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研究要旨 

新たなエビデンスを取り入れ，iNPH 診療ガイドラインを GRADE システムに基づき改訂する

ため，iNPH ガイドライン統括委員会を開催，診療ガイドライングループとシステマティク

レビューチームを編成した．抽出した iNPHの重要臨床課題から推奨が診療の質を向上させ

ると期待できるものをクリニカルクエスチョンとして PICO形式で定式化し，疾患の解説的

な事項の記載をスコープで総論的事項として作成した． 
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A.研究目的 

高齢者において認知障害，歩行障害，排尿

障害などの症状を呈する疾患は，患者のみ

ならず，介護を行う側の負担に関連する問

題である．適切な診断のもとに髄液シャン

ト術を行うことでこれらの症状改善が認め

られる病態として，特発性正常圧水頭症

(iNPH)が注目される．但し，本疾患は原因の

特定ができておらず，健常の加齢性変化や

他の認知症疾患(アルツハイマー病，レビー

小体型認知症)などと類似し，また iNPH と

これらの変性疾患を併存することがしばし

ば認められ，日常臨床上，鑑別診断が困難

な場合が少なくない．従来の特発性正常圧

水頭症 (iNPH)の診断・治療は，地域，施設，

医師の間でばらつきが大きかったため，

iNPHの診断と治療の標準化をめざし，2004

年世界初の iNPH 診療ガイドラインを発刊

した．2004年の初版，2011 年にはガイドラ

イン 2 版が刊行された．ガイドライン制定

後，iNPHの認知度が格段に上がり，髄液シ

ャント術の件数は急速に増加し，基礎・臨

床研究も進展した．2015 年には本邦から

iNPHに関して世界初となるランダム化比較

試 験 SINPHONI− ２ の 結 果 が Lancet 

Neurology に報告され，iNPH に対する髄液

シャント術の有効性は高いエビデンスを有

した確実な治療方法として証明された．し

かしながら，病因，診断については未解決

の課題が残っており，新たなエビデンスを

取り入れ，iNPH診療ガイドラインを改訂す

るタイミングであると判断し，研究目的と

した． 

 

B.研究方法 

ガイドラインの改訂を目的としたガイドラ
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イン統括委員会を立ち上げ，班長所属施設

に iNPH ガイドライン作成事務局を設置し

た．日本正常圧水頭症学会と合同による改

訂作業を行うこととして，班員以外に学会

内から研究協力者を選出した．iNPH診療ガ

イドライングループ(CPG)とシステマティ

ックレビュー(SR)チームを編成し，ガイド

ラインスコープについて議論し，重要臨床

課題と分担を決定した．今回の改訂作業は，

原則 Minds2014 の方針に従って作成するが，

適宣，現状を踏まえた対応を行う方針とし

て，作成に関する具体的な方針を班会議で

の討議により決定して進めた．SR を開始す

るあたり講習会を開催し，各重要臨床課題

に対するクリニカルクエスチョンを設定し

た．クリニカルクエスチョンは，iNPH診療

において，推奨が診療の質を向上させると

期待できるものをガイドライン統括委員会

で決定し PICO 形式に定式化した．PICO と

は，患者(Patient)，介入(Intervention)，

比較(Comparison)，アウトカム(Outcome)の

頭文字をとったものである．文献検索には

MEDLINE, Cochrane CENTRAL を用いた．検

索された文献は，重複をのぞき，タイトル

と抄録でスクリーニングした後，フルテキ

ストで評価し，アウトカムごとに分類した．

また採用論文は，観察研究までとした．疾

患の解説的な事項の記載はスコープで総論

的事項として作成していくこととした． 

（倫理面への配慮） 

本研究は生命倫理・人権保護及び法令等に

該当しない． 

 

C.研究結果 

ガイドライン初版では，髄液シャントの予

後を予測し得る検査である腰椎穿刺による

髄液排除試験（タップテスト）を診断フロ

ーチャートの中心に据えた．初版ガイドラ

イン策定の過程で，我が国からエビデンス

レベルの高い研究成果を世界に発信するこ

との必要性を認識し,26 研究施設が共同で

前向きコホート研究（SINPHONI）が行われた．

結果，臨床上 iNPHを疑う症例に，脳室拡大

とともに高位円蓋部くも膜下腔の狭小化等

の所見をみる場合には，タップテストの結

果に関わらず髄液シャント術を行うと高い

奏効率が得られることが判明した．この MRI

画像所見を DESH 所見と名付け，現在 iNPH

診断の中核として広く受け入れられるに至

った．本結果を受け 2011年のガイドライン

第 2 版では，DESH所見を重視した診断フロ

ーチャートが定められた．本邦からランダ

ム化比較試験 SINPHONI-2 の報告や 2012 年

の全国疫学調査の報告など、iNPHに関する

エビデンスの高い研究結果が続々と報告さ

れるようになった。このような経緯を踏ま

えて，新たなエビデンスを取り入れた診療

ガイドラインの再改訂が必要と判断し，厚

生労働省難治性疾患政策研究事業「特発性

正常圧水頭症の病因、診断と治療に関する

研究」のもと，ガイドライン第２版後の診

断及び治療上の問題点を抽出検討し，その

結果は 2017 年ガイドライン第２版補足版

としてまとめられた．改訂 3 版では，ガイ

ドライン第２版およびその補足版をさらに
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発展させ，診療ガイドラインの全面改訂し

た．  

 

D.考察 

改訂 3 版では，欧米を中心とした国際ガイ

ドラインと日本のガイドラインとの診断基

準の差異を考慮し，専門用語などの統一を

はかることが必要であると考え，国際ガイ

ドライン会議を開催し，世界基準のガイド

ラインを我が国で先駆けて作成するとした．

また，クリニカルクエスチョンについては，

iNPH診療において，推奨が診療の質を向上

させると期待できるものとしたが，iNPHの

重要臨床課題の中にはクリニカルクエスチ

ョンの作成には向かない課題も存在した．

この場合は従来の方法で文献検索を行い，

エビデンステーブルを作成した。班員及び

研究協力者は、Minds2014で推奨されるシス

テマティクレビューに不慣れなこともあり、

システマティクレビューの講習と実習を行

った。 

 

E.結論 

Minds 診療ガイドライン作成の手引き 2014

に沿って，iNPH診療ガイドラインの改訂作

業を進め，重要臨床課題よりクリニカルク

エスチョンを作成し，システマティクレビ

ューを行った．診療のガイドライン改訂に

より，iNPH の診療において，診断の精度，

及び治療の有効性と安全性の向上が見込ま

れるよう，今後発刊，また英文化したガイ

ドラインを同時に作成し，日本のみならず

世界に発信し社会還元していく．  
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