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研究要旨 

特発性正常圧水頭症（iNPH）患者を診療するために必要な診療内容をまとめ，治療法で

ある脳脊髄液シャント手術における手技や術後管理に関するクリニカルクエスチョンを

提起した．シャント手術の適応例の選択や高齢者に発症し易いアルツハイマー病，パーキ

ンソン病などの神経変性疾患が併存した iNPH 患者も含め，シャント手術の有効性につい

て近年報告された論文をレビューした．エビデンスが不足している課題について，国内施

設内で多くの iNPH 患者を診療する施設に要請し，シャント術後管理の標準化について，

エキスパートオピニオンを募り，シャント手術に必要な検査，術後管理の診療手順を明確

にした．iNPH に対するシャント手術に関する知見をまとめ整理し，手引書を作成した．  

A. 研究目的 

医療技術の発展に伴い，特発性正常圧水頭
症 （ iNPH, idiopathic normal pressure 

hydrocephalus）患者が最大限に治療の恩恵
を受けるために，医療側が最良な iNPH 診
療，すなわち適切な診断，シャント手術に加
え，術後の治療管理を重視する．iNPH 診断
は，歩幅は小さく歩隔は広い歩行障害，尿意
切迫による失禁，集中力の低下や注意機能
の障害，思考・作業速度の低下が認められる
認知機能障害など特徴的な症候と，脳室拡
大に伴い，高位円蓋部・正中部の脳溝の狭小
化，シルビウス裂の開大など，くも膜下腔の
不均衡（DESH, Disproportionately Enlarged 

Subarachnoid-space Hydrocephalus）の特徴的
な画像所見の比重が大きい．シャント手術
による脳脊髄液（CSF, cerebrospinal fluid）の

恒常的な排出により，特徴的な画像所見に
変容した脳形態から，高位円蓋部脳溝の描
出や脳梁角が鈍角化することが知られてい
る．術後管理ではシャント手術の有効性や
副作用の出現の有無について，定期的に画
像診断を実施して確認する必要がある．し
かし，施設によりシャント治療手技の選択
や術後の管理については異なるところも多
く，標準化にはエビデンスの乏しい領域で
ある. また，多くの患者家族，および術後管
理を行っていない医療従事者は，iNPH 患者
がシャント手術を受ければ，術前に認めら
れた症候が速やかに回復すると誤解されて
認識されている場合も多い．実際には，シャ
ントバルブ圧管理により，患者の予後が異
なる．長期にシャント術後の外来診療をど
の診療科で行うかは，地域医療の診療体制
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の違いもあり，エビデンスは乏しい．そこで
iNPH 患者が症状回復のために，周術期から
術後，どのようなことが必要とされている
か，iNPH 診療おける知見を整理し，問題点
を提起することとした． 

認知症診療医が普段診療するアルツハイマ
ー病（AD, Alzheimer's disease）やパーキンソ
ン病（PD, Parkinson's disease）など iNPH 症
状に類似した神経変性疾患の併存例につい
ても，シャント手術の有効性，適応例の選択
を，年齢や重症度の観点も含めて整理し，シ
ャント手術後の iNPH 患者を診療するため
に知っておくべき診療内容をまとめ，手引
き書を作成することとした． 

 

B. 研究方法 

1. 文献レビュー 

PubMed と医学中央雑誌を用いて，iNPH 患
者に対する診療の課題に関する文献検索を
行い，iNPH のシャント術，予後，術後管理
について論文を抽出し，内容をまとめた． 

 

2. クリニカルクエスチョンの提起 

国内の多施設共同研究の推進により，
「iNPH 診断」は，歩行障害・過活動膀胱・
認知障害などの特徴的症候と脳解剖学的な
変容―脳室拡大に加え，シルビウス裂の開
大，高位円葢部正中部の狭小化した脳溝所
見を有した DESH 所見として神経画像所見
が中核となった．補足的検査では，磁気共鳴
画像検査（MRI）で新たな撮像法による
iNPH の脳変容が評価され，CSFなど体液バ
イオマーカーから得られる生体情報と組み
合わせた病態解明の研究が進められている．
一方，「CSFシャント手術」については，非
典型例（non-DESH）タイプや神経変性疾患

を併存した iNPH 患者に対しては，シャン
ト手術後の予後予測が適応基準を決める重
要な課題となる．手術手技の違いによる直
接的な比較研究は困難であり，エビデンス
が乏しい領域であるが，慢性心不全や脊椎
変性など変性疾患の有無により，困難な手
術方法があるため，術前の検査チェックリ
ストの作成，手術選択基準をまとめフロー
チャートの作成に着手した．文献の少ない
iNPH 患者の術後管理に関しては，年間 100

例以上の患者を診療する iNPH 治療ハイボ
リュームセンターが回答し，収集した専門
家の意見を分析することで，不足している
エビデンスを補完した．    

 

3. パーキンソン病関連疾患併存 iNPH に

対するシャント効果の検討 

iNPH に併存することにより，運動症状に影
響を与える PD，レビー小体型認知症
（dementia with Lewy bodies; DLB）は，αシ
ヌクレイン異常症という包括的な疾患概念
でとらえられる． iNPH 患者でも， 62％に
DAT シンチグラフィーで線条体に集積低下
すると報告されている．しかし，PD 関連疾
患と異なり，左右差が生じず，尾状核に優位
であることが特徴としてあげられる．神経
症状も類似し，鑑別診断も難しく，また
iNPH の併存疾患として，理由は不明である
が発症率が高いとされる．分担者らは，PD

併発による iNPH の腰部くも膜下腔腹腔シ
ャント（LPシャント, lumboperitoneal shunt）
手術介入への影響を後方視的に調査し，PD

併存と非併存群と比較した．結果，PD 併存
は，非併存群と比べ，iNPH 重症度スケール，
modified Rankin Scale（mRS），Hoehn and Yahr

スケールの改善は低下したものの，1年後の
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歩行障害，排尿障害の改善が得られ，LP シ
ャント手術の介入は，非介入群に対し，生命
予後が良いことも判明した．この報告を踏
まえ，前向き試験を開始し， PD/PDD 

(Parkinson’s disease dementia)の診断を受け，
薬物治療を行った患者の中で，iNPH を併存
した患者に対し，LP シャントの治療介入を
ランダム化し，iNPH 診断後に早期治療介入
した群と非介入群を比較検討した． 

また，進行性核上性麻痺（PSP, progressive 

supranuclear palsy）は，iNPH の類似疾患と
して，極めて重要な疾患である．発症早期か
ら姿勢保持障害があり，易転倒性がみられ，
歩行障害が認められることから，iNPH との
鑑別は最も困難とされるが，iNPH 併存した
PSP に対するシャント治療介入の成果はこ
れまで明確にされていなかった．そこで分
担者らは 2009 年から 2019 年の間にパーキ
ンソン病・運動障害疾患学会（MDS）-PSP

基準で，PSP の可能性が高い，または可能性
があると判断された自験例を調査し，iNPH

を併存した PSP 患者を LP シャント手術介
入した群と非介入群を比較検討し，結果を
まとめ報告した（Shimada et al. 2025）． 

（倫理面への配慮） 

 (3)の臨床研究については，順天堂大学医
学部倫理審査委員会の承認（H21-0037）課
題名「パーキンソン病と関連疾患合併正常
圧水頭症の腰椎-腹腔シャント手術の対照・
無作為振り分け・並行群間比較前向き研究」
を得て，実施した． 
 

C. 研究結果 

1. シャント術に関する知見 

iNPH の診断に必要な検査とシャント手術
手技の選択，治療方針について整理し，脳

神経外科レビュー 2025-26（総合医学
社），Normal Pressure Hydrocephalus 

（Springer Nature，Switzerland AG)に報告
し，シャント術前に行うべき検査チェック
リスト（表 3），検査結果により選択され
る手術手技フローチャート（図８）を作成
した． 
シャント治療後の管理のための診療方針に
ついて，専門家の意見を収集するため，質問
項目は以下の項目を作成した． 1）最適な
圧設定を得るためのルール，2）髄液減少が
疑われる場合のプロトコル，3）髄液過剰が
疑われる場合のプロトコル，4）経過観察期
間，外来受診頻度，中止時期，5）神経変性
疾患併存時のシャントバルブ圧設定のルー
ル，6）他科との連携．年間 100 例以上の患
者を管理する施設から回答を得て，2024年
6 月 1 日に会議を開催し，専門家の意見を
収集した．シャント手術後の診療手順につ
いて，早期：シャント手術後直後から術後 1
か月，中期：シャント手術後 1 か月から 1
年まで，長期：手術後 1 年以上と期間を 3
段階に分けて，術後管理の重要事項をまと
め，実践的手引書に記載した（表 4）． 
 
2. 併存疾患に対するシャント治療の検討 

PD 併存を有した iNPH 患者に対する LP シ
ャント手術介入は，分担者ら実施した後方
視的臨床研究では，長期予後では併存疾患
のない iNPH 患者より劣るものの，治療効
果が証明された．αシヌクレイン異常症が
併存する場合でも，日常生活自立度（日本語
版 modified Ranking Scale），パーキンソン病
の障害評価（Hoehn and Yahr scale）だけでな
く，生命予後を改善させたが， 前向き研究
の中間結果では，PD 併存患者に対する LP
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シャント手術は，症状改善に一定の効果が
期待できた．今後も，長期予後の結果を踏ま
え，手術選択基準を示すことができるよう
に経過観察を継続している． 

また PSP 併存 iNPH 患者に対するシャント
手術介入は，分担者らの後方視的な調査の
結果，1年後の短期的な症状改善に一定の効
果が期待できるものであったが，生存期間
を含め長期的には有意差は生じなかった．
本研究成果は，Parkinsonism Relat Disord. 

2025 DOI: 

org/10.1016/j.parkreldis.2025.107273 に報告
した． 

 

D. 考察 

iNPH診療ガイドライン第 3版（2020年 3月
メディカルレビュー）の診断と治療のアル
ゴリズムを作成した時点では，iNPH と類似
する疾患との鑑別診断プロセスを示すだけ
のエビデンスが不足しており，また神経変
性疾患の併存 iNPH に対するシャント手術
効果を示すエビデンスも不足していた．分
担者らの研究成果により，PD 併存を有する
iNPH に対するシャント手術は，症候の改善
だけでなく，生存率の改善につながること
が証明された. 実施基準については，シャ
ント治療の介入は，2年以上症状改善を維持
することで，介護負担費を軽減し，医療経済
的にも黒字化し，推奨すべき治療法となる．
基準の決定には長期予後，全生存期間の延
長も含めた総合的な判断が今後必要とされ
ると考える．併存疾患のある iNPH の治療
方針，シャント術後の管理方法，推奨される
診療体制について，論文報告などのエビデ
ンスを作ることが，iNPH 診療レベルを上げ
るために必要であり，次回の診療ガイドラ

インの改定の際には，必要なプロセスであ
ると考えられる． 

 

E. 結論 

iNPH 患者のシャント手術の現状をまとめ，
問題点についてクリニカルクエスチョンを
作成した．エビデンスが不十分なシャント

術後管理の標準化課題について，エキスパ

ートオピニオンを募り，シャント術に必要

な検査，術後管理の診療手順を明確にした．

iNPH 患者に対するシャント手術に関する

知見をまとめ整理し，実践的手引書を作成

した． 

 

Ｆ．健康危険情報 

総括研究報告書にまとめて記入する。 
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