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研究要旨 
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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
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課題から推奨が診療の質を向上させると期待できる 18 項目のクリニカルクエスチョン

を 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二部

構成の iNPH ガイドラインを作成した．国際ガイドライン会議を東京で開催し，海外か

らの招待者と協議し，改訂版の iNPH 診断をグローバルスタンダードとし、2020 年 3月

特発性正常圧水頭症診療ガイドライン 第 3 版 (全 136 貢，ISBN978-4-7792-2376-1) 
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A.研究目的 

特 発 性 正 常 圧 水 頭 症  (idiopathic 

Normal Pressure Hydrocephalus: iNPH) 

は、高齢者で発症し、認知障害、歩行障害、

排尿障害などの症状を呈し、患者及び介

護者の生活の質（Quality of Life: QOL）

を大きく低下させる疾患である．適切な

診断のもとに、脳脊髄液（CSF）シャント

術を行うことで症状改善が得られるが、

iNPH の臨床症状は加齢性変化や他の認知

症を伴う神経変性疾患 (アルツハイマー

病、レビー小体型認知症など) とも類似

し、鑑別診断が困難な場合が少なくない．

また、これらの神経変性疾患は iNPH とし

ばしば併存し、治療の長期予後に影響を

与える．本邦では、適切な診断と治療の標
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準化のため、iNPH 診療ガイドラインを世

界に先駆け、診断・治療のガイドライン初

版（2004 年）を刊行した．ガイドライン

の出版により、本疾患の認知度は高まっ

たが、それでも 2012年の全国疫学調査の

結果、治療の恩恵を受ける患者は予想さ

れる対象患者の 1 割にも満たないことが

明らかになった．第２版（2011 年）刊行

後、本邦の医師主導型多施設共同臨床試

験（SINPHONI-2）や全国疫学調査の報告な

ど重要な研究結果が報告され、iNPH をよ

り啓蒙するため最新の知見を取り込んだ

診療ガイドラインの改訂が急がれた．そ

こでこの度、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診療ガ

イドライン作成に関する研究」と日本正

常圧水頭症学会の共同事業のもと、iNPH

診療ガイドラインの全面改訂を行った． 

 

B.研究方法 

iNPH 診断の国際標準を考慮したクリニカ

ルクエスチョン（clinical question: CQ）

形式の本診療ガイドラインは、高齢者の

神経疾患を扱うことの多い脳神経外科、

神経内科、精神科を中心に、老年科、内科、

放射線科、リハビリテーション科、プライ

マリーケア医などの実地医家を対象にし

た．ガイドラインの改訂を目的としたガ

イドラ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．新たなエビデンスを取り入れ、iNPH 診

療ガイドラインは Minds2014 の 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した．診療ガ

イドライングループとシステマティック

レビューチームを編成し、前者は後者を

併任した．本ガイドラインの構成はスコ

ープの本文と各 CQの回答・解説文の２部

構成とし、１８項目の重要臨床課題と分

担を決定した．文献検索は第２版のガイ

ドラインが 2010年まで行ったため、原則

2010 年以降から 2018 年 6 月までの文献

を検索し、抽出した．評価シートを作成し、

各アウトカムについてのエビデンスレベ

ルを評価した．定量的システマティクレ

ビューを行う体制は、未だ文献のエビデ

ンスレベルが十分でない場合は努力目標

とし、ガイドライン統括委員会の方針に

従って、各委員の判断にて可能な範囲で

実施し、系統的な文献検索を実施した上

で、定性的システマティックレビューを

主体に作業を進めた．重要臨床課題から

推奨が診療の質の向上が期待できる 18項

目を CQs として PICO 形式で定式化した．

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．疾患の解説的な事項をスコープ

で総論的事項としての記載し、iNPH ガイ

ドライン作成を行った．推奨グレード（「1」

＝強い推奨、「2」＝弱い推奨）とエビデン

ス総体（「A」強、「B」＝中、「C」＝弱、「D」

＝とても弱い根拠）の組み合わせにより
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表現した．また、推奨グレードを記載しな

い CQでもエビデンスレベルが記載できる

場合には、エビデンスレベルを示した． 

 

（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 

超高齢社会の日本では早くからこの病気

の研究・治療が進み、2004 年から世界に

先駆けて「特発性正常圧水頭症診療ガイ

ドライン」を刊行してきた．iNPHガイド

ライン初版（2004）では、CSFシャント

の予後を予測し得る検査として腰椎穿刺

による髄液排除試験（タップテスト）を

診断アルゴリズムの中心に据えた．ガイ

ドライン策定に際し、本邦からのエビデ

ンスレベルの高い研究成果の必要性を認

識し、医師主導型前向きコホート研究

（SINPHONI）が行われた結果、臨床症状

で iNPHが疑れた症例に、脳室拡大とと

もに高位円蓋部くも膜下腔の狭小化等の

所見がある場合は、タップテストの結果

に関わらず、CSF シャント術により高い

奏効率が得られることが判明した．本画

像所見は Disproportionately Enlarged 

Subarachnoid space Hydrocephalus: 

DESH所見と名付けられ、本所見もまた

iNPH診断の中核となり、ガイドライン第

2 版（2011）から DESH所見を重視した診

断アルゴリズムが定められた．今回の改

訂では 2019 年 5月に国際ガイドライン

会議を東京で開催し、海外からの招待者

と協議し、二つの特徴的所見を iNPH 診

断の中心としたアルゴリズムのもと、世

界基準のガイドラインを作成した．この

ようにして作成された原案について、評

価・調整委員による査読を受け、2019 年

12 月に外部委員会、また学会ホームペー

ジでパブリックコメントを求め、寄せら

れた意見について検討し、原案を修正し

た． 

 

D.考察 

改訂 3 版では、これまで欧米を中心とし

て作成され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

必要であると考えた．2019 年 5 月海外か

らも招待者を呼び東京で国際ガイドライ

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こととな

った．改定された特発性正常圧水頭症診

療ガイドライン 第 3 版により 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、脳

神経外科、神経内科、精神科、老年科を中

心とした全国の 500 以上の基幹施設に特

発性正常圧水頭症診療ガイドライン 第 3

版を郵送提供し、社会還元する． 

 

E.結論 

2020 年 3 月最新の研究成果を盛り込んだ 

特発性正常圧水頭症診療ガイドライン 
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第 3 版 (全 136 貢、ISBN 978-4-7792-

2376-1) を刊行し、国際版発行に向けて

グローバルスタンダードを提供した． 
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