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研究要旨 

先天性中枢性低換気症候群 （CCHS）に対する横隔膜ペーシング （DP）が、2019 年に本邦でも保険適応を
取得し、保険適応承認後 1 例目の導入を行った。周術期を含め治療を中断するような有害事象はなかった。
覚醒時の低換気に対しても容易に呼吸管理を行うことができ、低換気の改善、それによって生じていた肺高
血圧も改善傾向となった。本法は横隔膜埋め込み型のペーシングシステムであり、従来行われてきた横隔神
経埋め込み型と異なるものである。横隔神経埋め込み型と比較して、ペーシングの設定期間が短いなどの利
点もあり、今後 CCHS においても有用な選択肢となると考えられた。 
 
A. 研究目的 
 先天性中枢性低換気症候群(CCHS)の低換気は、重症例では睡眠時のみでなく覚醒時にも認める。覚醒時
の低換気がある患者は肺高血圧、心不全に進展する可能性があるため、呼吸管理が必要である。呼吸管理法
の一つに横隔膜ペーシング(DP)があり、人工呼吸器より携帯性に優れ、覚醒時や外出中の呼吸管理が容易
である。DP には横隔膜埋め込み型と横隔膜神経埋め込み型システムがある。横隔膜埋め込み型は、横隔膜
に電極を埋め込み、電極が接続された体外式パルス発生器を用いて直接電気刺激を伝える。横隔神経埋め込
み型は、横隔神経にレシーバー付きの電極を埋め込み、経皮的にレシーバー体内にレシーバーを埋め込み、
体外式アンテナから電気刺激を行う。2019 年に本邦で横隔膜埋め込み型 DP（NeuRx）の保険適応が認め
られ、今回本邦 1 例目の DP 導入を行った。検索しうる範囲では、横隔膜埋め込み型 DP を遺伝子変異のあ
る CCHS に使用したのは海外を含めてもまだ数例しかない。 
 
B. 研究方法 
33 歳女性、出生直後から低換気があり、PHOX2B に 27PARM の遺伝子変異のある CCHS の診断となった。

覚醒時の低換気を認めていたが、睡眠時のみ気管切開からの人工呼吸管理を行っていた。32 歳時、感冒後に
肺高血圧(TPG106mmHg）、心不全となったことを契機に、覚醒時の呼吸管理を行うため DP を導入するこ
ととなった。埋め込み手術は順天堂大学で行った。術式は腹腔鏡下横隔膜ペーシング埋め込み術で、麻酔は
筋弛緩剤を使用せず、硬膜外麻酔、腰椎麻酔と全身麻酔を併用した。横隔膜を露出し、電気刺激に対して収
縮が最強になる横隔膜の部位に電極を植え込んだ。術後経過は良好で、術後 3 日に東京女子医科大学東医療
センターに転院し、術後 4 日から設定等の調整を行う DP のコンディショニングを開始した。 
 

C. 研究結果 
DP 開始前の覚醒時の平均 SpO2 は 92.1％、経皮 CO2 は 67.4mmHg であった（Figure b）。DP を開始後

は日ごとに徐々に設定を強め使用時間を延長した。術後 19 日目の退院時には、強い自覚症状はなく連続 12
時間使用可能となった。その間の平均 SpO2 は 97.8％、経皮 CO2 は 46.8mmHg と、覚醒時低換気は改善
した(Figure c)。肺高血圧も改善し TPG は 48mmHg であった。現在は当院と横浜市立大学市民総合医療セ
ンターにて外来フォロー中で、外出中なども含め良好な呼吸状態が保たれている。 
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D. 考察 
CCHS 患者は、通常は人工呼吸器を用いて気管切開から、または鼻マスク等から換気をされている。しか

し、両方の方法とも人工呼吸器だけでなく、回路や加温加湿器などの不ぞ品も必要であり、覚醒時に呼吸管
理をするのは容易ではない。これまでは CCHS における覚醒時の低換気は治療の必要性は感じながらも、実
際に行うことが難しいものであった。DP は従来の人工呼吸器より携帯性に優れ、覚醒時の呼吸管理が容易と
なる。本症例においても DP 導入後に覚醒時低換気が改善し、肺高血圧も改善したため、予後改善に寄与す
ると考えられた。 

横隔神経埋め込み型は先に開発された経緯や皮下に電極がでないため感染しにくいなどのメリットがあり、
CCHS においては主に選択されてきた。しかし、横隔神経埋め込み型は、術後ペーシングを開始するまで数
週間、コンディショニングを終えるまでに数か月かかることや、比較的大きな体外式アンテナを 2 つ体表に
貼付する必要がある。一方、横隔膜埋め込み型は本症例のように術後数日からコンディショニングを開始し
数週間までに終了できることや小さな体外式パルス発生器を接続するだけでよいという利点がある。本症例
により CCHS においても有効な選択肢になることが示唆された。 
 
E. 結論 

国内 1 例目として、CCHS に横隔膜埋め込み型 DP を導入した。重篤な有害事象はなく、覚醒時の低換気
に対して呼吸管理を容易に行うことができ、低換気による肺高血圧も改善傾向となった。今後は、本邦にお
いて横隔膜埋め込み型 DP の症例を増やし、横隔膜埋め込み型の効果と適応について詳細に検討する方針で
ある。    
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