが困難な状況であっても、身体 
的苦痛の緩和はもちろんのこと、精神的・社 
会的・スピリチュアルな苦痛をいただいてい 
ることを地域連携により情報を把握し、トー 
タルペインの考え方で、コミュニケーション 
はとれないが、患者の思いに寄り添った終末 
期ケアを提供する必要がある。 
 
[調査３]NPPV使用のALS療養者が緊急入院し
病院死した事例の調査。対象は、A 大学病院
にて、3 年間の調査期間内に、緊急入院した
NPPV 使用の ALS 患者２名。方法は、診療録の
レトロスペクティブ調査による。結果：１例
は、NPPV を間歇的に使用していた。療養期間
は約 1年間であった。緊急入院の３週間前か
ら呼吸状態の悪化が見られ、地域関係者で対
応していたが、対応困難となり、救急搬送と
なった。人工呼吸器が装着されたが、意識の
回復がみられず、家族と医療関係者で協議を
した結果、家族から人工呼吸療法は継続する
がそれ以外の延命的治療は拒否するとの意
思表示があった。入院８日目に死亡退院とな
った。2 例めは、24 時間 NPPV を使用してい
たが、緊急入院する前はたびたび誤嚥性肺炎
を繰り返す状態であった。呼吸が停止し、家
族が救急搬送を要請した。8 年間の療養生活
の間に、呼吸に関する意思決定は数回行われ



ていた。本人は一貫して人工呼吸器は希望し
ないとの意思表明であった。緊急入院時から
意識はなかったが、本人の意思を尊重して、
TPPV は行わず、NPPV は継続し、可能な限り
の対応がされ、入院 4日目に死亡した。 
ALS においては、発症後の進行の速さに個

人差が大きく、予後予測が難しい。医療従事
者は、高度の機能障害にいたる ALS は死と隣
り合わせの疾患であることを常に意識し、診
断後早期から終末期のことも視野に入れた
支援を提供する必要があることが示唆され
た。 
 
[調査４] NPPV 管理下の ALS の終末期の予後
予測に関する訪問看護師を対象とした調査。
対象はALS支援の実績がある訪問看護ステー
ションの管理者あるいは副管理者5名に半構
成的面接調査を実施した。 
結果：質的分析の結果、５つのカテゴリ【死
期予測は困難】【死期が近づいていることを
知るいくつかの徴候】【自宅で死亡するため
には本人・家族の覚悟と緩和ケアの提供が必
要】【人為的ミスや器械の故障のよる死亡】
【介護者のケア力に影響される生命】が抽出
された。NPPV の効果が得られなかった ALS 患
者への緩和ケアを発展させるために、死が近
づいている状況について研究を重ねる必要
がある。 
 
[調査５]NPPV管理下のALSの終末期に関する
文献検討。方法は、呼吸不全に対して NPPV
を受けて最後を迎えたALS療養者に関する文
献検討、および肺実質には問題のない非がん
疾患であるALSと慢性心不全を対象にして文
献検討による比較を行った。 
結果：ALS も心不全においても、NPPV の有効
性を示す研究が多く、NPPV の限界がきた際の
緩和ケアに関する論文はほとんどみられな
かった。やがてくる NPPV の限界に対して、
気管切開下の人工呼吸療法を望まぬ患者へ
の緩和ケアの開発が必要である。 
 
[調査６]認定看護師あるいは専門看護師資
格を有する看護師を対象にした NPPV 管理下
の非がん疾患の療養者の終末期に関する面
接調査。方法は、疾患（心疾患、呼吸器疾患、
神経難病）10例における死亡時の状況や看護
師の考えなどについて面接調査を実施した。 
結果：経験事例はみな病院死であった。NPPV
は、呼吸不全に対する標準的な治療という位
置づけで導入されていた。終末期の苦痛状況
は、疾患の違い、年齢、医療機関の種類、急
性か慢性呼吸不全かによって、違いが生じて
いることが明らかになった。ケアの困難さは、
身体的苦痛の緩和、セデーションのかけ方、
痰の吸引時における呼吸困難と血圧低下の
管理、見通しの不確かさによる生命維持か
QOL かの方針決定の難しさ、介護力により左
右される患者の生命の長さ、家族教育、緩和
ケアに対する医師との考え方の相違などが

あげられた。NPPV 患者に対するさまざまジレ
ンマが明らかとなった。臨床現場におけるア
ドバンスケアプラニングのあり方（意思決定
支援）と学際的チームアプローチの普及、倫
理教育および非がん疾患の緩和ケアの発展
が求められる。 
 
４．研究成果 
 NPPV 管理下で TPPV を望まない ALS 療養者
の終末期における緩和ケアについて、多方面
から終末期の状況を明らかにした。苦痛は大
きいことが明らかになった。また、国内外の
文献調査からこれまでと現況における研究
の動向から、苦痛は大きい状況があるものの、
緩和する研究的取り組みはほとんどなされ
ていない状況が明らかになった。しかし海外
では、終末期離脱 24 時間の NPPV を離脱する
（terminal withdrawing）のプロトコールが
作成されていたことが把握できた。 
NPPV による呼吸苦の緩和がはかれない状

況になったら、24 時間の NPPV を離脱する終
末期の離脱についてのガイドラインとフロ
ーチャートの整備が必要である。離脱実施に
おいては倫理的側面を重要視して、多職種
（神経内科医、倫理委員、スタッフナース、
緩和ケアチーム、線も看護師など）によるこ
とが必須である。 
 重要なことは、TPPV への移行を望むか望ま
ないかの意思決定である。その意思決定支援
を多職種で行うことと、本人と家族の思いを
尊重する意思決定支援技術の向上が必要で
ある。さらに、NPPV を導入する前には、効果
のみの説明ではなく、終末期における緩和ケ
アのあり方を含めて説明を行うことが求め
られる。 
 NPPV で呼吸緩和の限界が近づいている状
況を知るための指標が、看護師の経験値を集
約することによっていくつか把握できた。し
かし、器械のトラブルあるいは器械の簡便性
から、ヒューマンエラーが原因と考えられる
る死亡も発生していることから、NPPV を装着
した時点から、終末期のことも考慮し、緊急
時の態勢も整え、本人と家族のケアにあたる
必要がある。 
 NPPV は、ALS のみではなく、他疾患の呼吸
不全の標準的対症療法としてますます普及
する現状がある。終末期までを視野に入れて
の NPPV 呼吸療法者への支援が必須であり、
神経内科、循環器内科、呼吸器内科などで、
文化的背景を考慮しながら、学際的検討を積
み重ねていくことが重要である。 
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