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特発性正常圧水頭症診療の
現状と展望

Clinical management of idiopathic normal pressure 
hydrocephalus and future development

北野病院脳神経外科

Ⅰ：はじめに
高齢者にみられる認知障害や歩行障害は種々
の疾患でみられ、その鑑別はかならずしも容易で
はない。特発性正常圧水頭症は高齢者で認知障害
や歩行障害を有し、髄液シャント術で症状改善を
得ることが可能であるが、従来は診断が困難で、
シャント合併症も多いことからあまり関心をも
たれなくなった経緯がある。平成16年に診療ガイ
ドラインが公表されて以降、特発性正常圧水頭症
の存在に再び光が当たることとなった、本稿では
ガイドラインの概略とその後の進展についての
べることとする。

Ⅱ：本邦のガイドラインの概略
1：本邦における診療ガイドラインの特徴
本邦におけるガイドライン（JG）の特徴は以下

にまとめることができる。1）本邦のガイドライ
ンはsimpleかつtreatment-orientedである。2）NPH
をpossible, probable, definiteに分類し、術前に2段
階を設けて手術適応のある例を選択できるよう
にするともに、従来の髄液シャント手術後に改善
をみた例をdefiniteとしている。3）3徴のうち、歩
行障害がもっとも高頻度で、シャント効果も高い
（treatable gait disturbance）ことを強調している。
4）MRI冠状断による高位円蓋部クモ膜下腔の狭

小化は supportive findingとして重要視している。
5）診断に有用な検査として、どこの施設でも可
能で、かつ、髄液排除後に症状改善がみられれ
ば、シャント手術が有効である確率が高いCSF tap
testに着目した。6）シャント・システムには圧可
変式バルブの使用を推奨している。7）診断や治
療、シャント手術合併症の予防に関する flow-
chartsを作成している。

2：国際ガイドラインの特徴
国際ガイドライン（ⅠG）の特徴は以下のよう
にまとめられる。1）診断レベルとして probable,
possible, unlikelyの3段階を設けている。possible例
でも診断のフローチャートで陽性であれば手術
適応ありとしている。2）高齢者だけでなく、小
児期以後の発症例も含む。3）probable例での正常
圧を70-245㎜水柱としている。4）CTまたはMRI
で側脳室下角の拡大、callosal angle40度以上、PVL
またはPVHなどの脳実質内の水分量の変化、MRI
での中脳水道や第4脳室での flow voidの4項目の
うち、一つ以上は認める。5）補助検査法として、
髄液吸収抵抗値の測定が有効としている。

3：両者の比較
1）診断レベル
両ガイドラインともに術前診断の精度を上げ
るために、術前の診断レベルを JGでは possible,
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probableの二つに、IGではpossible, probable, 
unlikelyの三つに分類している。JGでは、possible
の段階では治療対象にはならず、probableの段階
で手術適応ありとしており、治療を意識した分類
となっている。
2）年齢 JGでは発症年齢を 60歳以上と規定し
ているが、IGでは probableで 40歳以上、
possibleでは小児期以後としており、対象の幅が
広い。
3）画像所見
両者ともに Evan's inndex0.3以上の脳室拡大を
条件としている。PVLやPVHといった脳室周辺白
質病変については、JGは診断的価値は高くないと
しているが、IGでは4項目のsupportive findingsの
一つに入れている。JGではMRI冠状断での高位円
蓋部クモ膜下腔狭小化を診断に有用な所見とし
ている。
4） 髄液排除試験
CSF tap testは検査後の症状改善があれば、髄液

シャント術有効である可能性が高い（陽性予測
率）という点で優れているが、検査が陰性であっ
てもシャント術有効例がある（偽陰性）という点
が欠点とされている。一方、大量に髄液を排除す
る持続ドレナージ法は陽性・陰性予測率ともに高
いとされている。JGでは本検査の汎用性を評価し
て、診断のためのキーステップとしている。ま
た、偽陰性例が多いという欠点も検査後6～8時間
程度しか観察していないことによると考えられ、
数日間の観察ではより偽陰性例は少なくなると
考えている。一方、IGでもCSF tap testを最初に行
うべき検査法としているが、陽性・陰性予測率も
高い持続ドレナージ法をもっとも有用な検査法
としている。JGでは高齢者が対象であり、数日間
カテーテルを留置することは侵襲性や感染の危
険性が高いことから、オプションとしての位置に
止めている。
5）髄液吸収抵抗値測定
髄液吸収抵抗の測定はエビデンスレベルとし
てはかなり高いが、正常値が施設間でばらつき、
本邦では普及している検査法ではないのでオプ
ションとしている。

Ⅳ．共同研究 SINPHONIについて
本邦のガイドラインではMRI冠状断での高位
円蓋部狭小化やCSF tap testを重視しているが、ガ
イドライン作成時点ではエビデンスの集積はい
まだ十分ではなかった。そのため、古典的三徴の
いずれかを有し、MRI冠状断での高位円蓋部狭小
化を認める例について、tap testの有用性や脳血流
や CT脳槽造影の意義、そして、身長と体重から
算出するバルブ圧設定法の有用性を検証する共
同研究を平成17年10月より開始した。登録期間1
年、追跡期間1年として、現在117登録症例の結果
を集計中である。本研究は先進医療推進財団の協
力を得て実施したもので、研究のデザインは十分
に検討され、また、データ回収率も極めて高いの
で、その結果は iNPHの診断・治療に大きな進歩
をもたらすものと考えている。

Ⅲ．今後の展望
評価法の検証やあらたな治療法の検討、さらに
は長期成績などが今後の検討課題となる。また、
中脳水道狭窄を思せる側脳室の著明拡大があり、
古典的三徴を有している症例を特発性正常圧水
頭症の範疇にいれるべきか否かについても検討
が必要と考えられる。
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