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研究要旨： 
特発性正常圧水頭症に関して 
【はじめに】特発性正常圧水頭症の疫学像と臨床的特徴を明らかにするため、全国疫学調査を
行い、解析を行った。【方法】診療科は、脳外科、神経内科、精神神経科、内科とした。 
【結果】第一次調査は、1804箇科（回収率 42.7％）から回答を得た。A:【iNPH症例】は 3079
名、B：【Aでシャント手術症例】は 1815名が報告された。1年間の推定受療患者数は、A：
12,900名 (95% Confence Interval(CI):10,000～15,800)、B：6,700名（95% CI:4,800~8,600）であ
った。２次調査の患者属性は、確定診断時が平均 75.8歳で、脳外科と神経内科で 90%を占め
ていた。診断分類の definite iNPHが 52％と最多であった。推定粗有病率は 10.2人/10万人、60
歳以上での推定有病率：年間 31.4人/10万人となった。 
【結論】70歳代が発症ピークであること、初発症状は、男性で歩行障害、女性で認知障害が
多いこと、comorbidityは、男性で高血圧症、女性で糖尿病が多いことなどが明らかとなった。 
視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連疾患（NMO spectrum disorder）に関して 
【はじめに】視神経脊髄炎（NMO）およびその関連疾患（NMO spectrum disorder）の全国疫学
調査の概要を報告する。【方法】対象診療科である神経内科、内科、小児科、整形外科、脳神
経外科、眼科、精神科の 22,503科（大学病院 748、一般病院 19,954、精神科病院 1,792、特別
階層病院 9）から 7,215科（抽出率 32.1％）を抽出、第一次調査を実施し、3,796科（回収率
52.6％）から回答を得た。その後、続けて 2次調査を実施した。 
【結果】2011年中の推計患者数は、①NMO診断基準を満たす確実症例：1279名、②NMOス
ペクトル（視神経炎のみ）症例：371名、③NMOスペクトル（脊髄炎のみ）症例：422名、④
上記以外の抗 AQP4抗体陽性症例：255名であった。報告された患者数、回収率、抽出率から
推計された全国の 2011 年中の受診患者数は、①2100（95% CI:1740～2240）名、②880（95% 
CI:760～1020）名、③1030（95% CI:840～1190）名、④370（95% CI:230～520）名となった。 
2次調査では、 NMO/NMOsdは女性が多く、全体の発症時年齢は 42歳、平均罹病期間は 9.8
年であった。臨床症状では、視力障害が最も多く、次いで、感覚障害、運動麻痺であった。再
発回数は、5回以下が最も多いものの、NMOの 20%以上では 11回以上の再発が見られた。全
経過を通じて、NMOでは 20%が大脳、23%が脳幹病変を有していた。 
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【結論】臨床症状として、視力障害が最も多く、次いで、感覚障害、運動麻痺であること、再
発回数は多いが、これらの特徴は、カテゴリー①－④によって異なることが明らかとなった。 
 
Ａ．研究目的 
社会医学分野において、難治性疾患におけ
る記述疫学および分析疫学が注目されている。
難治性疾患への対策の基本は、各難治性疾患
に対する診断や治療を充実させることであ
るが、そのためには、各疾患の患者総数、
罹患率、有病率や、年齢分布の特徴などに
関する医療情報を正確に集計し、記述疫学
および分析疫学から得られた情報を、医療の
現場で活用できるように整備することが重
要である。 
今回、患者数の増加が示唆されている特発
性正常圧水頭症（idiopathic normal pressure 
hydrocephalus :iNPH）および視神経脊髄炎
（NMO）ならびにその関連疾患（NMO spectrum 
disorder）という難治性疾患を通じて、我々
が自ら実施した hospital-based の 全国調
査の記述疫学および分析疫学について報告
する。 
 
特発性正常圧水頭症に関して 
特発性正常圧水頭症（iNPH）は，歩行障害、
認知障害、排尿障害の３徴を呈するものの、
脳脊髄液シャント手術という治療法があり、
治療可能な認知障害の一つとして、高齢化社
会の中で、これから増加が想定される重要な
老年疾患である。脳室拡大はあるが，髄液
圧は正常範囲内で，脳脊髄液シャント術に
よって症状改善が得られる難治性疾患であ
る。1965 年に、Hakim と Adams がはじめて、
独立した単一の疾患概念として提唱した
【参考文献 1，2】。 
このように、iNPH は，知的機能低下・歩行
障害・尿失禁など高齢者によく見られる非特
異的な症状を呈するため、見過ごされやすい
疾患である一方、高齢化社会の中で、これか
ら増加が想定される重要な老年疾患である。
上記いずれの症状も、日常生活の ADL に負
の影響を与えるため、的確な早期発見・早
期診断・早期治療を要する疾患であり、そ
の臨床背景および病態が注目されている。 
幸い、日本の医療の現場では、iNPH は、
難治性疾患克服事業の中核疾患の一つとし
て、特発性正常圧水頭症の診療ガイドライン
【参考文献 3,4】の策定を実施した結果、
直る治療法がある難治性疾患として、広く
認知されるようになってきている。  

今回、2012 年１年間の iNPH 受療患者を対
象とした全国疫学調査を実施した。その調査
内容には、性・年齢分布をはじめ、本疾患に
随伴するさまざまな臨床症状や合併症を含め
た患者像について、記述疫学的な解析をおこ
なっているので、その報告を行う。 
視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連疾患
（NMO spectrum disorder）に関して 
近年、視神経脊髄炎（NMO）に関連する抗
AQP4 抗体が報告され、NMO ならびにその関連
疾患（NMO spectrum disorder）の病態につい
ての理解が深まっている。この疾患の発生は、
日本に多いことが報告されているが、日本に
おける NMO および NMO spectrum disorder に
ついての実態は不明である。そこで、「免疫
性神経疾患調査研究班」と本研究班が共同し
て、NMO および NMO spectrum disorder の頻
度と分布を明らかにするため、全国疫学調査
を実施した。 
今回は、その患者数の推計結果と臨床的特
徴、および視神経脊髄炎（NMO）ならびにその
関連疾患（NMO spectrum disorder）の病型別
解析の結果を報告する。 
 
Ｂ．研究方法 
特発性正常圧水頭症に関して 
本調査は、2つの疫学調査より構成されて
いる。まず、第 1次調査として、NPHの診断
にて、医療ケアを受けている 1年間の総受療
者数を推計することを実施した。その後、引
き続き実施した第 2次調査は、上記１次調査
の登録患者を対象に、本疾患の臨床的な特徴
を明らかとするとする目的で、具体的な臨床
情報を、主治医に、2次調査票に記載して、
郵送で報告してもらう方法で実施した。 
１次調査での患者数の推計 および２次調査
と臨床疫学像の解析 
本疾患の全国疫学調査研究の実施方法は、
「難病の患者数と臨床疫学像把握のための全
国疫学調査マニュアル」(第２版 :編著  川村 
孝先生) 【参考文献 5】にもとづき実施した。 
診断基準 
今回、調査に使用した iNPHの診断基準は、
「特発性正常圧水頭症診療ガイドライン第 2
版改訂版」【参考文献 3,4】にもとづき、本
調査を実施した。つまり、この診療診療ガイ
ドラインを元に、possible , probable , 
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denifiteの 3つの診断レベルの分類毎に分けて、
解析を行うこととした。簡潔に診断基準の要
点を記載すれば、60歳以上の発症で，歩行障
害，認知障害および尿失禁の 1つ以上の症状
があり，明らかな先行疾患がなく，脳脊髄液
が圧を含めて正常で，脳室拡大があれば
possible iNPHとなる。さらに，歩行障害かつ
画像上 DESH（disproportionately enlarged 
subarachnoid space hydrocephalus）の所見があ
るか，髄液排除試験に反応したものが
probable iNPHである。 Probable iNPHに対し
て脳脊髄液シャント術が行われ，反応があれ
ば definite iNPHとした。 
調査対象および方法： 
今回、対象は、2012年１年間の iNPH受療
患者とした。診療科毎の 2012年の患者数を尋
ね、第１次調査で患者ありと報告のあった診
療科には、患者の詳細情報を記載する２次調
査を依頼した。具体的には、１次調査は、2013
年 1月に診断基準とともに発送して依頼し、
４月締め切りとした。 ２次調査は、１次調査
で患者ありと報告のあった診療科宛に、同年
５月に患者の詳細情報報告を依頼し、 同年 7
月末を締め切りとした。 
調査対象の診療科、医療機関 
 調査対象の診療科、医療機関リストおよび
特定階層病院の選定について、我々は、第 1
次および第 2次調査を、難病疾患の疫学研究
班によって確立された方法に基づいて実施し
た。調査対象となった診療科は、脳神経外科、
神経内科、精神科、内科であった。 
回収した調査票の調査項目および解析につい
て 
第１次調査で、診療科毎の症例の有無、シ
ャント手術を施行した症例数を尋ねた。以上
の１次調査により iNPH受療患者数などを推
定した。２次調査にて、登録した iNPH症例
の詳細な臨床疫像を把握した。 
２次調査票の内容は、  
①患者属性、②診断分類、③推定発症年月日、
④シャント術施行年月日、⑤血縁家族または
同居人からの発症、⑥初発症状、⑦合併症、
⑧確定診断時の臨床症状、⑨画像検査所見 
(頭部 MRI、脳室拡大の指標としての Evans 
index：両側側脳室前角間最大幅/その部位に
おける頭蓋内腔幅比など）、⑩その他の検査
所見、⑪治療（脳室一腹腔シャント(VPshunt)，
脳室一心房シャント(VA shunt),腰部クモ膜下
腔ー腹腔シャント(LP shunt） 
などを調査した。 
（倫理面への配慮） 

本研究に関して、主任研究者（順天堂大学）
および本研究の中核メンバー（京都府立医科
大学）が所属する両大学の倫理審査を終了し、
2013年１月までに承認を得た（承認番号：
E-461、2013年２月）。 
 
視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連疾患
（NMO spectrum disorder）に関して 
上記 iNPH 同様、本疾患の全国疫学調査研究の
実施方法は、「難病の患者数と臨床疫学像把
握のための全国疫学調査マニュアル」(第２版 
:編著  川村 孝先生) 【参考文献 5】にもと
づき実施した。 
調査対象および方法： 
調査は第１次、第２次に分けて行い、１次
調査では、診療科毎の 2011年の患者数を尋ね、
１次調査で患者ありと報告のあった診療科に
は、患者の詳細情報を記載する２次調査を依
頼した。 
具体的には、2012年 1月に、診断基準ととも
に 1次調査を発送して依頼し、同年 10月、1
次調査の締め切りとした。２次調査は、１次
調査で患者ありと報告のあった診療科宛に、
同年 4月に患者の詳細情報報告を依頼し、同
年 12月末を締め切りとした。 
２次調査にて、登録した視神経脊髄炎（NMO）
ならびにその関連疾患症例について、詳細な
臨床疫像を把握した。 
調査対象の診療科、医療機関 
調査対象となった診療科は、一般病院なら
びに精神科病院の神経内科、内科、小児科、
整形外科、脳神経外科、眼科、精神科とし、
病床規模に応じて無作為に抽出した。 
（倫理面への配慮） 
本研究に関して、当時の「免疫性神経疾患
調査研究班」班長の所属する近畿大学医学部
倫理審査委員会にて、全国疫学調査の実施に
関する承認を得た。 
 
Ｃ．研究結果 
特発性正常圧水頭症に関して 
一次調査では、合計総計 14,089 箇所 (大学
病院 459，一般病院 13,582，特別階層病院 48)
から、4,220 箇所を抽出し、郵便による疫学
調査を実施した。その結果、 1,804 箇科から、
正式な回答を得ることが出来、回収率 42.7%
であった。 
 この一次調査の集計をもとに計算すると、1
年間の推定受療 iNPH 患者数は 12,900 名(95% 
Confence Interval (CI):10000–15,800) と
なった(表１)。それを基に、日本人口を用い



- 103 - 

て 2012 年の粗有病率を推計すると，約 10.2
人/10 万人であった。本疾患は、ガイドライ
ン上、60 歳代以降に発症すると定義されてい
るので、60 歳以上に限れば、実に 31.4 人/10
万人となる。hospital-based survey である
本調査でも、この調査期間であった 1 年間に
病院を受診しなかった患者は含まれておらず、
実際にはもう少し多い可能性が推測される。 
 シャント手術を治療として施行した iNPH
症例は、6700 名(95%CI; 4,800–8,600)とな
った(表１)。 
発症時の推定年齢は、70 歳代が、登録総数
の 50％以上を占め、本疾患の発症のピークで
あった。次いで 80 歳代が 30％台と多く、60
歳代の発症は 15％以下であった(図１)。なお、
性別で特記すべき差異は認めなかった。 
次いで、２次調査の iNPH 患者属性, 診断分
類、受療状況、シャント術などに関する臨床
的特徴についてまとめる(表２)。 
臨床症状が出現して医療機関にかかった

時の平均年齢が 74.9±7.0 歳、iNPH との確定
診断を得たときの平均年齢が平均 75.8±8.6
歳、iNPH のシャント治療を受けたときの年齢
が 76.4±7.0 歳であった。 
 診断分類は、definite iNPH が 799 名
（52.4%）と最多、次いで、possible iNPH が
394 名（25.8%）、probable iNPH が 267 名
（17.5%）の順であった。 
治療法については、VP shunt，VA shunt，
LP shunt の３つがある。本調査では、LP シャ
ント（55.1%）が、iNPH 患者の第１選択とな
り、2 番目に、VP shunt が 43.2%で施行され
ており、2 つのシャント手術が、現在の治療
のメインであった。初診時の初発症状に関し
て、歩行障害のみは 49.5%,認知障害のみは
15.7%であった一方、排尿障害のみは 1.4％と
少なかった。これらの 3 主徴がすべてそろっ
ているのは、12.1%に過ぎず、初診時には、患
者さんが、iNPH と容易に推察できる自覚症状
を必ずしも訴えていないことが明らかとなっ
た。初発症状については、男性は、女性に比
して歩行障害が多く、反対に、女性に多いの
は認知障害で有り、ともに有意差を認めた(表
２)。 
iNPH の Comobidity に関しては、高血圧方
が最も多く、40.0%に認められた。糖尿病は、
17.8%、アルツハイマー病の合併は 14.8%、高
コレステロール血症は 13.5%であった。整形
外科疾患である変形性腰椎症は 10.1%、変形
性頸椎症の合併は 3.2%であり、一定数認めた。
男性は、女性に比して高血圧症が多く、反対

に、女性に多いのは糖尿病で有り、ともに有
意差を認めた。その他の生活習慣病は、性差
を含めて、特段、特記すべき傾向を認めなか
った。 
次いで、各分類群毎の検査や治療の特徴

について記載する。頭部 MR 所見の特徴につい
て、Evans’ index が 0.3 以上 との所見は
94.2%で見られ、iNPH の診断に広く汎用され
ていた。興味深いことに、頭部 MR の随伴所見
として、側脳室周囲の虚血が 66.5%で最多で
あった。直径 1.5cm 以上の虚血巣も 10.5%見
られ、頭部画像検査での慢性脳虚血も、加齢
にともなう非特異的な所見の可能性はあるが、
相応に重要な参考所見であった。 
なお、興味深いことに、７例の明らかな家
族内 iNPH 発症例が報告された。内訳は、父 1
名、兄 4 名、弟 1 名、妹 1 名であった。今ま
でにも、本邦から、家族例の報告があり、今
後、遺伝的要因や iNPH に関する候補 SNP の解
明なども待たれる。 
視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連疾患
（NMO spectrum disorder）に関して 
対象診療科 22,503 科（大学病院 748、一般
病院 19,954、精神科病院 1,792、特別階層病
院 9）から 7,215 科（抽出率 32.1％）を抽出
し、第一次調査を実施した。そうしたところ、
3,796 科（回収率 52.6％）から回答を得た。 
第一次調査では、2011 年の推定患者数は、
①【視神経脊髄炎（NMO）の診断基準を満たす
症例】は 1,279 名、②【①以外で再発性ある
いは両側同時に発症した視神経炎症例】は
371 名、③【①以外で 3 椎体以上連続する脊
髄病変をきたした急性特発性脊髄炎症例】は
422 名、④【①～③以外で、MO-IgG あるいは
抗AQP4抗体陽性症例】は255名が報告された。 
報告された患者数、回収率、抽出率から推
計された全国の 2011 年中の受診患者数は、①
2100（95% CI:1740～2240）名、②880（95% 
CI:760～1020）名、③1030（95% CI:840～
1190）名、④370（95% CI:230～520）名とな
った（表 3）。 
次いで実施した 2 次調査では、2012 年 NMO
全国臨床疫学調査の第二次調査で回収された 
1194 人分の調査票から基本情報を得たが、そ
の後、重複例、診断不適格例を除いた 1042
例を調査対象とした。 
表 4 に示すごとく、性比（男：女）は、①1
：9.8、②１：3.2、③1；5.0、④1：57.0 と
いずれも女性が有意に多かった。発症年齢の
平均値は、①39.4 歳、②43.0 歳、③46.7 歳、
④41.2 歳であった。年間推定罹患率は、NMO 
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(category ①) は 1.64 (/100,000 人) 、
NMO/NMOsd 
(category ①-④)全体で 3.42 (/100,000 人)
であった。 

2次調査からの結果として、NMO/NMOsd
は女性が多かった。特に、④では女性がほと
んどであった。NMO/NMOsdは、全体の発症
時年齢は 42歳、平均罹病期間は 9.8年であっ
た。平均罹病期間は、①で 13.3 年と最も長か
った。臨床症状では、視力障害が最も多く、
次いで、感覚障害、運動麻痺であった。 
 再発回数は、5 回以下が最も多いものの、
①NMOでは11回以上の再発が約20％見られた。
全経過を通じて、NMO では 20%が大脳、23.5%
が脳幹病変を有していた。 
 
Ｄ．考察 
特発性正常圧水頭症に関して 
2013 年、iNPH の疫学調査を実施する研究
スタッフと費用などの環境が整ったため、
我々は、iNPH に対してはじめての国レベル
での hospital―based の全国疫学調査を実
施し、年間受療者数や推定有病率、臨床背
景、リスク因子などを明らかにすることが
出来たため、研究班から、英語論文報告を
行った【発表論 2】。 
本疫学調査では、iNPH の年間受療患者が 
少なくとも全国で 12900 名おられた。ただし、
本調査は hospital-based study のため、この
調査の 1 年間に病院を受診しなかった患者は
含まれておらず、実際にはもう少し多いと推
測される。 
 iNPHと診断されたおよそ5割強の患者に対
し, シャント治療が行われていた。iNPH の 
comorbidity として、高血圧、糖尿病、アル
ツハイマー病、整形外科疾患などがあげられ、
性差による特徴も見られた。本疾患は、病態
がすべて明らかとはなっていない疾患である
が、同時に、シャント手術という治療法があ
り、治療可能な高齢疾患として、本研究で得
られたデータが、根本的な iNPH の成因・病態
に関連するメカニズムを解明するデータとし
て活用されることが期待される。  
視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連疾患
（NMO spectrum disorder）に関して 
全国疫学調査により、全国の 2011 年中の
NMO および NMO spectrum disorder の受診患
者数推計を行った。以上より、年間推定罹患
率は、NMO (category ①) は 1.64 (/100,000
人) 、NMO/NMOsd(category ①-④)全体で 3.42 
(/100,000 人)であった。 

臨床症状として、視力障害が最も多く、次
いで、感覚障害、運動麻痺であること、再発
回数は多い傾向を認めたが、これらの特徴は、
MNO 診断のカテゴリー①～④群によって異な
ることが明らかとなった。なお、本研究の結
果は、【発表論文５】として発表した。 
 
Ｅ．結論 
特発性正常圧水頭症に関して 
 iNPH の Hospital-based 全国疫学調査を行
い、推定受療者などの疫学情報、性別や、診
断レベル別の分類による臨床的特徴などが明
らかになりつつある。iNPH の病因は、特発性
とされているが、本調査からも新たな背景因
子が明らかとなってきており、今後、70 歳代
からの高齢発症が特徴である iNPH 患者には、
本疫学調査の結果を考慮した適切な診断や治
療戦略の立案が必要と思われる。本研究で得
られたデータが、根本的な iNPH の成因・病態
に関連するメカニズムを解明するデータとし
て活用されることが期待される。 
視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連疾患
（NMO spectrum disorder）に関して 
NMO と NMO spectrum disorder に関する全
国疫学調査を行った。全国の 2011 年中の推定
受診患者数が明らかとなった。 
さらに、病型別の特徴が明らかとなったので、
今後、視神経脊髄炎（NMO）ならびにその関連
疾患（NMO spectrum disorder）に関しては、
病型カテゴリー別の診断をきちんと行い、こ
れらの臨床背景の相違があることを啓蒙する
ことが重要であると考えられた。 
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図 1.  診断時の特発性正常圧水頭症（iNPH）の年齢分布（性別） 
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表１．特発性正常圧水頭症（iNPH）関連の年間推定患者数 

 

iNPH患者の年間 

 推定患者数 

iNPH患者のうち、シャント手術

実施した年間推定患者数  

年間推定患者数 

(95％信頼区間） 

12,900 

(10,000~15,800) 

6,700  

(4,800~8,600) 
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表2. 2次調査での特発性正常圧水頭症（iNPH）患者属性 

 
全登録患者 性別 

  
男性 女性 

 n=1524(100%) n=897(58.5%) n=627(40.7%) 
  n(%) n(%) n(%) 

診断および治療における平均年齢 
   

症状出現時  (y.o.) 
74.9±7.0 y.o.  74.9±6.7y.o.  74.8±7.5 y.o.  

確定診断時  (y.o.) 
75.5±8.6 y.o.  76.4±6.9 y.o.  76.3±7.3 y.o.  

iNPHのシャント手術時 (y.o.) 
76.4±7.0 y.o.  76.8±8.9 y.o.  76.9±8.0 y.o. 

担当診療科 
   

脳外科 
1179(77.4%) 685(76.4%) 494(78.8%) 

神経内科 
262(17.2%)  168(18.7%) 94(15.0%) 

精神神経科 
60(3.9%)  32(3.6%) 28(4.5%) 

一般内科 
19(1.2%)  10(1.1%) 9(1.4%) 

その他 
4(0.3%)  2(0.2%) 2(0.3%) 

診断分類 
   

possible iNPH 394(25.8%) 223(24.9%) 171(27.3%) 
probable iNPH 267(17.5%) 165(18.4%) 102(16.3%) 
definite iNPH 799(52.4%) 475(53.0%) 324(51.7%) 
unknown 64(4.2%) 34(3.8%) 30(4.8%) 

初診時の臨床症状 
   

1. 歩行障害  
755(49.5%) 474(52.8%)** 281(44.8%) 

2. 認知障害 
240(15.7%) 127(14.2%) 113(18.0%)* 

3. 排尿障害 
22(1.4%) 9(1.0%) 13(2.1%) 

1+2+3.  185(12.1%) 112(12.5%) 73(11.6%) 
Other, unknown  150(9.8%) 84(9.4%) 66(10.5%) 
Comorbidity    

高血圧症 
609(40.0%) 383(42.7%)** 226(36.0%) 
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耐糖能障害 
272(17.8%) 185(12.1%) 87(13.9%)** 

アルツハイマー病  
225(14.8%) 129(14.4%) 96(15.3%) 

高コレステロール血症 
206(13.5%) 116(12.9%) 89(14.2%) 

変形性腰椎症 
154(10.1%) 85(9.5%) 69(11.0%) 

悪性腫瘍 
82(5.4%) 54(6.0%) 28(4.0%) 

変形頸椎症 
49(3.2%) 31(3.5%) 18(2.9%) 

シャント手術  
   

シャント手術(+) 
1004(65.9%) 594(66.2%) 410(65.4%) 

      脳室-腹腔（VP）シャント (%)  
434(43.2%) 248(41.8%) 186(45.4%) 

      腰椎‐腹腔（LP）シャント (% ) 
553(55.1%) 334(56.2%) 219(53.4%) 

      脳室-心房（VA）シャント (% ) 
17(1.7%) 12(2.0%) 5(1.2%) 

シャント手術せず 
464(30.4%) 271(30.2%) 193(30.8%) 

手術に関する記載なし 
56(3.7%) 32(3.6%) 24(3.8%) 

頭部 MRI 所見 
   

MRI finding(+) 1357(89.0%) 801(89.3%) 556(88.7%) 

MRI 所見の特徴 
   

    Evans index >0.3 1278(94.2%) 760(94.5%) 518(93.2%) 

    側脳室周囲の虚血 
902(66.5%) 511(63.8%) 391(70.3%) 

    直径1.5cm以上の虚血巣 
142(10.5%) 103(12.9%)** 39(7.0%) 

MRIに関する記載なし 
157(11.0%) 96(10.7%) 71(11.3%) 

家族歴 
7(0.5%) 6(0.7%) 1(0.2%) 

父 
1 1 0 

母 
0 0 0 

兄弟 
5 4 1 

姉妹 
1 1 0 

*p<0.05, **p<0.01 
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表3．NMOならびにそのMNO関連疾患（NMOスペクトラム）の年間方報告症例数と推定

受診患者総数 

 

表 4．NMO ならびにその MNO 関連疾患(NMO スペクトラム)各群における臨床的特徴 

  NMO 

（診断確実） 
NMOスペク

トラム（視神

経炎のみ） 

NMOスペクト

ラム（脊髄炎の

み） 

上 記 以 外 の 抗

AQP4抗体陽性例 

Category 
(category ①) (category ②) (category ③) (category ④) 

総数 
506 180 298 58 

性比（男性：女性） 
1:9.8 1:3.2 1:5.0 1:57.0 

推定発症平均年齢(中央値) 39.4（39） 
43.0 (43) 46.7 (48) 41.2 (41) 

登録時平均年齢(中央値) 
52.8 (53) 48.9 (50) 53.3 (55) 47.3 (47) 

罹病期間 
13.3 6.1 6.3 4.9 

初発症状(多重回答あり） 
    

視力低下(%) 
277 (54.7%) 159 (88.3%) 4 (1.3%) 11 (19.0%) 

  
報告症例

数 

年鑑推計受療患者数 95％信頼区間 

①  NMO（診断確実） 
1279 2100 1740 2240 

② NMO ス ペ ク ト ラ ム         

（視神経炎 のみ） 

371 880 760 1020 

③ NMO ス ペ ク ト ラ ム         

（脊髄炎 のみ） 

422 1030 840 1190 

④上記以外の抗AQP4抗体陽性例 
255 370 230 520 

合計 
2327 4370 3570 4970 
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運動麻痺(%) 
80 (15.8%) 7 (3.9%) 98 (32.9%) 13 (22.4%) 

感覚障害(5) 
159 (31.4%) 8 (4.4%) 201(67.4%) 16 (10.3%) 

臨床経過再発回数 
    

なし 
13 50 91 15 

1-5回 
228 81 137 33 

6-10回 
115 10 23 2 

11-15回 
59 5 10 0 

16-20回 
24 1 3 0 

21回以上 
28 0 4 0 

臨床症状からみた病巣（全経過を通して） 
    

大脳 
102 (20.1%) 24 (13.3%) 40 (13.4%) 19 (32.8%) 

小脳 
19 (3.8%) 4 (2.2%) 9 (3.0%) 2 (3.4%) 

脳幹 
119 (23.5%) 11 (6.1%) 73 (24.5%) 28 (48.3%) 

脊髄 
506 (100%) 25 (13.9%) 298 (100%) 21 (36.2%) 

 


