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抄 録
特発性正常圧水頭症は高齢者にみられる疾患であり，脳脊髄液の循環障害によって歩行障害・認知障

害・排尿障害の3徴を呈する症候群である．脳室拡大にくわえ，脳底槽やシルビウス裂の拡大と高位円
蓋部くも膜下腔の狭小化を示すことが特徴である．診断においては髄液排出試験が重視されており，腰
椎穿刺による髄液の排除後に症状改善の有無を評価する．臨床症状，画像所見，髄液排出試験の所見か
ら診断レベルがpossible，probable，definiteの3段階に区分されており，probableiNPHが手術適応と
なる．治療の主体は髄液シャント手術であり，シャント手術に関する本邦からのエビデンスである
SINPHONIおよびSINPHOMI-2が報告され，近年では圧可変式バルブを用いた腰椎くも膜下腔腹腔
シャント（L-Pシャント）が行われることが多い．2011年に「特発性正常圧水頭症診療ガイドライン第
2版」が刊行されており，本ガイドラインに沿って診療をすすめることが肝要である．
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Abstract

Idiopathicnormalpressurehydrocephalus（iNPH）ischaracterizedbygaitdisturbance,cognitive
impairment,andurinaryincontinenceinelderlypatients. Ventriculardilatationaccompaniedwith
disproportionatelyenlargedandnarrowedsubarachnoid-space,calledDESH（disproportionatelyenlarged
subarachnoid-spacehydrocephalus）,arecharacteristicfeaturesofiNPHonMRI.Cerebrospinalfluidtap
testplaysanimportantroleindiagnosticprocesswhichconsistsof30mlofcerebrospinalfluiddrainagevia
lumbarpunctureandphysicalandmentalexaminations.Inrecentyears,severalevidenceshavebeen
publishedconcerningtreatmentsofiNPH,especiallySINPHONI-2studyrevealedtheeffectivenessof
lumboperitonealshuntingwiththeuseofprogrammablepressurevalve.Diagnosesandtreatments
shouldbeinaccordancewiththesecondeditionoftheguidelinesformanagementofiNPHpublishedin
2011.

KeyWords:Idiopathicnormalpressurehydrocephalus,Lumboperitonealshunt,Guidelinesformanage-
mentofiNPH.
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は じ め に

特発性正常圧水頭症（idiopathicnormalpres-
surehydrocephalus:iNPH）は高齢者にみられ
る疾患で，歩行障害・認知障害・排尿障害の3
徴を呈し髄液シャント手術にて症状の改善が得
られる症候群である１）．1965年のAdamsらによ
る報告が最初であり２），上記3徴を呈し脳室拡大
がみられるものの髄液圧が正常である患者群の
存在が注目されるようになった．
現在iNPHは一般臨床家にもよく知られた疾

患であるが，症状が非特異的であることや画像
診断が曖昧であることから的確に診断されてい
ない場合も多い．8人に一人が75歳以上という
超高齢化社会を迎えているわが国では認知症患
者が年々増加しており，外科的治療で改善し得
る本疾患を見過ごさずに治療することが社会か
ら求められている．
2011年に「特発性正常圧水頭症診療ガイドラ

イン」が改訂され３），わが国からのエビデンスも
発信されiNPHは近年再び注目されている．本
稿ではガイドラインに準拠して本疾患について
概説する．

病 態

くも膜下出血や頭部外傷などの先行疾患がな
く，何らかの原因で脳脊髄液の循環障害を生じ
るものである．くも膜炎に起因するくも膜の癒
着や線維化，上矢状静脈洞における血管コンプ
ライアンス低下，脳動脈硬化に伴う脳室周囲組
織の弾性力低下などが原因と推察されている
が，詳細な発生機序は不明である．

症 状

ガイドラインでは，3徴候のうちいずれか一
つ以上が必須とされている．3徴候がすべてみ
られるのは半数程度である．
1．歩行障害
初発症状としては歩行障害が多く，小刻み歩

行やすり足歩行，足が前に出にくい，継ぎ足歩
行や方向転換が苦手であるなどの症状がみられ
る．シャント手術によって最も改善しやすいの

が歩行障害である．
2．認知障害
初期にはもの忘れがみられ，その後自発性低

下，無関心，動作緩慢などの症状が主体となる．
3．排尿障害
切迫性尿失禁であり，3徴候の中で最も遅く

に出現することが多い．

画 像 検 査

1．CT/MRI
Evansindex（側脳室前角最大幅/頭蓋内腔最

大幅）0.3以上の脳室拡大を認めるが，水頭症と
しての脳室拡大は顕著でない場合が多いことに
注意を要する．脳室拡大にくわえ，脳底槽やシル
ビウス裂の拡大と高位円蓋部くも膜下腔の狭小化
を示す（図1）．この画像所見はdisproportionately
enlarged subarachnoid-space hydrocephalus
（DESH）といわれ，このようなくも膜下腔の不
均衡がiNPHの特徴である４）．
また，画像上はDESH所見を呈するものの臨

床症状が全くみられない患者群の存在が指摘さ
れており，asymptomaticventriculomegalywith
featuresofidiopathicnormalpressurehydro-
cephalusonMRI（AVIM）といわれる．
2．その他
脳血流シンチや脳槽造影が行われることがあ
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図1 典型的なMRI（T2強調冠状断）．シルビウス裂
拡大（実線円）と高位円蓋部くも膜下腔狭小化
（点線円）を認める．



るが，参考検査でありガイドラインでは必須と
されていない．

髄液排出試験（タップテスト）

ガイドラインではタップテストが重視され，
実臨床においても診断的価値が高い検査として
積極的に実施されている．
腰椎穿刺によって30mlの髄液を排除して症

状改善の有無を評価する．改善の判定基準とし
て，Timedupandgotest（3m往復歩行に要す
る時間）で10％以上の改善，minimentalstate
examination（MMSE）で3点以上の改善，など
が用いられている１）．

診 断

診断レベルがpossible,probable,definiteの3
段階となっており理解しやすい．60歳以上で3
徴候のうち一つ以上があり，脳室拡大を有する
ものがpossibleiNPHである．この中で明らか
にDESH所見を認めるものがprobableiNPHと
なる．DESH所見が疑わしい場合にはタップ
テストを行い，症状改善がみられたものも
probableiNPHである．ProbableiNPHが手術適
応であり，シャント手術で有効性が示された場
合にdefiniteiNPHと最終診断されることになる．

治 療

手術が唯一の治療法であり，手術以外にエビ
デンスに支持された治療法はない．手術ができ
ない症例において腰椎穿刺による脳脊髄液排除
を繰り返すことで症状の改善が持続する場合も
あるが，長期効果は期待しがたい．また，現時
点でiNPHの根本的薬物療法はない．抗アルツ
ハイマー病薬や抗パーキンソン病薬は，これら
を合併する場合には一部の症候に対して有効な
ことがある．
以下，まずシャント手術の実際に関して記載

し，次いでシャント手術に関する本邦からのエ
ビデンスであるSINPHONI（Studyofidiopathic
normalpressurehydrocephalusonneurological
improvement）について述べ，最後に近年報告が
散見される内視鏡手術について紹介する．

1．シャント手術
シャント手術には複数の方法があるが，iNPH

に対しては通常脳室腹腔シャント（V-Pシャ
ント）あるいは腰椎くも膜下腔腹腔シャント

（L-Pシャント）が行われる．2015年に後述の
SINPHONI-2の結果が報告されたこともあり，
近年ではL-Pシャントが行われることが多く
なっている．iNPHに対するシャント手術の有
害事象として，髄液過剰排出による硬膜下水腫
や硬膜下血腫がよく知られている．このため圧
可変式バルブの使用が勧められており，術後も
臨床症状や画像検査のきめ細かい経過観察が必
要である．
2．SINPHONIおよびSINPHONI-2
SINPHONIでは，DESH所見を呈する100例

のiNPH患者に対して圧可変式バルブを用いた
V-Pシャントが行われた．その結果，1年後の
modifiedRankinscale（mRS）が1段階以上改
善したfavorableoutcomeが69.0％，1年以内の
追跡期間中にmRSが1段階以上改善したshunt
responderが80.0％であり，iNPHに対するV-P
シャントの有効性が示された４）．
SINPHONI-2では，93例のiNPH患者に対し

てL-Pシャントが実施された．ランダム化後1
か月以内の早期手術群と3か月待機群の比較
で，favorableoutcome（ランダム化3か月後の
mRSが1段階以上改善）は早期手術群65％，
3か月待機群5％であり，L-Pシャントの有効性
が示されることとなった５）．
3．内視鏡的第Ⅲ脳室底開窓術
内視鏡的第Ⅲ脳室底開窓術（Endoscopicthird
ventriculostomy:ETV）は2002年に保険収載さ
れた治療法であり，中脳水道狭窄などの閉塞性
水頭症に対して第Ⅲ脳室の底部に小孔をもうけ
髄液の流出路を作成するものである．理論的に
は閉塞性水頭症が治療適応と考えられている
が，iNPHに対してETVが有効であったという
報告や合併症がシャント手術より少なかったと
いう報告が散見される６）．ガイドラインでは
iNPHに対するETVの有効性は否定的と記載さ
れているが，今後エビデンスの集積が期待され
る．
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お わ り に

ガイドラインの刊行やエビデンスの集積に
よって本疾患に対する理解は深まりつつある．
しかしながら，いまだ一部の熱心な医療機関の

みで治療が行われているのが現状である．高齢
者では常に本疾患の存在を念頭において診療を
行うことが今後ますます必要となる．

開示すべき潜在的利益相反状態はない．
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