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A. 研究目的 

先天性中枢性低換気症候群（Congenital 

Central Hypoventilation Syndrome: CCHS）の

呼吸管理方法で、横隔神経ペーシング

（Diaphragm Pacing：DP）の有用性が多く報告

されているが、わが国にでは報告がほとんどない。

海外での CCHS で DP の状況、CCHS 以外の適

応状況と日本での導入の今後の可能性を検討す

る。平成 29 年度は成人期に達した患者が徐々に

増加しており、小児施設から成人施設へのトラン

ジションの問題を症例を提示し検討した。 

 

B.研究方法 

自験例が 11 歳時に DP を導入して、11 年となっ

た。その経過、現状、問題点をまとめた。自験例

以外での海外での横隔神経ペーシングの挿入状

況、成績を文献検索し、検討した。また、平成 28

年 7 月に米国 Univerity Hospitals Case Medial 

Center の Onders 医師が日本呼吸療法医学会で

の講演および情報交換会議をおこない、検討をお

こなった。平成 29 年度は自験例、日本小児科学

会シンポジウム、CCHS 家族会での発表をもとに、

思春期後の成人期の問題を調査した 

(倫理面への配慮) 

患者データの個人が特定できないように配慮し

た。 

 

C.研究結果 

症例は 23 歳男児、出生直後より無呼吸があり気

管挿管人工呼吸管理。日齢 3、Hirshsprug 病の診

断で人工肛門造設。4 か月国立小児病院へ転医し、

炭酸ガス換気応答検査で CCHS の診断。6 か月気

管切開、9 か月 Soave 手術。12 か月在宅人工呼吸

管理で退院。2005 年 8 月 3 日 11 歳時に、ロサン

ゼルス小児病院に渡米し、DP の両側胸腔鏡下植

え込み術を施行。9 月 27 日からペーシングを開始

し、12 月夜間のフルペーシングとなる。2006 年

1月 5日気管切開抜去。以後外来で経過観察。2012

年 5 月夜間のペーシング不良で緊急入院。ペーシ

ング不良の原因は上気道閉塞が最も疑われたが、
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その後鼻マスクによる NPPV による呼吸管理を

併用または DP のバックアップ器として導入した。

以後は日中も体調不良時にはペーシングをおこ

ない、NPPV の併用は行っていない。2016 年 3

月大学を卒業し、2017 年より医療系専門学校に

入学している。 

図１米国、米、独、仏、伊、英、スペイン、豪、

デンマーク、スイスにおける呼吸管理状況１） 

 

2002 年の米国、ドイツ、フランス等の海外にけ

る196例の呼吸管理方法の調査では気管切開陽圧

呼吸が 51％、NPPV が 28％、横隔膜ペーシング

が 18％、陰圧式人工呼吸器が 3％であった。 

横隔神経ペーシング18％のうち約半数の8％が夜

間のペーシング、残り 10％が日中ペーシング、夜

間陽圧人工呼吸管理をおこなっていた。 
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図２ 国内 CCHS 患者の呼吸管理法（N=35）２） 

 

 

一方我が国の状況は 2006 年に長谷川らがおこ

なった調査によると症例数が 35 で、気管切開陽

圧呼吸が 21 例（58％）、NPPV14 例（39％）、横

隔膜ペーシングに関しては 1 例（3％）のみであ

った。2016 年 4 におこなわれた我が国の CCHS

患者の実態調査121例のでは横隔神経ペーシング

1 例のみであり、わが国では未だ普及していない

治療と言える。 

CCHS の思春期以降成人期の問題 

症例１ 

患者は呼吸管理により安定した在宅管理ができ

ていたが、CCHS 患者が最も日常生活で困難感を感

じるのは自律神経調整障害である．便秘，夜尿だ

けでなく，気圧・気温の変化で心拍数の増減，多

汗・末梢冷感，排便時の失神などが見られる．特

に心拍数の変化が体調不良と相関することが多

かった。また、気候の変化により覚醒時も人工呼

吸器が必要となることがある。 

症例２ 

CCHS ファミリー会で患者および家族の発表で

は CCHS 患者は現在 30 歳となり、週 5 日働いて

いる。中学校でいじめの問題もあった。就職は困

難で、小児医療施設から成人の病院にトランジシ

ョンしたが、神経内科で管理している。呼吸器内

科は NPPV をやっていないとの問題があった。 

症例３ 

現在 25 歳出生直後から気管切開人工呼吸管理を

継続、Hirshsprung 病は人工肛門造設後 1 歳時に

根治術。呼吸管理は 11 歳時に横隔神経ペーシン

グをロサンゼルスように病院で手術をうけ、その

後夜間の横隔膜ペーシングで呼吸管理が可能と

なり、気管切開を抜去。現在 25 歳で整体師の学

校に通学ししているが、夜間の横隔膜ペーシング

が上気道閉塞のために不十分となり、低酸素血症

となるため、鼻マスクによる BiPAP におる陽圧

呼吸を併用する。平成30年2月頃より徐々にCO2

が貯留し、日中も低酸素血症が出現するようにな

った。夜間の低酸素血症が悪化し、救急外来受診

するも、小児病院には入院できず、近くの総合病

 



院に転送される。その総合病院呼吸器科では希少

疾患という理由でフォローできずに再度小児病

院へ転送される。このような思春期以降成人期を

迎え、CCHS の成人患者の成人施設へのトランジ

ション、自立支援、社会支援体制が今後の大きな

問題である。 

 

D.考察 

横隔神経ペーシングは患者自身の横隔膜を呼

吸器として使用する呼吸管理方法である。横隔膜

ペーシングで呼吸管理が十分にできると、気管切

開を抜去することが可能である。基本的には横隔

神経を電気的刺激により横隔膜を収縮させるた

め、横隔神経が正常で、横隔膜の筋肉が正常とい

う条件が必要である。先天性中枢性低換気症候群

以外の適応疾患として、C1-2 レベルの高位頚髄損

傷があり。また最近では筋委縮性側索硬化症

（ALS）、横隔膜機能不全があげられている。 

 横隔神経ペーシングの歴史は 1948 年に

Sarnoff がポリオの患者に使用されたのが 1966

年Glennらにより高周波誘導型DPをが開発され、

米国 Avery 社が 40 年間に 2000 例以上の実績が

ある。また、Finland の Atrotech 社が 200 例の

実績がある。 

Avery 社は左右の横隔神経に電極の植え込み手

術を胸腔鏡下でおこなう 3)。体外式のトランスミ

ッター本体は重量 540g で携帯性に優れ（図１）、

9V の電池によるバッテリー駆動で、左右 1 個電

池を使用し、通常使用で電池交換は 1か月である。

トランスミッター本体からの左右の出力刺激を

円形コイル状のアンテナ（図２）を通して腹部皮

下に植え込んだレシーバーを刺激する。左右胸腔

内の横隔神経に装着した電極はリード線で500円

玉大のレシーバーと接続し、レシーバーは左右の

上腹部皮下に植え込みをおこなう（図３）。 

ペーシング手術後、ペーシング開始時期は術後

6～8 週後に初期ペーシング 1～2 時間をおこない、

1 週間に 30～60 分毎徐々にペーシング時間を延

長し、18 から 24 週後に夜間フルペーシングとな

る。 

ロサンゼルス小児病院において、1980 年より

CCHS患者にDP 植え込み手術をおこなっており、

1988 年までは両側開胸手術だったが、それ以降

は胸腔鏡下に手術を 18 例おこなった。Diep らは

そのうちフォローしている患者 18例（男児 10例、

女児 8 例）の解析をおこなった。植え込み手術は

9か月から23.5歳でおこない、平均年齢が9.6∓6.4

歳、最長 34年間継続している患者は 36歳である。

18 例中 14 例が継続使用しており、1 名が BMI 39

の肥満のため、ペーシング不良となり NPPV に

移行している。気管切開を抜去できた症例は 18

例中 13 例(72.2%)である。 

 

図１Avery 社 transmitter 

 

 

図２Tranmitter 本体およびリング状アンテナ 

 



 
図３胸腔内横隔神経に装着する電極および 

腹部皮下に植え込むレシーバー 

 

Arotech 社の Atrstim PNS V2.0（図４）は横隔

神経を全周をとりまくように刺激電極を装着し

（図５）、神経の周囲 4 箇所を順次ペーシングす

ることにより、電極刺激による感度低下によるペ

ーシング不良を防ぎ、24 時間使用可能なシステム

となっている。1990 年より使用されていて、ま

だ臨床例は少ないが、CCHS および頚髄損傷患者

で多く使用されている。 

近年、米国 Synaps 社が NeuRX DPS を開発し、

米国 FDA の認可を受け、頚髄損傷患者 323 例、

ALS 患者 181 例で毎月 20 から 30 症例を植え込

み術が行われている（図６）。NeuRX DPS は腹

腔鏡下で手術をおこなう。両側横隔膜にマッピン

グをおこない、刺激ポイントを探し、左右の横隔

膜のその部分に 2本ずつ電極を植え込む手術であ

る（図７）。本体は体外式で、24 時間ペーシング

が可能である。 

 

図６ Synaps 社 NeuRX 

 

 

図７ 腹腔鏡下に横隔膜マッピング後電極装着 

 

また、横隔膜筋電図をモニタリングすることに

より、術後横隔神経麻痺等の患者における横隔膜

筋力回復を経時的に測定することも可能である。 

本システムは既に我が国で 2014年にALS患者で

医師主導治験が行われ、5 名に植え込み手術をこ

なっった。2016 年 7 月に日本呼吸療法医学会で

Ondars 医師が講演をおこなった。その後海外で

の Synaps 社のNeuRX®の臨床実績をもとに、

現在薬事認可の申請中であり、2017 年 11 月に薬

事承認をうけ、今後の我が国における臨床実績積

み重ねと普及が期待される。 

DP の問題点を以下に列挙する。①植え込み手

術にともない横隔神経を損傷する可能性がある。

しかし、今のところその報告はない。②Avery の

システムでは長時間のペーシングは同一刺激に

よる刺激閾値の上昇や横隔膜筋の疲労により、換

気量が低下する可能性がある。③ペーシングによ

り横隔膜が強く収縮することにより、胸腔内圧が

強い陰圧となり、気管の虚脱をおこすことがある。

④ペーシング時期が早いと成長により、ペーシン

グ不良を起こす可能性があるため 5歳以上の導入

が望ましい。 

平成 29 年度は更に成人期患者の小児施設から

のトランジション問題について検討した。思春期

以降成人期を迎え、CCHS の成人患者の成人施設

へのトランジションは容易ではなく、成人施設で

の受け入れがスムースにいっていない現状があ



る。成人期患者のフォローアップ管理の体制、ま

た自立支援、社会支援体制が今後の大きな課題で

ある。 

 

E.結論 

CCHS の呼吸管理法の横隔神経ペーシングが本

邦で許認可され、今後の普及により患者の QOL

の向上が望まれる。また、思春期から成人期への

トランジションの問題が浮き彫りになった。 
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