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Foreword ICHD-3

It is a great pleasure for me to welcome this Japanese translation of the International Classifi-
cation of Headache Disorders, third edition. We owe credit to our Japanese colleagues for 
their continued dedication to the improvement of the diagnosis and therefore also treatment 
of headache disorders. This field is often somewhat disregarded, but migraine alone is num-
ber six among diseases causing disability. In terms of cost to society headache disorders are 
number three after dementia and stroke among neurological dis- 
orders.
In the past there was not enough emphasis on a precise head-
ache diagnosis, but this was improved after the advent of the 
first edition of this classification in 1988. Today we know that 
the treatment of headache disorders is very different from one 
diagnosis to the next. Furthermore, the amount of laboratory 
investigation also depends a lot on the clinical diagnosis. It is 
therefore my hope that this Japanese translation of ICHD-3 
will gain widespread use in Japan. Courses in headache diagno-
sis for neurologists and general practitioners would be very use-
ful and could perhaps be organized by the Japanese Headache 
Society.

　国際頭痛分類　第 3版（ICHD-3）の日本語訳が一般公開されることは大きな喜びです。われわれの日本の
仲間が頭痛性疾患の診断と治療の改善に絶え間ない努力を続けていることを称賛しなければなりません。
この領域はしばしば軽視されますが，片頭痛はすべての疾患のうち，単独で第 6番目に支障をきたしうる
ものです。社会全体の医療費のコストとしては，頭痛性疾患はすべての神経疾患のうち，認知症と脳卒中
に続く第 3番目の疾患です。
　過去には正確な頭痛診断の重要性が十分強調されていませんでしたが，1988年に国際頭痛分類の初版
が発刊されてから，改善されてきています。今日，われわれは頭痛性疾患の治療が，その診断により大き
く異なることを知っています。さらにまた，検査データに関する研究をどれだけ施行できるかも頭痛の臨
床診断に左右されているのです。したがって，ICHD-3日本語版が日本で広く普及し使用されることが私
の望みです。おそらく，今後，日本頭痛学会によって企画される頭痛診断に関する教育コースは，神経内
科医（頭痛専門医）や一般開業医にとって非常に有用であると思われます。
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翻訳の経緯

　国際頭痛分類第 2版（ICHD-2）が 2004年に刊行され，世界各国で各言語に翻訳され広く使用さ
れてきた。わが国でも，間中信也理事（当時）を委員長として翻訳作業が進められ，2004年に日本
語版が公開され，わが国の頭痛医療が大きく進展した。
　その後，WHOの ICD-11の策定に呼応して国際頭痛分類第 3版の作成に向けて，Olesen委員
長の下，国際頭痛学会（IHS）の頭痛分類委員会が活動を開始した。日本からは竹島が片頭痛の，
平田幸一理事が緊張型頭痛の，坂井文彦代表理事（当時）が感染症による頭痛の，それぞれ work-

ing-groupに参加して改訂作業が進められた。2013年に国際頭痛分類第 3版 beta版（ICHD-3β）が
公開された。これを受けて日本頭痛学会は翻訳のための常設委員会として，国際頭痛分類委員会
を 2013年に設置した。ICHD-3βは ICHD-2に加筆修正する形で作成されており日本語版
ICHD-3βは ICHD-2日本語版を基にして，変更部分を追加翻訳することを原則とした。各章1～
3名の委員で分担して日本語版を作成し 2014年に刊行した。2018年 1月には『Cephalalgia』誌
に国際頭痛分類第 3版（ICHD-3）が掲載されたので，同委員会で日本語版を改訂し出版すること
を決定し，ただちに作業を開始した。
　まず，ICHD-3βから ICHD-3への主要な変更点を各章の担当者が精査し，主要ポイントをま
とめ委員会として討議し，「国際頭痛分類第 3版公開のご案内」として変更点について日本頭痛学
会 web siteに掲載した（http:／／www.jhsnet.org／information／20180409_info.html）。
　委員会専用のメーリングリストを利用し，訳語，用語の選択や翻訳のしかたなど随時意見交換
しながら，翻訳作業を分担して進めた。分担については ICHD-3β翻訳の際の担当をそのまま引
き継ぐこととした（表）。2018年 6月 3日（日）および 6月 24日（日）に休日を返上して，担当委員
とコアメンバーを中心に終日委員会を開催し brush-up作業を行った。さらに，メーリングリスト
を利用して brush-up作業を進め，同年 10月 1日にパブリックコメントを求めるために日本頭痛
学会 web site上に掲載し，これに並行して出版のための校正作業を進めた。校正作業は，各章の
担当委員が担当部分の校正を行い，全体の校正と調整は竹島（委員長），清水（副委員長）と，五十
嵐久佳委員，柴田護委員，永田栄一郎委員がコアメンバーとして実施した。医学書院の編集者の
協力も得て，校正作業を繰り返し行い ICHD-3の翻訳作業を完了した。

国際頭痛分類と診断基準の意義

　国際頭痛分類と診断基準の意義，重要性は繰り返し論じられており，周知のことではあるが，
ここで再度ポイントを述べても，強調しすぎということはないであろう。
　1988年の初版では片頭痛の診断基準が初めて示されたことにより，それまで研究者や施設，国
によってさまざまであった「片頭痛」の疾患概念が統一，標準化され，同じ土俵で片頭痛の病態
や治療法が論じられるようになった。その結果，臨床試験は従前よりさらに科学的な方法で効率
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的に進められるようになった。日本語版作成にあたり疑義が生じた場合は国際頭痛分類委員会に
照会し進めたが，そのやりとりのなかで「We are all＂speaking the same language＂」という表現が
あり，同じ定義・用語の理解に基づいて診療や研究を行う重要性が強調されていたことが印象的
であったのでここに記しておきたい。また，神経科学的，神経生物学的，分子遺伝学的な頭痛研
究の推進にも寄与し，片頭痛をはじめとする頭痛性疾患の病態理解が進んだ。
　2004年の ICHD-2では，慢性片頭痛（Chronic migraine）が追加され，初版で原因物質の慢性摂
取または曝露による頭痛（Headache induced by chronic substance use or exposure）として記載され
ていた頭痛が，薬物乱用頭痛（Medication-overuse headache）として概念が整理された。これは，反
復性の片頭痛の標準的な治療が確立し，片頭痛治療の課題が片頭痛の慢性化問題に向かっていた
当時の頭痛研究の状況に呼応するものである。その後，慢性片頭痛，薬物乱用頭痛の多くの研究
が論文として発表され，その成果から，2006年に慢性片頭痛，薬物乱用頭痛の付録診断基準が公
開され，ICHD-3βの診断基準につながっている。ICHD-2のもう 1つの大きな変更点は三叉神
経・自律神経性頭痛の概念が導入されたことである。群発頭痛および群発頭痛類縁の一次性頭痛
の疾患概念の整理がなされている。また，精神疾患による頭痛の章が設けられたことも大きな変
更点であった。
　2018年に公開された ICHD-3は ICHD-3β公開後の知見や研究報告に基づいて診断基準の見
直しや調整がなされているが，全体的にはそれほど大きな変更はなされていない。
　頭痛研究のための頭痛診断のみならず，日常診療における頭痛診断も，国際頭痛分類の診断基
準を用いてなされなければならない。しかし，これは，頭痛研究や日常診療を拘束するものでは
ない。未解決の課題に向かうために国際頭痛分類の診断基準とは異なる，新たな頭痛性疾患やサ
ブタイプ，サブフォームを提唱することは自由である。ただし，スタートラインとして，国際頭
痛分類の概念，すなわち，現在のスタンダードを正しく理解したうえで，研究を進展させるべき

12

国際頭痛分類　第 3版（ICHD-3）日本語版　作成にあたって

序文，分類等：松森保彦，竹島多賀夫，清水利彦
第1部：一次性頭痛

第2部：二次性頭痛
緒言：古和久典

第3部：有痛性脳神経ニューロパチー，他の顔面痛およびその他の頭痛
13．
14．
付録：矢部一郎，尾崎彰彦
用語の定義：古和久典

片頭痛：竹島多賀夫，五十嵐久佳，粟木悦子
緊張型頭痛：平田幸一，渡邉由佳
三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）：清水利彦，柴田  護
その他の一次性頭痛疾患：柴田興一，工藤雅子

頭頸部外傷・傷害による頭痛：鈴木倫保，松森保彦
頭頸部血管障害による頭痛：橋本洋一郎，菊井祥二
非血管性頭蓋内疾患による頭痛：北川泰久，松森保彦
物質またはその離脱による頭痛：五十嵐久佳，渡邉由佳，菊井祥二
感染症による頭痛：浅野賀雄
ホメオスターシス障害による頭痛：荒木信夫，永田栄一郎
頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口あるいはその他の顔面・
頸部の構成組織の障害による頭痛または顔面痛：西郷和真，安藤直樹
精神疾患による頭痛：端詰勝敬

脳神経の有痛性病変およびその他の顔面痛：住谷昌彦，髙橋祐二
その他の頭痛性疾患：住谷昌彦，髙橋祐二

表　実務委員の翻訳分担

1．
2．
3．
4．

5．
6．
7．
8．
9．
10．
11．

12．



であるということである。その証左として，国際頭痛分類は初版から，多くの研究成果を受けて
改訂されているし，また，エビデンスが不十分であるが，有望な概念は付録診断基準として掲載
されているのである。

国際頭痛分類第 2版，第 3版 beta版から第 3版への主要な変更点

◉片頭痛
　前兆のない片頭痛の診断基準は初版以来，同じ基準が踏襲されている。診断基準に片頭痛の持
続時間は 4～ 72時間と記載されており，ICHD-2では注釈で小児の場合は短い例もあり 1～ 72

時間としてもよいかもしれないと記載されていた。ICHD-3β／3では，小児あるいは思春期の患
者では 2～ 72時間としてもよいかもしれないとの記載に変更されている。前兆のある片頭痛の
診断基準も大きな変更はない。1.2.6「脳底型片頭痛（Basilar-type migraine）」（ICHD-2）とされてい
たものが，1.2.2「脳幹性前兆を伴う片頭痛（Migraine with brainstem aura）」に変更された。また，
1.2.4「網膜片頭痛（Retinal migraine）」が，前兆を伴う片頭痛のサブタイプに組み入れられた。
　ICHD-3βから ICHD-3への変更点として，1.2「前兆のある片頭痛（Migraine with aura）」診断
基準において，項目 Cが 4項目から 6項目に増加したこと，ICHD-3βの付録 A1.2「前兆のある
片頭痛（Migraine with aura）」診断基準が本則として掲載された点が挙げられる。
　1.3「慢性片頭痛（Chronic migraine）」が片頭痛の合併症のサブフォームから，片頭痛のサブタ
イプに掲載され，前兆のない片頭痛，前兆のある片頭痛と同レベルの頭痛カテゴリーとして扱わ
れている。通常，反復性の片頭痛の発作頻度が増加し，慢性片頭痛に進展するので片頭痛の合併
症と位置づけられていたが，緊張型頭痛や，群発頭痛における反復性，慢性の概念と統一すると
いう観点から修正がなされている。
　1.3「小児周期性症候群（片頭痛に移行することが多いもの）（Childhood periodic syndromes that 

are commonly precursors of migraine）」（ICHD-2）は 1.6「片頭痛に関連する周期性症候群（Episodic 

syndromes that may be associated with migraine）」に変更された。1.6.1.1「周期性嘔吐症候群（Cycli-

cal vomiting syndrome）」などは小児に多いが成人例もあることから「小児」が削除されている。
1.6.3「良性発作性斜頸（Benign paroxysmal torticollis）」はここに掲載されている（ICHD-2では付
録に掲載されていた）。
　片頭痛とめまいの関連が注目されていた。頭痛性疾患の疾患単位としての意義についていくつ
かの議論を経て，付録に A1.6.6「前庭性片頭痛（Vestibular migraine）」が掲載された。今後の症例
の蓄積と検討が期待されている。
◉緊張型頭痛
　緊張型頭痛には大きな変更はない。
◉三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）
　ICHD-2では，第 3章は「群発頭痛およびその他の三叉神経・自律神経性頭痛」と記載されて
いた。ICHD-3β／3では，TACsの概念の普及を受けて，第 3章の頭痛グループ名から群発頭痛が
消え，「三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）」となっている。
　3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作（Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks）」
が掲載され，このサブフォームに SUNCTと SUNAが記載された。ICHD-2では SUNCTは第 3

章に，SUNAは付録に掲載されていた。ICHD-3β／3ではこれらが統合されて掲載されている。
　3.4「持続性片側頭痛」が，「その他の一次性頭痛」から，「三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）」
に移された。ICHD-3βから ICHD-3への変更では，3.1「群発頭痛」，3.2「発作性片側頭痛」，
3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」，3.4「持続性片側頭痛」に関する診断基準 C項目に
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ICHD-3βで追加された，「前額部および顔面の紅潮」と「耳閉感」が，ICHD-3では削除されて
いること，3.1.2「慢性群発頭痛」の診断基準 B項目において，寛解期の期間が「1ヵ月未満」か
ら「3ヵ月未満」に変更されたことなどが挙げられる。
◉その他の一次性頭痛疾患
　ICHD-3β／3では 4.5「寒冷刺激による頭痛（Cold-stimulus headache）」，4.6「頭蓋外からの圧力
による頭痛（External-pressure headache）」が第 13章から第 4章に移され，4.8「貨幣状頭痛（Num-

mular headache）」が付録診断基準から本章に組み込まれている。4.10「新規発症持続性連日性頭
痛（New daily persistent headache：NDPH）」の診断基準から頭痛の性状が削除され，片頭痛様の
頭痛であっても新規に発症すれば含めるように変更された。
◉二次性頭痛
　二次性頭痛の一般診断基準は，原因となる疾患の改善や消失による頭痛の改善の要件を削除し
たことが大きな特徴である。薬物乱用頭痛を例にとれば，ICHD-2では原因薬剤の中止による頭
痛の軽減が診断要件であったが，ICHD-3β／3では原因薬剤を中止する前でもその因果関係を示
す証拠があれば診断ができるように変更された。
　ICHD-3βから ICHD-3への変更点の詳細については，前述の通り日本頭痛学会の web siteに
「国際頭痛分類第 3版公開のご案内」とともに掲載されている。

翻訳の基本方針と用語変更

　翻訳の基本方針は第 2版の翻訳の方針を引き継いでいる。診断基準は直訳し，多少日本語とし
て不自然でも原文に忠実であることを重視した。診断基準を研究目的で使用する際には，必ず原
文も確認して解釈していただきたい。解説，コメント部分は読者の読みやすさ，理解しやすさを
重視し，多少の意訳を許容した。全体を通して用語はなるべく統一するようにしたが，原文にあ
る不統一は原則そのまま残して翻訳した。ただし，明らかなミスプリントや脱落は，原本の該当
章の責任者にメール等で連絡をとり，確認の上，修正して翻訳した。同じ英単語でも文脈により
訳語が異なる場合があり，また異なる英単語が同じ日本語訳になることもある。

訳についてのコメント（翻訳ノート）

◉ICHD-Ⅱ／ICHD-2，ICHD-Ⅲ／ICHD-3

　第 3版ではローマ数字ではなく算用数字の 3を使用することを原則とした。これに合わせて，
ICHD-Ⅱも原則算用数字を用いて ICHD-2の表記を優先する。
◉headache disorder

　「頭痛性疾患」の訳語を採択した。＂primary headache＂は ICHD-2を踏襲し「一次性頭痛」とし
た。＂primary headache disorder＂は，「一次性頭痛性疾患」とすると冗長であるため＂性＂をひとつ
省略して「一次性頭痛疾患」とした。
◉evidence

　「証拠」「確証」「根拠」「エビデンス」などの訳語が該当するが，原則として「証拠」と翻訳し，
文脈により他の訳語が適切な場合は例外的に他の訳語を採用した。
◉頭痛病名，コードの呼称
　ICHD-3β／3の原文において，巻頭目次，各章の目次，本文中の項目見出しとしての頭痛病名
に細部で不一致が残っている。原則として，本文中の項目見出しに使用された頭痛名称を正式名
称として扱い翻訳した。
　国際頭痛分類では頭痛病名を階層構造でコード化している。ICHD-3βまでは 1桁のコードは
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グループおよびタイプを示し，2桁はサブタイプ，3桁以上のコードはサブフォームとして扱わ
れていたが，章により必ずしも統一されていなかった。ICHD-3では 2桁をタイプ，3桁をサブ
タイプ，4桁以上をサブフォームとして扱うことが明記された。
◉classical

　通常，＂classic＂は「典型的」，＂classical＂は「古典的」と訳され異なる意味とされることもある
が，ICHD-3では＂classical＂が「典型的」の意味で用いられており「典型的」を採択した。IHSの
担当委員に，「古典的」というニュアンスがないことを確認している。
◉ premonitory symptoms，prodrome（予兆／前駆症状），postdromal symptom，postdrome（後発
症状）
　片頭痛の「前兆（aura）」は一過性の局在脳機能障害で，閃輝暗点や感覚障害などをさす。一方，
片頭痛発作の前に起こる気分の変調や食欲の変化など漠然とした症状は＂premonitory symptoms＂
と表現される。＂prodrome＂はあいまいな用語で，＂aura＂を含めて用いられることもあり，避ける
べき用語とされてきた。＂premonitory symptoms, prodrome＂の訳語として「予兆」「前駆症状」な
どが用いられており，文献によりさまざまである。第 2版日本語版では＂premonitory symptoms＂
に「前駆症状」，＂prodrome＂には「予兆」の訳語をあてたが，第 3版 beta版，第 3版では両方の
訳語を併記した。厳密な意味での＂premonitory symptoms＂を指す場合には日本語では「予兆」を
使用するよう提唱をしてきた。ICHD-3では国際頭痛分類委員会の方針の変更があり，頭痛発作
に前の症状に＂prodrome＂があてられている。さらに，頭痛期の後のさまざまな症状が，＂postdro-

mal symptom（postdrome）＂として記載されている。使用する用語と推奨の変更の理由について，
国際頭痛分類委員会に照会したところ，Olesen委員長ならびに担当委員から回答を得た。ICHD-3

で使用する＂prodrome＂はこれまでの＂premonitory symptoms＂と同義である。片頭痛の病態として
頭痛が起こる前から神経系における変化が始まっておりこの際の症状が＂prodrome＂であり，頭痛
期の後に一連の神経系の異常が続くがこれを＂postdrome＂とした。この流れをよりよく理解し対
称性に配慮して，この変更が決定されたとのことであった。また，日本語版の作成にあたって，
＂prodrome＂と＂postdrome＂は片頭痛発作の一連の現象の一部であり，頭痛発作とは別に起こる現
象ではないことを強調してほしいとの示唆を受けた。これらを勘案し，＂postdrome＂には後発症状
の訳語をあてた。頭痛発作前の症状については，訳語は，予兆（prodrome）と前兆（aura）を使用す
ることとした。
◉1.2.2「脳幹性前兆を伴う片頭痛」の注❹
　1.2.2「脳幹性前兆を伴う片頭痛」の注❹は原文では＂Diplopia does not embrace（or exclude）
blurred vision＂と記載されている。診断基準の翻訳の原則に沿って直訳すると「複視は霧視を含ま
ない」とすべきかもしれないが，意味が曖昧になりすぎるので「霧視のみでは複視としない」と
意訳的な翻訳を採択した。
◉複数の頭痛診断名の記載順のルール
　2.4「緊張型頭痛の疑い（Probable tension-type headache）」のコメントに「このような症例では，
コード番号順にする規則に従い，…」と記載されている（25頁）。一方，「この分類の使い方」の
4番（前付 31頁）には「その患者にとって重要な順に記載すべきである」と記載されている。片頭
痛の疑いと緊張型頭痛の疑いの両診断が必要な場合で，重要性が同程度であればコード番号順に
記載すると理解できる。
◉インドメタシンの用量
　3.2「発作性片側頭痛（Proxysmal hemicrania）」，3.4「持続性片側頭痛（Hemicrania continua）」の
診断基準の注には「成人では経口インドメタシンは最低用量150 mg／日を初期投与として使用し，
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必要があれば 225 mg/日を上限に増量する」と記述されている。わが国では，インドメタシン経
口薬の使用量は最高量 75 mg/日まで，直腸投与（坐薬）は最高量 100 mg/日までとされている。わ
が国ではこれ以上の用量の安全性が確認されていないので，ICHD-3の診断基準の記載にある用
量の使用は一般には推奨できない。日常臨床では75 mg/日までの投与で反応性を判断してよいと
考えられるが，75 mg/日のインドメタシンが無効の場合は臨床的特徴や抗てんかん薬との相乗効
果なども勘案し総合的に判断する必要がある。
◉3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」の鋸歯状パターン（saw-tooth pattern）
　短時間持続性片側神経痛様発作の発現パターンの 1つとして ICHD-3βにおいて“saw-tooth 

pattern”という言葉が記載されている。その原著（Cohen AS, et al. Brain 2006；129：2746-2760）
では，「刺痛が何回か繰り返し自覚され，刺痛と刺痛の間においても比較的重度の痛みが維持さ
れ，ベースラインにまで戻らない持続時間の長い発作」と述べられている。今回“saw-tooth pat-

tern”に相当する日本語として「鋸歯状パターン」を採用することとした。発作発現パターンとし
ては単発性の刺痛・多発性の刺痛・鋸歯状パターンの 3つがあり，それぞれの時間経過を以下に
示した。

鋸歯状パターン
（saw-tooth pattern）

10

0
Cohen AS, et al. Brain 2006；129：2746-2760

多発性の刺痛

10

0

単発の刺痛

0

◉寛解期
　ICHD-3β/3の解説と診断基準の原文ではTACsの寛解期を“pain-free period”“remission period”
あるいは“pain-free remission period”と表現している。IHSの担当委員と連絡をとり，この 3つの
用語に本質的な違いがないことを確認した。日本語訳ではこれら 3者の訳を「寛解期」に統一し
た。
◉4.2「一次性運動時頭痛（Primary exercise headache）」
　ICHD-2の「一次性労作性頭痛（Primary exertional headache）」に該当する。“exertional”から
“exercise”の変更を反映し「労作」から「運動」とした。「一次性運動性頭痛」とするか，「一次性
運動時頭痛」とするかにつき議論がなされたが，「運動時頭痛」を採択した。
◉4.10「新規発症持続性連日性頭痛（New daily persistent headache）」の表記
　“New daily persistent headache”の日本語頭痛病名は第 2版から「新規発症持続性連日性頭痛」が
採択されている。頭痛病名の“daily”「連日性」と“persistent”「持続性」の語順が英文と日本語で
入れ替わっている。これは慢性連日性頭痛など「連日性頭痛」の表現が定着しており「持続性頭
痛」では理解しづらいとの観点から変更されたものである。現在，この表記が定着しており第 3

版でも踏襲することとした。
◉trauma, injury

　第 5章では外傷に関連した用語として，“trauma”“traumatic injury”“injury”の用語が使用されて
いる。“injury”は，手術創など外傷以外の原因による傷も含むため，原則として，“trauma”および
“traumatic injury”には「外傷」を，“injury”には「傷害」の訳を用いた。ただし，文脈から明らか
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に外傷による傷害を指す＂injury＂には「外傷」の訳語をあてた。
◉vasculopathyと angiopathyの訳語
　第 6章では血管障害による頭痛が記載されている。原文では＂vasculopathy＂と＂angiopathy＂の両
方が使用されているが，ほぼ同義語であり，それぞれに別の訳語をあてることは避けてどちらも
「血管症」とした。また「一過性局所神経エピソード（transient focal neurologic episodes：TFNE）」
の略称「TFNE」は英語原文にないがすでに標準的な略語として使用されているので日本語版で
は略号を追記した。
◉6.2.2「非外傷性くも膜下出血（SAH）による急性頭痛」の診断について
　ICHD-3β13には「CTで診断できない場合，腰椎穿刺が必須である」「MRIは SAHの診断的
初期検査の適応ではない」と記載されている。わが国ではMRIの普及率が高く，緊急MRI検査
が可能な施設が少なくない。T1強調画像，T2強調画像のみでは頭蓋内出血の診断は困難である
が，FLAIR撮影を用いれば初期診断として利用することも可能であり，適切な画像診断がなされ
ていれば，髄液検査は考慮をしても必須とは言えないと考えられている。SAHによる頭痛の診断
に際しては，『慢性頭痛の診療ガイドライン 2013』（医学書院）の CQⅠ-3「くも膜下出血はどのよ
うに診断するか」（9頁）も参照いただきたい。
◉ 6.8 Headache and／or migraine-like aura attributed to chronic intracranial vasculopathyおよび

10.1 Headache attributed to hypoxia and／or hypercapniaの訳語
　6.8 Headache and／or migraine-like aura attributed to chronic intracranial vasculopathyは 6.8「慢性頭
蓋内血管症による頭痛あるいは片頭痛様前兆」とし，10.1 Headache attributed to hypoxia and／or 

hypercapniaは 10.1「低酸素血症あるいは高炭酸ガス血症による頭痛」とした。「A and／or B」の翻
訳は「Aまたは B（あるいはその両方）」とすることが原則であるが，この原則に沿って「慢性頭
蓋内血管症による頭痛または片頭痛様前兆（あるいはその両方）」，「低酸素血症または高炭酸ガス
血症（あるいはその両方）による頭痛」とすると病名として冗長となることから「あるいは」と簡
略化した。
◉intracranial neoplasiaの訳語
　第 7章における＂intracranial neoplasia＂の訳語を「頭蓋内新生物」と直訳するか「脳腫瘍」とす
るかについて委員会内で議論がなされた。第 3版 beta版では 7.4 Headache attributed to intracranial 

neoplasiaを「頭蓋内新生物による頭痛」と訳し 7.4.1 Headache attributed to intracranial neoplasmを
「脳腫瘍による頭痛」としていたが，＂neoplasia＂と＂neoplasm＂は同義であると判断し，第 3版では
ともに「脳腫瘍による頭痛」を訳語として採択した。
◉8.2 Medication-overuse headache（MOH）の訳語
　8.2 Medication-overuse headache（MOH）の訳語として第 3版 beta版では 8.2「薬剤の使用過多に
よる頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」を採択した。この変更の経緯や議論は日本頭痛学会の web site

に掲載している（URL：http:／／www.jhsnet.org／information／MOH_japanese_20140317.pdf）。第 3

版では各章の初出時のみ 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」と表記し，そ
れ以降は簡略化して 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」とすることとした。
◉MOHの服薬日数
　8.2.6「単独では乱用に該当しない複数医薬品による薬物乱用頭痛」の服薬日数が 15日から 10

日に短縮されたが，翻訳委員会で 15日の誤植ではないかとの疑義が出された。このため，IHSの
担当委員に照会したが，10日で正しいとの回答を得た。変更した理由については回答が得られて
いない。
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◉11.8「茎突舌骨靱帯炎による頭痛あるいは顔面痛」の診断基準
　診断基準Bの原文は，「Radiological evidence of calcified or elongated stylohyoid ligament」（石灰化
あるいは過長な茎突舌骨靱帯の画像所見がある）と記載されている。国内の専門家から第3版beta

版日本語版に対するコメントとして，「Radiological evidence of calcified stylohyoid ligament or elon-

gated styloid process」（石灰化した茎突舌骨靱帯あるいは過長な茎状突起の画像所見がある）が適切
ではないかとのコメントが寄せられていた。ICHD-3において記載の変更はなされておらず，当
委員会としての結論も得ていないため，翻訳は原文に沿ったものとしたが，重要な指摘と判断し
本項に付記する。
◉nuchal ridgeについて
　＂nuchal＂は「項

うなじ

」と訳されるのが通例である。ICHD-3で使用されている＂nuchal ridge＂が指す
部位が，日本語で使用する「項

うなじ

」が指す部位の ridge（分水嶺／隆起）と解離しているのではないか
との疑義が委員会で議論された。国際頭痛分類委員会担当委員，Olesen委員長に照会したとこ
ろ，＂nuchal＂は左右の耳介後方の外耳孔レベルを結ぶラインから下の首の後面を指すとの回答で
あった。日本語の項

うなじ

は首の後面の正中部付近を指す用語として使用されることが多いが，これよ
りは広い範囲を指していると理解される。＂nuchal ridge＂は髪の生え際の部分を示すいわゆる襟足
に該当する（下図）が，用語としては「項部上縁」と訳すこととした。

nuchal ridge

襟足
項

おわりに

　ICHD-3は世界の頭痛に関する知識の結晶である。日本語版を公開することにより，頭痛医療
や頭痛研究に携わる医師，医療関係者，研究者，さらには患者，市民が最新の国際頭痛分類にア
クセスすることが可能となり，わが国の頭痛医療と頭痛研究の質的向上，裾野の広がりが加速さ
れることを期待するものである。
　翻訳に際し，献身的な努力を惜しまずに作業をしていただいた委員，関係者の方々，そして，
お名前を紹介することができないが，さまざまな立場から翻訳作業にご協力いただいた皆様に心
より感謝を申し上げる。

　2018年 10月

� 日本頭痛学会・国際頭痛分類委員会
� 委員長　竹島多賀夫
� 副委員長　清水　利彦
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翻訳の経緯

　2003年 9月にローマで開催された第 11回国際頭痛学会（International Headache Society：IHS）
で Jes Olesen教授を委員長とする国際頭痛分類委員会より国際頭痛分類第 2版が発表され，
Cephalalgia 2004にその全文が公表された1）。この新しい国際頭痛分類の正式名称は International 

Classification of Headache Disorders；2nd Edition（ICHD-Ⅱ），邦訳名は「国際頭痛分類第 2版」で
ある。その全文は国際頭痛学会 IHSのサイト2）から閲覧可能である。この ICHD-Ⅱは 1988年に
発表された初版3）から 15年ぶりに改訂されたものである。初版は世界初の頭痛分類・診断基準で
あり，各頭痛タイプに詳細な診断基準が提示されたことが画期的であった。初版は，約 15年間，
頭痛の疫学的研究や臨床研究に広く使用され，特に 1980年代に開発され片頭痛治療薬・トリプ
タン系薬剤の開発に大きく貢献した。一方，トリプタン系薬剤の開発に触発されて頭痛研究は飛
躍的に進歩した。それら頭痛に関する新しいエビデンスや知見，初版に対する批判や意見を取り
入れ，改訂されたのがこの ICHD-Ⅱである。
　日本頭痛学会では第 31回日本頭痛学会（山口大学・森松光紀会長）の際に委員会を発足させ，
全文翻訳を行い学会誌として出版する方針が決議された。その実行のために日本頭痛学会・国際
頭痛分類普及委員会（表 1）が設立され，翻訳の作業が開始された。ICHD-Ⅱの翻訳は，厚生労働
科学研究・こころの健康科学「慢性頭痛診療ガイドライン作成に関する研究」（主任研究員・坂井
文彦）と連携して行われたことを付言しておく。
　翻訳作業は，まず ICHD-Ⅱの全文を電子化し機械翻訳を行った。これをもとに手直しした草案
を各委員に検討していただいた。訳を統一するために翻訳要綱（翻訳方針は表 2に示す）を作成し
た。用語は医学会用語辞典第 2版（南山堂），神経学会用語集（文光堂），脳神経外科用語集（南江
堂），医学大辞典（医学書院）などを参照した。各委員が校閲した翻訳案は作業用 web site（非公開）
に掲載し，各委員の双方向意見交流を行った。その際メーリングリストを活用した。これらの意
見を取りまとめて委員長と副委員長が準最終案を作成した。この案を頭痛学会会員のご意見を聴
取すべく 2004年 3月 13日から 1ヵ月間あまり頭痛学会のサイトに公開した。これらのプロセス
を経たうえで翻訳最終案が完成した。

国際頭痛分類第 2版（ICHD-Ⅱ）の体系と特徴

　ICHD-Ⅱの序文には「初版との連続性を維持することに心がけたこと，プライマリー医師は最
初のレベル，すなわち片頭痛が診断ができれば十分であること，特に 1.1「前兆のない片頭痛」（数
字は新頭痛分類のコード番号；以下同様），1.2「前兆のある片頭痛」，2．「緊張型頭痛」の主要な
サブタイプ，3．「群発頭痛」とその他の少数の頭痛の診断基準を知っていればよいこと，それ以
外は折に触れて調べればよいこと」と述べられている。
　ICHD-Ⅱは初版を踏襲しているものの，各所に増補と改訂がなされている。なかには初版の
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1.2.6「突発性前兆を伴う片頭痛」など ICHD-Ⅱから削除された項目や，その一方で 13.17「眼筋
麻痺性片頭痛」などのように 1．「片頭痛」から 13．「頭部神経痛および中枢性顔面痛」に移され
た項目もある。初版と ICHD-Ⅱの頭痛分類の対照は，日本頭痛学会のサイト（http://www.jhsnet.

org/），ないし日本頭痛学会誌4）を参照されたい。
　ICHD-Ⅱ分類は第 1部：一次性頭痛（Primary headache），第 2部：二次性頭痛（Secondary head-

ache），第 3部：頭部神経痛・顔面痛・その他の 3部構成になっており，序論と付録が付随してい
る。付録には議論の多い頭痛疾患が取り上げられ，片頭痛については代替診断基準も提示されて
いる。ICHD-Ⅱでは頭痛を 14のグループに分ける。初版は 13分類であったが，12．「精神疾患
による頭痛」が加わったために 14分類となった。一次性頭痛は，片頭痛，緊張型頭痛，群発頭
痛，その他の一次性頭痛の 4群に分けられる。器質的疾患に起因する二次性頭痛は頭頸部外傷に
よる頭痛など 8項目に大別されている。
　頭痛はグループ⇒タイプ⇒サブタイプ⇒サブフォームと階層的な分類体系（hierarchical clas-

sification）で分類されている。これにより各頭痛は 1～4桁のコードによって表される。例えば第 1
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顧問（アドバイザー）

総括

委員長

副委員長

実務委員（分担）

協力委員

福内 靖男
中島 健二
岩田 誠

坂井 文彦

間中 信也

竹島多賀夫

柴田 興一
竹島多賀夫
平田 幸一
山根 清美
森松 光紀
間中 信也
喜多村孝幸
上津原甲一
北川 泰久
五十嵐久佳
坂井 文彦
荒木 信夫
清水 俊彦
端詰 勝敬
宮崎 東洋
鈴木 則宏
寺本 純

片山 泰朗，作田 学，島津 邦男，瀬川 昌也，高橋 和郎，高柳 哲也，辻 省次，寺尾 章，和嶋 浩一

表1　翻訳関係者一覧

（足利赤十字病院院長）

（鳥取大学医学部附属脳幹性疾患研究施設脳神経内科部門教授）

（東京女子医科大学医学部長・附属病院脳神経センター長）

（北里大学医学部内科学Ⅲ教授）

（温知会間中病院院長）

（鳥取大学医学部附属脳幹性疾患研究施設脳神経内科部門講師）

（東京女子医科大学附属第二病院内科講師）　序文担当

（鳥取大学医学部附属脳幹性疾患研究施設脳神経内科部門講師）　片頭痛担当

（獨協医科大学神経内科教授）　緊張型頭痛担当

（太田熱海病院脳神経センター神経内科副院長）　群発頭痛担当

〔山口大学医学部脳神経病態学講座（神経内科学）教授，現徳山医師会病院 ［名誉院長］〕　その他の一次性頭痛担当

（温知会間中病院院長）　第 2 部，その他の頭痛担当

（日本医科大学脳神経外科助教授）　頭頸部外傷担当

（鹿児島市立病院副院長）　血管障害担当

（東海大学医学部第 5 内科教授）　頭蓋内疾患担当

〔富士通㈱南多摩工場健康管理部，北里大学内科学Ⅲ〕　物質・離脱頭痛担当

（北里大学医学部内科学Ⅲ教授）　感染担当

（埼玉医科大学神経内科教授）　ホメオスターシス担当

（東京女子医科大学脳神経外科講師）　頭頸部疾患担当

（東邦大学心療内科助手）精神科疾患担当

（順天堂大学医学部麻酔科学・ペインクリニック講座教授）　神経痛顔面痛担当

（慶應義塾大学医学部神経内科教授）　付録担当

（寺本神経内科クリニック院長）　用語担当

厚生労働科学研究・こころの健康科学「慢性頭痛診療ガイドライン作成に関する研究」班員各位，ならびにここにお名前を
載せられなかった方からも有形無形のご助力とご助言をいただいていることを記して感謝の意を呈する。



グループ片頭痛群の頭痛タイプは 1．「片頭痛」のみであり，1.1「前兆のない片頭痛」と，1.2「前
兆のある片頭痛」がサブタイプである。1.2「前兆のある片頭痛」は，1.2.1「典型的前兆に片頭痛
を伴うもの」などのサブフォームに細分化されている。
　ICHD-Ⅱは世界保健機関（WHO）の国際疾病分類（ICD）と同じ様式にまとめられているのも特
徴である。また国際疾病分類第 10版・神経疾患群（ICD-10NA）に対応するよう作成されている。

国際頭痛分類第 2版（ICHD-Ⅱ）の記述方針

　全編，同一の記述方針によって記載されている。まず各頭痛グループの筆頭に，そのグループ
に属する頭痛分類，他疾患にコード化すべき頭痛，全般的コメント，緒言が掲載されている。そ
の後に頭痛のサブタイプとサブフォームが挙げられ，最後に文献リストが付属している。
　1.1「前兆のない片頭痛」を例にとると，「以前に使用された用語」として普通型片頭痛（common 

migraine），単純片側頭痛（hemicrania simplex）が示されている。「他疾患にコード化する」につい
ては該当項目がない。この頭痛の「解説」としては「頭痛発作を繰り返す疾患で，発作は 4～72

時間持続する。片側性，拍動性の頭痛で，中等度～重度の強さであり，日常的な動作により頭痛
が増悪することが特徴的であり，随伴症状として悪心や光過敏・音過敏を伴う」と簡潔にその特
徴が述べられている。
　診断基準は，すべて満たされるべきアルファベット項目（A，B，C…）と付随する数字項目（1．
2．3．…）からなっている。満たすべき数字項目の数は基準に明示されている。診断基準の後に
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1．
　　1.1　
　　1.2　
2．
3．
4．
　　4.1　
　　4.2　
5．
　　5.1　
　　5.2　
6．
　　6.1　
　　6.2　
7．
　　7.1　
8．
　　
　　8.1　
　　

訳文は原文の語義に忠実でなければならない。
　　　診断基準は「直訳的」に訳す。
　　　解説は「意訳的」に訳す。
翻訳は科学的かつ医学的に正確でなければならない。
翻訳は全体として統一性・整合性がなければならない。
用語は過去の用語と継続性がなければならない。
　　　国際頭痛分類初版の用語を軽々には変えない。
　　　しかし不適切な用語，あるいは改変した方がよい用語は，その限りではない。
日本語病名として自然でなければならない。
　　　保険病名としても使用可能な，違和感のないものが望ましい。
　　　安易なカタカナ使用は避ける（例：エピソーディク片頭痛のような訳はしない）。
用語は平易を旨とする。
　　　用語は可能な限り，簡潔を旨とする。
　　　一般の方にもある程度，理解・把握可能な用語が望ましい。
用語は，原則的には医学会用語集などに決められた用語に従う。
　　　複数の用語集が相矛盾する場合は，より専門的な科の用語を重視する。
病名は漢字を用いて名詞化する。用語の中にできるだけ助詞や動詞を入れない。
　　　　例：稀発反復性緊張型頭痛
　　　しかし病名としてはまだ未熟な場合，症候的な病名の場合は助詞や動詞を入れてもよい
　　　（将来的には簡略化される可能性はある）。
　　　　例：「前兆のある片頭痛」を前兆片頭痛，「前兆のない片頭痛」を非前兆片頭痛とする案もあった
　　　　が，現段階では「前兆のある片頭痛」，「前兆のない片頭痛」と訳する。Typical aura with non-
　　　　migraine headacheは「典型的前兆に非片頭痛様の頭痛を伴うもの」と訳す。「非片頭痛様頭痛随
　　　　伴性典型的前兆」などとはしない。Migraine-triggered seizureは「片頭痛誘発性痙攣」でなく「片
　　　　頭痛により誘発される痙攣」と訳す。

表2　翻訳の基本的指針



「注」が付され，発作回数が 5回未満の例は，1.6.1「前兆のない片頭痛の疑い」にコード化すべ
きである，などと補足されている。最後にコメントが付されている。1.1「前兆のない片頭痛」に
ついては「片頭痛の病態は中枢神経系に由来する」などと注釈されている。

初版と国際頭痛分類第 2版（ICHD-Ⅱ）の相違する点

　異なった国でもトリプタンによる片頭痛の改善率が同率であったことや，その他の多くの理由
から初版の片頭痛の診断基準の正当性が支持されたとして，片頭痛の診断基準はほとんど変更さ
れていない。視覚性前兆からなる典型的な前兆を拡延性抑制（cortical spreading depression）による
ものとして捉え，片麻痺性片頭痛は別の病態を想定している。新たに 1.5.1「慢性片頭痛」を追加
した。月 15回以上の高頻度の片頭痛が該当するが，薬剤乱用によるものはこれに含めない。
　緊張型頭痛は初版と大きな変化はないが，反復性緊張型頭痛のうち平均月 1日未満のものを稀
発（infrequent），それ以上のものを頻発（frequent）として区分した。
　群発頭痛群については，類縁疾患を含め新しい疾患概念のアプローチが試みられ，三叉神経・
自律神経性頭痛（trigeminal-autonomic cephalalgia：TAC）という概念が導入された。また反復性発
作性片側頭痛や SUNCTがサブタイプとして加えられた。
　そのほかの一次性頭痛として 4.6「一次性雷鳴頭痛」，4.7「持続性片側頭痛」，4.8「新規発症持
続性連日性頭痛（NDPH）」が採用され，外的圧迫による頭痛，寒冷刺激による頭痛は 13．「頭部
神経痛および中枢性顔面痛」に移された。
　二次性頭痛については，頭蓋内の感染と頭蓋外のものが別グループであったものを 9．「感染症
による頭痛」に統一されたこと，「代謝性または全身性疾患に伴う頭痛」が 10．「ホメオスターシ
スの障害による頭痛」と改称されたこと，12．「精神疾患による頭痛」という新しい章が追加さ
れたことが大きな相違点である。また初版では「疾患に伴う」（associated with）というやや正確に
欠けていた表現であったが，ICHD-Ⅱでは「疾患による」（attributed to）と明確に表現されるよう
になった。

国際頭痛分類第 2版（ICHD-Ⅱ）の注意点

　これまで流布している「混合型頭痛」（多くは片頭痛プラス緊張型頭痛）の頭痛病名は採用されて
いない。頭痛のタイプは別々に診断しコード化されるべきであるとされる。例えば重症の慢性頭
痛患者は，1.1「前兆のない片頭痛」，2.2「頻発反復性緊張型頭痛」，8.2「薬物乱用頭痛」の 3つ
の診断がつくこともある。その際には重要な順に記載する。患者がある時期に1つの診断を受け，
その後に他の頭痛診断を受けることもある。一次性頭痛プラス二次性頭痛のこともありうる。2

つ以上の頭痛タイプが存在するときには，頭痛日記の記録が勧められる。頭痛日記は診断と治療
の向上に役立つ。
　臨床的に重要な慢性連日性頭痛（Chronic Daily Headache：CDH）なる頭痛病名は，ICHD-Ⅱに
も採用されていない。発作頻度のきわめて高い片頭痛は，1.5.1「慢性片頭痛」か，8.2「薬物乱用
頭痛（MOH）」プラス「片頭痛」のいずれかである。もし鎮痛薬やトリプタンなどの薬物乱用が
ある場合には，初診時には　①　片頭痛，②　慢性片頭痛疑い，③　薬物乱用頭痛疑いの 3つの診断が
つけられる。その後 2ヵ月間薬物を中止しても，なおかつ片頭痛が慢性的に起こる場合に，1.5.1

「慢性片頭痛」と診断される。（慢性片頭痛については 2006年に付録診断基準 A1.5.1が追加され
た。）慢性連日性頭痛のうち，2.3「慢性緊張型頭痛」は初版から採用されている。新たに 4.7「持
続性片側頭痛」，4.8「新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）」が採用されたので，慢性連日性頭痛
の頭痛タイプはすべて ICHD-Ⅱでもコード化が可能となった。
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訳についてのコメント

◉Primary headacheと Secondary headacheの訳
　これまで Primary headacheは機能性頭痛，Secondary headacheは症候性頭痛と訳されてきた。
本来，一次性頭痛は症候（症状）によって診断される（symptom-based）頭痛疾患であり，病因（aetio-

logical）によって分類される二次性頭痛を症候性頭痛と訳すと混乱が生ずるので，一次性頭痛，二
次性頭痛の訳を採用することとした。
◉episodic

　episodicは旧版は「反復発作性」と訳されていたが，ICHD-Ⅱでは「反復性」と訳すことにし
た。episodicはこれまで挿間性，挿話性，反復発作性，発作性，周期性などと訳されてきた。つ
まり定訳がない。episodeの語源はギリシャ語で「間に入るもの」の意味であり，「時々現れる症
状」と解釈される。ICHD-Ⅱの用語の定義にも episodicとは「一定もしくはさまざまな持続時間
の頭痛（痛み）発作が規則的あるいは不規則的なパターンで再発し消失すること」と解説されてい
る。しかし緊張型頭痛は発作性の頭痛のイメージにはなじまず，「反復発作性」緊張型頭痛の訳は
違和感が残る。episodicを反復発作性と訳すと不都合が生ずる最大の根拠は episodic paroxysmal 

hemicraniaが「反復発作性発作性片側頭痛」となってしまうことである。これらの考察を踏まえ
て，ICHD-Ⅱでは episodicの訳として反復発作性の発作性を取り「反復性」と訳すことにした。
◉and／orの訳について
　and／orの訳として「および／または」の訳し方は日本語として定着していない。語義を忠実に
表現するために，特に診断基準のところでは「Aまたは B（あるいはその両方）」（例：nausea and／
or vomiting⇒悪心または嘔吐（あるいはその両方）」）と訳すこととした。ただし本文中に括弧が
入っている文章にこのような訳し方をすると混乱を生ずる。その場合は便法として「および・ま
たは」を採用した。例：「During part（but less than half）of the time-course of cluster headache, attacks 

may be less severe and／or of shorter or longer duration. ⇒群発頭痛の経過中（ただし経過の 1／2未
満）に，発作の重症度が軽減するか，および・または持続時間が短縮または延長することがある。」
　解説やコメント中に用いられる and／orについては，臨機応変に「・」で表現することもある。
例：「physical and／or neurological examinations ⇒身体所見・神経所見」。
　A，B and／or Cのように複数の項目が含まれる and／orは「A，Bまたは Cのいずれか 1つ以上」
と訳した。
◉大小関係の記述について
　以下のように訳した。
　　≧，more than or equal toは「以上」，「から」，「以後」
　　＞，more than，beyondは「を超える」，「超」
　　≦，less than or equal to，withinは「以下」，「以内」，「以前」，「まで」
　　＜，less thanは「未満」
◉1．片頭痛の項について
　Migraine without auraとMigraine with auraは，初版では「前兆を伴わない片頭痛」，「前兆を伴
う片頭痛」と訳されていたが，これを簡素化して「前兆のない片頭痛」，「前兆のある片頭痛」と
訳した。
　fortification spectrum，scintillation，teichopsia，zig zag lineはいずれも前兆のある片頭痛の視覚
前兆を表す言葉である。それぞれに閃輝暗点（ギザギザの要塞像），閃輝，星型閃光，ジグザグ形
（稲妻線条）と訳すことにした。fortification spectrumは特にジグザグ模様を強調する時に使われ
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る。fortificationはヨーロッパの要塞の上辺の砲台部分の切れ込み模様と誤解されやすいが，五稜
郭を上から俯瞰したときに見られる星型の城郭形を指す。scintillationは陽性の視覚性前兆でキラ
キラを強調する場合に用いられる。teichosとはギリシャ語で城壁のことを指す。
◉2．緊張型頭痛の項について
　頭蓋周囲の圧痛検査として「頭蓋周囲の圧痛は，前頭筋，側頭筋，咬筋，翼突筋，胸鎖乳突筋，
板状筋および僧帽筋上を第 2指と第 3指を小さく回転させて動かし，強く圧迫を加える触診によ
り容易にその程度がわかる」と書かれている。しかし，内側翼突筋は触診可能であるが，外側翼
突筋は触診できない。内側翼突筋は咬筋とともに下顎枝をサンドウィッチのように挟んでいる。
触診は口腔内から咽頭の側壁を押して筋腹を調べるか，下顎角から内面に指を滑り込ませて停止
部を触診する。頭痛診療でルーチンに口内触診をするのは無理がある。外側翼突筋の診査は顎関
節症の診療において非常に重要とされる。直接に触診はできないので下顎を前方に出させた状態
で徒手的に後方に動かして筋を伸展させることにより疼痛が出るかどうかを検査する。
◉3．群発頭痛の項について
　Cluster-tic syndromeを「群発性‒チック（三叉神経痛）症候群」と訳した。チックという言葉は
三叉神経痛という意味があるが，不随意運動のチックというイメージもあるので「群発性‒チック
（三叉神経痛）症候群」と訳した。CPH-tic syndromeも，これに準じて訳した。
　インドメタシンは INN（International Nonproprietary Names：国際一般的名称）での収載名は
indometacinであるが，USP（The Pharmacopoeia of the United States of America：アメリカ薬局方）
と BP（British Pharmacopoeia：イギリス薬局方）での収載名は indomethacinである。日本薬局方は
indometacinである。ICHD-Ⅱでも両方のつづり方が混在しているが，国際一般的名称に統一し
た。
　本邦ではインドメタシン経口薬の使用は最高量 75 mgまで，直腸投与（坐剤）は最高量 100 mg

までとされている。したがってインドメタシン有効頭痛の鑑別の場合，本邦では経口 75 mgま
で，または直腸投与 100 mgまで使用して効果なければ無効と判断してよいと考えられる。本邦
ではインドメタシンの注射薬については，静注用として新生児・小児に使用される 1 mgの用量
しかなく，群発頭痛の治療に使用できる製剤はない。
◉7．非血管性頭蓋内疾患による頭痛の項について
　皮質網様体てんかん（Corticoreticular epilepsy）とは，Penfieldの centrencephalic epilepsyをGloor

が発展させて，大脳皮質の病巣が脳幹網様体を介しててんかんが全般化するという概念である
が，あまり一般的ではない。むしろ全般化は telencephalic theory（皮質のてんかん病巣が脳梁を介
して全般化するという説）の方が主流である。
◉11．頭頸部疾患の項について
　Temporomandibular joint（TMJ）disorderは「関節性顎関節症」と訳すことにした。これは緊張
型頭痛に咀嚼筋障害が含まれるので，筋性顎関節症を含まないことをはっきりさせるためである。
◉13．神経痛・顔面痛の項について
　Sluderはペインクリニックではスラダーもしくはスラッダー，神経内科ではスルーダーと記述
されることが普通であるが，スラダーを採用した。同じく Tolosa-Huntはトローザハントという
のが普通であるが，辞典などではトロサ・ハントが多いのでこれを採用した。

おわりに

　ICHD-Ⅱは，世界中の頭痛専門家の英知が結集され，約 2年間の議論を経て完成した 160ペー
ジの大作である。しかし将来的には頭痛の遺伝子がさらに解明され，頭痛分類が全面的に改訂さ
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れる可能性を秘めている。その意味では ICHD-Ⅱは 2004年の時点での頭痛学の到達点を示すマ
イルストーンに過ぎないともいえる。しかし現時点では ICHD-Ⅱ分類は頭痛診療のバイブルと
いえる存在であり，今後この分類の普及と，研究・治療面での活用が切に望まれる。この ICHD-

Ⅱの邦訳により日本の頭痛診療レベルが一段と向上し，頭痛に悩む患者が 1人でも救済されるこ
とを切望するものである。終わりにこの翻訳にかかわった方々のご苦労と熱意に心から感謝の意
を捧げたい。

　2004年 6月 15日
 日本頭痛学会・国際頭痛分類普及委員会
 委員長　間中　信也
 副委員長　竹島多賀夫

◉付記
　2004年 5月に，8．「物質またはその離脱による頭痛（Headache attributed to a substance or its 

withdrawal）」の部分が改訂された。8.2.6 Medication-overuse headache due to combination of acute 

medicationsと 8.4.3 Rebound headache after discontinuation of acute headache medication overuseが
挿入され，それに伴いいくつかの頭痛コードが変更された。日本語版はこの改訂を織り込んだ内
容となっている。
◉3.1「稀発反復性緊張型頭痛」の定義についての疑念
　診断基準 A．平均して 1ヵ月に 1日未満（年間 12日未満）の頻度で発現する頭痛が 10回以上あ
り，かつ B～Dを満たす，と B．頭痛は 30分～7日間持続する，は矛盾するのではないかという
意見があった。しかしある月に 7日間緊張型頭痛があっても 1年間では 12日未満，平均すると
1ヵ月に 1日未満であれば稀発反復性緊張型頭痛の診断でよいと解釈される。したがって原文の
ままで問題ないと結論された。
◉補注（2006年 10月 6日）
　国際頭痛分類第 2版（ICHD-Ⅱ）の 8.2「薬物乱用頭痛」については，2005年に改訂版が発表さ
れ5），さらに 2006年にはその訂正が掲載された6）。2004年発行の日本語版についてはその内容の
大略は織り込み済みである。しかし多少の変更点が認められるので，巻末に日本頭痛学会誌7）に
掲載された解説を紹介する。
　2006年には慢性片頭痛と薬物乱用頭痛の付録診断基準が発表された8）。これについても日本頭
痛学会誌に解説が掲載されている9）。その内容も巻末に提示する。

【文献】
 1） Headache Classification Subcommittee of the International Headache Society：The International Classification of 

Headache Disorders；2nd Edition. Cephalalgia 2004；24（suppl 1）：1-160.
 2） http://216.25.100.131/ihscommon/guidelines/pdfs/ihc_II_main_no_print.pdf
 3） Headache Classification Committee of the International Headache Society. Classification and diagnostic criteria for 

headache disorders, cranial neuralgias and facial pain. Cephalalgia 1988；8（suppl 7）：1-96.
 4） 日本頭痛学会（新国際分類普及委員会）・厚生労働科学研究（慢性頭痛の診療ガイドラインに関する研究班）共

訳：国際頭痛分類第 2版（ICHD-Ⅱ）．日本頭痛学会誌 2004；31：13-188．
 5） Silberstein S, Olesen J, Bousser MG, et al：The International Classification of Headache Disorders；2nd Edition

（ICHD-Ⅱ）―revision of criteria for 8.2 Medication-overuse headache. Cephalalgia 2005；25（6）：460-465.
 6） ERRATUM. Cephalalgia 2006；26（3）：360-360.
 7） 五十嵐久佳，間中信也：国際頭痛分類第 2版第 1回改訂版（ICHD-Ⅱ R1）における「8.2薬物乱用頭痛」診断基
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　国際頭痛学会の分類委員会を代表して，ここに国際頭痛分類第 3版（ICHD-3）を発表すること
を誇りに思う。
　これは 2013年の ICHD-3 beta版の後を継ぐものである。beta版の狙いは，ICHD-3の最終版
を公表する前にさらなる実地試験を推進することであり，そして，それは上手く行った。とりわ
け，前兆のある片頭痛，群発頭痛，特発性頭蓋内圧亢進症，三叉神経痛などについて，優れた実
地試験研究が発表された。例えば，A1.2「前兆のある片頭痛」の付録基準は，この疾患を一過性
脳虚血発作と区別するうえで，ICHD-3 beta版本文の 1.2「前兆のある片頭痛」の基準より優れ
ていることが立証されている。3.1「群発頭痛」の診断基準 C1の新規関連症状であった顔面の紅
潮と耳閉感は，実地試験により鑑別点ではないことが明らかとなった。したがって，これらの症
状は ICHD-3の付録のみに収録されており，さらなる研究が求められる。これらが疾患分類の根
拠に基づくプロセスの好例である。今やこのプロセスは，将来的に国際頭痛分類に加えられるあ
らゆる変更を下から支えているものである。
　beta版が有用である理由は，世界保健機関（WHO）からの国際疾病分類改訂第 11版（ICD-11）
の出版に合わせ，そのコードを含んで ICHD-3に収録できることと考えられていた。2016年に
は ICD-11が完成すると見込んでいたが，残念ながら予期しない長期の遅延があり，最終コード
は依然として利用不可能である。そのため，最終コード抜きで ICHD-3を公表しなければならな
い。
　現在 ICHD-Ⅰと呼ばれる国際頭痛分類初版の発表から，ちょうど 30年後に『Cephalalgia』誌
2018年第 1号で ICHD-3が出版された。初版は主に専門家の見解に基づくものであったが，そ
れでも大部分が有効であることが証明された。2004年に発表された ICHD-2には，新たな根拠
と専門家による見解の見直しに基づく多数の変更が盛り込まれた。新たな科学的根拠が，ICHD-3 

beta版に加えられた変更では比較的大きな役割を果たしたが，ICHD-3におけるさらなる変更も
すべてこういった根拠に基づいている。このように，現在および今後の頭痛分類は，完全に研究
に基づいている。
　2010年に始まった長い道のりは ICHD-3の発表によって終了したが，現行の委員会にはまだ
これからの数年間になすべきことが多くある。ICHD-3 beta版は多くの言語に翻訳されたが，各
言語で ICHD-3を公表する前に，これら翻訳を更新する必要がある。ICHD-3がすべての主要言
語と多くの少数言語でも利用可能となるよう，多くの追加翻訳が発表されることを期待したい。
Hartmut Göbel教授主導のもと作成されていた ICHD-3 beta版の電子版も，ICHD-3に更新され
る予定である。Morris Levin教授と Jes Olesen教授が共同で症例集の作成を計画している。最終的
に，ICD-11のコードが利用可能となり次第，Timothy Steiner教授と Jes Olesen教授が ICHD-3

とWHOの ICD-11の橋渡しを行う予定である。
　それでは，頭痛分類の将来はどのようになるのだろうか。分類は原則として保守的でなければ
ならない。分類に大幅な変更を加えた場合，その分類の変更された部分で引用していたすべての
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先行研究を見直さなければならない。例えば，診断基準に大幅な変更が加えられた場合，新規の
診断で分類される患者と以前の診断で分類される患者が異なってくるため，以前の診断基準に基
づいて実施された薬物試験は再度実施し直さなければならない。将来的な変更が完全に根拠に基
づいたものとなるよう，ICHD-3で行われた活発な実地試験と科学的分析が今後も継続すること
が期待される。慣例に従えば，ICHD-4の発表は 10～15年後となるが，その間には多くの実地
試験研究が行われるだろう。ICHD-2の変更された診断基準として 1.3「慢性片頭痛」が『Cepha-

lalgia』誌に発表されたが，これらの変更は分類委員会によって承認され，数年後に ICHD-3 beta

版が登場するまで国際頭痛分類には統合されなかったものの，直ちに使用を開始するように求め
られた。将来の頭痛分類委員会も同様に，『Cephalalgia』誌で発表された優れた実地試験研究に
よって新規または改訂診断基準が立証された場合には，それらの採択を ICHD-4の発表前に承認
および支持できるようにすべきである。
　ICHD-1は，頭痛分類を神経疾患のなかで最悪の分類から最良の分類へと導いた。この勢いは
30年間維持され，そして最近，ジュネーブにおける ICD-11神経部門の委員会作業のなかで頭痛
分類の優位性が明らかとなった。神経分野において，すべての疾患を明白な診断基準でこのよう
に体系的に分類したものはほかにない。この慣例が今後も維持され，頭痛が神経疾患の分類にお
いて引き続き先導し続けることを切に願っている。

 Jes Olesen
� 国際頭痛学会
� 頭痛分類委員会
� 委員長
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　この頭痛分類を作成するにあたり多くの苦労があったことが思い出される。作業は，約 3年間
続き，委員会の委員だけでなく，12の委員会の多くの委員が関与した。委員会や委員会での仕事
は公表されており，会で討議された内容に興味がある方は入手することができる。1987年 3月
に，頭痛分類に関して，2日間の会合を開いた。1987年にフィレンツェで開催された第 3回国際
頭痛学会の最後に会合が公開され，頭痛分類の発表と討論がなされた。1988年 2月 20日と 21日
に，米国のサンディエゴで，最終的な公開の会合が委員会と聴衆との共同の作業で開催された。
　あらゆる努力を傾けたにもかかわらず，いくつかの誤りは避けられなかった。この分類が使わ
れるようになると，今まで気がつかなかったことが判明してくるであろうし，このような点に関
しては次の版で訂正しなければならないであろう。多くの部分で，論文となったエビデンスがな
いままに，委員会の専門家の経験に基づいて分類が作成されたことを指摘しておく必要がある。
しかし，このたび実践的（operational）な診断基準が発表されたことによって，数年後には疾患や
疫学に関連する研究がいっそう増加していくことであろう。
　われわれは，この分類が頭痛の研究に携わるすべての学者にまず活用されて，さらによりよい
ものとなっていくことを願う。どうか意見や批判を委員会の議長に送っていただきたい。第 2版
は 1993年に公表する予定である。次の頭痛分類は新しいエビデンスをもとに改訂されることに
なるであろう。
　国際頭痛学会は，頭痛の分類と診断基準の発刊が非常に重要なものになると考えている。今後
さらなる評価や修正が必要になるであろうが，科学的な研究においては，すぐにもこの分類を使
われることを推奨する。薬物臨床試験だけでなく，生化学的研究や生理学的研究の際にも適した
ものとなるであろう。

 James W Lance
 会長
 国際頭痛学会（IHS）

 Jes Olesen
 委員長
 頭痛分類委員会
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　この膨大な文書は，暗記することを意図していない。分類委員会の委員達でさえ分類のすべて
を記憶することは不可能である。必要に応じてその都度，調べるように作成されたものである。
こうすることで，1.1「前兆のない片頭痛」，1.2「前兆のある片頭痛」，2.　「緊張型頭痛」の主要な
タイプ，3.1「群発頭痛」とその他の少数の頭痛に関する診断基準がどのようなものかを知ること
ができる。これ以外の頭痛に関しては，折に触れて調べればよい。臨床の場では，明白な片頭痛
や緊張型頭痛の症例についてはこの分類は必要ないが，診断がはっきりしない症例に遭遇したと
きは有用である。研究においてこの分類は欠くことができないものであり，薬物臨床試験であれ，
病態生理や生化学的研究であれ，頭痛患者を研究対象とする際は，この診断基準を満たしていな
ければならない。

 1 ． この分類は階層的に構成されており，診断をする際に 1～5桁レベルまで，どの程度詳しく診
断をしたいかを決定する必要がある。最初に，患者がおおよそどのグループにあてはまるか
を決める。例えば，1.　「片頭痛」か 2.　「緊張型頭痛」か，3.　「三叉神経・自律神経性頭痛
（TACs）」なのか。次に詳細な診断をするための情報を得る。どの程度の詳細な診断が必要な
のかは目的によって決まる。一般診療では，1桁，2桁レベルの診断が通常用いられるが，専
門医の診療や頭痛センターでは，4桁，5桁レベルまで診断することがふさわしい。

 2 ．  大抵の場合，患者は今現在，あるいは 1年以内にあった頭痛の表現型により診断される。遺
伝やその他の分野によっては，生涯を通じての頭痛が対象になる。

 3 ．  患者が有するすべての頭痛のタイプ，サブタイプ，サブフォームを別々に診断しコード化し
なければならない。例えば，頭痛センターの 1人の重症患者に，1.1「前兆のない片頭痛」，
1.2「前兆のある片頭痛」，8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」という
3つの診断とコードが付けられる可能性が出てくる。

 4 ．  患者に 1つ以上の診断名があるときは，その患者にとって重要な順に記載するべきである。
 5 ．  ある患者の頭痛のタイプが，異なる 2つの診断基準を満たす際は，利用できるあらゆる情報
を用いてどちらが正しいか，あるいはどちらがより可能性が高い診断かを決定しなければな
らない。その際の情報としては，長期にわたる頭痛の病歴（どのように，いつ頭痛が始まった
のか），家族歴，薬の効果，月経との関係，年齢，性別などが含まれる。1.　「片頭痛」，2.　「緊
張型頭痛」，3.　「三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）」，あるいはそのタイプまたはサブタイプ
のいずれかの診断基準を満たしていれば，それぞれの疑い診断のカテゴリー（それぞれのグ
ループの最後に記載されている）の基準を満たしていても，常にそれに優先される。言い換え
れば，1.5「片頭痛の疑い」と 2.1「稀発反復性緊張型頭痛」の両方の基準を満たす患者は，
後者にコード化する必要がある。しかしながら，ある頭痛発作のときには 1つの診断基準に
一致していても，その他の発作のときには，別の基準に合致することも常に考慮する必要が
ある。このような症例では，2つの診断が存在し両者の診断を与えてコード化する必要が 
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ある。
 6 ． 特定の頭痛診断を受けるには，多くの場合，患者はその頭痛の必要最低限の発作回数（あるい
は日数）を経験しなければならない。この回数や日数は，頭痛のタイプ，サブタイプ，サブ
フォームの診断基準ごとに規定されている。さらに，頭痛は A，B，Cなどの文字の見出しが
付いた基準内に記載されたいくつかの必要条件を満たさなければならない。ある見出しは単
形質的，すなわち見出しの下に必要条件が 1つしかない場合もある。ほかの見出しは多形質
的，例えばリストされた 4項目の特徴のうち，いずれか 2項目を必要とするものもある。

 7 ． ある頭痛に対しては，完全な診断基準が1桁と 2桁のレベルのみに示されている。次に3桁，
4桁，場合によっては 5桁レベルの診断基準は，基準 Aとして，レベル 1または 2（あるいは
その両方）の基準を満たし，基準 B以降ではさらに特定の基準が満たされることが条件とな
る。

 8 ． 一次性頭痛の発作頻度は，1～2年に 1回のものから連日性のものまで広くさまざまである。
発作の重症度もさまざまである。ICHD-3では，一般的に頻度や重症度をコード化に反映し
ていないが，頻度や重症度についてはフリーテキストで記載しておくことが推奨される。

 9 ． 「一次性頭痛か，二次性頭痛か，またはその両方か」。新規の頭痛が初発し，頭痛の原因とな
ることが知られている他疾患と時期的に一致する場合や，その疾患による因果関係の他の基
準を満たす場合には，その新規の頭痛は原因疾患に応じて二次性頭痛としてコード化する。
その頭痛が，一次性頭痛（片頭痛，緊張型頭痛，群発頭痛あるいはその他の三叉神経・自律神
経性頭痛）の特徴を有する場合もこれに該当する。以前から存在する一次性頭痛が，このよう
な原因疾患と時期的に一致して慢性化する場合には，一次性および二次性頭痛の両方として
診断する。以前から存在する一次性頭痛がこのような原因疾患と時間的に一致して有意に悪
化する場合（通常，頻度や重症度が 2倍かそれ以上になることを意味する），その疾患が頭痛
の原因となる確証があれば，一次性および二次性頭痛の両方の診断をつけるべきである。

10． ほぼすべての頭痛に関する最終の診断基準は，「ほかに最適な ICHD-3の診断がない」であ
る。ほかに考えられる診断を検討すること（鑑別診断）は，臨床診断の過程で常に行うもので
ある。ある頭痛が特定の頭痛の診断基準を満たす場合，この最終の診断基準は，ほかにその
頭痛をうまく説明する診断が本当にないのかを常に思い起こさせるものである。特にこれ
は，頭痛が一次性か二次性かの評価にあてはまる。また，別の原因疾患についてもあてはま
り，例えば，急性虚血性脳卒中と時期的に一致して発症した頭痛が，脳卒中そのものの結果
ではなく，脳卒中を引き起こした原因（動脈解離など）による結果である可能性もある。

11． 1つの明確な診断基準を満たしている頭痛発作をもつ多くの患者はまた，類似しているもの
の，その診断基準を完全には満たしていない発作ももっている。これは治療や正確に症状を
想起できないこと，またはその他の因子によることがある。患者に未治療時や治療が無効時
の典型的な発作がどのようなものであったかを質問し，正しい診断を確立するのに十分な発
作があったかどうかを確認する。それから発作頻度を記述する際には，非典型的な発作も含
める必要がある。

12． 患者に複数の頭痛タイプまたはサブタイプが存在すると考えられるときは，それぞれの頭痛
のエピソードごとに重要な特徴を記録する頭痛診断のためのダイアリーをつけることを患者
に強く勧める。そのような頭痛ダイアリーは，診断の正確性を向上させるとともに治療薬摂
取量のより正確な判断を可能とする。ダイアリーは 2つ以上の異なった頭痛タイプ，または
サブタイプの内訳を判定するのに役立つ。最終的にダイアリーは，異なる頭痛の，例えば前
兆のない片頭痛と反復性緊張型頭痛の識別方法を患者に教えてくれる。
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13． 二次性頭痛の各章には，最もよく知られ確立された原因が列挙され，その結果生じた頭痛の
診断基準が与えられている。しかしながら，多くの章では，例えば 9.　「感染症による頭痛」
のように可能性のある感染の原因は無数に存在する。リストが長大になるのを避けるため
に，最も重要なものについてだけ言及されている。例えば，まれな原因は，9.2.3「その他の
全身性感染症による頭痛」と診断される。同じような扱い方は，二次性頭痛のその他の章に
おいても使用されている。

14． 二次性頭痛の診断基準として，頭痛の診断前に基礎にある原因疾患が寛解または大幅に改善
する必要はもはや存在しない。ICHD-3の診断基準は，発症時または基礎疾患が確認された
のち，すぐに適用することができる。診断基準 Aは頭痛の存在，診断基準 Bは原因疾患の存
在，診断基準 Cは因果関係の証拠である。急性疾患では，頭痛の発症と原因と考えられる疾
患の発症が時期的に一致していれば因果関係を確立するのにしばしば十分であるが，一方で
さほど急性ではない疾患では，通常さらなる因果関係の証拠が必要である。すべての症例で，
最終の診断基準，「ほかに最適な ICHD-3の診断がない」をあてはめる必要がある。

15． 少数の二次性頭痛では，5.2「頭部外傷による持続性頭痛」がよい例であるが，この場合，持
続性頭痛のタイプもしくはサブタイプが起こることが認められ，それは，最初に他疾患に
よって引き起こされた頭痛が，その疾患の解消後も改善しない場合である。このような場合
には，診断は急性のタイプ（例えば 5.1「頭部外傷による急性頭痛」）から持続性のタイプ（5.2

「頭部外傷による持続性頭痛」）に，特定の時間間隔をあけて（この例では 3ヵ月）変更する。因
果関係の証拠は，急性のタイプの診断基準を以前満たしていたこと，そして同じ頭痛が持続
することによる。このような診断のほとんどが，それらの存在の証拠が不十分なために付録
（Appendix）に記載されている。これらは通常は適用されないが，より優れた因果関係の基準
の研究を刺激するためにそこに含めた。

16． 付録は研究のためのものである。これは，のちに本分類に含めるため（または場合によっては
除外するため），臨床の研究者が稀少な疾患を研究するのに役立つ。付録の診断および診断基
準のほとんどが，新規のものか，または本分類の診断基準の代替となるものである。一部は
古い疾患で妥当性がまだ十分に確認されていないものであり，これらは証拠が得られなけれ
ば，次版の ICHDから削除されることが予測される。
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国際頭痛分類
International Classification of Headache Disorders

ICHD-3 code Diagnosis 診断

Part One The Primary Headaches 第 1部：一次性頭痛

1. Migraine 片頭痛

1.1 Migraine without aura 前兆のない片頭痛
1.2 Migraine with aura 前兆のある片頭痛
　1.2.1 Migraine with typical aura 典型的前兆を伴う片頭痛
　　1.2.1.1 Typical aura with headache 典型的前兆に頭痛を伴うもの
　　1.2.1.2 Typical aura without headache 典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの
　1.2.2 Migraine with brainstem aura 脳幹性前兆を伴う片頭痛
　1.2.3 Hemiplegic migraine 片麻痺性片頭痛
　　1.2.3.1 Familial hemiplegic migraine（FHM） 家族性片麻痺性片頭痛（FHM）
　　　1.2.3.1.1 Familial hemiplegic migraine type 1（FHM1） 家族性片麻痺性片頭痛 1 型（FHM1）
　　　1.2.3.1.2 Familial hemiplegic migraine type 2（FHM2） 家族性片麻痺性片頭痛 2 型（FHM2）
　　　1.2.3.1.3 Familial hemiplegic migraine type 3（FHM3） 家族性片麻痺性片頭痛 3 型（FHM3）
　　　1.2.3.1.4 Familial hemiplegic migraine, other loci 家族性片麻痺性片頭痛，他の遺伝子座位
　　1.2.3.2 Sporadic hemiplegic migraine（SHM） 孤発性片麻痺性片頭痛
　1.2.4 Retinal migraine 網膜片頭痛
1.3 Chronic migraine 慢性片頭痛
1.4 Complications of migraine 片頭痛の合併症
　1.4.1 Status migrainosus 片頭痛発作重積
　1.4.2 Persistent aura without infarction 遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの
　1.4.3 Migrainous infarction 片頭痛性脳梗塞
　1.4.4 Migraine aura-triggered seizure 片頭痛前兆により誘発される痙攣発作
1.5 Probable migraine 片頭痛の疑い
　1.5.1 Probable migraine without aura 前兆のない片頭痛の疑い
　1.5.2 Probable migraine with aura 前兆のある片頭痛の疑い
1.6 Episodic syndromes that may be associated with 

migraine 片頭痛に関連する周期性症候群

　1.6.1 Recurrent gastrointestinal disturbance 再発性消化管障害
　　1.6.1.1 Cyclical vomiting syndrome 周期性嘔吐症候群
　　1.6.1.2 Abdominal migraine 腹部片頭痛
　1.6.2 Benign paroxysmal vertigo 良性発作性めまい
　1.6.3 Benign paroxysmal torticollis 良性発作性斜頸

2． Tension-type headache（TTH） 緊張型頭痛

2.1 Infrequent episodic tension-type headache 稀発反復性緊張型頭痛
　2.1.1 Infrequent episodic tension-type headache 

associated with pericranial tenderness 頭蓋周囲の圧痛を伴う稀発反復性緊張型頭痛

　2.1.2 Infrequent episodic tension-type headache not 
associated with pericranial tenderness 頭蓋周囲の圧痛を伴わない稀発反復性緊張型頭痛

2.2 Frequent episodic tension-type headache 頻発反復性緊張型頭痛
　2.2.1 Frequent episodic tension-type headache 

associated with pericranial tenderness 頭蓋周囲の圧痛を伴う頻発反復性緊張型頭痛

　2.2.2 Frequent episodic tension-type headache not 
associated with pericranial tenderness 頭蓋周囲の圧痛を伴わない頻発反復性緊張型頭痛
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ICHD-3 code Diagnosis 診断

2.3 Chronic tension-type headache 慢性緊張型頭痛
　2.3.1 Chronic tension-type headache associated with 

pericranial tenderness 頭蓋周囲の圧痛を伴う慢性緊張型頭痛

　2.3.2 Chronic tension-type headache not associated with 
pericranial tenderness 頭蓋周囲の圧痛を伴わない慢性緊張型頭痛

2.4 Probable tension-type headache 緊張型頭痛の疑い
　2.4.1 Probable infrequent episodic tension-type headache 稀発反復性緊張型頭痛の疑い
　2.4.2 Probable frequent episodic tension-type headache 頻発反復性緊張型頭痛の疑い
　2.4.3 Probable chronic tension-type headache 慢性緊張型頭痛の疑い

3． Trigeminal autonomic cephalalgias（TACs） 三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）

3.1 Cluster headache 群発頭痛
　3.1.1 Episodic cluster headache 反復性群発頭痛
　3.1.2 Chronic cluster headache 慢性群発頭痛
3.2 Paroxysmal hemicrania 発作性片側頭痛
　3.2.1 Episodic paroxysmal hemicrania 反復性発作性片側頭痛
　3.2.2 Chronic paroxysmal hemicrania 慢性発作性片側頭痛
3.3 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 短時間持続性片側神経痛様頭痛発作
　3.3.1 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

with conjunctival injection and tearing（SUNCT）
結膜充血および流涙を伴う短時間持続性片側神経痛
様頭痛発作（SUNCT）

　　3.3.1.1 Episodic SUNCT 反復性 SUNCT
　　3.3.1.2 Chronic SUNCT 慢性 SUNCT
　3.3.2 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 

with cranial autonomic symptoms（SUNA）
頭部自律神経症状を伴う短時間持続性片側神経痛様
頭痛発作（SUNA）

　　3.3.2.1 Episodic SUNA 反復性 SUNA
　　3.3.2.2 Chronic SUNA 慢性 SUNA
3.4 Hemicrania continua 持続性片側頭痛
　3.4.1 Hemicrania continua, remitting subtype 持続性片側頭痛，寛解型
　3.4.2 Hemicrania continua, unremitting subtype 持続性片側頭痛，非寛解型
3.5 Probable trigeminal autonomic cephalalgia 三叉神経・自律神経性頭痛の疑い
　3.5.1 Probable cluster headache 群発頭痛の疑い
　3.5.2 Probable paroxysmal hemicrania 発作性片側頭痛の疑い
　3.5.3 Probable short-lasting unilateral neuralgiform 

headache attacks 短時間持続性片側神経痛様頭痛発作の疑い

　3.5.4 Probable hemicrania continua 持続性片側頭痛の疑い

4． Other primary headache disorders その他の一次性頭痛疾患

4.1 Primary cough headache 一次性咳嗽性頭痛
　4.1.1 Probable primary cough headache 一次性咳嗽性頭痛の疑い
4.2 Primary exercise headache 一次性運動時頭痛
　4.2.1 Probable primary exercise headache 一次性運動時頭痛の疑い
4.3 Primary headache associated with sexual activity 性行為に伴う一次性頭痛
　4.3.1 Probable primary headache associated with sexual 

activity 性行為に伴う一次性頭痛の疑い

4.4 Primary thunderclap headache 一次性雷鳴頭痛
4.5 Cold-stimulus headache 寒冷刺激による頭痛
　4.5.1 Headache attributed to external application of a cold 

stimulus 外的寒冷刺激による頭痛

　4.5.2 Headache attributed to ingestion or inhalation of 
a cold stimulus 冷たいものの摂取または冷気吸息による頭痛

　4.5.3 Probable cold-stimulus headache 寒冷刺激による頭痛の疑い
　　4.5.3.1 Headache probably attributed to external application 

of a cold stimulus 外的寒冷刺激による頭痛の疑い

　　4.5.3.2 Headache probably attributed to ingestion or 
inhalation of a cold stimulus 冷たいものの摂取または冷気吸息による頭痛の疑い
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4.6 External-pressure headache 頭蓋外からの圧力による頭痛
　4.6.1 External-compression headache 頭蓋外からの圧迫による頭痛
　4.6.2 External-traction headache 頭蓋外からの牽引による頭痛
　4.6.3 Probable external-pressure headache 頭蓋外からの圧力による頭痛の疑い
　　4.6.3.1 Probable external-compression headache 頭蓋外からの圧迫による頭痛の疑い
　　4.6.3.2 Probable external-traction headache 頭蓋外からの牽引による頭痛の疑い
4.7 Primary stabbing headache 一次性穿刺様頭痛
　4.7.1 Probable primary stabbing headache 一次性穿刺様頭痛の疑い
4.8 Nummular headache 貨幣状頭痛
　4.8.1 Probable nummular headache 貨幣状頭痛の疑い
4.9 Hypnic headache 睡眠時頭痛
　4.9.1 Probable hypnic headache 睡眠時頭痛の疑い
4.10 New daily persistent headache（NDPH） 新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）
　4.10.1 Probable new daily persistent headache 新規発症持続性連日性頭痛の疑い

Part Two The Secondary Headaches 第 2部：二次性頭痛

5． Headache attributed to trauma or 
injury to the head and/or neck 頭頸部外傷・傷害による頭痛

5.1 Acute headache attributed to traumatic injury to the 
head 頭部外傷による急性頭痛

　5.1.1 Acute headache attributed to moderate or severe 
traumatic injury to the head 中等症または重症頭部外傷による急性頭痛

　5.1.2 Acute headache attributed to mild traumatic injury to 
the head 軽症頭部外傷による急性頭痛

5.2 Persistent headache attributed to traumatic injury to 
the head 頭部外傷による持続性頭痛

　5.2.1 Persistent headache attributed to moderate or severe 
traumatic injury to the head 中等症または重症頭部外傷による持続性頭痛

　5.2.2 Persistent headache attributed to mild traumatic injury 
to the head 軽症頭部外傷による持続性頭痛

5.3 Acute headache attributed to whiplash むち打ちによる急性頭痛
5.4 Persistent headache attributed to whiplash むち打ちによる持続性頭痛
5.5 Acute headache attributed to craniotomy 開頭術による急性頭痛
5.6 Persistent headache attributed to craniotomy 開頭術による持続性頭痛

6． Headache attributed to cranial and/or cervical 
vascular disorder 頭頸部血管障害による頭痛

6.1 Headache attributed to cerebral ischaemic event 脳虚血イベントによる頭痛
　6.1.1 Headache attributed to ischaemic stroke

（cerebral infarction） 虚血性脳卒中（脳梗塞）による頭痛

　　6.1.1.1 Acute headache attributed to ischaemic stroke
（cerebral infarction） 虚血性脳卒中（脳梗塞）による急性頭痛

　　6.1.1.2 Persistent headache attributed to past ischaemic 
stroke（cerebral infarction） 虚血性脳卒中（脳梗塞）の既往による持続性頭痛

　6.1.2 Headache attributed to transient ischaemic attack
（TIA） 一過性脳虚血発作（TIA）による頭痛

6.2 Headache attributed to non-traumatic intracranial 
haemorrhage 非外傷性頭蓋内出血による頭痛

　6.2.1 Acute headache attributed to non-traumatic 
intracerebral haemorrhage 非外傷性脳内出血による急性頭痛

　6.2.2 Acute headache attributed to non-traumatic 
subarachnoid haemorrhage（SAH） 非外傷性くも膜下出血（SAH）による急性頭痛

　6.2.3 Acute headache attributed to non-traumatic acute 
subdural haemorrhage（ASDH） 非外傷性急性硬膜下出血（ASDH）による急性頭痛

　6.2.4 Persistent headache attributed to past non-traumatic 
intracranial haemorrhage 非外傷性頭蓋内出血の既往による持続性頭痛
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　　6.2.4.1 Persistent headache attributed to past 
non-traumatic intracerebral haemorrhage 非外傷性脳内出血の既往による持続性頭痛

　　6.2.4.2 Persistent headache attributed to past 
non-traumatic subarachnoid haemorrhage 非外傷性くも膜下出血の既往による持続性頭痛

　　6.2.4.3 Persistent headache attributed to past 
non-traumatic acute subdural haemorrhage 非外傷性急性硬膜下出血の既往による持続性頭痛

6.3 Headache attributed to unruptured vascular 
malformation 未破裂血管奇形による頭痛

　6.3.1 Headache attributed to unruptured saccular aneurysm 未破裂囊状動脈瘤による頭痛
　6.3.2 Headache attributed to arteriovenous malformation

（AVM） 動静脈奇形（AVM）による頭痛

　6.3.3 Headache attributed to dural arteriovenous fistula
（DAVF） 硬膜動静脈瘻（DAVF）による頭痛

　6.3.4 Headache attributed to cavernous angioma 海綿状血管腫による頭痛
　6.3.5 Headache attributed to encephalotrigeminal or 

leptomeningeal angiomatosis（Sturge Weber 
syndrome）

脳三叉神経性または軟膜血管腫症
（スタージ・ウェーバー症候群）による頭痛

6.4 Headache attributed to arteritis 動脈炎による頭痛
　6.4.1 Headache attributed to giant cell arteritis（GCA） 巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛
　6.4.2 Headache attributed to primary angiitis of the central 

nervous system（PACNS） 中枢神経系原発性血管炎（PACNS）による頭痛

　6.4.3 Headache attributed to secondary angiitis of the 
central nervous system（SACNS） 中枢神経系続発性血管炎（SACNS）による頭痛

6.5 Headache attributed to cervical carotid or vertebral 
artery disorder 頸部頸動脈または椎骨動脈の障害による頭痛

　6.5.1 Headache or facial or neck pain attributed to cervical 
carotid or vertebral artery dissection

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離による頭痛，顔面
痛または頸部痛

　　6.5.1.1 Acute headache or facial or neck pain attributed to 
cervical carotid or vertebral artery dissection

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離による急性頭痛，
顔面痛または頸部痛

　　6.5.1.2 Persistent headache or facial or neck pain attributed 
to past cervical carotid or vertebral artery dissection

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離の既往による持続
性頭痛，顔面痛または頸部痛

　6.5.2 Post-endarterectomy headache 動脈内膜切除術後頭痛
　6.5.3 Headache attributed to carotid or vertebral 

angioplasty or stenting
頸動脈または椎骨動脈の血管形成術またはステント
留置術による頭痛

6.6 Headache attributed to cranial venous disorder 頭蓋静脈障害による頭痛
　6.6.1 Headache attributed to cerebral venous thrombosis

（CVT） 脳静脈血栓症（CVT）による頭痛

　6.6.2 Headache attributed to cranial venous sinus stenting 頭蓋静脈洞ステント留置術による頭痛
6.7 Headache attributed to other acute intracranial 

arterial disorder その他の急性頭蓋内動脈障害による頭痛

　6.7.1 Headache attributed to an intracranial endarterial 
procedure 頭蓋内動脈内手技による頭痛

　6.7.2 Angiography headache 血管造影性頭痛
　6.7.3 Headache attributed to reversible cerebral 

vasoconstriction syndrome（RCVS） 可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による頭痛

　　6.7.3.1 Acute headache attributed to reversible cerebral 
vasoconstriction syndrome（RCVS） 可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による急性頭痛

　　6.7.3.2 Acute headache probably attributed to reversible 
cerebral vasoconstriction syndrome（RCVS）

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による急性頭痛の
疑い

　　6.7.3.3 Persistent headache attributed to past reversible 
cerebral vasoconstriction syndrome（RCVS）

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）の既往による持続
性頭痛

　6.7.4 Headache attributed to intracranial arterial dissection 頭蓋内動脈解離による頭痛
6.8 Headache and／or migraine-like aura attributed to 

chronic intracranial vasculopathy 慢性頭蓋内血管症による頭痛あるいは片頭痛様前兆

　6.8.1 Headache attributed to Cerebral Autosomal 
Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and 
Leukoencephalopathy（CADASIL）

皮質下梗塞および白質脳症を伴った常染色体優性脳
動脈症（CADASIL）による頭痛

　6.8.2 Headache attributed to mitochondrial encephalopathy, 
lactic acidosis and stroke-like episodes（MELAS）

ミトコンドリア脳症・乳酸アシドーシス・脳卒中様発
作症候群（MELAS）による頭痛
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　6.8.3 Headache attributed to Moyamoya angiopathy 
（MMA） もやもや血管症（MMA）による頭痛

　6.8.4 Migraine-like aura attributed to cerebral amyloid 
angiopathy（CAA） 脳アミロイド血管症（CAA）による片頭痛様前兆

　6.8.5 Headache attributed to syndrome of retinal 
vasculopathy with cerebral leukoencephalopathy 
and systemic manifestations（RVCLSM）

脳白質脳症および全身症状を伴った網膜血管症
（RVCLSM）症候群による頭痛

　6.8.6 Headache attributed to other chronic intracranial 
vasculopathy その他の慢性頭蓋内血管症による頭痛

6.9 Headache attributed to pituitary apoplexy 下垂体卒中による頭痛

7． Headache attributed to non-vascular 
intracranial disorder 非血管性頭蓋内疾患による頭痛

7.1 Headache attributed to increased cerebrospinal fluid
（CSF） pressure

頭蓋内圧亢進性頭痛

　7.1.1 Headache attributed to idiopathic intracranial 
hypertension（IIH） 特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛

　7.1.2 Headache attributed to intracranial hypertension 
secondary to metabolic, toxic or hormonal causes

代謝・中毒・内分泌に起因する頭蓋内圧亢進による頭
痛

　7.1.3 Headache attributed to intracranial hypertension 
secondary to chromosomal disorder 染色体障害に起因する頭蓋内圧亢進による頭痛

　7.1.4 Headache attributed to intracranial hypertension 
secondary to hydrocephalus 水頭症に起因する頭蓋内圧亢進による頭痛

7.2 Headache attributed to low cerebrospinal fluid（CSF） 
pressure 低髄圧による頭痛

　7.2.1 Post-dural puncture headache 硬膜穿刺後頭痛
　7.2.2 Cerebrospinal fluid（CSF） fistula headache 脳脊髄液瘻性頭痛
　7.2.3 Headache attributed to spontaneous intracranial 

hypotension 特発性低頭蓋内圧性頭痛

7.3 Headache attributed to non-infectious inflammatory 
intracranial disease 非感染性炎症性頭蓋内疾患による頭痛

　7.3.1 Headache attributed to neurosarcoidosis 神経サルコイドーシスによる頭痛
　7.3.2 Headache attributed to aseptic（non-infectious）

meningitis 無菌性（非感染性）髄膜炎による頭痛

　7.3.3 Headache attributed to other non-infectious 
inflammatory intracranial disease その他の非感染性炎症性頭蓋内疾患による頭痛

　7.3.4 Headache attributed to lymphocytic hypophysitis リンパ球性下垂体炎による頭痛
　7.3.5 Syndrome of transient headache and neurological deficits 

with cerebrospinal fluid lymphocytosis（HaNDL）
脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性頭痛および神経
学的欠損症候群（HaNDL）

7.4 Headache attributed to intracranial neoplasia 脳腫瘍による頭痛
　7.4.1 Headache attributed to intracranial neoplasm 脳腫瘍による頭痛
　　7.4.1.1 Headache attributed to colloid cyst of the third 

ventricle 第三脳室コロイド囊胞による頭痛

　7.4.2 Headache attributed to carcinomatous meningitis 癌性髄膜炎による頭痛
　7.4.3 Headache attributed to hypothalamic or pituitary 

hyper- or hyposecretion
視床下部あるいは下垂体の分泌過多または分泌不全
による頭痛

7.5 Headache attributed to intrathecal injection 髄注による頭痛
7.6 Headache attributed to epileptic seizure てんかん発作による頭痛
　7.6.1 Ictal epileptic headache てんかん発作時頭痛
　7.6.2 Post-ictal headache てんかん発作後頭痛
7.7 Headache attributed to Chiari malformation typeⅠ

（CMⅠ） キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）による頭痛

7.8 Headache attributed to other non-vascular intracranial 
disorder その他の非血管性頭蓋内疾患による頭痛

8． Headache attributed to a substance or 
its withdrawal 物質またはその離脱による頭痛

8.1 Headache attributed to use of or exposure to a 
substance 物質の使用または曝露による頭痛
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　8.1.1 Nitric oxide（NO）donor-induced headache 一酸化窒素（NO）供与体誘発頭痛
　　8.1.1.1 Immediate NO donor-induced headache 即時型一酸化窒素供与体誘発頭痛
　　8.1.1.2 Delayed NO donor-induced headache 遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛
　8.1.2 Phosphodiesterase（PDE） inhibitor-induced headache ホスホジエステラーゼ（PDE）阻害薬誘発頭痛
　8.1.3 Carbon monoxide（CO）-induced headache 一酸化炭素（CO）誘発頭痛
　8.1.4 Alcohol-induced headache アルコール誘発頭痛
　　8.1.4.1 Immediate alcohol-induced headache 即時型アルコール誘発頭痛
　　8.1.4.2 Delayed alcohol-induced headache 遅延型アルコール誘発頭痛
　8.1.5 Cocaine-induced headache コカイン誘発頭痛
　8.1.6 Histamine-induced headache ヒスタミン誘発頭痛
　　8.1.6.1 Immediate histamine-induced headache 即時型ヒスタミン誘発頭痛
　　8.1.6.2 Delayed histamine-induced headache 遅延型ヒスタミン誘発頭痛
　8.1.7 Calcitonin gene-related peptide（CGRP）-induced 

headache カルシトニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）誘発頭痛

　　8.1.7.1 Immediate CGRP-induced headache 即時型 CGRP 誘発頭痛
　　8.1.7.2 Delayed CGRP-induced headache 遅延型 CGRP 誘発頭痛
　8.1.8 Headache attributed to exogenous acute pressor 

agent 外因性急性昇圧物質による頭痛

　8.1.9 Headache attributed to occasional use of 
non-headache medication 頭痛治療薬以外の薬剤の一時的使用による頭痛

　8.1.10 Headache attributed to long-term use of 
non-headache medication 頭痛治療薬以外の薬剤の長期使用による頭痛

　8.1.11 Headache attributed to use of or exposure to other 
substance その他の物質の使用または曝露による頭痛

8.2 Medication-overuse headache（MOH） 薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）
　8.2.1 Ergotamine-overuse headache エルゴタミン乱用頭痛
　8.2.2 Triptan-overuse headache トリプタン乱用頭痛
　8.2.3 Non-opioid analgesic-overuse headache 非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛
　　8.2.3.1 Paracetamol（acetaminophen）-overuse headache パラセタモール（アセトアミノフェン）乱用頭痛
　　8.2.3.2 Non-steroidal anti-inflammatory drug（NSAID）-

overuse headache 非ステロイド性抗炎症薬（NSAID）乱用頭痛

　　　8.2.3.2.1 Acetylsalicylic acid-overuse headache アセチルサリチル酸乱用頭痛
　　8.2.3.3 Other non-opioid analgesic-overuse headache その他の非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛
　8.2.4 Opioid-overuse headache オピオイド乱用頭痛
　8.2.5 Combination-analgesic-overuse headache 複合鎮痛薬乱用頭痛
　8.2.6 Medication-overuse headache attributed to multiple 

drug classes not individually overused
単独では乱用に該当しない複数医薬品による薬物乱
用頭痛

　8.2.7 Medication-overuse headache attributed to unspecified 
or unverified overuse of multiple drug classes

特定不能または乱用内容未確認の複数医薬品による
薬物乱用頭痛

　8.2.8 Medication-overuse headache attributed to other 
medication その他の治療薬による薬物乱用頭痛

8.3 Headache attributed to substance withdrawal 物質離脱による頭痛
　8.3.1 Caffeine-withdrawal headache カフェイン離脱頭痛
　8.3.2 Opioid-withdrawal headache オピオイド離脱頭痛
　8.3.3 Oestrogen-withdrawal headache エストロゲン離脱頭痛
　8.3.4 Headache attributed to withdrawal from chronic 

use of other substance その他の物質の慢性使用からの離脱による頭痛

9． Headache attributed to infection 感染症による頭痛

9.1 Headache attributed to intracranial infection 頭蓋内感染症による頭痛
　9.1.1 Headache attributed to bacterial meningitis or 

meningoencephalitis 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による頭痛

　　9.1.1.1 Acute headache attributed to bacterial meningitis or 
meningoencephalitis 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による急性頭痛

　　9.1.1.2 Chronic headache attributed to bacterial meningitis or 
meningoencephalitis 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による慢性頭痛
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　　9.1.1.3 Persistent headache attributed to past bacterial 
meningitis or meningoencephalitis 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎後の持続性頭痛

　9.1.2 Headache attributed to viral meningitis or encephalitis ウイルス性髄膜炎または脳炎による頭痛
　　9.1.2.1 Headache attributed to viral meningitis ウイルス性髄膜炎による頭痛
　　9.1.2.2 Headache attributed to viral encephalitis ウイルス性脳炎による頭痛
　9.1.3 Headache attributed to intracranial fungal or other 

parasitic infection 頭蓋内真菌または他の寄生虫感染による頭痛

　　9.1.3.1 Acute headache attributed to intracranial fungal or 
other parasitic infection 頭蓋内真菌または他の寄生虫感染による急性頭痛

　　9.1.3.2 Chronic headache attributed to intracranial fungal or 
other parasitic infection 頭蓋内真菌または他の寄生虫感染による慢性頭痛

　9.1.4 Headache attributed to localized brain infection 限局性脳感染による頭痛
9.2 Headache attributed to systemic infection 全身性感染症による頭痛
　9.2.1 Headache attributed to systemic bacterial infection 全身性細菌感染による頭痛
　　9.2.1.1 Acute headache attributed to systemic bacterial 

infection 全身性細菌感染による急性頭痛

　　9.2.1.2 Chronic headache attributed to systemic bacterial 
infection 全身性細菌感染による慢性頭痛

　9.2.2 Headache attributed to systemic viral infection 全身性ウイルス感染による頭痛
　　9.2.2.1 Acute headache attributed to systemic viral infection 全身性ウイルス感染による急性頭痛
　　9.2.2.2 Chronic headache attributed to systemic viral infection 全身性ウイルス感染による慢性頭痛
　9.2.3 Headache attributed to other systemic infection その他の全身性感染症による頭痛
　　9.2.3.1 Acute headache attributed to other systemic infection その他の全身性感染症による急性頭痛
　　9.2.3.2 Chronic headache attributed to other systemic 

infection その他の全身性感染症による慢性頭痛

10． Headache attributed to disorder of homoeostasis ホメオスターシス障害による頭痛

10.1 Headache attributed to hypoxia and／or hypercapnia 低酸素血症あるいは高炭酸ガス血症による頭痛
　10.1.1 High-altitude headache 高山性頭痛
　10.1.2 Headache attributed to aeroplane travel 飛行機頭痛
　10.1.3 Diving headache 潜水時頭痛
　10.1.4 Sleep apnoea headache 睡眠時無呼吸性頭痛
10.2 Dialysis headache 透析頭痛
10.3 Headache attributed to arterial hypertension 高血圧性頭痛
　10.3.1 Headache attributed to phaeochromocytoma 褐色細胞腫による頭痛
　10.3.2 Headache attributed to hypertensive crisis without 

hypertensive encephalopathy 高血圧性脳症のない高血圧性クリーゼによる頭痛

　10.3.3 Headache attributed to hypertensive encephalopathy 高血圧性脳症による頭痛
　10.3.4 Headache attributed to pre-eclampsia or eclampsia 子癇前症または子癇による頭痛
　10.3.5 Headache attributed to autonomic dysreflexia 自律神経反射障害による頭痛
10.4 Headache attributed to hypothyroidism 甲状腺機能低下症による頭痛
10.5 Headache attributed to fasting 絶食による頭痛
10.6 Cardiac cephalalgia 心臓性頭痛
10.7 Headache attributed to other disorder of homoeostasis その他のホメオスターシス障害による頭痛
11． Headache or facial pain attributed to disorder of 

the cranium, neck, eyes, ears, nose, sinuses, teeth, 
mouth or other facial or cervical structure

頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口あるいは
その他の顔面・頸部の構成組織の障害による頭痛ま
たは顔面痛

11.1 Headache attributed to disorder of cranial bone 頭蓋骨疾患による頭痛
11.2 Headache attributed to disorder of the neck 頸部疾患による頭痛
　11.2.1 Cervicogenic headache 頸原性頭痛
　11.2.2 Headache attributed to retropharyngeal tendonitis 後咽頭腱炎による頭痛
　11.2.3 Headache attributed to craniocervical dystonia 頭頸部ジストニアによる頭痛
11.3 Headache attributed to disorder of the eyes 眼疾患による頭痛
　11.3.1 Headache attributed to acute angle-closure glaucoma 急性閉塞隅角緑内障による頭痛
　11.3.2 Headache attributed to refractive error 屈折異常による頭痛
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　11.3.3 Headache attributed to ocular inflammatory disorder 眼球炎症性疾患による頭痛
　11.3.4 Trochlear headache 眼窩滑車部頭痛
11.4 Headache attributed to disorder of the ears 耳疾患による頭痛
11.5 Headache attributed to disorder of the nose or 

paranasal sinuses 鼻・副鼻腔疾患による頭痛

　11.5.1 Headache attributed to acute rhinosinusitis 急性鼻副鼻腔炎による頭痛
　11.5.2 Headache attributed to chronic or recurring 

rhinosinusitis 慢性・再発性鼻副鼻腔炎による頭痛

11.6 Headache attributed to disorder of the teeth 歯の障害による頭痛
11.7 Headache attributed to temporomandibular 

disorder（TMD） 顎関節症（TMD）に起因する頭痛

11.8 Head or facial pain attributed to inflammation of 
the stylohyoid ligament 茎突舌骨靱帯炎による頭痛または顔面痛

11.9 Headache or facial pain attributed to other disorder of 
cranium, neck, eyes, ears, nose, sinuses, teeth, mouth 
or other facial or cervical structure

その他の頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口
あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の障害によ
る頭痛または顔面痛

12． Headache attributed to psychiatric disorder 精神疾患による頭痛

12.1 Headache attributed to somatization disorder 身体化障害による頭痛
12.2 Headache attributed to psychotic disorder 精神病性障害による頭痛

Part Three
Painful cranial neuropathies, 
other facial pain and other headaches

第 3 部： 有痛性脳神経ニューロパチー， 
他の顔面痛およびその他の頭痛

13． Painful lesions of the cranial nerves and other 
facial pain 脳神経の有痛性病変およびその他の顔面痛

13.1 Pain attributed to a lesion or disease of the trigeminal 
nerve 三叉神経の病変または疾患による疼痛

　13.1.1 Trigeminal neuralgia 三叉神経痛
　　13.1.1.1 Classical trigeminal neuralgia 典型的三叉神経痛
　　　13.1.1.1.1 Classical trigeminal neuralgia, purely paroxysmal 典型的三叉神経痛，純粋発作性
　　　13.1.1.1.2 Classical trigeminal neuralgia with concomitant 

continuous pain 持続痛を伴う典型的三叉神経痛

　　13.1.1.2 Secondary trigeminal neuralgia 二次性三叉神経痛
　　　13.1.1.2.1 Trigeminal neuralgia attributed to multiple sclerosis 多発性硬化症による三叉神経痛
　　　13.1.1.2.2 Trigeminal neuralgia attributed to space-occupying 

lesion 占拠性病変による三叉神経痛

　　　13.1.1.2.3 Trigeminal neuralgia attributed to other cause その他の原因による三叉神経痛
　　13.1.1.3 Idiopathic trigeminal neuralgia 特発性三叉神経痛
　　　13.1.1.3.1 Idiopathic trigeminal neuralgia, purely paroxysmal 特発性三叉神経痛，純粋発作性
　　　13.1.1.3.2 Idiopathic trigeminal neuralgia with concomitant 

continuous pain 持続痛を伴う特発性三叉神経痛

　13.1.2 Painful trigeminal neuropathy 有痛性三叉神経ニューロパチー
　　13.1.2.1 Painful trigeminal neuropathy attributed to herpes 

zoster 帯状疱疹による有痛性三叉神経ニューロパチー

　　13.1.2.2 Trigeminal post-herpetic neuralgia 帯状疱疹後三叉神経痛
　　13.1.2.3 Painful post-traumatic trigeminal neuropathy 外傷後有痛性三叉神経ニューロパチー
　　13.1.2.4 Painful trigeminal neuropathy attributed to other 

disorder その他の疾患による有痛性三叉神経ニューロパチー

　　13.1.2.5 Idiopathic painful trigeminal neuropathy 特発性有痛性三叉神経ニューロパチー
13.2 Pain attributed to a lesion or disease of 

the glossopharyngeal nerve 舌咽神経の病変または疾患による疼痛

　13.2.1 Glossopharyngeal neuralgia 舌咽神経痛
　　13.2.1.1 Classical glossopharyngeal neuralgia 典型的舌咽神経痛
　　13.2.1.2 Secondary glossopharyngeal neuralgia 二次性舌咽神経痛
　　13.2.1.3 Idiopathic glossopharyngeal neuralgia 特発性舌咽神経痛
　13.2.2 Painful glossopharyngeal neuropathy 有痛性舌咽神経ニューロパチー



A1．Migraine　片頭痛

	 A1.1　Migraine without aura　前兆のない片頭痛
	 	 A1.1.1　Pure menstrual migraine without aura　前兆のない純粋月経時片頭痛
	 	 A1.1.2　Menstrually related migraine without aura　前兆のない月経関連片頭痛
	 	 A1.1.3　Non-menstrual migraine without aura　前兆のない非月経時片頭痛
	 A1.2　Migraine with aura　前兆のある片頭痛
	 	 	 A1.2.0.1　Pure menstrual migraine with aura　前兆のある純粋月経時片頭痛
	 	 	 A1.2.0.2　Menstrually related migraine with aura　前兆のある月経関連片頭痛
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　　13.2.2.1 Painful glossopharyngeal neuropathy attributed to 
a known cause 既知の原因による有痛性舌咽神経ニューロパチー

　　13.2.2.2 Idiopathic glossopharyngeal trigeminal neuropathy 特発性有痛性舌咽神経ニューロパチー
13.3 Pain attributed to a lesion or disease of nervus 

intermedius 中間神経の病変または疾患による疼痛

　13.3.1 Nervus intermedius neuralgia 中間神経痛
　　13.3.1.1 Classical nervus intermedius neuralgia 典型的中間神経痛
　　13.3.1.2 Secondary nervus intermedius neuralgia 二次性中間神経痛
　　13.3.1.3 Idiopathic nervus intermedius neuralgia 特発性中間神経痛
　13.3.2 Painful nervus intermedius neuropathy 有痛性中間神経ニューロパチー
　　13.3.2.1 Painful nervus intermedius neuropathy attributed to 

herpes zoster 帯状疱疹による有痛性中間神経ニューロパチー

　　13.3.2.2 Post-herpetic neuralgia of nervus intermedius 帯状疱疹後中間神経痛
　　13.3.2.3 Painful nervus intermedius neuropathy attributed to 

other disorder その他の疾患による有痛性中間神経ニューロパチー

　　13.3.2.4 Idiopathic painful nervus intermedius neuropathy 特発性有痛性中間神経ニューロパチー
13.4 Occipital neuralgia 後頭神経痛
13.5 Neck-tongue syndrome 頸部—舌症候群
13.6 Painful optic neuritis 有痛性視神経炎
13.7 Headache attributed to ischaemic ocular motor nerve 

palsy 虚血性眼球運動神経麻痺による頭痛

13.8 Tolosa-Hunt syndrome トロサ・ハント症候群
13.9 Paratrigeminal oculosympathetic（Raeder’s）syndrome 傍三叉神経性眼交感神経症候群（レーダー症候群）
13.10 Recurrent painful ophthalmoplegic neuropathy 再発性有痛性眼筋麻痺性ニューロパチー
13.11 Burning mouth syndrome（BMS） 口腔内灼熱症候群（BMS）
13.12 Persistent idiopathic facial pain（PIFP） 持続性特発性顔面痛（PIFP）
13.13 Central neuropathic pain 中枢性神経障害性疼痛
　13.13.1 Central neuropathic pain attributed to multiple 

sclerosis（MS） 多発性硬化症（MS）による中枢性神経障害性疼痛

　13.13.2 Central post-stroke pain（CPSP） 中枢性脳卒中後疼痛（CPSP）

14． Other headache disorders その他の頭痛性疾患

14.1 Headache not elsewhere classified 分類不能の頭痛
14.2 Headache unspecified 詳細不明の頭痛

Appendix（付録）



	 	 	 A1.2.0.3　Non-menstrual migraine with aura　前兆のある非月経時片頭痛
	 A1.3　Chronic migraine（alternative criteria）　慢性片頭痛（代替診断基準）
	 	 A1.3.1　Chronic migraine with pain-free periods　無痛期のある慢性片頭痛
	 	 A1.3.2　Chronic migraine with continuous pain　持続性疼痛を伴う慢性片頭痛
	 A1.4　Complications of migraine　片頭痛の合併症
	 	 A1.4.5　Migraine aura status　片頭痛前兆重積
	 	 A1.4.6　Visual snow　降雪視
	 A1.6　Episodic syndromes that may be associated with migraine　片頭痛に関連する周期性症候群
	 	 A1.6.4　Infantile colic　乳児疝痛
	 	 A1.6.5　Alternating hemiplegia of childhood　小児交互性片麻痺
	 	 A1.6.6　Vestibular migraine　前庭性片頭痛

A2．Tension-type headache（alternative criteria）　緊張型頭痛（代替診断基準）

	 A2.1　Infrequent episodic tension-type headache（alternative criteria）　稀発反復性緊張型頭痛（代替診断基準）
	 A2.2　Frequent episodic tension-type headache（alternative criteria）　頻発反復性緊張型頭痛（代替診断基準）
	 A2.3　Chronic tension-type headache（alternative criteria）　慢性緊張型頭痛（代替診断基準）

A3．Trigeminal-autonomic cephalalgias（TACs）　三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）

	 A3.1　Cluster headache（alternative criteria）　群発頭痛（代替診断基準）
	 A3.2　Paroxysmal hemicrania（alternative criteria）　発作性片側頭痛（代替診断基準）
	 A3.3　 Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks（alternative criteria）　 

短時間持続性片側神経痛様頭痛発作（代替診断基準）
	 A3.4　Hemicrania continua（alternative criteria）　持続性片側頭痛（代替診断基準）
	 A3.6　Undifferentiated trigeminal autonomic cephalalgia　鑑別不能の三叉神経・自律神経性頭痛

A4．Other primary headache disorders　その他の一次性頭痛疾患

	 A4.11　Epicrania fugax　一過性表在頭痛

A5．Headache attributed to trauma or injury to the head and/or neck　頭頸部外傷・傷害による頭痛

	 A5.1　Acute headache attributed to traumatic injury to the head　頭部外傷による急性頭痛
	 	 	 A5.1.1.1　 Delayed-onset acute headache attributed to moderate or severe traumatic injury to the head　 

中等症または重症頭部外傷による遅発性急性頭痛
	 	 	 A5.1.2.1　 Delayed-onset acute headache attributed to mild traumatic injury to the head　 

軽症頭部外傷による遅発性急性頭痛
	 A5.2　Persistent headache attributed to traumatic injury to the head　頭部外傷による持続性頭痛
	 	 	 A5.2.1.1　 Delayed-onset persistent headache attributed to moderate or severe traumatic injury to the head　

中等症または重症頭部外傷による遅発性持続性頭痛
	 	 	 A5.2.2.1　 Delayed-onset persistent headache attributed to mild traumatic injury to the head　 

軽症頭部外傷による遅発性持続性頭痛
	 A5.7　Headache attributed to radiosurgery of the brain　脳の放射線手術による頭痛
	 A5.8　 Acute headache attributed to other trauma or injury to the head and／or neck　 

その他の頭頸部外傷による急性頭痛
	 A5.9　 Persistent headache attributed to other trauma or injury to the head and／or neck　 

その他の頭頸部外傷による持続性頭痛

A6．Headache attributed to cranial and/or cervical vascular disorder　頭頸部血管障害による頭痛

	 A6.10　 Persistent headache attributed to past cranial and／or cervical vascular disorder　 
頭頸部血管障害の既往による持続性頭痛

A7．Headache attributed to non-vascular intracranial disorder　非血管性頭蓋内疾患による頭痛

	 A7.6　Headache attributed to epileptic seizure　てんかん発作による頭痛
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	 	 A7.6.3　Post-electroconvulsive therapy（ECT）headache　電気痙攣療法（ECT）後頭痛
	 A7.9　 Persistent headache attributed to past non-vascular intracranial disorder　 

非血管性頭蓋内疾患の既往による持続性頭痛

A8．Headache attributed to a substance or its withdrawal　物質またはその離脱による頭痛

	 A8.4　 Persistent headache attributed to past use of or exposure to a substance　 
物質の過去の使用または曝露による持続性頭痛

A9．Headache attributed to infection　感染症による頭痛

	 A9.1　Headache attributed to intracranial infection　頭蓋内感染症による頭痛
	 	 	 A9.1.3.3　 Persistent headache attributed to past intracranial fungal or other parasitic infection　 

頭蓋内真菌または他の寄生虫感染の既往による持続性頭痛
	 A9.3　 Headache attributed to human immunodeficiency virus（HIV）infection　 

ヒト免疫不全ウイルス（HIV）による頭痛

A10．Headache attributed to disorder of homoeostasis　ホメオスターシス障害による頭痛

	 A10.7　 Head and/or neck pain attributed to orthostatic（postural）hypotension　 
起立性（体位性）低血圧による頭頸部痛

	 A10.8　Headache attributed to other disorder of homeostasis　その他のホメオスターシス障害による頭痛
	 	 A10.8.1　Headache attributed to travel in space　宇宙飛行による頭痛
	 	 A10.8.2　 Headache attributed to other metabolic or systemic disorder　 

その他の代謝性または全身性疾患による頭痛
	 A10.9　 Persistent headache attributed to past disorder of homoeostasis　 

ホメオスターシス障害の既往による持続性頭痛

A11． Headache or facial pain attributed to disorder of the cranium, neck, eyes, ears, nose, sinuses, teeth, mouth 
or other facial or cervical structure　頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口あるいはその他の顔面・頸部の構
成組織の障害による頭痛または顔面痛

	 A11.2　Headache attributed to disorder of the neck　頸部疾患による頭痛
	 	 A11.2.4　Headache attributed to upper cervical radiculopathy　上位頸髄神経根症による頭痛
	 	 A11.2.5　Headache attributed to cervical myofascial pain　頸部筋筋膜痛による頭痛
	 A11.3　Headache attributed to disorder of the eyes　眼疾患による頭痛
	 	 A11.3.5　Headache attributed to heterophoria or heterotropia　眼球斜位あるいは斜視による頭痛
	 A11.5　Headache attributed to disorder of the nose or paranasal sinuses　鼻・副鼻腔疾患による頭痛
	 	 A11.5.3　 Headache attributed to disorder of the nasal mucosa, turbinates or septum　 

鼻粘膜，鼻甲介，鼻中隔の障害による頭痛

A12．Headache attributed to psychiatric disorder　精神疾患による頭痛

	 A12.3　Headache attributed to depressive disorder　うつ病による頭痛
	 A12.4　Headache attributed to separation anxiety disorder　分離不安症/分離不安障害による頭痛
	 A12.5　Headache attributed to panic disorder　パニック症/パニック障害による頭痛
	 A12.6　Headache attributed to specific phobia　限局性恐怖症による頭痛
	 A12.7　 Headache attributed to social anxiety disorder（social phobia）　 

社交不安症/社交不安障害（社交恐怖）による頭痛
	 A12.8　Headache attributed to generalized anxiety disorder　全般不安症/全般性不安障害による頭痛
	 A12.9　Headache attributed to post-traumatic stress disorder（PTSD）　心的外傷後ストレス障害（PTSD）による頭痛
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P a r t  o n e

第1部

一次性頭痛
The primary headaches

1．片頭痛
（Migraine）

2．緊張型頭痛
（Tension-type headache：TTH）

3．三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）
（Trigeminal autonomic cephalalgias：TACs）

4．その他の一次性頭痛疾患
（Other primary headache disorders）



他疾患にコード化する  

　その他の疾患から二次的に起こった片頭痛様頭
痛（症候性片頭痛）は，その疾患に応じて二次性頭
痛としてコード化する。

全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
あるいはその両方か？  

　片頭痛様頭痛には状況に応じて 3つの規則が適
用される。
1． 片頭痛の特徴をもった新規の頭痛が初発し，
頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致する場合，あるいはその疾
患による二次性頭痛の診断基準を満たす場
合には，その原因疾患による二次性頭痛とし
てコード化する。

2． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，以前から存在する片
頭痛が慢性化した場合，もともとある片頭痛
およびその疾患に応じた二次性頭痛の両方
として診断する。8.2「薬剤の使用過多による
頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」はこのような
場合の特に重要な例である。治療薬の過剰使
用が存在する場合は，反復性あるいは慢性片
頭痛の診断と 8.2「薬剤の使用過多による頭
痛（MOH）」の両方として診断する。

3． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，以前から存在する片
頭痛が有意に悪化した場合（通常，頻度や重
症度が 2倍かそれ以上になることを意味す
る），その疾患が頭痛の原因となる確証があ
れば，もともとある片頭痛およびその疾患に
応じた二次性頭痛の両方として診断する。
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1．片頭痛
Migraine

1.1　�前兆のない片頭痛（Migraine without aura）
1.2　�前兆のある片頭痛（Migraine with aura）
 1.2.1　�典型的前兆を伴う片頭痛�

（Migraine with typical aura）
  1.2.1.1　�典型的前兆に頭痛を伴うもの�

（Typical aura with headache）
  1.2.1.2　�典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの

（Typical aura without headache）
 1.2.2　�脳幹性前兆を伴う片頭痛�

（Migraine with brainstem aura）
 1.2.3　�片麻痺性片頭痛（Hemiplegic migraine）
  1.2.3.1　�家族性片麻痺性片頭痛�

（Familial hemiplegic migraine：FHM）
   1.2.3.1.1　�家族性片麻痺性片頭痛1型（FHM1）
   1.2.3.1.2　�家族性片麻痺性片頭痛2型（FHM2）
   1.2.3.1.3　�家族性片麻痺性片頭痛3型（FHM3）
   1.2.3.1.4　�家族性片麻痺性片頭痛，�

他の遺伝子座位�
（Familial hemiplegic migraine, other loci）

  1.2.3.2　�孤発性片麻痺性片頭痛�
（Sporadic hemiplegic migraine：SHM）

 1.2.4　�網膜片頭痛（Retinal migraine）
1.3　�慢性片頭痛（Chronic migraine）
1.4　�片頭痛の合併症（Complications of migraine）
 1.4.1　�片頭痛発作重積（Status migrainosus）
 1.4.2　�遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの

（Persistent aura without infarction）
 1.4.3　�片頭痛性脳梗塞（Migrainous infarction）
 1.4.4　�片頭痛前兆により誘発される痙攣発作

（Migraine aura-triggered seizure）
1.5　�片頭痛の疑い（Probable migraine）
 1.5.1　�前兆のない片頭痛の疑い�

（Probable migraine without aura）
 1.5.2　�前兆のある片頭痛の疑い�

（Probable migraine with aura）
1.6　�片頭痛に関連する周期性症候群（Episodic syn-

dromes that may be associated with migraine）
 1.6.1　�再発性消化管障害�

（Recurrent gastrointestinal disturbance）
  1.6.1.1　�周期性嘔吐症候群�

（Cyclical vomiting syndrome）
  1.6.1.2　�腹部片頭痛（Abdominal migraine）
 1.6.2　�良性発作性めまい（Benign paroxysmal vertigo）
 1.6.3　�良性発作性斜頸（Benign paroxysmal torticollis）



緒言
　片頭痛は，日常生活に支障をきたす一次性頭痛
の1つで頻度が高い。多くの疫学的研究によれば，
片頭痛は有病率が高く，社会経済および個人への
影響が強い疾患であることが示されている。
Global Burden of Disease Survey 2010（GBD2010）
では，片頭痛は世界的にみると有病率の高い疾患
としては第 3番目に位置づけられている。また
GBD2015では，片頭痛は世界的にみて，50歳未
満の男女共において日常生活に支障をきたす原因
の第 3番目として位置づけられている。
　片頭痛は，2つの主要なタイプに分類できる。
1.1「前兆のない片頭痛」は，特異的な頭痛の症状
と随伴症状により特徴づけられる臨床的症候群で
ある。1.2「前兆のある片頭痛」は，主として頭痛
に先行，ないし随伴する一過性の局在神経症状に
よって特徴づけられる症候群である。患者によっ
ては頭痛発作前に数時間から数日の予兆期（pro-

dromal phase）や頭痛回復後に引き続いて後発症状
が出現する時期（postdromal phase）がある。予兆
期の症状（prodromal symptoms）や後発症状（post-

dromal symptoms）には，活動性の亢進，活動性の
低下，抑うつ気分，特定の食物への過剰な欲求，
反復性のあくび，倦怠感，頸のこり，または痛み
（あるいはその両方）などがある。
　ある患者が 2つ以上の片頭痛タイプ，サブタイ
プあるいはサブフォームの診断基準を満たしてい
る場合には，そのすべてを診断しコード化する必
要がある。例えば，前兆のある片頭痛発作が頻発
するのみならず，前兆のない片頭痛発作が起こる
こともある患者では，1.2「前兆のある片頭痛」お
よび 1.1「前兆のない片頭痛」としてコード化す
る。しかしながら，1.3「慢性片頭痛」の診断基準
ではすべての片頭痛タイプ，サブタイプ，サブ
フォームが含まれるので，反復性片頭痛のサブタ
イプを追加コードする必要はない。

以前に使用された用語  

　普通型片頭痛（common migraine），単純片側頭
痛（hemicrania simplex）
解説  

　頭痛発作を繰り返す疾患で，発作は 4～72時間
持続する。片側性，拍動性の頭痛で，中等度～重
度の強さであり，日常的な動作により頭痛が増悪
することが特徴的であり，随伴症状として悪心や
光過敏・音過敏（あるいはその両方）を伴う。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす発作が 5回以上ある（注　❶）
 B ． 頭痛発作の持続時間は 4～72時間（未治療も
しくは治療が無効の場合）（注　❷，❸）

 C ． 頭痛は以下の 4つの特徴の少なくとも 2項目
を満たす

　　①　 片側性
　　②　 拍動性
　　③　 中等度～重度の頭痛
　　④　 日常的な動作（歩行や階段昇降など）によ

り頭痛が増悪する，あるいは頭痛のために
日常的な動作を避ける

 D ． 頭痛発作中に少なくとも以下の 1項目を満た
す

　　①　 悪心または嘔吐（あるいはその両方）
　　②　 光過敏および音過敏
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 1回あるいは数回の片頭痛発作を症候性の片頭
痛様頭痛発作と鑑別することは時に困難であ
ると考えられる。また，1回あるいは数回の頭
痛発作では特徴を把握することが難しい場合
もある。したがって，発作を 5回以上経験して
いることを診断の要件とした。発作回数が 5回
未満の例は，それ以外の 1.1「前兆のない片頭
痛」の診断基準を満たしていても，1.5.1「前兆
のない片頭痛の疑い」にコード化すべきである。

❷　 片頭痛発作中に入眠してしまい，目覚めたとき
には頭痛を認めない患者では，発作の持続時間

前兆のない片頭痛1.1
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を目覚めた時刻までとみなす。
❸　 小児および思春期（18歳未満）では，片頭痛発
作の持続時間は，2～72時間としてよいかもし
れない（小児においては未治療時の発作持続時
間が 2時間未満でありうることのエビデンス
は未だ立証されていない）。
コメント  

　小児および思春期（18歳未満）の片頭痛は成人
の場合に比べて両側性であることが多い。片側性
の頭痛は思春期の終わりか成人期の初めに現れる
のが通例である。片頭痛の痛みは通常，前頭側頭
部に発生する。小児における後頭部痛はまれであ
り，診断上慎重を要する。それ以外は典型的症状
を示す患者の一部で，文献上「顔面片頭痛」と呼
ばれる顔面の疼痛部位を認めることがあるが，こ
れらの患者が独立した片頭痛患者のサブグループ
を形成するというエビデンスはない。
　予兆期の症状（prodromal symptoms）は，前兆の
ない片頭痛発作の他の症状の数時間～1，2日前か
ら生じることがある。予兆には，疲労感，集中困
難，頸部のこり，光または音（あるいはその両方）
に対する過敏性，悪心，霧視，あくび，顔面蒼白
などの症状のさまざまな組み合わせが含まれる。
後発症状（postdromal symptoms）として，倦怠感，
疲労感，集中困難，頸部のこりが一般的であり，
最長 48時間まで続くが，これらは十分には検討
されていない。
　片頭痛発作は頭部自律神経症状あるいは皮膚ア
ロディニア症状を伴うことがある。
　年少児の光過敏および音過敏は，行動から推測
できるものと考えられる。
　少数の女性（10％未満）では大部分の月経周期
と関連して片頭痛発作を認めることがある。そう
いった頭痛発作のほとんどは前兆がない片頭痛で
ある。
　月経期間中の片頭痛発作は月経期間外に比べ，
より遷延し，より重度の悪心が随伴する傾向があ
る。ICHD-3では A1.1.1「前兆のない純粋月経時
片頭痛」，A1.1.2「前兆のない月経関連片頭痛」お
よび A1.1.3「前兆のない非月経時片頭痛」の診断
基準を提案する。ただし，これらを独立した疾患
単位とみなすべきかどうか不明確であるため， 

付録（Appendix）に記載する。A.1.2.0.1「前兆のあ
る純粋月経時片頭痛」，A.1.2.0.2「前兆のある月経
関連片頭痛」および A1.2.0.3「前兆のある非月経
時片頭痛」の診断基準も提案された。これらの一
般的でないサブフォームが独立した疾患単位で 

あるかどうか，より特徴づけることを推進するた
めである。
　発作頻度のきわめて高い片頭痛を本診断基準で
は 1.3「慢性片頭痛」と分類している。治療薬の
過剰使用が関連する場合は，1.3「慢性片頭痛」と
8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の両方
の診断が適用される。1.1「前兆のない片頭痛」は，
対症療法薬の頻回使用により重症化する傾向が最
も強い。
　1.1「前兆のない片頭痛」の発作では皮質拡延性
抑制（cortical spreading depression：CSD）を示唆す
る局所脳血流画像上の変化はみられないが，脳幹
の血流変化や，痛みの結果，二次的に大脳皮質血
流変化が生ずる可能性がある。これは，1.2「前兆
のある片頭痛」で脳血流減少（oligaemia）が波紋状
に拡がる病態と対照的である。1.1「前兆のない片
頭痛」では CSDは起こらないと多くの文献によ
り示唆されているが，最近のいくつかの研究では
異論が唱えられている。さらに，グリア細胞波動
あるいは他の皮質現象が，1.1「前兆のない片頭
痛」に関与する可能性も示唆されてきている。
メッセンジャー分子である一酸化窒素（NO），セ
ロトニン（5‒hydroxytryptamine：5‒HT）およびカ
ルシトニン遺伝子関連ペプチド（calcitonin gene-

related peptide：CGRP）が関与している。片頭痛 

はこれまで主として血管性の疾患と考えられてい
たが，この 10～20年で，疼痛経路の感作（sensi-

tization）の重要性と，発作が中枢神経系に由来す
る可能性がますます注目されるようになった。同
時に，片頭痛の痛みの神経回路，三叉神経血管系，
そして末梢および三叉神経脊髄路核尾側亜核， 

中脳中心灰白質，視床における神経伝達の諸側面
が認識されるようになった。5HT1B/D受容体 

作動薬であるトリプタンや 5‒HT1F受容体作動 

薬あるいは CGRP受容体拮抗薬などの受容体特
異性の非常に高い急性期治療薬は，片頭痛発作 

の急性期治療において有効性が証明されている。
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その高い受容体特異性のため，これらの薬剤の作
用機序の研究が片頭痛のメカニズム理解への新た
な洞察をもたらした。1.1「前兆のない片頭痛」を
神経生物学的な疾患と捉えうることが明らかとな
り，臨床および基礎神経科学により片頭痛のメカ
ニズムに関する理解が進歩を遂げ続けている。

以前に使用された用語  

　典型的または古典的片頭痛（classic or classical 

migraine），眼性片頭痛，片側錯感覚性片頭痛，片
麻痺性片頭痛，失語性片頭痛（ophthalmic, hemi-

paraesthetic, hemiplegic or aphasic migraine），片頭
痛随伴症（migraine accompagnée），複雑片頭痛
（complicated migraine）
解説  

　数分間持続する，片側性完全可逆性の視覚症
状，感覚症状またはその他の中枢神経症状からな
る再発性発作であり，これらの症状は通常徐々に
進展し，また通常それに引き続いて頭痛が生じ，
片頭痛症状に関連すると考えられている。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす発作が 2回以上ある
 B ． 以下の完全可逆性前兆症状が 1つ以上ある
　　①　 視覚症状
　　②　 感覚症状
　　③　 言語症状
　　④　 運動症状
　　⑤　 脳幹症状
　　⑥　 網膜症状
 C ． 以下の 6つの特徴の少なくとも 3項目を満た
す

　　①　 少なくとも1つの前兆症状は5分以上かけ
て徐々に進展する

　　②　 2つ以上の前兆が引き続き生じる
　　③　 それぞれの前兆症状は 5～60分持続する

（注　❶）
　　④　 少なくとも 1つの前兆症状は片側性であ

る（注　❷）
　　⑤　 少なくとも 1つの前兆症状は陽性症状で

ある（注　❸）
　　⑥　 前兆に伴って，あるいは前兆出現後 60分

以内に頭痛が発現する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 例えば，1回の前兆の間に 3つの症状が出現す
る場合には，前兆の許容最長持続時間は 3×60

分間である。運動症状は最長 72時間持続する
場合もある。

❷　 失語は常に片側性症状とみなされるが，構音障
害は片側性の場合もそうでない場合もありう
る。

❸　 閃輝暗点（fortification spectrum）やチクチク感
は前兆の陽性症状である。
コメント  

　前兆のある片頭痛を有する患者の多くでは，前
兆のない片頭痛発作もみられる。この場合は 1.2

「前兆のある片頭痛」および 1.1「前兆のない片頭
痛」の両方にコード化すべきである。
　実地試験により，ICHD-3β本体の 1.2「前兆の
ある片頭痛」の診断基準と付録の A1.2「前兆のあ
る片頭痛」の診断基準が比較されてきた。後者の
ほうが前兆のある片頭痛と一過性脳虚血発作の鑑
別においてより優れていた。これらは今や
ICHD-3において採択されたため，この病型の付
録診断基準はもはや存在しない。
　前兆とは通常 1.2「前兆のある片頭痛」の頭痛
発作前に出現する神経症状の複合体であるが，頭
痛期が始まった後に始まることも，頭痛期に入っ
た後も持続することもありうる。
　視覚性前兆は最も一般的なタイプの前兆であ
り，少なくとも何回かの発作において，1.2「前兆
のある片頭痛」患者の 90％以上に認められる。視
覚性前兆は閃輝暗点として現れる場合が多い。す
なわち，固視点付近にジグザグ形が現れ，右また
は左方向に徐々に拡大し，角張った閃光で縁取ら
れた側部凸形を呈し，その結果，絶対暗点あるい
は種々の程度の相対暗点を残す。また，陽性現象
を伴わない暗点が生じる場合もある。陽性現象を
伴わない暗点はしばしば急性発症型として認めら
れるが，詳細な観察によると徐々に拡大するのが
通例である。小児および思春期では，非典型的な

前兆のある片頭痛1.2
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両側性視覚症状が前兆として起こることがある。
高い特異性と感度をもった視覚性前兆の評価ス
ケールが開発され，妥当性が検証されている。
　次いで頻度が高いのは感覚障害で，チクチク感
として現れ，発生部位から一側の身体および顔面
または舌（あるいはその両方）の領域にさまざまな
広がりをもって波及する。最初から感覚鈍麻が生
じる場合があり，感覚鈍麻が唯一の症状の場合も
ある。
　さらに頻度は低いが，言語障害が現れる。失語
性のものが通例であるが，しばしば分類困難であ
る。
　系統的研究によれば，視覚性前兆を有する多く
の患者は，時に上下肢の症状や言語症状（あるい
はその両方）を経験している。また逆に，上下肢の
症状や言語症状（あるいはその両方）を有する患者
では，ほぼ常に少なくとも何回かの発作において
は視覚性前兆症状も経験している。視覚性前兆の
ある片頭痛，片側性錯感覚性前兆のある片頭痛，
言語性前兆のある片頭痛の各々の区別はおそらく
人為的に過ぎるものであるため，本分類では認め
ない。これらはすべて 1.2.1「典型的前兆を伴う片
頭痛」にコード化する。
　前兆が複数出現する場合には，これらは連続し
て出現することが多く，視覚症状で始まり，続い
て感覚症状，その後失語症状を生じるが，この順
序が逆転したり入れ替わったりする例も記載され
ている。大抵の前兆症状の妥当な持続時間は 1時
間であるが，運動症状はしばしばより長時間持続
する。
　脳幹由来の前兆症状を有する患者は 1.2.2「脳幹
性前兆を伴う片頭痛」にコード化するが，これら
の患者はほぼ常に典型的な前兆症状も併せてもっ
ている。前兆に運動麻痺（脱力）が含まれる場合に
は，1.2.3「片麻痺性片頭痛」あるいはそのサブ
フォームのいずれかにコード化すべきである。
1.2.3「片麻痺性片頭痛」は，典型的な前兆症状を
もつ片頭痛患者との遺伝的あるいは病態生理学的
な相違から，独立したサブタイプとして分類され
た。1.2.3「片麻痺性片頭痛」の患者では，しばし
ば脳幹症状も合併する。
　患者はしばしば自分の前兆症状を説明するのが

困難と感じており，このような患者には前兆の時
間的経過と症状を前向き観察し記載するよう指示
を与えるべきである。そうすれば，臨床像はより
鮮明になる。患者がよく間違えて訴えるのは，前
兆症状が左右のいずれか，発症が急か徐々か，視
覚障害が単眼性か同名性か，前兆の持続時間，感
覚鈍麻か脱力かといった点である。初診の後に前
兆が記録された頭痛ダイアリーを用いて確認する
と診断が明確になる。
　片頭痛前兆は 1.1「前兆のない片頭痛」の基準
を満たさない頭痛を伴うこともあるが，このよう
な頭痛も，前兆との関連からやはり片頭痛とみな
される。また，片頭痛前兆のみで頭痛を伴わない
場合もある。
　前兆症状の発現前または発現時には，大脳皮質
において局所脳血流量減少が認められており，こ
れは，臨床的に責任領域と一致するが，脳血流量
減少はさらに広い領域を含んでいる場合が多い。
脳血流量減少は後頭部から始まり，前方へ波及す
るのが通例であるが，通常は脳虚血に陥る閾値を
下回らない。これらの領域では，1～数時間後より
徐々に血流過多へ移行してゆく。おそらくはLeão

の CSDが発症機序であると考えられている。
　以前の分類で定義されていた前兆遷延性片頭痛
および突発性前兆を伴う片頭痛という症候群は廃
止した。前兆が 1時間以上続くこともまれではな
いが，ほとんどの場合，患者は診断基準 Cに挙げ
られた特徴のうち，少なくとも 2つ以上の異なっ
た特徴を有している。たとえ患者の頭痛発作のほ
とんどが診断基準 Cを満たさなくても，他の頭痛
発作が 1.2.「前兆のある片頭痛」のいずれかのサブ
タイプまたはサブフォームの診断基準を満たすこ
とが通常であるため，この診断とすべきである。
その他の少数の症例では，1.5.2「前兆のある片頭
痛の疑い」にコードし，非定型的な特徴（遷延性前
兆または突発性前兆）を括弧内に明記すべきであ
る。まれに二次性疾患（頸動脈解離，動静脈奇形，
てんかん発作など）により類似の症状が起りうる
が，通常は注意深い病歴聴取だけで明確な診断を
行うことができる。
　予兆期の症状（prodromal symptoms）は，前兆の
ない片頭痛発作の他の症状の数時間～1，2日前か

6

第1部　一次性頭痛



ら生じることがある。予兆期の症状には，疲労感，
集中困難，頸部のこり，光または音（あるいはその
両方）に対する過敏性，悪心，霧視，あくび，顔面
蒼白などの症状のさまざまな組み合わせが含まれ
る。‘premonitory phase’または‘premonitory 

symptoms’に代わる‘prodrome’（予兆）という用語
は前兆を含まない。後発症状（postdromal symp-

toms）として，倦怠感，疲労感，集中困難，頸部の
こりが一般的であり，最長 48時間まで続くが，
これらは十分には検討されていない。

解説  

　前兆を伴う片頭痛であり，その前兆は視覚症
状，感覚症状，言語症状からなる。運動麻痺（脱
力）は含まれない。徐々に進展し，1時間以上持続
することはない。前兆には陽性症状および陰性症
状が混在し，完全に可逆性である。
診断基準  

 A ． 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準と下記の
Bを満たす発作がある

 B ． 前兆として下記の 2項目の両方を認める
　　①　 完全可逆性の視覚症状，感覚症状，言語症

状
　　②　 運動麻痺（脱力），脳幹症状，網膜症状は含

まれない

解説  

　典型的な前兆を伴う片頭痛である。前兆に伴っ
て，あるいは前兆発現後 60分以内に頭痛が出現
するが，その頭痛は片頭痛の特徴を有する場合も
そうでない場合もある。
診断基準  

 A ． 1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」の診断基準
と下記の Bを満たす頭痛発作がある

 B ． 頭痛（片頭痛の特徴を有する場合とそうでな
い場合がある）が前兆に伴って，または前兆
発現後 60分以内に出現する

解説  

　典型的前兆を伴う片頭痛であるが，この前兆に
伴って，または前兆出現後にいかなる種類の頭痛
も生じない。
診断基準  

 A ． 1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」の診断基準
と下記の Bを満たす発作がある

 B ． 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60分以
内に頭痛は生じない
コメント  

　典型的前兆に引き続いて常に片頭痛性頭痛が起
こる患者もあるが，多くの患者では，前兆に引き
続いて明瞭でない頭痛発作が起こったり，頭痛が
起こらない発作も経験したりしている。1.2.1.2

「典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの」しか経験
しない患者もいる。
　1.1「前兆のない片頭痛」の基準を満たす頭痛が
存在しない場合には，前兆の正確な診断が必要
で，重篤な疾患（一過性脳虚血発作など）の徴候と
の鑑別がいっそう困難であり，しばしば精査が必
要となる。前兆が 40歳以降に初発し，陰性症状
（半盲など）のみの場合，あるいは前兆が長時間に
わたり遷延する場合や，きわめて短時間である場
合には，その他の原因（特に，一過性脳虚血発作）
の除外が必要である。

以前に使用された用語  

　脳底動脈片頭痛（basilar artery migraine），脳底片
頭痛（basilar migraine），脳底型片頭痛（basilar-type 

migraine）
解説  

　片頭痛の前兆症状の責任病巣が明らかに脳幹と
考えられるもの。運動麻痺（脱力）が前兆である場
合は含まない。
診断基準  

 A ． 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準と下記の
Bを満たす頭痛発作がある

 B ． 前兆として下記の 2項目の両方を認める

典型的前兆を伴う片頭痛1.2.1

典型的前兆に頭痛を伴うもの1.2.1.1

典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの1.2.1.2

脳幹性前兆を伴う片頭痛1.2.2
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　　①　 下記の完全可逆性脳幹症状のうち少なく
とも 2項目を満たす

　　　 a ． 構音障害（注　❶）
　　　 b ． 回転性めまい（注　❷）
　　　 c ． 耳鳴り
　　　 d ． 難聴（注　❸）
　　　 e ． 複視（注　❹）
　　　 f ． 感覚障害に起因しない運動失調
　　　 g ． 意識レベルの低下（GCS≦13）（注　❺）
　　②　 運動麻痺（脱力）（注　❻）あるいは網膜症状

は伴わない
注  

❶　 構音障害は明確に失語と区別されるべきであ
る。

❷　 回転性めまい（vertigo）には動揺性めまい（dizzi-

ness）は含まれず，明確に区別されるべきであ
る。

❸　 耳閉感はこの診断基準を満たさない。
❹　 霧視のみでは複視としない。
❺　 入院時はGlasgow Coma Scale（GCS）が評価さ
れている場合もある。あるいは，患者が明確に
神経脱落症状について述べた場合にもGCSの
推定が可能である。

❻　 運動症状を有する場合は 1.2.3「片麻痺性片頭
痛」にコード化する。
コメント  

　元来は，脳底動脈片頭痛（basilar artery mi- 

graine），脳底片頭痛（basilar migraine）という用語
が使われていたが，脳底動脈関与の可能性は低い
ため，「脳幹性前兆を伴う片頭痛」という用語のほ
うが選択された。
　ほとんどの頭痛発作中に脳幹症状に加えて典型
的な前兆症状が認められる。脳幹性前兆を伴う頭
痛発作を有する患者の多くが，典型的前兆を伴う
頭痛発作も訴えており，これらの患者は 1.2.1「典
型的前兆を伴う片頭痛」と 1.2.2「脳幹性前兆を伴
う片頭痛」の両方にコード化すべきである。
　診断基準 B①に列記した症状の多くは，不安や
過換気により生じる場合があり，誤った解釈がな
されやすい。

解説  

　運動麻痺（脱力）を含む前兆のある片頭痛。
診断基準  

 A ． 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準と下記の
Bを満たす発作がある

 B ． 前兆として下記の 2項目の両方を認める
　　①　 完全可逆性運動麻痺（脱力）（注　❷）
　　②　 完全可逆性視覚症状，感覚症状，言語症状

のいずれか 1つ以上
注  

❶　 麻痺（plegic）という用語は多くの国の言語で完
全麻痺を意味するが，ほとんどの発作は脱力
（不全麻痺）を特徴とする。
❷　 運動麻痺（脱力）の持続は通常 72時間未満であ
るが，一部の患者では脱力は何週間も続くこと
がある。
コメント  

　脱力と感覚消失の厳密な区別は時に困難である。

解説  

　運動麻痺（脱力）を含む前兆のある片頭痛で，第
1度近親者または第 2度近親者の少なくとも 1人
が運動麻痺（脱力）を含む片頭痛前兆を有する。
診断基準  

 A ． 1.2.3「片麻痺性片頭痛」の診断基準を満たす
発作がある

 B ． 第 1度近親者または第 2度近親者の少なくと
も 1人が 1.2.3「片麻痺性片頭痛」の診断基準
を満たす発作を有する
コメント  

　新たな遺伝的研究成果により，以前よりも正確
に 1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」を定
義することが可能になった。特定の遺伝子サブ
フォームが同定された。FHM1では 19番染色体
上の（Caチャンネルをコードしている）CACNA1A

遺伝子の変異が，FHM2では 1番染色体上の
（Na＋/K＋-ATPaseをコードしている）ATP1A2遺伝
子の変異が，FHM3では 2番染色体上の（Naチャ

片麻痺性（注　❶）片頭痛1.2.3

家族性片麻痺性片頭痛（FHM）1.2.3.1
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ンネルをコードしている）SCN1A遺伝子の変異が
明らかになった。いまだ同定されていない他の遺
伝子座位も存在する可能性がある。遺伝子検査が
実施され，遺伝子サブフォームが明らかになった
場合は，第 5桁目として規定する。
　1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」は，典
型的前兆症状に加えて，脳幹症状を示すことがき
わめて多く，発作時にはほぼ毎回頭痛が出現する
ことが知られている。まれに，FHMの発作中に
意識障害（ときに昏睡を含む），錯乱，発熱，脳脊
髄液細胞増多などが起こることがある。
　1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」はてん
かんと誤診され，（無効な）治療をされていること
がある。FHMの発作は，（軽度の）頭部外傷に
よって誘発されうる。FHM家系の約 50％におい
て，慢性進行性の小脳性運動失調が片頭痛発作と
は別に発生する。

診断基準  

 A ． 1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」の診
断基準を満たす発作がある

 B ． CACNA1A遺伝子の変異が証明されている

診断基準  

 A ． 1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」の診
断基準を満たす発作がある

 B ． ATP1A2遺伝子の変異が証明されている

診断基準  

 A ． 1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」の診
断基準を満たす発作がある

 B ． SCN1A遺伝子の変異が証明されている

診断基準  

 A ． 1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」の診
断基準を満たす発作がある

 B ． 遺伝子検査上，CACNA1A遺伝子，ATP1A2

遺伝子，SCN1A遺伝子のいずれの変異も証明

されない

解説  

　運動麻痺（脱力）を含む前兆のある片頭痛で，第
1度近親者または第 2度近親者に運動麻痺（脱力）
を含む片頭痛の前兆を有する者がいない。
診断基準  

 A ． 1.2.3「片麻痺性片頭痛」の診断基準を満たす
発作がある

 B ． 第 1度もしくは第 2度近親者に 1.2.3「片麻痺
性片頭痛」の診断基準を満たす患者がいない
コメント  

　疫学調査の結果，孤発例と家族性症例の有病率
は，ほぼ同じであることが明らかになっている。
　1.2.3.2「孤発性片麻痺性片頭痛」の発作は，
1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」と同一の
臨床的特徴を有する。明らかな孤発例の一部に
FHM遺伝子変異が存在することが知られており，
このような患者の第 1度近親者または第 2度近親
者が片麻痺性片頭痛を発症した場合は，1.2.3.1「家
族性片麻痺性片頭痛（FHM）」の診断基準を完全に
満たすことになり，診断の変更が求められる。
　孤発例では，その他の原因を除外するため，通
常，神経画像検査やその他の検査が求められる。
また，7.3.5「脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性
頭痛および神経学的欠損症候群（HaNDL）」を否
定するため腰椎穿刺が必要な場合もある。

解説  

　単眼の視覚障害（閃輝，暗点，視覚消失など）の
発作が片頭痛に伴って繰り返し起こる。
診断基準  

 A ． 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準と下記 B

を満たす発作がある
 B ． 前兆は下記の両方の特徴を持つ
　　①　 完全可逆性で，単眼性の陽性または陰性視

覚症状（あるいはその両方）（例えば閃輝，
暗点，視覚消失）であり，発作中に下記の
いずれかまたは両方により確認される

家族性片麻痺性片頭痛1型（FHM1）1.2.3.1.1

家族性片麻痺性片頭痛2型（FHM2）1.2.3.1.2

家族性片麻痺性片頭痛3型（FHM3）1.2.3.1.3

家族性片麻痺性片頭痛，他の遺伝子座位1.2.3.1.4

孤発性片麻痺性片頭痛1.2.3.2

網膜片頭痛1.2.4
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　　　 a ． 臨床視野検査
　　　 b ． （適切な指示のもとに）患者が図示する

単眼視野障害
　　②　 少なくとも下記の 2項目を満たす
　　　 a ． 5分以上かけて徐々に進展する
　　　 b ． 症状の持続は 5～60分
　　　 c ． 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60

分以内に頭痛が出現する
 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない，また，
その他の一過性黒内障の原因が除外されてい
る
コメント  

　片眼の視覚障害を訴える患者の一部は，実際に
は半盲である。頭痛を伴わない症例も報告されて
いるが，片頭痛が原因疾患であるかどうかは確認
しえない。
　1.2.4「網膜片頭痛」は一過性単眼性失明の原因
としてはきわめてまれである。片頭痛に関連した
永続的な単眼性失明の症例も報告されている。そ
の他の一過性単眼視覚消失の原因を除外するに
は，適切な検査が必要である。

解説  

　頭痛が月に 15日以上の頻度で 3ヵ月を超えて
起こり，少なくとも月に 8日の頭痛は片頭痛の特
徴をもつ。
診断基準  

 A ． 片頭痛様または緊張型頭痛様（注　❶）の頭痛
が月に 15日以上の頻度で 3ヵ月を超えて起
こり，Bと Cを満たす

 B ． 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～Dを
満たすか，1.2「前兆のある片頭痛」の診断基
準 BおよびCを満たす発作が，併せて 5回以
上あった患者に起こる

 C ． 3ヵ月を超えて月に 8日以上で，下記のいず
れかを満たす（注　❷）

　　①　 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 Cと
Dを満たす

　　②　 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準 Bと

Cを満たす
　　③　 発症時には片頭痛であったと患者が考え

ており，トリプタンあるいは麦角誘導体で
改善する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸～
❺）
注  

❶　 頭痛が頻発する，あるいは持続する患者におい
ては個々の頭痛発作を鑑別することが困難で
あるため，反復性片頭痛から 1.3「慢性片頭痛」
を独立させた。実際，頭痛の性状は日によって
変わるだけでなく，同じ日の中でさえも変化す
ることがありうる。そのような患者では，頭痛
の自然経過を観察するために休薬を続けるこ
とは非常に困難である。このような状況におい
ては，前兆のある発作も前兆のない発作も，緊
張型頭痛様の頭痛も同様に数える（ただし，二
次性頭痛は含まない）。

❷　 頻回再発性頭痛の特徴を明らかにするために
は，少なくとも 1ヵ月間，痛みおよび関連症状
について記録した頭痛ダイアリーを毎日つけ
ることが通常求められる。

❸　 1.3「慢性片頭痛」の診断基準には緊張型頭痛
様の頭痛が含まれているため，その診断におい
て 2.「緊張型頭痛」およびそのタイプは除外さ
れる。

❹　 4.10「新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）」は 1.3

「慢性片頭痛」を示唆する特徴をもつことも 

ありうる。慢性片頭痛は 1.1「前兆のない片頭
痛」または 1.2「前兆のある片頭痛」（あるい 

はその両方）から時間経過とともに進展する。
したがって，これらの診断基準 A～Cを満たす
頭痛発作が，明らかに連日性であり初発から
24時間未満で非寛解性となる場合には 4.10 

「新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）」にコード
化する。患者が発症の仕方を覚えていない，ある
いは不明確である場合には，1.3「慢性片頭 

痛」にコードする。
❺　 慢性片頭痛を示唆する症状の最も一般的な原
因は，8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」
において定義されている，治療薬の過剰使用で
ある。1.3「慢性片頭痛」とみなされる患者の

慢性片頭痛1.3
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約半数は，薬物離脱後に反復性片頭痛に戻る。
これらの患者は，ある意味では 1.3「慢性片頭
痛」と誤診されていることになる。同様に，治
療薬過剰使用とみなされる患者の多くは薬物
離脱後にも症状が改善しない。（薬物の過剰使
用によって引き起こされる慢性化は常に可逆
性であると仮定すると）この場合，8.2「薬剤の
使用過多による頭痛（MOH）」の診断はある意
味で不適切であるかもしれない。これらの理由
から，またすべてに関連した診断名をつけると
いう規則に従って，1.3「慢性片頭痛」と 8.2

「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の診断基
準を満たす患者は，両方の診断名を与えられる
べきである。薬物離脱後，片頭痛は反復性のタ
イプに戻る，もしくは慢性のまま持続し，それ
ぞれに従って再診断される。後者の場合は，8.2

「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」は取り消
される可能性がある。

コメント  

　片頭痛タイプ，サブタイプまたはサブフォーム
と合併症の双方について，別個にコード化する。

解説  

　日常生活に支障をきたす片頭痛発作が 72時間
を超えて持続する。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす頭痛発作がある
 B ． 1.1「前兆のない片頭痛」または 1.2「前兆の
ある片頭痛」（あるいはその両方）をもつ患者
に起こり，現在の発作は持続時間と重症度を
除けば従来の頭痛発作と同様である

 C ． 以下の特徴の両方を満たす
　　①　 72時間を超えて続く（注　❶）
　　②　 日常生活に支障をきたす程度の痛み，また

は関連症状（あるいはその両方）（注　❷）
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

注  

❶　 治療薬または睡眠による最長 12時間までの寛
解は許容される。

❷　 診断基準 C2を満たさないより軽症例は，1.5.1

「前兆のない片頭痛の疑い」としてコード化す
る。
コメント  

　1.4.1「片頭痛発作重積」の特徴をもつ頭痛は，
しばしば治療薬の過剰使用に起因すると考えられ
る。このような状況における頭痛が 8.2「薬剤の使
用過多による頭痛（MOH）」の診断基準を満たす
場合には，この診断および関連した片頭痛のタイ
プあるいはサブタイプにコード化し，1.4.1「片頭
痛発作重積」とはコード化しない。治療薬の過剰
使用期間が 3ヵ月より短い場合は，適切な片頭痛
のタイプあるいは（場合によっては複数の）サブタ
イプにのみコード化する。

解説  

　前兆症状が 1週間以上持続するが，神経画像検
査では脳梗塞を認めない。
診断基準  

 A ． Bを満たす前兆がある
 B ． 1.2「前兆のある片頭痛」をもつ患者で，従来
の発作と異なり，1つもしくは複数の前兆症
状が 1週間以上続く

 C ． 神経画像検査上，脳梗塞を認めない
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　遷延性前兆はまれであるが，十分な記載がなさ
れている。遷延性前兆は両側性であることが多
く，数ヵ月から数年にわたり持続する場合があ
る。診断基準 Bにおける 1週間という最短持続期
間は専門家の意見に基づいており，正式に検討さ
れるべきである。
　診断のための精密検査によって 1.4.2「遷延性前
兆で脳梗塞を伴わないもの」と 1.4.3「片頭痛性脳
梗塞」は鑑別診断されなくてはならない。またそ
の他の原因による脳梗塞の結果として起こる症候

片頭痛の合併症1.4

片頭痛発作重積1.4.1

遷延性前兆で脳梗塞を 
伴わないもの1.4.2
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性前兆も除外される必要がある。1週間未満持続
する発作があり，1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」
の診断基準を満たさない場合は，1.5.2「前兆のあ
る片頭痛の疑い」にコード化する。

解説  

　1つ以上の片頭痛前兆があり，前兆のある片頭
痛の典型的な頭痛発作中に発症した虚血性脳病変
が責任領域に神経画像検査によって証明される。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす片頭痛発作がある
 B ． 1.2「前兆のある片頭痛」をもつ患者に起こ
り，1つもしくは複数の前兆症状が 60分を超
えて続く（注　❶）ことを除けば，今までの頭痛
発作と同様である

 C ． 神経画像検査により責任領域に虚血性梗塞病
変が描出される

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 脳梗塞に起因する追加的な症状も起こりうる。
コメント  

　片頭痛患者における脳梗塞は，1. 「片頭痛」と
併存するその他の原因による脳梗塞，1.2「前兆の
ある片頭痛」に類似した症状を呈するその他の原
因による脳梗塞，あるいは 1.2「前兆のある片頭
痛」の典型的発作の経過中に発生する脳梗塞に分
類することができる。このうち最後の，「前兆のあ
る典型的片頭痛の経過中に発生する脳梗塞」のみ
が，1.4.3「片頭痛性脳梗塞」の基準を満たす。
　1.4.3「片頭痛性脳梗塞」はほとんどの場合，若
い女性において後方循環領域に発症する。
　1.2「前兆のある片頭痛」患者においては，虚血
性脳卒中のリスクが 2倍に増加することが，いく
つかの一般集団を扱った研究で証明されている。
しかしながら，これらの脳梗塞は片頭痛性脳梗塞
ではないことに注意すべきである。片頭痛患者に
おいて虚血性脳卒中リスクが増加するメカニズム
については未だ明らかになっていない。同様に，
リスクの増加と前兆の頻度との関連やリスクの増
加をきたすような前兆症状の性状との関連も知ら

れていない。多くの研究において，1.1「前兆のな
い片頭痛」と虚血性脳卒中との関連はないことが
示されている。

解説  

　前兆のある片頭痛の発作により誘発される痙攣
発作である。
診断基準  

 A ． 1種類のてんかん発作診断基準を満たす痙攣
発作で，下記の Bを満たす

 B ． 1.2「前兆のある片頭痛」患者において，前兆
のある片頭痛の発作中か，発作後 1時間以内
に起こる

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛とてんかんは典型的な発作性脳疾患であ
る。てんかん発作後には片頭痛様の頭痛が高頻度
にみられるが，片頭痛発作中または片頭痛発作後
に痙攣発作が起こることもある。このような現象
は，時にmigralepsyとも呼ばれ，まれな事象で
あるが，もともとは 1.2「前兆のある片頭痛」患
者において記載されている。1.1「前兆のない片頭
痛」との関連についてのエビデンスは依然として
不足している。

以前に使用された用語  

　片頭痛様疾患（migrainous disorder）
他疾患にコード化する  

　その他の疾患に続発する片頭痛様頭痛（symp-
tomatic migraine）は，該当疾患に応じてコード
化する。
解説  

　上記にコード化した片頭痛のサブタイプの診断
に必要な基準項目のうち，1項目を欠いた片頭痛
様発作で，その他の頭痛の診断基準を満たさない
もの。

片頭痛性脳梗塞1.4.3
片頭痛前兆により誘発される 
痙攣発作1.4.4

片頭痛の疑い1.5
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診断基準  

 A ． 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 A～Dの
うち 1項目だけ満たさないか，1.2「前兆のあ
る片頭痛」の診断基準 A～Cのうち 1項目だ
け満たさない

 B ． ICHD-3の他のいずれの頭痛の診断基準も満
たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛の診断を行う際には，2. 「緊張型頭痛」と
1.5「片頭痛の疑い」の両方の診断基準を満たす発
作は，「確定診断は常に，疑い診断に優先される」
という規則に則って，前者（緊張型頭痛）にコード
化する。しかしながら，既に片頭痛の診断をもつ
患者において（例えば，薬剤治験の効果判定とし
て），彼らが経験する発作の回数を数えるという
ような場合，1.5「片頭痛の疑い」の診断基準を満
たす発作は片頭痛として数えるべきである。なぜ
ならば，軽度の片頭痛発作あるいは早期に治療さ
れた発作では片頭痛発作診断に必要とされる特徴
のすべてが出揃わないこともしばしばあるが，そ
れでも，片頭痛の特異的治療が効果を示すからで
ある。

診断基準  

 A ． 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 A～Dの
うち 1つだけ満たさない

 B ． ICHD-3の他のいずれの頭痛の診断基準も満
たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 1.2「前兆のある片頭痛」またはそのいずれの
サブタイプにおいても診断基準 A～Cのうち
1つだけ満たさない

 B ． ICHD-3の他のいずれの頭痛の診断基準も満
たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　小児周期性症候群（childhood periodic syn-

dromes），小児期周期性症候群（periodic syndromes 

of childhood）
コメント  

　この疾患群は 1.1「前兆のない片頭痛」または
1.2「前兆のある片頭痛」を併せもつ患者，あるい
はこれらの片頭痛を発症する可能性の高い患者に
起こる。かつては小児期に起こるとされていた
が，成人に起こる場合もある。
　これらの患者では，乗り物酔いや夢遊，寝言，
夜驚症，歯ぎしりなどの周期性睡眠障害の症状を
合併する場合もある。

以前に使用された用語  

　慢性腹痛（chronic abdominal pain），機能性腹痛
（functional abdominal pain），機能性消化不良
（functional dyspepsia），過敏性腸症候群（irritable 

bowel syndrome），機能性腹痛症候群（functional 

abdominal pain syndrome）
解説  

　腹痛，不快感・悪心または嘔吐のいずれか 1つ
以上の症状を繰り返す発作である。たまに起こる
場合も，慢性的に起こる場合も，予測可能な一定
間隔で起こる場合もあり，片頭痛と関連している
可能性がある。
診断基準  

 A ． 腹痛，不快感・悪心および嘔吐のいずれか 1

つ以上の症状を示す明らかな発作が 5回以上
ある

 B ． 消化管検査や評価は正常である
 C ． その他の疾患によらない

解説  

　激しい悪心と嘔吐を繰り返す発作で，通常，

前兆のない片頭痛の疑い1.5.1

前兆のある片頭痛の疑い1.5.2

片頭痛に関連する 
周期性症候群1.6

再発性消化管障害1.6.1

周期性嘔吐症候群1.6.1.1
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個々の患者では症状が安定化しており，発作のタ
イミングは予想できる。発作時に顔面蒼白と嗜眠
傾向を伴うことがある。発作間欠期には，症状は
完全に消失する。
診断基準  

 A ． 強い悪心と嘔吐を示す発作が 5回以上あり，
Bおよび Cを満たす

 B ． 個々の患者では症状が定性化しており，予測
可能な周期で繰り返す

 C ． 以下のすべてを満たす
　　①　 悪心，嘔吐が 1時間に 4回以上起こる
　　②　 発作は 1時間～10日間続く
　　③　 各々の発作は 1週間以上の間隔をおいて

起こる
 D ． 発作間欠期には完全に無症状
 E ． その他の疾患によらない（注　❶）
注  

❶　 特に，病歴および身体所見は胃腸疾患の徴候を
示さない。
コメント  

　1.6.1.1「周期性嘔吐症候群」は，小児期に起こ
る反復性疾患であり，典型的には自然寛解（self-

limiting）する。発作間欠期は全く正常である。周
期性が特徴であり，周期は予測可能である。
　この疾患は，ICHD-2において最初に小児周期
性症候群に含まれた。本症候群の臨床像は，片頭
痛に関連して認められる臨床像に類似する。ま
た，過去数年間にわたる多数の研究から，1.6.1.1

「周期性嘔吐症候群」は片頭痛に関連した疾患であ
ることが示唆されている。

解説  

　主として小児に認められ，中等度～重度の腹部
正中の痛みを繰り返す原因不明の疾患である。腹
痛は血管運動症状，悪心および嘔吐を伴い，2～
72時間持続し，発作間欠期には正常である。これ
らの発作中に頭痛は起こらない。
診断基準  

 A ． 腹痛発作が 5回以上あり，B～Dを満たす
 B ． 痛みは以下の 3つの特徴の少なくとも 2項目
を満たす

　　①　 正中部，臍周囲もしくは局在性に乏しい
　　②　 鈍痛もしくは漠然とした腹痛（just sore）
　　③　 中等度～重度の痛み
 C ． 発作中，以下の 4つの随伴症状・徴候のうち
少なくとも 2項目を満たす

　　①　 食欲不振
　　②　 悪心
　　③　 嘔吐
　　④　 顔面蒼白
 D ． 発作は，未治療もしくは治療が無効の場合，

2～72時間持続する
 E ． 発作間欠期には完全に無症状
 F ． その他の疾患によらない（注　❶）
注  

❶　 特に，病歴および身体所見が胃腸疾患または腎
疾患の徴候を示さない，またはそれらの疾患を
適切な検査により否定できる。
コメント  

　1.6.1.2「腹部片頭痛」の痛みは正常な日常生活
を妨げるほど重度の痛みである。
　年少児では頭痛の存在はしばしば見落とされ
る。頭痛の有無については注意深く病歴を取る必
要があり，発作中の頭痛が確認されれば，1.1「前
兆のない片頭痛」と考えるべきである。
　小児は食欲不振と悪心の区別ができないことも
ある。顔面蒼白には眼の下の隈

くま

を伴うことが多
い。少数の患者では顔面紅潮が主たる血管運動現
象として出現する。
　腹部片頭痛を有する小児の大多数は，後年に
なって片頭痛を発症する。

解説  

　繰り返し起こる短時間の回転性めまい発作が特
徴の疾患で，発作は前触れなしに起こり自然に軽
減する。それ以外には，健康上問題がない小児に
起こる。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす発作が 5回以上ある
 B ． 前触れなく生じ，発現時の症状が最強で，意
識消失を伴うことなく数分～数時間で自然寛

腹部片頭痛1.6.1.2
良性発作性めまい1.6.2
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解する回転性めまい発作（注　❶）
 C ． 下記の 5つの随伴症状・徴候のうち少なくと
も 1項目を満たす

　　①　 眼振
　　②　 運動失調
　　③　 嘔吐
　　④　 顔面蒼白
　　⑤　 恐怖
 D ． 発作間欠期には神経所見および聴力・平衡機
能は正常

 E ． その他の疾患によらない（注　❷）
注  

❶　 回転性めまいをもつ年少児が，ぐるぐる回る症
状を説明することは難しいかもしれない。発作
的な落ち着きのなさが親によって観察される
場合，これが年少児の回転性めまい発作を説明
しうることがある。

❷　 特に，後頭蓋窩腫瘍，痙攣発作および前庭障害
は除外されていること。
コメント  

　1.6.2「良性発作性めまい」と A1.6.6「前庭性片
頭痛」（付録参照）との関連については，さらなる
検討が必要である。

解説  

　反復発作性に頭部が片側に傾き，若干回旋して
いる場合もある。症状は自然寛解する。この疾患
は幼児および乳児にみられ，生後 1年以内に発症
する。
診断基準  

 A ． 年少児にみられる反復発作（注　❶）で，Bおよ
び Cを満たす

 B ． 頭部が左右どちらかに傾いており，若干の回
旋を伴う場合と伴わない場合がある。数分～
数日間で自然寛解する

 C ． 下記の随伴症状・徴候のうち少なくとも 1項
目を満たす

　　①　 顔面蒼白
　　②　 易刺激性
　　③　 倦怠感

　　④　 嘔吐
　　⑤　 運動失調（注　❷）
 D ． 発作時以外の神経所見は正常
 E ． その他の疾患によらない（注　❸）
注  

❶　 発作は毎月再発する傾向がある。
❷　 運動失調は，患者年齢グループ中，年長の小児
のほうが多くみられる。

❸　 鑑別診断には，胃食道逆流，特発性捻転ジスト
ニー，および複雑部分発作などが含まれるが，
後頭蓋窩および頭頸接合部の先天性または後
天性病変が斜頸をきたしうるため，同部位には
特に注意を払う必要がある。
コメント  

　小児の頭部は発作中に中立位に復することもあ
る。抵抗性がみられることもあるが，最終的には
回復可能である。
　これらの知見は，患者ダイアリー，系統的問診，
長期データ収集によってさらに妥当性を確認する
必要がある。
　1.6.3「良性発作性斜頸」は，1.6.2「良性発作性
めまい」または 1.2「前兆のある片頭痛」（特に 1.2.2

「脳幹性前兆を伴う片頭痛」）に移行することもあ
るが，さらなる症状を示すことなく終息すること
もある。
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以前に使用された用語  

　緊張性頭痛（tension headache），筋収縮性頭痛
（muscle contraction headache），精神筋原性頭痛
（psychomyogenic headache），ストレス頭痛（stress 

headache），通常頭痛（ordinary headache），本態性
頭痛（essential headache），特発性頭痛（idiopathic 

headache）および心因性頭痛（psychogenic head-

ache）

他疾患にコード化する  

　他疾患による緊張型様頭痛は当該疾患にコード
化する。

全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
あるいはその両方か？  

　緊張型頭痛様頭痛には状況に応じて 3つの規則
が適用される。
1． 緊張型頭痛の特徴をもった新規の頭痛が初発
し，頭痛の原因となることが知られている他
疾患と時期的に一致する場合，あるいはその
疾患による二次性頭痛の診断基準を満たす
場合には，その原因疾患による二次性頭痛と
してコード化する。

2． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，以前から存在する緊
張型頭痛が慢性化した場合，もともとある緊
張型頭痛およびその疾患に応じた二次性頭
痛の両方として診断する。

3． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，以前から存在する緊
張型頭痛が有意に悪化した場合（通常，頻度や
重症度が 2倍かそれ以上になることを意味す
る），その疾患が頭痛の原因となる確証があ
れば，もともとある緊張型頭痛およびその疾
患に応じた二次性頭痛の両方として診断す
る。

　治療薬の過剰使用が存在する慢性緊張型頭痛の
場合は，時期的な因果関係を確立するのはしばし
ば困難である。したがって，2.3「慢性緊張型頭
痛」と 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用
頭痛，MOH）」の診断の両方が与えられるべきで
ある。
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2．緊張型頭痛
Tension-type headache：TTH

2.1　�稀発反復性緊張型頭痛�
（Infrequent episodic tension-type headache）

 2.1.1　�頭蓋周囲の圧痛を伴う�
稀発反復性緊張型頭痛�
（Infrequent episodic tension-type headache 
associated with pericranial tenderness）

 2.1.2　�頭蓋周囲の圧痛を伴わない�
稀発反復性緊張型頭痛�
（Infrequent episodic tension-type headache not 
associated with pericranial tenderness）

2.2　�頻発反復性緊張型頭痛�
（Frequent episodic tension-type headache）

 2.2.1　�頭蓋周囲の圧痛を伴う�
頻発反復性緊張型頭痛�
（Frequent episodic tension-type headache associ-
ated with pericranial tenderness）

 2.2.2　�頭蓋周囲の圧痛を伴わない�
頻発反復性緊張型頭痛�
（Frequent episodic tension-type headache not  
associated with pericranial tenderness）

2.3　�慢性緊張型頭痛（Chronic tension-type headache）
 2.3.1　�頭蓋周囲の圧痛を伴う慢性緊張型頭痛

（Chronic tension-type headache associated with 
pericranial tenderness）

 2.3.2　�頭蓋周囲の圧痛を伴わない慢性緊張型頭�
痛（Chronic tension-type headache not associated 
with pericranial tenderness）

2.4　�緊張型頭痛の疑い（Probable tension-type headache）
 2.4.1　�稀発反復性緊張型頭痛の疑い（Probable 

infrequent episodic tension-type headache）
 2.4.2　�頻発反復性緊張型頭痛の疑い（Probable 

frequent episodic tension-type headache）
 2.4.3　�慢性緊張型頭痛の疑い（Probable chronic 

tension-type headache）



緒言
　2. 「緊張型頭痛」はきわめて一般的であり，さ
まざまな調査で一般集団における生涯有病率は
30～78％の範囲とされており，社会経済に高度な
影響を及ぼしている。
　この型の頭痛は，以前は主として心因性のもの
とみなされていたが，ICHD-1の公表以後，少な
くとも 2. 「緊張型頭痛」のより重症サブタイプに
関しては，神経生物学的基盤を強く示唆する多数
の研究が発表されてきた。
　ICHD-1で採り入れた反復性と慢性のサブタイ
プに分類した 2. 「緊張型頭痛」はきわめて有用で
あることがわかった。ICHD-2では，反復型を，
頭痛の頻度が月あたり 1回未満の稀発型と頻発型
にさらに細分類した。2.2「頻発反復性緊張型頭
痛」は，時として高価な薬剤の使用を伴う治療が
必要となるほどの支障をきたすことがある。対照
的に，2.1「稀発反復性緊張型頭痛」は，大多数の
人々で起こるが，個人に及ぼす影響はごくわずか
なものであるため，ほとんどの場合，医療関係者
から注目されない。2.2「頻発反復性緊張型頭痛」
から 2.1「稀発反復性緊張型頭痛」をあえて区別
して分類することで，医学的管理を必要としない
人々を分け，大多数の人々が意味のある頭痛疾患
をもつとカテゴリー化されるのを避ける。2.3「慢
性緊張型頭痛」は，生活の質（QOL）を大きく低下
させ，高度の障害を引き起こす深刻な疾患である。
　2. 「緊張型頭痛」の正確なメカニズムは不明で
ある。2.1「稀発反復性緊張型頭痛」と 2.2「頻発
反復性緊張型頭痛」については末梢性の疼痛メカ
ニズムが主要な役割を果たしている可能性がある
のに対し，2.3「慢性緊張型頭痛」においては中枢
性の疼痛メカニズムがより重要な役割を果たして
いる可能性が最も高い。2. 「緊張型頭痛」の患者
において，触診による頭蓋周囲の圧痛の増強は最
も重要な異常所見である。圧痛は，典型的には非
発作時にもみられ，頭痛の強さと頻度とともに増
強し，実際の頭痛の発現中にさらに悪化する。増
強した圧痛は，病態生理学的な背景として最も重
要といえる。ICHD-2では，頭部筋群の異常を伴
うか伴わないかで区別した。そしてこの下位分類

はこの領域のさらなる研究の発展を刺激するため
に ICHD-3でも堅持された。
　頭蓋周囲の圧痛は，触診で簡単に検出，記録で
きる。前頭筋，側頭筋，咬筋，翼突筋，胸鎖乳突
筋，板状筋および僧帽筋上を第 2指と第 3指を小
さく回転させて動かし，強く圧迫を加える触診に
より容易にその程度がわかる（補助的に圧痛計を
使用するのが望ましい）。各筋肉での 0～3の局所
圧痛スコアを合計して，各個人における総圧痛ス
コアを算出すればよい。触診は治療戦略に関する
有用な手引きとなり，患者への説明をさらに価値
あるものにし，信頼性の高いものにする。
　診断困難な一次性頭痛でよく経験するのは，2．
「緊張型頭痛」と軽度の 1.1「前兆のない片頭痛」
との鑑別である。これは，頻発頭痛の患者で両方
の頭痛をしばしば経験しているからである。頭痛
の表現型が緊張型頭痛に類似している片頭痛患者
を除外することを期待し，2. 「緊張型頭痛」に対
する診断基準の厳格化が提案された。この基準
は，ICHD-2の付録（Appendix）の A2. 「緊張型頭痛
（代替診断基準）」に提案された。しかしながら，
そのように特異度が高くなると，同時に診断基準
の感度は低下し，大部分の患者は 2.4「緊張型頭
痛の疑い」または 1.5「片頭痛の疑い」だけに分
類される結果となった。そのような変更が有益な
効果を示すという証拠が見当たらなかったが，こ
れらの厳密な診断基準は，研究の目的のためだけ
に付録に残してある。分類委員会はそれぞれの診
断基準に従い診断された患者を，臨床的特徴だけ
ではなく，病態生理学的メカニズムと治療に対す
る反応についても関連づけて比較するよう奨励す
る。

解説  

　頻度がまれであり，一般に両側性で，性状は圧
迫感または締めつけ感，強さは軽度～中等度で，
数十分～数日間持続する頭痛。痛みは日常的な動
作により増悪せず，悪心は伴わないが，光過敏ま
たは音過敏を呈することがある。

稀発反復性緊張型頭痛2.1
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診断基準  

 A ． 平均して 1ヵ月に 1日未満（年間 12日未満）
の頻度で発現する頭痛が 10回以上あり，か
つ B～Dを満たす

 B ． 30分～7日間持続する
 C ． 以下の 4つの特徴のうち少なくとも 2項目を
満たす

　　①　 両側性
　　②　 性状は圧迫感または締めつけ感（非拍動

性）
　　③　 強さは軽度～中等度
　　④　 歩行や階段の昇降のような日常的な動作

により増悪しない
 D ． 以下の両方を満たす
　　①　 悪心や嘔吐はない
　　②　 光過敏や音過敏はあってもどちらか一方

のみ
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 頭痛が 1.5「片頭痛の疑い」と 2.1「稀発反復性
緊張型頭痛」の両方の診断基準を満たすとき
は，「確定診断は常に疑い診断に優先される」と
いう規則に則って 2.1「稀発反復性緊張型頭痛」
（または診断基準を満たすサブタイプ）にコー
ド化する。

診断基準  

 A ． 2.1「稀発反復性緊張型頭痛」の診断基準を満
たす頭痛

 B ． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強する

診断基準  

 A ． 2.1「稀発反復性緊張型頭痛」の診断基準を満
たす頭痛

 B ． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強しない

解説  

　頭痛の頻度が高く，一般に両側性で，性状は圧
迫感または締めつけ感，強さは軽度～中等度で，
数十分～数日間持続する頭痛。痛みは日常的な動
作により増悪せず，悪心は伴わないが，光過敏ま
たは音過敏を呈することがある。
診断基準  

 A ． 3ヵ月を超えて，平均して 1ヵ月に 1～14日
（年間 12日以上 180日未満）の頻度で発現す
る頭痛が 10回以上あり，かつ B～Dを満た
す

 B ． 30分～7日間持続する
 C ． 以下の 4つの特徴のうち少なくとも 2項目を
満たす

　　①　 両側性
　　②　 性状は圧迫感または締めつけ感（非拍動

性）
　　③　 強さは軽度～中等度
　　④　 歩行や階段の昇降のような日常的な動作

により増悪しない
 D ． 以下の両方を満たす
　　①　 悪心や嘔吐はない
　　②　 光過敏や音過敏はあってもどちらか一方

のみ
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 頭痛が 1.5「片頭痛の疑い」と 2.2「頻発反復性
緊張型頭痛」の両方の診断基準を満たすとき
は，「確定診断は常に疑い診断に優先される」と
いう規則に従い 2.2「頻発反復性緊張型頭痛」
（または診断基準を満たすサブタイプ）にコー
ド化する。
コメント  

　2.2「頻発反復性緊張型頭痛」は 1.1「前兆のな
い片頭痛」に併発することが多い。片頭痛患者が
緊張型頭痛を併発しているかどうかは，頭痛ダイ
アリーを診断的に用いて特定することが望まし
い。片頭痛の治療は緊張型頭痛の治療とかなり異

頭蓋周囲の圧痛を伴う 
稀発反復性緊張型頭痛2.1.1

頭蓋周囲の圧痛を伴わない 
稀発反復性緊張型頭痛2.1.2

頻発反復性緊張型頭痛2.2
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なっているため，正しい治療を選択し，薬剤の使
用過多や，その結果として起こる 8.2「薬剤の使
用過多による頭痛（MOH）」の発症を防止するた
めにも，片頭痛と緊張型頭痛が正しく区別できる
ように患者を教育することが重要である。

診断基準  

 A ． 2.2「頻発反復性緊張型頭痛」の診断基準を満
たす頭痛

 B ． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強する

診断基準  

 A ． 2.2「頻発反復性緊張型頭痛」の診断基準を満
たす頭痛

 B ． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強しない

他疾患にコード化する  

　4.10「新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）」
解説  

　頻発反復性緊張型頭痛から進展した疾患で，連
日または非常に頻繁に発現し，一般に両側性で，
性状は圧迫感または締めつけ感であり，強さは軽
度～中等度で，数時間～数日間，または絶え間な
く持続する頭痛。痛みは日常的な動作により増悪
しないが，軽度の悪心，光過敏または音過敏を呈
することがある。
診断基準  

 A ． 3ヵ月を超えて，平均して 1ヵ月に 15日以上
（年間 180日以上）の頻度で発現する頭痛で，
B～Dを満たす

 B ． 数時間～数日間，または絶え間なく持続する
 C ． 以下の 4つの特徴のうち少なくとも 2項目を
満たす

　　①　 両側性
　　②　 性状は圧迫感または締めつけ感（非拍動

性）
　　③　 強さは軽度～中等度
　　④　 歩行や階段の昇降のような日常的な動作

により増悪しない
 D ． 以下の両方を満たす
　　①　 光過敏，音過敏，軽度の悪心はあってもい

ずれか 1つのみ
　　②　 中程度・重度の悪心や嘔吐はどちらもない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶～

❸）
注  

❶　 2.3「慢性緊張型頭痛」と 1.3「慢性片頭痛」の
いずれも，1ヵ月に 15日以上頭痛がみられる
必要がある。2.3「慢性緊張型頭痛」は 2.2「頻
発反復性緊張型頭痛」の診断基準 B～Dを満た
す頭痛が 15日以上ある。1.3の「慢性片頭痛」
は 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～D

を満たす頭痛が 8日以上ある。したがって，1

人の患者が両方の診断基準を満たすことが可
能となる。例えば 1ヵ月に片頭痛の基準を満た
す頭痛が 8日，緊張型頭痛の基準を満たす頭痛
が17日の合わせて25日頭痛のあるような症例
である。このような症例では，1.3「慢性片頭
痛」の診断だけを与えるべきである。

❷　 2.3「慢性緊張型頭痛」は 2.2「頻発反復性緊張
型頭痛」から時間経過に伴い進展する。それに
対し，最初の頭痛発現から 24時間未満で，連
日かつ絶え間ない継続的な頭痛となり，A～E

を満たすことが明らかになる場合には，4.10

「新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）」として
コード化する。頭痛がどのように起こったか思
い出せない，あるいは不明確な場合は，2.3「慢
性緊張型頭痛」としてコード化する。

❸　 診断がつけにくい多くの例で，治療薬の乱用が
みられる。8.2「薬剤の使用過多による頭痛
（MOH）」のサブタイプのいずれかの基準 Bを
満たす場合，かつ 2.3「慢性緊張型頭痛」も基
準を満たす場合は，2.3「慢性緊張型頭痛」に
加えて 8.2「薬剤の使用過多による頭痛
（MOH）」にコード化する。使用過多の薬剤を

頭蓋周囲の圧痛を伴う 
頻発反復性緊張型頭痛2.2.1

頭蓋周囲の圧痛を伴わない 
頻発反復性緊張型頭痛2.2.2

慢性緊張型頭痛2.3
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中止後に，その診断は再評価されるべきであ
る。緊張型頭痛か他の反復性の頭痛のサブタイ
プに戻り，もはや 2.3「慢性緊張型頭痛」の基
準を満たさないことがまれでない。薬剤離脱後
にもかかわらず症状が慢性的なままである場
合は 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」
の診断は取り消される。

診断基準  

 A ． 2.3「慢性緊張型頭痛」の診断基準を満たす頭
痛

 B ． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強する

診断基準  

 A ． 2.3「慢性緊張型頭痛」の診断基準を満たす頭
痛

 B ． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強しない

解説  

　上記にコード化した緊張型頭痛のサブタイプの
診断に必要な基準項目のうち，1項目を欠いた緊
張型頭痛様頭痛，かつ他の頭痛の診断基準を満た
さない。
コメント  

　下記の基準を満たす患者は 1.5.1「前兆のない片
頭痛の疑い」基準も満たす可能性がある。このよ
うな症例では，コード番号順にする規則に従い，
2．「緊張型頭痛」とタイプ，サブタイプの前に，
1．「片頭痛」とタイプ，サブタイプを置く。

診断基準  

 A ． 2.1「稀発反復性緊張型頭痛」の診断基準 A～
Dのうち 1つだけ満たさない 1回以上の頭痛

 B ． ICHD-3の他のいずれの頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 2.2「頻発反復性緊張型頭痛」の診断基準 A～
Dのうち 1つだけ満たさない頭痛

 B ． ICHD-3の他のいずれの頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 2.3「慢性緊張型頭痛」の診断基準 A～Dのう
ち 1つだけ満たさない頭痛

 B ． ICHD-3の他のいずれの頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
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全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）の特徴を

もった頭痛は，状況に応じて，3つの規則が適用
される。
1． あるTACの特徴をもった新規の頭痛が初発
し，頭痛の原因となることが知られている他
疾患と時期的に一致する場合，あるいはその
疾患による二次性頭痛の診断基準を満たす
場合には，その原因疾患による二次性頭痛と
してコード化する。

2． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，以前から存在する
TACが慢性化した場合，もともとある TAC

およびその疾患に応じた二次性頭痛の両方
として診断する。

3． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，以前から存在する
TACが有意に悪化した場合（通常，頻度や重
症度が 2倍かそれ以上になることを意味す
る），その疾患が頭痛の原因となる確証があ
れば，もともとある TACおよびその疾患に
応じた二次性頭痛の両方として診断する。

緒言
　TACsに分類される頭痛は通常一側性で，しば
しば頭痛と同側で一側性の顕著な頭部副交感神経
系の自律神経症状を呈するという共通の臨床的特
徴が見られる。実験的および臨床的な機能画像所
見から，これらの症候群では正常なヒトの三叉神
経‒副交感神経反射が活性化され，頭部交感神経
系機能異常の臨床徴候は二次的現象であることが
示唆されている。
　典型的な片頭痛の前兆はまれではあるが TACs

に関連して起こりうる。
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3．三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）
Trigeminal autonomic cephalalgias：TACs

3.1　�群発頭痛（Cluster headache）
 3.1.1　�反復性群発頭痛（Episodic cluster headache）
 3.1.2　�慢性群発頭痛（Chronic cluster headache）
3.2　�発作性片側頭痛（Paroxysmal hemicrania）
 3.2.1　�反復性発作性片側頭痛�

（Episodic paroxysmal hemicrania）
 3.2.2　�慢性発作性片側頭痛�

（Chronic paroxysmal hemicrania）
3.3　�短時間持続性片側神経痛様頭痛発作（Short- 

lasting unilateral neuralgiform headache attacks）
 3.3.1　�結膜充血および流涙を伴う短時間持続性�

片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）�
（Short-lasting unilateral neuralgiform headache 
attacks with conjunctival injection and tearing：
SUNCT）

  3.3.1.1　�反復性 SUNCT（Episodic SUNCT）
  3.3.1.2　�慢性 SUNCT（Chronic SUNCT）
 3.3.2　�頭部自律神経症状を伴う短時間持続性�

片側神経痛様頭痛発作（SUNA）�
（Short-lasting unilateral neuralgiform headache 
attacks with cranial autonomic symptoms：SUNA）

  3.3.2.1　�反復性 SUNA（Episodic SUNA）
  3.3.2.2　�慢性 SUNA（Chronic SUNA）
3.4　�持続性片側頭痛（Hemicrania continua）
 3.4.1　�持続性片側頭痛，寛解型�

（Hemicrania continua, remitting subtype）
 3.4.2　�持続性片側頭痛，非寛解型�

（Hemicrania continua, unremitting subtype）
3.5　�三叉神経・自律神経性頭痛の疑い�

（Probable trigeminal autonomic cephalalgia）
 3.5.1　�群発頭痛の疑い（Probable cluster headache）
 3.5.2　�発作性片側頭痛の疑い�

（Probable paroxysmal hemicrania）
 3.5.3　�短時間持続性片側神経痛様頭痛発作の�

疑い（Probable short-lasting unilateral neuralgiform 
headache attacks）

 3.5.4　�持続性片側頭痛の疑い�
（Probable hemicrania continua）



以前に使用された用語  

　毛様体神経痛（ciliary neuralgia），頭部肢端紅痛
症（erythromelalgia of the head），ビング顔面紅痛
症（erythroprosopalgia of Bing），血管運動麻痺性片
側頭痛（hemicrania angioparalytica），慢性神経痛様
片側頭痛（hemicrania neuralgiformis chronica），ヒ
スタミン性頭痛（histaminic cephalalgia），ホートン
頭痛（Horton’s headache），ハリス・ホートン病
（Harris-Horton’s disease），（ハリスの）片頭痛様神
経痛（migrainous neuralgia［of Harris］），（ガード
ナーの）錐体神経痛（petrosal neuralgia［of Gard-

ner］），スラダー神経痛（Sluder’s neuralgia），翼口
蓋神経痛（sphenopalatine neuralgia），ヴィディア
ン神経痛（Vidian neuralgia）
他疾患にコード化する  

　症候性群発頭痛，別の疾患による二次性頭痛
は，原因疾患による二次性頭痛にコード化する。
解説  

　厳密に一側性の重度の頭痛発作が眼窩部，眼窩
上部，側頭部のいずれか1つ以上の部位に発現し，
15～180分間持続する。発作頻度は 1回/2日～8

回/日である。疼痛は頭痛と同側の結膜充血，流
涙，鼻閉，鼻漏，前額部および顔面の発汗，縮瞳，
眼瞼下垂および・または眼瞼浮腫および・または
落ち着きのなさや興奮した様子を伴う。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす発作が 5回以上ある
 B ． （未治療の場合に）重度～きわめて重度の一側
の痛みが眼窩部，眼窩上部または側頭部のい
ずれか 1つ以上の部位に 15～180分間持続す
る（注　❶）

 C ． 以下の 1項目以上を認める
　　①　 頭痛と同側に少なくとも以下の症状ある

いは徴候の 1項目を伴う
　　　 a ） 結膜充血または流涙（あるいはその両

方）
　　　 b ） 鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　　 c ） 眼瞼浮腫

　　　 d ） 前額部および顔面の発汗
　　　 e ） 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両

方）
　　②　 落ち着きのない，あるいは興奮した様子
 D ． 発作の頻度は 1回/2日～8回/日である（注　
❷）

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 3.1「群発頭痛」の活動時期発作時期の半分未
満においては，発作の重症度が軽減または持続
時間（短縮または延長）の変化（あるいはその両
方）がみられることがある。

❷　 3.1「群発頭痛」の活動時期の半分未満におい
て，発作頻度はこれより低くてもよい。
コメント  

　発作は通常，群発して発現する（いわゆる群発
期）。群発期は数週～数ヵ月間続く。群発期と群発
期をはさむ寛解期は通常，数ヵ月～数年間続く。
患者の約 10～15％は，寛解期がない 3.1.2「慢性
群発頭痛」の症状を呈する。十分な追跡調査が実
施された大規模症例研究では，患者の 1/4が単一
の群発期のみであった。このような患者でも診断
基準を満たしている場合には，3.1「群発頭痛」と
してコード化すべきである。
　3.1.1「反復性群発頭痛」における群発期および
3.1.2「慢性群発頭痛」におけるすべての時期にお
いて，発作は定期的に起こるほか，アルコール，
ヒスタミンまたはニトログリセリンにより誘発さ
れる場合がある。
　3.1「群発頭痛」の痛みは眼窩部，眼窩上部，側
頭部，または，これらの部位が組み合わされた部
位で最大になるが，その他の領域にも波及する場
合がある。最悪の発作の間は，痛みの強さはきわ
めて重度となる。多くの患者は横になることがで
きず，歩き回るのが特徴である。単一の群発期中
は，痛みは，通常同側に繰り返される。
　発症年齢は通常 20～40歳である。理由は不明
であるが，男性における有病率は女性の 3倍であ
る。
　急性発作には後部視床下部灰白質の活性化が関
与している。3.1「群発頭痛」の約 5％は常染色体
優性を示す。

群発頭痛3.1
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3．三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）
Trigeminal autonomic cephalalgias：TACs



　3.1「群発頭痛」および 13.1.1「三叉神経痛」を
ともに有する患者も報告されている〔時に群発（頭
痛）—チック［三叉神経痛］症候群（cluster-tic syn-

drome）と呼ばれる〕。このような患者には両方の
診断を下すべきである。このような症例における
重要な点は，頭痛を消失させるためには，両方を
治療しなければならないことである。

解説  

　群発頭痛発作が7日～1年間続く群発期があり，
群発期と群発期の間には 3ヵ月以上の寛解期があ
る。
診断基準  

 A ． 3.1「群発頭痛」の診断基準を満たす発作があ
り，発作期（群発期）が認められる

 B ． （未治療の場合に）7日～1年間続く群発期が，
3ヵ月以上の寛解期をはさんで 2回以上ある
コメント  

　群発期は通常 2週～3ヵ月間続く。

解説  

　群発頭痛発作が 1年以上発現し，寛解期がない
か，または寛解期があっても 3ヵ月未満である。
診断基準  

 A ． 3.1「群発頭痛」の診断基準を満たす発作があ
り，Bを満たす

 B ． 1年間以上発作が起こっており，寛解期がな
いか，または寛解期があっても 3ヵ月未満で
ある
コメント  

　3.1.2「慢性群発頭痛」は，新規に現れる場合（以
前は「一次性慢性群発頭痛」と呼称）もあれば，
3.1.1「反復性群発頭痛」から進展する場合（以前
は「二次性慢性群発頭痛」と呼称）もある。3.1.2

「慢性群発頭痛」から 3.1.1「反復性群発頭痛」に
移行する患者もいる。

解説  

　厳密に一側性の重度の疼痛発作が眼窩部，眼窩
上部，側頭部のいずれか1つ以上の部位に発現し，
2～30分間持続する。発作頻度は 1日に数回以上
である。発作は通常，頭痛と同側の結膜充血，流
涙，鼻閉，鼻漏，前額部および顔面の発汗，およ
び・または眼瞼浮腫を伴う。インドメタシンが絶
対的な効果を示す。
診断基準  

 A ． B～Eを満たす発作が 20回以上ある
 B ． 重度の一側性の痛みが，眼窩部，眼窩上部ま
たは側頭部のいずれか 1つ以上の部位に 2～
30分間持続する

 C ． 以下のいずれか，もしくは両方
　　①　 頭痛と同側に少なくとも以下の症状ある

いは徴候の 1項目を伴う
　　　 a ） 結膜充血または流涙（あるいはその両

方）
　　　 b ） 鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　　 c ） 眼瞼浮腫
　　　 d ） 前額部および顔面の発汗
　　　 e ） 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両

方）
　　②　 落ち着きのない，あるいは興奮した様子
 D ． 発作の頻度は，5回/日を超える（注　❶）
 E ． 発作は治療量のインドメタシンに絶対的な効
果を示す（注　❷）

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 3.2「発作性片側頭痛」の活動時期の半分未満
においては，発作頻度はこれより低くてもよい。

❷　 成人では経口インドメタシンは最低用量 150 

mg/日を初期投与として使用し，必要があれば
225 mg/日を上限に増量する。経静脈投与の用
量は 100～200 mgである。維持用量はこれよ
り低用量がしばしば用いられる（日本語版　作
成にあたって，前付 15頁参照のこと）。

反復性群発頭痛3.1.1

慢性群発頭痛3.1.2

発作性片側頭痛3.2
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コメント  

　群発頭痛と異なり，男性優位はみられない。通
常は成人期に発症するが，小児例も報告されてい
る。

解説  

　発作性片側頭痛発作が 7日～1年間発現し，こ
の発作期と発作期の間には 3ヵ月以上の寛解期が
ある。
診断基準  

 A ． 3.2「発作性片側頭痛」の診断基準を満たす発
作があり，発作期が認められる

 B ． 未治療の場合に 7日～1年間続く発作期が，
3ヵ月以上の寛解期をはさんで 2回以上ある

解説  

　発作性片側頭痛発作が 1年間を超えて発現し，
寛解期がないか，または寛解期があっても 3ヵ月
未満である。
診断基準  

 A ． 3.2「発作性片側頭痛」の診断基準を満たす発
作があり，Bを満たす

 B ． 1年間以上発作が起こっており，寛解期がな
いか，または寛解期があっても 3ヵ月未満で
ある
コメント  

　3.2.2「慢性発作性片側頭痛（CPH）」および
13.1.1「三叉神経痛」の両方の診断基準を満たす
患者〔時に慢性発作性片側頭痛—チック［三叉神経
痛］症候群（CPH‒tic syndrome）と呼ばれる〕は，両
方の診断を下すべきである。この場合両者に対す
る治療が必要になるため，両疾患の併存を認識し
ておくことは重要である。両者の合併の病態生理
学的意義はまだ明らかになっていない。

解説  

　厳密に一側性の中等度～重度の頭痛発作が数
秒～数分間持続する。発作頻度は 1日に 1回以上
あり，通常顕著な同側眼の流涙および充血が合併
する。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす発作が 20回以上ある
 B ． 中等度～重度の一側性の頭痛が，眼窩部，眼
窩上部，側頭部またはその他の三叉神経支配
領域に，単発性あるいは多発性の刺痛，鋸歯
状パターン（saw-tooth pattern）として 1～600

秒間持続する（日本語版　作成にあたって，前
付 16頁参照のこと）

 C ． 頭痛と同側に少なくとも以下の 5つの頭部自
律神経症状あるいは徴候の 1項目を伴う

　　①　 結膜充血または流涙（あるいはその両方）
　　②　 鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　③　 眼瞼浮腫
　　④　 前額部および顔面の発汗
　　⑤　 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両方）
 D ． 発作の頻度が 1日に 1回以上である（注　❶）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」の
活動時期の半分未満においては，発作頻度はこ
れより低くてもよい。
コメント  

　持続時間の長い発作は多発性の刺痛または鋸歯
状パターン（saw-tooth pattern）として特徴づけら
れる。
　3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」につ
いては，3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時間
持続性片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」および
3.3.2「頭部自律神経症状を伴う短時間持続性片側
神経痛様頭痛発作（SUNA）」の 2つのサブタイプ
が認められている。3.3.1「結膜充血および流涙を
伴う短時間持続性片側神経痛様頭痛発作
（SUNCT）」は 3.3.2「頭部自律神経症状を伴う短

反復性発作性片側頭痛3.2.1

慢性発作性片側頭痛（CPH）3.2.2

短時間持続性片側神経痛様
頭痛発作3.3
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時間持続性片側神経痛様頭痛発作（SUNA）」のサ
ブフォームである可能性があるが，この点に関し
てはさらなる研究が必要である。現時点では，そ
れぞれは以下に述べるように異なったサブタイプ
として分類される。
　3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時間持続性
片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」と 3.3.2「頭部
自律神経症状を伴う短時間持続性片側神経痛様頭
痛発作（SUNA）」は通常，（皮膚刺激に対する）不
応期なしに誘発される。これは，各々の発作後に
不応期を通常伴う 13.1.1「三叉神経痛」と対照的
である。

診断基準  

 A ． 3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」の
診断基準を満たす発作があり，Bを満たす

 B ． 痛みと同側に，以下の両方を認める
　　①　結膜充血
　　②　流涙
コメント  

　文献上，3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時
間持続性片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」類似
の頭痛を呈する疾患としては後頭蓋窩病変が最も
多いことが示されている。
　3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時間持続性
片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」および 13.1.1

「三叉神経痛」の重複が認められる患者が報告され
ている。鑑別は臨床的には困難である。このよう
な患者には両方の診断を下すべきである。
　3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時間持続性
片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」および 3.1「群
発頭痛」の両方を有する患者が報告されている。
これらの重複についての病態生理学的意義はまだ
確定されていない。

解説  

　SUNCTの発作が 7日～1年間発現し，この発
作期と発作期の間には3ヵ月以上の寛解期がある。

診断基準  

 A ． 3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時間持続
性片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」の診断
基準を満たす発作があり，発作期が認められ
る

 B ． （未治療の場合に）7日～1年間続く発作期が，
3ヵ月以上の寛解期をはさんで 2回以上ある

解説  

　SUNCTの発作が 1年間を超えて発現し，寛解
期がないか，または寛解期があっても 3ヵ月未満
である。
診断基準  

 A ． 3.3.1「結膜充血および流涙を伴う短時間持続
性片側神経痛様頭痛発作（SUNCT）」の診断
基準を満たす発作があり，Bを満たす

 B ． 1年間以上発作が起きており，寛解期がない
か，または寛解期があっても 3ヵ月未満であ
る

診断基準  

 A ． 3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」の
診断基準を満たす発作があり，Bを満たす

 B ． 以下の症状は，痛みと同側に，あってもいず
れか 1つのみ

　　①　結膜充血
　　②　流涙

解説  

　SUNAの発作が 7日～1年間発現し，この発作
期と発作期の間には 3ヵ月以上の寛解期がある。
診断基準  

 A ． 3.3.2「頭部自律神経症状を伴う短時間持続性
片側神経痛様頭痛発作（SUNA）」の診断基準
を満たす発作があり，発作期が認められる

 B ． （未治療の場合に）7日～1年間続く発作期が，
3ヵ月以上の寛解期をはさんで 2回以上ある

結膜充血および流涙を伴う短時間
持続性片側神経痛様頭痛発作

（SUNCT）
3.3.1

反復性 SUNCT3.3.1.1

慢性 SUNCT3.3.1.2

頭部自律神経症状を伴う短時間 
持続性片側神経痛様頭痛発作

（SUNA）
3.3.2

反復性 SUNA3.3.2.1
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解説  

　SUNAの発作が 1年間を超えて発現し，寛解期
がないか，または寛解期があっても 3ヵ月未満で
ある。
診断基準  

 A ． 3.3.2「頭部自律神経症状を伴う短時間持続性
片側神経痛様頭痛発作（SUNA）」の診断基準
を満たす発作があり，Bを満たす

 B ． 1年間以上発作が起きており，寛解期がない
か，または寛解期があっても 3ヵ月未満であ
る

解説  

　持続性かつ厳密に一側性の頭痛で，頭痛と同側
の結膜充血，流涙，鼻閉，鼻漏，前額部および顔
面の発汗，縮瞳，眼瞼下垂または眼瞼浮腫（あるい
はその両方）を認め，落ち着きのなさや興奮した
様子を伴うことがある。この頭痛にはインドメタ
シンが絶対的な効果を示す。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす一側性の頭痛がある
 B ． 3ヵ月を超えて存在し，中等度～重度の強さ
の増悪を伴う

 C ． 以下の 1項目以上を認める
　　①　 頭痛と同側に少なくとも以下の症状ある

いは徴候の 1項目を伴う
　　　 a ） 結膜充血または流涙（あるいはその両

方）
　　　 b ） 鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　　 c ） 眼瞼浮腫
　　　 d ） 前額部および顔面の発汗
　　　 e ） 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両

方）
　　②　 落ち着きのない，あるいは興奮した様子，

あるいは動作による痛みの増悪を認める
 D ． 治療量のインドメタシンに絶対的な効果を示
す（注　❶）

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 成人では経口インドメタシンは最低用量 150 

mg/日を初期投与として使用し，必要があれば
225 mg/日を上限に増量する。経静脈投与の用
量は 100～200 mgである。維持用量はこれよ
り低用量で十分な場合が多い。（日本語版　作成
にあたって，前付 15頁参照のこと）
コメント  

　光過敏や音過敏など片頭痛でみられる症状が
3.4「持続性片側頭痛」でしばしば認められる。
　3.4「持続性片側頭痛」は，痛みが典型的には一
側性であり，かつ頭部自律神経症状が存在する場
合も同様であることに基づき，ICHD-3では 3．
「三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）」に含まれる
（ICHD-2では 4．「その他の一次性頭痛疾患」に
分類されていた）。
　脳の画像検査によって TACsに分類される疾患
の重要な共通性（特に後部視床下部灰白質の部位
における活性化）が見出されている。加えて，3.4

「持続性片側頭痛」はインドメタシンに対する絶対
的な効果を示すことも 3.2「発作性片側頭痛」と
共通している。

解説  

　持続的ではなく，24時間以上の寛解期によって
中断される痛みを示すことが特徴である。
診断基準  

 A ． 3.4「持続性片側頭痛」の診断基準を満たす頭
痛があり，Bを満たす

 B ． 頭痛は連日性でも持続性でもなく，治療を行
わなくても 24時間以上の寛解期で中断され
る
コメント  

　3.4.1「持続性片側頭痛，寛解型」は新規に発生
するか，あるいは 3.4.2「持続性片側頭痛，非寛解
型」から発生する。

慢性SUNA3.3.2.2

持続性片側頭痛3.4

持続性片側頭痛，寛解型3.4.1
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解説  

　持続痛により特徴づけられる持続性片側頭痛が
1年以上続き，24時間以上持続する寛解期を認め
ない。
診断基準  

 A ． 3.4「持続性片側頭痛」の診断基準を満たす頭
痛があり，Bを満たす

 B ． 頭痛は連日性かつ 1年以上持続しており，24

時間以上の寛解期を認めない
コメント  

　3.4.2「持続性片側頭痛，非寛解型」は新規に発
生するか，3.4.1「持続性片側頭痛，寛解型」から
進展する。大部分の患者は発症時より持続性片側
頭痛，非寛解型である。

解説  

　3. 「三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）」のタイ
プまたはサブタイプと考えられる頭痛発作である
が，上記のタイプまたはサブタイプの診断基準を
完全に満たすのに必要な特徴を 1つ欠くもので，
ほかの頭痛疾患の診断基準を満たさないもの。
診断基準  

 A ． 3.1「群発頭痛」の診断基準 A～D，3.2「発作
性片側頭痛」の診断基準 A～E，3.3「短時間
持続性片側神経痛様頭痛発作」の診断基準
A～D，3.4「持続性片側頭痛」の診断基準 A～
Dのいずれか 1つを満たさない頭痛発作があ
る

 B ． ICHD-3のほかのいずれの頭痛性疾患の診断
基準も満たさない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　患者は，3.5.1「群発頭痛の疑い」，3.5.2「発作
性片側頭痛の疑い」，3.5.3「短時間持続性片側神
経痛様頭痛発作の疑い」，または 3.5.4「持続性片
側頭痛の疑い」とコード化される。このような患

者は，典型的な発作の回数が不十分か（群発頭痛
の初回の発作期など），または，発作の回数は十分
であるがその他の診断基準のうち 1つを満たさな
い。
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全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　4. 「その他の一次性頭痛疾患」は，状況により，
2つの規則が適用される。
1． ここに分類された疾患のすべての特徴をもっ
た新しい頭痛が初発し，頭痛の原因となるこ
とが知られている他疾患と時期的に一致す
る場合，あるいはその疾患に応じた二次性頭
痛の診断基準が満たされた場合には，その新
たな頭痛はその疾患に応じた二次性頭痛と
してコード化する。

2． 頭痛の原因となることが知られている他疾
患と時期的に一致して，ここに分類された疾
患のすべての特徴をもった以前から存在する
頭痛が，慢性化あるいは有意に悪化した場合
（通常，頻度や重症度が 2倍かそれ以上にな
ることを意味する），その疾患が頭痛の原因
となる確証があれば，もともとある頭痛およ
びその疾患に応じた二次性頭痛の両方とし
て診断する。

緒言
　本章には臨床的に多様な多くの一次性頭痛疾患
が含まれている。これらは，4つのカテゴリーに
分類され，ICHD-3により順番にコード化されて
いる。
1． 身体的な労作に関連する頭痛である 4.1「一
次性咳嗽性頭痛」，4.2「一次性運動時頭痛」，
4.3「性行為に伴う一次性頭痛」および 4.4「一
次性雷鳴頭痛」
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4．その他の一次性頭痛疾患
Other primary headache disorders

4.1　�一次性咳嗽性頭痛（Primary cough headache）
 4.1.1　�一次性咳嗽性頭痛の疑い�

（Probable primary cough headache）
4.2　�一次性運動時頭痛（Primary exercise headache）
 4.2.1　�一次性運動時頭痛の疑い�

（Probable primary exercise headache）
4.3　�性行為に伴う一次性頭痛�

（Primary headache associated with sexual activity）
 4.3.1　�性行為に伴う一次性頭痛の疑い（Probable 

primary headache associated with sexual activity）
4.4　�一次性雷鳴頭痛（Primary thunderclap headache）
4.5　�寒冷刺激による頭痛（Cold-stimulus headache）
 4.5.1　�外的寒冷刺激による頭痛（Headache attributed 

to external application of a cold stimulus）
 4.5.2　�冷たいものの摂取または冷気吸息による�

頭痛（Headache attributed to ingestion or inhala-
tion of a cold stimulus）

 4.5.3　�寒冷刺激による頭痛の疑い�
（Probable cold-stimulus headache）

  4.5.3.1　�外的寒冷刺激による頭痛の疑い
（Headache probably attributed to external 
application of a cold stimulus）

  4.5.3.2　�冷たいものの摂取または冷気吸息によ
る頭痛の疑い（Headache probably attributed 
to ingestion or inhalation of a cold stimulus）

4.6　�頭蓋外からの圧力による頭痛�
（External-pressure headache）

 4.6.1　�頭蓋外からの圧迫による頭痛�
（External-compression headache）

 4.6.2　�頭蓋外からの牽引による頭痛�
（External-traction headache）

 4.6.3　�頭蓋外からの圧力による頭痛の疑い
（Probable external-pressure headache）

  4.6.3.1　�頭蓋外からの圧迫による頭痛の疑い
（Probable external-compression headache）

  4.6.3.2　�頭蓋外からの牽引による頭痛の疑い
（Probable external-traction headache）

4.7　�一次性穿刺様頭痛（Primary stabbing headache）
 4.7.1　�一次性穿刺様頭痛の疑い�

（Probable primary stabbing headache）
4.8　�貨幣状頭痛（Nummular headache）
 4.8.1　�貨幣状頭痛の疑い�

（Probable nummular headache）
4.9　�睡眠時頭痛（Hypnic headache）
 4.9.1　�睡眠時頭痛の疑い（Probable hypnic headache）
4.10　�新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）�

（New daily persistent headache：NDPH）

 4.10.1　�新規発症持続性連日性頭痛の疑い�
（Probable new daily persistent headache）



2． 直接の物理的刺激に起因する頭痛である 4.5

「寒冷刺激による頭痛」および 4.6「頭蓋外か
らの圧力による頭痛」

3． 表在性頭痛（すなわち頭皮上の頭部の痛み）
である 4.7「一次性穿刺様頭痛」および 4.8

「貨幣状頭痛」〔付録（Appendix）にある A4.11

「一過性表在頭痛」も同様である〕
4． 他の種々のものからなる一次性頭痛疾患で
ある 4.9「睡眠時頭痛」および 4.10「新規発
症持続性連日性頭痛（NDPH）」

　これらの疾患の病態は，いまだ不明な点が多
く，治療は少数例の報告や非対照試験に基づき示
されている。
　これらの頭痛性疾患と同様の特徴のいくつかを
有する頭痛が，他の疾患である可能性がある（す
なわち二次性頭痛の症候）。画像検査またはその
他の適切な検査によって注意深い評価が必要であ
る。例えば，4.2「一次性運動時頭痛」，4.3「性行
為に伴う一次性頭痛」および 4.4「一次性雷鳴頭
痛」といった頭痛の発症は，急性発症のことがあ
り，時に患者は救急治療室での診察を受ける。こ
のような症例では，適切かつ十分な精査（特に神
経画像検査）が必須である。

以前に使用された用語  

　良性咳嗽性頭痛（benign cough headache），ヴァ
ルサルヴァ手技頭痛（Valsalva-manœuvre head-

ache）
解説  

　頭蓋内疾患が存在しない状態で，長時間の身体
的な運動ではなく，咳またはほかのヴァルサル
ヴァ（いきみ）手技により誘発される頭痛。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす頭痛が 2回以上ある
 B ． 咳，いきみ，またはその他のヴァルサルヴァ
手技（あるいはこれらの組み合わせ）に伴って
のみ誘発されて起こる（注　❶）

 C ． 突発性に起こる（注　❷）
 D ． 1秒～2時間持続する（注　❷）

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸）
注  

❶　 頭痛は，咳嗽または他の刺激の後に発現する。
❷　 頭痛は，ほぼ直後にピークに達し，数秒～数分
の間で消退する（しかし，軽度～中等度の頭痛
が 2時間みられる患者がいる）。

❸　 症候群としての咳嗽性頭痛は，約 40％が症候
性で大半がアルノルド・キアリ奇形Ⅰ型
（Arnold‒Chiari malformation typeⅠ）である。
その他，特発性低頭蓋内圧性頭痛，頸動脈ある
いは椎骨脳底動脈疾患，中・後頭蓋窩の腫瘍，
中脳囊胞，頭蓋底陥入症，扁平頭蓋，硬膜下血
腫，脳動脈瘤および可逆性脳血管攣縮症候群
（reversible cerebral vasoconstriction syndrome：
RCVS）が原因となることが報告されている。
神経画像検査は，頭蓋内の病変または異常を検
索するにあたり重要な役割を果たす。テント下
の腫瘍は，小児において頭蓋内占拠性病変の
50％以上を占めることから，小児の咳嗽性頭
痛は，原因疾患がないことが証明されるまでは
症候性であることを考える。
コメント  

　4.1「一次性咳嗽性頭痛」は，神経内科の外来を
受診するすべての頭痛患者の 1％，あるいはそれ
より少ないまれな状態である。しかし，胸部疾患
を扱う外来で診察を受けた咳嗽患者の 1/5が，咳
嗽性頭痛であったことが報告されている。
　4.1「一次性咳嗽性頭痛」は，通常，両側性で後
頭部の痛みであり，主に 40歳以上の年齢でみら
れることが多い。咳嗽の頻度と頭痛の重症度の間
に有意な相関がある。めまい，悪心および睡眠異
常といった随伴症状は，4.1「一次性咳嗽性頭痛」
の患者の 2/3に及ぶことが報告されている。
　4.1「一次性咳嗽性頭痛」の治療には通常インド
メタシン（50～200 mg/日）が有効であるが，少数
の症候性の症例でも，この治療に効果を示すこと
が報告されている。

診断基準  

 A ． 以下のいずれかを認める

一次性咳嗽性頭痛4.1

一次性咳嗽性頭痛の疑い4.1.1
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　　①　 B～Dを満たす 1回の頭痛
　　②　 Bおよび CとDのいずれかを満たす頭痛

が 2回以上ある
 B ． 咳，いきみ，またはその他のヴァルサルヴァ
手技（あるいはこれらの組み合わせ）に伴って
のみ誘発されて起こる

 C ． 突発性に起こる
 D ． 1秒～2時間持続する
 E ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　一次性労作性頭痛（primary exertional head-

ache），良性労作性頭痛（benign exertional head-

ache）
他疾患にコード化する  

　運動誘発性片頭痛は，1. 「片頭痛」のタイプま
たは，サブタイプに従ってコード化する。
解説  

　頭蓋内疾患が存在しない状態で，どのような運
動の種類によっても誘発される頭痛。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす頭痛が 2回以上ある
 B ． 激しい身体的な運動中または運動後にのみ誘
発されて起こる

 C ． 48時間未満の持続
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 症候性の症例も存在する。これらの特徴をもつ
頭痛が最初に発現した場合は，必ずくも膜下出
血，動脈解離，RCVSを除外する必要がある。
コメント  

　4.2「一次性運動時頭痛」は，特に暑い気候ある
いは高所の土地で起こる。「重量挙げ選手頭痛
（weight-lifters’ headache）」のようなサブタイプが
知られているが，個別には分類されていない。短
時間の労作（すなわちヴァルサルヴァ様手技）に
よって誘発される 4.1「一次性咳嗽性頭痛」と違

い，4.2「一次性運動時頭痛」は，通常，身体的に
激しい運動を続けることによって誘発される。
　Vågå研究においては，運動時の頭痛と回答した
多くの頭痛は，拍動性である（思春期ではあまり
拍動性は顕著でなく，持続時間はおおよそ半数の
症例で 5分未満である）。
　酒石酸エルゴタミンの服用により予防できた患
者も報告されている。インドメタシンは大多数の
症例で効果がみられている。
　4.2「一次性運動時頭痛」の病態生理学的機序
は，不明である。ほとんどの研究者は，原因は血
管性であり，身体的な運動によって二次的に静脈
あるいは動脈が拡張することによって，痛みが発
現すると考えている。近年の研究では 4.2「一次
性運動時頭痛」の患者で，有意に内頸静脈弁の不
全がみられる（対照群では 20％であるのに対して
70％でみられる）ことから，頸静脈の逆流による
頭蓋内静脈のうっ血がこの疾患の病態生理におい
て重要な役割を担っているものと推測される。

診断基準  

 A ． 以下のいずれかを認める
　　①　 Bおよび Cを満たす 1回の頭痛
　　②　 Bおよび CとDのいずれかを満たす頭痛

が 2回以上ある
 B ． 激しい肉体的な運動の最中や後にのみ伴って
誘発され起こる

 C ． 48時間未満の持続
 D ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　良性性行為時頭痛（benign sex headache），良性
血管性性行為時頭痛（benign vascular sexual head-

ache），性交時頭痛（coital cephalalgia，coital head-

ache，intercourse headache），オルガスム時頭痛

一次性運動時頭痛4.2

一次性運動時頭痛の疑い4.2.1

性行為に伴う一次性頭痛4.3
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（orgasmic cephalalgia；orgasmic headache），性行為
時頭痛（sexual headache）
他疾患にコード化する  

　性交後に起こる体位性頭痛は，脳脊髄液の漏出
によると考えられるため，7.2.3「特発性低頭蓋内
圧性頭痛」にコード化すべきである。
解説  

　性行為によって誘発される頭痛で，通常，性的
興奮が高まるにつれ両側性の鈍痛として始まり，
オルガスム時に突然増強するが，原因となる頭蓋
内疾患は存在しない。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす頭部または頸部（あるいはそ
の両方）の痛みが 2回以上ある

 B ． 性行為中にのみ誘発されて起こる
 C ． 以下の 1項目以上を認める
　　①　 性的興奮の増強に伴い，痛みの強さが増大
　　②　 オルガスム直前か，あるいはオルガスムに

伴い突発性で爆発性の強い痛み
 D ． 重度の痛みが 1分～24時間持続，または軽度
の痛みが 72時間まで持続（あるいはその両
方）

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶，
❷）
注  

❶　 4.3「性行為に伴う一次性頭痛」は，意識障害，
嘔吐または視覚，感覚，運動症状を伴わない
が，症候性の性行為時頭痛では認めることがあ
る。性行為に伴う頭痛が最初に発現したとき
は，くも膜下出血，頭蓋内外の動脈解離，RCVS

を必ず否定しなければならない。
❷　 性行為中に多発する爆発性の頭痛は，6.7.3「可
逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による頭痛」（同
項参照）の可能性を，血管造影検査（通常の血管
撮影，MRA，CTAを含む），または経頭蓋ドプ
ラー超音波検査によって否定されるまで考え
るべきである。特に血管攣縮は，可逆性脳血管
攣縮症候群（RCVS）の初期にはみられないこと
がある。したがって，追跡の検査が必要なこと
がある。
コメント  

　2つのサブタイプ（オルガスム前頭痛とオルガス

ム時頭痛）が ICHD-1と ICHD-2に含まれていた
が，臨床研究ではこれらを区別することができな
かった。したがって，4.3「性行為に伴う一次性頭
痛」は，現在さまざまな発症形式をとる 1つの疾
患単位としてみなされた。
　最近の研究では，症例の 40％以下は 1年を超え
る慢性の経過をたどることが示されている。
　患者によっては，人生の間で 1回だけ 4.3「性
行為に伴う一次性頭痛」を経験する。このような
患者は，4.3.1「性行為に伴う一次性頭痛の疑い」
と診断されるべきである。この頭痛型のさらなる
研究のためには，2回以上発作がある患者のみを
含めることが推奨される。
　疫学的な研究では，以下の知見が見出された。
すなわち，4.3「性行為に伴う一次性頭痛」は，性
行為可能ないかなる年齢でも起こり，有病率は女
性より男性が多く（1.2：1から 3：1），性行為の種
類とは関係なく起こり，ほとんどの症例で自律神
経症状を伴わず，2/3は両側性，1/3が片側性で
あり，症例の80％ではびまん性または後頭部に限
局していた。4.3「性行為に伴う一次性頭痛」の発
作頻度は，常に性行為の頻度と関連がある。

診断基準  

 A ． 以下のいずれかを認める
　　①　 B～Dを満たす 1回の頭痛
　　②　 Bを満たし，かつ CとDのどちらかを満

たす頭痛が 2回以上ある
 B ． 性行為中のみに誘発されて起こる
 C ． 以下のいずれかまたは両方を認める
　　①　 性的興奮の増強に伴い，痛みの強さが増大
　　②　 オルガスム直前か，あるいはオルガスムに

伴い突発性で爆発性の強い痛み
 D ． 重度の痛みが 1分～24時間持続，または軽度
の痛みが 72時間まで持続（あるいはその両
方）

 E ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

性行為に伴う一次性頭痛の疑い4.3.1
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以前に使用された用語  

　良性雷鳴頭痛（benign thunderclap headache）
他疾患にコード化する  

　4.1「一次性咳嗽性頭痛」，4.2「一次性運動時頭
痛」，および 4.3「性行為に伴う一次性頭痛」はい
ずれも雷鳴頭痛として発現することがある。この
ような雷鳴頭痛が 1種類の引き金によってのみ起
こるときには，これらの頭痛型の 1つとしてコー
ド化すべきである。
解説  

　頭蓋内疾患の存在がなく突発する重度の頭痛
で，脳動脈瘤破裂時の頭痛によく似ている。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす重度の頭痛
 B ． 突然発症で，1分未満で痛みの強さがピーク
に達する

 C ． 5分以上持続する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶，

❷）
注  

❶　 雷鳴頭痛はしばしば重篤な血管性頭蓋内疾患，
特にくも膜下出血に伴って起こる。くも膜下出
血，およびこれと同じ系統の疾患である頭蓋内
出血，脳静脈血栓症，未破裂血管奇形（多くは
動脈瘤），動脈解離（頭蓋内および頭蓋外），
RCVS，および下垂体卒中は必ず否定されなけ
ればいけない。雷鳴頭痛をきたす他の器質的原
因には，髄膜炎，第三脳室コロイド囊胞，特発
性低頭蓋内圧性，および急性副鼻腔炎〔特に気
圧外傷（barotrauma）〕がある。4.4「一次性雷鳴
頭痛」は，すべての器質的原因が明確に否定さ
れた場合にのみたどり着く最終的な診断であ
るべきである。このことは，脳血管を含めた脳
画像または脳脊髄液検査（あるいはその両方）
が正常であることを意味している。

❷　 血管攣縮は RCVSの初期には認められないこ
とがある。このようなことから，「一次性雷鳴頭
痛の疑い」という病名は仮にでもつけられるべ

きものではない。
コメント  

　雷鳴頭痛が一次性疾患として存在するエビデン
スは乏しい。原因検索を，迅速かつ徹底して行う
必要がある。

解説  

　頭部に外部から当てられた寒冷あるいは，冷た
いものの摂取または吸入によりもたらされる頭痛。

解説  

　極寒の環境温度に無防備に頭部がさらされた後
の，頭痛。
診断基準  

 A ． BおよびCを満たす急性の頭痛が 2回以上あ
る

 B ． 頭部への外因性の寒冷刺激が加わっている間
だけに伴って誘発されて起こる

 C ． 寒冷刺激除去後 30分以内に消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　この頭痛は，非常に寒い天候のとき，冷水へ飛
び込むとき，あるいは寒冷療法を受けるときなど
の頭部の外的寒冷刺激により発現する。患者に
よっては前頭部中央に強い，短時間の，穿刺様の
頭痛が起こるが，痛みは片側で側頭部，前頭部あ
るいは眼窩後部であることもある。

以前に使用された用語  

　アイスクリーム頭痛（ice-cream headache），冷た
いものの摂取に伴う頭痛（brain-freeze headache）
解説  

　前頭部または側頭部の短時間の強い痛みが，冷
たい物質（固形物，液体または気体）が口蓋または

一次性雷鳴頭痛4.4

寒冷刺激による頭痛4.5

外的寒冷刺激による頭痛4.5.1

冷たいものの摂取または 
冷気吸息による頭痛4.5.2
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咽頭後壁（あるいはその両方）を通過することに
よって，感受性の高い人で誘発される。
診断基準  

 A ． BおよびCを満たす急性の前頭部または側頭
部の頭痛が 2回以上ある

 B ． 冷たい食物または飲み物の摂取，あるいは冷
気の吸息による口蓋または咽頭後壁（あるい
はその両方）への寒冷刺激の直後に誘発され
起こる

 C ． 頭痛は寒冷刺激除去後，10分以内に消失する
 D ． ほかに最適な ICHD‒3の診断がない
コメント  

　4.5.2「冷たいものの摂取または冷気吸息による
頭痛」は一般の集団，特に 1. 「片頭痛」を有する
人においてよくみられる。かき氷を急いで摂取す
ると，特にこの頭痛を誘発する可能性があるが，
アイスクリームをゆっくり摂取しても起こること
がある。
　頭痛は前頭部あるいは側頭部で，通常は両側性
にみられる（しかし，1. 「片頭痛」が片側性の頭痛
としてみられる人では，いつもの片頭痛が起こる
側に発現する可能性がある）。

診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす 1回の頭痛がある
 B ． 外因性の寒冷刺激が頭部に加わっている間，
あるいは，摂取や吸息されている間，または
これらの直後にのみ誘発されて起こる

 C ． 寒冷刺激除去後，10分以内に消失する
 D ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　コード化可能なサブフォームに，4.5.3.1「外的
寒冷刺激による頭痛の疑い」および，4.5.3.2「冷
たいものの摂取または冷気吸息による頭痛の疑
い」がある。

解説  

　頭蓋軟部組織周囲に圧迫や牽引が及ぶことに起
因する頭痛。
コメント  

　4.6「頭蓋外からの圧力による頭痛」は，圧迫や
牽引が頭皮への障害を引き起こすには非常に軽微
であることから一次性頭痛疾患である。換言する
と，圧迫や牽引は物理的な刺激である。

解説  

　頭皮に障害を起こさない程度の，きついヘッド
バンドやヘルメットおよび水泳中のゴーグルの装
着のような圧迫や牽引が頭蓋軟部組織周囲に及ぶ
ことに起因する頭痛。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす頭痛が 2回以上ある
 B ． 前額部あるいは頭皮の頭蓋外からの圧迫によ
り 1時間以内に誘発されて起こる

 C ． 頭蓋外からの圧迫部位で痛みが最大
 D ． 頭蓋外からの圧迫が解除された後 1時間以内
に消失

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　ポニーテール頭痛（ponytail headache）
解説  

　頭蓋軟部組織周囲の頭皮に障害がなく，牽引に
より起こる頭痛。
診断基準  

 A ． B～Dを満たす頭痛が 2回以上ある
 B ． 頭皮に頭蓋外からの牽引が及んでいる間にの
み誘発されて起こる

 C ． 牽引部位で痛みが最大
 D ． 牽引が解除されたあと 1時間以内に消失

寒冷刺激による頭痛の疑い4.5.3

頭蓋外からの圧力による頭痛4.6

頭蓋外からの圧迫による頭痛4.6.1

頭蓋外からの牽引による頭痛4.6.2
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 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛の持続時間は，頭蓋外からの牽引が及ぶ程
度と時間によって変化する。頭痛は，牽引の部位
で最大であるが，頭部の他の領域に及ぶことがよ
くある。

診断基準  

 A ． 以下のいずれかがみられる
　　①　 B～Dを満たす 1回の頭痛
　　②　 Bおよび CとDのいずれか一方のみを満

たす頭痛が 2回以上ある
 B ． 前額部または頭皮のいずれか 1つ以上の部位
に，頭蓋外からの圧迫あるいは牽引が及んで
いる間のみに誘発されて起こる

 C ． 頭蓋外からの圧迫あるいは牽引部位で痛みが
最大

 D ． 圧迫または牽引が解除された後 1時間以内に
消失

 E ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準を満たさない

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　コード化されるサブフォームは，4.6.3.1「頭蓋
外からの圧迫による頭痛の疑い」および 4.6.3.2

「頭蓋外からの牽引による頭痛の疑い」である。

以前に使用された用語  

　アイスピック頭痛（ice-pick pains），ジャブ・
ジョルト（jabs and jolts），眼内針症候群（needle-in-

the-eye syndrome），周期性眼痛症（ophthalmodynia 

periodica），鋭利短時間持続頭痛（sharp short-lived 

head pain）
解説  

　局所構造物または脳神経の器質性疾患が存在し
ない状態で自発的に起こる，一過性かつ局所性の

穿刺様頭痛。
診断基準  

 A ． BおよびCを満たす自発的な単回または連続
して起こる穿刺様の頭部の痛みがある

 B ． それぞれの穿刺様の痛みは数秒まで持続する
（注　❶）

 C ． 穿刺様の痛みは不規則な頻度で，1日に 1～
多数回再発する（注　❷）

 D ． 頭部自律神経症状がない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 穿刺様の痛みは，80％で 3秒以内であったとす
る研究がある。まれに 10～120秒持続する。

❷　 発作頻度は一般に少なく，1日に 1回あるいは
数回である。まれな症例では，穿刺様の痛みが
数日繰り返し起こり，また 1週間持続する重積
状態を呈した 1つの記載がある。
コメント  

　実地試験では 4.7「一次性穿刺様頭痛」の診断
基準の有効性を確認することができた。
　ICHD-2で分類されていなかった穿刺様の痛み
の分類により多くの一次性頭痛の診断が可能と
なった。4.7「一次性穿刺様頭痛」は，70％の症例
で三叉神経領域外に起こる。穿刺様頭痛は，1つ
の領域からほかに移動し，同側あるいは反対側の
頭部にみられることがある。1/3の患者だけが部
位が固定している。穿刺様の痛みが常に 1ヵ所に
限定して起こる場合は，同部位および障害を受け
ている脳神経支配領域における構造的変化を除外
する必要がある。
　少数例では随伴症状があるが，頭部自律神経症
状は含まない。頭部自律神経症状がないことは，
3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」と 4.7

「一次性穿刺様頭痛」を鑑別する手立てとなる。
　4.7「一次性穿刺様頭痛」は，1．「片頭痛」患者
で経験されることがよくあり，このような症例で
は，片頭痛の痛みがいつも起こる部位に穿刺様の
痛みが限局する傾向にある。

頭蓋外からの圧力による 
頭痛の疑い4.6.3

一次性穿刺様頭痛4.7
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診断基準  

 A ． 自発的な単回または連続して起こる穿刺様の
頭部の痛みがある

 B ． 以下の 2つのみを満たす
　　①　 それぞれの穿刺様の痛みは数秒まで持続

する
　　②　 穿刺様の痛みは不規則な頻度で，1日に

1～多数回再発する
　　③　 頭部自律神経症状がない
 C ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準を満たさない

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　硬貨形頭痛（coin-shaped headache）
解説  

　局所構造物の病変が存在しない状態で，頭皮の
小領域に持続時間がきわめて多様な，しばしば慢
性となる痛み。
診断基準  

 A ． Bを満たす持続性あるいは間欠的な頭部の痛
みがある

 B ． 頭皮の領域に限定して感じ，以下の 4つの特
徴をすべてもつ

　　①　 くっきりした輪郭
　　②　 大きさと形は一定
　　③　 円形または楕円形
　　④　 直径は 1～6 cm

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 他の原因，特に構造的および皮膚科学的病変に
ついては病歴，身体診察，適切な検査によって
除外されている。
コメント  

　痛みの部位は，頭皮のどの場所においてもみら
れるが，通常は頭頂部である。まれに，4.8「貨幣

状頭痛」は複数あるいは多巣性に存在し，それぞ
れの部位はすべての貨幣状頭痛の特徴を保ってい
る。
　痛みの強度は，一般に軽度～中等度であるが重
度のこともある。背景にある痛みに重なって，自
発性に，あるいは誘発され悪化することがある。
　持続時間はきわめて多様である。報告例の75％
までが慢性の経過（3ヵ月以上存在する）である
が，数秒，数分，数時間あるいは数日であるとす
る報告もある。
　患部には，通常，感覚鈍麻，異常感覚，錯感覚，
アロディニアまたは圧痛（あるいはこれらの 1つ
以上）がさまざまな組み合わせでみられる。

診断基準  

 A ． Bを満たす持続性あるいは間欠的な頭部の痛
みがある

 B ． 頭皮の領域に限定して感じ，以下の 4つの特
徴のうち 3つをもつ

　　①　 くっきりした輪郭
　　②　 大きさと形は一定
　　③　 円形または楕円形
　　④　 直径は 1～6 cm

 C ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　睡眠時頭痛症候群（hypnic headache syndrome），
「目覚まし時計」頭痛（‘alarm clock’headache）
解説  

　睡眠中のみに，頻回に繰り返し起こる頭痛発
作。覚醒の原因となり，4時間まで続き，特徴的
な関連症状がなく，その他の原因によらない。
診断基準  

 A ． B～Eを満たす繰り返す頭痛発作がある
 B ． 睡眠中のみに起こり，覚醒の原因となる

一次性穿刺様頭痛の疑い4.7.1

貨幣状頭痛4.8

貨幣状頭痛の疑い4.8.1

睡眠時頭痛4.9
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 C ． 月に 10日以上，3ヵ月を超えて起こる
 D ． 覚醒後 15分から 4時間まで持続する
 E ． 頭部自律神経症状や落ち着きのなさを認めな
い

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶，
❷）
注  

❶　 3. 「三叉神経・自律神経頭痛（TACs）」のサブタ
イプの 1つ，特に 3.1「群発頭痛」との鑑別は，
有効な治療を確立するために必要である。

❷　 睡眠中に起こり，覚醒を引き起こすほかの頭痛
の原因を除外する必要があり，特に，睡眠時無
呼吸，夜間の高血圧，低血糖，薬剤の使用過多
には注意を払う。頭蓋内疾患も除外しなければ
いけない。しかし，睡眠時無呼吸の存在は，4.9

「睡眠時頭痛」の診断を必ずしも除外するもの
ではない。
コメント  

　最近の研究からは，ICHD-3βにおけるこれら
の診断基準は，4.9「睡眠時頭痛」に対しては，
ICHD-2における診断基準よりも，より鋭敏であ
ることが推察されてきた。
　4.9「睡眠時頭痛」は，通常 50歳以降で発症す
るが，若年者で起こることもある。痛みは，通常，
軽度～中等度であるが，重度の頭痛も患者の約 1/
5で報告されている。
　痛みは，約2/3の症例で両側性である。発作は，
通常，15～180分持続するが，より長時間持続し
たという報告がある。
　ほとんどの症例は，連日かほぼ連日性の頭痛で
あるが，反復性のサブタイプ（月に 15日未満）と
なることがある。
　4.9「睡眠時頭痛」の特徴は，通常，緊張型頭痛
様と考えられていたが，近年の研究では片頭痛様
の特徴をもつ症例や，発作中に悪心を認める症例
があることが報告されている。
　4.9「睡眠時頭痛」の発現は，睡眠ステージとは
関連していない。最近のMRIの研究では，4.9「睡
眠時頭痛」の患者において視床下部灰白質の体積
減少が示されている。
　リチウム，カフェイン，メラトニン，インドメ
タシンの有効例が報告されている。

診断基準  

 A ． BおよびCを満たす繰り返す頭痛発作がある
 B ． 睡眠中にのみ起こり，覚醒の原因となる
 C ． 以下の 2つのみを満たす
　　①　 月に 10日以上，3ヵ月を超えて起こる
　　②　 覚醒後 15分以上，4時間まで持続する
　　③　 頭部自律神経症状や落ち着きのなさを認

めない
 D ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 E ． ほかに最適な ICHD-3の疾患がない

以前に使用された用語  

　急性発症の慢性頭痛（chronic headache with 

acute onset），新規慢性頭痛（de novo chronic head-

ache）
解説  

　明瞭に思い出すことができる発現から連日性に
みられる持続性頭痛。痛みは，特徴的な性状を欠
き，片頭痛様あるいは緊張型様であったり，両者
の要素をもっていることもある。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす持続性頭痛がある
 B ． 明確な発症で明瞭に想起され，24時間以内に
持続性かつ非寛解性の痛みとなる

 C ． 3ヵ月を超えて持続する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶～
❹）
注  

❶　 4.10「新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）」は，
典型的には頭痛の既往がない患者に起こり，頭
痛は発症時からその後すぐには寛解すること
なく，毎日起こる点が独特である。患者は常に
発症について想起して，正確に述べることがで
きる。もしできなければ，ほかの頭痛診断がな
されるべきである。以前から頭痛（1. 「片頭痛」

睡眠時頭痛の疑い4.9.1

新規発症持続性連日性頭痛
（NDPH）4.10
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あるいは 2. 「緊張型頭痛」）がある患者でも，こ
の診断から除外はされないが，発症以前の頭痛
頻度の増加があってはならない。同様に，以前
から頭痛のある患者では薬剤の使用過多に伴
うまたは，続く頭痛の悪化があってはならない。

❷　 4.10「新規発症持続性連日性頭痛」は，1．「片
頭痛」または 2. 「緊張型頭痛」のいずれかを示
唆する特徴を有していることがある。1.3「慢
性片頭痛」または 2.3「慢性緊張型頭痛」（ある
いはその両者）の診断を満たしていても，4.10

「新規発症持続性連日性頭痛」の診断基準に合
致しているときは原則この頭痛として診断す
る。一方，4.10「新規発症持続性連日性頭痛」
と 3.4「持続性片側頭痛」の両者の診断に合致
するときは，原則として 3.4「持続性片側頭痛」
と診断する。

❸　 発作頓挫薬の使用は，8.2「薬剤の使用過多に
よる頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」の原因とさ
れている上限を超えることがある。このような
症例においては，4.10「新規発症持続性連日性
頭痛」の診断は，連日性の頭痛の発症が明瞭に
薬剤の使用過多に先んじていなければ診断す
ることはできない。このような症例では 4.10

「新規発症持続性連日性頭痛」と 8.2「薬剤の使
用過多による頭痛（MOH）」の両方の診断がな
される。

❹　 すべての症例において，5.1「頭部外傷による
急性頭痛」，7.1「頭蓋内圧亢進性頭痛」，7.2「低
髄圧による頭痛」といった他の二次性頭痛を適
切な検査によって除外する必要がある。
コメント  

　4.10「新規発症持続性連日性頭痛」には 2つの
サブタイプがある。典型的には治療なしで数ヵ月
以内に消失する自然寛解性のサブタイプと，積極
的治療に抵抗性を示す難治性のサブタイプであ
る。これらは，別々にコード化しない。

診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす持続性頭痛がある
 B ． 明確な発症で明瞭に想起され，24時間以内に

持続性かつ非寛解性の痛みとなる
 C ． 持続は 3ヵ月以下である
 D ． 他のいかなる ICHD-3の頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
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P a r t  t w o

第2部
二次性頭痛

The secondary headaches

  5．頭頸部外傷・傷害による頭痛
  （Headache attributed to trauma or injury to the head and／or neck）

  6．頭頸部血管障害による頭痛
  （Headache attributed to cranial and／or cervical vascular disorder）

  7．非血管性頭蓋内疾患による頭痛
  （Headache attributed to non-vascular intracranial disorder）

  8．物質またはその離脱による頭痛
  （Headache attributed to a substance or its withdrawal）

  9．感染症による頭痛
  （Headache attributed to infection）

10．ホメオスターシス障害による頭痛
  （Headache attributed to disorder of homoeostasis）

11． 頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口 
あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の 
障害による頭痛または顔面痛

   （Headache or facial pain attributed to disorder of the cranium, neck, 
eyes, ears, nose, sinuses, teeth, mouth or other facial or cranial structure）

12． 精神疾患による頭痛
  （Headache attributed to psychiatric disorder）



　ある患者に，頭痛が初発し，または，新しいタ
イプの頭痛が発現し，同時に脳腫瘍（頭蓋内新生
物）が発育している場合には，頭痛は腫瘍に続発
するものであると結論するのが自然である。この
ような患者は，その頭痛が症候的に片頭痛，緊張
型頭痛または群発頭痛のように思われても，7.4

「脳腫瘍による頭痛」（あるいは，そのサブタイプ）
の診断のみが与えられる。換言すれば，他疾患に
併発する新規の頭痛が生じ，その疾患が頭痛の原
因となると認定された場合は，常に二次性と診断
される。
　ある患者に，以前からあるタイプの一次性頭痛
があり，その頭痛が他疾患の発生と時期的に一致
して悪化した場合は，状況が異なる。この悪化し
た頭痛に対して 3つの説明が可能である。すなわ
ち，（1）同時に起こっている，（2）その他の疾患が
原因となって，一次性頭痛が悪化している，（3）
他疾患が原因となって，新たな頭痛が発現してい
る，である。ICHD-2では，このような状況で複
数の診断を規則として許容しているが，その場の
判断にゆだねられていた。ICHD-3βでは，より
厳格にして解釈や変更の余地が少なくなるように
改訂した。
1． 新規の頭痛が初発し，頭痛の原因となること
が知られている他疾患と時期的に一致する
場合，あるいはその疾患によって頭痛を生じ
るという他の基準を満たす場合，新規の頭痛
は，その原因疾患による二次性頭痛として
コード化する。新規の頭痛が，一次性頭痛
（片頭痛，緊張型頭痛，群発頭痛や，三叉神
経・自律神経性頭痛の 1つ）の特徴を有する
場合も，これに該当する。

2． 以前から存在する一次性頭痛が，そのような
原因疾患と時期的に一致して慢性化あるいは
有意に悪化した場合（通常，頻度や重症度が 2

倍かそれ以上になることを意味する），その
疾患が頭痛の原因となる確証があれば，一次
性頭痛と二次性頭痛の両方として診断する。

　ICHD-2では，二次性頭痛のための診断基準の
フォーマットを標準化したが，問題点がないわけ
ではなかった。ICHD-3βで採用された改訂が
ICHD-3でも継続されている。
二次性頭痛の一般診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 頭痛を引きおこしうることが科学的に実証さ
れている他疾患の診断がなされている（注　
❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている（注　❷）

　　①　 頭痛が，原因と推測される疾患と時期的に
一致して発現している

　　②　 以下のいずれか，もしくは両方
　　　 a ． 頭痛は原因と推測される疾患が悪化す

るのと並行して有意に悪化している
　　　 b ． 頭痛は原因と推測される疾患が軽快す

るのと並行して有意に改善している
　　③　 頭痛は原因疾患の典型的な特徴を有して

いる（注　❸）
　　④　 原因となる他の証拠が存在する（注　❹）
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭痛は有病率の高い疾患であるので，他疾患と
偶発的に合併しているだけで，因果関係がない
ということもありうる。したがって，診断基準
Bで規定される疾患が頭痛を引き起こすことを
示す科学的な研究に基づく根拠が存在する場
合にのみ，二次性頭痛の確実な診断を行うこと
が可能となる。科学的な証拠は，ある疾患と頭
痛の時間的な関連をその治療後と頭痛の経過
を含めて観察した大規模な臨床研究や，小規模
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でも，最新のより高度な画像検査，血液検査，
他の臨床検査で，本診断基準を使用する医師が
日常臨床ではまだ利用できないようなもので
あってもよい。換言すれば，診断基準として日
常臨床に使用できるものでなくとも，診断基準
Bの疾患と頭痛の因果関係を一般的に明確にす
るものであれば研究方法は有用であるという
ことである。ただし，ICHD-3全体を通して，
診断基準の内容は一般的な臨床で診断医が利
用可能な情報や検査項目に制限されるべきで
ある。

❷　 一般的な診断基準では，少なくとも 2つの別個
の証拠となる特徴が存在することが求められ，
証拠を示す方式としては，ここで提示された 4

項目が認められている。これらの 4項目はすべ
ての疾患に必ずしも適切というわけではない
ので，そのような疾患に該当する場合には，診
断基準に 4項目すべてが記載されている必要
はない。いくつかの二次性頭痛では，発症時期
が一致していることが，原因と推測されている

疾患との因果関係を示すきわめて重要な証拠
である。例として，7.2「低髄圧による頭痛」の
サブタイプでは，通常起立性であるが，常にそ
うであるわけではないため，この特徴は，診断
基準としては信頼できない。このような場合に
は，診断基準Dが特に重要である。

❸　 1つの例として，6.2.2「非外傷性くも膜下出血
（SAH）による急性頭痛」は，非常に突然の（雷
鳴性の）発症形式である。それぞれの二次性頭
痛ごとにその特徴が，（もしあれば）規定されな
ければならない。

❹　 それぞれの二次性頭痛に対して（適切な場合に
は）明記されるべきである。この種の証拠の一
例は，頭痛の部位と，原因と推測される疾患の
存在部位の一致である。他の例としては，頭痛
の特徴（例えば頭痛の強さ）と，原因と推測され
る疾患の活動性を示すマーカー〔例えば神経画
像検査による変化，あるいは検査値（6.4.1「巨
細胞性動脈炎（GCA）による頭痛」における赤血
球沈降速度）〕が並行して変化する場合がある。
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全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　5. 「頭頸部外傷・傷害による頭痛」においても，
他の疾患に起因する頭痛の一般的な規則が，多少
の補整を加えて適用される。
1． 新規の頭痛が初発し，頭痛の原因となること
が知られている外傷や頭部または頸部（ある
いはその両方）の傷害と時期的に一致する場
合，外傷や傷害による二次性頭痛としてコー
ド化する。新規の頭痛が，ICHD-3の第 1部
に分類されている一次性頭痛のいずれかの
特徴を有する場合も，これに該当する。

2． 外傷や傷害などと時期的に一致して，以前か
ら存在する一次性頭痛が慢性化あるいは有意

に悪化した場合（通常，頻度や重症度が2倍か
それ以上になることを意味する），その疾患
が頭痛の原因となる確証があれば，もともと
ある頭痛および 5．「頭頸部外傷・傷害による
頭痛」（あるいはそのタイプまたはサブタイ
プの 1つ）の両方として診断する。

緒言
　5. 「頭頸部外傷・傷害による頭痛」のタイプは，
二次性頭痛のなかでも最もありふれたものであ
る。発現後最初の 3ヵ月間は急性と判断する。そ
の期間を超えて継続する場合は，持続性とする。
持続性という用語は慢性の代わりとして使われる
が，この期間は ICHD-2の診断基準と一致する。
　5．「頭頸部外傷・傷害による頭痛」とその他の
頭痛を識別できる特徴はなく，2．「緊張型頭痛」
や 1．「片頭痛」と似ていることが多い。したがっ
て，この場合の診断は，外傷・傷害と頭痛発症の
時間的近接性によるところが大きい。ICHD-2と
同様に，この ICHD-3の診断基準はすべて 5．「頭
頸部外傷・傷害による頭痛」のタイプにおいて外
傷・傷害から 7日以内に，もしくは意識回復およ
び，痛みの自覚と訴え，またはその一方が失われ
ていた場合には，その回復から 7日以内に頭痛が
訴えられなければならない。この 7日という期間
はやや根拠に欠けることや，患者のなかには少数
ではあるが 7日よりも後になって頭痛が発現する
者もいると主張する専門家もいるが，現時点では
この条件を変更するほどの十分なエビデンスはな
い。A5.1.1.1「中等症または重症頭部外傷による
遅発性急性頭痛」と A5.1.2.1「軽症頭部外傷によ
る遅発性急性頭痛」の診断基準を調査する研究が
推奨されている〔付録（Appendix）参照〕。
　頭痛は，外傷・傷害後の単発症状として，ある
いは，めまい，疲労，集中力低下，精神運動遅延，
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5．頭頸部外傷・傷害による頭痛
Headache attributed to trauma or injury to  
the head and／or neck

5.1　�頭部外傷による急性頭痛（Acute headache  
attributed to traumatic injury to the head）

 5.1.1　�中等症または重症頭部外傷による急性頭�
痛（Acute headache attributed to moderate or 
severe traumatic injury to the head）

 5.1.2　�軽症頭部外傷による急性頭痛�
（Acute headache attributed to mild traumatic  
injury to the head）

5.2　�頭部外傷による持続性頭痛（Persistent headache 
attributed to traumatic injury to the head）

 5.2.1　�中等症または重症頭部外傷による持続性�
頭痛（Persistent headache attributed to moderate 
or severe traumatic injury to the head）

 5.2.2　�軽症頭部外傷による持続性頭痛�
（Persistent headache attributed to mild traumatic 
injury to the head）

5.3　�むち打ちによる急性頭痛�
（Acute headache attributed to whiplash）

5.4　�むち打ちによる持続性頭痛�
（Persistent headache attributed to whiplash）

5.5　�開頭術による急性頭痛�
（Acute headache attributed to craniotomy）

5.6　�開頭術による持続性頭痛�
（Persistent headache attributed to craniotomy）



軽度の記憶障害，不眠，不安症，人格変化，易怒
性などを随伴することがある。頭部外傷後に前記
症状のいくつかが出現した場合，その患者は脳振
盪後症候群であると考えられる。
　5. 「頭頸部外傷・傷害による頭痛」の原因はし
ばしば不明であることが多い。頭痛発現に関係が
あると思われる多数の原因として，軸索損傷，脳
代謝変化，神経炎症，脳血行動態の変化，潜在的
な遺伝的素因，精神病理，頭部外傷後に頭痛が生
じるという患者の思い込みなどが挙げられるが，
これらに限定されるものではない。最新の神経画
像検査を用いた最近の研究では，従来の診断検査
では検出できない軽微な外傷による脳の構造的，
機能的，代謝的異常を検出できる可能性があると
報告されている。外傷後に生じる睡眠障害，気分
障害，心理社会的および他のストレスは，当然の
ように頭痛の発現や永続化に影響を与える。鎮痛
薬の乱用は，8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬
物乱用頭痛，MOH）」の発症により，頭部外傷後
頭痛が持続する原因となりうる。外傷早期以降も
外傷後頭痛が持続する場合は，医師はこのような
可能性を考慮しなければならない。
　5. 「頭頸部外傷・傷害による頭痛」発症のリス
ク因子には，頭痛の既往歴，比較的軽症の傷害，
女性であること，および精神障害の併存も含まれ
る。繰り返しの頭部外傷と頭痛発現の関係につい
て今後もさらに研究を重ねる必要がある。頭部外
傷後に頭痛が生じるという患者の思い込みやこの
ような頭痛に関する訴訟が，頭痛の発症や持続を
助長する程度に関しては，いまだ活発に議論が行
われている。エビデンスの大半が，詐病が原因で
あるものは少ないことを示唆している。
　軽症外傷性脳損傷の基準さえ満たさないほどの
非常に軽微な頭部外傷後に頭痛を発症する患者が
いることが認識されている。これらの頭痛は，単
回の外傷や反復する頭部への衝撃（例えば，ラグ
ビーやアメリカンフットボール選手において）に
よって発生することがある。しかし，非常に軽微
な頭部外傷による頭痛は十分に研究されていない
ため，ICHD-3におけるその認識と包摂を裏づけ
るためのデータは不十分である。おおよそ A5.8

「その他の頭頸部外傷による急性頭痛」と A5.9「そ

の他の頭頸部外傷による持続性頭痛」の診断基準
に準拠する非常に軽微な頭部外傷後の頭痛の研究
が奨励される。
　成人よりは少ないが，小児でも 5．「頭頸部外
傷・傷害による頭痛」の報告がある。このタイプ
の臨床症状は小児でも成人でも似ており，診断基
準は小児でも同じである。

他疾患にコード化する  

　頸部の屈曲または伸展を伴う頭部の加速または
減速動作の結果としての外傷は，むち打ちとして
分類される。そのような外傷に起因する急性頭痛
は，むち打ちに起因する 5.3「むち打ちによる急
性頭痛」としてコード化する。頭部外傷以外の理
由で行われた外科的開頭術による急性頭痛は，5.5

「開頭術による急性頭痛」としてコード化する。
解説  

　頭部外傷に起因する 3ヵ月未満の頭痛。
診断基準  

 A ． CおよびDを満たすすべての頭痛
 B ． 頭部外傷（注　❶）が生じている
 C ． 頭痛は以下のいずれか 1項目から 7日以内に
発現したと報告されている

　　①　 頭部外傷
　　②　 頭部外傷後の意識回復
　　③　 頭部外傷後の頭痛の自覚もしくは訴えを

抑制する薬剤の中止
 D ． 以下のいずれかを満たす
　　①　 頭痛は頭部外傷後，3ヵ月以内に消失して

いる
　　②　 頭痛が消失していないが，頭部外傷から

3ヵ月を経過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭部外傷とは，頭部への外力作用による構造的
または機能的な傷害として定義される。これら
は，頭部と物体との衝突，異物の頭部への貫
通，爆風や爆発から発生した力や同定されてい
ない他の力を含む。

頭部外傷による急性頭痛5.1
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5．頭頸部外傷・傷害による頭痛
Headache attributed to trauma or injury to  
the head and／or neck



コメント  

　頭痛は 7日以内に発現したと訴えられなければ
ならないという規定は，いくぶん恣意的である
（緒言参照）。より長い期間と比較して，7日とい
う期間が 5.1「頭部外傷による急性頭痛」に対し
て，感度の相関的減少があるものの，より高い特
異度の診断基準（すなわち，より強い因果関係）を
もたらす。異なった期間がより適切かどうか，さ
らなる研究が必要である。一方，付録の A5.1.1.1

「中等症または重症頭部外傷による遅発性急性頭
痛」と A5.1.2.1「軽症頭部外傷による遅発性急性
頭痛」の基準は，外傷から頭痛発現までの期間が
7日を超えたときに使用される。

診断基準  

 A ． 頭痛は 5.1「頭部外傷による急性頭痛」の診
断基準を満たす

 B ． 頭部外傷は少なくとも以下の 1項目を満たす
　　①　 30分を超える意識消失
　　②　 グラスゴー昏睡尺度（Glasgow Coma Scale：

GCS）が 13点未満
　　③　 24時間を超える外傷後健忘（注　❶）
　　④　 24時間を超える意識レベルの変化
　　⑤　 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷（あ

るいはその両方）など頭部外傷を示す画像
所見

注  

❶　 外傷後健忘の期間とは，頭部外傷から，正常で
連続的な記憶が回復するまでの時間と定義さ
れる。

診断基準  

 A ． 頭痛は 5.1「頭部外傷による急性頭痛」の基
準を満たす

 B ． 頭部外傷は以下の両項目を満たす
　　①　 以下のいずれの項目にも該当しない
　　　 a ） 30分を超える意識消失

　　　 b ） グラスゴー昏睡尺度（GCS）が 13点未
満

　　　 c ） 24時間を超える外傷後健忘（注　❶）
　　　 d ） 24時間を超える意識レベルの変化
　　　 e ） 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷

（あるいはその両方）など頭部外傷を示
す画像所見

　　②　 以下の症候のうち 1つ以上に関係する
　　　 a ） 一過性の意識不鮮明，見当識障害また

は意識障害
　　　 b ） 頭部外傷直前または直後の出来事の記

憶喪失
　　　 c ） 軽症頭部外傷を示唆する以下の症状の

うち 2つ以上を認める
　　　　ⅰ． 悪心
　　　　ⅱ． 嘔吐
　　　　ⅲ． 視覚障害
　　　　ⅳ． 浮動性めまいまたは回転性めまい

（あるいはその両方）
　　　　ⅴ． 歩行または姿勢の不安定（あるいは

その両方）
　　　　ⅵ． 記銘力または集中力（あるいはその

両方）の障害
注  

❶　 外傷後健忘の期間とは，頭部外傷から，正常で
連続的な記憶が回復するまでの時間と定義さ
れる。
コメント  

　軽症頭部外傷または中等症または重症頭部外傷
の診断基準は，それぞれのカテゴリーに分類され
た外傷の重症度のばらつきを許容するものであ
る。これにより専門家が，非常に軽症な頭部外傷
と非常に重症な頭部外傷という追加のカテゴリー
を含むよう提案している。これらのカテゴリーを
現時点で追加するだけの不十分なエビデンスはあ
るが，さらなる調査が必要である。

他疾患にコード化する  

　頸部の屈曲または伸展を伴う頭部の加速または

中等症または重症頭部外傷による
急性頭痛5.1.1

軽症頭部外傷による急性頭痛5.1.2

頭部外傷による持続性頭痛5.2
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減速動作の結果としての外傷は，むち打ちとして
分類される。そのような外傷に起因する持続性頭
痛は 5.4「むち打ちによる持続性頭痛」としてコー
ド化する。頭部外傷以外の理由で行われた外科的
開頭術による持続性頭痛は，5.6「開頭術による持
続性頭痛」としてコード化する。
解説  

　頭部外傷に起因する 3ヵ月を超える頭痛。
診断基準  

 A ． CおよびDを満たすすべての頭痛
 B ． 頭部外傷（注　❶）が生じている
 C ． 頭痛は以下のいずれか 1項目から 7日以内に
発現したと報告されている

　　①　 頭部への外傷
　　②　 頭部外傷後の意識回復
　　③　 頭部外傷後の頭痛の自覚もしくは訴えを

抑制する薬剤の中止
 D ． 頭痛は頭部外傷後，3ヵ月を超えて持続して
いる

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 頭部外傷とは，頭部への外力作用による構造的
または機能的な傷害として定義される。これら
は，頭部と物体との衝突，異物の頭部への貫
通，爆風や爆発から発生した力や同定されてい
ない他の力を含む。

❷　 頭部外傷後に生じた頭痛が持続する場合，8.2

「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の可能性
を考慮する必要がある。
コメント  

　頭痛は 7日以内に発現したと訴えられなければ
ならないという規定は，いくぶん恣意的である
（緒言参照）。より長い期間と比較して，7日とい
う期間が 5.2「頭部外傷による持続性頭痛」に対
して，感度の相関的減少があるものの，より高い
特異度の診断基準（すなわち，より強い因果関係）
をもたらす。異なった期間がより適切かどうか，
さらなる研究が必要である。一方，付録の
A5.2.1.1「中等症または重症頭部外傷による遅発
性持続性頭痛」と A5.2.2.1「軽症頭部外傷による
遅発性持続性頭痛」（同項参照）の基準は，外傷か
ら頭痛発現までの期間が 7日を超えるときに使用

される。
　慢性外傷後頭痛の ICHD-2診断基準と他の二次
性頭痛の診断における期間と一致させるため，頭
部外傷による頭痛では 3ヵ月という期間を持続性
として考える。より長いもしくは短い期間がより
適切かを明らかにするためにさらなる研究が必要
である。

診断基準  

 A ． 頭痛は 5.2「頭部外傷による持続性頭痛」の
診断基準を満たす

 B ． 頭部外傷は，以下のうち少なくとも 1項目を
満たす

　　①　 30分を超える意識消失
　　②　 グラスゴー昏睡尺度（GCS）が 13点未満
　　③　 24時間を超える外傷後健忘（注　❶）
　　④　 24時間を超える意識レベルの変化
　　⑤　 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷（あ

るいはその両方）など頭部外傷を示す画像
所見

注  

❶　 外傷後健忘の期間は，頭部外傷から，正常で連
続的な記憶が回復するまでの時間と定義され
る。

診断基準  

 A ． 頭痛は 5.2「頭部外傷による持続性頭痛」の
診断基準を満たす

 B ． 頭部外傷は以下の両項目を満たす
　　①　 以下のいずれの項目にも該当しない
　　　 a ） 30分を超える意識消失
　　　 b ） グラスゴー昏睡尺度（GCS）が 13点未

満
　　　 c ） 24時間を超える外傷後健忘（注　❶）
　　　 d ） 24時間を超える意識レベルの変化
　　　 e ） 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷

（あるいはその両方）など頭部外傷を示

中等症または重症頭部外傷による
持続性頭痛5.2.1

軽症頭部外傷による持続性頭痛5.2.2
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す画像所見
　　②　 以下の症候または徴候のうち 1つ以上に

関係する
　　　 a ） 一過性の混乱，見当識障害または意識

障害
　　　 b ） 頭部外傷直前または直後の出来事の記

憶喪失
　　　 c ） 軽症頭部外傷を示唆する以下の症状の

うち 2つ以上を認める
　　　　ⅰ． 悪心
　　　　ⅱ． 嘔吐
　　　　ⅲ． 視覚障害
　　　　ⅳ． 浮動性めまいまたは回転性めまい

（あるいはその両方）
　　　　ⅴ． 歩行または姿勢の不安定（あるいは

その両方）
　　　　ⅵ． 記銘力または集中力（あるいはその

両方）の障害
注  

❶　 外傷後健忘の期間とは，頭部外傷から，正常で
連続的な記憶が回復するまでの時間と定義さ
れる。

解説  

　むち打ちによって生じた3ヵ月を超えない頭痛。
診断基準  

 A ． CおよびDを満たすすべての頭痛
 B ． むち打ち（注　❶）は，頸部痛または頭痛（ある
いはその両方）と同時に関連して起こってい
る

 C ． 頭痛はむち打ち後，7日以内に発現している
 D ． 以下のうちいずれかを満たす
　　①　 頭痛はむち打ち後，3ヵ月以内に消失した
　　②　 頭痛は消失していないが，むち打ちから

3ヵ月は経過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 むち打ちとは，頸部の屈曲または伸展を伴う頭
部の突然で十分に抑制できない加速または減

速運動として定義される。むち打ちは強いまた
は弱い，いずれの衝撃の後にも起こりうる。
コメント  

　むち打ちは，自動車事故で最も一般的に起こ
る。5.3「むち打ちによる急性頭痛」は，独立した
症状として，あるいは頸部に関連した一連の症状
や頸部以外の身体症状，神経感覚症状，行動，認
知，気分に関する症状を伴って発現する可能性が
ある。むち打ちそのものは，ケベックむち打ち損
傷関連障害特別専門委員会（Quebec Task Force on 

Whiplash-Associated Disorders）によって提唱され
たような分類を使用して，臨床症状の重症度によ
り分類されている。

解説  

　むち打ちよって生じた 3ヵ月を超える頭痛。
診断基準  

 A ．CおよびDを満たすすべての頭痛
 B ． むち打ち（注　❶）は頸部痛および頭痛（あるい
はその両方）と同時に関連して起こっている

 C ． 頭痛はむち打ち後，7日以内に発現している
 D ． 頭痛はむち打ち後，3ヵ月を超えて持続する
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 むち打ちとは，頸部の屈曲または伸展を伴う頭
部の突然で十分に抑制できない加速または減
速運動として定義される。むち打ちは強いまた
は弱い，いずれの衝撃の後にも起こりうる。

❷　 むち打ち後に生じた頭痛が持続するときは，
8.2「薬剤使用過多による頭痛（MOH）」の可能
性を考慮する必要がある。

解説  

　外科的開頭術によって生じた 3ヵ月を超えない
頭痛。

むち打ちによる急性頭痛（注　❶）5.3

むち打ちによる持続性頭痛5.4

開頭術による急性頭痛5.5
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診断基準  

 A ． CおよびDを満たすすべての頭痛
 B ． 外科的開頭術（注　❶）が施行されている
 C ． 頭痛は以下のいずれか 1項目から 7日以内に
発現したと報告されている

　　①　 開頭術
　　②　 開頭術後の意識回復
　　③　 開頭術後の頭痛の自覚もしくは訴えを抑

制する薬剤の中止
 D ． 以下のいずれかを満たす
　　①　 頭痛は開頭術から 3ヵ月以内に消失して

いる
　　②　 頭痛は消失していないが，開頭術から 3ヵ

月は経過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶，

❷）
注  

❶　 頭部外傷が原因で，その後に開頭術が施行され
た場合は，5.1.1「中等症または重症頭部外傷に
よる急性頭痛」としてコード化する

❷　 5.5「開頭術による急性頭痛」の診断をする前
に，開頭術後に起こりうる他の二次性頭痛の除
外は必要である。開頭術後の頭痛は多くの潜在
的原因があるが，頸原性頭痛（手術体位の結果
生じる），脳脊髄液漏出，感染，水頭症や頭蓋
内出血による頭痛も含め考慮されるべきであ
る。
コメント  

　5.5「開頭術による急性頭痛」は開頭術が施行さ
れた大部分の患者に起こりうる。多くの場合，頭
痛は術後最初の数日以内に発症し，術後急性期に
消失する。他の部位の手術に比較して，頭蓋底手
術後に多い。5.5「開頭術による急性頭痛」の痛み
は開頭術側にしばしば起こるが，頭痛はよりびま
ん性で緊張型頭痛あるいは片頭痛に似ていること
もある。

解説  

　外科的開頭術から 3ヵ月を超える頭痛。

診断基準  

 A ． CおよびDを満たすすべての頭痛
 B ． 外科的開頭術（注　❶）が施行されている
 C ． 頭痛は以下のいずれか 1項目から 7日以内に
発現したと報告されている

　　①　開頭術
　　②　 開頭術後の意識回復
　　③　 開頭術後の頭痛の自覚もしくは訴えを抑

制する薬剤の禁止
 D ． 頭痛は開頭術後 3ヵ月を超えて持続している
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶，

❷）
注  

❶　 頭部外傷が原因で，その後に開頭術が施行され
た場合は，5.2.1「中等症または重症頭部外傷に
よる持続性頭痛」としてコード化する。

❷　 開頭術後の頭痛が持続するときは，8.2「薬剤
の使用過多による頭痛（MOH）」の可能性を考
慮する必要がある。
コメント  

　5.5「開頭術による急性頭痛」を生じた患者の約
1/4が，5.6「開頭術による持続性頭痛」に移行す
る。
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6．頭頸部血管障害による頭痛
Headache attributed to cranial and／or cervical  
vascular disorder

6.1　�脳虚血イベントによる頭痛�
（Headache attributed to cerebral ischaemic event）

 6.1.1　�虚血性脳卒中（脳梗塞）による頭痛�
〔Headache attributed to ischaemic stroke（cerebral 
infarction）〕

  6.1.1.1　�虚血性脳卒中（脳梗塞）による急性頭痛
〔Acute headache attributed to ischaemic 
stroke（cerebral infarction）〕

  6.1.1.2　�虚血性脳卒中（脳梗塞）の既往による持
続性頭痛〔Persistent headache attributed to 
past ischaemic stroke（cerebral infarction）〕

 6.1.2　�一過性脳虚血発作（TIA）による頭痛�
〔Headache attributed to transient ischaemic attack
（TIA）〕

6.2　�非外傷性頭蓋内出血による頭痛（Headache 
attributed to non-traumatic intracranial haemorrhage）

 6.2.1　�非外傷性脳内出血による急性頭痛�
（Acute headache attributed to non-traumatic 
intracerebral haemorrhage）

 6.2.2　�非外傷性くも膜下出血（SAH）による急性頭
痛〔Acute headache attributed to non-traumatic 
subarachnoid haemorrhage（SAH）〕

 6.2.3　�非外傷性急性硬膜下出血（ASDH）による急�
性頭痛〔Acute headache attributed to non-trau-
matic acute subdural haemorrhage（ASDH）〕

 6.2.4　�非外傷性頭蓋内出血の既往による持続性�
頭痛（Persistent headache attributed to past 
non-traumatic intracranial haemorrhage）

  6.2.4.1　�非外傷性脳内出血の既往による持続性
頭痛（Persistent headache attributed to past 
non-traumatic intracerebral haemorrhage）

  6.2.4.2　�非外傷性くも膜下出血の既往による持
続性頭痛（Persistent headache attributed to 
past non-traumatic subarachnoid haemor-
rhage）

  6.2.4.3　�非外傷性急性硬膜下出血の既往による
持続性頭痛（Persistent headache attributed 
to past non-traumatic acute subdural haemor-
rhage）

6.3　�未破裂血管奇形による頭痛（Headache attributed  
to unruptured vascular malformation）

 6.3.1　�未破裂囊状動脈瘤による頭痛（Headache 
attributed to unruptured saccular aneurysm）

 6.3.2　�動静脈奇形（AVM）による頭痛〔Headache 
attributed to arteriovenous malformation（AVM）〕

 6.3.3　�硬膜動静脈瘻（DAVF）による頭痛〔Headache 
attributed to dural arteriovenous fistula（DAVF）〕

 6.3.4　�海綿状血管腫による頭痛（Headache attributed 
to cavernous angioma）

 6.3.5　�脳三叉神経性または軟膜血管腫症（スター
ジ・ウェーバー症候群）による頭痛�
〔Headache attributed to encephalotrigeminal or 
leptomeningeal angiomatosis（Sturge Weber 
syndrome）〕

6.4　�動脈炎による頭痛（Headache attributed to arteritis）
 6.4.1　�巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛�

〔Headache attributed to giant cell arteritis（GCA）〕
 6.4.2　�中枢神経系原発性血管炎（PACNS）による頭

痛〔Headache attributed to primary angiitis of the 
central nervous system（PACNS）〕

 6.4.3　�中枢神経系続発性血管炎（SACNS）による頭
痛〔Headache attributed to secondary angiitis of  
the central nervous system（SACNS）〕

6.5　�頸部頸動脈または椎骨動脈の障害による頭痛
（Headache attributed to cervical carotid or vertebral 
artery disorder）

 6.5.1　�頸部頸動脈または椎骨動脈の解離による頭
痛，顔面痛または頸部痛（Headache or facial  
or neck pain attributed to cervical carotid or verte- 
bral artery dissection）

  6.5.1.1　�頸部頸動脈または椎骨動脈の解離によ
る急性頭痛，顔面痛または頸部痛�
（Acute headache or facial or neck pain 
attributed to cervical carotid or vertebral  
artery dissection）

  6.5.1.2　�頸部頸動脈または椎骨動脈の解離の既
往による持続性頭痛，顔面痛または頸
部痛（Persistent headache or facial or neck 
pain attributed to past cervical carotid or  
vertebral artery dissection）

 6.5.2　�動脈内膜切除術後頭痛（Post-endarterectomy 
headache）

 6.5.3　�頸動脈または椎骨動脈の血管形成術�
またはステント留置術による頭痛�
（Headache attributed to carotid or vertebral 
angioplasty or stenting）

6.6　�頭蓋静脈障害による頭痛（Headache attributed to 
cranial venous disorder）

 6.6.1　�脳静脈血栓症（CVT）による頭痛〔Headache 
attributed to cerebral venous thrombosis（CVT）〕

 6.6.2　�頭蓋静脈洞ステント留置術による頭痛
（Headache attributed to cranial venous sinus 
stenting）

6.7　�その他の急性頭蓋内動脈障害による頭痛
（Headache attributed to other acute intracranial arterial 
disorder）

 6.7.1　�頭蓋内動脈内手技による頭痛（Headache 
attributed to an intracranial endarterial procedure）

 6.7.2　�血管造影性頭痛（Angiography headache）



全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　6. 「頭頸部血管障害による頭痛」においても，
他の疾患に起因する頭痛の一般的な規則が，多少
の補整を加えて適用される。
1． 新規の頭痛が初発し，頭頸部血管障害と時期
的に一致して初発した場合，その障害による
二次性頭痛としてコード化する。新規の頭痛

が，ICHD-3の第 1部に分類されている一次
性頭痛のいずれかの特徴を有する場合も，こ
れに該当する。新規の片頭痛前兆様症候が頭
蓋または頸部血管障害に時期的に一致して
最初に発現した場合も同様に適用される。

2． 頭頸部血管障害と時期的に一致して，一次性
頭痛の特徴をもった以前から存在する頭痛が
慢性化あるいは有意に悪化した場合（通常，
頻度や重症度が 2倍かそれ以上になることを
意味する），その障害が頭痛の原因となる確
証があれば，もともとある一次性頭痛および
6.「頭頸部血管障害による頭痛」（あるいはそ
のタイプまたはサブタイプの 1つ）の両方と
して診断する。

緒言
　以下に列挙する血管障害においては，おおむね
頭痛の診断と因果関係の特定は容易である。なぜ
ならば，これらの頭痛は急性でかつ神経学的徴候
を呈し，すみやかに消失することが多いからであ
る。したがって，頭痛とこれらの神経学的徴候が
時期的に一致することが，原因の特定を決定的な
ものにする。
　虚血性または出血性脳卒中などの疾患では，頭
痛は局在徴候や意識障害に隠されることも多い。
くも膜下出血（subarachnoid haemorrhage：SAH）
などのその他の疾患では，通常，頭痛が顕著な症
状である。解離，脳静脈血栓症（cerebral venous 

thrombosis：CVT），巨細胞性動脈炎（giant cell 

arteritis：GCA），中枢神経系血管炎など頭痛およ
び脳卒中の両方を誘発しうるその他の疾患では，
頭痛が最初の警告症状となることが多い。した
がって，頭痛とこれらの疾患との関連を認識する
ことは，潜在性の血管障害を正しく診断し，可及
的早期に治療を開始することで，神経学的に深刻
な事態を未然に防ぐために重要である。
　これらの疾患はすべて，さまざまなタイプの一
次性頭痛を過去に経験した患者に生じうる。潜在
性の血管病変を示す手がかりは，頭痛の発現状況
である。通常，突然起こる，患者がかつて経験し
たことのないような新規の頭痛である。このよう
な頭痛が起こった場合には必ず，血管病変の有無
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 6.7.3　�可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による頭痛
〔Headache attributed to reversible cerebral vaso- 
constriction syndrome（RCVS）〕

  6.7.3.1　�可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による
急性頭痛〔Acute headache attributed to 
reversible cerebral vasoconstriction syndrome
（RCVS）〕

  6.7.3.2　�可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による
急性頭痛の疑い〔Acute headache probably 
attributed to reversible cerebral vasoconstric-
tion syndrome（RCVS）〕

  6.7.3.3　�可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）の既往
による持続性頭痛〔Persistent headache 
attributed to past reversible cerebral vasocon-
striction syndrome（RCVS）〕

 6.7.4　�頭蓋内動脈解離による頭痛（Headache 
attributed to intracranial arterial dissection）

6.8　�慢性頭蓋内血管症による頭痛あるいは片頭痛
様前兆（Headache and／or migraine-like aura attributed 
to chronic intracranial vasculopathy）

 6.8.1　�皮質下梗塞および白質脳症を伴った常染�
色体優性脳動脈症（CADASIL）による頭痛
〔Headache attributed to Cerebral Autosomal 
Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts  
and Leukoencephalopathy（CADASIL）〕

 6.8.2　�ミトコンドリア脳症・乳酸アシドーシス・�
脳卒中様発作症候群（MELAS）による頭痛
〔Headache attributed to mitochondrial encepha-
lopathy, lactic acidosis and stroke-like episodes
（MELAS）〕

 6.8.3　�もやもや血管症（MMA）による頭痛〔Head-
ache attributed to Moyamoya angiopathy（MMA）〕

 6.8.4　�脳アミロイド血管症（CAA）による片頭痛様
前兆〔Migraine-like aura attributed to cerebral  
amyloid angiopathy（CAA）〕

 6.8.5　�脳白質脳症および全身症状を伴った網膜�
血管症（RVCLSM）症候群による頭痛�
〔Headache attributed to syndrome of retinal 
vasculopathy with cerebral leukoencephalopathy 
and systemic manifestations（RVCLSM）〕

 6.8.6　�その他の慢性頭蓋内血管症による頭痛
（Headache attributed to other chronic intracranial 
vasculopathy）

6.9　�下垂体卒中による頭痛�
（Headache attributed to pituitary apoplexy）



を緊急に調べなければならない。
　ここに記載される血管障害すべてによる頭痛に
関して，診断基準には以下を可能な限り含む。
 A ．Cを満たす頭痛
 B ． 頭痛をきたすことが知られている頭頸部血管
障害が証明されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は頭頸部血管障害と時期的に一致し
て発現している

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は頭頸部血管障害の悪化に並行し
て有意に悪化した

　　　 b ） 頭痛は頭頸部血管障害の改善と並行し
て有意に改善した

　　③　 頭痛は頭頸部血管障害に典型的な特徴を
もっている

　　④　 原因となる他の証拠が存在する
 D ．ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　虚血性脳卒中によって引き起こされ，脳卒中の
局在神経学的徴候を伴った新規で通常急性発症の
頭痛。それは自然消失の経過をたどり，虚血性脳
卒中らしい特徴的な性状を呈することはきわめて
まれである。通常は自然治癒する。
診断基準  

 A ．CとDを満たすすべての新規頭痛
 B ．急性虚血性脳卒中と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のいずれかまた
は両方が示されている

　　①　 頭痛は虚血性脳卒中の他の臨床症候と時

期的にきわめて一致して発現した，または
頭痛が虚血性脳卒中の診断の契機となっ
た

　　②　 虚血性脳卒中の他の症状，臨床的または放
射線学的徴候の安定あるいは改善と並行
して頭痛は有意に改善した

 D ．以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する（注　❶）
　　②　 頭痛はまだ消失していないが，まだ 3ヵ月

経過していない（注　❶）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 3ヵ月は虚血性脳卒中の発症からではなく，自
然にまたは治療によって安定化してから数え
られるべきである。
コメント  

　6.1.1.1「虚血性脳卒中（脳梗塞）による急性頭痛」
は，局在神経学的徴候または意識変化，あるいは
その両方が伴い，通常一次性頭痛との鑑別が容易
である。通常頭痛は中等度で，特異的な特徴はな
い。それは脳卒中の同側または両側性である。ま
れながら急性虚血性脳卒中，特に塞栓性の小脳ま
たはテント上の梗塞では，孤立性の突然の（雷鳴
性のこともある）頭痛を示す。
　虚血性脳卒中の最大 1/3に頭痛がみられ，頸動
脈領域の脳卒中よりも，脳底動脈領域の脳卒中で
より多い。頭痛はラクナ梗塞にはきわめてまれで
あることを除いて，脳卒中の病因の立証に実際的
な価値はない。
　しかし，動脈解離や可逆性脳血管攣縮症候群
（reversible cerebral vasoconstriction syndrome：
RCVS）のような虚血性脳卒中に至る急性動脈壁
障害では頭痛が非常に多い。RCVSにおいては，
頭痛は動脈壁病変によって直接的に起こり，虚血
性脳卒中に前駆することがある。より正確には動
脈壁障害にコード化する。

解説  

　虚血性脳卒中による頭痛で脳卒中の安定化後，
3ヵ月を超えて持続する。

脳虚血イベントによる頭痛6.1

虚血性脳卒中（脳梗塞）による頭痛6.1.1

虚血性脳卒中（脳梗塞）による
急性頭痛6.1.1.1

虚血性脳卒中（脳梗塞）の既往による 
持続性頭痛6.1.1.2
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診断基準  

 A ． 6.1.1.1「虚血性脳卒中（脳梗塞）による急性頭
痛」と以前に診断された頭痛で，Cを満たす

 B ． 自然にまたは治療を通じて虚血性脳卒中は安
定化している

 C ． 頭痛は虚血性脳卒中の安定化後，3ヵ月を超
えて持続する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　6.1.1.2「虚血性脳卒中（脳梗塞）の既往による持
続性頭痛」の診断基準を満たす頭痛のいくつかの
報告がある。このような持続性頭痛のリスク要因
を特定するための研究が必要である。1．「片頭
痛」の既往は不安/うつ病のようにリスク要因にな
るかもしれない。

解説  

　一過性脳虚血発作（transient ischemic attack：
TIA）によって引き起こされ，突然発症のTIAの一
過性局在徴候を伴っている頭痛。持続時間は 24

時間未満である。
診断基準  

 A ．Cを満たすすべての 新規頭痛
 B ． 一過性脳虚血発作（TIA）と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 TIAの他の臨床症候と同時に頭痛が発現
した

　　②　頭痛は 24時間以内に消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶，

❷）
注  

❶　 6.1.2「一過性脳虚血発作（TIA）による頭痛」と
1.2「前兆のある片頭痛」発作の鑑別診断は特
に困難である。頭痛の発現様式が特に重要であ
る。すなわち，局在神経学的欠損はTIAでは通
常突然で，片頭痛の前兆では進行性であること
が多い。さらに，陽性現象（例えば閃輝暗点）は
TIAよりも片頭痛の前兆にはるかに多いが，陰

性現象は TIAに多い。
❷　 典型的 TIAと考えられても重度の頭痛が偶然
一致して発現した場合は，重度の頭痛を直接誘
発する動脈性疾患（動脈解離など）の検索を急
ぐべきである。
コメント  

　TIAは，局所の脳または網膜の虚血によって起
こる神経学的機能障害の一過性の発作で，急性脳
梗塞または網膜梗塞の臨床的，画像あるいは他の
証拠がないものを言う。TIAの症状は典型的には
1時間未満の持続であるが，すべてがそうではな
い。
　頸動脈領域TIAよりも脳底動脈領域TIAのほう
に頭痛が現れやすいが，頭痛は TIAにおいては顕
著な症状となることは非常にまれである。

他疾患にコード化する  

　外傷性脳内・くも膜下出血または外傷性脳内・硬
膜下・硬膜外血腫による頭痛は 5.1.1「中等症また
は重症頭部外傷による急性頭痛」または 5.2.1「中
等症または重症頭部外傷による持続性頭痛」に
コード化する。
解説  

　非外傷性頭蓋内出血による頭痛で，一般的に突
然（雷鳴性のこともある）発症する。出血の病型に
より，頭痛は唯一の症状のこともあれば，局在神
経学的欠損を伴うこともある。

解説  

　新規で通常急性発症で，局在神経学的徴候を
伴っている非外傷性脳内出血による頭痛。頭痛は
まれながら，非外傷性脳内出血に特徴的な性状の
ことがある。
診断基準  

 A ． CとDを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頭部外傷のない脳内出血（intracerebral haem-

orrhage：ICH）（注　❶）が診断されている

一過性脳虚血発作（TIA）による 
頭痛6.1.2 非外傷性頭蓋内出血による頭痛6.2

非外傷性脳内出血による急性頭痛6.2.1

66

第2部　二次性頭痛



 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は脳内出血の他の臨床症候と時期的
に一致して発現した，または頭痛が脳内出
血の診断の契機となった

　　②　 頭痛は脳内出血の他の症状，臨床的または
放射線学的徴候の安定あるいは改善と並
行して有意に改善した

　　③　 頭痛は以下の 3項目のうちの少なくとも 1

項目を満たす
　　　 a ） 突然または雷鳴性の発症
　　　 b ） 発症日に最大の強度
　　　 c ） 出血部位に一致した局在を示す
 D ． 以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する（注　❷）
　　②　 頭痛はまだ消失していないが，まだ 3ヵ月

経過していない（注　❷）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 「脳内」という用語は本項においては「小脳内」
を含めて使用する。

❷　 3ヵ月は脳内出血の発症からではなく，自然に
または治療によって安定化してから数えられ
るべきである。
コメント  

　6.2.1「非外傷性脳内出血による急性頭痛」は，
頭蓋内圧亢進よりも随伴するくも膜下の血液およ
び局所圧迫により起こることが多い。時に雷鳴頭
痛として発現することもある。
　頭痛は虚血性脳卒中よりも出血性脳卒中におい
て起こりやすく，程度も重い。脳卒中発症時，頭
痛は脳内出血において，早期死亡率の高いリスク
となるが，虚血性脳卒中では関連しない。
　頭痛は通常，局在神経学的欠損または昏睡によ
り隠されるが，緊急の外科的減圧術が必要な脳内
出血の一部，特に小脳出血に顕著な初期の特徴で
ある。

他疾患にコード化する  

　非外傷性くも膜下出血（subarachnoid haemor-

rhage：SAH）と非外傷性円蓋部くも膜下出血
（cSAH）は区別される。非外傷性円蓋部くも膜下
出血（convexity SAH：cSAH）は可逆性脳血管攣縮
症候群（RCVS），脳アミロイド血管症（cerebral 

amyloid angiopathy：CAA），心内膜炎，脳静脈血
栓症などの多くの根本的な原因によって臨床的そ
して放射線学的な特徴が多彩である。前兆様発
作，cSAHそして CAAを伴う患者は 6.8.4「脳ア
ミロイド血管症（CAA）による片頭痛様前兆」とし
てコード化すべきである。頭痛，cSAHそして
RCVSを伴う患者は 6.7.3「可逆性脳血管攣縮症候
群（RCVS）による頭痛」にコード化すべきである。
解説  

　非外傷性くも膜下出血（SAH）による頭痛で，典
型的には重度で突然発症し，数秒（雷鳴頭痛）ある
いは数分でピークに達する。頭痛は非外傷性SAH

の唯一の症状のことがある。
診断基準  

 A ． CとDを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頭部外傷のないくも膜下出血（SAH）と診断
されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は SAHの他の臨床症候と時期的に一
致して発現した，または頭痛が SAHの診
断の契機となった

　　②　 頭痛は SAHの他の症状，臨床的または放
射線学的徴候の安定あるいは改善と並行
して有意に改善した

　　③　 頭痛は突然または雷鳴性の発現である
 D ． 以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する（注　❶）
　　②　 頭痛はまだ消失していないが，まだ 3ヵ月

経過していない（注　❶）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷，

❸）

非外傷性くも膜下出血（SAH）に 
よる急性頭痛6.2.2
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注  

❶　 3ヵ月は，SAHの発症からではなく，自然にま
たは治療によって安定化してから数えられる
べきである。

❷　 SAHの診断は造影剤を使用しない頭部 CTで
確定する。検出感度は発症後最初の 6時間以内
で 99％に近く，12時間以内では 98％，24時間
以内では 93％である（しかし，発症から 7日で
50％に低下する）。CTで診断できない場合，腰
椎穿刺が必須である。症状発現後 12時間から
2週間以内に脳脊髄液を採取し，分光測光法で
分析すれば，動脈瘤破裂による SAHの全症例
でキサントクロミア（黄色調）を呈する。MRI

は SAHの診断的初期検査の適応ではない。し
かし，頭部 CTが正常で脳脊髄液に異常がある
ときには頭部MRI　FLAIR〔fluid attenuated 

invension recovery（水抑制）〕画像と gradient-

echo法 T2強調画像が有用であろう。
❸　 cSAH，高齢者，感覚運動障害，型にはまった
前兆様発作が存在し，著明な頭痛がなければ根
本的な原因として脳アミロイド血管症が示唆
される。若年者で繰り返す雷鳴頭痛があれば，
可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）が予想される。
コメント  

　非外傷性 SAHは，突然発症で持続性の激しい
機能喪失を起こす頭痛（雷鳴頭痛）の最も一般的な
原因であり，患者に深刻な状態が残る（死亡率は
40～50％で，患者全体の 10～20％が病院到着前
に死亡し，また生存者の 50％に障害が残る）。
　それにもかかわらず 6.2.2「非外傷性くも膜下出
血（SAH）による急性頭痛」は，中等度かもしれな
いし，随伴徴候のないこともありうる。突然の発
症が鍵である。したがって，突然発症の頭痛また
は雷鳴頭痛を呈する患者は，SAHを鑑別すべきで
ある。
　診断の遅れは，しばしば悲惨な結果を招く。
SAHは神経学的治療介入が必要な緊急疾患であ
る。しかし，初診時に 1/4～1/2の症例が誤診さ
れている。最も多い特異的な誤診は片頭痛であ
る。誤診の最も多い理由は，神経画像検査が適切
に選択されていないことや誤って解釈されている
ことや必要時に腰椎穿刺が行われていないことで

ある。
　SAHの診断後には，破裂脳動脈瘤（原発性 SAH

の 80％は破裂囊状脳動脈瘤が原因である）の同定
が次の緊急段階である。最初に誤診され，数日後
に再び出現したときに SAHが遅れて発見される
患者では，しばしば動脈瘤がなく，SAHの原因が
同定できない。

他疾患にコード化する  

　多くの急性硬膜下出血（acute subdural haemor-

rhage：ASDH）は頭部外傷によって起こり，それ
に応じてコード化する。
解説  

　非外傷性急性硬膜下出血による頭痛は，典型的
には重度で急性発症し，数秒（雷鳴頭痛）または数
分でピークに達する。局在徴候や意識障害を伴っ
たり，これらが急速に進行する。
診断基準  

 A ． CとDを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頭部外傷のない急性硬膜下出血（ASDH）と診
断されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は ASDHの他の臨床症候と時期的に
一致して発現した，または頭痛が ASDH

の診断の契機となった
　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た

す
　　　 a ） 頭痛は ASDHの悪化に並行して有意

に悪化した
　　　 b ） 頭痛はASDHの他の症状，臨床的また

は放射線学的徴候の改善と並行して有
意に改善した

　　③　 頭痛は以下の 2項目うちのいずれかまた
は両方の特徴を満たす

　　　 a ） 突然または雷鳴性の発現
　　　 b ） 出血部位に一致した局在を示す
 D ． 以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する（注　❶）

非外傷性急性硬膜下出血（ASDH）
による急性頭痛6.2.3
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　　②　 頭痛はまだ消失していないが，まだ 3ヵ月
経過していない（注　❶）

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 3ヵ月はASDHの発症ではなく，自然にまたは
治療によって安定化してから数えられるべき
である。
コメント  

　他の頭蓋内出血のない非外傷性 ASDH（「純粋
ASDH」）はまれである。非外傷性ASDHは致命的
な状態で，脳神経外科的緊急疾患である。
　出血源は動脈性または静脈性である。「原発性」
の皮質動脈の破裂，動脈瘤破裂，動静脈奇形（arte-

riovenous malformation：AVM），硬膜動静脈瘻
（dural arteriovenous fistula：DAVF），腫瘍または
転移，凝固異常症，もやもや病，CVT，頭蓋内圧
低下症が原因として報告されている。一例報告や
少数例の報告が脳神経外科医からなされている。
頭痛はこれらの報告や基礎疾患によって症例の
25～100％に存在する。頭痛が唯一の徴候であり
うるが，通常，急速な神経学的増悪が随伴するか，
または後に起こってくる。

解説  

　非外傷性頭蓋内出血による頭痛で出血の安定化
後，3ヵ月を超えて持続する。
診断基準  

 A ． 6.2.1「非外傷性脳内出血による急性頭痛」，
6.2.2「非外傷性くも膜下出血（SAH）による急
性頭痛」または 6.2.3「非外傷性急性硬膜下出
血（ASDH）による急性頭痛」と以前に診断さ
れた頭痛で Cを満たす

 B ． 自然にまたは治療を通じて，（いずれの種類
の）頭蓋内出血は安定化している

 C ． 頭痛は頭蓋内出血の安定化後，3ヵ月を超え
て持続する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　6.2.4「非外傷性頭蓋内出血の既往による持続性

頭痛」の診断基準を満たす頭痛のいくつかの報告
がある。このような持続性頭痛のリスク要因を特
定するための研究が必要である。1．「片頭痛」の
既往は不安/うつ病のようにリスク要因になるか
もしれない。
　コード化可能なサブフォームに，6.2.4.1「非外
傷性脳内出血の既往による持続性頭痛」，6.2.4.2

「非外傷性くも膜下出血の既往による持続性頭痛」
そして 6.2.4.3「非外傷性急性硬膜下出血の既往に
よる持続性頭痛」がある。

他疾患にコード化する  

　破裂血管奇形による新規の頭痛は，6.2.1「非外
傷性脳内出血による急性頭痛」，6.2.2「非外傷性
くも膜下出血（SAH）による急性頭痛」，またはま
れながら 6.2.3「非外傷性急性硬膜下出血（ASDH）
による急性頭痛」にコード化する。
解説  

　未破裂頭蓋内血管奇形（出血なしに起こる）に続
発する頭痛。奇形の病型によって，頭痛は反復性
一次性頭痛に似た再発性発作を伴った慢性の経過
を呈したり，急性で自然消失する経過をたどる。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 未破裂囊状動脈瘤と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は未破裂囊状動脈瘤の他の臨床症候
と時期的に一致して発現した，または頭痛
がその診断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は囊状動脈瘤の増大の他の症状，
臨床的または放射線学的徴候と並行し
て有意に悪化した

　　　 b ） 頭痛は囊状動脈瘤の治療後に消失した

非外傷性頭蓋内出血の既往による 
持続性頭痛6.2.4

未破裂血管奇形による頭痛6.3

未破裂囊状動脈瘤による頭痛6.3.1
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　　③　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は突然または雷鳴性の発現をする
　　　 b ） 頭痛は有痛性第Ⅲ脳神経麻痺を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，頭蓋内出血と可逆性脳血管攣縮症候群
（RCVS）が適切な検査で除外されている。
コメント  

　頭痛は未破裂脳動脈瘤の患者の約 1/5に報告さ
れているが，この関係が偶然なのかあるいは因果
関係があるのかは，未解決である。
　通常，6.3.1「未破裂囊状動脈瘤による頭痛」に
は特異的な特徴はみられない。新規発症の頭痛
は，症候性だが未破裂である囊状動脈瘤を示す。
1つの典型的症候である眼窩後部痛および散瞳を
伴う急性第Ⅲ脳神経麻痺は，後交通脳動脈または
頸動脈末端の動脈瘤の存在を示している。このよ
うな有痛性第Ⅲ脳神経麻痺は緊急疾患であり，血
管奇形の切迫破裂あるいは進行性増大のシグナル
である。
　動脈瘤性 SAHの約半数の症例が，動脈瘤破裂
の診断前 4週以内に突然の激しい頭痛をきたして
いることが複数の後ろ向き研究で示されている。
このことは，各研究における各個人の記憶にはバ
イアスが掛かっているが，これらの頭痛が動脈奇
形の突然の拡大〔sentinel headache「歩哨頭痛

（警告頭痛）」〕，または SAHと診断されていない軽
度のくも膜下出血（warning leak「警告リーク」）に
よるものであることを示唆する。歩哨頭痛がある
という根拠は弱い。さらにリークはくも膜下出血
を示しているので，警告リークという用語は使用
すべきでない。動脈瘤性くも膜下出血の 3例のう
ち少なくとも 1例は初診時に誤診され，再破裂の
リスクがあるため，突然発症の重度の頭痛患者に
は，脳画像検査，脳脊髄液検査，脳血管造影（MR

または CT血管造影）を含む完璧な検査を行うべ
きである。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 動静脈奇形（AVM）と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は AVMの他の臨床症候と時期的に一
致して発現した，または頭痛が AVMの診
断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は AVMの増大と並行して有意に
悪化した

　　　 b ） 頭痛は AVMの有効な治療と並行して
有意に改善または消失した

　　③　 頭痛は AVMの部位に限局する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，頭蓋内出血が適切な検査で除外されてい
る。
コメント  

　AVMが，3.1「群発頭痛」，3.2.2「慢性発作性
片側頭痛（CPH）」および 3.3.1「結膜充血および
流涙を伴う短時間持続性片側神経痛様頭痛発作
（SUNCT）」を含む 3.「三叉神経・自律神経性頭痛
（TACs）」の異なるタイプの頭痛と関連することを
強調する症例が報告されているが，こうした症例
では典型的ではない症状を有している。AVMが
これらの一次性頭痛疾患と関連するという明らか
な証拠はない。
　1.2「前兆のある片頭痛」は AVMを伴う女性の
最大58％で報告されている。因果関係を支持する
証拠として，頭痛あるいは前兆のある側と AVM

のある側に密接な関係があることが指摘されてい
る。AVMが前兆のある片頭痛（症候性片頭痛）の
発作の原因になることが強く示唆されている。し
かし，AVMの大規模研究では，出血の有無にか
かわらず，てんかん，または局在神経学的欠損な
どの頻度は高いが，片頭痛様症状を呈することは
まれである。

動静脈奇形（AVM）による頭痛6.3.2
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診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 硬膜動静脈瘻（DAVF）と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛はDAVFの他の臨床症候と時期的に
一致して発現した，または頭痛がDAVFの
診断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛はDAVFの他の症状，臨床的また
は放射線学的徴候と並行して有意に悪
化した

　　　 b ） 頭痛はDAVFの有効な治療後に有意に
改善または消失した

　　③　 少なくとも以下の 1項目を満たす
　　　 a ） 頭痛は拍動性耳鳴を伴う
　　　 b ） 頭痛は眼筋麻痺を伴う
　　　 c ） 頭痛は朝，咳嗽時，または身体を屈め

ることで進行したり，悪化する
　　④　 頭痛はDAVFの部位に限局する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，脳内出血と CVTが適切な検査で除外さ
れている。
コメント  

　6.3.3「硬膜動静脈瘻（DAVF）による頭痛」の研
究は不足している。症状は有痛性の拍動性耳鳴，
さらには静脈血流出減少や場合によって静脈洞血
栓症による頭蓋内圧亢進の特徴を伴った頭痛を呈
する。頸動脈海綿静脈洞瘻は有痛性眼筋麻痺を呈
することがある。

他疾患にコード化する  

　海綿状血管腫に続発する脳出血または痙攣発作
による頭痛は，6.2.1「非外傷性脳内出血による急
性頭痛」または 7.6「てんかん発作による頭痛」に

コード化する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 海綿状血管腫と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は海綿状血管腫の他の臨床症候と時
期的に一致して発現した，または発見の契
機となった

　　②　 以下の項目いずれかまたは両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は海綿状血管腫の他の症状，臨床

的または放射線学的徴候と並行して有
意に悪化した

　　　 b ） 頭痛は海綿状血管腫の除去後に消失す
るか有意に改善した

　　③　 頭痛は海綿状血管腫の部位に限局する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，脳内出血が適切な検査で除外されている。
コメント  

　海綿状血管腫はMRIで確認されることが多く
なってきている。症例報告レベルでは，海綿状血
管腫が結膜充血および流涙を伴う短時間持続性片
側神経痛様頭痛発作（short-lasting unilateral neural-

giform headache attacks with conjunctival injection 

and tearing：SUNCT）様あるいは片頭痛様発作の
引き金になるということが示唆されている。しか
し，6.3.4「海綿状血管腫による頭痛」に関する研
究にはいまだよいものがない。
　海綿状血管腫と KRIT1遺伝子変異をもった症
候性の 126例の研究では，頭痛を有していたのは
4％に過ぎなかった。一方，海綿状血管腫の二大
徴候である脳出血または痙攣発作の結果としての
頭痛は数多く報告されている。これらの頭痛は，
徴候に応じてどちらかにコード化されなければな
らない。

他疾患にコード化する  

　スタージ・ウェーバー症候群に続発する痙攣発

硬膜動静脈瘻（DAVF）による頭痛6.3.3

海綿状血管腫による頭痛6.3.4
脳三叉神経性または軟膜血管腫症

（スタージ・ウェーバー症候群）に 
よる頭痛

6.3.5
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作による頭痛は，7.6「てんかん発作による頭痛」
にコード化する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 顔面血管腫とともに顔面血管腫と同側の髄膜
血管腫の神経学的画像診断による証拠が存在
する

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は髄膜血管腫の他の臨床症候または
画像所見と時期的に一致して発現した

　　②　 頭痛は髄膜血管腫の増大の他の症状，臨床
的または放射線学的徴候と並行して有意
に悪化した

　　③　 頭痛は片頭痛様で，両側性または血管腫の
部位に限局し，血管腫の対側の前兆を伴う

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　スタージ・ウェーバー症候群は，GNAQ遺伝子
（グアニンヌクレオチド結合蛋白質，Qポリペプ
チド）の体細胞モザイク変異の結果として，孤発
的にのみ発生する。6.3.5「脳三叉神経性または軟
膜血管腫症（スタージ・ウェーバー症候群）による
頭痛」は，報告が少ない。スタージ・ウェーバー
症候群の90％以上の症例は痙攣発作を起こし，半
数は痙攣発作後の頭痛をきたす。その場合，痙攣
発作に応じてコード化されなければならない。症
例報告レベルでは，脳三叉神経性または軟膜血管
腫症が症候性片頭痛の原因，特に遷延性または運
動性前兆（あるいはその両方）タイプの発作（おそ
らく慢性乏血と関連する）の原因であることが示
唆される。

解説  

　頸部，頭部または脳のいずれか 1つ以上の動脈
の炎症で起こる症候性の頭痛。頭痛が動脈炎の唯
一の症状のことがある。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛

 B ． 血管炎と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の項目のいずれ
かあるいは両方が示されている

　　①　 頭痛は動脈炎発症のその他の臨床症候と
時期的に一致して発現した，または頭痛が
動脈炎の診断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は動脈炎の悪化に並行して有意に
悪化した

　　　 b ） 頭痛は動脈炎の改善に並行して有意に
改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　側頭動脈炎による頭痛
解説  

　巨細胞性動脈炎（GCA）による症候性の頭痛。頭
痛はGCAの唯一の症状のことがあり，頭痛が最
も顕著に関連する疾患である。頭痛の性状はさま
ざまである。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 巨細胞性動脈炎（GCA）と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛はGCA発症の他の臨床症候または生
体学的徴候（あるいはその両者）と時期的
に一致して発現した，または頭痛がGCA

の診断の契機となった
　　②　 以下の項目のいずれかまたは両者を満た

す
　　　 a ） 頭痛は巨細胞性動脈の悪化と並行して

有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛はステロイド大量療法により 3日

以内に消失または有意に改善した
　　③　 頭痛は頭皮の圧痛または顎跛行（あるいは

その両者）を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

動脈炎による頭痛6.4

巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛6.4.1
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コメント  

　すべての動脈炎および膠原病による血管病のな
かで，GCAが最も顕著に頭痛と関連する疾患であ
り，頭部動脈の炎症，主に外頸動脈枝の炎症によ
る。6.4.1「巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛」お
よびGCAの他の症状（リウマチ性多発筋痛症，顎
跛行）の性状はさまざまであり，60歳以上の患者
で最近頭痛が持続する場合はGCAが疑われるた
め，適切な検査が必要である。
　頭痛を伴う直近の反復性一過性黒内障発作は
GCAが強く疑われるため，緊急の検査が必要で
ある。主なリスクは前部虚血性視神経症による失
明であるが，迅速なステロイド治療で防止でき
る。片眼の失明からもう片眼の失明までの期間は
通常1週間未満である。GCAの患者では脳虚血や
認知症の発症リスクもある。
　側頭動脈が病変の領域を含んでいないところが
あるため〔跳び越し病変（skip lesions）〕，組織学診
断では診断が困難であり，連続切片の必要性が指
摘されている。

以前に使用された用語  

　孤立性中枢神経系血管炎（isolated CNS angi-

itis），肉芽腫性中枢神経系血管炎（granulomatous 

CNS angiitis）による頭痛
解説  

　中枢神経系原発性血管炎（primary angiitis of the 

central nervous system：PACNS）による症候性の頭
痛。頭痛はこの疾患では最もよくみられる症状で
あるが，特異的な性状はない。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 中枢神経系原発性血管炎（PACNS）と診断さ
れている

 C ． 原因となる証拠として，以下の項目のいずれ
かまたは両方が示されている

　　①　 頭痛は PACNSの他の臨床症候と時期的に
一致して発現した，または頭痛が PACNS

の診断の契機となった

　　②　 以下の項目のどちらかあるいは両方を満
たす

　　　 a ） 頭痛は PACNSの悪化に並行して有意
に悪化した

　　　 b ） 頭痛はステロイドまたは免疫抑制治療
（あるいはその両方）により，PACNSの
改善に並行して有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，中枢神経感染症，中枢神経の腫瘍形成，
可逆性脳血管攣縮症候群（reversible cerebral 

vasoconstriction syndrome：RCVS）が適切な検
査で除外されている。
コメント  

　頭痛は（原発性，続発性頭痛を問わず）中枢神経
系血管炎においては最もよくみられる症状であ
る。血管造影および組織学的診断方法のいずれに
おいても，症例の 50～80％に頭痛がみられる。し
かし，頭痛自体は中枢神経系血管炎に特有な症状
ではないため，局在神経学的欠損，痙攣発作，認
知異常，または意識障害などのその他の症状を呈
するまで，診断的価値はほとんどない。とはいえ，
頭痛と脳脊髄液細胞増多の両方を伴わない場合に
は，中枢神経系血管炎である可能性は低い。
　PACNSの血管造影所見は頭蓋内動脈の多巣性
狭窄を含むRCVSとよく似ている。繰り返す雷鳴
頭痛はPACNSではなくRCVSの診断を示唆する。
　6.4.2「中枢神経系原発性血管炎（PACNS）による
頭痛」の病因は多因子的である〔炎症，（虚血性ま
たは出血性）脳卒中，頭蓋内圧亢進またはくも膜
下出血のいずれか 1つ以上が関与する〕。
　治療効果は 6.4.1「巨細胞性動脈炎（GCA）によ
る頭痛」ほど劇的なものではない。組織学的に証
明された PACNSは，重篤であり，死に至ること
も少なくない。

解説  

　中枢神経系続発性血管炎（secondary angiitis of 

the central nervous system：SACNS）による症候性

中枢神経系原発性血管炎
（PACNS）による頭痛6.4.2

中枢神経系続発性血管炎
（SACNS）による頭痛6.4.3
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の頭痛。頭痛はこの疾患において最もよくみられ
る症状であるが，特異的な性状はない。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 中枢神経系続発性血管炎（SACNS，全身性血
管炎の存在下での中枢神経系の血管炎）と診
断されている

 C ． 原因となる証拠として，以下の項目のいずれ
かまたは両方が示されている

　　①　 頭痛は SACNS発症の臨床症候と時期が一
致して発現した

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は全身性血管炎の悪化と並行して
有意に悪化した

　　　 b ） 頭痛はステロイドまたは免疫抑制治療
（あるいはその両方）により，全身性血
管炎の改善と並行して有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛は（原発性，続発性を問わず）中枢神経系血
管炎において最もよくみられる症状である。血管
造影および組織学的診断方法のいずれにおいて
も，症例の 50～80％に頭痛がみられる。しかし，
頭痛自体は中枢神経系血管炎に特有な症状ではな
いため，局在神経学的欠損，痙攣発作，認知異常，
意識障害などのその他の症状を呈するまで，診断
的価値はほとんどない。とはいえ，頭痛と脳脊髄
液細胞増多の両方を伴わない場合には，中枢神経
系血管炎である可能性は低い。
　以下の場合，6.4.3「中枢神経系続発性血管炎
（SACNS）による頭痛」を診断するには困難が倍増
する。1）血管炎の原因となり得る多くの条件の 1

項目を有する患者を中枢神経系血管炎と診断する
こと。2）中枢神経系血管炎を呈する患者の潜在性
病変（炎症，感染，悪性，中毒性）を見つけること。
　6.4.3「中枢神経系続発性血管炎（SACNS）による
頭痛」の病因は多因子的である〔炎症，（虚血性あ
るいは出血性）脳卒中，頭蓋内圧亢進またはくも
膜下出血のいずれか 1つ以上が関与する〕。

解説  

　頸部頸動脈または椎骨動脈（あるいは両方）が障
害される非炎症性病変による頭痛，顔面痛または
頸部痛。痛みは通常突然（雷鳴性のこともある）発
症する。痛みだけのこともあるし，虚血性脳卒中
の局在神経学的欠損に先行する警告症状でもあり
うる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規の頭痛，顔面痛また
は頸部痛

 B ． 頸部動脈病変が示されている，または外科的
あるいは放射線学的治療が頸部動脈に実施さ
れている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 痛みは頸部動脈疾患の他の局在徴候と時
期的に一致して発現した，または痛みが頸
部動脈疾患の診断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 痛みは頸部動脈病変の他の徴候と並行
して有意に悪化した

　　　 b ） 痛みは発症から 1ヵ月以内に寛解する
か有意に改善した

　　③　 痛みは一側性で障害された頸部動脈と同
側に起こる

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　頸部頸動脈または椎骨動脈の解離によって起こ
る頭痛，顔面痛または頸部痛。痛みは通常，解離
した血管の同側に起こり，一般的に通常突然（雷

頸部頸動脈または 
椎骨動脈の障害による頭痛6.5

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離
による頭痛，顔面痛または頸部痛6.5.1

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離に 
よる急性頭痛，顔面痛または頸部痛6.5.1.1
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鳴性のこともある）発症する。痛みだけのことも
あるし，または虚血性脳卒中に先行する警告症状
でもありうる。
診断基準  

 A ． CとDを満たすすべての新規の頭痛，顔面痛
または頸部痛

 B ． 頸部頸動脈または椎骨動脈の解離と診断され
ている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 痛みは頸部動脈解離の他の局在徴候と時
期的に一致して発現した，または痛みが頸
部動脈解離の診断の契機となった，または
発見の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 痛みは頸部動脈解離の他の徴候と並行
して有意に悪化した

　　　 b ） 痛みは発症から 1ヵ月以内に消失また
は有意に改善した

　　③　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 痛みは重度で数日以上続く
　　　 b ） 痛みは網膜または脳（あるいは両方）の

急性期虚血の徴候に先行する
　　④　 痛みは一側性で，障害された頸部動脈と同

側である
 D ． 以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する（注　❶）
　　②　 頭痛はまだ消失していないが，まだ 3ヵ月

経過していない（注　❶）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 3ヵ月は頸部動脈解離の発症からではなく，自
然にまたは治療によって安定化してから数え
られるべきである。
コメント  

　頭痛（頸部痛を伴う場合も伴わない場合もある）
が，頸部動脈解離の唯一の症状のことがある。頭
痛は最も頻度の高い症状（症例の 55～100％）で，
かつ最も頻度の高い初発症状でもある（症例の
33～86％）。

　6.5.1.1「頸部頸動脈または椎骨動脈の解離によ
る急性頭痛，顔面痛または頸部痛」は通常一側性
（解離動脈と同側）であり，重度で，長期化する（平
均 4日間）。しかし，頭痛は，発現に一定の特異的
なパターンはなく，1．「片頭痛」，3.1「群発頭
痛」，4.4「一次性雷鳴頭痛」などの他の頭痛と類
似しており，往々にして誤診されやすい。脳また
は網膜の虚血および局在徴候を伴うことが多い。
有痛性ホルネル症候群または有痛性耳鳴が突然発
症した場合，あるいは有痛性舌下神経麻痺は，頸
動脈解離である可能性が高い。
　頸部動脈解離（cervical artery dissection）は，くも
膜下出血の原因となり得る頭蓋内動脈解離を伴う
ことがある。6.7.4「頭蓋内動脈解離による頭痛」
は，6.5.1.1「頸部頸動脈または椎骨動脈の解離に
よる急性頭痛，顔面痛または頸部痛」に付加的に
存在することもある。
　6.5.1.1「頸部頸動脈または椎骨動脈の解離によ
る急性頭痛，顔面痛または頸部痛」は通常虚血徴
候の発症に先行するため，早期診断・治療が必要
である。診断は脂肪抑制頸部MRI，duplex scan-

ning，MRAまたは CTAのいずれか 1つ以上の結
果に基づいて行われ，疑いのある症例では従来の
血管造影を行う。1つの検査では正常となること
があるため，一般に複数の検査を組み合わせて行
う必要がある。治療法について無作為化試験によ
る評価はないが，まずヘパリンで治療を行い，動
脈の回復状態により，続けてワルファリンを 3～
6ヵ月投与する方法がコンセンサスを得ている。

解説  

　頸部頸動脈または椎骨動脈の解離による頭痛で
解離の安定化後，3ヵ月を超えて持続する。
診断基準  

 A ． 6.5.1.1「頸部頸動脈または椎骨動脈の解離に
よる急性頭痛，顔面痛または頸部痛」と以前
に診断された頭痛で Cを満たす

 B ． 自然にまたは治療を通じて，解離は安定化し
ている

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離の 
既往による持続性頭痛，顔面痛 
または頸部痛

6.5.1.2
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 C ． 頭痛は解離の安定化後，3ヵ月を超えて持続
する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　6.5.1.2「頸部頸動脈または椎骨動脈の解離の既
往による持続性頭痛，顔面痛または頸部痛」の診
断基準を満たす頭痛のいくつかの報告がある。こ
のような持続性頭痛のリスク要因を特定するため
の研究が必要である。1．「片頭痛」の既往は不安/
うつ病のようにリスク要因になるかもしれない。

解説  

　頸動脈内膜切除術の外科的処置によって起こる
頭痛。痛みは頸部や顔面に起こる。痛みのみのこ
ともあるし，または（多くは出血性）脳卒中の局在
神経学的欠損に先行する警告症状でもありうる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頸動脈内膜切除術が行われた
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は頸動脈内膜切除術後 1週間以内に
発現する

　　②　 頭痛は頸動脈内膜切除術後 1ヵ月以内に
消失する

　　③　 以下の項目の両者を満たす
　　　 a ） 頭痛は一側性で頸動脈内膜切除術側に

起こる
　　　 b ） 頭痛は以下の 3つの明確な特徴のうち

の 1つを満たす（注　❶）
　　　　ⅰ． 頭部全体の軽度の痛み
　　　　ⅱ． 1日に1～2回発現する群発頭痛様の

痛みで発作が 2～3時間持続する
　　　　ⅲ． 拍動性で重度の痛み
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 6.5.2「動脈内膜切除術後頭痛」のサブフォーム
が 3種類記載されているが，分けてコード化さ
れていない。

　　　 a ） 頭部全体，軽度，孤立性の頭痛で術後

数日以内に発現する
　　　 b ） 片側性，群発頭痛様，発作性の痛みで，

1日に1～2回発現し，1回の発作は2～
3時間持続する

　　　 c ） 片側性，拍動性かつ重度の痛みを伴
い，手術から 3日後に発現する

❷　 特に，動脈解離が適切な検査で除外されている。
コメント  

　6.5.2「動脈内膜切除術後頭痛」には 3種類のサ
ブフォームがあり，1つめが最も頻度が高く（症例
の最大 60％），良性で自然消失する。2つめ（症例
の最大 38％）は約 2週間で消失する。3つめのサ
ブフォームは，まれな過灌流症候群（hyperperfu-

sion syndrome）によるもので，術後約 7日目の血
圧上昇および痙攣または神経学的欠損に先行して
発現する。これらの症状は，脳出血を予告するこ
とがあるので，緊急の治療が必要である。

解説  

　頸部血管形成術またはステント留置術の動脈内
手技による頭痛。痛みは頸部と顔面に起こる。痛
みのみのこともあれば，または（多くは出血性）脳
卒中の局在神経学的欠損に先行する警告症状でも
ありうる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頸動脈または椎骨動脈の血管形成術またはス
テント留置術が行われた

 C ． 原因となる証拠として，以下のすべての項目
が示されている

　　①　 頭痛は血管形成術またはステント留置術
から 1週間以内に発現した

　　②　 頭痛は血管形成術またはステント留置術
から 1ヵ月以内に消失した

　　③　 頭痛は血管形成術またはステント留置術
と同側である

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，動脈解離が適切な検査で除外されている。

動脈内膜切除術後頭痛6.5.2

頸動脈または椎骨動脈の 
血管形成術または 
ステント留置術による頭痛

6.5.3
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コメント  

　頸動脈および椎骨動脈の血管形成術および/ま
たはステント留置術は頸部動脈狭窄の治療のため
に実施されている。頸動脈ステント留置術を受け
た患者 64例の研究では，頭痛は手技を受けた 1/3
の患者で，通常は 10分以内に起こり，その性状は
軽度，同側性，前頭側頭部，圧迫性であり，ほと
んどの場合，痛みは 10分以内に消失した。その
他，6.5.3「頸動脈または椎骨動脈の血管形成術ま
たはステント留置術による頭痛」に関するデータ
はまだきわめて少ない。頸動脈ステント留置術と
血管内膜切除術を比較した大規模研究に頭痛は言
及されていない。
　6.5.3「頸動脈または椎骨動脈の血管形成術また
はステント留置術による頭痛」は，まれな過灌流
症候群の一部として報告されている。

解説  

　CVTによる頭痛。頭痛には特異的な性状はな
い。多くはしばしば頭部全体で，進行性で重度で
あるが，片側性で，突然（雷鳴性のこともある），
あるいは軽度，そして時には片頭痛様でもある。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 脳静脈血栓症（CVT）と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方の項目が
示されている

　　①　 頭痛は CVTの他の臨床症候と時期的に一
致して発現した，または頭痛が CVTの診
断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は CVT拡大の臨床的または放射
線学的徴候と並行して有意に増悪した

　　　 b ） 頭痛は CVTの改善後に頭痛は消失す
るか有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛は CVTにおいて最も発症頻度が高い症状
であり，症例の 80～90％に発現し，かつ最も頻度
の高い初発症状でもある。6.6.1「脳静脈血栓症
（CVT）による頭痛」は特異的な性状はないが，し
ばしば頭部全体，進行性で重度の頭痛であり，他
の頭蓋内圧亢進徴候を伴う。また，頭痛は片側性
で突発し，1.1「前兆のない片頭痛」，1.2「前兆の
ある片頭痛」，3.1「群発頭痛」，3.4「持続性片側
頭痛」，4.4「一次性雷鳴頭痛」，7.2「低髄圧によ
る頭痛」または 6.2.2「非外傷性くも膜下出血
（SAH）による急性頭痛」（CVTが SAHの原因とな
り得る）に類似しており，往々にして誤診されや
すい。
　頭痛が CVTの唯一の症状のことがあるが，症
例の 90％以上で局在徴候（神経学的欠損または痙
攣）や頭蓋内圧亢進，亜急性脳症，海綿静脈洞症候
群の徴候を伴っている。
　6.6.1「脳静脈血栓症（CVT）による頭痛」には特
異的な性状がないため，最近頭痛が新規に発症し
持続する場合には疑う必要がある。とりわけ，基
礎疾患に凝固亢進状態がある場合は疑わしい。診
断は神経画像検査（T2

＊強調画像を含むMRI＋
MRAまたは頭部 CT＋CT血管造影，さらに疑い
のある症例に対しては動脈内血管造影）に基づい
て行う。治療は可及的早期に開始すべきである。
対症療法を行いつつ，まずヘパリンで治療し，続
けて最低 6ヵ月間の経口抗凝固薬投与を行う。ま
た，適宜基礎疾患の治療も行う。

解説  

　頭蓋静脈洞ステント留置術と同側に起こる一側
性頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす新規の一側性頭痛
 B ． 頸静脈または頭蓋静脈洞ステント留置術が行
われた

 C ． 原因となる証拠として，以下のすべての項目

頭蓋静脈障害による頭痛6.6

脳静脈血栓症（CVT）による頭痛6.6.1

頭蓋静脈洞ステント留置術による
頭痛6.6.2
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が示されている
　　①　 頭痛はステント留置術から 1週間以内に

発現した
　　②　 頭痛はステント留置術から 3ヵ月以内に

消失した
　　③　 頭痛はステント留置術と同側である
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，ステント内静脈血栓症が適切な検査で除
外されている。
コメント  

　過去 10年間，特発性頭蓋内圧亢進症を治療す
るために横静脈洞狭窄症のステント留置術が行わ
れてきた。
　6.6.2「頭蓋静脈洞ステント留置術による頭痛」
に関するデータは少ない。特発性頭蓋内圧亢進症
に対してステント留置された患者 21例の研究で
は，10例が治療前に経験した頭痛とは異なる，ス
テント部位に位置した，乳様突起部に「ステント
頭痛」を呈し，約 3週間持続した。

解説  

　頭蓋内動脈内手技による一側性で，術側に起こ
り 24時間未満に消失する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頭蓋内動脈内手技が行われた（注　❶）
 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 3

項目が示されている
　　①　 頭痛は手技から 1週間以内に発現した
　　②　 頭痛は手技から 1ヵ月以内に消失した
　　③　 頭痛は手技と同側性，もしくは両側性であ

る
　　④　 頭痛は以下の特徴のひとそろい（注　❷）の

1項目を有する
　　　 a ） 重度で，手技の数秒以内に突然発症

し，1時間未満持続する
　　　 b ） 中等度から重度で，手技の数時間以内

に発現し，24時間を超えて持続する
　　　 c ） 1. 「片頭痛」患者に発症し，1.1「前兆

のない片頭痛」または 1.2「前兆のあ
る片頭痛」の特徴をもつ

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸）
注  

❶　 例えば，血管形成術，塞栓術またはステント留
置術。

❷　 6.7.1「頭蓋内動脈内手技による頭痛」の認識さ
れたサブフォーム（しかし別々にコード化され
ていない）が 3種類ある。

　 a ） バルーン拡張後または動静脈奇形あるいは
動脈瘤の塞栓術後に報告されている非常に
特異的なサブフォーム。操作された動脈に
限局した重度の痛みで，手技後数秒以内に
突然発症し，直ちに消失する。

　 b ） 手技後，数時間～1日以内に発現し，数日
間，持続する頭痛。

　 c ） 1. 「片頭痛」患者に発症し，頭蓋内動脈内
手技により誘発される片頭痛発作。この頭
痛は時には数週間の間欠的な頭痛が再発す
る（これらの症例では，1．「片頭痛」の適切
なタイプまたはサブタイプと 6.7.1「頭蓋内
動脈内手技による頭痛」の両者として診断
されるべきである。

❸　 特に，動脈解離と動脈破裂が適切な検査で除外
されている。

解説  

　脳血管造影によって直接起こる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 動脈内の頸動脈または椎骨動脈の血管造影が
行われた

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は血管造影中または血管造影の 24時
間以内に発現した

その他の急性頭蓋内動脈障害に
よる頭痛6.7

頭蓋内動脈内手技による頭痛6.7.1

血管造影性頭痛6.7.2
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　　②　 頭痛は血管造影終了後 72時間以内に消失
した

　　③　 頭痛は以下の特徴のひとそろい（注　❶）の
1項目を有する

　　　 a ） 造影剤注入中に発現し，持続時間は 1

時間未満
　　　 b ） 血管造影後数時間以内に発現し，持続

時間は 24時間を超える
　　　 c ） 1. 「片頭痛」患者に発症し，1.1「前兆

のない片頭痛」または 1.2「前兆のあ
る片頭痛」の特徴をもつ

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 6.7.2「血管造影性頭痛」の認識されたサブ
フォーム（しかし別々にコード化されていな
い）が 3種類ある。

　 a ） 血管造影中に発症し，造影剤注入と密接に
関連している

　 b ） 血管造影後 24時間以内に発症する（これら
の両方のサブフォームは一次性頭痛の既往
がある患者でより起こりやすいが，一次性
頭痛の特徴と明らかに異なる）

　 c ） 1. 「片頭痛」患者に発症し，血管造影によ
り誘発される片頭痛発作（これらの症例で
は，1. 「片頭痛」の適切なタイプまたはサ
ブタイプと 6.7.2「血管造影性頭痛」の両者
として診断されるべきである）。

コメント  

　遷延する片麻痺や昏睡を伴った生命を脅かす発
作をきたすことがあるために，1.2.3「片麻痺性片
頭痛」のサブフォームのある患者では造影剤によ
る血管造影は禁忌である

解説  

　性行為，労作，ヴァルサルヴァ手技あるいは感
情などがしばしば引き金になり，典型的には 1～

2週間にわたって雷鳴頭痛を繰り返す RCVSに
よって引き起こされる頭痛。頭痛はRCVSの唯一
の症状，もしくは出血性または虚血性脳卒中に先
行する警告症状のことがある。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）と診断され
ている

 C ． 原因となる証拠として，以下の項目のいずれ
かまたは両方が示されている

　　①　 頭痛は局在神経学的欠損または痙攣発作
（あるいはその両方）を伴うことも伴わな
いこともあり，血管造影で「数珠（strings of 

beads）」状外観を呈し，RCVSの診断の契
機となった

　　②　 頭痛は以下の項目の 1つまたはそれ以上
の特徴をもつ

　　　 a ） 雷鳴頭痛として発現
　　　 b ） 性行為，労作，ヴァルサルヴァ手技，

感情，入浴やシャワーなどが引き金と
なる

　　　 c ） 発症後 1ヵ月以内は存在または再発
し，1ヵ月を超えると新規の有意な頭
痛は起こらない

　　③　 発現から 1ヵ月を超えると著明な頭痛は
起こらない

 D ． 以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する
　　②　 頭痛はまだ消失していない，まだ 3ヵ月経

過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，動脈瘤性くも膜下出血が適切な検査で除
外されている。
コメント  

　RCVSの病態は十分には解明されておらず，臨
床的には頭部全体の重度の頭痛で特徴づけられ，
典型的には雷鳴頭痛のタイプであり，動脈瘤性く
も膜下出血に類似している。
　RCVSは数日あるいは数週にわたって雷鳴頭痛
を繰り返す一番頻度の高い原因である。6.7.3.1

「可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による急性頭

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）
による頭痛6.7.3

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）に
よる急性頭痛6.7.3.1
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痛」はまれながら他の発症様式もありうる。時間
単位で急速に進行することも，または日の単位で
緩徐に進行することもある。
　確認されたRCVSの大規模研究では，最大75％
の患者では頭痛はしばしばRCVSの唯一の症状で
あるが，局在神経学的欠損が動揺したり，また時
に痙攣発作を伴う。6.7.3.1「可逆性脳血管攣縮症
候群（RCVS）による急性頭痛」は出血性または虚
血性脳卒中に先行する警告症状のことがある。
RCVSの少数例では，頭痛はみられない。
　RCVSの血管造影は定義の通り異常を呈し，動
脈の収縮と拡張が交互に存在する「数珠状（string 

of beads）外観またはソーセージをつなげたような
（sausage on a string）外観」。しかし，臨床症状が発
症して 1週間はMRA，CTA，さらにカテーテル
による血管造影でも正常のことがある。雷鳴頭痛
を繰り返し血管造影が正常の患者では，RCVSの
他の診断基準をすべて満たしていれば，6.7.3.2「可
逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による急性頭痛の
疑い」を考慮すべきである。頭部MRIでは 30～
80％の症例で異常を呈し，頭蓋内出血（円蓋部く
も膜下出血，脳内出血または硬膜下出血），脳梗
塞，さらに「後部可逆性脳症症候群（posterior 

reversible encephalopathy syndrome）」に一致する脳
浮腫などのさまざまなパターンの病変を呈する。
　RCVSの少なくとも半数は二次性であり，主に
産褥後，あるいは違法薬物，α交感神経刺激薬や
セロトニン作動薬などの血管作動性物質の使用後
に起こる。この疾患は血管異常の消失（したがっ
て「可逆性」）と頭痛の消失を伴い，1～3ヵ月で自
然に消失する。しかし，RCVSによる脳卒中を発
症すると永続的な障害をきたすことがある。

解説  

　性行為，労作，ヴァルサルヴァ手技あるいは感
情などが引き金になり，1～2週間にわたって雷鳴
頭痛を繰り返すにもかかわらず，脳血管造影で
RCVSに典型的な頭蓋内血管の数珠状病変を呈さ
ない RCVSに典型的な頭痛。

診断基準  

 A ．Cを満たすすべての 新規頭痛
 B ． 可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）が疑われる
が，脳血管造影が正常である

 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れる。

　　①　 以下の 3項目の特徴をすべて満たす頭痛
が 1ヵ月以内に 2回発現する

　　　 a ） 1分未満にピークがくる雷鳴様発症
　　　 b ） 重度の頭痛
　　　 c ） 5分以上続く頭痛
　　②　 以下の 1項目が引き金となり，雷鳴頭痛が

1回以上起こった
　　　 a ） 性行為（オルガスム時あるいはその後）
　　　 b ） 労作
　　　 c ） ヴァルサルヴァ様手技
　　　 d ） 感情
　　　 e ） 入浴またはシャワー（あるいはその両

方）
　　　 f ） 身体を屈める
　　③　 発現から 1ヵ月を超えて新規の雷鳴頭痛

またはほかの有意な頭痛がない
 D ． 以下のうちいずれか
　　①　 頭痛は 3ヵ月以内に消失する
　　②　 頭痛はまだ消失していない，まだ 3ヵ月経

過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 特に，動脈瘤性くも膜下出血が適切な検査で除
外されている。
コメント  

　ICHD-3は二次性頭痛の疑いに対する一般的な
診断基準を提唱していない。しかし，RCVSの動
脈異常の証明が困難なことがある。RCVSの症例
では，血管異常の検出のために頭痛発症後 2～3

週でCTAあるいはMRAを繰り返し行うことや，
侵襲的な通常の脳血管造影が必要なことがある。
1ヵ月未満の期間に RCVSに典型的な雷鳴頭痛を
繰り返すが，初期の脳血管造影で正常，さらに適
切な検査で頭痛の他の原因が除外されている場合
は，一時的に 6.7.3.2「可逆性脳血管攣縮症候群
（RCVS）による急性頭痛の疑い」と診断してよい。

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）に
よる急性頭痛の疑い6.7.3.2
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解説  

　可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による持続性
頭痛で発症後 3ヵ月を超えて持続する。
診断基準  

 A ． 6.7.3.1「可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）に
よる急性頭痛」と以前に診断された頭痛で C

を満たす
 B ． RCVSの発症 3ヵ月以内に，経過の間接また
は直接の血管造影で脳動脈の正常化がみられ
る

 C ． 頭痛は RCVSの発症後，3ヵ月を超えて持続
する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　6.7.3.3「可逆性脳血管攣縮症候群の既往による
持続性頭痛」の診断基準を満たす頭痛のいくつか
の報告がある。このような持続性頭痛のリスク要
因を特定するための研究が必要である。1．「片頭
痛」の既往は不安/うつ病のようにリスク要因にな
るかもしれない。

解説  

　頭蓋内動脈解離で起こる頭痛。痛みは多くは片
側性で，解離血管側に起こり，通常突然（雷鳴性の
こともある）発症する。頭痛のみのこともあるし，
くも膜下出血や脳卒中に先行する警告症状のこと
もある。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 頭蓋内動脈解離と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は頭蓋内解離の他の臨床症候と時期
的に一致して発現した，または診断の契機
となった

　　②　 発症 1ヵ月以内に頭痛は消失する
　　③　 頭痛は以下の項目のどちらかまたは両方

の特徴をもつ
　　　 a ） 突然あるいは雷鳴性の発症
　　　 b ） 重度
　　④　 頭痛は片側性で解離と同側である
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　解離は頭蓋内動脈のどの部位にも起こりうるこ
とで，くも膜下出血，虚血性脳梗塞，近接部位の
圧迫，頻度は低いものの頭蓋内出血を起こすこと
がある。アジア人では，頸部動脈解離より頭蓋内
動脈解離の頻度が高い。
　解離ではしばしば急性の頭痛が起こり，唯一の
症状のこともある。

解説  

　皮質下梗塞および白質脳症を伴った常染色体優
性脳動脈症（cerebral autosomal dominant arteriopa-

thy with subcortical infarcts and leukoencephalopa-

thy：CADASIL）によって起こる頭痛で，遷延性前
兆の異常な頻度を除けば，1.2「前兆のある片頭
痛」に類似した発作を繰り返す。頭痛はCADASIL

の他の臨床的特徴と関連している，もしくはしば
しば最初の症状である。
診断基準  

 A ． 典型的，片麻痺性，または遷延性の前兆のあ
る片頭痛発作を繰り返し，Cを満たす

 B ． 皮質下梗塞および白質脳症を伴った常染色体
優性脳動脈症（CADASIL）と証明されている
（注　❶）

 C ． 以下の項目のいずれかあるいは両方を満たす
　　①　 前兆のある片頭痛がCADASILの初期の臨

床症状であった
　　②　 CADASILの他の症状〔虚血性脳卒中，気

分障害，認知機能障害のいずれか（または
そのすべて）〕が発現したり，悪化したとき

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）の
既往による持続性頭痛6.7.3.3

頭蓋内動脈解離による頭痛6.7.4

慢性頭蓋内血管症による頭痛 
あるいは片頭痛様前兆6.8

皮質下梗塞および白質脳症を 
伴った常染色体優性脳動脈症

（CADASIL）による頭痛
6.8.1
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に前兆のある片頭痛発作が改善したり，消
失する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 NOTCH3遺伝子変異のスクリーニング，一般
的な皮膚生検によるNOTCH3抗体の免疫染
色，または電子顕微鏡検査による動脈中膜内の
細胞外オスミウム好性顆粒状物質（granular 

osmiophilic material：GOM）の観察によって診
断される。
コメント  

　皮質下梗塞および白質脳症を伴った常染色体優
性脳動脈症（CADASIL）は優性遺伝性疾患である
が，孤発例も存在し，脳の小動脈中膜の平滑筋細
胞を障害する。NOTCH3遺伝子の遺伝子変異に
よって発症する。
　CADASILは，小さい深部梗塞を繰り返し，皮
質下認知症，気分障害，1/3の例では遷延性前兆
の異常な頻度を除けば，1.2「前兆のある片頭痛」
の典型的な発作が臨床的な特徴である。通常，片
頭痛が初発の症状であり，平均して 30歳頃，虚
血性脳卒中の 15年前，死亡の 20～30年前に発現
する。
　MRIでは常に T2強調画像での著明な白質変化
の異常を示す。

解説  

　ミトコンドリア脳症・乳酸アシドーシス・脳卒
中様発作症候群（mitochondrial encephalopathy, 

lactic acidosis and stroke-like episodes：MELAS）に
よって起こる片頭痛様の発作あるいは脳卒中様の
発作の症状を繰り返す頭痛で，MELASの他の臨
床的症状と関連している。
診断基準  

 A ． 頭痛発作を繰り返し，Cを満たす
 B ． ミトコンドリア脳症・乳酸アシドーシス・脳
卒中様発作症候群（MELAS）に伴う遺伝性ミ
トコンドリア異常と証明されている

 C ． 以下の項目のいずれかまたは両方を満たす

　　①　 前兆のある片頭痛または前兆のない片頭
痛を繰り返す

　　②　 局在神経学的欠損または痙攣発作（あるい
は両方）に先行する，もしくは関連する急
性頭痛

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　ミトコンドリア脳症・乳酸アシドーシス・脳卒
中様発作症候群（MELAS）は，遺伝学的に異質な
ミトコンドリア障害で，多様な表現型を呈する。
この異常症は，中枢神経が障害され，痙攣発作，
片麻痺，半盲，皮質盲，感音性難聴あるいは反復
性嘔吐を伴う。MELASでは頭痛は一般的で，片
頭痛様の発作を繰り返したり，あるいは脳卒中様
のエピソードの初発症状として現れる。
　片頭痛様発作はMELASで発症頻度が高いた
め，ミトコンドリア突然変異が前兆のある片頭痛
に関与するという仮説が提唱された。しかし，
DNA　3,243番目の点変異は 1.2「前兆のある片頭
痛」を有する被験者の 2つの群において検出され
なかった。その他のミトコンドリア障害でも片頭
痛（ほとんどが前兆を伴う）発作が発現するため，
片頭痛および虚血性脳卒中の発症においてまだ検
出されていない何らかの突然変異が関与している
可能性がある。

解説  

　もやもや血管症（Moyamoya angiopathy：MMA）
によって起こる片頭痛様の慢性の繰り返す頭痛
で，もやもや血管症の他の臨床的特徴と関連して
いる。
診断基準  

 A ． 繰り返す頭痛で，Cを満たす
 B ． 神経画像でもやもや血管症（MMA）の証拠が
ある

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛はMMAの他の臨床症候・画像所見と
時期的に一致して発現した，または発見の

ミトコンドリア脳症・ 
乳酸アシドーシス・脳卒中様発作 
症候群（MELAS）による頭痛

6.8.2 もやもや血管症（MMA）による
頭痛6.8.3
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契機となった
　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た

す
　　　 a ． 頭痛はMMAの悪化の臨床的または放

射線学的徴候と並行して有意に悪化し
た

　　　 b ． 頭痛は血行再建術後に有意に改善した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　もやもや血管症（MMA）は内頸動脈，中大脳動
脈および前大脳動脈の頭蓋内部分の両側性の進行
性狭窄および閉塞によって特徴付けられる。
MMAのいくつかの感受性遺伝子が同定または局
在化されている。一部の他の患者では，MMAは
他の状態（鎌状赤血球貧血症，ダウン症候群，とり
わけ放射線療法）と関連しており，もやもや症候
群と呼ばれている。
　MMAは通常，小児期の早期または思春期に急
性頭痛を起こす虚血性または出血性脳卒中をきた
す。これらの急性血管イベント以外では，頭痛は
MMAの小児および成人の両方において非常に一
般的であり，表現型的には 1.1「前兆のない片頭
痛」，1.2「前兆のある片頭痛」，1.2.3「片麻痺性片
頭痛」，2. 「緊張型頭痛」が最も一般的であり群発
頭痛様発作の報告はまれである。
　血行再建術はMMAの頭痛に対して，一部の患
者で改善，他の一部の患者で持続性，また他の一
部の患者で術後の新規の頭痛を引き起こすなどさ
まざまな影響を及ぼす。

解説  

　脳アミロイド血管症（CAA）によって起こる，
amyloid spellsとも呼ばれる，頭痛を伴わなかった
り，軽度の頭痛を伴ったりする遅発性の片頭痛様
前兆発作で，CAAの他の臨床的特徴と関連し，し
ばしば cSAHが背景になる。
診断基準  

 A ． 軽度頭痛の有無によらない新規の片頭痛様前
兆で，Cを満たす

 B ． 神経画像または脳生検で脳アミロイド血管症
（CAA）の証拠がある

 C ． 原因となる証拠として，以下の 1つ以上が示
されている

　　①　 前兆は CAAの他の臨床症候と時期的に一
致して発現した，または発見の契機となっ
た

　　②　 前兆は CAAの悪化の臨床的または放射線
学的徴候と並行して有意に悪化した

　　③　 50歳以上の発症
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 血液に敏感なMRIのシーケンスが脳アミロイ
ド血管症の診断に重要であり，遅発性の片頭痛
様前兆のある患者で実施すべきである。
コメント  

　CAAは皮質と軟膜の血管壁の進行性のアミロ
イド沈着と関連した小血管病である。孤発型は遺
伝性の家族型よりも一般的である。
　CAAは脳葉性の症候性脳内出血，高齢者におけ
る一過性局所神経エピソード（transient focal neu-

rologic episodes：TFNE）および認知機能障害の主
な原因である。一過性局所神経エピソードには，
陽性の片頭痛前兆様（拡延性錯感覚や陽性の視覚
現象）および陰性の TIA様の神経学的症状を引き
起こし，限局型脳表ヘモジデリン沈着症や cSAH

によって引き起こされる。これらのエピソードは
症候性脳内出血の早期の高いリスクと関連してい
る。

解説  

　脳白質脳症および全身症状を伴った網膜血管症
（retinal vasculopathy with cerebral leukoencepha-

lopathy and systemic manifestations：RVCLSM）症
候群による頭痛によって起こる主に前兆のない片
頭痛様の発作として繰り返す頭痛。頭痛は
RVCLSMの他の臨床的特徴と関連し，RVCLSM

の最も初期の臨床症状である。

脳アミロイド血管症（CAA）による
片頭痛様前兆6.8.4

脳白質脳症および全身症状を 
伴った網膜血管症（RVCLSM） 
症候群による頭痛

6.8.5
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診断基準  

 A ． 前兆の有無によらない繰り返す片頭痛様発作
で，Cを満たす

 B ． 脳白質脳症および全身症状を伴った網膜血管
症（RVCLSM）と診断されている（注　❶）

 C ． 片頭痛様発作は二次性で症候群の臨床症状の
一部である

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 TREX1遺伝子変異の遺伝子検査によって診断
される。
コメント  

　脳白質脳症および全身症状を伴った網膜血管症
は TREX1遺伝子の C末端のフレームシフト突然
変異によって起こる常染色体優性の小血管病であ
る。臨床的に局所神経学的欠損，認知機能障害，
精神障害，てんかん発作，さまざまな全身症状が
みられ，少なくとも半数の症例で片頭痛様発作が
みられる。他の臨床症状は網膜症からの視覚障
害，および進行性の脳白質病変増強による神経学
的低下および早死である。臨床的スペクトルに
は，肝臓および腎機能の障害，時には消化管出血
に関連する貧血，高血圧が含まれる。若年患者で
は脳MRIが正常なこともあるが，軽度のレイ
ノー症候群（54％），片頭痛（主に前兆はない：
42％），精神障害（23％）が臨床症状に含まれる。
そのような場合の診断は家族歴から疑われる。

解説  

　上述した以外の遺伝性または非遺伝性の慢性頭
蓋内血管症の臨床症状の一部として起こる前兆を
伴ったり，伴わなかったりする片頭痛様発作。
診断基準  

 A ． 前兆の有無によらない繰り返す片頭痛様発作
で，Cを満たす

 B ． 遺伝性または非遺伝性の慢性頭蓋内血管症と
診断されている

 C ． 片頭痛様発作は二次性で慢性頭蓋内血管症の
臨床症状の一部である

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　繰り返す片頭痛様発作は COL4A1遺伝子変異
で起こる常染色体優性の遺伝性乳児片麻痺，網膜
動脈蛇行白質脳症（hereditary infantile hemiparesis, 

retinal arterial tortuosity and leucoencephalopathy：
HIHRATL）の臨床症状の一部として報告されて
いる。この疾患は少数の家系で報告されている。
重篤な他の症状が伴うために，これらの片頭痛様
発作はHIHRATLにおいて系統的に調査されてい
ないが，主に 1.2「前兆のある片頭痛」に類似し
ている。
　他のまれな遺伝性および非遺伝性の慢性頭蓋内
血管症のすべては，潜在的に片頭痛様発作を引き
起こす可能性がある。

解説  

　通常突然（雷鳴性のこともある）発症し，重度
で，発症時あるいは発症後に視覚症状あるいは下
垂体機能低下（あるいは両方）を伴う下垂体卒中に
よる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての新規頭痛
 B ． 急性出血性下垂体梗塞と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は下垂体卒中の他の臨床症候と時期
的に一致して発現した，または頭痛が下垂
体卒中の診断の契機となった

　　②　 以下の項目のいずれかまたは両方を満た
す

　　　 a ） 頭痛は下垂体卒中の他の臨床症候と並
行して著明に悪化した

　　　 b ） 頭痛は下垂体卒中の他の症候と並行し
て有意に改善した

　　③　 頭痛は重度で突然または雷鳴性の発現を
する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

その他の慢性頭蓋内血管症による
頭痛6.8.6

下垂体卒中による頭痛6.9
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コメント  

　この下垂体卒中というまれな臨床症候群は，急
性かつ生命を脅かす疾患である。非動脈瘤性くも
膜下出血の原因の 1つである。
　下垂体卒中は雷鳴頭痛の原因の 1つでもある。
多くの場合，非機能性下垂体巨大腺腫（macroade-

noma）の出血または梗塞（あるいは両方）をきたし
急速に増大する際の最初の症状として起こる。非
動脈瘤性くも膜下出血の原因の 1つである。
　トルコ鞍内の異常を調べるには，頭部 CTより
もMRIのほうが，感度がよい。
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全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　7．「非血管性頭蓋内疾患による頭痛」において
も，他の疾患に起因する頭痛の一般的な規則が，
多少の補整を加えて適用される。
1． 新規の頭痛が初発し，非血管性頭蓋内疾患と
時期的に一致する場合，その疾患による二次
性頭痛としてコード化する。新規の頭痛が，
ICHD-3の第 1部に分類されている一次性頭
痛のいずれかの特徴を有する場合も，これに
該当する。

2． 非血管性頭蓋内疾患と時期的に一致して，一
次性頭痛の特徴をもった以前から存在する頭
痛が慢性化あるいは有意に悪化した場合（通
常，頻度や重症度が 2倍かそれ以上になるこ
とを意味する），その疾患が頭痛の原因とな
る確証があれば，もともとある頭痛と 7．「非
血管性頭蓋内疾患による頭痛」（あるいはそ
のタイプまたはサブタイプの 1つ）の両方と
して診断する。
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7．非血管性頭蓋内疾患による頭痛
Headache attributed to non-vascular intracranial 
disorder

7.1　�頭蓋内圧亢進性頭痛（Headache attributed to 
increased cerebrospinal fluid（CSF）�pressure）

 7.1.1　�特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛
（Headache attributed to idiopathic intracranial 
hypertension：IIH）

 7.1.2　�代謝・中毒・内分泌に起因する頭蓋内圧亢�
進による頭痛�
（Headache attributed to intracranial hypertension 
secondary to metabolic, toxic or hormonal causes）

 7.1.3　�染色体障害に起因する頭蓋内圧亢進による
頭痛（Headache attributed to intracranial hyperten-
sion secondary to chromosomal disorder）

 7.1.4　�水頭症に起因する頭蓋内圧亢進による頭痛
（Headache attributed to intracranial hypertension 
secondary to hydrocephalus）

7.2　�低髄圧による頭痛〔Headache attributed to low 
cerebrospinal fluid（CSF）�pressure〕

 7.2.1　�硬膜穿刺後頭痛（Post-dural puncture headache）
 7.2.2　�脳脊髄液瘻性頭痛�

〔Cerebrospinal fluid（CSF）�fistula headache〕
 7.2.3　�特発性低頭蓋内圧性頭痛（Headache attributed 

to spontaneous intracranial hypotension）
7.3　�非感染性炎症性頭蓋内疾患による頭痛�

（Headache attributed to non-infectious inflammatory 
intracranial disease）

 7.3.1　�神経サルコイドーシスによる頭痛�
（Headache attributed to neurosarcoidosis）

 7.3.2　�無菌性（非感染性）髄膜炎による頭痛�
〔Headache attributed to aseptic（non-infectious）
meningitis〕

 7.3.3　�その他の非感染性炎症性頭蓋内疾患に�
よる頭痛（Headache attributed to other non-
infectious inflammatory intracranial disease）

 7.3.4　�リンパ球性下垂体炎による頭痛�
（Headache attributed to lymphocytic hypophysitis）

 7.3.5　�脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性頭痛�
および神経学的欠損症候群（HaNDL）（Syn-
drome of transient headache and neurological deficits 
with cerebrospinal fluid lymphocytosis：HaNDL）

7.4　�脳腫瘍による頭痛（Headache attributed to intracra-
nial neoplasia）

 7.4.1　�脳腫瘍による頭痛（Headache attributed to 
intracranial neoplasm）

  7.4.1.1　�第三脳室コロイド囊胞による頭痛�
（Headache attributed to colloid cyst of the 
third ventricle）

 7.4.2　�癌性髄膜炎による頭痛�
（Headache attributed to carcinomatous meningitis）

 7.4.3　�視床下部あるいは下垂体の分泌過多また�
は分泌不全による頭痛（Headache attributed to 
hypothalamic or pituitary hyper- or hyposecretion）

7.5　�髄注による頭痛�
（Headache attributed to intrathecal injection）

7.6　�てんかん発作による頭痛�
（Headache attributed to epileptic seizure）

 7.6.1　�てんかん発作時頭痛（Ictal epileptic headache）
 7.6.2　�てんかん発作後頭痛（Post-ictal headache）
7.7　�キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）による頭痛〔Headache 

attributed to Chiari malformation typeⅠ（CMⅠ）〕
7.8　�その他の非血管性頭蓋内疾患による頭痛�

（Headache attributed to other non-vascular intracranial 
disorder）



緒言
　本章における頭痛は頭蓋内圧の変化によるもの
である。脳脊髄液圧の上昇と低下はともに頭痛を
引き起こしうる。他の頭痛の原因として非感染症
性炎症疾患，頭蓋内新生物，痙攣発作，髄注やキ
アリ奇形Ⅰ型（Chiari malformation typeⅠ：CMT）
のようなまれな疾患や他の非血管性頭蓋内疾患が
ある。
　一次性頭痛に比べ，これらの頭痛における疫学
的研究はわずかしかない。治療についての比較対
照試験はほとんど存在しない。
　いずれのタイプの非血管性頭蓋内疾患による頭
痛でも，診断基準は常に以下の項目を含む可能性
がある。
 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 頭痛の原因となることが知られている非血管
性頭蓋内疾患と診断されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の発症時期に
一致して発現した，またはその発見の契機
となった

　　②　 以下のいずれかもしくは両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の悪化と並

行して有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の改善と並

行して有意に改善した
　　③　 頭痛は非血管性頭蓋内疾患に典型的な特

徴がある
　　④　 原因となる他の証拠が存在する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
　頭蓋内疾患の治療の成功または自然寛解から
1ヵ月を超えて頭痛が持続する場合には通常別の
機序がある。頭蓋内疾患の治療もしくは寛解から
3ヵ月を超えて持続する頭痛は研究目的に付録
（Appendix）で定義されている。そのような頭痛は
存在するが十分研究されていない。付録の項目は
そのような頭痛やその機序のさらなる研究を推し
進めることを目的としている。

他疾患にコード化する  

　脳腫瘍による二次的な頭蓋内圧亢進または水頭
症による頭痛は 7.4.1「脳腫瘍による頭痛」にコー
ド化する。
解説  

　通常，頭蓋内圧亢進による他の症候を伴う頭蓋
内圧亢進によって引き起こされる頭痛。頭蓋内圧
の正常化により改善する。
診断基準  

 A ． 新規頭痛の発症もしくは既存の頭痛の有意な
悪化（注　❶）で，Cを満たす

 B ． 頭蓋内圧亢進が以下の両方で診断されている
　　①　 脳脊髄液圧が 250 mmH2O（または肥満小

児で 280 mmH2O）を超える（注　❷）
　　②　 正常な脳脊髄液組成
 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

つが示されている
　　①　 頭痛は頭蓋内圧亢進の発現時期に一致し

て発現した，またはその発見の契機となっ
た

　　②　 頭痛は頭蓋内圧低下により軽減する
　　③　 乳頭浮腫
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸）
注  

❶　 「有意な悪化」とは，一次性頭痛と二次性頭痛
を鑑別する一般的な規則に従って，発現頻度お
よび重症度，あるいはそのいずれかが 2倍以上
に増悪することを意味する。

❷　 診断のため，頭蓋内圧を低下させる治療を行わ
ず脳脊髄液圧を測定すべきである。脳脊髄液圧
は，鎮静薬なしで側臥位にて実施された腰椎穿
刺，あるいは硬膜外または脳室内モニタリング
によって測定される。脳脊髄液圧は 1日のうち
に変動するため，1回の測定では 24時間にわ
たる平均脳脊髄液圧が示されないことがあり，
診断が不正確な場合，腰椎または脳室内圧の持
続測定が必要になることがある。

❸　 頭蓋内腫瘍は除外されている。

頭蓋内圧亢進性頭痛7.1
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7．非血管性頭蓋内疾患による頭痛
Headache attributed to non-vascular intracranial 
disorder



コメント  

　7.1「頭蓋内圧亢進性頭痛」は，頭痛のタイプで
ある。この診断は，脳脊髄液圧上昇の原因が確定
するまでの一時的なものであり，その後，適切な
サブタイプが記録されるべきである。

以前に使用された用語  

　良性頭蓋内圧亢進症による頭痛（headache 

attributed to benign intracranial hypertension：
BIH），偽性脳腫瘍（pseudotumour cerebri），髄膜
水腫（meningeal hydrops），漿液性髄膜炎（serous 

meningitis）
解説  

　新規発症の頭痛もしくは既存の頭痛の有意な悪
化が，特発性頭蓋内圧亢進（idiopathic intracranial 

hypertension：IIH）により引き起こされ，IIHによ
る他の症候や IIHの臨床的または神経画像的所見
を伴う頭痛で，IIHの示唆的な特徴を伴う。
診断基準  

 A ． 新規頭痛の発症もしくは既存の頭痛の有意な
悪化（注　❶）で，Cを満たす

 B ． 次の両方を満たす
　　①　 特発性頭蓋内圧亢進（IIH）と診断されてい

る（注　❷）
　　②　 脳脊髄液圧が 250 mmH2O（または肥満小

児で 280 mmH2O）を超える（注　❸）
 C ． 以下のいずれかまたは両方
　　①　 頭痛は頭蓋内圧亢進の発現時期に一致し

て発現または有意に悪化（注　❶）した，ま
たはその発見の契機となった

　　②　 頭痛は次のいずれかまたは両方を満たす
　　　 a ） 拍動性耳鳴
　　　 b ） 乳頭浮腫（注　❹）
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❺，

❻）
注  

❶　 「有意な悪化」とは，一次性頭痛と二次性頭痛
を鑑別する一般的な規則に従って，頻度や重症
度が 2倍かそれ以上になることを意味する。

❷　 IIHは精神状態が変化した患者では注意して診
断されなければならない。

❸　 診断のため，頭蓋内圧を低下させる治療を行わ
ず脳脊髄液圧を測定すべきである。脳脊髄液圧
は，鎮静薬なしで側臥位にて実施された腰椎穿
刺，あるいは硬膜外または脳室内モニタリング
によって測定される。脳脊髄液圧は 1日のうち
に変動するため，1回の測定では 24時間にわ
たる平均脳脊髄液圧が示されないことがあり，
診断が不正確な場合，腰椎または脳室内圧の持
続測定が必要になることがある。

❹　 乳頭浮腫は，偽乳頭浮腫または視神経乳頭浮腫
と鑑別しなければならない。IIH患者の大多数
では乳頭浮腫を認め，この徴候のない患者に
IIHの診断をする際には注意が必要である。

❺　 7.1.1「特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛」
は，一次性頭痛，特に 1.3「慢性片頭痛」およ
び 2.3「慢性緊張型頭痛」と似ていることがあ
るが，一方，これらの疾患は IIHと併存するこ
とが多い。

❻　 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭
痛，MOH）」は，乳頭浮腫，外転神経麻痺また
は IIHに特徴的な神経画像検査所見がない患
者では除外されなければならない。
コメント  

　IIHは，一般的に出産可能年齢の肥満女性（IIH

と誤診される可能性も高い）に最も起こりやすい。
　7.1.1「特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛」
は，はっきりとした特徴が少なく，1．「片頭痛」
や 2．「緊張型頭痛」によく類似している。連日性
の症状は診断のために必要ではない。
　脳脊髄液排除後の頭痛緩和は，診断には役立つ
が特有の診断根拠ではなく，他の頭痛でも認めら
れる（7.1.1「特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭
痛」において感度 72％，特異度 77％）。
　IIHの診断に合致する神経画像検査所見とし
て，トルコ鞍空洞症候群，視神経周囲くも膜の拡
張，後部強膜の平坦化，視神経乳頭の硝子体への
突出と横静脈洞狭窄がある。

特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による 
頭痛7.1.1
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他疾患にコード化する  

　頭部外傷，血管障害または頭蓋内感染症の結果
として起こる頭蓋内圧亢進による頭痛は，これら
の原因によってコード化する。薬剤の副作用とし
て起こる頭蓋内圧亢進による頭痛は，8.1.10「頭
痛治療薬以外の薬剤の長期使用による頭痛」に
コード化する。
解説  

　さまざまな全身疾患に伴う二次性の頭蓋内圧亢
進によって引き起こされる頭痛で，頭蓋内圧亢進
と潜在的な原因疾患に伴う他の症候や臨床的，神
経画像検査所見を伴う。通常，全身疾患の解消で
改善する。
診断基準  

 A ． 頭痛は 7.1「頭蓋内圧亢進性頭痛」の基準と
以下 Cの基準を満たす

 B ． 頭蓋内圧亢進は代謝，中毒または内分泌異常
に起因している（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下のいずれかまた
は両方が示されている

　　①　 頭痛は脳脊髄液圧上昇の発現時期に一致
して発現し，またはその発見の契機となっ
た

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は脳脊髄液圧の上昇に並行し有意

に悪化した
　　　 b ） 頭痛は脳脊髄液圧の低下に並行し有意

に改善した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭蓋内圧亢進の原因となる潜在的な代謝，中毒
または内分泌異常には，急性肝不全，腎不全，
高炭酸ガス血症，急性高血圧性クリーゼ，ライ
症候群，脳静脈洞血栓症，右心不全，物質量変
動（小児における甲状腺ホルモンの補充，全ト
ランスレチノイン酸，レチノイド，テトラサイ
クリンおよびクロルデコンを含む），ビタミン
A毒性や副腎皮質ステロイドの離脱がある。

コメント  

　誘発物質の除去または潜在的な原因疾患の治療
は，頭蓋内圧亢進の正常化には不十分であり，頭
痛と他の症状の改善，より重要な点として視力障
害の防止のために追加治療がしばしば必要となる。

解説  

　新規発症の頭痛もしくは既存の頭痛の有意な悪
化が，染色体障害に起因する頭蓋内圧亢進により
引き起こされ，頭蓋内圧亢進と潜在的な染色体障
害の両方による他の症候や臨床的または神経画像
的所見を伴う
診断基準  

 A ． 新規頭痛の発症もしくは既存の頭痛の有意な
悪化（注　❶）で，7.1「頭蓋内圧亢進性頭痛」の
基準と以下 Cの基準を満たす

 B ． 頭蓋内圧亢進は染色体障害に起因している
（注　❷）

 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

つを満たす
　　①　 頭痛は頭蓋内圧亢進の発現時期に一致し

て発現または悪化した，またはその発見の
契機となった

　　②　 頭痛は頭蓋内圧亢進の軽減により改善す
る

　　③　 乳頭浮腫
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 「有意な悪化」とは，一次性頭痛と二次性頭痛
を鑑別する一般的な規則に従って，頻度や重症
度が 2倍かそれ以上になることを意味する

❷　 頭蓋内圧亢進を伴う染色体異常はターナー症
候群とダウン症候群を含む

解説  

　新規発症の頭痛もしくは既存の頭痛の有意な悪

代謝・中毒・内分泌に起因する 
頭蓋内圧亢進による頭痛7.1.2

染色体障害に起因する 
頭蓋内圧亢進による頭痛7.1.3

水頭症に起因する頭蓋内圧亢進に
よる頭痛7.1.4
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化が，水頭症に起因する頭蓋内圧亢進により引き
起こされ，頭蓋内圧亢進または水頭症による他の
症候や臨床的所見を伴う
診断基準  

 A ． 新規頭痛の発症もしくは既存の頭痛の有意な
悪化（注　❶）で，7.1「頭蓋内圧亢進性頭痛」の
基準と以下 Cの基準を満たす

 B ． 頭蓋内圧亢進は水頭症に起因している
 C ． 原因となる証拠として，以下のいずれかまた
は両方が示されている

　　①　 頭痛は脳脊髄液圧上昇の発現時期に一致
して発現し，またはその発見の契機となっ
た

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は水頭症の悪化に並行し有意に悪

化した
　　　 b ） 頭痛は水頭症の改善に並行し有意に改

善した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 「有意な悪化」とは，一次性頭痛と二次性頭痛
を鑑別する一般的な規則に従って，発現頻度お
よび重症度，あるいはそのいずれかが 2倍以上
に増悪することを意味する
コメント  

　正常圧水頭症は，ときどき軽度の頭重感を起こ
すが，通常は頭痛の原因にならない。

解説  

　低髄圧（特発性または二次性）もしくは脳脊髄液
漏出による起立性頭痛は，通常，頸部痛，耳鳴，
聴力変化，光過敏や悪心を伴う。頭痛は脳脊髄液
圧の正常化もしくは脳脊髄液漏出の閉鎖により改
善する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛（注　❶）
 B ． 以下のいずれかまたは両方
　　①　 低髄圧（60 mmH2O未満）
　　②　 画像検査における脳脊髄液漏出の証拠（注　

❷）
 C ． 頭痛は低髄圧もしくは脳脊髄液漏出の発現時
期に一致して発現した，または頭痛がその発
見の契機となった（注　❸）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 7.2「低髄圧による頭痛」は，通常，常にでは
ないが起立性である。座位または立位をとると
間もなく有意に悪化したり，臥位をとると改善
したりする頭痛は低脳脊髄液圧によると考え
られるが，これは診断基準としては信頼性に欠
ける。

❷　 脳の下垂または硬膜の増強効果を示す脳画像
検査，または硬膜外脳脊髄液を示す脊髄画像所
見（脊髄MRIまたはMRI，CTまたはデジタル
サブトラクションミエログラフィー）。

❸　 原因となる根拠は，除外診断とともに，推定さ
れた原因との発症時期に一致するかによる。

以前に使用された用語  

　腰椎穿刺後頭痛（post-lumbar puncture head-

ache）
解説  

　腰椎穿刺後，5日以内に発現し，硬膜穿刺によ
る脳脊髄液漏出に起因する頭痛。通常，項部硬直
や自覚的な聴覚症状を伴う。2週以内に自然軽快
する，または硬膜外腰椎パッチによる漏出の閉鎖
により軽快する。
診断基準  

 A ． 頭痛は 7.2「低髄圧による頭痛」の基準と以
下 Cの基準を満たす

 B ． 硬膜穿刺が施行された
 C ． 頭痛は硬膜穿刺後，5日以内に発現した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　7.2.1「硬膜穿刺後頭痛」の独立した危険因子と
して，女性，31～50歳，7.2.1「硬膜穿刺後頭痛」
の既往，そして硬膜穿刺時の穿刺針の脊柱長軸に
対する垂直方向の角度が最近報告された。

低髄圧による頭痛7.2

硬膜穿刺後頭痛7.2.1
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解説  

　頭蓋内圧低下を引き起こす持続性脳脊髄液漏出
の原因となる手技もしくは外傷後に発現する起立
性頭痛。脳脊髄液漏出の閉鎖により改善する。
診断基準  

 A ． 頭痛は 7.2「低髄圧による頭痛」の基準と以
下 Cの基準を満たす

 B ． 時に持続性脳脊髄液漏出の原因となることが
知られている手技が行われている，もしくは
外傷が発生している

 C ． 頭痛は手技または外傷の時期に一致して発現
した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

以前に使用された用語  

　特発性低髄圧性頭痛（headache attributed to 

spontaneous low CSF pressure），一次性頭蓋内圧低
下症（primary intracranial hypotension），脳脊髄液
量減少性頭痛（low CSF-volume headache），低脳脊
髄液漏性頭痛（hypoliquorrhoeic headache）
解説  

　特発的な原因による低髄圧で引き起こされる起
立性頭痛。通常，項部硬直や自覚的な聴覚症状を
伴う。脳脊髄液圧の正常化により改善する。
診断基準  

 A ． 頭痛は 7.2「低髄圧による頭痛」の基準と以
下 Cの基準を満たす

 B ． 脳脊髄液漏出の原因となることが知られてい
る手技や外傷がない（注　❶）

 C ． 頭痛は低髄圧もしくは脳脊髄液漏出の発現時
期に一致して発現した，または頭痛がその発
見の契機となった（注　❷）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 7.2.3「特発性低頭蓋内圧性頭痛」は 1ヵ月以内
に硬膜穿刺を受けた患者では診断されない

❷　 造影MRIでの硬膜の増強効果など陽性所見を

認める患者では，脳脊髄液圧を直接測定するた
めの硬膜穿刺は不要である
コメント  

　特発性脳脊髄液漏出は，遺伝性結合組織障害と
関連している。脳脊髄液漏出を有する患者は，結
合組織および血管異常についてスクリーニングさ
れるべきである。
　7.2.3「特発性低頭蓋内圧性頭痛」の多数のケー
スでは，姿勢の影響ははっきりしているが，7.2.1

「硬膜穿刺後頭痛」のように劇的または即座に起こ
ることはない。したがって，7.2.3「特発性低頭蓋
内圧性頭痛」は，立位によりすぐに，もしくは数
秒以内に頭痛が発現し，7.2.1「硬膜穿刺後頭痛」
のように仰臥位ですぐに（1分以内）消失するか，
または頭痛は，立位をとって数分あるいは数時間
後に悪化したり，仰臥位をとって数分あるいは数
時間後に必ずしも消失するとは限らないが，改善
したり，姿勢の変化に遅れて発現することもあ
る。発現時に頭痛が起立性であるという特徴は，
時間とともにより不明瞭になることもあり，病歴
聴取の際には詳しく調べなければならない。
　典型的起立性頭痛で明らかな原因のない患者に
おいて，体位性頻脈症候群（postural orthostatic 

tachycardia syndrome：POTS）を除外した後に，自
家血腰椎硬膜外注入療法（autologous lumbar epi-

dural blood patch：EBP）を施行することは臨床診
療において理にかなっている。EBPは脳脊髄液漏
出の閉鎖にしばしば効果があるが，1回の EBPで
は永続的ではなく，2回以上の EBPが施行される
まで症状の寛解が得られないこともある。しか
し，継続した改善は，一般的に数日を超えて期待
される。場合によっては，標的化（漏出部位の）ま
たは非標的化の腰椎 EBPでは継続した改善を得
ることができず，外科的治療が必要になることも
ある。
　納得できる病歴または脳脊髄液漏出に合致する
脳画像検査所見があるにもかかわらず，すべての
7.2.3「特発性低頭蓋内圧性頭痛」の患者に脳脊髄
液漏出を認めるかは，明らかではない。
　この病態は低脳脊髄液量であるかもしれない。
少しの頭蓋内圧上昇（例えば強い咳き込み）の病歴
がときどき聴取できる。

脳脊髄液瘻性頭痛7.2.2

特発性低頭蓋内圧性頭痛7.2.3
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　性交後に訴えられる体位性頭痛は，おそらくほ
とんどが脳脊髄液漏出の結果であるため，7.2.3

「特発性低頭蓋内圧性頭痛」にコード化すべきであ
る。

解説  

　通常，脳脊髄液のリンパ球増加を伴う，非感染
性炎症性頭蓋内疾患によって引き起こされる頭
痛。炎症性疾患の解消によって改善する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 頭痛の原因となりうる非感染性炎症疾患と診
断されている

 C ． 原因となる証拠として，以下の 1つ以上が示
されている

　　①　 頭痛は非感染性炎症性疾患の発症時期に
一致して発現した

　　②　 頭痛は非感染性炎症性疾患の悪化に並行
し有意に悪化した

　　③　 頭痛は非感染性炎症性疾患の改善に並行
し有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　神経サルコイドーシスによって引き起こされ，
他の症候を伴う頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 神経サルコイドーシスと診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は神経サルコイドーシスの発症時期
に一致して発現した

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は神経サルコイドーシスの悪化に

並行し有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は神経サルコイドーシスの改善に

並行し有意に改善した
　　③　 頭痛は 1つ以上の脳神経麻痺を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　神経サルコイドーシスの他の徴候として，無菌
性髄膜炎，脳神経障害，脳MRIにおける頭蓋内
占拠性病変，脳室周囲の炎症性限局性病変または
生検で非乾酪性肉芽腫と確認され脳や脊髄MRI

で均一に造影される病変がある。

解説  

　髄膜刺激による症候を伴う，無菌性髄膜炎によ
り引き起こされる頭痛。髄膜炎の解消により改善
する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 脳脊髄液検査にて無菌性髄膜炎と診断されて
いる（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は無菌性髄膜炎の発症時期に一致し
て発現する，または頭痛がその発見の契機
となった

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は無菌性髄膜炎の悪化に並行し有

意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は無菌性髄膜炎の改善に並行し有

意に改善した
　　③　 頭痛は，項部硬直（髄膜症）や羞明感を含む

髄膜炎症の症候を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 無菌性髄膜炎患者の脳脊髄液は，リンパ球増
加，軽度蛋白増加とグルコース正常で，感染性
微生物を認めない。
コメント  

　無菌性髄膜炎がイブプロフェンや他の非ステロ
イド性抗炎症薬（non-steroidal anti-inflammatory 

drugs：NSAIDs），免疫グロブリン，ペニシリンや

非感染性炎症性頭蓋内疾患に 
よる頭痛7.3

神経サルコイドーシスによる頭痛7.3.1

無菌性（非感染性）髄膜炎による 
頭痛7.3.2

98

第2部　二次性頭痛



トリメトプリムを含む，一定の薬剤の髄注または
吸入で起こる場合がある。

解説  

　原因となる疾患の他の症候を伴う，通常は顕著
な症状を示さないさまざまな自己免疫疾患いずれ
によっても引き起こされる頭痛。自己免疫疾患の
治療成功によって改善する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 上述以外の頭痛を引き起こすことが知られて
いる非感染性炎症疾患であると診断されてい
る（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下の 1つ以上の項
目が示されている

　　①　 頭痛は非感染性炎症疾患の発現時期に一
致して発現した

　　②　 頭痛は非感染性炎症疾患の悪化に並行し
有意に悪化した

　　③　 頭痛は非感染性炎症疾患の改善に並行し
有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭痛は，急性脱髄性脳脊髄炎（acute demyelinat-

ing encephalomyelitis：ADEM），全身性エリテ
マトーデス（systemic lupus erythematosus：
SLE），ベーチェット症候群と他の全身性また
は局在性（例えば辺縁系脳炎）自己免疫症候群
に伴いうるが，特徴的またはよくみられる症状
ではない。

解説  

　高プロラクチン血症を半数で呈する下垂体腫大
を伴う，リンパ球性下垂体炎により引き起こされ
る頭痛。リンパ球性下垂体炎の治療成功によって
改善する。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． リンパ球性下垂体炎と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の 1つ以上の項
目が示されている

　　①　 頭痛はリンパ球性下垂体炎の発症時期に
一致して発現した

　　②　 頭痛はリンパ球性下垂体炎の悪化に並行
し有意に悪化した

　　③　 頭痛はリンパ球性下垂体炎の改善に並行
し有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　リンパ球性下垂体炎は下垂体腫大と頭部MRI

で均一な造影効果を認める。50％の症例で高プロ
ラクチン血症，または20％の症例で下垂体性細胞
質蛋白に対する自己抗体が関連している。
　男性にも起こることがあるが，典型的には妊娠
後期または出産後に発症する。

以前に使用された用語  

　脳脊髄液細胞増多を伴う片頭痛（migraine with 

cerebrospinal pleocytosis），リンパ球増多症を伴う
偽片頭痛（pseudomigraine with lymphocytic pleocy-

tosis）
解説  

　陽性症状としての視覚症状はまれだが，数時間
持続する片側性感覚異常，片麻痺や発語障害を含
む神経学的欠損を伴う片頭痛様発作（通常は 1～
12回）。脳脊髄液リンパ球増加症がある。3ヵ月
以内に自然寛解する。
診断基準  

 A ． Bと Cを満たす片頭痛様頭痛の反復である
（注　❶）

 B ． 以下の両方
　　①　 少なくとも以下の1つが4時間以上続く一

過性神経学的欠損が随伴，または少し先行
する

　　　 a ） 片側性感覚異常

その他の非感染性炎症性頭蓋内 
疾患による頭痛7.3.3

リンパ球性下垂体炎による頭痛7.3.4

脳脊髄液リンパ球増加を伴う 
一過性頭痛および神経学的欠損症
候群（HaNDL）

7.3.5
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　　　 b ） 発語障害
　　　 c ） 片麻痺
　　②　 病因学的検査では異常なく，脳脊髄液リン

パ球増多症（15個/μLを超える）を認める
 C ． 原因となる証拠として，以下のいずれかまた
は両方が示されている

　　①　 頭痛と一過性神経学的欠損は脳脊髄液リ
ンパ球増多症の発症または悪化した時期
に一致して発現または悪化した，または頭
痛がその発見の契機となった

　　②　 頭痛と一過性神経学的欠損は脳脊髄液リ
ンパ球増多症の改善に並行して有意に改
善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 本症候群を有するほとんどの患者で片頭痛の
既往がない

❷　 臨床的特徴の一部を共有する疾患として 1.2.3

「片麻痺性片頭痛」がある。しかしながら 7.3.5

「脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性頭痛およ
び神経学的欠損症候群（HaNDL）」を呈する患
者の一部では 1.2.3.1.1「家族性片麻痺性片頭痛
1型（FHM1）」の原因となる CACNA1A遺伝子
の突然変異が除外されている。また，神経ボレ
リア症，神経梅毒，神経ブルセラ，マイコプラ
ズマ，肉芽腫性および腫瘍性くも膜炎，脳炎，
中枢神経系血管炎も除外されるべきである。
コメント  

　7.3.5「脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性頭痛
および神経学的欠損症候群（HaNDL）」の臨床像
は，中等度～重度の頭痛に引き続きまたは併発す
る，1～12回の不連続な一過性神経学的欠損であ
る。発作のほとんどが数時間続くが，24時間以上
続くこともある。神経学的徴候として，感覚症状
が約 3/4，失語症が 2/3，そして運動障害が半分
をわずかに超える程度にみられる。片頭痛前兆様
の視覚症状は比較的まれ（症例の 20％未満）であ
る。症候群は 3ヵ月以内に消失する。
　脳脊髄液リンパ球増加症（760個/μLまで）に加
え，脳脊髄液総蛋白増加（250 mg/dLまで）が90％
を超えて，脳脊髄液圧上昇（400 mmH2Oまで）が
50％を超える症例でみられる。少なくとも 1/4の

症例におけるウイルス性前駆症状の存在は，7.3.5

「脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性頭痛および
神経学的欠損症候群（HaNDL）」の自己免疫性病
因の可能性を高める。2人の患者の血清における，
T型電位開口型CaチャンネルCACNA1Hのサブ
ユニットに対する抗体についての最近の報告はこ
の見解を支持する。
　乳頭浮腫が時々みられる。通常の CTやMRI

（単純または造影剤静注）と脳血管撮影は，非発作
時では常に正常であるが，発作中の脳画像検査
は，拡散強調画像で変化を認めない遅発性脳灌流
と脳動脈狭窄を示す。また，灰白質浮腫と脳溝の
造影効果が一例において報告されている。微生物
学的検査は常に正常である。脳波と SPECTス
キャンで局在性神経学的欠損に一致した限局性異
常域を認めることもある。

解説  

　脳腫瘍（頭蓋内新生物）（日本語版　作成にあたっ
て，前付17頁参照）によって引き起こされる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 脳腫瘍と診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち 1つ以上
が示されている

　　①　 頭痛は脳腫瘍の発現時期に一致して発現
した，または頭痛がその発見の契機となっ
た

　　②　 頭痛は脳腫瘍の悪化に並行して有意に悪
化した

　　③　 頭痛は脳腫瘍の治療の成功時期に一致し
て有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　頭痛は，通常進行性で，朝に強くヴァルサル
ヴァ様手技によって悪化し，1つ以上の占拠性脳

脳腫瘍による頭痛7.4

脳腫瘍による頭痛7.4.1
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腫瘍によって引き起こされる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 占拠性脳腫瘍が証明されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 頭痛は腫瘍の発現時期に一致して発現し

たか，または頭痛がその発見の契機となっ
た

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は腫瘍の悪化に並行し有意に悪化

した
　　　 b ） 頭痛は腫瘍の治療の成功時期に一致し

て有意に改善した
　　③　 頭痛は以下の 4つの特徴のうち少なくと

も 1つを満たす
　　　 a ） 進行性
　　　 b ） 朝または臥位で悪化する
　　　 c ） ヴァルサルヴァ様手技によって悪化す

る
　　　 d ） 悪心や嘔吐を随伴する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　脳腫瘍を有する患者における頭痛の有病率は
32～71％の範囲である。若年患者（小児を含む），
一次性頭痛の病歴を有する，腫瘍が急速に増大す
る，後頭蓋窩または正中に局在する患者において
頭痛が起こりやすい。現在または過去のがんの病
歴を有する患者では，積極的に検査を行う。
　進行または悪化が重要な特徴であるが，7.4.1

「脳腫瘍による頭痛」に特有の症状はない。他の示
唆的な症状（重度で，朝に悪化し，悪心・嘔吐を随
伴する）は，古典的な三徴ではなく，それらは，頭
蓋内圧亢進および後頭蓋窩腫瘍でより生じやすい。
　頭痛は必ずしも腫瘍と同側ではない。頭蓋骨ま
たは硬膜に隣接する病変は，同側の頭痛と関連す
る傾向があるが，頭蓋内圧亢進はより拡散性の頭
痛を生じさせる。脳腫瘍による頭痛は唯一の症状
であることはまれであり，症状として，2～16％
の患者では頭痛のみであるが，神経学症状や痙攣
発作が一般的である。

解説  

　第三脳室コロイド囊胞によって引き起こされる
頭痛。非常に特徴的な雷鳴様発症で発作を繰り返
し，しばしば姿勢の変化やヴァルサルヴァ様手技
がきっかけとなり，意識の低下または消失を伴う。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 第三脳室コロイド囊胞が証明されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は第三脳室コロイド囊胞の発現時期
に一致して発現した，または頭痛がその発
見の契機となった

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は雷鳴様発症で繰り返し，意識の

低下または消失を伴う
　　　 b ） 頭痛は第三脳室コロイド囊胞の治療の

成功時期に一致して有意に改善または
消失した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　大多数の第三脳室コロイド囊胞は偶発的に発見
され，無症候である。それにもかかわらず，モン
ロー孔のすぐ近傍に局在するものは，突然の閉塞
性水頭症をきたし，雷鳴様発症で意識の低下また
は消失を伴う頭痛を引き起こすことがある。この
非常に特徴的な症候は迅速に診断されなければな
らない。
　7.4.1.1「第三脳室コロイド囊胞による頭痛」は
致命的な緊急事態を示している。

解説  

　癌性髄膜炎によって引き起こされる頭痛，通常
脳症や脳神経麻痺を伴う。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 癌性髄膜炎（癌性髄膜炎に関連することが知
られている全身的な新生物が認められる場

第三脳室コロイド囊胞による頭痛7.4.1.1

癌性髄膜炎による頭痛7.4.2
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合）が証明されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 頭痛は癌性髄膜炎の発現時期に一致して

発現した
　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は癌性髄膜炎の悪化に並行し有意

に悪化した
　　　 b ） 頭痛は癌性髄膜炎の改善に並行し有意

に改善した
　　③　 頭痛は脳神経麻痺や脳症を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　下垂体腺腫と視床下部あるいは下垂体の分泌過
多または分泌不全により引き起こされる頭痛で，
通常，体温調節障害，異常な感情状態や口渇また
は食欲の変化を伴う。頭痛は基礎疾患の治療成功
により改善する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 下垂体腺腫に関連している視床下部あるいは
下垂体の分泌過多または分泌不全が証明され
ている（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 頭痛は視床下部あるいは下垂体の分泌過

多または分泌不全の発現時期に一致して
発現した

　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は視床下部あるいは下垂体の分泌

過多または分泌不全の悪化に並行し有
意に悪化した

　　　 b ） 頭痛は視床下部あるいは下垂体の分泌
過多または分泌不全の改善に並行し有
意に改善した

　　③　 頭痛は以下の少なくとも 1つと関連して
いる

　　　 a ） 体温調節障害

　　　 b ） 異常な感情状態
　　　 c ） 口渇や食欲の変化
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 プロラクチン，成長ホルモン（growth hor-

mone：GH）や副腎皮質刺激ホルモン（adreno-

corticotropic hormone：ACTH）の分泌過多を含
む。

解説  

　髄注後4日以内に出現し14日以内に消失する，
立位と仰臥位でともに自覚する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 髄注が施行された
 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 頭痛は髄注後 4日以内に発現した（注　❶）
　　②　 頭痛は髄注後 14日以内に有意に改善した

（注　❷）
　　③　 髄膜刺激症状の徴候
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭痛は通常，髄注後 4日以内に起こり，立位と
仰臥位でともに発現する。

❷　 頭痛が 14日を超えて持続する場合，7.2.2「脳
脊髄液瘻性頭痛」，髄膜炎や軟膜の疾患を考慮
すべきである。

他疾患にコード化する  

　片頭痛様または他の頭痛とてんかんが，ともに
特定の脳疾患（例えばMELAS）の部分症状である
場合，頭痛はその疾患にコード化する。痙攣発作
が片頭痛前兆と同時にまたは直後に起こる場合，
1.4.4「片頭痛前兆により誘発される痙攣発作」に
コード化する。

視床下部あるいは下垂体の分泌過
多または分泌不全による頭痛7.4.3

髄注による頭痛7.5

てんかん発作による頭痛7.6
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解説  

　てんかん発作により引き起こされる頭痛で痙攣
発作と同時またはその後に起こり，数時間または
3日以内に自然軽快する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 患者はてんかん発作をもっているか，最近発
症した

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は痙攣発作と同時または直後に発現
した

　　②　 頭痛は痙攣発作の後に自然に消失した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　詳細な報告によれば，てんかん発作との発現時
期の関連性に応じて，サブタイプ 7.6.1「てんかん
発作時頭痛」と 7.6.2「てんかん発作後頭痛」を区
別することを支持する。
　発作前頭痛についても，11人の難治性焦点性て
んかん患者における小規模研究で述べられてい
る。頭痛は，9人の側頭葉てんかん（temporal lobe 

epilepsy：TLE）患者で焦点と同側で前側頭部に，1

人のTLE患者と1人の前頭葉てんかん患者で対側
にみられた。部分発作と全般発作の患者におい
て，発作前頭痛の存在を確立し，その予防と臨床
的特徴を決定するためには，さらなる研究が必要
である。発作前頭痛は，1.4.4「片頭痛前兆により
誘発される痙攣発作」とも鑑別しなければならな
い。

以前に使用された用語  

　発作時頭痛（ictal headache）
解説  

　部分てんかん発作中に引き起こされ，てんかん
性放電と同側に起こり，痙攣発作の終了と同時ま
たは間もなく消失する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 患者は部分てんかん発作をもっている

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は部分発作の発症と同時に発現した
　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛はてんかん性放電と同側
　　　 b ） 頭痛は部分発作終了後すぐに，有意に

改善または消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　7.6.1「てんかん発作時頭痛」は，他のてんかん
症状（運動，感覚または自律神経）が続く場合があ
る。
　この状態は，他の頭痛のタイプからの鑑別診断
を必要とされ唯一のてんかん症状として発生する
「純粋な」または「孤立した」発作性てんかん性頭
痛と区別されるべきである。
　「てんかん性片側頭痛」（存在が確認された場合）
は，頭痛と発作時突発性脳波の同側に発生するこ
とを特徴とする，非常にまれな 7.6.1「てんかん発
作時頭痛」の異型である。

解説  

　てんかん発作後 3時間以内に起こり，痙攣発作
終了後 72時間以内に自然に軽快する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 患者は最近，部分性もしくは全般性てんかん
発作を発症した

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛はてんかん発作終了後，3時間以内に
発現した

　　②　 頭痛はてんかん発作終了後，72時間以内
に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　7.6.2「てんかん発作後頭痛」は側頭葉てんかん
と前頭葉てんかんのいずれでも 40％以上の患者
に起こり，後頭葉てんかんの60％までの患者に起
こる。他の痙攣に比べ，強直間代性痙攣後に，よ

てんかん発作時頭痛7.6.1

てんかん発作後頭痛7.6.2
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りしばしば起こる。

解説  

　通常，後頭部や後頭下部に，短時間（5分未満）
続く，咳嗽や他のヴァルサルヴァ手技により誘発
される，CMⅠが原因の頭痛。キアリ奇形の治療
の成功後に改善する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）が証明されている
（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は CMⅠの発症時期に一致して発

現した，またはその発見の契機となっ
た

　　　 b ） 頭痛は CMⅠの治療成功後，3ヵ月以
内に改善した

　　②　 頭痛は以下の 3つの特徴のうち，1つ以上
を満たす

　　　 a ） 咳嗽や他のヴァルサルヴァ様手技によ
り誘発される

　　　 b ） 後頭部または後頭下部
　　　 c ） 持続は 5分未満
　　③　 頭痛は，脳幹，小脳，下位脳神経や頸髄の

機能不全による他の症候を伴う（注　❷）
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸）
注  

❶　 MRIによるCMⅠの診断には，小脳扁桃の尾側
下垂が 5 mm，または小脳扁桃の尾側下垂が 3 

mmに加え，小脳後方と側方の脳脊髄液腔圧
排，後頭上部の高さの下降，小脳テントの傾斜
増大，延髄の捻転により示される，頭蓋頸椎移
行部領域におけるくも膜下腔の不鮮明化が必
要である。

❷　 ほとんどすべて（95％）の CMⅠ患者は，5つ以
上の別個の症状を訴える

❸　 脳脊髄液圧が変化し，IIHのように亢進もしく

は脳脊髄液漏出による特発性低頭蓋内圧のよ
うに低下した患者は，MRI所見として二次的な
小脳扁桃下垂とCMⅠを示すかもしれない。こ
のような患者はまた，咳嗽や他のヴァルサル
ヴァ様手技に関連した頭痛を呈し，正しくは
7.1.1「特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛」
または，7.2.3「特発性低頭蓋内圧性頭痛」のい
ずれかにコード化する。したがって，頭痛と
CMⅠを呈しているすべての患者で，脳脊髄液
圧異常は除外されなければならない。
コメント  

　7.7「キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）による頭痛」は，
長い持続時間（数秒よりむしろ数分）であることを
除き，しばしば記述的に 4.1「一次性咳嗽性頭痛」
に似ている。
　有病率調査では，人口の 0.24～3.6％において
少なくとも 5 mmの小脳扁桃ヘルニアがみられ，
高齢では有病率が低下する。
　これらの患者の多くは無症状でありうることか
ら，CMⅠの臨床的な症状と経過が重要である。ヘ
ルニアの程度および頭痛の重症度や障害の程度に
関する矛盾するデータがあり，患者は最小の小脳
扁桃ヘルニアで「キアリ様」の症状を呈するが，
一方で，大きなヘルニアでも無症状であることも
ある。
　7.7「キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）による頭痛」の診
断基準は検証が必要である。長期的な非手術例と
手術例の成績について前向き研究が必要である。
一方，手術的介入を検討する際には，有意に合併
症の可能性がある不必要な手術手技を避けるた
め，臨床的基準および放射線学的基準の両方を厳
守することが勧められる。現在のデータは，厳密
に選択された患者では，ヴァルサルヴァ様の要因
を伴わない頭痛よりも咳嗽性頭痛が，また後頭部
以外の頭痛よりも後頭部痛が，外科的介入に反応
することを示唆している。
　最近のデータは，CMⅠにおける肥満と頭痛の
可能性との関係を示唆しており，この知見は特に
治療の観点からより一層の研究を正当化する。

キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）による
頭痛7.7
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解説  

　上記以外の非血管性頭蓋内疾患により引き起こ
される頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 上記以外で頭痛を引き起こすことが知られて
いる非血管性頭蓋内疾患が証明されている

 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の発現時期に

一致して発現した
　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の悪化に並

行し発現する，または有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の改善に一

致して有意に改善した
　　③　 頭痛は非血管性頭蓋内疾患に典型的な特

徴を示す
　　④　 他の原因の証拠が存在する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
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他疾患にコード化する  

　7.1.2「代謝・中毒・内分泌に起因する頭蓋内圧
亢進による頭痛」，7.3.2「無菌性（非感染性）髄膜
炎による頭痛」
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8．物質またはその離脱による頭痛
Headache attributed to a substance or 
its withdrawal

8.1　�物質の使用または曝露による頭痛（Headache 
attributed to use of or exposure to a substance）

 8.1.1　�一酸化窒素（NO）供与体誘発頭痛�
〔Nitric oxide（NO）donor-induced headache〕

  8.1.1.1　�即時型一酸化窒素供与体誘発頭痛
（Immediate NO donor-induced headache）

  8.1.1.2　�遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛
（Delayed NO donor-induced headache）

 8.1.2　�ホスホジエステラーゼ（PDE）阻害薬誘発頭
痛〔Phosphodiesterase（PDE） inhibitor-induced 
headache〕

 8.1.3　�一酸化炭素（CO）誘発頭痛〔Carbon monoxide
（CO）-induced headache〕

 8.1.4　�アルコール誘発頭痛�
（Alcohol-induced headache）

  8.1.4.1　�即時型アルコール誘発頭痛�
（Immediate alcohol-induced headache）

  8.1.4.2　�遅延型アルコール誘発頭痛�
（Delayed alcohol-induced headache）

 8.1.5　�コカイン誘発頭痛（Cocaine-induced headache）
 8.1.6　�ヒスタミン誘発頭痛�

（Histamine-induced headache）
  8.1.6.1　�即時型ヒスタミン誘発頭痛�

（Immediate histamine-induced headache）
  8.1.6.2　�遅延型ヒスタミン誘発頭痛（Delayed 

histamine-induced headache）
 8.1.7　�カルシトニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）�

誘発頭痛〔Calcitonin gene-related peptide 
（CGRP）-induced headache〕

  8.1.7.1　�即時型CGRP誘発頭痛�
（Immediate CGRP-induced headache）

  8.1.7.2　�遅延型CGRP誘発頭痛�
（Delayed CGRP-induced headache）

 8.1.8　�外因性急性昇圧物質による頭痛（Headache 
attributed to exogenous acute pressor agent）

 8.1.9　�頭痛治療薬以外の薬剤の一時的使用によ�
る頭痛（Headache attributed to occasional use  
of non-headache medication）

 8.1.10　�頭痛治療薬以外の薬剤の長期使用による
頭痛（Headache attributed to long-term use of 
non-headache medication）

 8.1.11　�その他の物質の使用または曝露による頭
痛（Headache attributed to use of or exposure to 
other substance）

8.2　�薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛， 
MOH）（Medication-overuse headache：MOH）

 8.2.1　�エルゴタミン乱用頭痛�
（Ergotamine-overuse headache）

 8.2.2　�トリプタン乱用頭痛�
（Triptan-overuse headache）

 8.2.3　�非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛�
（Non-opioid analgesic-overuse headache）

  8.2.3.1　�パラセタモール（アセトアミノフェン）�
乱用頭痛〔Paracetamol（acetaminophen）-
overuse headache〕

  8.2.3.2　�非ステロイド性抗炎症薬（NSAID）乱用
頭痛〔Non-steroidal anti-inflammatory drug
（NSAID）-overuse headache〕

   8.2.3.2.1　�アセチルサリチル酸乱用頭痛
（Acetylsalicylic acid-overuse headache）

  8.2.3.3　�その他の非オピオイド系鎮痛薬乱用頭
痛（Other non-opioid analgesic-overuse 
headache）

 8.2.4　�オピオイド乱用頭痛�
（Opioid-overuse headache）

 8.2.5　�複合鎮痛薬乱用頭痛�
（Combination-analgesic-overuse headache）

 8.2.6　�単独では乱用に該当しない複数医薬品に�
よる薬物乱用頭痛�
（Medication-overuse headache attributed to 
multiple drug classes not individually overused）

 8.2.7　�特定不能または乱用内容未確認の複数医�
薬品による薬物乱用頭痛（Medication-overuse 
headache attributed to unspecified or unverified 
overuse of multiple drug classes）

 8.2.8　�その他の治療薬による薬物乱用頭痛
（Medication-overuse headache attributed to other 
medication）

8.3　�物質離脱による頭痛�
（Headache attributed to substance withdrawal）

 8.3.1　�カフェイン離脱頭痛�
（Caffeine-withdrawal headache）

 8.3.2　�オピオイド離脱頭痛�
（Opioid-withdrawal headache）

 8.3.3　�エストロゲン離脱頭痛�
（Oestrogen-withdrawal headache）

 8.3.4　�その他の物質の慢性使用からの離脱によ�
る頭痛（Headache attributed to withdrawal from 
chronic use of other substance）



全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　8. 「物質またはその離脱による頭痛」において
も，他の疾患に起因する頭痛の一般的な規則が，
多少の補整を加えて適用される。
1． 新規の頭痛が初発し，物質への曝露または離
脱と時期的に一致する場合，その物質への曝
露または離脱による二次性頭痛としてコー
ド化する。新規の頭痛が，ICHD-3の第 1部
に分類されている一次性頭痛のいずれかの
特徴を有する場合も，これに該当する。

2． ある物質への曝露または離脱と時期的に一
致して，一次性頭痛の特徴をもった以前から
存在する頭痛が慢性化あるいは，有意に悪化
した場合（通常，頻度や重症度が 2倍かそれ
以上になることを意味する），物質への曝露
あるいは離脱が頭痛の原因となる確証があ
れば，もともとある一次性頭痛および 8. 「物
質またはその離脱による頭痛」（あるいはそ
のタイプまたはサブタイプの 1つ）の両方と
して診断する。

3． 薬理学的に活性のある物質の曝露による頭
痛のある種のサブフォームは，曝露の数時間
後に一次性頭痛の患者のみに発生し，現象的
にはその一次性頭痛の型と類似している。こ
れらのメカニズムは異なっており，非生理的
刺激に反応すると推定され，それゆえ，二次
性とみなされる。一次性頭痛疾患と 8.1「物
質の使用または曝露による頭痛」の適切なサ
ブフォームの両者が診断されるべきである。

緒言
　1. 「片頭痛」患者は，生理学的にそしておそら
く心理学的に種々の内部刺激および外部刺激に過
敏に反応する。アルコール，食品，食品添加物，
化学薬品および薬剤の摂取および離脱はすべて，
感受性の強い個人において片頭痛を誘発または活
性化することが報告されている。
　頭痛と物質の関連は，しばしば事例的なデータ
や薬剤の有害事象の報告に基づいている。頭痛と

の関連の事実は原因を証明しているものでも，そ
の他の病因を考慮する必要性を除外しているもの
でもない。ありふれたことは高い頻度で発生する
ので，頭痛と物質への曝露の関係はただ単に偶然
かもしれない。頭痛は偶然に発現することもあ
る。頭痛は全身的な疾患の症状である場合もあ
り，そのような症状の治療のために投与された薬
物が頭痛に関連することもある。急性期片頭痛の
ための治療薬の治験では，特に，頭痛は，随伴症
状同様，治療の結果ではなく治療される疾患のも
との症状であるにもかかわらず，有害薬物反応と
して挙げられている。疾患によっては薬剤に関連
した頭痛の素因を作り出している可能性がある。
その薬剤も身体状況もそれ単独では頭痛を引き起
こすことはないと考えられる。
　本章に記載された頭痛性疾患の一般的な診断基
準は以下の通りである。
 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 頭痛を起こしうることが知られている物質の
使用，曝露，または物質からの離脱がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2つが示されている

　　①　 物質の使用，曝露または物質からの離脱と
時期的に一致して頭痛が発現している

　　②　 以下のうちいずれか
　　　 a ） 物質の使用または曝露の停止と時期的

に一致して頭痛が有意に改善または消
失する

　　　 b ） 物質から離脱した後，一定期間内に，
頭痛が有意に改善または消失する

　　③　 頭痛が物質の使用，曝露または物質からの
離脱に典型的な特徴をもつ

　　④　 原因となる他の証拠が存在する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　物質の使用または曝露により，即時または数時
間以内に起こる頭痛。

物質の使用または曝露による 
頭痛8.1
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コメント  

　8.1「物質の使用または曝露による頭痛」は，通
常の治療の使用もしくは実験的研究における物質
の望ましくない効果として出現するか，もしくは
毒性物質によって引き起こされる。
　多くの薬物において頭痛が副作用として記録さ
れているが，単に頭痛の高い有病率を反映してい
るに過ぎないこともしばしばである。二重盲検対
照比較試験において，試験薬投与後のほうがプラ
セボに比し頭痛の発生率が高い場合に，真の副作
用とみなすことができる。二重盲検法は薬剤の効
果と頭痛との関連性を研究する場合にも実験的に
使用されうる。例えば一酸化窒素供与体のような
例では，このような研究は一次性頭痛における神
経伝達物質のメカニズムの関与をより深く理解す
る助けとなった。
　一般的には，1.「片頭痛」の患者はその他の人よ
りもそのような頭痛を引き起こしやすく，2.「緊張
型頭痛」および 3.1「群発頭痛」の患者でも同様
なことが言えるであろう。一酸化窒素供与体やヒ
スタミンなどのようないくつかの物質は健常ボラ
ンティアや片頭痛患者において，即座に頭痛を誘
発する。しかしながら一次性頭痛の患者において
は，頭痛の誘発物質が血液から除かれた 1～数時
間後に遅延型頭痛を引き起こす可能性があること
も明らかである。
　臨床で使用された物質の頭痛誘発効果の可能性
を知ることは，それらの物質を適切に分類するた
めに重要である。個々の物質は頭痛を起こさなく
とも，アルコールとジスルフィラムのような組み
合わせは頭痛を引き起こす可能性がある。
　逆説的にいうと，アルコールを多量に摂取した
後にほとんどの人が経験する頭痛は，過剰な飲酒
を抑止する助けになるため，肯定的な特徴といえ
る。
　一酸化炭素のような毒性効果により頭痛を引き
起こす物質については実験的に研究することはで
きない。したがって，その物質への曝露と頭痛の
因果関係はその物質を偶然に使用したり，自殺企
図での使用などの臨床例で証明されなくてはなら
ない。

解説  

　一酸化窒素（NO）供与体への急性曝露により，
即時またはしばらくしてから起こる頭痛。頭痛は
自然寛解する。
コメント  

　8.1.1「一酸化窒素（NO）供与体誘発頭痛」は典
型的には前頭側頭部で拍動性である。すべての一
酸化窒素供与体〔例えば亜硝酸アミル（amyl 

nitrate），四硝酸エリスリチル（erythrityl tetrani-

trate），四亜硝酸ペンタエリスリチル（pentaery-

thrityl tetranitrate），ニトログリセリン（glyceryl 

trinitrate：GTN），一硝酸または二硝酸イソソル
ビド（isosorbide mononitrate or dinitrate），ニトロ
プルシドナトリウム（sodium nitroprusside），六硝
酸マンニトール（mannitol hexanitrate）など〕はこ
のサブタイプの頭痛を引き起こす。
　GTNはほとんどの健常人において即時型頭痛
を引き起こすが，1.「片頭痛」の患者では，1.1「前
兆のない片頭痛」の診断基準を満たす遅発型頭痛
をも引き起こす。2.3「慢性緊張型頭痛」の患者で
は，GTNは 2.「緊張型頭痛」の特徴をもつ遅延型
頭痛を誘発することが示されている（2.1「稀発反
復性緊張型頭痛」もしくは 2.2「頻発反復性緊張
型頭痛」で同様のことが起こるかどうかは不明で
ある）。これらの遅延型頭痛は曝露後平均 5～6時
間で発現する。3.1「群発頭痛」の患者は群発期の
みで遅延型頭痛を発現する（通常 GTNは摂取後
1～2時間で群発頭痛発作を誘発する）。
　頭痛はGTNの治療目的で使用した場合の副作
用である。慢性的に使用すると，1週間以内に耐
性ができ，GTN誘発頭痛はほとんどの患者では
この期間内に消失する。治療目的で使用したその
他の一酸化窒素供与体も頭痛を引き起こす。一硝
酸イソソルビドは正式な二重盲検プラセボ対照比
較試験の対象となっており，一酸化窒素をゆっく
りと放出するためにGTNよりも長時間持続する
頭痛を引き起こす。

一酸化窒素（NO）供与体誘発頭痛8.1.1
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以前に使用された用語  

　ニトログリセリン頭痛（nitroglycerine head-

ache），ダイナマイト頭痛（dynamite headache），
ホットドッグ頭痛（hot dog headache）
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 一酸化窒素供与体が吸収されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 一酸化窒素供与体吸収後 1時間以内に頭
痛が発現する

　　②　 一酸化窒素放出終了後 1時間以内に頭痛
が消失する

　　③　 以下の4つの特徴の少なくとも1項目以上
を満たす

　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 強さは軽度～中等度
　　　 c ） 拍動性
　　　 d ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 頭痛は，一次性頭痛患者に起こり，その頭痛
タイプの特徴をもち，Cを満たす

 B ． 一酸化窒素供与体の吸収
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 一酸化窒素供与体曝露後 2～12時間以内
で，血液から一酸化窒素が消失後に頭痛が
発現した

　　②　 曝露後，72時間以内に頭痛が消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 現象的に，8.1.1.2「遅延型一酸化窒素供与体誘
発頭痛」は患者がもつ一次性頭痛と類似してい
るが，薬剤に起因する二次性とみなされる。患
者は一次性頭痛と 8.1.1.2「遅延型一酸化窒素供
与体誘発頭痛」の両者にコードすべきである。

コメント  

　8.1.1.2「遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛」は，
一次性頭痛患者のみで発症し，現象的にその一次
性頭痛の型と類似しているが，メカニズムは異な
ると推定されている。

解説  

　ホスホジエステラーゼ（phosphodiesterase：
PDE）阻害薬摂取によって引き起こされ，72時間
以内に自然寛解する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． ホスホジエステラーゼ（PDE）阻害薬の服用
 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 PDE阻害薬摂取後 5時間以内に頭痛発現
　　②　 発現後 72時間以内に消失
　　③　 頭痛は以下の4つのうち少なくとも1つの

特徴をもつ
　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 強さは軽度～中等度
　　　 c ） 拍動性
　　　 d ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　PDEは cGMP（cyclic guanosine monophosphate）
と cAMP（cyclic adenosine monophosphate）を分解
する酵素である。PDE-5阻害薬であるシルデナ
フィル（sildenafil）とジピリダモール（dipyridam-

ole）は cGMPまたは cAMP（あるいはその両方）の
レベルを増加させる。この頭痛は通常，緊張型頭
痛様であるが，1. 「片頭痛」 （この副作用について
警告を受けるべきである）の患者では 1.1「前兆の
ない片頭痛」の特徴をもつ。

以前に使用された用語  

　倉庫労働者の頭痛（warehouse workers’ head-

即時型一酸化窒素供与体誘発頭痛8.1.1.1

遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛8.1.1.2

ホスホジエステラーゼ（PDE） 
阻害薬誘発頭痛8.1.2

一酸化炭素（CO）誘発頭痛8.1.3
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ache）
解説  

　一酸化炭素（CO）への曝露によって引き起こさ
れ，排除後 72時間以内に自然消失する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす両側性の頭痛
 B ． 一酸化炭素への曝露が生じている
 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 頭痛は一酸化炭素曝露後 12時間以内に発
現

　　②　 頭痛の程度は一酸化酸素中毒の重症度に
より変動

　　③　 頭痛は一酸化炭素が排除されてから，72時
間以内に消失

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　典型的には，一酸化炭素血色素が 10～20％の
レベルでは胃腸症状または神経症状を欠く軽度の
頭痛が，20～30％のレベルでは中程度の拍動性頭
痛と易刺激性が，30～40％のレベルでは悪心・嘔
吐および霧視を伴う重度の頭痛がみられる。40％
を超えるレベルでは，意識が変化するため，通常
頭痛を訴えることはない。
　頭痛における一酸化炭素中毒の長期の影響に関
する十分な研究はないが，慢性一酸化炭素中毒後
頭痛のいくつかの証拠がある。

解説  

　アルコール（通常はアルコール含有飲料の型で）
の摂取後，即時またはしばらくしてから起こる頭
痛。頭痛は自然寛解する。

以前に使用された用語  

　カクテル頭痛（cocktail headache）
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． アルコールの摂取が行われている
 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ

れている
　　①　 頭痛はアルコール摂取後，3時間以内に発

現した
　　②　 頭痛はアルコール摂取中止後，72時間以

内に消失した
　　③　 頭痛は以下の 3つの特徴のうち少なくと

も 1項目を満たす
　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 拍動性
　　　 c ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　8.1.4.1「即時型アルコール誘発頭痛」は 8.1.4.2

「遅延型アルコール誘発頭痛」よりもはるかにまれ
である。前者を引き起こすアルコールの有効量は
さまざまである。1. 「片頭痛」患者は時によって
は，ごく少量である可能性があり，また時には非
片頭痛患者と同じレベルのアルコール耐性をもつ
かもしれない。

以前に使用された用語  

　二日酔い頭痛（hangover headache）
解説  

　アルコール（通常はアルコール含有飲料の形で）
の摂取後，数時間経過してから生じる頭痛。頭痛
は 72時間以内に自然消失する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． アルコールの摂取が行われている
 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 頭痛はアルコール摂取後 5～12時間以内
に発現する

　　②　 頭痛は発現後 72時間以内に自然消失する
　　③　 頭痛は以下の 3つの特徴のうち少なくと

も 1項目を満たす
　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 拍動性
　　　 c ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

アルコール誘発頭痛8.1.4

即時型アルコール誘発頭痛8.1.4.1

遅延型アルコール誘発頭痛8.1.4.2
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コメント  

　8.1.4.2「遅延型アルコール誘発頭痛」は二次性
頭痛のなかで最もよくみられる頭痛の 1つであ
る。アルコール摂取と同時にしばしば吸入される
喫煙におけるニコチンのような添加物が役割を演
じているかどうかはいまだ不明である。遅延型頭
痛が中毒効果なのか，または 8.1.1.2「遅延型一酸
化窒素供与体誘発頭痛」に類似したメカニズムが
関与しているかは不明である。

解説  

　コカイン投与（どのような経路でもよい）によっ
て 1時間以内に起こる頭痛。頭痛は 72時間以内
に自然寛解する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． コカイン投与が行われている（どのような経
路でもよい）

 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 頭痛はコカイン投与後 1時間以内に発現
する

　　②　 頭痛はコカイン投与後 72時間以内に消失
する

　　③　 頭痛は以下の 4つの特徴のうち少なくと
も 1項目を満たす

　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 強さは軽度～中等度
　　　 c ） 拍動性
　　　 d ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　コカインの原則的な投与法は経口〔咀嚼（chew-

ing）〕，経鼻〔吸引（snorting）〕，静脈内〔静注（main-

lining）〕そして吸入〔喫煙（smoking）〕である。

解説  

　ヒスタミンへの急性曝露により，即時またはし

ばらくしてから起こる頭痛。頭痛は自然寛解する。
コメント  

　ヒスタミンは皮下，吸入または経静脈的に投与
されても類似した効果をもつ。このメカニズムは
主にH1受容体によって仲介され，メピラミン
（mepyramine）によってほぼ完全に阻害される。
　ヒスタミンは大多数の人々で即時型頭痛を引き
起こすが，1.「片頭痛」患者では，1.1「前兆のな
い片頭痛」の診断基準を満たす遅延型頭痛も引き
起こす。2.「緊張型頭痛」患者では，ヒスタミンは
緊張型頭痛の特性をもつ遅延型頭痛を誘発する。
これらの遅延型頭痛は曝露後平均 5～6時間後に
起こる。3.1「群発頭痛」患者は通常曝露後 1～2

時間で，群発期にのみ群発頭痛の特性をもつ遅延
型頭痛が発現する。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． ヒスタミン投与が行われている
 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 頭痛はヒスタミン吸収後 1時間以内に発
現する

　　②　 頭痛はヒスタミン吸収停止後 1時間以内
に消失する

　　③　 頭痛は以下の 4つの特徴のうち少なくと
も 1項目を満たす

　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 強さは軽度～中等度
　　　 c ） 拍動性
　　　 d ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 頭痛は，一次性頭痛の患者では，その一次性
頭痛タイプの特徴と Cを満たす

 B ． ヒスタミン投与が行われている
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛はヒスタミン投与後 2～12時間以内

コカイン誘発頭痛8.1.5

ヒスタミン誘発頭痛8.1.6

即時型ヒスタミン誘発頭痛8.1.6.1

遅延型ヒスタミン誘発頭痛8.1.6.2
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に発現する
　　②　 頭痛はヒスタミン投与後 72時間以内に消

失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 現象的に，8.1.6.2「遅延型ヒスタミン誘発頭痛」
は患者がもつ一次性頭痛と類似しているが，薬
剤に起因する二次性とみなされる。患者は一次
性頭痛と 8.1.6.2「遅延型ヒスタミン誘発頭痛」
の両者にコードすべきである。
コメント  

　8.1.6.2「遅延型ヒスタミン誘発頭痛」は，一次
性頭痛患者のみで発症し，現象的にその一次性頭
痛の型と類似しているが，メカニズムは異なると
推定されている。

解説  

　カルシトニン遺伝子関連ペプチド（calcitonin 

gene-related peptide：CGRP）への急性曝露により，
即時またはしばらくしてから起こる頭痛。頭痛は
自然寛解する。
コメント  

　CGRPは点滴で投与されると即時型頭痛を引き
起こす。CGRPは 1. 「片頭痛」患者では，曝露後
平均 5～6時間で 1.1「前兆のない片頭痛」の診断
基準を満たす遅延型頭痛を引き起こす。
　開発されている複数の CGRP受容体拮抗薬は
片頭痛の急性期治療に有効であることが判明して
いる。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． カルシトニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）投
与が行われている

 C ． 原因となる証拠として，以下のすべてが示さ
れている

　　①　 頭痛は CGRP吸収後 1時間以内に発現す
る

　　②　 頭痛は CGRP吸収停止後 1時間以内に消
失する

　　③　 以下の4つの特徴の少なくとも1項目を満
たす

　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 強さは軽度から中等度
　　　 c ） 拍動性
　　　 d ） 身体的活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 頭痛は，1.「片頭痛」患者では，片頭痛の特徴
と Cを満たす

 B ． カルシトニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）投
与が行われている

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は CGRP投与後 2～12時間以内に発
現する

　　②　 頭痛はCGRP投与停止後 72時間以内に消
失する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 現象的に，8.1.7.2「遅延型 CGRP誘発頭痛」は
片頭痛と類似しているが，薬剤に起因する二次
性とみなされる。患者は適切な 1.「片頭痛」の
サブタイプと 8.1.7.2「遅延型 CGRP誘発頭痛」
の両者にコードすべきである。
コメント  

　8.1.7.2「遅延型 CGRP誘発頭痛」は，1.「片頭
痛」患者のみで発症し，現象的にその片頭痛のタ
イプと類似しているが，メカニズムは異なると推
定されている。

解説  

　外因性昇圧物質によって誘発された血圧の急激
な上昇によって起こる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛

カルシトニン遺伝子関連ペプチド
（CGRP）誘発頭痛8.1.7

即時型CGRP誘発頭痛8.1.7.1

遅延型CGRP誘発頭痛8.1.7.2

外因性急性昇圧物質による頭痛8.1.8
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 B ． 外因性昇圧物質投与による急激な血圧上昇
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は昇圧物質投与後 1時間以内に発現
する

　　②　 頭痛は昇圧物質投与中断後 72時間以内に
消失する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　頭痛治療以外の目的での治療薬の一時的使用後
に急性の有害事象として起こる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 1つ以上の治療薬が頭痛治療以外の目的で使
用される

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は摂取後数分～数時間以内に発現す
る

　　②　 頭痛は摂取停止後 72時間以内に消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　8.1.9「頭痛治療薬以外の薬剤の一時的使用によ
る頭痛」は多くの薬物の有害事象として報告され
ている。以下が最も一般的な原因としてみなされ
ている。アトロピン（atropine），ジギタリス（digi-

talis），ジスルフィラム（disulfiram），ヒドララジン
（hydralazine），イミプラミン（imipramine），ニコ
チン（nicotine），ニフェジピン（nifedipine），ニモ
ジピン（nimodipine），シルデナフィル（sildenafil）。
　文献ではこの頭痛の特徴は十分に定義されてい
ないし，おそらく薬物によって異なると思われる
が，ほとんどのケースでは頭痛は鈍く，持続性，
頭部全体，中等度～重度の痛みである。

他疾患にコード化する  

　頭痛患者による急性期頭痛治療薬の長期過剰使
用の合併症として起こる頭痛は 8.2「薬剤の使用
過多による頭痛（MOH）」またはそのサブタイプ
の 1つとしてコード化する。
　複合経口避妊薬の休止期間に生じる頭痛は
8.3.3「エストロゲン離脱頭痛」としてコード化す
る。
解説  

　頭痛治療以外の目的での治療薬の長期使用中に
有害事象として発現する頭痛。必ずしも可逆性で
はない。
診断基準  

 A ． 月に 15日以上存在し，Cを満たす頭痛
 B ． 頭痛治療以外の目的で治療薬が長期使用され
ている

 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

つが示されている
　　①　 頭痛は治療薬摂取の開始と時間的に一致

して発現する
　　②　 以下の 1つ以上の項目を満たす
　　　 a ） 頭痛は治療薬の投与量の増加後に有意

に悪化する
　　　 b ） 頭痛は治療薬の投与量の減少後に有意

に改善もしくは消失する
　　　 c ） 頭痛は治療薬の停止後に消失する
　　③　 治療薬は長期使用中に少なくとも一部の

人々で頭痛を引き起こすと認識されてい
る

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　長期使用中，結果として頭痛に至る投与量と曝
露期間は治療薬によってさまざまである。同様
に，もしその効果が可逆性であれば消失に必要な
時間もさまざまである。
　避妊のためやホルモン補充療法として通常使用
される外因性ホルモンは頭痛治療薬以外の薬剤で
ある。それゆえ，ホルモン療法中に有害事象とし

頭痛治療薬以外の薬剤の 
一時的使用による頭痛8.1.9

頭痛治療薬以外の薬剤の 
長期使用による頭痛8.1.10
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て生じた頭痛を 8.1.10「頭痛治療薬以外の薬剤の
長期使用による頭痛」に含めることにする（以前は
8.1.12「外因性ホルモンによる頭痛」としてコー
ド化されていた）。外因性ホルモンの定期的な使
用は，片頭痛様頭痛や他の頭痛の頻度の増加もし
くは新規発現と関連する。一般的な規則として，
頭痛が外因性ホルモンの定期的な使用と時期的に
一致して初めて起こったときは，8.1.10「頭痛治
療薬以外の薬剤の長期使用による頭痛」として
コード化する。一次性頭痛の特徴をもった以前か
ら存在する頭痛が，外因性ホルモンの定期的な使
用と時期的に一致して慢性化したり，有意に悪化
したりする場合（通常，頻度または強度，あるいは
両方が2倍以上に増強することを意味する）には，
既存の一次性頭痛および 8.1.10「頭痛治療薬以外
の薬剤の長期使用による頭痛」の両者として診断
すべきである。しかし，複合経口避妊薬の休止期
間中にのみ生じる頭痛は 8.3.3「エストロゲン離脱
頭痛」としてコード化する。
　その他には，8.1.10「頭痛治療薬以外の薬剤の
長期使用による頭痛」は悪性高血圧を引き起こす
血管収縮のような薬剤の直接的な薬理学的効果も
しくは薬物誘発性頭蓋内圧亢進のような二次的な
効果の結果である。後者には蛋白同化ステロイド
（anabolic steroids），アミオダロン（amiodarone），
炭酸リチウム（lithium carbonate），ナリジクス酸
（nalidixic acid），甲状腺ホルモン（thyroid hor-

mone）補充療法，テトラサイクリン（tetracycline）
そしてミノサイクリン（minocycline）の長期使用
の合併症として認識されている。

解説  

　医薬品として認可されてはいないが，治療を意
図して，医師もしくは医師ではない者によって与
えられた薬草，動物性または他の有機物または無
機物を含む上述以外の物質の使用または曝露中，
または直後に起こる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛

 B ． 上述以外の物質への曝露がある
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は曝露後 12時間以内に発現する
　　②　 頭痛は曝露後 72時間以内に消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　8.1.11「その他の物質の使用または曝露による
頭痛」は医薬品として認可されていないが治療を
意図して，医師もしくは医師でない者によって与
えられた薬草，動物性または他の有機物または無
機物によって起こる頭痛を含む。それは多数のそ
の他の有機物と無機物に曝露した後に出現してい
ることが報告されている。以下が最も一般的な原
因としてみなされている
　無機化合物：ヒ素（arsenic），ホウ酸塩（borate），
臭素酸塩（bromate），塩素酸塩（chlorate），銅（cop-

per），ヨウ素（iodine），鉛（lead），リチウム（lith-

ium），水銀（mercury），トラゾリン塩酸塩（tolazo-

line hydrochloride）。
　有機化合物：アニリン（aniline），バルサム（bal-

sam），カンフル（camphor），二硫化炭素（carbon 

disulfide），四塩化炭素（carbon tetrachloride），クロ
ルデコン（chlordecone），エチレンジアミン四酢酸
（ethylenediaminetetraacetic acid：EDTA），ヘプタ
クロル（heptachlor），硫化水素（hydrogen sulfide），
ケロシン（kerosene），長鎖アルコール（long-chain 

alcohols），メチルアルコール（methyl alcohol），臭
化メチル（methyl bromide），ヨードメチル（methyl 

iodine），ナフタリン（naphthalene），有機リン殺虫
剤化合物（organophosphorus compounds）〔パラチ
オン（parathion），パイレスラム（pyrethrum）〕。
　8.1.11「その他の物質の使用または曝露による
頭痛」は文献ではこの頭痛の特徴は十分に定義さ
れていないが，ほぼ間違いなく，薬品によって異
なる。ほとんどの例で鈍く，頭部全体，持続性，
中等度～重度の痛みである。

その他の物質の使用 
または曝露による頭痛8.1.11
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以前に使用された用語  

　薬物誘発頭痛（drug-induced headache），薬物誤
用頭痛（medication-misuse headache），反跳性頭痛
（rebound headache）
他疾患にコード化する  

　以前から一次性頭痛をもつ患者が，薬剤の使用
過多に関連して，新しいタイプの頭痛が発現した
り，または以前から存在する一次性頭痛が著明に
悪化して，8.2「薬剤の使用過多による頭痛
（MOH）」（またはそのサブタイプの1つ）の診断基
準を満たす場合には，この診断と，以前から存在
する頭痛の診断の両方を与えられるべきである。
1.3「慢性片頭痛」と 8.2「薬剤の使用過多による
頭痛（MOH）」の両方の診断基準を満たす患者は，
両方の診断を与えられるべきである（用語につい
ては日本語版　作成にあたって，前付 17頁参照）。
解説  

　以前から一次性頭痛をもつ患者において，急性
期または対症的頭痛治療薬を 3ヵ月を超えて定期
的に乱用（治療薬により 1ヵ月に 10日以上，また
は 15日以上）した結果として 1ヵ月に 15日以上
起こる頭痛。それは通常（必ずではないが），乱用
を中止すると消失する。
診断基準  

 A ． 以前から頭痛疾患をもつ患者において，頭痛
は 1ヵ月に 15日以上存在する

 B ． 1種類以上の急性期または対症的頭痛治療薬
を 3ヵ月を超えて定期的に乱用している（注　
❶～❸）

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 患者は，下記の特定の乱用（多用）している薬物
と診断基準により，8.2「薬剤の使用過多によ
る頭痛（MOH）」の 1つ以上のサブタイプで
コード化しなくてはならない。例えば，8.2.2

「トリプタン乱用頭痛」の診断基準と 8.2.3「非
オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛」のサブフォーム
の 1つの基準を満たす患者は，これらの両方を

コード化しなくてはならない。患者が複合鎮痛
薬を乱用しているときは例外で 8.2.5「複合鎮
痛薬乱用頭痛」にコード化され，複合鎮痛薬を
構成している各薬剤の基準によらない。

❷　 個々の薬物が単独では乱用されない場合で
あっても，急性期または対症的頭痛治療薬を乱
用に合致する方法で多剤併用する患者の場合
には，8.2.6「単独では乱用に該当しない複数医
薬品による薬物乱用頭痛」にコード化しなくて
はならない。

❸　 急性期または対症的頭痛治療薬を明確に多剤
乱用している患者で，それらの名前または量
（あるいはその両方）の十分な説明ができない
場合は，より有用な情報が得られるまで 8.2.7

「特定不能または乱用内容未確認の複数医薬品
による薬物乱用頭痛」にコード化する。ほとん
どすべての患者で，頭痛ダイアリーによる観察
が必要である。
コメント  

　8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」は過
剰に使用された治療薬と感受性のある患者の間の
相互作用である。既存の一次性頭痛の診断のほと
んどは 1.「片頭痛」または 2.「緊張型頭痛」（あるい
はその両方）であり，ほんの少数が 3.1.2「慢性群
発頭痛」または 4.10「新規発症持続性連日性頭痛
（NDPH）」のような他の一次性頭痛である。
　8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の診
断は臨床的に非常に重要である。多くの国の疫学
調査によると，3ヵ月を超えて頭痛が 1ヵ月につ
き 15日以上存在する人々の半分以上は 8.2「薬剤
の使用過多による頭痛（MOH）」である。薬物乱
用頭痛の大多数の患者は，乱用薬剤中止後に頭痛
が改善し，予防治療に反応を示すという臨床的エ
ビデンスがある。8.2「薬剤の使用過多による頭痛
（MOH）」の原因と結果についての単純な助言は，
プライマリケアで成功することができる治療の主
要な部分である。薬剤の使用過多を予防したり，
中止するためには，MOHについて説明するパン
フレットのみでしばしば十分である。予防療法
は，頻回頭痛の傾向のある患者において特に重要
である。
　8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の一

薬剤の使用過多による頭痛 
（薬物乱用頭痛，MOH）8.2
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部の患者の行動は他の薬物依存症でみられる行動
と似ており，Severity of Dependence Scale（SDS）の
スコアは，頭痛患者における薬剤の使用過多の重
要な予測となる。
　下記のさまざまなサブタイプで述べられている
診断基準において，乱用と規定された薬剤の使用
日数は，正式なエビデンスではなく専門家の意見
に基づいている。
　8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の有
病率を推定する人口ベースの横断研究では，頭痛
は 1ヵ月に 15日以上の存在と，急性期または対
症的頭痛治療薬の薬物の乱用が共存することによ
り記録することができるが，以前の頭痛の情報，
現在の頭痛または薬物乱用の期間，原因の推定を
裏付ける可能性のある情報を十分に収集すること
はめったにできないと認識されている。結果とし
て，診断基準 Aおよび Bのいずれかまたはその両
方が完全に満たされない可能性がある。他の
ICHD-3診断の基準が満たされていない場合，
ICHD-3はこれをコード化していないが，このよ
うな症例は薬剤の使用過多による頭痛の疑い
〔probable MOH（pMOH）〕と報告すべきである。

解説  

　以前から一次性頭痛をもつ患者において，3ヵ
月を超えて，1ヵ月に 10日以上，定期的にエルゴ
タミンを乱用した結果として，1ヵ月に 15日以上
起こる頭痛。通常（必ずではないが），乱用を中止
すると消失する。
診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 10日以上，定期的
にエルゴタミンを摂取している
コメント  

　麦角の生物学的利用率は非常に変動しやすいた
めに，最低用量を定義することは不可能である。

解説  

　以前から一次性頭痛をもつ患者において，3ヵ
月を超えて，1ヵ月に 10日以上，定期的にトリプ
タンを乱用した結果として，1ヵ月に 15日以上起
こる頭痛。通常（必ずではないが），乱用を中止す
ると消失する。
診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 10日以上，定期的
に1つ以上のトリプタン（注　❶）を摂取してい
る（剤形は問わない）
注  

❶　 トリプタン名は通常括弧内に明記する。
コメント  

　トリプタンの乱用は 1.1「前兆のない片頭痛」ま
たは 1.2「前兆のある片頭痛」の発作頻度を 1.3

「慢性片頭痛」にまで増加させる可能性がある。こ
れはエルゴタミン乱用よりもトリプタン乱用のほ
うがより早く起こる証拠がある。

解説  

　以前から一次性頭痛をもつ患者において，3ヵ
月を超えて，1ヵ月に 15日以上，定期的に非オピ
オイド系鎮痛薬を乱用した結果として，1ヵ月に
15日以上起こる頭痛。通常（必ずではないが），乱
用を中止すると消失する。
コメント  

　8.2.3「非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛」の 2つ
以上のサブフォームの診断基準を満たす患者は，
他のすべての適用する診断をコード化しなくては
ならない。
　多くの患者が複数の非オピオイド系鎮痛薬を使
用しており，一般的な例はパラセタモール（アセ
トアミノフェン）と非ステロイド性抗炎症薬（non-

steroidal anti-inflammatory drug：NSAID）である。
ICHD-3の主旨として，すべての非オピオイド系

エルゴタミン乱用頭痛8.2.1

トリプタン乱用頭痛8.2.2

非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛8.2.3
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鎮痛薬は単一のクラスとみなす。したがって，1ヵ
月に累積して 15日以上，複数の非オピオイド系
鎮痛薬を服用している場合には，8.2.6「単独では
乱用に該当しない複数医薬品による薬物乱用頭
痛」ではなく，8.2.3「非オピオイド系鎮痛薬乱用
頭痛」（括弧内に複数の薬剤名を記載）とする。

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 15日以上定期的に
パラセタモール（アセトアミノフェン）を摂取
している

他疾患にコード化する  

　アセチルサリチル酸はNSAIDであるが，ユ
ニークな活性を有する。したがって，8.2.3.2.1「ア
セチルサリチル酸乱用頭痛」は別のサブフォーム
としてコード化する。
診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 15日以上定期的に
1つ以上の（アセチルサリチル酸以外の）非ス
テロイド性抗炎症薬（NSAIDs）（注　❶）を摂取
している
注  

❶　 NSAID名は通常括弧内に明記する。

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 15日以上定期的に
アセチルサリチル酸を摂取している
コメント  

　アセチルサリチル酸はNSAIDであるが，ユ
ニークな活性を有する。したがって，8.2.3.2.1「ア

セチルサリチル酸乱用頭痛」は別のサブフォーム
としてコード化する。

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 15日以上定期的に
パラセタモールまたはNSAIDs（アセチルサ
リチル酸を含む）以外の非オピオイド系鎮痛
薬を摂取している

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 10日以上，定期的
に1つ以上のオピオイド（注　❶）を摂取してい
る
注  

❶　 オピオイド名は通常括弧内に明記する。
コメント  

　前向き研究では，オピオイド乱用患者は離脱治
療の後に，最も高い再発率が示されている。

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 10日以上定期的に
1つ以上の複合鎮痛薬（注　❶，❷）を摂取して
いる
注  

❶　 複合鎮痛薬とは，それぞれが鎮痛作用（例えば
パラセタモールとコデイン）や補助的な効果を
もつ薬剤（例えばカフェイン）を 2つ以上含有
している薬物を指す。補助的な効果をもつ薬剤
を含まずに，2つの非オピオイド系鎮痛薬（アセ
チルサリチル酸やパラセタモールのような）だ

パラセタモール（アセトアミノフェン） 
乱用頭痛8.2.3.1

非ステロイド性抗炎症薬（NSAID） 
乱用頭痛8.2.3.2

アセチルサリチル酸乱用頭痛8.2.3.2.1

その他の非オピオイド系 
鎮痛薬乱用頭痛8.2.3.3

オピオイド乱用頭痛8.2.4

複合鎮痛薬乱用（注　❶）頭痛8.2.5
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けを含む薬剤は，ICHD-3の主旨として，2つ
の薬剤は単一のクラスに属するので，複合鎮痛
薬としてみなさない。

❷　 複合鎮痛薬名は通常括弧内に明記する。
コメント  

　多くの複合鎮痛薬が市販されている。それら
は，頭痛患者に広く使用される傾向があり，その
結果 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」に
非常に一般的に関与している。この理由から，
8.2.5「複合鎮痛薬乱用頭痛」は，別にコード化す
る。
　最も一般的に乱用されている複合鎮痛薬は，オ
ピオイド，ブタルビタールまたはカフェイン（あ
るいはその両方）と非オピオイド系鎮痛薬の複合
薬である。

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす 頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に合計して 10日以上
定期的に，エルゴタミン，トリプタン，非オ
ピオイド系鎮痛薬またはオピオイド（のいず
れか 1つ以上）（注　❶）の複数の薬剤を摂取し
ているが，単独では乱用の基準に該当しない
（注　❷）
注  

❶　 薬剤名または薬剤の種類は通常括弧内に明記
する。

❷　 単独では乱用の基準に該当しないとは，サブタ
イプ 8.2.1～8.2.5の診断基準Bをいずれも満た
さないことを指す。

診断基準  

 A ． 8.2「薬物の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 以下の両方を満たす

　　①　 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 10日以上定期的
に，エルゴタミン，トリプタン，非オピオ
イド系鎮痛薬，またはオピオイドのうち 2

つ以上の薬剤を組み合わせて摂取してい
る

　　②　 薬剤の名前，量，または使用の日数では確
実には同定できない

コメント  

　複数の急性期または対症的頭痛治療薬を明らか
に乱用しているが，何を，いつ，どのくらい摂取
しているか正確な説明ができない患者に遭遇する
ことはまれでない。数週間にわたる前向きのダイ
アリーの記録は，その情報を提供するかもしれな
いが，ただ，そのために明らかに必要な離脱を遅
らせるかもしれない。

診断基準  

 A ． 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（MOH）」の
診断基準を満たす頭痛

 B ． 3ヵ月を超えて，1ヵ月に 10日以上，上記（注　
❶）以外の 1つ以上の急性期または対症的頭
痛治療薬を定期的に乱用している
注  

❶　 薬剤名は通常括弧内に明記する。

解説  

　薬剤やその他の物質を数週間または数ヶ月間継
続使用後に中断または曝露によって引き起こされ
る頭痛。

解説  

　2週間を超えて1日200 mgを上回るカフェイン
の定期的な摂取があり，それが中断された後，24

時間以内に発現する頭痛。その後の摂取がなけれ

単独では乱用に該当しない 
複数医薬品による薬物乱用頭痛8.2.6

特定不能または乱用内容未確認の
複数医薬品による薬物乱用頭痛8.2.7

その他の治療薬による 
薬物乱用頭痛8.2.8

物質離脱による頭痛8.3

カフェイン離脱頭痛8.3.1
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ば，7日以内に自然に消失する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 2週間を超えて，1日 200 mgを超えるカフェ
イン摂取があり，それが中断または遅延され
ている

 C ． 原因となる証拠として以下の両方が示される
　　①　 頭痛は最後のカフェイン摂取後 24時間以

内に発現している
　　②　 以下のいずれかまたはその両方
　　　 a ） 頭痛は 100 mgのカフェイン摂取によ

り 1時間以内に軽快する
　　　 b ） 頭痛はカフェインの完全離脱後 7日以

内に消失している
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　3ヵ月を超えて毎日オピオイドを摂取してお
り，それが中断されたのち，24時間以内に発現す
る頭痛。さらなる摂取がなければ，7日以内に自
然に消失する。
診断基準  

 A ．Cを満たす 頭痛
 B ． 3ヵ月を超えて毎日オピオイドを摂取してお
り，それが中断されたもの

 C ． 原因となる証拠として以下の両方が示される
　　①　 頭痛は最後のオピオイドを摂取後 24時間

以内に発現する
　　②　 頭痛はオピオイドの完全離脱後 7日以内

に消失する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　3週間以上，毎日外因性エストロゲンを摂取し
ており，それが中断（通常は複合経口避妊薬休止
期間やエストロゲン補充療法コースまたは補足的
エストロゲン終了後）されたのち，5日以内に発現
する頭痛または片頭痛。さらなる摂取がなけれ

ば，3日以内に自然に消失する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛または片頭痛
 B ． 外因性エストロゲンを 3週間以上毎日使用し
ており，それが中断されたもの

 C ． 原因となる証拠として以下の両方が示される
　　①　 最後にエストロゲンを使用後 5日以内に

頭痛または片頭痛が発現する
　　②　 頭痛または片頭痛は発現 3日以内に消失

する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　外因性エストロゲンのコース中止後（複合経口
避妊薬休止期間やエストロゲン補充療法コースま
たは補足的エストロゲン終了後）のエストロゲン
離脱は頭痛または片頭痛（あるいはその両方）を引
き起こしうる。

解説  

　上記以外の薬物または物質の慢性使用または曝
露からの離脱によって引き起こされる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 上記以外の物質を 3ヵ月を超えて毎日使用し
ており，それが中断されたもの

 C ． 原因となる証拠として以下の両方が示される
　　①　 頭痛が物質使用からの離脱に時期的に一

致して発現している
　　②　 頭痛は物質使用からの完全離脱後 3ヵ月

以内に消失している
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　以下の物質の慢性使用からの離脱後に頭痛を引
き起こす可能性があると示唆されているが，十分
な証拠はない。コルチコステロイド，三環系抗う
つ薬，選択的セロトニン再取り込み阻害薬
（SSRI），NSAIDs。
　まだ認識されていない他の原因物質があるかも
しれない。

オピオイド離脱頭痛8.3.2

エストロゲン離脱頭痛8.3.3

その他の物質の慢性使用からの 
離脱による頭痛8.3.4
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他疾患にコード化する  

　頭部の頭蓋外感染（耳，眼，副鼻腔感染など）に
よる頭痛は，11. 「頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻
腔，歯，口またはその他の顔面・頸部の構成組織
の障害による頭痛あるいは顔面痛」のタイプある
いはサブタイプとしてコード化する。

全般的なコメント
　頭痛，発熱，悪心/嘔吐の三主徴は，9. 「感染症
による頭痛」を強く示唆する。傾眠や痙攣もまた
臨床像の一部である場合はその可能性がさらに大
きくなる。
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　9．「感染症による頭痛」においても，他の疾患
に起因する頭痛の一般的な規則が，多少の補整を
加えて適用される。
1． 新規の頭痛が初発し，感染と時期的に一致す
る場合，感染による二次性頭痛としてコード
化する。新規の頭痛が ICHD-3の第 1部に分
類されている一次性頭痛のいずれかの特徴
を有する場合も，これに該当する。

2． 感染と時期的に一致して，一次性頭痛の特徴
を有する以前から存在する頭痛が慢性化ある
いは有意に悪化した場合（通常，頻度や重症
度が2倍かそれ以上になることを意味する），
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9.1　�頭蓋内感染症による頭痛�
（Headache attributed to intracranial infection）

 9.1.1　�細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による頭痛
（Headache attributed to bacterial meningitis or 
meningoencephalitis）

  9.1.1.1　�細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による�
急性頭痛（Acute headache attributed to 
bacterial meningitis or meningoencephalitis）

  9.1.1.2　�細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による�
慢性頭痛（Chronic headache attributed to 
bacterial meningitis or meningoencephalitis）

  9.1.1.3　�細菌性髄膜炎または髄膜脳炎後の持�
続性頭痛（Persistent headache attributed to  
past bacterial meningitis or meningoencepha-
litis）

 9.1.2　�ウイルス性髄膜炎または脳炎による頭痛
（Headache attributed to viral meningitis or 
encephalitis）

  9.1.2.1　�ウイルス性髄膜炎による頭痛�
（Headache attributed to viral meningitis）

  9.1.2.2　�ウイルス性脳炎による頭痛�
（Headache attributed to viral encephalitis）

 9.1.3　�頭蓋内真菌または他の寄生虫感染による�
頭痛（Headache attributed to intracranial fungal  
or other parasitic infection）

  9.1.3.1　�頭蓋内真菌または他の寄生虫感染によ
る急性頭痛（Acute headache attributed to 
intracranial fungal or other parasitic infection）

  9.1.3.2　�頭蓋内真菌または他の寄生虫感染によ
る慢性頭痛（Chronic headache attributed  
to intracranial fungal or other parasitic infection）

 9.1.4　�限局性脳感染による頭痛�
（Headache attributed to localized brain infection）

9.2　�全身性感染症による頭痛�
（Headache attributed to systemic infection）

 9.2.1　�全身性細菌感染による頭痛（Headache 
attributed to systemic bacterial infection）

  9.2.1.1　�全身性細菌感染による急性頭痛�
（Acute headache attributed to systemic 
bacterial infection）

  9.2.1.2　�全身性細菌感染による慢性頭痛�
（Chronic headache attributed to systemic 
bacterial infection）

 9.2.2　�全身性ウイルス感染による頭痛�
（Headache attributed to systemic viral infection）

  9.2.2.1　�全身性ウイルス感染による急性頭痛
（Acute headache attributed to systemic viral 
infection）

  9.2.2.2　�全身性ウイルス感染による慢性頭痛
（Chronic headache attributed to systemic viral 
infection）

 9.2.3　�その他の全身性感染症による頭痛�
（Headache attributed to other systemic infection）

  9.2.3.1　�その他の全身性感染症による急性頭痛
（Acute headache attributed to other systemic 
infection）

  9.2.3.2　�その他の全身性感染症による慢性頭痛
（Chronic headache attributed to other 
systemic infection）



その疾患が頭痛の原因となる確証があれば，
もともとある一次性頭痛および9．「感染症に
よる頭痛」（またはそのタイプあるいはサブ
タイプの 1つ）の両方として診断する。
急性か，慢性か，または持続性か？  

　感染症による頭痛は，通常，感染活動期と一致
し，感染根絶後の 3ヵ月以内に消失する。時に，
病原体によっては感染が効果的に治療できず，活
動性が存続する。これらの症例では原因が存在す
るため頭痛は寛解に至らず，3ヵ月後には感染症
と頭痛の両者は「慢性」と呼ばれる。その他まれ
に，感染が消失または根絶されたにもかかわらず
頭痛が 3ヵ月後も寛解しない場合は，（他の二次
性頭痛に合わせて）持続性と呼ぶ。したがって，感
染後頭痛の持続性サブフォームに対して，感染活
動期または新たな感染による頭痛に急性および慢
性サブフォームを定義して区別した（例えば，
9.1.1.1「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による急性
頭痛」，または 9.1.1.2「細菌性髄膜炎または髄膜
脳炎による慢性頭痛」および 9.1.1.3「細菌性髄膜
炎または髄膜脳炎後の持続性頭痛」）。目的は，お
そらくは異なるであろう 2つの原因メカニズムと
治療アプローチを区別して分類することである。

緒言
　頭痛は，インフルエンザのような全身性ウイル
ス感染の随伴症状として起こることが多い。ま
た，敗血症でもよくみられる。その他の全身感染
でも，頻度は少ないが頭痛は随伴する。頭蓋内感
染では，通常頭痛が最初に現れ，かつ最も高頻度
にみられる症状である。頭部全体の頭痛が初発
し，局所神経学的徴候または精神状態の変化，全
身の不調感または発熱を伴った場合には，項部硬
直がなくても頭蓋内感染を考えるべきである。残
念ながら頭蓋内感染症に関連する頭痛の良好な前
向き研究は行われていない。エビデンスを欠いて
いる場合，9.1「頭蓋内感染症による頭痛」のサブ
タイプの一部の診断基準は，神経感染症に関する
専門的知見を含む専門家のコンセンサスに少なく
とも部分的に依存する。
　本章における一般的な診断基準は以下の通り
で，可能な限り固守する。

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 頭痛の原因となる感染，または感染の後遺症
が診断されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は感染と時期的に一致して発現して
いる

　　②　 以下の項目のいずれか一方または両方を
満たす

　　　 a ） 頭痛は感染の悪化と並行して有意に悪
化している

　　　 b ） 頭痛は感染の改善または消失と並行し
て有意に改善または消失している

　　③　 頭痛は感染症として典型的特徴をもつ
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　頭痛の持続時間はさまざまで，まれに持続し，
頭蓋内の細菌，ウイルス，真菌やその他の寄生虫
感染またはその後遺症に起因する。

解説  

　細菌性髄膜炎または髄膜脳炎に起因する持続時
間が多様な頭痛。軽度のインフルエンザ様症状で
発症する。典型的には急激に発症し，項部硬直，
悪心，発熱および精神状態の変化あるいは他の神
経症候を伴う。ほとんどの場合，いったん感染が
根絶すれば頭痛は軽快するが，まれに持続性とな
る。
診断基準  

 A ． 頭痛はいずれの持続時間でも Cを満たす
 B ． 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎と診断されてい
る

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は細菌性髄膜炎または髄膜脳炎の発

頭蓋内感染症による頭痛9.1

細菌性髄膜炎または髄膜脳炎に 
よる頭痛9.1.1
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症と時期的に一致して発現している
　　②　 頭痛は細菌性髄膜炎または髄膜脳炎の悪

化と並行して有意に悪化している
　　③　 頭痛は細菌性髄膜炎または髄膜脳炎の改

善と並行して有意に改善している
　　④　 頭痛は以下の項目のいずれか一方または

両方を満たす
　　　 a ） 頭部全体
　　　 b ） 項部領域で，項部硬直を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛は，この感染で最もよくみられ，最初に現
れる症状である。頭痛が，発熱，精神状態の変化
（覚醒度の低下を含む），局所神経学的欠損または
全身痙攣発作を伴う場合は，9.1.1「細菌性髄膜炎
または髄膜脳炎による頭痛」を疑わなければなら
ない。脳炎の場合，随伴する欠損症状は，言語障
害または聴覚障害，複視，身体の一部の感覚消失，
筋力低下，上下肢の不全麻痺，幻覚，人格変化，
判断力低下，意識障害，突然の重篤な認知症また
は記銘力障害を含む。
　それにもかかわらず，多くの頭蓋内細菌感染症
の場合，厳密に髄膜病変と脳病変を明確に区別す
ることはきわめて困難である。さらに，この区別
が治療の評価や選択において異なったアプローチ
を導くことはない。したがって，細菌性髄膜炎に
よる頭痛および細菌性脳炎による頭痛は，9.1.1

「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による頭痛」の単一
のエンティティに含まれる。
　肺炎連鎖球菌，髄膜炎菌，リステリア菌を含むさ
まざまな細菌が髄膜炎または脳炎の原因となる。
免疫抑制（HIV感染または移植後や慢性免疫抑制
治療による）が易感染性と臨床的および生物学的
プロファイルに影響を与えるため，免疫学的背景
は非常に重要である。
　髄膜に局在する感覚神経終末が細菌感染により
直接刺激されると，頭痛が発現する。細菌生成物
（毒素），炎症メディエイター（ブラジキニン，プロ
スタグランジン，サイトカインなど）のほか，炎症
により放出される各種物質は直接痛みを引き起こ
すばかりでなく，痛み感作や神経ペプチド放出も
誘導する。脳炎の場合，頭蓋内圧亢進もまた頭痛

の発現に関与するかもしれない。ほとんどの場
合，頭痛は感染の消失とともに寛解する。しかし
ながら，感染の活動が数ヵ月間にわたって存続
し，慢性頭痛に移行することもある。少数例で，
頭痛は原因感染が消失した後に 3ヵ月を超えて持
続する。感染が完全に根絶するかまたは活動性が
存続するかによって病態生理および治療が異なる
ことから，9.1.1「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎に
よる頭痛」は 3つに区別したサブフォームが以下
に記載された。

診断基準  

 A ． 9.1.1「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による頭
痛」の診断基準を満たし，かつ Bを満たす頭
痛

 B ． 頭痛の持続は 3ヵ月未満である

診断基準  

 A ． 9.1.1「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による頭
痛」の診断基準を満たし，かつ Cを満たす頭
痛

 B ． 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎は活動性（注　
❶）が存続するか，または 3ヵ月以内に消失
している

 C ． 頭痛は 3ヵ月を超えて持続している
注  

❶　 血液脳関門損傷の証拠の有無によらずMRIで
局所性または多巣性の増強効果または持続性
の脳脊髄液細胞増多のいずれか1つ以上を示す。

診断基準  

 A ． 以前に 9.1.1「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎に
よる頭痛」の診断基準を満たし，かつ Cを満
たす頭痛

 B ． 細菌性髄膜炎または髄膜脳炎は消失している
 C ． 頭痛は細菌性髄膜炎または髄膜脳炎の消失

細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による 
急性頭痛9.1.1.1

細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による 
慢性頭痛9.1.1.2

細菌性髄膜炎または髄膜脳炎後の 
持続性頭痛9.1.1.3
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後，3ヵ月を超えて持続している
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　ウイルス性髄膜炎または脳炎に起因する頭痛
は，一般に項部硬直と発熱を伴い，感染の進展に
応じて精神状態の変化を含む神経症候を随伴する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． ウイルス性髄膜炎または脳炎と診断されてい
る

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛はウイルス性髄膜炎または脳炎の発
症と時期的に一致して発現している

　　②　 頭痛はウイルス性髄膜炎または脳炎の悪
化と並行して有意に悪化している

　　③　 頭痛はウイルス性髄膜炎または脳炎の改
善と並行して有意に改善している

　　④　 頭痛は以下の項目のいずれか一方または
両方を満たす

　　　 a ） 頭部全体
　　　 b ） 項部領域で，項部硬直を伴う
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭痛が，発熱，項部硬直，光過敏，悪心または
嘔吐を伴う場合は，9.1.2「ウイルス性髄膜炎また
は脳炎による頭痛」を疑わなければならない。
　エンテロウイルス属は，9.1.2「ウイルス性髄膜
炎または脳炎による頭痛」のほとんどの症例の原
因となるが，アルボウイルス，ポリオウイルス，
エコーウイルス，コクサッキーウイルス，単純ヘ
ルペスウイルス，水痘帯状疱疹ウイルス，アデノ
ウイルス，ムンプスやその他さまざまなウイルス
因子もまた原因となる。脳脊髄液ポリメラーゼ連
鎖反応（polymerase chain reaction：PCR）法により
大多数で特異診断が得られる。脳脊髄液 PCR法
による単純ヘルペスウイルス（herpes simplex virus：
HSV）1型または2型の検出やHSV-1およびHSV-2 

DNAの血清学的陽性は，単純ヘルペス脳炎の診
断を推定する。ある症例では，脳脊髄液 PCR法 

でヒトヘルペスウイルス（human herpes virus：
HHV）6型または 7型が検出される。発症後 1週
間で検査を行った場合，PCR感度は半分以下にな
るため，偽陰性の原因となる。1週間後の PCR検
査が陰性である場合は，脳脊髄液/血液抗体比の
変動に基づいて診断することができる。
　頭蓋内細菌感染症と同様，ウイルス感染症にお
いて髄膜病変と脳病変を厳密に区別することは困
難かもしれない。それにもかかわらず，この 2つ
の病態は予後診断的に異なり，脳炎の併発で予期
はさらに悪化することから，この区別を見出して
主張することは重要である。このため，9.1.2.1「ウ
イルス性髄膜炎による頭痛」と 9.1.2.2「ウイルス
性脳炎による頭痛」の別々の診断基準が与えられ
た。
　加えて，9.1.1「細菌性髄膜炎または髄膜脳炎に
よる頭痛」との相違として，9.1.2「ウイルス性髄
膜炎または脳炎による頭痛」の持続性感染後サブ
フォームは支持するエビデンスがないことから考
察されなかった。

診断基準  

 A ． 9.1.2「ウイルス性髄膜炎または脳炎による頭
痛」の診断基準を満たす頭痛

 B ． 神経画像検査は脳軟膜にのみ増強効果を示す

診断基準  

 A ． 9.1.2「ウイルス性髄膜炎または脳炎による頭
痛」の診断基準を満たす頭痛

 B ． 以下の項目のいずれか一方または両方を満た
す

　　①　 神経画像検査はびまん性または多巣性脳
浮腫（注　❶）を示す

　　②　 少なくとも以下の 1項目を満たす
　　　 a ） 精神状態の変化
　　　 b ） 局所神経学的欠損
　　　 c ） 痙攣発作

ウイルス性髄膜炎または 
脳炎による頭痛9.1.2

ウイルス性髄膜炎による頭痛9.1.2.1

ウイルス性脳炎による頭痛9.1.2.2
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注  

❶　 脳軟膜の増強効果を伴う場合がある。
コメント  

　痛みは，通常，びまん性で，本質的に前頭葉ま
たは後眼窩領域で重度またはきわめて強く，拍動
性または圧迫感を呈する。
　頭痛が，精神状態の変化（覚醒度の低下を含
む），局所神経学的欠損または痙攣発作を伴う場
合は，9.1.2.2「ウイルス性脳炎による頭痛」を疑
わなければならない。痛みは通常，前頭部または
眼窩後部を中心とした頭部全体で，重度またはき
わめて重度で，拍動性または圧迫性である。その
他，一般に随伴する神経学的欠損として，言語障
害または聴覚障害，複視，身体の一部の感覚消失，
筋力低下，上下肢の不全麻痺，失調，幻覚，人格
変化，意識障害または記銘力障害がある。

解説  

　頭蓋内真菌または他の寄生虫感染に起因する持
続時間が多様な頭痛。通常，先天性または後天性
免疫抑制に関連して認める。ほとんどの場合，
いったん感染が根絶すれば頭痛は軽快するが，ま
れに持続性となる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 頭蓋内真菌または他の寄生虫感染と診断され
ている

 C ． 原因となる証拠として少なくとも以下の 2項
目が示される

　　①　 頭痛は頭蓋内真菌または他の寄生虫感染
の発症と時期的に一致して発現している

　　②　 頭痛は頭蓋内真菌または他の寄生虫感染
の悪化と並行して有意に悪化している

　　③　 頭痛は頭蓋内真菌または他の寄生虫感染
の改善と並行して有意に改善している

　　④　 頭痛は進行性で（注　❶），以下のいずれか
一方または両方を満たす

　　　 a ） 頭部全体
　　　 b ） 項部領域で，項部硬直を伴う

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 臨床症状は，免疫抑制状態と並行して数週間以
上にわたって進展する傾向がある。

❷　 早期診断を得るには CTまたはMRIが最適で
ある。
コメント  

　免疫不全である人の頭痛が，発熱，進行する精
神状態の変化（覚醒度の低下を含む）または重症化
する複数の局所神経学的欠損を伴う場合，そして
神経画像検査で脳軟膜の増強効果またはびまん性
脳浮腫を認める場合は，9.1.3「頭蓋内真菌または
他の寄生虫感染による頭痛」を疑わなければなら
ない。
　髄膜炎または脳炎の原因となる真菌にはカンジ
ダ（Candida），アスペルギルス（Aspergillus）および
クリプトコッカス・ネオフォルマンス（Cryptococ-

cus neoformans）が含まれ，寄生虫にはトキソプラ
ズマが含まれる。脳脊髄液培養および脳脊髄液
PCR検査のほか，その他の脳脊髄液および血液検
査には直接的（細胞学的検出，顕微鏡可視化，培養
および観察中の生体材料における真菌要素の同
定）および間接的な病原体の検出（抗原または他の
莢膜要素の同定）を含む。アスペルギルス症の場
合，ガラクトマンナン抗原を生体液（血清，気管支
肺胞洗浄液または脳脊髄液）から検出することが
できる。その他の全身性真菌感染症では，血清
1,3-β-D-グルカンが診断的に有用である。墨汁法
はクリプトコッカス莢膜の染色が可能である。
　髄膜または脳の真菌感染症および寄生虫感染症
は，ほとんどが免疫抑制患者または高齢者で認め
る点に注目すべきである。特に，以下のグループ
では発症リスクを考慮する。
1） 有意な好中球減少症（好中球＜500個/mm3）
を示す患者

2） 同種異型幹細胞移植を受けた患者
3） 慢性のステロイド治療（3週間を超えるプレ
ドニゾロン 0.3 mg/kg/日または等価物）を受
けている患者

4） 免疫抑制薬〔シクロスポリン，TNF（tumor 

necrosis factor）ブロッカー，モノクローナル
抗体，ヌクレオシド類似体〕による治療を受

頭蓋内真菌または 
他の寄生虫感染による頭痛9.1.3
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けている，または最近（過去 90日以内）受け
た患者

5） 重度の遺伝性免疫不全の患者
　9.1.3「頭蓋内真菌または他の寄生虫感染による
頭痛」の持続性感染後サブフォームが発生するが，
文献による十分な裏づけはない。A9.1.3.3「頭蓋
内真菌または他の寄生虫感染の既往による持続性
頭痛」として付録（Appendix）にのみ記載する。

診断基準  

 A ． 9.1.3「頭蓋内真菌または他の寄生虫感染によ
る頭痛」の診断基準を満たし，かつ Bを満た
す頭痛

 B ． 頭痛の持続は 3ヵ月未満である

診断基準  

 A ． 9.1.3「頭蓋内真菌または他の寄生虫感染によ
る頭痛」の診断基準を満たし，かつ Bを満た
す頭痛

 B ． 頭痛は 3ヵ月を超えて持続している

解説  

　頭痛は脳膿瘍，硬膜下膿瘍，感染性肉芽腫また
は他の限局性感染病変によって引き起こされ，通
常，発熱，局所神経学的欠損または精神状態の変
化（覚醒度の低下を含む）を伴う。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 限局性脳感染は神経画像検査または検体分析
によって証明されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は限局性脳感染の進展と時期的に一
致して発現しているか，またはその発見の
契機となった

　　②　 頭痛は以下のいずれかによって示される

限局性脳感染の悪化と並行して有意に悪
化している

　　　 a ） 限局性脳感染に起因するほかの臨床症
候の悪化

　　　 b ） 限局性脳感染の拡大所見（または脳膿
瘍の場合の破裂所見）

　　③　 頭痛は限局性脳感染の改善と並行して有
意に改善している

　　④　 頭痛は以下の 4つの特徴のうち少なくと
も 1つを満たす

　　　 a ） 強さは数時間～数日にわたり中等度か
ら重度へと徐々に増悪する

　　　 b ） 腹圧またはその他のヴァルサルヴァ手
技により増悪する

　　　 c ） 発熱，悪心または嘔吐のいずれか 1つ
以上を伴う

　　　 d ） 一側性の場合は，限局性脳感染と同側
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　脳膿瘍は，通常，嫌気性または時に嫌気性連鎖
球菌またはバクテロイドを含むことが多い混合細
菌によって引き起こされる。ブドウ球菌は，頭蓋
外傷，神経系外科手術または心内膜炎の後で一般
的である。腸内細菌は慢性耳感染症でよくみられ
る。真菌（例えば，アスペルギルス）および原虫〔例
えば，HIV感染患者におけるトキソプラズマ・ゴ
ンディ（Toxoplasma gondii）〕は膿瘍の原因となり得
る。硬膜下膿瘍はしばしば副鼻腔炎または中耳炎
に続発する。また，髄膜炎の合併症でもある。脳
肉芽腫は，囊胞症，サルコイドーシス，トキソプ
ラズマ症およびアスペルギルス症に随伴する。
　9.1.4「局在性脳感染による頭痛」を引き起こす
メカニズムには，直接圧迫，髄膜または動脈組織
への刺激，頭蓋内圧亢進および発熱が含まれる。
硬膜下膿瘍による頭痛は，特に発熱および髄膜刺
激および頭蓋内圧亢進による他の臨床症候を伴う。

他疾患にコード化する  

　全身性感染を伴う髄膜炎または脳炎による頭痛

頭蓋内真菌または他の寄生虫感染に 
よる急性頭痛9.1.3.1

頭蓋内真菌または他の寄生虫感染に 
よる慢性頭痛9.1.3.2

限局性脳感染による頭痛9.1.4

全身性感染症による頭痛9.2
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は，9.1「頭蓋内感染症による頭痛」にコード化す
る。
解説  

　全身性感染に起因する持続時間が多様な頭痛
で，通常は感染による他の臨床症候を伴う。
コメント  

　全身性感染症における頭痛は，通常比較的目立
たない症状であり，診断上役立つものではない。
このような状況では発熱や全身倦怠感など，その
他の全身症状が主体となる。しかし，一部の全身
性感染（特にインフルエンザ）では，発熱とその他
の症状に並ぶ顕著な症状として頭痛がみられる。
全身性感染が髄膜炎または脳炎を随伴する場合
は，感染症に起因するいかなる頭痛も 9.1「頭蓋
内感染症による頭痛」のサブタイプまたはサブ
フォームとしてコード化されなければならない。
　感染症における頭痛は，発熱と同時に現れるの
が一般的であり，発熱に左右されるように思われ
る。しかし，発熱がない場合でも頭痛は生じるこ
とがある。正確なメカニズムの詳細は今後研究す
べき課題である。一方，全身性感染が頭痛を引き
起こす要因はさまざまであり，単に発熱や外因性
または内因性発熱物質を介した影響でないことが
示唆される。頭痛を引き起こすメカニズムには，
微生物自体の直接的作用が含まれる。いくつかの
細胞（活性化ミクログリアと単球マクロファージ，
活性化アストロサイトと血液脳関門および内皮細
胞）が，種々の免疫炎症性メディエイター〔サイト
カイン，グルタミン酸，シクロオキシゲナーゼ
（COX-2）/プロスタグランジン（PGE）E2系，一酸
化窒素-誘導型一酸化窒素合成酵素系および活性
酸素種系〕とともに関与すると思われる。

解説  

　頭痛は，髄膜炎または髄膜脳炎がなく，全身性
細菌感染による他の臨床症候と関連して生じる。
診断基準  

 A ． 頭痛はいずれの持続時間でも Cを満たす
 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 全身性細菌感染と診断されている

　　②　 髄膜炎または髄膜脳炎の所見がない
 C ． 原因となる証拠として少なくとも以下の 2項
目が示されている

　　①　 頭痛は全身性細菌感染と時期的に一致し
て発現している

　　②　 頭痛は全身性細菌感染の悪化と並行して
有意に悪化している

　　③　 頭痛は全身性細菌感染の改善または消失
と並行して有意に改善または消失してい
る

　　④　 頭痛は以下のいずれか一方または両方を
満たす

　　　 a ） 頭部全体の痛み
　　　 b ） 中等度または重度の強さ
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 9.2.1「全身性細菌感染による頭痛」の診断基
準を満たし，かつ Bを満たす頭痛

 B ． 頭痛の持続は 3ヵ月未満である

診断基準  

 A ． 9.2.1「全身性細菌感染による頭痛」の診断基
準を満たし，かつ Bを満たす頭痛

 B ． 頭痛は 3ヵ月を超えて持続している

解説  

　頭痛は，髄膜炎または髄膜脳炎がなく，全身性
ウイルス感染による他の臨床症候と関連して生じ
る。
診断基準  

 A ． 頭痛はいずれの持続時間でも Cを満たす
 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 全身性ウイルス感染と診断されている
　　②　 髄膜炎または脳炎の所見がない
 C ． 原因となる証拠として少なくとも以下の 2項
目が示されている

　　①　 頭痛は全身性ウイルス感染の発症と時期

全身性細菌感染による頭痛9.2.1

全身性細菌感染による急性頭痛9.2.1.1

全身性細菌感染による慢性頭痛9.2.1.2

全身性ウイルス感染による頭痛9.2.2
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的に一致して発現している
　　②　 頭痛は全身性ウイルス感染の悪化と並行

して有意に悪化している
　　③　 頭痛は全身性ウイルス感染の改善または

消失と並行して有意に改善または消失し
ている

　　④　 頭痛は以下のいずれか一方または両方を
満たす

　　　 a ） 頭部全体の痛み
　　　 b ） 中等度または重度の強さ
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 9.2.2「全身性ウイルス感染による頭痛」の診
断基準を満たし，かつ Bを満たす頭痛

 B ． 頭痛の持続は 3ヵ月未満である

診断基準  

 A ． 9.2.2「全身性ウイルス感染による頭痛」の診
断基準を満たし，かつ Cを満たす頭痛

 B ． 全身性ウイルス感染は活動性が存続するか，
または直近の 3ヵ月以内に消失している

 C ． 頭痛は 3ヵ月を超えて持続している

解説  

　頭痛は，髄膜炎または髄膜脳炎がなく，全身性
真菌感染または原虫や寄生虫感染による他の臨床
症候と関連して生じる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 全身性真菌感染，または原虫や寄生虫感染

と診断されている
　　②　 髄膜炎または髄膜脳炎の所見がない
 C ． 原因となる証拠として少なくとも以下の 2項
目が示されている

　　①　 頭痛は全身性感染の発症と時期的に一致
して発現している

　　②　 頭痛は全身性感染の悪化と並行して有意
に悪化している

　　③　 頭痛は，全身性感染の改善と並行して有意
に改善している

　　④　 頭痛は以下のいずれか一方または両方を
満たす

　　　 a ） 頭部全体の痛み
　　　 b ） 中等度または重度の強さ
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　これは不均一で不明確な全身性感染症であり，
免疫抑制患者や特定の地域で最も多くみられる。
ここで該当する最も一般的な真菌は，病原性真菌
〔クリプトコッカス・ネオフォルマンス，ヒストプ
ラズマ・カプスラーツム（Histoplasma capsulatum）
およびコクシジオイデス・イミチス（Coccidioides 

immitis）〕や日和見真菌（カンジダ属，アスペルギ
ルス属およびその他）である。原虫類において，
ニューモシスチス・イロヴェチ（Pneumocystis jir-

ovecii，原文では Pneumocystis carinii）とトキソプラ
ズマ・ゴンディ（Toxoplasma gondii）による感染で
は，頭痛を伴う場合がある。頭痛は，糞線虫
（Strongyloides stercoralis）でも報告されている。

診断基準  

 A ． 9.2.3「その他の全身性感染症による頭痛」の
診断基準を満たし，かつ Bを満たす頭痛

 B ． 頭痛の持続は 3ヵ月未満である

診断基準  

 A ． 9.2.3「その他の全身性感染症による頭痛」の
診断基準を満たし，かつ Bを満たす頭痛

 B ． 頭痛は 3ヵ月を超えて持続している
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他疾患にコード化する  

　7.1.2「代謝・中毒・内分泌に起因する頭蓋内圧
亢進による頭痛」。

全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
あるいはその両方か？  

　10. 「ホメオスターシス障害による頭痛」におい
ても，他の疾患に起因する頭痛の一般的な規則
が，多少の補整を加えて適用される。

1． 新規の頭痛が初発し，ホメオスターシス障害
と時期的に一致する場合，ホメオスターシス
の障害による二次性頭痛としてコード化す
る。新規の頭痛が，ICHD-3の第 1部に分類
されている一次性頭痛のいずれかの特徴を
有する場合も，これに該当する。

2． ホメオスターシスの障害と時期的に一致し
て，一次性頭痛の特徴をもった以前から存在
する頭痛が慢性化するか，有意に悪化した場
合（通常，頻度や重症度が 2倍かそれ以上に
なることを意味する），その障害が頭痛の原
因となる確証があれば，もともとある頭痛と
10.「ホメオスターシスの障害による頭痛」（あ
るいはそのタイプまたはサブタイプの 1つ）
の両方として診断する。

緒言
　10. 「ホメオスターシスの障害による頭痛」の異
なるタイプの原因になるメカニズムは多彩であ
る。それでも，次のように多くのケースであては
まる一般的な診断基準を提示することができる。
 A ． 頭痛は Cを満たす
 B ． 頭痛の原因として明らかとなっているホメオ
スターシスの障害が，診断されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は，ホメオスターシスの障害の発現と
時期的に一致して発現している

　　②　 次のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛はホメオスターシスの障害が悪化

するのと並行して有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛はホメオスターシスの障害が軽快

したのちに有意に改善している
　　③　 頭痛はホメオスターシスの障害の典型的

な特徴を有している
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10．ホメオスターシス障害による頭痛
Headache attributed to disorder of homoeostasis

10.1　�低酸素血症あるいは高炭酸ガス血症による頭�
痛（Headache attributed to hypoxia and／or hyper-
capnia）

 10.1.1　�高山性頭痛（High-altitude headache）
 10.1.2　�飛行機頭痛�

（Headache attributed to aeroplane travel）
 10.1.3　�潜水時頭痛（Diving headache）
 10.1.4　�睡眠時無呼吸性頭痛�

（Sleep apnoea headache）
10.2　�透析頭痛（Dialysis headache）
10.3　�高血圧性頭痛�

（Headache attributed to arterial hypertension）
 10.3.1　�褐色細胞腫による頭痛�

（Headache attributed to phaeochromocytoma）
 10.3.2　�高血圧性脳症のない高血圧性クリーゼに

よる頭痛（Headache attributed to hypertensive 
crisis without hypertensive encephalopathy）

 10.3.3　�高血圧性脳症による頭痛（Headache attrib-
uted to hypertensive encephalopathy）

 10.3.4　�子癇前症または子癇による頭痛（Headache 
attributed to pre-eclampsia or eclampsia）

 10.3.5　�自律神経反射障害による頭痛�
（Headache attributed to autonomic dysreflexia）

10.4　�甲状腺機能低下症による頭痛�
（Headache attributed to hypothyroidism）

10.5　�絶食による頭痛（Headache attributed to fasting）
10.6　�心臓性頭痛（Cardiac cephalalgia）
10.7　�その他のホメオスターシス障害による頭痛

（Headache attributed to other disorder of homoeosta-
sis）



 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　低酸素血症または高炭酸ガス血症（あるいはそ
の両方）による頭痛で，一方または両方に曝露さ
れる状況で起こる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 低酸素または高炭酸ガス（あるいはその両方）
に曝露されている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち一方もし
くは両方

　　①　 頭痛は曝露と時期的に一致して発現して
いる

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は低酸素または高炭酸ガス（ある

いはその両方）による曝露が増加する
のに並行して，有意に悪化している

　　　 b ） 頭痛は低酸素または高炭酸ガス（ある
いはその両方）が改善するのと並行し
て，有意に改善している

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　頭痛は，通常両側性で，海抜 2,500 mを超えた
地点への登山により悪化する。下山後 24時間以
内に自然に消失する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 海抜 2,500 mを超える地点への登山
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は登山するのと時期的に一致して発
現している

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は登山を続けているのと並行して

有意に悪化している

　　　 b ） 頭痛は海抜 2,500 m未満の地点への下
山後 24時間以内に消失している

　　③　 頭痛は以下の3項目のうち少なくとも2つ
を有する

　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 軽度か中等度の痛み
　　　 c ） 運動負荷，体動，いきみ，咳あるいは

前屈により増悪する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　10.1.1「高山性頭痛」は，高地登山に伴い 30％
を超える登山者で起こる。1.「片頭痛」の既往，動
脈血中の低酸素飽和度，運動負荷に対する易疲労
性，24時間に 2 Lを下回る水分摂取，静脈還流の
減少などが危険因子となる。
　10.1.1「高山性頭痛」の多くのケースは，パラ
セタモール（アセトアミノフェン）やイブプロフェ
ンのような単一成分の鎮痛薬で効果がある。しか
し，急性高山病（acute mountain sickness：AMS）
は，悪心，食欲不振，疲労，光過敏，めまい感，
睡眠障害のうち 1つ以上を伴う中等度以上の頭痛
からなる。アセタゾラミド（125 mgを1日2～3回
服用）とステロイドによってAMSへの感受性が低
下する場合がある。他の予防対策として，高地で
激しい運動をする場合には，その前に 2日間の馴
化期間を置く，アルコール摂取を避け，十分に水
分補給をすることなどが挙げられる。
　海抜 1,000 mを超える地点の居住者では，片頭
痛の有病率が上昇し，片頭痛患者の重症度も悪化
する。その機序は不明であるが 10.1.1「高山性頭
痛」の機序とは関連がないようである。

解説  

　頭痛は，しばしば重症で，通常は片側性で眼窩
周囲の自律神経症状を伴わない。飛行機搭乗中に
起こりかつ飛行機搭乗が原因で起こる。着陸後は
軽快する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛が少なくとも 2回ある
 B ． 患者は飛行機に搭乗している

低酸素血症あるいは
高炭酸ガス血症による頭痛10.1

高山性頭痛10.1.1

飛行機頭痛10.1.2
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 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は飛行機搭乗中に発現した
　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，離陸後飛行機が上昇すると

き，もしくは着陸する前の下降時に一
致して悪化している

　　　 b ） 頭痛は飛行機が上昇または下降した
後，30分以内に自然に改善した

　　③　 頭痛は重症で，以下 3項目のうち少なくと
も 2つを有する

　　　 a ） 片側性（注　❶）
　　　 b ） 眼窩前頭部痛（注　❷）
　　　 c ） 殴打するような痛み，もしくは刺すよ

うな痛み（注　❸）
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❹）
注  

❶　 約 10％の症例ではフライトにより頭痛側が対
側にシフトする。

❷　 頭頂部へ拡大することもある。
❸　 拍動（鼓動）も起こる。
❹　 特に，副鼻腔疾患は除外されなければならない。
コメント  

　最近のスカンジナビア人の調査では，航空機利
用旅行者の8.3％にまでこの頭痛を認める。10.1.2

「飛行機頭痛」は，患者の 90％を超える患者にお
いて着陸態勢中に起こる。随伴徴候は30％に認め
られる。最も多い随伴徴候は落ち着きのなさ（焦
燥感）や一側性の流涙である。他の局所性の副交
感神経症状や悪心，光過敏・音過敏などは 5％未
満に認める。この頭痛を認める一部の患者はシュ
ノーケリングや急速な下山によっても頭痛を生じ
るため，副鼻腔の内外圧の不均衡で生じる可能性
がある。

他疾患にコード化する  

　1. 「片頭痛」，2. 「緊張型頭痛」，4.2「一次性運動
時頭痛」，4.5「寒冷刺激による頭痛」，4.6.1「頭蓋
外からの圧迫による頭痛」，11.2.1「頸原性頭痛」
は潜水中に起こる可能性がある。これらの場合，

潜水は原因よりも，誘発因子と考えられるので，
これらの頭痛はそれぞれの疾患にコード化すべき
である。
　潜水をしたときに頸動脈や椎骨動脈解離を起こ
した場合の頭痛は，6.5.1.1「頸部頸動脈または椎
骨動脈の解離による急性頭痛，顔面痛または頸部
痛」に分類すべきである。
解説  

　10 mより深い潜水で起こる頭痛や，減圧病の
ない状況で再浮上する際に，しばしば増強される
激しい頭痛が起こる。通常，二酸化炭素中毒の症
状を伴っている。頭痛は酸素が与えられると即時
に減弱する，あるいは，酸素が与えられなかった
としても，潜水終了時より 3日以内に自然消失す
る。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 次の両方の項目を満たす
　　①　 水深 10 mを超えて潜水をしている
　　②　 減圧病の証拠がない
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 1項目が示されている

　　①　 頭痛は潜水中に発現している
　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，潜水している間，悪化してい

る
　　　 b ） 以下のうちのいずれか
　　　　ⅰ． 頭痛は，潜水終了から 3日以内に自

然に消失している
　　　　ⅱ． 頭痛は，100％酸素で治療後，1時間

以内に寛解している
　　③　 以下の二酸化炭素中毒症状のうち少なく

とも 1項目を伴う頭痛がある
　　　 a ） 精神錯乱
　　　 b ） 頭部ふらふら感
　　　 c ） 協調運動障害
　　　 d ） 呼吸困難
　　　 e ） 顔面のほてり感
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　低酸素状態を伴わない高炭酸ガス血症が，頭痛
と関連するといういくつかの証拠がある。高炭酸

潜水時頭痛10.1.3
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ガス血症（PaCO2が 50 mmHg超）は，脳血管平滑
筋を弛緩させ，血管拡張および頭蓋内圧の上昇を
引き起こすことが知られている。高炭酸ガス血症
に伴う頭痛の最もよい臨床例は，10.1.3「潜水時
頭痛」である。ダイバーが空気を節約するための
間違った方法として意識的に呼吸を止めたり（ス
キップ呼吸），難破船の狭い通路や洞窟中で浮力
の変動を最小限にするため浅い呼吸をしたりする
と，二酸化炭素（CO2）が体内に溜まる場合があ
る。また，ぴったりしたウェットスーツや浮力調
整ジャケットによって胸壁の拡張が制限される場
合，または，身体運動量に比べて換気が不十分で
ある場合などに，ダイバーの呼吸が意図せずに
減ってしまうこともある。激しい運動により二酸
化炭素の産生が 10倍を超えて増加すると，PaCO2

が一時的に 60 mmHg超に上昇する。10.1.3「潜
水時頭痛」は通常，潜水の減圧期または再浮上の
際に増悪する。

解説  

　睡眠時無呼吸が原因で朝に発現する頭痛で，通
常，両側性で，持続は 4時間未満である。この疾
患は，睡眠時無呼吸の治療が成功すると消失する。
診断基準  

 A ． 睡眠後の覚醒時に起こり，Cを満たす頭痛
 B ． 無呼吸‒呼吸低下指数は 5以上の睡眠時無呼
吸が診断されている（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は，睡眠時無呼吸発作の発症と一致し
て発現している

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，睡眠時無呼吸発作と並行して

悪化した
　　　 b ） 頭痛は，睡眠時無呼吸発作が改善もし

くは消失するのと並行して有意に改善
したか消失している

　　③　 頭痛は，以下の 3項目のうち，少なくとも
1つを有する

　　　 a ） 1ヵ月に 15日以上発現する

　　　 b ） 以下のすべて
　　　　ⅰ． 両側
　　　　ⅱ． 圧迫感
　　　　ⅲ． 悪心，光過敏，音過敏を伴わない
　　　 c ） 4時間以内に消失
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 無呼吸‒呼吸低下指数は，無呼吸状態の回数を
睡眠時間で割って計算する（軽症，5～15/時
間；中等症，15～30/時間；重症，＞30/時間）。

❷　 診断確定には終夜ポリソムノグラフィーが必
要である。
コメント  

　10.1.4「睡眠時無呼吸性頭痛」は，以前考えら
れていたより頻度は少なく，持続時間も長いよう
である。睡眠時無呼吸患者では，一般の人々に比
べて，朝に発現する頭痛が有意に多いが，覚醒時
の頭痛は，さまざまな一次性・二次性頭痛，睡眠
時無呼吸以外の睡眠性呼吸障害（例えば，ピック
ウィック症候群，慢性閉塞性肺疾患），その他，睡
眠時周期性下肢運動などの一次性睡眠障害でも生
じる非特異的な症状である。
　10.1.4「睡眠時無呼吸性頭痛」の機序が低酸素
血症，高炭酸ガス血症または睡眠障害と関係して
いるかどうかは不明である。

解説  

　頭痛は特定の特徴を有しないもので，透析中に
起こりかつ透析が原因で起こる。透析終了後 72

時間以内に自然に頭痛は消失する。
診断基準  

 A ． Cを満たす急性頭痛が少なくとも 3回以上あ
る

 B ． 患者は血液透析を受けている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も次の 2項目が示されている

　　①　 頭痛は透析中に発現している
　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は透析中に悪化している

睡眠時無呼吸性頭痛10.1.4

透析頭痛10.2
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　　　 b ） 頭痛は透析終了後 72時間以内に改善
している

　　③　 腎移植の成功後および透析終了後に頭痛
が消失する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 透析によりカフェインが急速に除去されるの
で，大量にカフェインを摂取する患者では
8.3.1「カフェイン離脱頭痛」を考えるべきであ
る。
コメント  

　10.2「透析頭痛」は通常，低血圧や透析不均衡
症候群に伴って発現する。透析不均衡症候群はま
ず頭痛から始まることがあり，その後意識レベル
が低下し，最終的には，痙攣を伴う場合と伴わな
い場合があるが，昏睡へと進行する。この症候群
は比較的まれであり，透析パラメーターを変更す
ることにより防止できる場合もある。
　尿素，ナトリウム，マグネシウム，血圧，体重
などの変動が 10.2「透析頭痛」の危険因子となり
うる。

解説  

　頭痛はしばしば，両側性で拍動性であり，動脈
性高血圧により起こる。通常は収縮期血圧（180 

mmHg以上）または拡張期血圧（120 mmHg）（ある
いはその両方）が急激に上昇している間にみられ
る。血圧が正常化したあとは軽快する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 収縮期血圧が 180 mmHg以上または拡張期
血圧が 120 mmHg以上（あるいはその両方）
の高血圧が認められた

 C ． 原因となる証拠として，以下のうちいずれか
もしくは両方が示されている

　　①　 頭痛は，高血圧の発症と時期的に一致して
発現している

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，高血圧が悪化するのと並行し

て有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛は，高血圧が改善するのと並行し

て有意に改善している
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　軽度（140～159/90～99 mmHg）ないし中等度
（160～179/100～109 mmHg）の慢性高血圧は頭
痛を引き起こす要因とはならないと考えられてい
る。中等度の高血圧が頭痛の誘因かどうかについ
てはそれを裏づけるいくつかの証拠はあるもの
の，論議が多い。軽度ないし中等度の高血圧患者
における携帯型血圧記録でも，24時間中の血圧変
動と頭痛の有無の間に明らかな関係は認められて
いない。

他疾患にコード化する  

　高血圧性脳症が存在するときは，10.3.3「高血
圧性脳症による頭痛」にコード化する。褐色細胞
腫と診断されておらず，また，高血圧性脳症がな
い場合，患者は 10.3.2「高血圧性脳症のない高血
圧性クリーゼによる頭痛」の診断基準に合致する
場合がある。
解説  

　頭痛発作は，通常，重度で短時間（1時間未満）
起こり，褐色細胞腫による発汗や動悸，顔面蒼白，
不安症状を伴う。
診断基準  

 A ． Cを満たす再発する連続性のない短時間の頭
痛がある

 B ． 褐色細胞腫が診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は褐色細胞腫の発現に一致して発現
した，または頭痛が褐色細胞腫の診断の契
機となった

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，血圧の急激な上昇と同時に起

きる
　　　 b ） 個々の頭痛のエピソードは，血圧の正

常化とともに寛解する

高血圧性頭痛10.3

褐色細胞腫による頭痛10.3.1
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　　③　 頭痛は少なくとも以下の 1項目を伴う
　　　 a ） 発汗
　　　 b ） 動悸
　　　 c ） 不安
　　　 d ） 顔面蒼白
　　④　 頭痛は褐色細胞腫の切除後に完全に寛解

する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 褐色細胞腫の診断はカテコールアミンおよび
カテコールアミン代謝産物の排泄増加が確認
されれば，確定する。また通常，患者が高血圧
または症状を呈している際に，24時間蓄尿し
たサンプルを 1回分析することによって，診断
を確実にすることが可能である。
コメント  

　10.3.1「褐色細胞腫による頭痛」が，患者の 51～
80％に発作性頭痛として起こる。
　この頭痛はしばしば重症であり，前頭部または
後頭部にみられ，一般に拍動性または持続性の頭
痛と表現される。この頭痛の重要な特徴は，患者
の 50％で 15分未満，70％で 1時間未満と，発作
が短時間であることである。関連した特徴として
は，恐怖感または不安（あるいはその両方），しば
しば死の切迫感，振戦，視覚障害，腹痛または胸
痛，悪心，嘔吐，そして時折，異常感覚などが挙
げられる。発作中，顔面は蒼白になることも紅潮
することもある。

他の疾患にコード化する  

　10.3.1「褐色細胞腫による頭痛」。
解説  

　頭痛は，通常，両側性，拍動性であり，高血圧
（収縮期血圧 180 mmHg以上および・または拡張
期血圧が 120 mmHg以上）の発作的上昇による。
血圧が正常化されると寛解する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 次の両方を満たす

　　①　 高血圧性クリーゼが起こる（注　❶）
　　②　 高血圧性脳症の臨床的特徴は認められな

い
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は，高血圧性クリーゼの経過中に発現
している

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，血圧が上昇するのと並行して

有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛は高血圧性クリーゼが改善もしく

は消失するのと並行して有意に改善も
しくは消失している

　　③　 頭痛は，以下の 3項目のうち少なくとも 1

つを有する
　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 拍動性
　　　 c ） 身体活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 血圧性クリーゼは収縮期（180 mmHg以上）ま
たは拡張期（120 mmHg以上）（あるいはその両
方）の発作性血圧上昇と定義される。
コメント  

　発作性高血圧は圧受容器反射不全（頸動脈内膜
除去後あるいは頸部放射線照射後）に伴って，あ
るいは腸クロム親和性細胞腫を有する患者でみら
れる。

解説  

　頭痛は，通常，両側性，拍動性であり，血圧が
持続的に 180/120 mmHg以上に上昇することが
原因であり，錯乱や昏睡，視覚障害，痙攣のよう
な脳症の徴候を伴う。血圧が正常化したあとに症
状は改善する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 高血圧性脳症が診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち 2項目が
示されている

高血圧性脳症のない 
高血圧性クリーゼによる頭痛10.3.2 高血圧性脳症による頭痛10.3.3
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　　①　 頭痛は高血圧性脳症の発現と時期的に一
致して発現している

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，高血圧性脳症が悪化するのと

並行して有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛は，高血圧性脳症が改善もしくは

消失するのと並行して有意に改善もし
くは消失している

　　③　 頭痛は，以下の 3項目のうち少なくとも 2

項目を有する
　　　 a ） 頭部全体の痛み
　　　 b ） 拍動性
　　　 c ） 身体活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　高血圧性脳症は，180/120 mmHg以上の持続的
な血圧上昇があり，錯乱，意識レベルの低下，全
盲状態を含む視覚障害や痙攣のうち少なくとも 2

症状を示す。高血圧性脳症は，代償性脳血管収縮
がもはや血圧上昇による脳の過灌流を防止できな
くなった場合に発症すると考えられる。正常な脳
循環自動調節能がなくなると，血管内皮の透過性
が高まり，脳浮腫が生じる。MRI上でこれはしば
しば頭頂‒後頭葉白質において最も顕著に現れる。
　慢性高血圧を有する患者の高血圧性脳症では，
通常拡張期血圧が 120 mmHgを超え，Keith-

Wagener-Barker分類のグレードⅢないしⅣの高血
圧性網膜症を伴うが，従来正常血圧であった人で
は 160/100 mmHgという低い血圧でも脳症の徴
候を呈する場合がある。高血圧性網膜症は，発症
時には存在していない場合もある。
　高血圧の要因はどのようなものでも高血圧性脳
症の原因になりうる。高血圧性脳症による頭痛
は，原因となる基礎疾患にかかわらず，10.3.3「高
血圧性脳症による頭痛」にコード化する。

解説  

　頭痛は，通常，両側性，拍動性であり，妊娠中
または産褥期に子癇前症，または子癇を伴い発症
する。子癇前症または子癇の改善で寛解する。

診断基準  

 A ． 妊娠または産褥期（出産後 4週間まで）の女性
に起こり，Cを満たす頭痛

 B ． 子癇前症または子癇が診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の 3項目のうち
　少なくとも 2項目を有する
　　①　 頭痛は子癇前症または子癇が発症するの

と時期的に一致して発現している
　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は子癇前症または子癇が悪化する

のと並行して有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛は子癇前症または子癇が改善もし

くは消失するのに並行して改善または
消失している

　　③　 頭痛は，以下の 3項目のうち少なくとも 2

項目を有する
　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 拍動性
　　　 c ） 身体活動により増悪
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　子癇前症や子癇は，母体の広範な免疫活性を伴
う強度の炎症反応と関連する。症例報告では子癇
が妊娠中と同様に産褥期にも起こるとされている
が，胎盤は子癇発症の病態生理学的に重要なもの
である。
　子癇前症や子癇はさまざまな形で現れる多臓器
系障害である。診断には，4時間以上の間隔をお
いた 2回の血圧測定で高血圧（＞140/90 mmHg）
が記録されるか，拡張期血圧 15 mmHg以上また
は収縮期血圧 30 mmHg以上の血圧上昇があり，
さらに 24時間の尿中蛋白質排泄量が 0.3 gを超え
ることが必要とされる。加えて，組織浮腫，血小
板減少症や肝機能障害が起こる。

解説  

　脊髄損傷や自律神経反射障害を有する患者に突
然起こる拍動性の重度の頭痛。自律神経反射障害
を有する患者では多くの症状のなかで発作性の血
圧上昇を示すため生命を脅かす可能性を有してい

子癇前症または子癇による頭痛10.3.4
自律神経反射障害による頭痛10.3.5
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る。しばしば膀胱や腸管刺激（感染，膀胱拡張や宿
便）が誘因となる。
診断基準  

 A ． Cを満たす突発性頭痛がある
 B ． 脊髄損傷や自律神経調節障害の存在があり，
基礎値より収縮期血圧 30 mmHg以上または
拡張期血圧 20 mmHg以上（あるいはその両
方）の急激な上昇が記録される

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は，血圧上昇と時期的に一致して発現
している

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，血圧の上昇と並行して有意に

悪化している
　　　 b ） 頭痛は，血圧の降下と並行して有意に

改善している
　　③　 頭痛は，以下の 4項目のうち少なくとも 2

つを有する
　　　 a ） 重症の頭痛
　　　 b ） 強打性，もしくは鼓動性（拍動性）
　　　 c ） 脊髄損傷のレベルより上（頭側）の部位

の発汗を伴う
　　　 d ） 排尿や排便反射が誘因となる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　脊髄損傷後の自律神経反射障害出現までの時間
は，4日～15年とさまざまである。
　自律神経反射障害が生命をおびやかしているよ
う場合には，迅速な診断と適切な治療が必須であ
る。典型的には，10.3.5「自律神経反射障害によ
る頭痛」は，突然発症で，いくつかの他の症候，
すなわち血圧上昇，心拍数の変化，脊髄損傷レベ
ルより頭側に発汗を伴う激しい頭痛である。これ
らは，通常は内臓起源の刺激（膀胱拡張，尿道感
染，腸管拡張，閉塞や泌尿器外科手技や胃潰瘍な
ど）だけでなく，時に身体起源の刺激（圧迫性潰
瘍，巻爪，外傷，外科処置，侵襲的診断手技）など
侵害性あるいは非侵害性刺激により誘発される。

他疾患にコード化する  

　甲状腺機能低下症が存在する場合頭痛はまた下
垂体腺腫の症状の可能性がある。7.4.3「視床下部
あるいは下垂体の分泌過多または分泌不全による
頭痛」にコード化する。
解説  

　頭痛は，通常，両側性，非拍動性であり，甲状
腺機能低下症を有しており，甲状腺ホルモンが正
常化したあとに，症状は寛解する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 甲状腺機能低下症が診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は甲状腺機能低下症の発現と時期的
に一致して発現した，または頭痛が甲状腺
機能低下症の診断の契機となった

　　②　 以下のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は，甲状腺機能低下症が悪化する

のと並行して有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛は，甲状腺機能低下症が，改善も

しくは完治するのと並行して改善，も
しくは消失している

　　③　 頭痛は以下の項目の一方もしくは両方
　　　 a ） 両側性
　　　 b ） 持続性
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　甲状腺機能低下症を有する患者のうち約 30％
に 10.4「甲状腺機能低下症による頭痛」があると
推定される。そのメカニズムは不明である。女性
に多く，しばしば片頭痛の既往がある。
　10.4「甲状腺機能低下症による頭痛」は，悪心
や嘔吐を伴わないと理解されている。一方で最近
の研究では下垂体機能低下症の患者が悪心あるい
は嘔吐（あるいはその両方）を伴う片側性反復性拍
動性頭痛を伴うことが明らかにされた。患者の半
数には 1．「片頭痛」の既往がみられたが，その結

甲状腺機能低下症による頭痛10.4
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果については不明な点があり，今後の研究が必要
である。

他疾患にコード化する  

　絶食による片頭痛は，1. 「片頭痛」か，または
そのタイプの 1つにコード化する。
解説  

　頭部全体の非拍動性の頭痛で，通常，軽度から
中等度の痛みである。絶食中に起こりかつ 8時間
以上の絶食が原因で起こる。食後に消失する。
診断基準  

 A ． 1.「片頭痛」や片頭痛のどのタイプにも分類さ
れない頭部全体の頭痛であるが Cを満たす

 B ． 患者は 8時間以上絶食している
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は，絶食中に発現している
　　②　 頭痛は，食事後に有意に改善している
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 10.5「絶食による頭痛」は，典型的には頭部全
体の痛みで，非拍動性で，軽度～中等度の痛み
で 1.「片頭痛」の既往を有しているが，頭痛は，
1.1「前兆のない片頭痛」に類似している。も
し，この疾患の診断基準が合致するならば，そ
の頭痛は，1.1「前兆のない片頭痛」としてコー
ド化すべきである（絶食が誘発因子になる）。
コメント  

　10.5「絶食による頭痛」は，一次性頭痛疾患の
既往を有する人に有意に多い。頭痛が絶食の結果
として発現する確率は絶食の時間が長くなるにつ
れて高くなる。それにもかかわらず 10.5「絶食に
よる頭痛」は，睡眠時間やカフェイン離脱あるい
は低血糖症とは関係ないように思われる。低血糖
誘発性脳機能障害の状態で頭痛が発現する場合も
あるが，因果関係を裏づける決定的な証拠はな
い。10.5「絶食による頭痛」は低血糖がなくても
発現し，インスリン誘発低血糖が片頭痛患者にお
いて頭痛を誘発することはなく，症候性低血糖症

で救急部を受診した患者が頭痛を訴えることはな
い。

解説  

　片頭痛様の頭痛が，常時ではないが，しばしば
運動で悪化したり，心筋虚血中に起こる。それは
ニトログリセリンにより軽快する。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 急性心筋虚血が診断されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は急性心筋虚血が発症するのと時期
的に一致して発現している

　　②　 次のうち一方もしくは両方
　　　 a ） 頭痛は心筋虚血が悪化するのと並行し

て有意に悪化している
　　　 b ） 頭痛は，心筋虚血が改善もしくは消失

するのと並行して有意に改善，もしく
は消失している

　　③　 頭痛は，以下の 4つの特徴のうち少なくと
も 2つを有する

　　　 a ） 中等度～重度の頭痛
　　　 b ） 悪心を伴う
　　　 c ） 光過敏，音過敏を伴わない
　　　 d ） 労作により悪化する
　　④　 頭痛は，ニトログリセリンやその誘導体に

より軽快する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　診断には，トレッドミルあるいは心臓核医学の
負荷テストの際に頭痛と同時に発現する心筋虚血
について詳細な記録が必要である。しかし，10.6

「心臓性頭痛」は安静時に起こることも記載されて
いる。10.6「心臓性頭痛」が見落とされたり，正
確に診断されなければ，深刻な結果を招く場合が
ある。
　したがって，この心臓性頭痛と 1.1「前兆のな
い片頭痛」とを見分けることがきわめて重要であ

絶食による頭痛10.5 心臓性頭痛10.6
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る。特に，（トリプタン，エルゴタミン製剤など
の）血管収縮薬は，片頭痛の治療に用いられるが，
虚血性心疾患の患者には禁忌とされているからで
ある。いずれの疾患も悪心を伴う重度の頭痛を引
き起こし，またいずれも，労作が引き金となりう
る。片頭痛様頭痛は，ニトログリセリンなどによ
る狭心症治療が引き金となる場合がある。

解説  

　これまで記載してきた以外のホメオスターシス
障害により起こる頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． これまで記載してきた以外のホメオスターシ
ス障害でかつ頭痛の原因となることが知られ
ているホメオスターシス障害が診断されてい
る

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 1つが示されている

　　①　 頭痛は，ホメオスターシス障害の出現と時
期的に一致して発現している

　　②　 頭痛は，ホメオスターシス障害が悪化する
のと並行して有意に悪化している

　　③　 頭痛は，ホメオスターシス障害が改善もし
くは消失するのと並行して有意に改善ま
たは消失している

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　さまざまな全身性疾患および代謝性疾患と頭痛
との関係が示されているが，これらの関係につい
て系統的な評価はされておらず，さらに実践的な
診断基準を作成するための十分な証拠についても
得られていない状況である。
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他疾患にコード化する  

　頭部または頸部外傷による頭痛は，5. 「頭頸部
外傷・傷害による頭痛」に分類される。このため，
特にむち打ち症後の頭痛についても，頸部に起因
する頭痛の可能性が考えられるが，これに該当す
るため，5. 「頭頸部外傷・傷害による頭痛」に分類
される。顔面，頸部や頭部の痛みを伴っている神
経痛様の頭痛は，13. 「脳神経の有痛性病変および
その他の顔面痛」に分類される。

全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　11. 「頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯， 

口あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の障害
による頭痛または顔面痛」においても，他の疾患
に起因する頭痛に対する一般的な規則が適用され
る
1． 新規の頭痛が初発し，頭痛の原因となること
が知られている頭蓋，頸，顔面，眼，耳，鼻，
副鼻腔，歯または口腔疾患と時期的に一致す
る場合，その疾患による二次性頭痛として
コード化する。新規の頭痛が，ICHD-3の第
1部に分類されている一次性頭痛のいずれか
の特徴を有する場合も，これに該当する。

2． 頭蓋，頸，顔面，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯ま
たは口腔の障害と時期的に一致して，一次性
頭痛の特徴をもった以前から存在する頭痛
が，慢性化あるいは有意に悪化した場合（通
常，頻度や重症度が 2倍かそれ以上になるこ
とを意味する），その障害が頭痛の原因とな
る確証あれば，もともとある頭痛と 11．「頭
蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口ある
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11．�頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口�
あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の�
障害による頭痛または顔面痛

Headache or facial pain attributed to disorder of the cranium, neck, eyes, 
ears, nose, sinuses, teeth, mouth or other facial or cervical structure

11.1　�頭蓋骨疾患による頭痛�
（Headache attributed to disorder of cranial bone）

11.2　�頸部疾患による頭痛�
（Headache attributed to disorder of the neck）

 11.2.1　�頸原性頭痛（Cervicogenic headache）
 11.2.2　�後咽頭腱炎による頭痛（Headache attributed 

to retropharyngeal tendonitis）
 11.2.3　�頭頸部ジストニアによる頭痛�

（Headache attributed to craniocervical dystonia）
11.3　�眼疾患による頭痛�

（Headache attributed to disorder of the eyes）
 11.3.1　�急性閉塞隅角緑内障による頭痛（Headache 

attributed to acute angle-closure glaucoma）
 11.3.2　�屈折異常による頭痛�

（Headache attributed to refractive error）
 11.3.3　�眼球炎症性疾患による頭痛（Headache 

attributed to ocular inflammatory disorder）
 11.3.4　�眼窩滑車部頭痛（Trochlear headache）
11.4　�耳疾患による頭痛�

（Headache attributed to disorder of the ears）
11.5　�鼻・副鼻腔疾患による頭痛（Headache attributed  

to disorder of the nose or paranasal sinuses）
 11.5.1　�急性鼻副鼻腔炎による頭痛�

（Headache attributed to acute rhinosinusitis）
 11.5.2　�慢性・再発性鼻副鼻腔炎による頭痛

（Headache attributed to chronic or recurring 
rhinosinusitis）

11.6　�歯の障害による頭痛�
（Headache attributed to disorder of the teeth）

11.7　�顎関節症（TMD）に起因する頭痛（Headache  
attributed to temporomandibular disorder：TMD）

11.8　�茎突舌骨靱帯炎による頭痛または顔面痛�
（Head or facial pain attributed to inflammation of the 
stylohyoid ligament）

11.9　�その他の頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，
歯，口あるいはその他の顔面・頸部の構成組�
織の障害による頭痛または顔面痛�
（Headache or facial pain attributed to other disorder  
of cranium，neck，eyes，ears，nose，sinuses， 
teeth，mouth or other facial or cervical structure）



いはその他の顔面・頸部の構成組織の障害に
よる頭痛または顔面痛」（あるいはそのタイ
プまたはサブタイプの 1つ）の両方として診
断する。

緒言
　頸椎およびその他の頭頸部構造組織における疾
患は頭痛のよくある原因としてみなされてきた。
これは，多くの頭痛が頸部，項部または後頭部領
域に由来するようにみえるか，またはこれらの部
位に限局しているためである。変形性頸椎症は，
実際 40歳を過ぎたすべての人に見出すことがで
きる。しかし，大規模比較試験では，このような
変化は頭痛の有無にかかわらずほぼ同程度にみら
れることが示された。このため，脊椎症（spondy-

losis）や骨軟骨症（osteochondrosis）は，頭痛の原因
として確定的なものではない。慢性副鼻腔炎，顎
関節症，眼の屈折異常などその他の多くの疾患に
ついても頭痛との関係については同様のことがい
える。
　特定の診断基準がなければ，実際いかなるタイ
プの頭痛も 11. 「頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻
腔，歯，口あるいはその他の顔面・頸部の構成組
織の障害による頭痛または顔面痛」に分類するこ
とが可能となってしまう。これらの疾患による頭
痛の症状には特徴的なものがないので，これらの
頭痛の定義をするために単に頭痛の症状を列記す
るだけでは十分でない。本章における診断基準の
目的は，考えられるサブタイプおよびサブフォー
ムすべての頭痛を記載することではなく，むしろ
頭痛・顔面痛と頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，
歯，口あるいはその他の顔面・頸部の構成組織障
害との間に存在する特有の因果関係を確立するこ
とにある。このため，本章で述べる頸原性頭痛お
よびその他の原因による頭痛について，厳密かつ
特異的で実践的な診断基準を定めることが求めら
れてきた。本章では，診断検査で妥当性が確認さ
れていないものや，質的基準が検討されていない
ものについては，考慮に入れることはできない。
むしろ，その目的は，頭痛と頭頸部疾患の間に特
定の因果関係を確立するための信頼性が高く妥当
で実践的な検査の開発を促進することにある。

　これらの理由および本章で取り扱う原因疾患が
多様であることから，頭頸部疾患に起因する頭
痛・顔面痛の一般的な基準を記述することは困難
である。しかし，ほとんどの場合，以下に準拠す
る。
 A ． Cを満たす頭痛または顔面痛
 B ． 臨床所見，検査所見または画像所見のいずれ
か 1つ以上で頭痛の原因となる可能性が知ら
れている頭蓋，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，
口または他の顔面，頸部構造の疾患または病
変の証拠がある

 C ． 痛みが疾患または病変に起因している証拠が
ある

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

他疾患にコード化する  

　頭蓋外傷によって引き起こされる頭痛は，5．
「頭頸部外傷・傷害による頭痛」のなかのいずれか
に分類される。
解説  

　非外傷性頭蓋骨疾患または病変による頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 臨床所見，検査所見または画像所見のいずれ
か 1つ以上で頭痛の原因となる可能性が知ら
れている頭蓋骨疾患または病変の証拠がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は頭蓋骨疾患の発症または病変の出
現と時期的に一致して発現した

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は頭蓋骨疾患または病変の悪化す

るのと並行して有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は頭蓋骨疾患または病変の改善と

ともに並行して有意に改善した
　　③　 頭痛は頭蓋骨病変への圧迫で増悪する
　　④　 頭痛は頭蓋骨病変の部位に限局する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

頭蓋骨疾患による頭痛11.1
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11．�頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口�
あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の�
障害による頭痛または顔面痛

Headache or facial pain attributed to disorder of the cranium, neck, eyes, 
ears, nose, sinuses, teeth, mouth or other facial or cervical structure



コメント  

　大半の頭蓋疾患（先天性異常，骨折，腫瘍，転移
病変など）は通常頭痛を伴わない。例外として重
要なものは，骨髄炎，多発性骨髄腫，パジェット
病（Paget’s disease）である。乳様突起洞病変および
錐体尖炎でも頭痛が起こりうる。

他疾患にコード化する  

　頸部外傷による頭痛は 5. 「頭頸部外傷・傷害に
よる頭痛」またはそのタイプの 1つに分類する。
解説  

　骨，筋およびその他の軟部組織要素を含む，頸
部のあらゆる構造異常の非外傷性疾患による頭痛。

他疾患にコード化する  

　頭痛が頸部筋筋膜圧痛点（myofascial trigger 

points）に起因し，それが他の診断基準を満たす場
合，2.1.1「頭蓋周囲の圧痛を伴う稀発反復性緊張
型頭痛」，2.2.1「頭蓋周囲の圧痛を伴う頻発反復
性緊張型頭痛」，または 2.3.1「頭蓋周囲の圧痛を
伴う慢性緊張型頭痛」にコード化する。A11.2.5

「頸部筋筋膜痛による頭痛」の診断基準は付録
（Appendix）に追加し，頸部筋筋膜痛に起因する頭
痛が 2．「緊張型頭痛」よりもむしろ他の頸原性頭
痛に密接に関連するというエビデンスを待つのが
妥当であると思われる。明らかに，これらの 2つ
のカテゴリに重複する多くの症例がある。そのた
めに，診断が困難なことがある。
解説  

　頸椎とそれを構成する骨質，椎間板および軟部
組織の疾患による頭痛で，いつもではないが通常
は頸部痛を伴う。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 臨床所見または画像所見（注　❶）のいずれか 1

つ以上で頭痛（注　❷）の原因となる可能性が
知られている頸椎または頸部軟部組織の疾患

または病変の証拠がある
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は頸部疾患の発症または病変の出現
と時期的に一致して発現した

　　②　 頭痛は頸部疾患または頸部病変の改善あ
るいは消失と並行して有意に改善または
消失した

　　③　 頸部関節可動域が制限され，頭痛は刺激運
動によって有意に悪化する

　　④　 頭痛は頸部構造またはその神経支配を診
断的に遮断すると消失する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸～
❺）
注  

❶　 頭痛を伴わない患者でも，上位頸椎の画像所見
がよくみられる。それらの所見は頭痛の原因と
して示唆的ではあるが，確かな証拠とはならな
い。

❷　 上位頸椎の腫瘍，骨折，感染症および関節リウ
マチは，頭痛の原因として確定されているもの
ではない。しかし個々の症例において，Bを満
たす場合には，頭痛の原因として受け入れられ
ている。頸部脊椎症および骨軟骨炎は，Bを満
たす確かな原因となる可能性と，そうでない可
能性があり，それは個々の症例により判断する。

❸　 頸部筋筋膜痛が原因である場合，その頭痛はお
そらく 2．「緊張型頭痛」にコード化すべきであ
る。しかし，新たなエビデンスが得られるま
で，A11.2.5「頸部筋筋膜痛による頭痛」の代
替診断基準は付録に含まれる。

❹　 上位頸髄の神経根障害に起因する頭痛が想定
されている。上位頸髄と三叉神経の間において
現在明らかにされている侵害受容に関する神
経経路の収束を考慮すると上頸部の神経根障
害が頭痛の原因として理にかなっている。さら
なるエビデンスが得られるまで，この診断基準
は A11.2.4「上位頸髄神経根症による頭痛」と
して付録に記載される。

❺　 1. 「片頭痛」，2. 「緊張型頭痛」と区別するため
の 11.2.1「頸原性頭痛」の特徴として側頭部固
定痛，頸筋への指圧や頭部を動かすことにより

頸部疾患による頭痛11.2

頸原性頭痛11.2.1
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発症する頭痛，後頭部から前頭部への放散痛が
ある。しかし，これらは 11.2.1「頸原性頭痛」
の特徴であるかもしれないが，固有のものでは
なく，因果関係を必ずしも明確にするものでは
ない。11.2.1「頸原性頭痛」は 1. 「片頭痛」よ
り一般に軽度であるが，悪心，嘔吐，光・音過
敏などの片頭痛様症状を伴う場合があり，時に
2．「緊張型頭痛」と鑑別が可能となる。

解説  

　後咽頭軟部組織における炎症または石灰化に起
因した頭痛で，通常上部頸椎の脊椎前筋の伸展ま
たは圧迫により引き起こされる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 後咽頭腱炎は，上位頸椎レベルでの椎前の軟
部組織の異常な腫脹の存在が画像上での証拠
により証明された

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は後咽頭腱炎の発症と時期的に一致
して発現した，またはその発見の契機と
なった

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ． 頭痛は後咽頭腱炎の進行と並行して有

意に悪化した
　　　 b ． 頭痛は後咽頭腱炎の改善あるいは消失

と並行して有意に改善または消失した
　　③　 頭痛は頸部の伸展，頭部の回転または嚥下

のいずれか 1つ以上によって有意に悪化
している（注　❶）

　　④　 頸椎上位 3椎体の棘突起上に圧痛がある
（注　❷）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❸）
注  

❶　 頸部の後屈は，ほぼ毎回痛みを増悪させるが，
通常，頭部の回転および嚥下でも痛みの悪化が
起こる。

❷　 通常，上位頸椎 3椎体の横突起上の組織は，触
診により圧痛がみられる。

❸　 11.2.2「後咽頭腱炎による頭痛」の確定診断が
される前に，上部頸動脈解離（または頸動脈内
や頸動脈周囲の他の病変）は除外されなければ
ならない。
コメント  

　後咽頭腱炎では通常，体温上昇および赤血球沈
降速度（赤沈）亢進がみられる。
　脊椎前組織の石灰化は CTまたはMRIによる
確認が最善である。しかし，頸部の単純フィルム
でも，明らかにすることができる。いくつかの症
例では，腫大した椎前組織から非結晶性石灰化物
が吸引されている。

解説  

　筋肉活動の亢進の結果，頸部または頭部（ある
いはその両方）に異常な運動または異常な姿勢を
伴う頸部筋群のジストニアに起因する頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす頸部および後頭部の痛み
 B ． 頭頸部ジストニアは，筋肉活動亢進の結果，
頸部または頭部（あるいはその両方）の異常な
運動もしくは異常な姿勢により診断されてい
る

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている。

　　①　 痛みは頭頸部ジストニアの発症と時期的
に一致して発現した

　　②　 痛みは頭頸部ジストニアの進行と並行し
て有意に悪化した

　　③　 痛みは頭頸部ジストニアの改善または消
失と並行して有意に改善あるいは消失し
た

　　④　 痛みの部位はジストニアを認める筋群の
部位と一致する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　11.2.3「頭頸部ジストニアによる頭痛」にみら
れる頭頸部の限局性ジストニアには咽頭ジストニ
ア，痙性斜頸，下顎ジストニア，舌ジストニアお
よび頭部と頸部におけるジストニアの合併（分節

後咽頭腱炎による頭痛11.2.2

頭頸部ジストニアによる頭痛11.2.3

151

11．頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口 
あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の障害による頭痛または顔面痛



性頭頸部ジストニア）がある。
　痛みは局所性の筋収縮と感作の二次性変化によ
り惹起されると考えられる。

解説  

　片側または両側の眼疾患による頭痛。

解説  

　通常は片側性で，急性閉塞隅角緑内障により生
じ，緑内障のその他の臨床症候を伴う頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 急性閉塞隅角緑内障と診断され，眼圧の上昇
が証明された。

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は緑内障発症と時期的に一致して発
現した

　　②　 頭痛は緑内障の悪化とともに有意に悪化
した

　　③　 頭痛は緑内障の改善または消失とともに
有意に改善または消失した

　　④　 痛みの部位は罹患側の眼を含む
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　急性閉塞隅角緑内障は一般的に眼または眼窩周
囲（あるいはその両方）の痛み，視力喪失（かす
み），結膜充血や浮腫，悪心や嘔吐を生じる。
　眼圧が 30 mmHgを超えると，永続的な視力喪
失のリスクが著しく上昇するため，早期診断が不
可欠である。

解説  

　屈折異常による頭痛で，一般に，通常長時間の
眼を使う作業の後に出現する。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 片眼または両眼において未矯正または矯正不
良の屈折異常がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は屈折異常の発症または悪化と時期
的に一致して発現または有意に悪化（ある
いはその両方）した

　　②　 頭痛は屈折異常の矯正後に有意に改善し
た

　　③　 頭痛は視覚を損なう角度または距離で眼
を使う作業を長時間行った後に増悪して
いる

　　④　 頭痛は眼を使う作業を中止すると有意に
改善する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　11.3.2「屈折異常による頭痛」をもつほとんど
の患者は眼科医を受診する。
　屈折異常は一般に思われているよりも頭痛の原
因としては少ないが，成人で多くの症例が示すよ
うに，小児例も存在することを示す証拠がある。

解説  

　虹彩炎，ぶどう膜炎，強膜炎または結膜炎のよ
うな眼球炎症性疾患により生じ，それらの疾患の
他の臨床症候を伴う頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす眼窩周囲痛および眼痛
 B ． 臨床所見，検査所見または画像所見のいずれ
か 1つ以上で，頭痛の原因となる可能性が知
られている眼球炎症性疾患の証拠がある（注　
❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は眼疾患の発症と時期的に一致して
発現した

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は眼球炎症性疾患の悪化と並行し

眼疾患による頭痛11.3

急性閉塞隅角緑内障による頭痛11.3.1

屈折異常による頭痛11.3.2

眼球炎症性疾患による頭痛11.3.3
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て有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は眼球炎症性疾患の改善または消

失と並行して有意に改善あるいは消失
した

　　③　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は眼への局所麻酔薬使用により有

意に改善する
　　　 b ） 頭痛は眼の圧迫により増悪する
　　④　 片側性の眼球炎症性疾患の場合は，頭痛は

同側に限局する（注　❷）
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭痛の原因として知られている眼球炎症性疾
患には，虹彩炎，ぶどう膜炎，毛様体炎，強膜
炎，脈絡膜炎，結膜炎および角膜炎が含まれる。

❷　 侵害受容野の重なりと疼痛経路における収束
のため（複雑な関連痛を引き起こすため），あら
ゆる眼球起源の痛みはあらゆる部位の頭痛を
起こしうる。それでもやはり，もし眼球炎症性
疾患が一側性であれば，頭痛は同側に生じる傾
向にある。
コメント  

　眼の炎症には多くの型があり，解剖学的部位
（虹彩炎，毛様体炎，脈絡膜炎），経過（急性，亜急
性，慢性），推定される原因（例えば内因性または
外因性病原菌，レンズに関連したもの，外傷性）あ
るいは炎症のタイプ（肉芽腫性，非肉芽腫性）によ
りさまざまに分類できる。

以前に使用された用語  

　眼窩滑車部炎による頭痛（headache attributed to 

trochleitis）。
　原発性眼窩滑車部頭痛は，滑車部機能不全と関
連する非炎症性疾患で，眼球上転により悪化する
眼窩滑車部と側頭頭頂部の痛みを生じる。眼窩滑
車部炎は同様に診断治療されるため，11.3.4「眼
窩滑車部頭痛」に含まれる。
解説  

　頭痛は，眼痛の有無にかかわらず，通常，前頭
部または眼窩周囲（あるいはその両方）に限局し，

滑車部周囲の炎症または機能不全により生じる。
　しばしば眼球運動により悪化する。
診断基準  

 A ． Cを満たす眼窩周囲または前頭部痛（あるい
はその両方）

 B ． 臨床所見または画像所見（あるいはその両方）
で，上内側眼窩滑車部の触診による圧痛を含
む滑車部の炎症または機能不全の証拠がある。

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 片側の眼球の痛み
　　②　 頭痛は眼球運動により悪化する（注　❶）
　　③　 頭痛は眼窩滑車部周囲領域に局所麻酔薬

あるいはステロイドを投与することによ
り有意に改善する

　　④　 頭痛は障害されている滑車部の同側に限
局する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 特に垂直方向の動き。
コメント  

　眼窩滑車部炎は，滑車または上斜筋鞘の炎症と
定義され，上斜筋がかかわる眼球運動により増悪
する眼痛または前頭部痛を起こしうる。頻度は高
くないが，まれではなく，片側性の眼窩部痛の際
には考慮すべきである。
　眼窩滑車部炎は，1. 「片頭痛」の誘因にもなり，
片頭痛が生じた場合はタイプやサブタイプに応じ
てコード化する。
　11.3.4「眼窩滑車部頭痛」は読書により生じる
可能性がある。

解説  

　一側または両側耳の炎症，腫瘍性またはその他
の疾患により生じ，疾患のその他の臨床症候を伴
う頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 臨床所見，検査所見または画像所見のいずれ

眼窩滑車部頭痛11.3.4

耳疾患による頭痛11.4
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か 1つ以上で頭痛の原因となる可能性が知ら
れている片側または両側の耳の感染症，腫瘍
性または炎症性疾患または病変の証拠がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は耳症状の出現または耳疾患の発現
と時期的に一致して発症した

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は耳疾患の悪化または進行に一致

して有意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は耳疾患あるいは耳病変の改善あ

るいは消失と並行して有意に改善ある
いは消失した

　　③　 頭痛は罹患側の耳あるいは耳介周囲構造
にかかる圧により増悪する

　　④　 一側性の耳疾患あるいは部位の場合には，
頭痛は同側に限局する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　頭部および頸部の侵害受容野の重なりと疼痛経
路における収束のため，痛みを伴う耳疾患は頭痛
を生じうることが明らかとなっている。
　このような解剖学的状態から頭痛は，耳科的病
理に特有の徴候である耳痛のない状態で生じる可
能性はほとんどない。

以前に使用された用語  

　「副鼻腔頭痛」という用語は適切な言葉ではな
い。なぜならば，この用語は一次性頭痛と鼻また
は副鼻腔構造を障害するさまざまな疾患で起因す
ると思われる頭痛の両者に使用されてきた経緯が
あるからである。
解説  

　鼻または副鼻腔疾患により生じ，その疾患の他
の症候を伴う頭痛。

解説  

　急性鼻副鼻腔炎により生じ，その疾患の他の症
候を伴う頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 臨床所見，鼻腔内視鏡所見または画像所見の
いずれか 1つ以上で急性鼻副鼻腔炎の証拠が
ある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は急性副鼻腔炎の発症と時期的に一
致して発現した

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ） 頭痛は鼻副鼻腔炎の悪化と並行して有

意に悪化した
　　　 b ） 頭痛は副鼻腔炎の改善または消失に並

行して有意に改善または消失した
　　③　 頭痛は副鼻腔に加わる圧によって増悪す

る
　　④　 片側性の鼻副鼻腔炎の場合，頭痛は病変部

に限局し，かつ同側性である
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 1. 「片頭痛」および 2. 「緊張型頭痛」は，頭痛
の部位が類似しているため，また片頭痛の場合
には，鼻部自律神経症状を伴うことが一般的な
ため，11.5.1「急性鼻副鼻腔炎による頭痛」に
間違えられる可能性がある。膿性鼻漏および・
または急性鼻副鼻腔炎の診断根拠となる他の
特徴の有無はこれらの疾患の鑑別に役立つ。
コメント  

　鼻粘膜または関連する構造に起因する痛みは，
通常は前頭部または顔面の痛みとして知覚される
が，より後方に関連痛を生じることもある。患者
の痛みの表現に対応する急性鼻副鼻腔炎の画像上
の病的な変化の所見だけでは 11.5.1「急性鼻副鼻
腔炎による頭痛」の診断を確実にするには十分で
はない。局所麻酔薬に対する治療反応性は，説得
力がある証拠ではあるが，診断確定的な特徴とは

鼻・副鼻腔疾患による頭痛11.5

急性鼻副鼻腔炎による頭痛11.5.1
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いえない場合もある。
　1．「片頭痛」の発作は，鼻または副鼻腔疾患に
より誘発または悪化することがある。

解説  

　副鼻腔の慢性感染または炎症疾患により生じ，
その疾患の他の症候を伴う頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 臨床所見，鼻腔内視鏡所見または画像所見の
いずれか 1つ以上で副鼻腔内に，現在または
過去の感染，またはその他の炎症過程の証拠
がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は慢性副鼻腔炎の発症と時期的に一
致して発現した

　　②　 頭痛は鼻閉，鼻漏の程度や慢性副鼻腔炎の
他の症状の程度と並行して，増悪および軽
減する

　　③　 頭痛は副鼻腔に加わる圧により増悪する
　　④　 片側性の鼻副鼻腔炎の場合には，頭痛は鼻

副鼻腔炎と同側に限局される
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　慢性副鼻腔疾患が持続性頭痛を起こしうるかど
うかは議論の余地がある。最近の研究ではこの因
果関係を支持しているようである。しかしなが
ら，患者の痛みの表現に対応する画像あるいは鼻
内視鏡上の病的な変化の所見だけでは 11.5.2「慢
性・再発性鼻副鼻腔炎による頭痛」の診断を確実
にするには十分ではない。

解説  

　歯の障害により引き起こされた頭痛。

診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 臨床所見または画像所見（あるいはその両方）
で頭痛の原因となる可能性が知られている歯
による疾患または病変の証拠がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛はこの疾患の発症または病変の出現
と時期的に一致して発現した

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ． 頭痛はこの疾患あるいは病変の悪化ま

たは進行と並行して有意に増悪した
　　　 b ． 頭痛はこの疾患あるいは病変の消失ま

たは改善と並行して有意に改善あるい
は消失した

　　③　 頭痛は障害されている歯への触診，ポケッ
ト診査または加圧により増悪する

　　④　 疾患または病変が片側性の場合，頭痛もそ
れと同側に局在する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　歯の疾患は通常，歯痛または顔面痛（あるいは
その両方）を引き起こすが，頭部への関連痛を引
き起こすこともある。11.6「歯の障害による頭痛」
の最も多い原因は，歯内または歯周の感染や膿
瘍，または下顎の半埋伏智歯周囲の智歯周囲炎の
ような外傷性刺激である。

他疾患にコード化する  

　顎の悪性腫瘍，骨髄炎や骨折など顎関節症
（temporomandibular disorder：TMD）以外の顎の
疾患は，限局された痛みを生じる。それが顔面や
頭部に放散することがあるが，頭痛のみ生じるこ
とはまれである。このような症例において頭痛が
生じたときには，11.9「その他の頭蓋骨，頸，眼，
耳，鼻，副鼻腔，歯，口あるいはその他の顔面・
頸部の構成組織の障害による頭痛または顔面痛」
にコード化する。

慢性・再発性鼻副鼻腔炎による 
頭痛11.5.2

歯の障害による頭痛11.6

顎関節症（TMD）に起因する 
頭痛11.7
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解説  

　顎関節領域の構造を含む障害により引き起こさ
れた頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛（注　❶）
 B ． 片側または両側における顎関節，咀嚼筋また
はそれに関連する組織に疼痛を及ぼす病的な
状況の臨床的証拠がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は顎関節症（TMD）の発症と時間的に
一致して発現した，または TMD発見の契
機となった

　　②　 頭痛は顎の運動，機能（咀嚼など）または異
常機能活動（パラファンクション；歯ぎし
りなど）のいずれか 1つ以上により増悪す
る

　　③　 頭痛は側頭筋触診または顎の受動的運動
（あるいはその両方）による身体診察で誘
発される

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 通常，片側または両側の側頭部に局在する。
❷　 筋緊張の結果起こる 11.7「顎関節症（TMD）に
起因する頭痛」と 2．「緊張型頭痛」にはある程
度のオーバーラップが存在する。TMDの診断
が不確実の場合，その頭痛は 2．「緊張型頭痛」
または緊張型頭痛のタイプあるいはサブタイ
プ（おそらく頭蓋周囲の筋圧痛を伴うもの）と
してコード化すべきである。
コメント  

　11.7「顎関節症（TMD）に起因する頭痛」は通
常，側頭部，顔面の耳介前方部または咬筋部に最
も顕著にみられる。片側性に生じやすいが，原因
となる病態が両側の顎関節領域にある場合両側性
に生じやすい。顔面への関連痛はよく認められ
る。歯痛に次いで TMDが顔面痛の最も頻度の高
い原因である。
　痛みの発生源には転位した関節円板，骨関節
炎，変性疾患または関節の過剰可動性（あるいは
その両方）および局所的な筋筋膜痛がある。
　臨床所見や画像所見の相対的重要性についての

議論があるため TMDの診断は難しい場合があ
る。国際疼痛学会の口腔顔面痛 Special Interest 

Groupと RDC/TMDネットワーク協議会により
作成された診断基準の使用が推奨される。

以前に使用された用語  

　イーグル症候群（Eagle’s syndrome）
解説  

　茎突舌骨靱帯の炎症によって引き起こされ，通
常，頭部の回転によって誘発されるか増悪する，
頸部痛，咽頭痛または顔面痛を伴う片側性の頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭部，頸部，咽頭または顔面のい
ずれかの痛み（注　❶）

 B ． 石灰化または過長な茎突舌骨靱帯の画像所見
がある

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 痛みが茎突舌骨靱帯の手指触診により誘
発されるまた増悪する

　　②　 痛みが頭部の回転により誘発されるまた
は増悪する

　　③　 痛みは茎突舌骨靱帯への局所麻酔薬の注
射または茎状突起切除術により有意に改
善される

　　④　 痛みは炎症を生じた茎突舌骨靱帯と同側
に存在する

 D ． ほかに最適な ICHD-3診断がない
注  

❶　 11.8「茎突舌骨靱帯炎による頭痛または顔面
痛」は，中咽頭，頸部または顔面，のいずれか
1つ以上の部位で一般に知覚される。しかし，
より広範囲の頭痛を経験する患者もいる。

茎突舌骨靱帯炎による頭痛ま
たは顔面痛11.8
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解説  

　これまで述べてきた以外の頭蓋骨，頸，眼，耳，
鼻，副鼻腔，歯，口あるいはその他の顔面・頸部
構成組織の疾患によって生じる頭痛または顔面痛。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛または顔面痛（ある
いはその両方）

 B ． これまで述べてきた以外の頭蓋骨，頸，眼，
耳，鼻，副鼻腔，歯，口あるいは他の顔面・
頸部構成組織の疾患または病変で，頭痛の原
因となる可能性が知られているものが診断さ
れている

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛または顔面痛（あるいはその両方）は，
この疾患または病変の出現と時期的に一
致して発現した

　　②　 以下のうち一方または両方を満たす
　　　 a ． 頭痛または顔面痛（あるいはその両方）

は，上記の疾患または病変，進行と並
行して有意に増悪した

　　　 b ． 頭痛または顔面痛（あるいはその両方）
は，この疾患または病変の改善，消失
と並行して有意に改善または消失した

　　③　 頭痛または顔面痛（あるいはその両方）は，
病変部の圧迫により増悪する

　　④　 頭痛または顔面痛（あるいはその両方）は，
病変部位に一致して局在する

 D ． ほかに最適な ICHD-3診断がない
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他疾患にコード化する  

　物質使用（例えば，物質依存）による頭痛，物質
からの離脱による頭痛，急性中毒による頭痛，薬
剤の使用過多による頭痛はすべて 8. 「物質または
その離脱による頭痛」のタイプまたはサブタイプ
にコード化する。

全般的なコメント
一次性頭痛か，二次性頭痛か， 
またはその両方か？  

　頭痛は一般的な疾患であり，精神疾患も同様で
ある。そのため，しばしば両者が単に偶発的に併
存してしまうことが予想される。
　しかし，新規に発症する，または明らかに増悪
する頭痛と精神疾患の間には，因果関係が存在す
る可能性がある。他の疾患による頭痛を診断する
一般的な規則は，12. 「精神疾患による頭痛」にお
いても多少の補整を加えて適用される。
1． 新規の頭痛が精神疾患と時期的に一致して初
めて出現し因果関係が確認できる場合には，
その精神疾患による二次性頭痛としてコー
ド化する。新規の頭痛が，ICHD-3の第 1部
に分類されている一次性頭痛のいずれかの
特徴を有する場合にも，これに該当する。

2． 精神疾患と時期的に一致して，一次性頭痛の
特徴をもった以前から存在する頭痛が有意に
悪化した場合（通常，頻度や重症度が 2倍か
それ以上になること意味する），その精神疾
患が頭痛の原因となる確証があれば，もとも

とある頭痛と 12. 「精神疾患による頭痛」（あ
るいはそのうちのタイプの 1つ）の両方とし
て診断する。

3． いずれの場合においても，因果関係がはっき
りしない場合には，以前から存在する一次性
頭痛と精神疾患はそれぞれ分けて診断され
る。

　精神疾患に起因し，精神疾患消失後にも持続す
る慢性頭痛については，これまで記載されたこと
がない。

緒言
　頭痛の精神的原因を支持する証拠は非常に限ら
れている。したがって，本分類におけるこのセク
ションの診断カテゴリーは，頭痛が症状として発
現することが知られている精神疾患に関連し，か
つその直接的な結果として頭痛が生じているよう
な少数のケースに限定される。
　診断基準は，偽陽性のケースを含まないために
十分厳格にしなくてはならないが，大多数の患者
を受け入れるために十分に閾値を低くしなければ
ならない。12. 「精神疾患による頭痛」の大多数の
ケースで，診断は客観的な診断的バイオマーカー
よりもむしろ病歴と身体診察所見に対する（医師
による）個人的な評価に基づいている。
　頭痛性疾患は，当然ながら，いかなる因果関係
もなく精神疾患に合併して起こる場合がある。頭
痛性疾患は，抑うつ障害群〔うつ病（大うつ病性障
害），単一エピソードまたは反復性；持続性抑うつ
障害（気分変調症）〕，不安症群/分離不安症/分離
不安障害，パニック症/パニック障害，社交不安
症/社交不安障害，全般性不安症/全般性不安障
害〕と心的外傷ストレス因障害群（反応性アタッチ
メント障害/急性ストレス障害，心的外傷後スト
レス障害，適応障害）を含むいくつかの精神疾患
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と同時に起きるとされている。そのような場合，
因果関係が証明できなければ，一次性頭痛の診断
と別の精神医学的な診断の両方をつけなければな
らない。
　それにもかかわらず，疫学的データは頭痛と精
神疾患が偶然に同時に起こると予想されるよりも
高い頻度で，共存することを示している。共通の
要素が両疾患を引き起こす，あるいは起こりやす
くしている可能性もある。あるいは，複数の交絡
因子が共存を過大評価させているかもしれない
（例えば，1つの診断を受けている患者は，単によ
り医学的な検査を受けているがゆえにその他の症
状の診断を受けやすい）。頭痛が精神疾患の原因
となる，精神疾患が頭痛の原因となる，または頭
痛および精神疾患が双方向性に影響を及ぼしてい
るといった形で真の因果関係が存在している可能
性もある。
　このような意味において抑うつ障害群，不安症
群，心的外傷およびストレス因関連障害群のよう
な高頻度に認められる精神疾患に関連してのみ起
こる頭痛はこれらの障害に起因していることが示
唆されるが，因果関係についてのエビデンスが相
対的に不十分であるためいまだに不確実性が存在
しているといえる。そのため，これらの精神障害
による頭痛の診断基準は 2つの精神疾患を除いて
付録（Appendix）にとどめた。十分な結論を得るた
めには，これらの因果関係の基盤となるメカニズ
ムのさらなる解明が必要である。
　共存する精神疾患の存在が，頭痛の頻度や強さ
を増加させること，または頭痛の治療への反応性
を低下させること，あるいはその両方によって，
1．「片頭痛」および 2．「緊張型頭痛」の経過を悪
化させる傾向がみられるという証拠が示されてい
る。そのため，いかなる共存する精神疾患をも同
定し，治療することは，頭痛の適切な管理のため
に重要である。小児および思春期において，一次
性頭痛（片頭痛，頻発反復性緊張型頭痛および特
に慢性緊張型頭痛）は精神疾患としばしば，共存
している。睡眠障害，心的外傷後ストレス障害
（PTSD），社交不安症（学校恐怖症），注意欠陥/多
動症（ADHD），素行症/学習症，遺尿症，遺糞症
とチック症は小児頭痛の支障度と予後への負の影

響を考慮して注意深く見つけ出し，それらが見つ
かった場合は治療されなくてはならない。
　頭痛が精神疾患によるものか否かを確定するた
めに，まずは，頭痛と同時に精神疾患が存在する
かどうかを決定することが必要である。抑うつ障
害群や不安症群のような高頻度に共存する精神疾
患の症状について，すべての頭痛患者に問診する
ことが推奨される。精神疾患が頭痛症状の原因と
疑われる場合，経験豊富な精神科医，心療内科医
または臨床心理士による評価が推奨される。

解説  

　頭痛が身体化障害の症状の 1つとして出現して
いる。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 以下の 2つの身体化障害の特徴から診断され
ている（注　❶）

　　①　 30歳以前に始まった多数の身体的愁訴の
病歴で，既知の内科的疾患によって完全に
は説明できない，あるいは関連した内科的
疾患があったとしても病歴，身体診察所
見，または臨床検査所見で予想されるレベ
ルをはるかに超えている

　　②　 障害の経過中に，以下のすべてが存在する
　　　 a ） 4つの異なった部位または機能に関連

した少なくとも 4つの疼痛症状（例：
頭部，胸部，背部，腹部，関節，四肢
または直腸，月経時，性交時または排
尿時）

　　　 b ） 疼痛以外の少なくとも 2つの胃腸症状
（例：悪心，鼓腸，妊娠時以外の嘔吐，
下痢または数種類の食物への不耐性）

　　　 c ） 疼痛以外の少なくとも 1つの性的な症
状（例：性的無関心，勃起または射精機
能不全，月経不順，月経過多または妊
娠中を通じての嘔吐）

　　　 d ） 疼痛に限らない少なくとも 1つの偽神
経症状（例：協調運動障害または平衡
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障害，麻痺または局所的な筋力低下，
嚥下困難または喉に塊がある感じ，失
声，尿閉，幻覚，触覚または痛覚の消
失，複視，失明，聴覚障害，痙攣など
の転換性症状，健忘のような解離性症
状または失神以外の意識消失）

 C ． 原因となる証拠として以下のうち少なくとも
1項目が示されている

　　①　 頭痛は，身体化障害に起因している他の身
体症状の経過と並行して発展または有意
に強さが悪化した

　　②　 頭痛は身体化障害による他の身体症状の
変動と時間的に並行して一定の強さを示
すか寛解した

　　③　 頭痛は身体化障害による他の身体症状の
寛解と並行して寛解した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 身体化障害自体は，2013年 5月に発行された
米国精神医学会の診断用マニュアルの最新版，
『DSM-5　精神疾患の診断・統計マニュアル』に
含まれない点に留意する必要がある。それらの
症状の深刻さに対する不相応で固執した考え，
健康状態または症状に対する持続する高レベ
ルの不安，これらの症状や身体健康への不安に
つぎこまれる過度の時間や労力を伴う 1つ以
上の身体症状によって特徴づけられる身体症
状症というカテゴリーに置き換えられた。この
カテゴリーはきわめて異質なものが混在して
いるため（すなわち，生涯にわたって頭痛を含
む複数の身体症状を有する古典的な身体化障
害のみならず，頭痛の重症度を不釣り合いに強
く懸念する頭痛患者も含まれる），頭痛が多彩
な身体愁訴のなかの 1症状であるときのみ，頭
痛が身体化障害に起因すると主張することが
可能であると定めた。このため，ICHD-3は，
身体化障害のDSM-Ⅳの定義を参考にしてい
く。
コメント  

　身体化障害では，多くの苦痛的な症状の組み合
わせと，それらの症状または随伴する健康への懸
念に対しての過度または不適切な反応によって特

徴づけられる。症状は胃またはその他の腸管（あ
るいはその両方）の問題または機能障害，背部痛，
腕・足・関節の痛み，頭痛，胸痛または呼吸困難
（あるいはその両方），めまい，易疲労感または気
力の減退（あるいはその両方），睡眠問題を含む。
それが医学的に説明されるか否かにかかわらず，
患者の苦しみは本物である。患者は典型的には苦
痛と高レベルの機能障害を経験する。症状は診断
された一般的な内科疾患または精神を随伴するこ
ともあれば，しないこともある。高水準の医療を
利用したとしても，患者の懸念が軽減されること
はめったにない。臨床医の見解からは，これらの
患者の多くは治療法に反応せず，新しい治療介入
や治療法は主症状を悪化させるだけであったり，
または，新しい副作用と合併症につながるだけか
もしれない。一部の患者は，彼らに対する医学的
アセスメントおよび治療が不十分であったと感じ
ている。

解説  

　頭痛は，患者が頭痛を説明すると確信している
メカニズムを含んだ内容の妄想の症状である
（例：宇宙人に装置を頭に埋め込まれた結果とし
ての頭痛）。
診断基準  

 A ． Cを満たすすべての頭痛
 B ． 頭痛を説明するであろうメカニズムを含む内
容の妄想が存在する（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として以下のうち一方もしく
は両方が示されている

　　①　 頭痛は妄想が起こったときまたは起こっ
た後に発現した。または頭痛が妄想の診断
の契機となった。

　　②　 頭痛は妄想が鎮静したときに寛解した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 例えば，装置を頭に埋め込まれ，それが頭痛を
引き起こしている，または，絶対にそうではな
いという証拠があるにもかかわらず自身に脳

精神病性障害による頭痛12.2
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腫瘍があり，頭痛を引き起こしていると信じて
いる。

❷　 患者がまず頭痛（例：ICHD-3の第 1部に分類
されるような一次性頭痛の 1つ）を発症し，そ
の後，その頭痛への妄想的な説明，例えばそれ
を支持する医学的なエビデンスもなしに脳腫
瘍が頭痛を引き起こしている，などを展開した
場合は，精神病性障害による頭痛ではない可能
性がある。代わりに頭痛は一次性頭痛として
コード化し，患者に対しては精神病性障害の妄
想性障害身体型と追加診断されるべきである。
コメント  

　妄想とは，現実に対する不正確な推測に基づく
誤った訂正不能な信念である。この信念は，そう
でない明白な証拠があるにもかかわらず本人はそ
れを強く信じる。妄想はそのような医学的状態が
ないということに関して再三示された証拠や適切
かつ権威ある保証にもかかわらず，重大な医学的
状態（例えば脳腫瘍や脳動脈瘤）があり，それが頭
痛の原因であるという間違った確信に基づいてい
る。妄想の内容は，例えば，外科手術により送信
機が頭の中に埋め込まれ，その送信機が頭痛を起
こしているというに，より奇抜な内容のこともあ
る。
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13．�脳神経の有痛性病変および�
その他の顔面痛

Painful lesions of the cranial nerves and other facial pain

13.1　�三叉神経の病変または疾患による疼痛�
（Pain attributed to a lesion or disease of the trigeminal 
nerve）

 13.1.1　�三叉神経痛（Trigeminal neuralgia）
  13.1.1.1　�典型的三叉神経痛�

（Classical trigeminal neuralgia）
   13.1.1.1.1　�典型的三叉神経痛，純粋発作性

（Classical trigeminal neuralgia，purely 
paroxysmal）

   13.1.1.1.2　�持続痛を伴う典型的三叉神経痛
（Classical trigeminal neuralgia with 
concomitant continuous pain）

  13.1.1.2　�二次性三叉神経痛�
（Secondary trigeminal neuralgia）

   13.1.1.2.1　�多発性硬化症による三叉神経痛
（Trigeminal neuralgia attributed to 
multiple sclerosis）

   13.1.1.2.2　�占拠性病変による三叉神経痛
（Trigeminal neuralgia attributed to 
space-occupying lesion）

   13.1.1.2.3　�その他の原因による三叉神経痛
（Trigeminal neuralgia attributed to  
other cause）

  13.1.1.3　�特発性三叉神経痛�
（Idiopathic trigeminal neuralgia）

   13.1.1.3.1　�特発性三叉神経痛，純粋発作性
（Idiopathic trigeminal neuralgia，purely 
paroxysmal）

   13.1.1.3.2　�持続痛を伴う特発性三叉神経痛
（Idiopathic trigeminal neuralgia with 
concomitant continuous pain）

 13.1.2　�有痛性三叉神経ニューロパチー�
（Painful trigeminal neuropathy）

  13.1.2.1　�帯状疱疹による有痛性三叉神経
ニューロパチー（Painful trigeminal 
neuropathy attributed to herpes zoster）

  13.1.2.2　�帯状疱疹後三叉神経痛�
（Trigeminal post-herpetic neuralgia）

  13.1.2.3　�外傷後有痛性三叉神経ニューロパ
チー（Painful post-traumatic trigeminal 
neuropathy）

  13.1.2.4　�その他の疾患による有痛性三叉神経
ニューロパチー（Painful trigeminal 
neuropathy attributed to other disorder）

  13.1.2.5　�特発性有痛性三叉神経ニューロパ
チー�
（Idiopathic painful trigeminal neuropathy）

13.2　�舌咽神経の病変または疾患による疼痛�
（Pain attributed to a lesion or disease of the glosso-
pharyngeal nerve）

 13.2.1　�舌咽神経痛（Glossopharyngeal neuralgia）
  13.2.1.1　�典型的舌咽神経痛�

（Classical glossopharyngeal neuralgia）
  13.2.1.2　�二次性舌咽神経痛�

（Secondary glossopharyngeal neuralgia）
  13.2.1.3　�特発性舌咽神経痛�

（Idiopathic glossopharyngeal neuralgia）
 13.2.2　�有痛性舌咽神経ニューロパチー�

（Painful glossopharyngeal neuropathy）
  13.2.2.1　�既知の原因による有痛性舌咽神経

ニューロパチー（Painful glossopharyngeal 
neuropathy attributed to a known cause）

  13.2.2.2　�特発性有痛性舌咽神経ニューロパ
チー（Idiopathic glossopharyngeal trigeminal 
neuropathy）

13.3　�中間神経の病変または疾患による疼痛（Pain 
attributed to a lesion or disease of nervus intermedius）

 13.3.1　�中間神経痛（Nervus intermedius neuralgia）
  13.3.1.1　�典型的中間神経痛�

（Classical nervus intermedius neuralgia）
  13.3.1.2　�二次性中間神経痛�

（Secondary nervus intermedius neuralgia）
  13.3.1.3　�特発性中間神経痛�

（Idiopathic nervus intermedius neuralgia）
 13.3.2　�有痛性中間神経ニューロパチー�

（Painful nervus intermedius neuropathy）
  13.3.2.1　�帯状疱疹による有痛性中間神経

ニューロパチー（Painful nervus interme-
dius neuropathy attributed to herpes zoster）

  13.3.2.2　�帯状疱疹後中間神経痛（Post-herpetic 
neuralgia of nervus intermedius）

  13.3.2.3　�その他の疾患による有痛性中間神経
ニューロパチー（Painful nervus interme-
dius neuropathy attributed to other disorder）

  13.3.2.4　�特発性有痛性中間神経ニューロパ
チー（Idiopathic painful nervus intermedius 
neuropathy）

13.4　�後頭神経痛（Occipital neuralgia）
13.5　�頸部—舌症候群（Neck-tongue syndrome）
13.6　�有痛性視神経炎（Painful optic neuritis）
13.7　�虚血性眼球運動神経麻痺による頭痛（Headache 

attributed to ischaemic ocular motor nerve palsy）
13.8　�トロサ・ハント症候群（Tolosa-Hunt syndrome）
13.9　�傍三叉神経性眼交感神経症候群（レーダー症候

群）〔Paratrigeminal oculosympathetic（Raederʼs）
syndrome〕



緒言
　この章では，国際頭痛学会と国際疼痛学会の合
意に基づいて，脳神経の有痛性病変とその他の顔
面痛の分類体系を提示する。
　現在の脳神経の痛みに関する疾患分類は，さま
ざまな病態の微妙な差異を完全には表現できてい
ない。しかし，これまでに用いられてきた多くの
診断的用語を放棄するのではなく，この分類で
は，これまでの診断的用語を維持したうえで，鑑
別診断とそれぞれの疾患のタイプ，サブタイプ，
サブフォームの詳細な定義を提供する。
　三叉神経，中間神経，舌咽・迷走神経および後
頭神経を経由する上位頸髄神経根の求心性線維
は，頭頸部の侵害刺激と痛みの情報を処理する脳
幹および脳内にある中枢経路へと侵害入力を伝達
する。脳はその支配領域の痛みを感知する。
　その痛みは，それぞれ異なる特徴をもつことが
あり，詳細は不明ながら，それらの差異は異なっ
た神経病態生理を反映していると考えられてい
る。神経障害性の顔面痛は，個々の臨床的特徴と
病因に基づいて分類できることが知られている。
この概念の中心をなすのは，まず最初に患者の痛
みに最も合致する主要な診断群を臨床的に決定
し，続いて診断名のタイプとサブタイプを決定す
るための病因検査と治療方針決定を行うという考
え方である。
　分類のためにはいくつかの基軸がある。
 a ）症候群学：神経痛またはニューロパチー
　例えば三叉神経痛と三叉神経ニューロパチーを
分離することは，現在の知見では病理学的または
病態学的には不可能であるが，臨床症状と治療法

が異なる病態を区別する実用的分類とみなすべき
である。同様のことは，舌咽神経と中間神経に関
連した有痛性疾患についても該当する。
　脳神経の痛みを起こす重要な原因に帯状疱疹が
ある。帯状疱疹による痛みは三叉神経伝導路に異
なるタイプの病的な変化（例：侵害受容器過敏型
に対して求心路遮断型）によるものであろうが，
これらに基づいて神経痛とニューロパチーという
用語を分類するには，知見が未だ十分ではない。
したがって，既に確立している帯状疱疹後神経痛
という用語を使用する。
 b ）部位：中枢性または末梢性神経障害性疼痛
　病変や過剰な興奮は脳神経自体（末梢性神経障
害性疼痛）にあっても，その中枢での経路（中枢性
神経障害性疼痛）にあっても顔面の神経障害性疼
痛を引き起こす。
 c ）病因学：典型的，特発性または二次性
　神経障害性疼痛の原因は，帯状疱疹ウイルスの
感染または画像診断で明らかにできる構造的な異
常（例：多発性硬化症プラーク）のように明確なこ
とがある。このような痛みに対しては二次性と言
う用語が用いられ，原因を特定できる。これら以
外の場合には原因が明らかでないため，特発性と
いう用語を用いる。
　三叉神経痛，舌咽神経痛および中間神経痛に対
しては，典型的という用語を引き続き使用すること
とした。この用語は，画像診断や手術によってこれ
らの神経に対して血管による圧迫が明らかな場合
に使用する。厳密に言えば，典型的神経痛は神経に
対する血管の圧迫に由来するため二次性である。
しかし，より幅の広い治療選択と異なる病態を有し
ている可能性を鑑みると，これらの神経痛をその他
の原因による痛みから区別することは有益である。

解説  

　再発性，片側性の短時間の電撃痛で，突然始ま

三叉神経の病変または疾患に
よる疼痛13.1

三叉神経痛13.1.1
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13．�脳神経の有痛性病変および�
その他の顔面痛

Painful lesions of the cranial nerves and other facial pain

13.10　�再発性有痛性眼筋麻痺性ニューロパチー
（Recurrent painful ophthalmoplegic neuropathy）

13.11　�口腔内灼熱症候群（BMS）（Burning mouth 
syndrome：BMS）

13.12　�持続性特発性顔面痛（PIFP）（Persistent idiopathic 
facial pain：PIFP）

13.13　�中枢性神経障害性疼痛（Central neuropathic 
pain）

 13.13.1　�多発性硬化症（MS）による中枢性神経障�
害性疼痛〔Central neuropathic pain attributed 
to multiple sclerosis（MS）〕

 13.13.2　�中枢性脳卒中後疼痛（CPSP）（Central 
post-stroke pain：CPSP）



り終了する。三叉神経枝の支配領域に限定してお
り，非侵害刺激によって誘発される（2枝領域以上
に及ぶこともある）。明らかな原因がなく発症す
るか，他疾患の結果として生じることもある。さ
らに，障害されている神経の支配領域に一致する
中等度の持続痛を伴うこともある。
以前に使用された用語  

　疼痛［性］チック（tic douloureux），一次性三叉神
経痛（primary trigeminal neuralgia）
診断基準  

 A ． 三叉神経枝の 1つ以上の支配領域に生じ，三
叉神経領域を越えて広がらない一側性の発作
性顔面痛を繰り返し（注　❶），Bと Cを満た
す。

 B ． 痛みは以下のすべての特徴をもつ
　　①　 数分の 1秒～2分間持続する（注　❷）
　　②　 激痛（注　❸）
　　③　 電気ショックのような，ズキンとするよう

な，突き刺すような，または，鋭いと表現
される痛みの性質

 C ． 障害されている神経支配領域への非侵害刺激
により誘発される（注　❹）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 少数例では障害されている神経の支配領域を
越えて痛みが広がることもある。その場合でも
痛みは三叉神経の皮膚分節内に留まる。

❷　 発作痛の持続時間は経過中に変化し，徐々に延
長することがある。発作痛が主として 2分を超
えて持続すると訴える患者は少数である。

❸　 痛みは経過中に重症化していくこともある。
❹　 痛みの発作は自発痛として，または，自発痛の
ように感じられることがある。ただし，この診
断に分類するためには，非侵害刺激によって痛
みが誘発された既往や所見がなければならな
い。理想的には，診察医は痛みを誘発する現象
が再現することを確定するべきである。しか
し，患者が拒否したり，トリガーの解剖学的位
置が刺激困難であったり，他の要因によって必
ずしも確定できないこともある。
コメント  

　13.1.1「三叉神経痛」は臨床的に診断される。

検査は三叉神経痛の原因を特定するために行われ
る。
　痛みを誘発するトリガー以外には，13.1.1「三
叉神経痛」の患者は，定量的体性感覚評価（quan-

titative sensory testing：QST）のような詳細な評価
法を使用しない限り，異常を示さないことが多
い。しかし，臨床神経診察によって感覚障害の所
見が得られることがあり，この場合は速やかに原
因検索を行うべきである。13.1.1.1「典型的三叉神
経痛」，13.1.1.2「二次性三叉神経痛」または
13.1.1.3「特発性三叉神経痛」のようなサブフォー
ムの診断は，このような評価が行われることによ
り可能になる。
　痛みが非常に強い場合には，痛みのために患側
の表情筋の収縮をしばしば引き起こす（疼痛性
チック）。
　流涙や眼球の発赤のような軽度の自律神経症状
を伴うこともある。
　痛みの発作が起こったあとには，通常，痛みが
誘発されない不応期がある。

解説  

　神経血管圧迫以外に明らかな原因がなく生じる
三叉神経痛。
診断基準  

 A ． 13.1.1「三叉神経痛」の診断基準を満たす片
側顔面痛の繰り返す発作

 B ． MRI上または手術中に三叉神経根の形態学
的な変化（注　❶）を伴う神経血管圧迫所見（単
なる接触所見ではない）が実証されている
注  

❶　 典型的には萎縮か位置の異常。
コメント  

　神経血管圧迫による三叉神経根の萎縮や位置異
常（あるいはその両方）は，13.1.1「三叉神経痛」の
他覚所見や自覚症状とは独立して合併することが
ある。これらの解剖学的な変化が観察された場合
に，三叉神経痛を 13.1.1.1「典型的三叉神経痛」と
診断する。
　神経血管圧迫は，三叉神経根入口部（root entry 

zone：REZ）で生じることが多く，静脈よりも動脈

典型的三叉神経痛13.1.1.1
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による圧迫で症状が顕在化する。MRI検査では，
三叉神経根の体積や断面積を計測することが可能
である。萎縮性変化とは，脱髄，神経脱失，微小
血管系の変化およびその他の形態学的変化を指
す。三叉神経の萎縮性変化がどのような機序で痛
みを引き起こすかは正確には解明されていない。
ただし，術前に萎縮性変化が観察される症例で
は，微小血管減圧術の治療成績がよいことが示さ
れている。
　13.1.1.1「典型的三叉神経痛」と診断される患者
の多くは，痛みの初発症状を記憶していることが
多い。
　13.1.1.1「典型的三叉神経痛」の多くは，三叉神
経第 2枝または 3枝に発症する。まれに痛みが両
側に生じることもある（同時というよりも連続的
な発症）。
　13.1.1.1「典型的三叉神経痛」は，文献的には前
三叉神経痛と呼ばれる非典型的な持続痛の発作が
先行することがある。
　痛み発作の間は，ほとんどの患者で無症状であ
る。しかしサブフォームの 13.1.1.1.2「持続痛を
伴う典型的三叉神経痛」では，障害されている領
域に持続的な背景痛が存在する。

解説  

　持続的背景痛的顔面痛を伴わない典型的三叉神
経痛。
診断基準  

 A ． 13.1.1.1「典型的三叉神経痛」の診断基準を満
たす片側顔面痛の繰り返す発作

 B ． 痛み発作の間は，障害されている三叉神経領
域に痛みがない
コメント  

　13.1.1.1.1「典型的三叉神経痛，純粋発作性」は
薬物療法（特にカルバマゼピンかオクスカルバゼ
ピン）に対して，少なくとも発症初期は反応性が
よいことが多い。

以前に使用された用語  

　非典型的三叉神経痛（atypical trigeminal neural-

gia），三叉神経痛タイプ2（trigeminal neuralgia type 

2）
解説  

　持続性顔面痛が付随した典型的三叉神経痛。
診断基準  

 A ． 13.1.1.1「典型的三叉神経痛」の診断基準を満
たす片側顔面痛の繰り返す発作

 B ． 痛み発作の間に障害されている三叉神経領域
に持続性，または，ほぼ持続性の痛みを伴う
コメント  

　末梢性あるいは中枢性感作が持続痛の原因の可
能性がある。

解説  

　原因となる疾患に伴い生じる三叉神経痛。臨床
的な評価では，多くの患者において感覚障害が示
されている。
診断基準  

 A ． 13.1.1「三叉神経痛」の診断基準を満たす片
側顔面痛の繰り返す発作があり，純粋発作性
または持続性あるいはほぼ持続性の痛みを合
併する

 B ． 神経痛を起こす原因となることが知られてい
る疾患があり，それにより神経痛の説明が可
能である（注　❶）

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 小脳橋角部腫瘍，動静脈奇形，および多発性硬
化症が原因疾患として認識されている。

❷　 13.1.1.2「二次性三叉神経痛」を引き起こす疾
患を検索するためにはMRIが最適である。他
の検査方法として，三叉神経反射および三叉神
経誘発電位のような神経生理検査がある。これ
らはMRI検査が施行できない患者に適してい
る。

他疾患にコード化する  

　13.13.1「多発性硬化症（MS）による中枢性神経
障害性疼痛」。

典型的三叉神経痛，純粋発作性13.1.1.1.1

持続痛を伴う典型的三叉神経痛13.1.1.1.2

二次性三叉神経痛13.1.1.2

多発性硬化症による三叉神経痛13.1.1.2.1
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解説  

　多発性硬化症プラーク（脱髄巣）による，また
は，橋や REZのプラークによる三叉神経痛で，多
発性硬化症による痛み以外の自覚症状や臨床徴
候，検査結果を伴う。
診断基準  

 A ． 13.1.1「三叉神経痛」の診断基準を満たす片
側顔面痛の繰り返す発作

 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 多発性硬化症が診断されている
　　②　 REZまたは橋内の一次求心路を障害する

橋のプラークがMRIで示されている。ま
たは，その存在がルーチンの電気生理学的
検査（注　❶）が示す三叉神経伝導路障害に
より示唆されている

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 瞬目反射または三叉神経誘発電位
コメント  

　13.1.1.2.1「多発性硬化症による三叉神経痛」は
多発性硬化症患者の2～5％に発症するとされ，時
に両側性である。逆に，13.1.1「三叉神経痛」の
患者の中では，2～4％だけが多発性硬化症による
ものである。三叉神経痛の症状は，まれに多発性
硬化症の初発症状となる。
　橋病変は，三叉神経の脳幹内の三叉神経核への
橋内中枢伝導路を障害する。橋病変は三叉神経視
床路の二次ニューロンを障害し，非発作性の痛み
や異常感覚（dysesthesia）を引き起こすことが多い。
したがって，橋病変による痛みは，13.13.1「多発
性硬化症（MS）による中枢性神経障害性疼痛」に
分類される。
　多発性硬化症の患者のなかにも三叉神経根の神
経血管圧迫が観察されることがある。このような
場合には，神経への圧迫によって有痛性発作がよ
り起こりやすい状態を多発性硬化症が誘導してい
ると考えられている。
　13.1.1.2.1「多発性硬化症による三叉神経痛」は，
13.1.1.1「典型的三叉神経痛」に比べて，薬理学的
および外科的介入に対して抵抗性である。

解説  

　障害されている三叉神経および占拠性病変の接
触が原因となる三叉神経痛。
診断基準  

 A ． 13.1.1「三叉神経痛」の診断基準を満たす片
側顔面痛の繰り返す発作

 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 障害されている三叉神経に接触する占拠

性病変が診断されている
　　②　 痛みは，その占拠性病変の発見後から起

こっている。または，痛みが占拠性病変発
見の契機となった

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　13.1.1.2.2「占拠性病変による三叉神経痛」の患
者では，臨床的に検出可能な感覚障害の他覚的徴
候を伴うことも伴わないこともあるが，三叉神経
脳幹反射のような電気生理学的検査ではほぼ全て
の患者で異常を示す。

解説  

　これまでに述べてきた以外の原因疾患によって
引き起こされる三叉神経痛。
診断基準  

 A ． 13.1.1「三叉神経痛」の診断基準を満たす片
側顔面痛の繰り返す発作があり，純粋発作性
または持続性あるいは，ほぼ持続性の痛みを
合併する。しかし，必ずしも片側性ではない

 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 これまでに示されてきた以外の疾患で，三

叉神経痛の原因となる疾患が診断されて
いる（注　❶）

　　②　 痛みは，その原因疾患の発症後発現した。
または，痛みが原因疾患の診断の契機と
なった

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 頭蓋底の骨変形，結合組織病，動静脈奇形，硬
膜動静脈瘻およびニューロパチーまたは神経

占拠性病変による三叉神経痛13.1.1.2.2

その他の原因による三叉神経痛13.1.1.2.3

170

第3部　有痛性脳神経ニューロパチー，他の顔面痛およびその他の頭痛



過興奮を引き起こす遺伝性疾患が原因疾患と
して認識されている。

解説  

　電気生理学的検査またはMRI検査により明ら
かな異常が示されない三叉神経痛。
診断基準  

 A ． 13.1.1「三叉神経痛」の診断基準を満たす片
側顔面痛の繰り返す発作があり，純粋発作性
または持続性あるいは，ほぼ持続性の痛みを
合併する

 B ． 13.1.1.1「典型的三叉神経痛」または 13.1.1.2

「二次性三叉神経痛」が電気生理学的検査およ
びMRIを含む適切な検査により否定されて
いる（注　❶）

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 血管および三叉神経または三叉神経根（あるい
はその両方）との接触所見は，健常人において
も神経画像検査により得られる一般的所見で
ある。このような接触所見が 13.1.1「三叉神経
痛」の患者で発見され，三叉神経根の形態学的
な変化（例：萎縮または位置の異常）が認められ
ない場合，13.1.1.1「典型的三叉神経痛」の診
断基準が満たされず，特発性三叉神経痛と考え
られる。

診断基準  

 A ． 13.1.1.3「特発性三叉神経痛」の診断基準を満
たす片側顔面痛の繰り返す発作

 B ． 痛み発作の間は，障害されている三叉神経領
域に痛みがない

診断基準  

 A ． 13.1.1.3「特発性三叉神経痛」の診断基準を満
たす片側顔面痛の繰り返す発作

 B ． 痛み発作の間も患部の三叉神経領域に持続性
または，ほぼ持続性の痛みを伴う

解説  

　三叉神経の 1枝以上の神経領域に生じる顔面痛
で，他の疾患が原因となり神経損傷の存在が示唆
されている。主な痛みの訴えは，通常，持続性ま
たはほぼ持続性で，一般的に焼け付くようなある
いは絞られるようなと表現され，ピンや針で突か
れるような感覚と類似する。短時間の痛みの発作
が重なって出現することがあるが，これらは主た
る疼痛症状とは異なる。このような痛みの組み合
わせがあることから，有痛性三叉神経ニューロパ
チーは三叉神経痛のサブタイプとは区別される。
三叉神経の支配領域に臨床的に検知可能な感覚脱
失や機械的アロディニア，冷痛覚過敏を伴い，
IASPの神経障害性疼痛の診断基準を満たす。一
般に，アロディニアを示す範囲は，三叉神経痛で
観察されるようなトリガーゾーンよりもかなり広
範である。

解説  

　持続 3ヵ月未満で，片側性の顔面痛。三叉神経
枝の 1枝以上の支配領域に分布し，帯状疱疹に
よって生じ，急性帯状疱疹の他の自覚症状と徴候
を随伴する。
診断基準  

 A ． 発症から 3ヵ月未満の片側顔面痛で三叉神経
の 1枝以上の支配領域に分布する

 B ． 以下のいずれか 1つ以上を満たす
　　①　 帯状疱疹による皮疹が痛みと同じ三叉神

経の支配領域に発現している
　　②　 帯状疱疹ウイルスがポリメラーゼ連鎖反

応（PCR）法により髄液中から検出されて
いる

　　③　 病変の基部から得られた細胞において，帯
状疱疹ウイルス抗原に対する直接的免疫
蛍光アッセイあるいは帯状疱疹ウイルス
DNAに対するPCRアッセイが陽性である

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

特発性三叉神経痛13.1.1.3

特発性三叉神経痛，純粋発作性13.1.1.3.1

持続痛を伴う特発性三叉神経痛13.1.1.3.2

有痛性三叉神経ニューロパチー13.1.2

帯状疱疹による有痛性三叉神経
ニューロパチー13.1.2.1

171

13．脳神経の有痛性病変およびその他の顔面痛



コメント  

　帯状疱疹で三叉神経節が障害されるのは 10～
15％であり，そのうち約 80％は三叉神経第 1枝領
域に発症する。まれに帯状疱疹の皮疹やその集簇
を伴わない（無疱疹性帯状疱疹）で痛みが起こるこ
とがある。このような症例では，診断は脳脊髄液
中の帯状疱疹ウイルスDNAをポリメラーゼ連鎖
反応法で確定する。
　13.1.2.1「帯状疱疹による有痛性三叉神経
ニューロパチー」は焼けつくような，突き刺すよ
うな，またはズキンとするような，ビリビリする
ような，あるいは疼くような痛みで，皮膚アロ
ディニアを伴うことが多い。
　三叉神経第 1枝の帯状疱疹は第Ⅲ，Ⅳ，Ⅵ脳神
経麻痺を合併することもある。帯状疱疹は免疫不
全患者に多く起こり，リンパ腫患者の約 10％，ホ
ジキン病患者の約 25％に起こる。

以前に使用された用語  

　帯状疱疹後三叉神経ニューロパチー（post-her-

petic trigeminal neuropathy）
解説  

　帯状疱疹によって引き起こされた片側顔面の痛
みが 3ヵ月以上持続または繰り返し起こる。その
疼痛部位は三叉神経枝の 1枝以上の支配領域と一
致し，さまざまな感覚障害を随伴する。
診断基準  

 A ． 三叉神経枝の 1枝または 2枝以上の支配領域
に起こる片側顔面痛で，3ヵ月を超えて持続
または繰り返し，Cを満たす

 B ． 痛みと同じ三叉神経の支配領域に帯状疱疹の
既往がある

 C ． 痛みは帯状疱疹感染と時期的に一致して発現
した（注　❶）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 痛みは帯状疱疹の皮疹がまだ活動期にある時
期から生じることが多いが，皮疹が治癒してか
ら痛みが起きることもある。このような症例で
は，帯状疱疹による皮疹の後遺症として，蒼白
色または明紫色の瘢痕が見られることもある。

コメント  

　これまで長い期間用いられてきた呼称ではある
が，帯状疱疹後神経痛は基本的にニューロパチー
あるいはニューロノパチー（neuronopathy）であ
る。神経，神経節および神経根に明らかな解剖学
的病変がある。13.1.2.2「帯状疱疹後三叉神経痛」
では，三叉神経脳幹複合体に炎症が広がっている
こともある。
　急性帯状疱疹の発症後，高齢者では帯状疱疹後
神経痛に移行することが多い。
　三叉神経第 1枝は 13.1.2.2「帯状疱疹後三叉神
経痛」のなかで最も罹患頻度が高いが，第 2およ
び第 3枝に起こることもある。典型的には，帯状
疱疹後神経痛の症状は焼けつくような痛みと痒み
である。罹患部位の痒みは時に顕著であり，患者
を極端に苦しめることがある。明確な感覚障害と
ブラシにより引き起こされる機械的アロディニア
が罹患部位に起こることも一般的である。しか
し，多くの患者でほとんど感覚消失を示さず，代
わりに熱刺激または圧刺激（あるいはその両方）に
対して過敏な反応を示す。

以前に使用された用語  

　三叉神経の有痛性感覚脱失（anaesthesia dolo-

rosa）
解説  

　片側または両側顔面，または口部の痛みが三叉
神経の外傷により起こり，三叉神経機能不全の臨
床症状またはその他の症候（あるいはその両方）を
伴う。
診断基準  

 A ． 三叉神経枝の 1枝以上の支配領域に起こる顔
面または口部（あるいはその両方）の痛みで，
Cを満たす

 B ． 三叉神経に対する明確な外傷（注　❶）の既往
があり，三叉神経機能不全を示す臨床的に明
らかな陽性徴候（痛覚過敏，アロディニア）ま
たは陰性徴候（感覚低下，痛覚鈍麻）（あるい
はその両方）を伴う

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され

帯状疱疹後三叉神経痛13.1.2.2

外傷後有痛性三叉神経ニューロパ
チー13.1.2.3
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ている
　　①　 痛みは外傷を受けた三叉神経支配領域に

局在している
　　②　 痛みは三叉神経の外傷から 6ヵ月未満で

発現している
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 三叉神経に対する外傷は，機械的，化学的，温
度的，または放射線による障害を含む。三叉神
経節または神経根に対する神経焼灼術後に 1

枝以上の三叉神経領域に神経障害性疼痛が生
じることがある。このような痛みは，外傷後
ニューロパチーとみなし，ここにコード化する。
コメント  

　痛みの持続期間は発作性から持続性までと幅広
く，場合によっては発作痛と持続痛が混在する。
　特に，放射線による神経節後性の障害では，
ニューロパチーは照射 3ヵ月を超えた時期に発症
することもある。
　三叉神経節または神経根を標的にした神経焼灼
術後の 13.1.2.3「外傷後有痛性三叉神経ニューロ
パチー」では，13.1.1「三叉神経痛」の再発によ
り，両疾患が併存することもある。

解説  

　片側または両側顔面または口部の痛みが，これ
まで述べてきた以外の疾患が原因となり，三叉神
経枝の 1枝以上の支配領域に起こり，三叉神経機
能不全を示す症状や臨床症候を伴う。
診断基準  

 A ． 三叉神経枝の 1枝以上の支配領域に起こる顔
面または口部（あるいはその両方）の痛みで，
Cを満たす

 B ． これまで述べてきた以外の三叉神経ニューロ
パチーの原因となることが知られている疾患
が診断されており，三叉神経枝の 1枝以上の
三叉神経機能不全を示す臨床的に明らかな陽
性徴候（痛覚過敏，アロディニア）または陰性
徴候（感覚低下，痛覚鈍麻）（あるいはその両
方）を伴う

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 痛みは原因となる疾患の三叉神経支配領
域と同じ領域にある

　　②　 痛みは，その疾患の発症の後に発現した。
または，痛みがその疾患の診断の契機と
なった

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　有痛性三叉神経ニューロパチーは多発性硬化症
や占拠性病変，他の全身疾患に続発して起こり，
13.1.1.2「二次性三叉神経痛」と 13.1.2「有痛性三
叉神経ニューロパチー」は，臨床的な特徴（自発痛
の性質，誘発痛，感覚障害の有無）によってのみ区
別される。
　膠原病や遺伝性疾患によって引き起こされる
13.1.2「有痛性三叉神経ニューロパチー」は，通
常，両側性である。ただし，発症時には左右非対
称であったり，背景痛に発作痛が重複するような
場合もある。最終的に両側性の感覚障害と持続痛
を発症し，診断が確定することもある。MRIでは
異常所見がないが，三叉神経反射は必ず遅延また
は脱失している。

解説  

　片側または両側の三叉神経枝の 1枝以上の支配
領域の痛みで，三叉神経の傷害が示唆されるが明
確な病因が不明なもの。
診断基準  

 A ． 片側または両側の三叉神経枝の 1枝以上の支
配領域の顔面痛で，Bを満たす

 B ． 三叉神経機能不全を示す臨床的に明らかな陽
性徴候（痛覚過敏，アロディニア）または陰性
徴候（感覚低下，痛覚鈍麻）（あるいはその両
方）を伴う

 C ． 原因となる疾患は特定されていない
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

その他の疾患による有痛性三叉神経
ニューロパチー13.1.2.4 特発性有痛性三叉神経ニューロパ

チー13.1.2.5
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以前に使用された用語  

　迷走舌咽神経痛
解説  

　舌咽神経痛は舌咽神経のみならず迷走神経の耳
枝および咽頭枝の支配領域に，片側性，短時間で，
激烈な，刺すような痛みが起こる。痛みは突然発
症し，突然終了する。痛みは，耳，舌基部，扁桃
窩または下顎角直下に生じる。嚥下，会話または
咳嗽によって誘発されるのが一般的であり，典型
的三叉神経痛のように寛解と再発を繰り返すこと
がある。
診断基準  

 A ． 舌咽神経の支配領域（注　❶）に生じる片側の
繰り返す発作性の痛みで，Bを満たす

 B ． 痛みは以下の全ての特徴をもつ
　　①　 数秒～2分持続する
　　②　 激痛
　　③　 電気ショックのような，ズキンとするよう

な，刺すような，または鋭いと表現される
痛みの性質

　　④　 嚥下，咳嗽，会話またはあくびで誘発され
る

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 舌の後部，扁桃窩，咽頭または下顎角または耳
のいずれか 1つ以上。
コメント  

　13.2.1「舌咽神経痛」は 13.1.1「三叉神経痛」と
一緒に起こることがある。
　上喉頭神経は迷走神経の枝である。上喉頭神経
痛は 13.2.1「舌咽神経痛」と同様の場所に生じる
ため，臨床的には区別することが困難である。
　画像検査では，舌咽神経の血管による圧迫が明
らかになることもある。
　発症前に，数週間から数ヵ月にわたって障害部

位において不快な感覚を経験することがある。
　13.2.1「舌咽神経痛」の痛みは，目，鼻，顎，
肩に放散することもある。症状が重度であるため
体重減少をきたすことがある。まれに，痛み発作
に咳嗽，嗄声，失神，または徐脈などの迷走神経
刺激症状が伴うことがある。舌咽神経痛を咽頭舌
咽神経痛，耳舌咽神経痛，迷走舌咽神経痛の 3つ
のサブフォームに分類することが提唱されてお
り，心停止，痙攣あるいは失神を伴う痛みの場合
には，迷走舌咽神経痛という用語を用いることが
提案されている。
　臨床的な評価では，障害されている神経領域の
感覚障害が通常示されることはない。しかし，軽
度の感覚障害が発見されたとしても，舌咽神経痛
を否定する根拠にはならない。重度の感覚障害ま
たは咽頭反射の減弱や消失があれば，速やかに病
因検索を行うべきである。
　13.2.1「舌咽神経痛」は，少なくとも初期には
薬物療法（特にカルバマゼピンないしはオクスカ
ルバゼピン）に対して通常，反応性である。
　13.2.1「舌咽神経痛」は少なくとも初期には，
薬物療法（特にカルバマゼピンやオクスカルバゼ
ピン）に反応することが通常である。扁桃および
咽頭壁への局所麻酔薬注入が数時間発作を予防す
ることが示唆されている。

解説  

　神経血管圧迫以外に明らかな原因がなく生じる
舌咽神経痛。
診断基準  

 A ． 13.2.1「舌咽神経痛」の診断基準を満たす片
側の痛みの繰り返す発作

 B ． MRI上または手術中に神経血管圧迫所見が
実証されている

解説  

　原因疾患により生じる舌咽神経痛。
診断基準  

 A ． 13.2.1「舌咽神経痛」の診断基準を満たす片
側の痛みで繰り返す発作がある

舌咽神経の病変または疾患に
よる疼痛13.2

舌咽神経痛13.2.1

典型的舌咽神経痛13.2.1.1

二次性舌咽神経痛13.2.1.2
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 B ． 神経痛を起こす原因となることが知られてい
る疾患があり，それにより神経痛の説明が可
能である（注　❶）
注  

❶　 頸部外傷，多発性硬化症，扁桃腺またはその周
囲の腫瘍，小脳橋角部腫瘍およびアーノルド・
キアリ奇形による 13.2.1.2「二次性舌咽神経痛」
の症例報告がある。

解説  

　神経血管圧迫所見またはその他原因となる疾患
の証拠が得られていない舌咽神経痛。
診断基準  

 A ． 13.2.1「舌咽神経痛」の診断基準を満たす片
側の痛みで繰り返す発作がある

 B ． 神経血管圧迫所見または 13.2.1.2「二次性舌
咽神経痛」の原因となる疾患が検査により発
見されていない

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　舌咽神経の支配領域（舌の後部，扁桃窩，咽頭ま
たは下顎角のいずれか 1つ以上）内に起こる痛み
である。加えて，痛みは同側の耳に感じられるこ
とも多い。主な痛みの訴えは，通常，持続性また
はほぼ持続性で，一般的に焼けつくようなとか絞
られるようなと表現され，ピンや針で突かれるよ
うな痛みに類似する。短時間の痛みの発作が重
なって出現することがあるが，これらは主たる疼
痛症状とは異なる。このような痛みの組み合わせ
がある場合は，有痛性舌咽神経ニューロパチーは
13.2.1「舌咽神経痛」のサブフォームとは区別さ
れる。同側の舌後部および扁桃窩の感覚障害が存
在することがあり，咽頭反射が減弱または消失す
ることもある。

解説  

　舌咽神経の支配領域に起こる片側の持続性また
はほぼ持続性の痛みで，短時間の痛み発作が重
なって出現することもしないこともある。痛みの
原因となる疾患が明らかに存在する。
診断基準  

 A ． 舌咽神経の支配領域に起こる片側の持続性ま
たはほぼ持続性の痛みで（注　❶），Cを満たす

 B ． 有痛性舌咽神経ニューロパチーを引き起こす
可能性が知られている疾患が診断されている
（注　❷）

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 原因疾患により障害されている舌咽神経
と同側に痛みがある

　　②　 痛みは，原因疾患の発症の後に発現した。
または痛みがその疾患の診断の契機と
なった

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 短時間の痛みの発作が重なって出現すること
があるが，これらは中心となる疼痛症状とは異
なるものである。

❷　 小脳橋角部腫瘍および手術中の医原性舌咽神
経損傷が有痛性舌咽神経ニューロパチーの原
因として報告されている。

解説  

　舌咽神経の支配領域に起こる片側の持続性また
はほぼ持続性の痛みで，短時間の痛み発作が重
なって出現することもしないこともあるが，病因
が不明なもの。
診断基準  

 A ． 舌咽神経の支配領域に起こる片側の持続性ま
たはほぼ持続性の痛み（注　❶）

 B ． 原因となる疾患は特定されていない
 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

特発性舌咽神経痛13.2.1.3

有痛性舌咽神経ニューロパチー13.2.2

既知の原因による有痛性舌咽神経
ニューロパチー13.2.2.1

特発性有痛性舌咽神経ニューロパ
チー13.2.2.2
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注  

❶　 短時間の痛みの発作が重なって出現すること
があるが，これらは中心となる疼痛症状とは異
なるものである。

解説  

　まれな疾患であり，短時間の発作痛が外耳道の
深くに感じられ，時には頭頂後頭領域に放散す
る。大多数の症例で手術時に血管性圧迫所見が発
見され，くも膜の肥厚を伴う。ただし，明らかな
原因がなく起こることもあれば，帯状疱疹の合併
症や非常に稀であるが多発性硬化症または腫瘍の
合併症として起こることもある。外耳道後壁また
は耳介周囲（あるいはその両方）の誘発部位への刺
激によって引き起こされる。
診断基準  

 A ． 中間神経の支配領域（注　❶）に生じる片側の
繰り返す発作痛で，Bを満たす

 B ． 痛みは以下のすべての特徴を持つ
　　①　 数秒～数分間持続する
　　②　 激痛
　　③　 ズキンとするような，突き刺すような，ま

たは，鋭いと表現される痛みの性質
　　④　 外耳道後壁または耳介周囲（あるいはその

両方）の誘発部位の刺激で痛みが引き起こ
される

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 痛みは外耳道，耳介，乳様突起の領域，時に軟
口蓋に局在し，時に側頭部または下顎部に痛み
が放散することもある。

❷　 外耳の神経支配は複雑で重複もあり，痛みの原
因となる候補神経は三叉神経（耳介側頭神経），
顔面神経（中間神経），舌咽神経，迷走神経が場
合により複数関与している可能性が考えられ，
血管による神経圧迫が明確でなければ原因神

経を 1つに特定することは困難かもしれない。
コメント  

　13.3.1「中間神経痛」では，時に流涙，唾液過
多または味覚の異常を伴うことがある。

解説  

　神経血管圧迫以外に明らかな原因がなく生じる
中間神経痛。
診断基準  

 A ． 13.3.1「中間神経痛」の診断基準を満たす片
側の痛みの繰り返す発作

 B ． MRI上または手術中に中間神経根の神経血
管圧迫所見が実証されている。

解説  

　原因疾患により生じる中間神経痛。
診断基準  

 A ． 13.3.1「中間神経痛」の診断基準を満たす片
側の痛みで繰り返す発作がある

 B ． 神経痛を起こす原因となることが知られてい
る疾患があり，それにより神経痛の説明が可
能である（注　❶）
注  

❶　 多発性硬化症または腫瘍が 13.3.1.2「二次性中
間神経痛」の原因となることを示した症例報告
がある。腫瘍による症例では，腫瘍に近接する
他の神経の損傷を示す神経脱落症状がより明
らかになることが多い。典型的には，帯状疱疹
は通常，13.3.2.1「帯状疱疹による有痛性中間
神経ニューロパチー」となり，13.3.1.2「二次
性中間神経痛」は発症しない。

解説  

　神経血管圧迫所見またはその他原因となる疾患
の証拠がなく起こる中間神経痛。
診断基準  

 A ． 13.3.1「中間神経痛」の診断基準を満たす片
側の痛みの繰り返す発作

 B ． 神経血管圧迫所見または 13.3.1.2「二次性中

中間神経の病変または疾患に
よる疼痛13.3

中間神経痛13.3.1

典型的中間神経痛13.3.1.1

二次性中間神経痛13.3.1.2

特発性中間神経痛13.3.1.3
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間神経痛」の原因となる疾患が示されていな
い

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

解説  

　中間神経の支配領域（外耳道，耳介または乳様
突起領域のいずれか 1つ以上）内に起こる痛み。
痛みの訴えは，通常，持続性またはほぼ持続性で，
耳の奥深くに鈍痛があると表現される。短時間の
痛みの発作が重なって出現することがあるが，こ
れらは主たる疼痛症状とは異なる。このような痛
みの組み合わせがあることから，有痛性中間神経
ニューロパチーは 13.3.1「中間神経痛」のサブ
フォームとは区別される。外耳道や耳介，乳様突
起の皮膚の感覚障害が観察されることがあり，そ
の程度は通常，軽微である。

以前に使用された用語  

　顔面麻痺を伴う 13.3.2.1「帯状疱疹による有痛
性中間神経ニューロパチー」はラムゼイ・ハント
症候群として知られる。
解説  

　中間神経の神経領域に起こる片側の持続性ない
しはほぼ持続性の痛みで，短時間の痛み発作が重
なって出現することもしないこともある。中間神
経の帯状疱疹ウイルス感染によって生じ，外耳道
の奥に感じられる痛みで，顔面神経麻痺を伴うこ
とが多く，帯状疱疹感染とその後遺症の症状や徴
候を伴う。
診断基準  

 A ． 片側の持続性またはほぼ持続性の痛み（注　
❶）が中間神経の支配領域（注　❷）に起こり，
Cを満たす

 B ． 以下のいずれか 1つ以上を満たす
　　①　 帯状疱疹による皮疹が中間神経の支配領

域に発現している（注　❸）
　　②　 帯状疱疹ウイルスがポリメラーゼ連鎖反

応（PCR）法により髄液中から検出される

　　③　 病変部の細胞において，帯状疱疹ウイルス
抗原に対する直接的免疫蛍光アッセイま
たは帯状疱疹ウイルスDNAに対するPCR

アッセイで陽性となる
 C ． 痛みは帯状疱疹の感染と時期的に一致して発
現した（注　❹）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❺）
注  

❶　 短時間の痛みの発作が重なって出現すること
があるが，これらは中心となる疼痛症状とは異
なる。

❷　 外耳道，耳介または乳様突起の領域のいずれか
1つ以上に痛みが生じる。

❸　 ウイルス感染の広がりにより，他の脳神経も障
害されることがある。

❹　 痛みが皮疹の発現よりも先行することがある。
❺　 急性期の臨床診断は，鼓膜，外耳道または乳様
突起のいずれか 1つ以上の領域の皮膚に水疱
が発現していることで確定する。鼓索神経を通
じてウイルスが舌の前 1/3に至り水疱が出現
することがある。また顔面神経の vestigial rem-

nant branchの支配を受ける硬口蓋に発現する
こともある。
コメント  

　他の脳神経（Ⅷ，Ⅸ，Ⅹ，Ⅺ）も障害されること
があり，耳鳴り，聴覚障害，前庭性めまい，悪心，
嗄声，嚥下障害が起こる。
　13.3.2.1「帯状疱疹による有痛性中間神経
ニューロパチー」の自然経過についてはほとんど
知られていないが，3ヵ月を超えて痛みが持続す
ることもある。このような痛みは，13.3.2.2「帯状
疱疹後中間神経痛」に分類されるべきである。

解説  

　中間神経の支配領域の片側の痛みが 3ヵ月以
上，持続または繰り返し起こる。痛みは外耳道の
奥に自覚され，中間神経の帯状疱疹感染により起
こる。
診断基準  

 A ． 片側の痛みが 3ヵ月を超えて持続または繰り
返し，中間神経の支配領域（注　❶）に起こり，

有痛性中間神経ニューロパチー13.3.2

帯状疱疹による有痛性中間神経
ニューロパチー13.3.2.1

帯状疱疹後中間神経痛13.3.2.2
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Cを満たす
 B ． 中間神経における帯状疱疹の既往がある
 C ． 痛みは帯状疱疹の感染と時期的に一致して発
現した（注　❷）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 外耳道，耳介，乳様突起の領域のいずれか 1つ
以上。

❷　 通常，痛みは帯状疱疹の感染がまだ活動的な時
期から生じることが多いが，時に遅れて生じる
こともある。

解説  

　中間神経の支配領域に起こる片側の持続性また
はほぼ持続性の痛みで，短時間の痛み発作が重
なって出現することもしないこともある。帯状疱
疹以外に，痛みの原因となる疾患が明らかにあ
り，その疾患による痛み以外の自覚症状または徴
候（あるいはその両方）があることもある。
診断基準  

 A ． 片側の持続性またはほぼ持続性の痛み（注　
❶）で，中間神経の支配領域（注　❷）に起こり，
Cを満たす

 B ． 帯状疱疹以外に，有痛性中間神経ニューロパ
チーを引き起こす可能性が知られている疾患
が診断されている（注　❸）

 C ． 痛みは，その疾患の発症後に発現した。また
は，痛みがその疾患の診断の契機となった

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 短時間の痛みの発作が重なって出現すること
があるが，これらは中心となる疼痛症状とは異
なる。

❷　 外耳道，耳介または乳様突起の領域のいずれか
1つ以上に痛みが生じる。

❸　 13.3.2「有痛性中間神経ニューロパチー」はま
れに，顔面の腫瘍または顔面神経膝神経節の損
傷により生じることが報告されている。

解説  

　中間神経の支配領域に起こる片側の持続性また
はほぼ持続性の痛みで，短時間の痛みの発作が重
なって出現することもしないこともあるが，原因
が不明なもの。
診断基準  

 A ． 片側または両側の痛みで中間神経の支配領域
（注　❶）に起こる

 B ． 原因となる疾患は特定されていない
 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 外耳道，耳介または乳様突起の領域のいずれか
1つ以上に痛みが生じる。

解説  

　頭皮の後部に生じる，片側性あるいは両側性
の，ズキンとするまたは刺すような痛みであり，
大後頭神経，小後頭神経または第 3後頭神経の支
配領域に分布する。時に障害部位の感覚低下ある
いは異常感覚を伴い，通常は罹患神経の圧痛を合
併する。
診断基準  

 A ． 大後頭神経，小後頭神経または第 3後頭神経
のいずれか 1つ以上の支配領域の片側性また
は両側性の痛みで，B～Dを満たす

 B ． 痛みは以下の 3つの特徴のうち少なくとも 2

項目を満たす
　　①　 数秒～数分間持続する疼痛発作を繰り返

す
　　②　 激痛
　　③　 ズキンとするような，刺すような，または

鋭いと表現される痛みの性質
 C ． 痛みは以下の両方を伴う
　　①　 頭皮または頭髪（あるいはその両方）への

非侵害刺激により，異常感覚またはアロ
ディニア（あるいはその両方）が出現する。

その他の疾患による有痛性中間神経
ニューロパチー13.3.2.3

特発性有痛性中間神経ニューロパ
チー13.3.2.4

後頭神経痛13.4
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　　②　 以下のいずれかまたは両方
　　　 a ） 障害神経枝上の圧痛
　　　 b ） 大後頭神経の出口部または頸髄神経根

C2領域にトリガーポイントがある
 D ． 痛みは障害されている神経の局所麻酔薬によ
るブロックで一時的に改善する

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　三叉神経脊髄路核における三叉神経‒頸髄神経
の神経間連絡により，13.4「後頭神経痛」の痛み
が前頭-後頭領域に及ぶことがある。
　13.4「後頭神経痛」は，環椎軸椎関節，上関節
突起間関節に由来する後頭関連痛や，頸部筋群と
その付着部位の圧痛トリガーポイントと区別しな
くてはならない，

解説  

　後頭部または頸部（あるいはその両方）に突然発
症する，片側の鋭い，突き刺すような痛みで，頸
部を突然回旋したときに生じ，同側の舌の異常感
覚や位置異常を伴うことが多い。
診断基準  

 A ． 以下の B～Dのうち少なくとも 2項目を満た
す

 B ． 鋭い，突き刺すような片側の痛み（注　❶）が上
位頸部または後頭部（あるいはその両方）に生
じ，同側の舌の異常感覚または位置異常（あ
るいはその両方）を同時に伴う

 C ． 頸部の突然の回旋により誘発される
 D ． 数秒～数分持続する
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 同時に異常感覚（dysesthesia）を伴うこともある
し，伴わないこともある。
コメント  

　最近になってこの病態についての詳細が報告さ
れ，ICHD-3βでは付録（Appendix）に記載されて
いたが診断分類に加えることが認可された。

以前に使用された用語  

　球後視神経炎（retrobulbar neuritis）
解説  

　視神経の脱髄による一眼または両眼の背後の痛
みで中心視覚障害を伴う。
診断基準  

 A ． 片側性または両側性の眼窩後部，眼窩，前頭
部または側頭部のいずれか 1つ以上の領域の
痛みで Cを満たす

 B ． 臨床所見，電気生理学的所見，画像所見また
は血液検査所見のいずれか 1つ以上が視神経
炎の存在を示す（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 痛みは視神経炎と時期的に一致して発現
した

　　②　 痛みは眼球運動によって増悪する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 13.6「有痛性視神経炎」の 90％でガドリニウム
造影MRIで視神経の造影所見が認められる。
コメント  

　視神経炎の約 90％で痛みを伴うことが報告さ
れている。痛みは視力障害に先行することがある。
　13.6「有痛性視神経炎」は多発性硬化症でしば
しば観察される所見である。

解説  

　片側性の前頭部または眼周囲の痛みで，痛みと
同側の第Ⅲ，第Ⅳまたは第Ⅵ脳神経の虚血性不全
麻痺により起こり，同側の第Ⅲ，第Ⅳまたは第Ⅵ
脳神経の虚血性不全麻痺によるその他の臨床症候
を伴う。
診断基準  

 A ． 片側性の前頭部または眼窩周囲（あるいはそ

頸部—舌症候群13.5

有痛性視神経炎13.6

虚血性眼球運動神経麻痺によ
る頭痛13.7
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の両方）の頭痛で Cを満たす
 B ． 虚血性眼球運動神経麻痺を確定する臨床所見
および画像所見がある（注　❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は眼球運動麻痺と同側に認められる
　　②　 頭痛は眼球運動神経麻痺と時期的に一致

して発現した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 13.7「虚血性眼球運動神経麻痺による頭痛」は
複視と同時に，または，先行して発症すること
がある。
コメント  

　糖尿病の存在の如何にかかわらず，大多数の眼
球運動神経麻痺は痛みを伴う。痛みは第Ⅲ脳神経
麻痺の患者において最も頻度が高く，次いで第Ⅵ
脳神経麻痺，第Ⅳ脳神経麻痺の順番にみられる。

解説  

　第Ⅲ，第Ⅳまたは第Ⅵ脳神経のいずれか 1つ以
上の麻痺を伴う片側の眼窩または眼窩周囲の痛み
で，海綿静脈洞，上眼窩裂あるいは眼窩内の肉芽
腫性炎症による。
診断基準  

 A ． 片側性の眼窩または眼窩周囲の頭痛でCを満
たす

 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 海綿静脈洞，上眼窩裂または眼窩内に肉芽

腫性炎症がMRIまたは生検により確認さ
れる

　　②　 第Ⅲ，第Ⅳまたは第Ⅵ脳神経のいずれか 1

つ以上の麻痺
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は肉芽腫性炎症と同側に認められる
　　②　 頭痛と第Ⅲ，第Ⅳまたは第Ⅵ脳神経のいず

れか1つ以上の麻痺が出現する間隔は2週
間前以内か，または麻痺と同時に出現して

いる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　13.8「トロサ・ハント症候群」では第Ⅴ脳神経
（一般的には第 1枝），視神経，第Ⅶ脳神経あるい
は第Ⅷ脳神経の障害を合併することが報告されて
いる。瞳孔を支配する交感神経が障害されること
も時々ある。
　腫瘍や血管炎，頭蓋底髄膜炎，サルコイドーシ
スや糖尿病のような有痛性眼筋麻痺を引き起こす
その他の疾患を除外するために注意深い経過観察
が必要である。
　13.8「トロサ・ハント症候群」による痛みと麻
痺はコルチコステロイドによって適切に治療され
れば寛解する。

解説  

　三叉神経の眼枝支配領域に分布する持続性，片
側性の痛みで，時に三叉神経の上顎枝に広がる。
同側のホルネル症候群を伴い，中頭蓋窩または内
頸動脈の疾患による。
診断基準  

 A ． 持続性，片側性の頭痛で Cを満たす
 B ． 同側のホルネル症候群があり，中頭蓋窩また
は同側の内頸動脈のいずれか一方に頭痛の原
因疾患の証拠を示す画像所見を伴う

 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛はその疾患の出現と時期的に一致し
て発現している。またはその疾患の診断の
契機となった。

　　②　 頭痛は以下のいずれかまたは両方の特徴
を有する

　　　 a ） 三叉神経眼枝の支配領域に限局し，上
顎枝の領域に広がることも広がらない
こともある

　　　 b ） 眼球運動で増悪する
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

トロサ・ハント症候群13.8

傍三叉神経性眼交感神経
症候群（レーダー症候群）13.9
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コメント  

　13.9「傍三叉神経性眼交感神経症候群（レーダー
症候群）」の原著は 20世紀初頭において臨床と解
剖を対応させる方法の古典的な例と見なすことが
でき，有用であった。なぜなら眼瞳孔交感神経線
維の障害は中頭蓋窩の病変を示したからである。
今日レーダー症候群の用語を用いるべきかについ
ては非常に議論が分かれる。しかし，現在でも有
痛性ホルネル症候群は中頭蓋窩病変または内頸動
脈解離の診断に有用な所見であると一部の学者は
考えている。

以前に使用された用語  

　眼筋麻痺性片頭痛（opthalmoplegic migrane，こ
の症候群は片頭痛様ではなく，むしろ再発性有痛
性ニューロパチーであることから古典的かつ不適
切な眼筋麻痺性片頭痛という診断名は，棄却され
た）
解説  

　1本以上の眼球運動に関係する脳神経（第Ⅲ脳
神経が多い）麻痺の繰り返す発作で，同側の頭痛
を伴う。
診断基準  

 A ． Bを満たす発作が 2回以上ある
 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 片側性の頭痛
　　②　 頭痛と同側の 3本の眼球運動神経のうち 1

本以上に運動麻痺がある（注　❶）
 C ． 適切な検査により眼窩内，傍トルコ鞍または
後頭蓋窩の病変が除外されている

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 いくつかのデータでは，頭痛が眼筋運動麻痺に
最長で 14日間先行して起きることを示してい
る。
コメント  

　MRIでは罹患脳神経でガドリニウム造影効果
または神経肥厚が認められることがある。コルチ
コステロイドを用いた治療が一部の患者に有効で

ある。

以前に使用された用語  

　口腔痛（stomatodynia），または舌に限局してい
る場合には舌痛（glossodynia）。
解説  

　3ヵ月を超えて，かつ 1日 2時間を超えて連日
再発を繰り返す，口腔内の灼熱感または異常感覚
で，臨床的に明らかな原因病変を認めないもの。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす口腔痛がある（注　❶）
 B ． 1日 2時間を超える痛みを連日繰り返し，3ヵ
月を超えて継続する

 C ． 痛みは以下の特徴の両方を有する
　　①　 灼熱感（注　❷）
　　②　 口腔粘膜の表層に感じる
 D ． 口腔粘膜は外見上正常であり，感覚検査を含
めた臨床的診察は正常である

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 痛みは通常，両側性で，好発部位は舌の先端で
ある。

❷　 痛みの強さは変動する。
コメント  

　自覚的な口腔内乾燥感，異常感覚，および味覚
変化が存在することがある。
　閉経後の女性の有症率が高く，心理的社会的な
問題および精神疾患の合併が多いという研究成果
もある。近年得られた検査所見と脳画像により，
中枢および末梢神経系の変化が示唆されている。
　局所疾患（カンジダ症，扁平苔癬，唾液量減少）
あるいは全身疾患（薬剤誘発性，貧血，ビタミン
B12および葉酸欠乏，シェーグレン症候群，糖尿
病）による二次性の口腔内灼熱症候群を独立した疾
患概念とするかどうかは議論が分かれている。現
在のところ，付録に含めることでさえ正当化する
知見はない。

再発性有痛性眼筋麻痺性
ニューロパチー13.10

口腔内灼熱症候群（BMS）13.11
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以前に使用された用語  

　非定型顔面痛（atypical facial pain）
解説  

　神経学的脱落症候を伴わないが，3ヵ月間を超
え，1日 2時間を超えて持続し毎日繰り返す，さ
まざまな症状を伴う顔面または口腔（あるいはそ
の両方）の持続性の痛み。
診断基準  

 A ． Bおよび Cを満たす顔面または口腔（あるい
はその両方）の痛みがある

 B ． 1日 2時間を超える痛みを連日繰り返し，3ヵ
月を超えて継続する

 C ． 痛みは以下の両方の特徴を有する
　　①　 局在が不明瞭で，末梢神経の支配に一致し

ない
　　②　 鈍い，疼くような，あるいは，しつこいと

表現される痛みの性質
 D ． 神経学的診察所見は正常である
 E ． 適切な検査によって歯による原因が否定され
ている

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　13.12「持続性特発性顔面痛（PIFP）」の性質を
表現するには患者によりさまざまな言葉が使われ
るが，最も頻繁に表現されるのが「鈍い」，「しつ
こい」，あるいは「疼く」である。鋭い痛みとして
増悪することもあり，ストレスによって増悪す
る。痛みは顔面の深部にあると表現されること
も，表面にあると表現されることもある。経過と
ともに，痛みが頭頸部の広い領域に拡大すること
がある。
　13.12「持続性特発性顔面痛（PIFP）」に罹患す
る患者は主として女性である。
　13.12「持続性特発性顔面痛（PIFP）」は，慢性
広範痛症や過敏性腸症候群のようなほかの疼痛疾
患の併発疾患であることもある。さらに，持続性
特発性顔面痛には精神疾患や心理社会的問題の合
併頻度が高い。

　13.12「持続性特発性顔面痛（PIFP）」は顔面，上
顎洞，歯，歯茎の小手術や外傷を契機に発症する
こともあるが，創傷治癒後に，明らかな局所の原
因を認めない状態で遷延することがある。しか
し，心理物理的検査や神経生理学的検査では感覚
障害を示すこともある。
　些細な外傷によって生じた 13.12「持続性特発
性顔面痛（PIFP）」と末梢神経に対する有意な傷害
によって引き起こされたことが明白な 13.1.2.3

「外傷後有痛性三叉神経ニューロパチー」は一連の
疾患群のように考えられる。
　非定型歯痛という用語は，1本以上の歯あるい
は抜歯後の歯槽の持続痛で，通常の歯科的原因が
全く存在しない場合に適用されている。非定型歯
痛は 13.12「持続性特発性顔面痛（PIFP）」の亜型
と考えられているが，局在が明瞭で，発症年齢は
比較的低く，性差が小さい。外傷の既往によって，
非定型歯痛は 13.1.2.3「外傷後有痛性三叉神経
ニューロパチー」のサブフォームと考えられるこ
とがある。これらのサブタイプ/サブフォームが
あるとしても，診断基準を提案するに足るほど十
分に研究されていない。

解説  

　片側性または両側性の頭頸部の痛みで，さまざ
まな症状を呈し，中枢神経由来の感覚変化を伴う
ことも伴わないこともある。原因に応じて，症状
は一定の場合もあるし寛解・再発することもある。

解説  

　多発性硬化症の患者における，片側性または両
側性の頭頸部痛であり，さまざまな症状を呈し，
感覚変化を伴う場合も伴わない場合もある。三叉
神経の中枢上行経路の脱髄性病変に起因する。通
常寛解増悪する。

持続性特発性顔面痛（PIFP）13.12

中枢性神経障害性疼痛13.13

多発性硬化症（MS）による中枢
性神経障害性疼痛13.13.1
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診断基準  

 A ． 顔面または頭部（あるいはその両方）の痛み
（注　❶）で，Cを満たす

 B ． 多発性硬化症（MS）が診断されており，MRI

上，脳幹または三叉神経核の上行性投射路に
脱髄病変を認める

 C ． 痛みは脱髄病変の出現と時期的に一致して発
現した。または痛みがその病変の発見の契機
となった

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 痛みは発作性または持続性である。
コメント  

　痛みを伴わない感覚障害（通常は異常感覚のこ
とであるが，感覚低下，感覚脱失，痛覚低下，錯
感覚なども含む）が，13.13.1「多発性硬化症（MS）
による中枢性神経障害性疼痛」の痛みと共存する
ことがある。

解説  

　通常は片側性の顔面または頭部の疼痛であり，
さまざまな症状を呈する。頭頸部の一部分または
全体に及び，感覚障害を伴う。脳卒中によって引
き起こされ，その発症後6ヵ月以内に生じている。
三叉神経，その他の脳神経または頸部神経の末梢
病変では説明できない。
診断基準  

 A ． 顔面または頭部（あるいはその両方）の痛み
で，Cを満たす

 B ． 虚血性または出血性脳卒中の発症
 C ． 原因となる証拠として以下の両方が示されて
いる

　　①　 脳卒中発症後 6ヵ月以内に痛みが発現し
ている

　　②　 画像検査（注　❶）により，適切な部位に血
管障害の病変が示されている

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 通常はMRI。

コメント  

　13.13.2「中枢性脳卒中後疼痛（CPSP）」は三叉
神経核の上行性投射経路の病変による。頸髄レベ
ルの脊髄視床路と皮質性の情報処理も重要な役割
を果たしている可能性がある。したがって，症状
は障害側の体幹や上下肢も含むことがある。視床
病変発生後の頭頸部痛は半側症候群の部分症状で
ある可能性がある。延髄外側病変では，片側性顔
面痛が単独で生じることもあるが，対側の片側性
異常感覚を合併することのほうが多い。
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緒言
　ICHD-3ですべての頭痛を網羅するために，適
切な症例が存在するが，診断基準の 1つを満たさ
ない疾患のためのサブカテゴリーを設ける。初め
て記載された，あるいは単に十分な情報が揃って
いないという理由で，現時点ではいずれの章にも
分類しきれない頭痛がなおも存在する可能性があ
る。そのようなタイプまたはサブタイプの頭痛の
ために本章を設ける。

以前に使用された用語  

　分類不能の頭痛（headache not classifiable）
診断基準  

 A ． 独立した診断概念を示唆する特徴的な所見を
有する頭痛

 B ． これまで記載された頭痛性疾患のどの診断基
準にも当てはまらない
コメント  

　ICHDの初版から ICHD-3が作成されるまでの

間，いくつかの新たな頭痛の疾患概念が記載され
ている。これまで記載されていないさらに多くの
疾患概念の存在が予想される。それらの頭痛は，
新たに分類されるまでは，14.1「分類不能の頭痛」
としてコード化する。

以前に使用された用語  

　分類不能の頭痛（headache not classifiable）
診断基準  

 A ． 頭痛があるか，またはあった
 B ． 頭痛を本分類集のいずれかに分類するに足り
る十分な情報がない
コメント  

　情報がほとんどない患者は多く，そのような患
者にも診断名が必要なことは明らかである。その
場合は頭痛のタイプを特定できなくとも，頭痛が
ある，または頭痛があったことのみを記述するだ
けでよい。そのような患者は 14.2「詳細不明の頭
痛」としてコード化する。しかし，頭痛の詳細情
報が入手できる場合に，情報収集を怠ってこの
コードを用いることは決してあってはならない。
このコードを用いるのは，患者の死亡，意思疎通
不能，または連絡不能といった理由で情報入手で
きない場合に限るべきである。

分類不能の頭痛14.1

詳細不明の頭痛14.2
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14．その他の頭痛性疾患
Other headache disorders

14.1　�分類不能の頭痛（Headache not elsewhere classified）
14.2　�詳細不明の頭痛（Headache unspecified）
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Appendix

A1.　片頭痛（Migraine）
 A1.1　�前兆のない片頭痛（Migraine without aura）
  A1.1.1　�前兆のない純粋月経時片頭痛�

（Pure menstrual migraine without aura）
  A1.1.2　�前兆のない月経関連片頭痛�

（Menstrually related migraine without aura）
  A1.1.3　�前兆のない非月経時片頭痛�

（Non-menstrual migraine without aura）
 A1.2　�前兆のある片頭痛（Migraine with aura）
   A1.2.0.1　�前兆のある純粋月経時片頭痛�

（Pure menstrual migraine with aura）
   A1.2.0.2　�前兆のある月経関連片頭痛�

（Menstrually related migraine with aura）
   A1.2.0.3　�前兆のある非月経時片頭痛�

（Non-menstrual migraine with aura）
 A1.3　�慢性片頭痛（代替診断基準）�

〔Chronic migraine（alternative criteria）〕
  A1.3.1　�無痛期のある慢性片頭痛�

（Chronic migraine with pain-free periods）
  A1.3.2　�持続性疼痛を伴う慢性片頭痛�

（Chronic migraine with continuous pain）
 A1.4　�片頭痛の合併症（Complications of migraine）
  A1.4.5　片頭痛前兆重積（Migraine aura status）
  A1.4.6　降雪視（Visual snow）
 A1.6　�片頭痛に関連する周期性症候群（Episodic 

syndromes that may be associated with migraine）
  A1.6.4　乳児疝痛（Infantile colic）
  A1.6.5　�小児交互性片麻痺（Alternating hemiplegia 

of childhood）
  A1.6.6　前庭性片頭痛（Vestibular migraine）
A2.　�緊張型頭痛（代替診断基準）〔Tension-type headache

（alternative criteria）〕
 A2.1　�稀発反復性緊張型頭痛（代替診断基準）

〔Infrequent episodic tension-type headache
（alternative criteria）〕

 A2.2　�頻発反復性緊張型頭痛（代替診断基準）
〔Frequent episodic tension-type headache（alterna-
tive criteria）〕

 A2.3　�慢性緊張型頭痛（代替診断基準）〔Chronic 
tension-type headache（alternative criteria）〕

A3.　�三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）（Trigeminal-
autonomic cephalalgias：TACs）

 A3.1　�群発頭痛（代替診断基準）〔Cluster headache
（alternative criteria）〕

 A3.2　�発作性片側頭痛（代替診断基準）〔Paroxysmal 
hemicrania（alternative criteria）〕

 A3.3　�短時間持続性片側神経痛様頭痛発作（代替�
診断基準）〔Short-lasting unilateral neuralgiform 
headache attacks（alternative criteria）〕

 A3.4　�持続性片側頭痛（代替診断基準）〔Hemicrania 
continua（alternative criteria）〕

 A3.6　�鑑別不能の三叉神経・自律神経性頭痛�
（Undifferentiated trigeminal autonomic cephalalgia）

A4.　�その他の一次性頭痛疾患（Other primary headache 
disorders）

 A4.11　一過性表在頭痛（Epicrania fugax）
A5.　�頭頸部外傷・傷害による頭痛（Headache attributed 

to trauma or injury to the head and／or neck）
 A5.1　�頭部外傷による急性頭痛（Acute headache 

attributed to traumatic injury to the head）
   A5.1.1.1　�中等症または重症頭部外傷による

遅発性急性頭痛（Delayed-onset acute 
headache attributed to moderate or severe 
traumatic injury to the head）

   A5.1.2.1　�軽症頭部外傷による遅発性急性頭
痛（Delayed-onset acute headache attribu-
ted to mild traumatic injury to the head）

 A5.2　�頭部外傷による持続性頭痛（Persistent head-
ache attributed to traumatic injury to the head）

   A5.2.1.1.　�中等症または重症頭部外傷による
遅発性持続性頭痛（Delayed-onset 
persistent headache attributed to 
moderate or severe traumatic injury to  
the head）

   A5.2.2.1　�軽症頭部外傷による遅発性持続性
頭痛（Delayed-onset persistent headache 
attributed to mild traumatic injury to the 
head）

 A5.7　�脳の放射線手術による頭痛�
（Headache attributed to radiosurgery of the brain）

 A5.8　�その他の頭頸部外傷による急性頭痛（Acute 
headache attributed to other trauma or injury to the 
head and／or neck）

 A5.9　�その他の頭頸部外傷による持続性頭痛
（Persistent headache attributed to other trauma or 
injury to the head and／or neck）

A6.　�頭頸部血管障害による頭痛（Headache attributed to 
cranial and／or cervical vascular disorder）

 A6.10　�頭頸部血管障害の既往による持続性頭痛
（Persistent headache attributed to past cranial 
and／or cervical vascular disorder）

A7.　�非血管性頭蓋内疾患による頭痛（Headache 
attributed to non-vascular intracranial disorder）

 A7.6　�てんかん発作による頭痛�
（Headache attributed to epileptic seizure）



緒言
　付録（Ap p e n d i x）は国際頭痛分類第 2版
（ICHD-2）に初めて加えられた。付録にはいくつ
かの目的があり，それは ICHD-3にも継続されて
いる。付録の主要な目的は，これまで行われてき
た研究ではまだ十分な確証が得られていない多く
の新しい疾患概念について研究のための診断基準
を示すことである。頭痛分類委員会（Headache 

Classification Subcommittee）の専門家の経験およ
び質にばらつきのある文献によれば，多くの診断
名（疾患単位）については実在すると考えられるも
のの，これらの疾患の存在を公式に認めるために
は，より良質の科学的エビデンスが示されること
が必要であると考えられる。現在 ICHD-2，
ICHD-3βから ICHD-3に改訂された際にみられ
たのと同様に，今回付録に記載されているいくつ
かの疾患は次の改訂版では付録から本体へ組み込
まれることが予想される。
　付録の数ヵ所で分類本体の診断基準に対する代
替診断基準を示した。これは前述のように臨床経
験およびある一定量の文献によるエビデンスから
代替診断基準がより適切である可能性が示唆され
るものの，分類委員会は本体における診断基準を
変更できるほど十分なエビデンスが揃ったとはま
だ考えていないためである。
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  A7.6.3　�電気痙攣療法（ECT）後頭痛〔Post-electro-
convulsive therapy（ECT）headache〕

 A7.9　�非血管性頭蓋内疾患の既往による持続性頭
痛（Persistent headache attributed to past non-
vascular intracranial disorder）

A8.　�物質またはその離脱による頭痛�
（Headache attributed to a substance or its withdrawal）

 A8.4　�物質の過去の使用または曝露による持続性
頭痛（Persistent headache attributed to past use of 
or exposure to a substance）

A9.　�感染症による頭痛（Headache attributed to infection）
 A9.1　�頭蓋内感染症による頭痛（Headache attributed 

to intracranial infection）
   A9.1.3.3　�頭蓋内真菌または他の寄生虫感染

の既往による持続性頭痛（Persistent 
headache attributed to past intracranial 
fungal or other parasitic infection）

 A9.3　�ヒト免疫不全ウイルス（HIV）による頭痛
〔Headache attributed to human immunodeficiency 
virus（HIV）infection〕

A10.　�ホメオスターシス障害による頭痛�
（Headache attributed to disorder of homoeostasis）

 A10.7　�起立性（体立性）低血圧による頭頸部痛�
〔Head and／or neck pain attributed to orthostatic
（postural）hypotension〕

 A10.8　�その他のホメオスターシス障害による頭
痛（Headache attributed to other disorder of 
homoeostasis）

  A10.8.1　�宇宙飛行による頭痛�
（Headache attributed to travel in space）

  A10.8.2　�その他の代謝性または全身性疾患に�
よる頭痛（Headache attributed to other 
metabolic or systemic disorder）

 A10.9　�ホメオスターシス障害の既往による持続
性頭痛（Persistent headache attributed to past 
disorder of homoeostasis）

A11.　�頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口あ
るいはその他の顔面・頸部の構成組織の障害
による頭痛または顔面痛（Headache or facial pain 
attributed to disorder of the cranium, neck, eyes, ears, 
nose, sinuses, teeth, mouth or other facial or cervical 
structure）

 A11.2　�頸部疾患による頭痛�
（Headache attributed to disorder of the neck）

  A11.2.4　�上位頸髄神経根症による頭痛（Head-
ache attributed to upper cervical radiculopa-
thy）

  A11.2.5　�頸部筋筋膜痛による頭痛（Headache 
attributed to cervical myofascial pain）

 A11.3　�眼疾患による頭痛�
（Headache attributed to disorder of the eyes）

  A11.3.5　�眼球斜位あるいは斜視による頭痛
（Headache attributed to heterophoria or 
heterotropia）

 A11.5　�鼻・副鼻腔疾患による頭痛（Headache 
attributed to disorder of the nose or paranasal 
sinuses）

  A11.5.3　�鼻粘膜，鼻甲介，鼻中隔の障害によ�
る頭痛（Headache attributed to disorder of 
the nasal mucosa, turbinates or septum）

A12.　�精神疾患による頭痛（Headache attributed to 
psychiatric disorder）

 A12.3　�うつ病による頭痛（Headache attributed to 
depressive disorder）

 A12.4　�分離不安症/分離不安障害による頭痛
（Headache attributed to separation anxiety 
disorder）

 A12.5　�パニック症/パニック障害による頭痛
（Headache attributed to panic disorder）

 A12.6　�限局性恐怖症による頭痛（Headache attributed 
to specific phobia）

 A12.7　�社交不安症/社交不安障害（社交恐怖）によ
る頭痛〔Headache attributed to social anxiety 
disorder（social phobia）〕

 A12.8　�全般不安症/全般性不安障害による頭痛
（Headache attributed to generalized anxiety 
disorder）

 A12.9　�心的外傷後ストレス障害（PTSD）による頭痛
〔Headache attributed to post-traumatic stress 
disorder（PTSD）〕



　最後に，付録は，以前の ICHDにおいて疾患単
位として含まれていたが，いまだ十分なエビデン
スが公表されていない疾患を除外する第一段階と
して使用される。

診断基準   

 A ． 月経のある女性（注　❶）にみられる発作で，
1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準と Bを満
たす

 B ． 発作は月経 3周期中 2周期以上で月経（注　❶）
開始日（Day 1）±2日（すなわち月経開始 2日
前から 3日目まで）（注　❷）にのみ生じその他
の時期には発作を認めないことが確認されて
いる（注　❸）
注  

❶　 ICHD-3の目的上，正常な月経周期，あるいは
混合ホルモン経口避妊薬または周期的ホルモ
ン補充療法における外因性プロゲストゲン使
用中止により生じる子宮内膜出血を月経とす
る。

❷　 月経初日をDay 1とし，その前日をDay －1と
する。Day 0はない。

❸　 A1.1.1「前兆のない純粋月経時片頭痛」の臨床
診断に必須ではないが，研究目的として，前向
きの頭痛日誌の使用が勧められる。

診断基準  

 A ． 月経のある女性（注　❶）にみられる発作で，1.1

「前兆のない片頭痛」の診断基準と Bを満た
す

 B ． 発作は月経 3周期中 2周期以上で月経（注　❶）
開始日（Day 1）±2日（すなわち月経開始 2日

前から 3日目まで）（注　❷）に生じ，その他の
時期にも発作を認めることが確認されている
（注　❸）
注  

❶　 ICHD-3の目的上，正常は月経周期，あるいは
混合ホルモン経口避妊薬または周期的ホルモ
ン補充療法における外因性プロゲストゲン使
用中止により生じる子宮内膜出血を月経とす
る。

❷　 月経初日をDay 1とし，その前日をDay －1と
する。Day 0はない。

❸　 A1.1.2「前兆のない月経関連片頭痛」の臨床診
断に必須ではないが，研究目的として，前向き
の頭痛日誌の使用が勧められる。

診断基準  

 A ． 月経のある女性（注　❶）にみられる発作で，1.1

「前兆のない片頭痛」の診断基準と Bを満た
す

 B ． 発作はA1.1.1「前兆のない純粋月経時片頭痛」
または A1.1.2「前兆のない月経関連片頭痛」
の診断基準 Bを満たさない
注  

❶　 ICHD-3の目的上，正常な月経周期，あるいは
混合ホルモン経口避妊薬または周期的ホルモ
ン補充療法における外因性プロゲストゲン使
用中止により生じる子宮内膜出血を月経とす
る。
コメント  

　本項は 1.1「前兆のない片頭痛」の下位分類で
あり，上記の診断基準で定義されたように月経中
の女性にのみ該当する。
　月経時片頭痛発作は大半が前兆のない片頭痛で
ある。A1.1.1「前兆のない純粋月経時片頭痛」と
A1.1.2「前兆のない月経関連片頭痛」との重要な
違いは，純粋月経時片頭痛のほうが予防的ホルモ
ン投与の効果がある可能性が高いことである。
　多くの女性が片頭痛発作と月経との関連を過大
に報告するため，研究の目的で，診断を確認する
には，エビデンスとして最低 3周期継続して前向

片頭痛A1．

前兆のない片頭痛A1.1

前兆のない純粋月経時片頭痛A1.1.1

前兆のない月経関連片頭痛A1.1.2

前兆のない非月経時片頭痛A1.1.3
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きに記録をとった資料が必要である。
　片頭痛のメカニズムは，正常月経周期による子
宮内膜出血と，外因性プロゲストゲン使用中止
（混合ホルモン経口避妊薬および周期的ホルモン
補充療法の場合など）による子宮内膜出血では，
異なる可能性がある。例えば，内因性月経周期は，
排卵を起こす視床下部・下垂体・卵巣系の複合的
なホルモン変化によって生じ，混合ホルモン経口
避妊薬の使用によって抑制される。したがって研
究を行う際には，同一の診断基準が用いられてい
るものの，これらを異なる集団を分けるべきであ
る。これらの別個の集団では治療法も異なる可能
性がある。
　月経時片頭痛発作がエストロゲン消退により生
じることを示す科学的根拠が，少なくとも一部の
女性で示されている。しかし，月経周期中のその
時期におけるその他のホルモンおよび生化学的変
化が関連している可能性もある。純粋月経時片頭
痛または月経関連片頭痛が外因性エストロゲン中
止と関連していると考えられる場合，A1.1.1「前
兆のない純粋月経時片頭痛」，または A1.1.2「前
兆のない月経関連片頭痛」と 8.3.3「エストロゲン
離脱頭痛」の両方にコード化するべきである。
　月経との関連性は女性の生殖可能期間において
変化する可能性がある。

診断基準  

 A ． 月経のある女性（注　❶）にみられる発作で，1.2

「前兆のある片頭痛」の診断基準と Bを満た
す

 B ． 発作は月経 3周期中 2周期以上で月経（注　❶）
開始日（Day 1）±2日（すなわち月経開始 2日
前から 3日目まで）（注　❷）にのみ生じその他
の時期には発作を認めないことが確認されて
いる（注　❸）
注  

❶　 ICHD-3の目的上，正常な月経周期，あるいは
混合ホルモン経口避妊薬または周期的ホルモ

ン補充療法における外因性プロゲストゲン使
用中止により生じる子宮内膜出血を月経とす
る。

❷　 月経初日をDay 1とし，その前日はDay －1と
する。Day 0はない。

❸　 A1.2.0.1「前兆のある純粋月経時片頭痛」の臨
床診断に必須ではないが，研究目的として，前
向きの頭痛日誌の使用が勧められる。

診断基準  

 A ． 月経のある女性（注　❶）にみられる発作で，1.2

「前兆のある片頭痛」の診断基準と Bを満た
す（訳注：原文では「1.2 Migraine without aura」
と記載されているが，コード番号から考えて
も「1.2 Migraine with aura」の誤植と推測され
る）

 B ． 発作は月経 3周期中 2周期以上で月経（注　❶）
開始日（Day 1）±2日（すなわち月経開始 2日
前から 3日目まで）（注　❷）に生じ，その他の
時期にも発作を認めることが確認されている
（注　❸）
注  

❶　 ICHD-3の目的上，正常な月経周期，あるいは
混合ホルモン経口避妊薬または周期的ホルモ
ン補充療法における外因性プロゲストゲン使
用中止により生じる子宮内膜出血を月経とす
る。

❷　 月経初日をDay 1とし，その前日はDay －1と
する。Day 0はない。

❸　 A1.2.0.2「前兆のある月経関連片頭痛」の臨床
診断に必須ではないが，研究目的として，前向
きの頭痛日誌の使用が勧められる。

診断基準  

 A ． 月経のある女性（注　❶）にみられる発作で，1.2

「前兆のある片頭痛」の診断基準と Bを満た
す

 B ． 発作は A1.2.0.1「前兆のある純粋月経時片頭
痛」と，A1.2.0.2「前兆のある月経関連片頭
痛」の両方の診断基準 Bを満たさない

前兆のある片頭痛A1.2

前兆のある純粋月経時片頭痛A1.2.0.1

前兆のある月経関連片頭痛A1.2.0.2

前兆のある非月経時片頭痛A1.2.0.3
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注  

❶　 ICHD-3の目的上，正常な月経周期，あるいは
混合ホルモン経口避妊薬または周期的ホルモ
ン補充療法における外因性プロゲストゲン使
用中止により生じる子宮内膜出血を月経とす
る。
コメント  

　本項は 1.2「前兆のある片頭痛」の下位分類で
あり，上記の診断基準で定義されたように月経中
の女性にのみ適用することができる。
　月経時片頭痛発作は大半が前兆のない片頭痛で
ある。A1.2.0.1「前兆のある純粋月経時片頭痛」お
よび A1.2.0.2「前兆のある月経関連片頭痛」の診
断基準は，これら前兆のある片頭痛の一般的では
ないサブフォームの特徴がより正確に記載される
ことを考慮して算入されたものである。A1.2.0.3

「前兆のある非月経時片頭痛」の診断基準について
は，完全なものとするためここに含めた。
　多くの女性が片頭痛発作と月経との関連を過大
に報告するため，研究の目的で，診断を確認する
には，エビデンスとして最低 3周期継続して前向
きに記録をとった資料が必要である。
　片頭痛のメカニズムは，正常な月経周期による
子宮内膜出血と，外因性プロゲストゲン使用中止
（混合ホルモン経口避妊薬および周期的ホルモン
補充療法の場合など）による子宮内膜出血では，
異なる可能性がある。例えば，内因性月経周期は，
排卵を起こす視床下部・下垂体・卵巣系の複合的
なホルモン変化によって生じ，混合ホルモン経口
避妊薬の使用によって抑制される。したがって研
究を行う際には，同一の診断基準が用いられてい
るものの，これらを異なる集団として分けるべき
である。

代替診断基準  

 A ． 頭痛〔片頭痛様または緊張型頭痛様（あるいは
その両方）〕が月に 15日以上の頻度で 3ヵ月
を超えて発現し，Bと Cを満たす

 B ． 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～Dを

満たすか，1.2「前兆のある片頭痛」の診断基
準 BおよびCを満たす発作が，合わせて 5回
以上あった患者に起こる

 C ． 3ヵ月を超えて月 8日以上で以下のいずれか
を満たす

　　 1． 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 C

とDを満たす
　　 2． 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準 Bと

Cを満たす
　　 3． 1.5「片頭痛の疑い」の診断基準 Aと B

を満たす
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 1.3「慢性片頭痛」の診断基準と Bを満たす
 B ． 薬物治療によらない 3時間を超える無痛期が
月に 5日以上存在する

診断基準  

 A ． 1.3「慢性片頭痛」の診断基準と Bを満たす
 B ． 薬物治療をしているにもかかわらず，3時間
を超える無痛期が月に 5日以上存在すること
がない

診断基準  

 A ． 1.2「前兆のある片頭痛」またはそのサブタイ
プの 1つの診断基準を満たす片頭痛

 B ． 連続 3日以上にわたり 1日に 3つ以上前兆を
認める
コメント  

　適切な検査により可逆性脳血管攣縮症候群や可
逆性後頭葉白質脳症および動脈解離を含む他の神
経疾患が除外されるべきである。

慢性片頭痛（代替診断基準）A1.3

無痛期のある慢性片頭痛A1.3.1

持続性疼痛を伴う慢性片頭痛A1.3.2

片頭痛の合併症A1.4

片頭痛前兆重積A1.4.5
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診断基準  

 A ． 連なった小さな点が視野全体（注　❶）を動き，
3ヵ月を超えて続く

 B ． 以下の 4つの視覚症状のうち少なくとも 2項
目を伴う

　　①　視覚保続（palinopsia）（注　❷）
　　②　増強された内視現象（注　❸）
　　③　光過敏
　　④　夜間の視力障害（夜盲）
 C ． 症状は，片頭痛の典型的な視覚性前兆と一致
しない（注　❹）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❺）
注  

❶　 患者は降雪視（visual snow）を，テレビの静止画
像（テレビの砂嵐）に例える。白い背景に黒か灰
色の点が見えたり，黒い背景に灰色か白い点が
見えるのが通常だが，透明な点，点滅する白い
点，色のついた点も報告されている。

❷　 視覚保続は，視覚性の残像や対象物の軌跡であ
ろう。視覚性残像とは異なり，網膜性の残像
は，コントラストの強い像を凝視した後だけに
見え，元の像の補色を呈する。

❸　 これらの現象は視覚系の構造から生じる。例え
ば，両眼の過剰な浮遊物，過剰なブルーフィー
ルド内視現象（青空など均一で明るい表面を見
たときに，両眼視野に無数の小さな灰色や白色
や黒色の点や輪が見える），眼の自己光覚（self-

lighting；暗所で目をつぶると色のついた波や
雲が感じられる），自発的な光視症（明るい閃
光）である。

❹　 1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」に記載した通
り

❺　 眼科的検査は正常（視力は矯正され，散瞳下で
の眼底検査，視野検査，網膜電図は正常）で，
向精神薬の内服はない
コメント  

　A1.4.6「降雪視」は，新たに ICHD-3付録に含
まれた。それ自身のみでは片頭痛スペクトラムに
含まれないかもしれないが，疫学的には 1.2「前

兆のある片頭痛」と関連がみられる。これらの疾
患が，視覚症状をきたす共通の病態生理学的機序
を有するかはさらなる研究が必要であるが，今の
ところ両者ともに皮質の過剰興奮性が関与してい
るという仮説が提唱されている。1．「片頭痛」の
患者では，視覚保続の有病率が高く，非発作時に
光感受性が高まっている。また A1.4.6「降雪視」
は，視覚保続と光過敏を特徴とする。A1.4.6「降
雪視」と 1．「片頭痛」が共存する患者は，共存し
ない患者に比べ，視覚保続，自発的な光視症，光
過敏，夜盲および耳鳴りが多い。
　さらに 2つの理由から，A1.4.6「降雪視」を
ICHD-3に含めることにした。1つは，この状態
を広く知らしめることで，医師の認識を促した。
つまり，降雪視を呈する患者は 1．「片頭痛」もし
ばしば併存するが，A1.4.6「降雪視」を知らない
医師は，誤って遷延性の視覚性前兆と診断するか
もしれない。2つめに，上記の議論を研究にも適
用した。遷延性の視覚症状に対する将来の研究に
おいて対象患者群の均質性が必要であるため，
A1.4.6「降雪視」の診断基準を含めることで，現
在の定義を研究者に対して明確にした。

解説  

　他の点では健康で栄養状態も良好に見える乳児
が過度に頻回に泣く。
診断基準  

 A ． 出生から 4ヵ月までの乳児の易刺激性，ぐず
りまたは泣くなどの反復性の発作があり，B

を満たす
 B ． 以下の両方
　　①　 発作は 1日に 3時間以上持続する
　　②　 発作は 3週間以上にわたり，週に 3日以上

起こる
 C ． 他の疾患（注　❶）によらない
注  

❶　 特に，発育障害（failure to thrive）は除外しなけ

降雪視A1.4.6

片頭痛に関連する周期性 
症候群A1.6

乳児疝痛A1.6.4
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ればならない
コメント  

　乳児疝痛は 5人に 1人の乳児に認められる。疝
痛をもつ乳児は将来的に 1.1「前兆のない片頭痛」
や 1.2「前兆のある片頭痛」を発症する可能性が
高い。1．「片頭痛」をもつ母親は片頭痛のない母
親に比べて疝痛をもつ乳児をもつ確率が 2.5倍高
いということが，明らかにされた。1．「片頭痛」
をもつ父親では疝痛をもつ可能性は 2倍増加して
いた。

解説  

　左右交代性にみられる小児片麻痺発作で，進行
性脳症その他の発作性現象および精神的機能障害
を伴う。
診断基準  

 A ． 身体の左右いずれかの側に交代性にみられる
再発性片麻痺発作で，Bおよび Cを満たす

 B ． 生後 18ヵ月までに発症
 C ． 片麻痺発作と関連して，または独立して，発
作性現象（注　❶）が少なくとも 1つ起こる

 D ． 精神障害または神経学的欠損（あるいはその
両方）の証拠がある

 E ． その他の疾患によらない
注  

❶　 緊張性発作，ジストニア姿勢，舞踏病アテトー
ゼ様運動，眼振，その他の眼球運動異常，自律
神経障害など。
コメント  

　小児交互性片麻痺は，不均一な神経変性疾患で
ある。片頭痛との関連は，臨床的根拠によって示
唆される。この疾患はてんかんのまれな型である
可能性も除外できない。ATP1 A3遺伝子（Na＋/
K＋-ATPase α3サブユニットをコードする）の変異
が本症の少なくとも 70％の原因と思われている。

　（日本語版　作成にあたって，前付 13頁参照の
こと）

以前に使用された用語  

　片頭痛関連めまい（migraine-associated vertigo/
dizziness），片頭痛関連前庭障害（migraine-related 

vestibulopathy），片頭痛性めまい（migrainous ver-

tigo）
診断基準  

 A ． CとDを満たす発作が 5回以上ある
 B ． 現在または過去に 1.1「前兆のない片頭痛」ま
たは 1.2「前兆のある片頭痛」の確かな病歴
がある（注　❶）

 C ． 5分～72時間（注　❹）の間で持続する中等度ま
たは重度（注　❸）の前庭症状（注　❷）がある

 D ． 発作の少なくとも50％は以下の3つの片頭痛
の特徴のうち少なくとも 1つを伴う（注　❺）

　　①　 頭痛は以下の 4つの特徴のうち少なくと
も 2項目を満たす

　　　 a ）片側性
　　　 b ）拍動性
　　　 c ）中等度または重度
　　　 d ）日常的な動作により頭痛が増悪する
　　②　 光過敏と音過敏
　　③　 視覚性前兆
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない，または
他の前庭疾患によらない（注　❻）
注  

❶　 基礎疾患としての片頭痛の診断もコード化す
ること。

❷　 Bárány Society（国際平衡医学学会）の分類に
よって定義され，かつ A1.6.6「前庭性片頭痛」
の診断に適合する前庭症状で，以下を含む。

　 a ）自発性めまい
　　（ⅰ） 内部性めまい（自分自身の内部が動いて

いるように感じる）
　　（ⅱ） 外部性めまい〔周囲（自分の外）が回った

り揺れたりしているように感じる〕
　 b ） 頭位変換後に起こる頭位性めまい
　 c ） 複雑または大きな動きの視覚刺激により誘

発される視覚誘発性めまい
　 d ） 頭位変換時に起こる頭位変換性めまい
　 e ） 悪心を伴う頭位変換によって誘発されるめ

まい感（空間認知障害の感覚に特徴づけられ
るめまい感であり，その他のめまい感は一

小児交互性片麻痺A1.6.5

前庭性片頭痛A1.6.6

195

付録



般に前庭性片頭痛には含まない）
❸　 前庭症状は日常活動に支障はあるが，阻まれて
しまうほどではないときは中等度，日常生活が
続けられないときは重度と評価される。

❹　 発作持続期間はきわめて多様である。患者の約
30％は数分程度，30％は数時間，30％は数日に
及ぶ。残りの10％は持続はほんの数秒程度で，
頭位変換中や視覚刺激時または頭位変換後に
繰り返し起こる傾向がある。これらの患者で
は，短時間の発作が繰り返して認められる期間
全体を発作期間とする。その範囲のもう一方で
は，完全回復するまで 4週かかるかもしれない
患者もいるが，中核となる発作はめったに 72

時間を超えない。
❺　 1回の発作中には 1つの片頭痛の特徴があれば
十分である。異なる症状が別の発作時に起こる
ことがある。随伴症状は前庭症状が起こる前，
発作中あるいは起こった後のいずれでも起こ
りうる。

❻　 病歴や身体診察で他の前庭疾患が疑われない
こと，または他の前庭疾患が適切な検査で考え
られたとしても除外されていること，あるいは
前庭疾患を併存または別個に有していても発
作は明らかにそれらの疾患とは区別できるこ
と。片頭痛発作が前庭刺激により誘発されるこ
とがある。そのため，片頭痛発作を誘発した可
能性のある，合併している前庭疾患についても
鑑別診断を行うべきである。
コメント  

　中国の脳神経内科において，片頭痛の 10.3％に
前庭性片頭痛がみられ，驚くほど高頻度であった。
他の症候について
　一過性の聴覚症状，悪心，嘔吐，衰弱，および
乗り物酔いへの高い感受性は A1.6.6「前庭性片頭
痛」に随伴することがある。しかしこれらの症状
はその他のさまざまな前庭疾患でもみられるの
で，診断基準には含めない。
片頭痛前兆および脳幹性前兆を伴う片頭痛との関連
について
　片頭痛前兆および脳幹性前兆を伴う片頭痛（脳底
型片頭痛と以前は呼称）という名称が ICHD-3に
定義されている。A1.6.6「前庭性片頭痛」の患者

の少数のみが前兆症状の定義とされる 5～60分の
時間枠内に回転性めまいを経験している。1.2.1.1

「典型的前兆に頭痛を伴うもの」に要求されるよう
に頭痛開始直前に回転性めまいがみられる患者は
さらに少ないので，A1.6.6「前庭性片頭痛」のエ
ピソードは片頭痛前兆とはみなすことができない。
　1.2.2「脳幹性前兆を伴う片頭痛」患者の 60％以
上に回転性めまいを認めるが，ICHD-3ではこの
診断を下すためには視覚，感覚または言語性（訳
注：原文では dysphasicであるが，本文では
speech/language symptomsのため，言語性とした）
前兆症状に加えて少なくとも 2つの脳幹症状を求
めている。A1.6.6「前庭性片頭痛」の 10％以下の
患者だけがこの診断基準を満たす。したがって，
A1.6.6「前庭性片頭痛」と 1.2.2「脳幹性前兆を伴
う片頭痛」の両方の診断基準を満たす患者もいる
かもしれないが，これらの疾患名は同義ではない。
良性発作性めまいとの関連について
　A1.6.6「前庭性片頭痛」はどの年齢においても
発症する可能性があるが，ICHD-3では特に 1.6.2

「良性発作性めまい」を小児期疾患としている。こ
の診断には前触れなく起こり，数分～数時間で自
然消失する回転性めまいの 5回の発作が必要であ
る。発作間欠期には神経学的検査や聴覚前庭機
能，脳波は正常でなければならない。片側性拍動
性頭痛がめまい発作中に起こることがあるが，診
断に必須ではない。1.6.2「良性発作性めまい」は
将来片頭痛となりうる病態の 1つとして認識され
ているので，診断には並行する片頭痛の頭痛症状
の有無は問わない。A1.6.6「前庭性片頭痛」の診
断基準には発症年齢の規定はないので，診断基準
に合致すれば小児期でも A1.6.6「前庭性片頭痛」
と診断される。例えば 5分より短いめまいと 5分
より長いめまいというような異なるタイプの回転
性めまい発作を呈する子どもにだけ，両疾患名が
同時に適用されるべきである。
メニエール病の重複について
　片頭痛は健常者よりもメニエール病患者によく
認められる。メニエール病と A1.6.6「前庭性片頭
痛」の両方の特徴をもった多くの患者が報告され
ている。実際，片頭痛とメニエール病は一緒に遺
伝しうる。変動する聴覚障害，耳鳴と耳閉感は
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A1.6.6「前庭性片頭痛」で認められことがあるが，
聴覚障害は重症化しない。同様に片頭痛の痛みと
光過敏および片頭痛前兆ですらメニエール病の発
作中にも認められる。A1.6.6「前庭性片頭痛」と
メニエール病の病態の関連性については未解決で
ある。メニエール病は初期には前庭症状が単一の
症候である場合があるので，発症初年では前庭性
片頭痛とメニエール病を区別するのは困難であ
る。聴覚検査で明らかに聴覚障害があり，メニ
エール病の診断基準に合致する場合には，前庭症
状が起きている最中に片頭痛が起きたとしてもメ
ニエール病と診断されるべきである。異なる 2つ
のタイプの発作を伴った患者にのみ A1.6.6「前庭
性片頭痛」とメニエール病の両方の診断が下され
る。国際頭痛分類の将来の改訂において，前庭性
片頭痛/メニエール病重複症候群という疾患名が
組み入れられる可能性がある。
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　下記の代替基準は，2.1「稀発反復性緊張型頭
痛」，2.2「頻発反復性緊張型頭痛」，および 2.3「慢
性緊張型頭痛」に適用できる。これらは緊張型頭
痛の核をなす症候群を定義するものである。換言
すれば，この基準はきわめて特異的であるが，感
度は低い。
代替診断基準  

 A ． 反復発作症状または頭痛が，2.1「稀発反復性
緊張型頭痛」，2.2「頻発反復性緊張型頭痛」，
または 2.3「慢性緊張型頭痛」の診断基準 A

を満たし，かつ B～Dを満たす
 B ． 反復発作症状または頭痛が，2.1「稀発反復性
緊張型頭痛」，2.2「頻発反復性緊張型頭痛」，
または 2.3「慢性緊張型頭痛」の診断基準 B

を満たす
 C ． 頭痛は以下の 4つの特徴のうち少なくとも 3

項目を満たす
　　①　両側性
　　②　 性状は圧迫感または締めつけ感（非拍動

性）
　　③　強さは軽度～中等度
　　④　 歩行や階段の昇降などの日常的な動作に

より増悪しない
 D ． 悪心，嘔吐，光過敏，音過敏がない
 E ．ほかに最適な ICHD-3の診断がない

文献

Chu MK, Cho SJ, Kim JM, et al. Field testing the alterna-
tive criteria for tension-type headache proposed in the 
third beta edition of the international classification of 
headache disorders：results from the Korean headache-
sleep study. J Headache Pain 2014；15：28.

診断基準  

 A ． B～Dを満たす発作が 5回以上ある
 B ． 未治療の場合，重度～きわめて重度の一側の
痛みが眼窩部，眼窩上部または側頭部のいず
れか 1つ以上の部位に 15～180分間持続する
（注　❶）

 C ． 以下の 1項目以上を認める
　　①　 頭痛と同側に少なくとも以下の症状ある

いは徴候の 1項目を伴う
　　　 a ） 結膜充血または流涙（あるいはその両

方）
　　　 b ）鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　　 c ）眼瞼浮腫
　　　 d ）前額部および顔面の発汗
　　　 e ）前額部および顔面の紅潮
　　　 f ）耳閉感
　　　 g ） 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両

方）
　　②　 落ち着きのない，あるいは興奮した様子
 D ． 発作の頻度は 1回/2日～8回/日である（注　

❷）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 A3.1「群発頭痛」の活動期，発作時期の半分未
満において，発作の重症度が軽減または持続時
間（短縮または延長）の変化（あるいはその両
方）がみられることがある。

❷　 A3.1「群発頭痛」の活動期の半分未満におい
て，発作頻度はこれより少なくてもよい。
コメント  

　診断基準C　①　の「e）前額部および顔面の紅潮」，
「f）耳閉感」を診断基準に含めるにあたり，意見
が分かれた。上記変更により，感度が上がり特異
度は有意に下がらないとワーキンググループの専
門家は考えた。ただしこの考えは，正式な実地試

緊張型頭痛 
（代替診断基準）A2． 三叉神経・

自律神経性頭痛（TACs）A3．

群発頭痛（代替診断基準）A3.1

198

付録



験では確認されていない。

診断基準  

 A ． B～Eを満たす発作が 20回以上ある
 B ． 重度の一側性の痛みが，眼窩部，眼窩上部ま
たは側頭部のいずれか 1つ以上の部位に 2～
30分間持続する

 C ． 痛みと同側に少なくとも以下の症状あるいは
徴候の 1項目を伴う

　　①　以下の 1項目以上を認める
　　　 a ） 結膜充血または流涙（あるいはその両

方）
　　　 b ） 鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　　 c ） 眼瞼浮腫
　　　 d ） 前額部および顔面の発汗
　　　 e ） 前額部および顔面の紅潮
　　　 f ） 耳閉感
　　　 g ） 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両

方）
　　②　落ち着きのない，あるいは興奮した様子
 D ． 発作の頻度は 5回/日を超える（注　❶）
 E ． 発作は治療量のインドメタシンで完全寛解す
る（注　❷）

 F ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 A3.2「発作性片側頭痛」の活動期，発作時期の
半分未満において，発作頻度はこれより少なく
てもよい

❷　 成人では経口インドメタシンは最低用量 150 

mg/日を初期投与として使用し必要があれば
225 mg/日を上限に増量する。経静脈投与の用
量は 100～200 mgである。維持用量はこれよ
り低用量がしばしば用いられる（日本語版　作
成にあたって，前付 15頁参照のこと）。
コメント  

　診断基準C　①　の「e）前額部および顔面の紅潮」，
「f）耳閉感」を診断基準に含めるにあたり，意見
が分かれた。上記変更により，感度が上がり特異
度は有意に下がらないとワーキンググループの専

門家は考えた。ただしこの診断基準の変更を支持
する正式な実地試験の確認はない。

診断基準  

 A ． B～Dを満たす発作が 20回以上ある
 B ． 中等度～重度の一側性の頭痛が，眼窩部，眼
窩上部，側頭部またはその他の三叉神経支配
領域に，単発性あるいは多発性の刺痛，鋸歯
状パターン（saw-tooth pattern）として 1～600

秒間持続する（日本語版　作成にあたって，前
付 16頁参照のこと）

 C ． 頭痛と同側に少なくとも以下の頭部自律神経
症状あるいは徴候の 1項目を伴う

　　①　結膜充血または流涙（あるいはその両方）
　　②　鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　③　眼瞼浮腫
　　④　前額部および顔面の発汗
　　⑤　前額部および顔面の紅潮
　　⑥　耳閉感
　　⑦　縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両方）
 D ． 発作の頻度が 1日に 1回以上である（注　❶）
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 A3.3「短時間持続性片側神経痛様頭痛発作」の
活動期，発作時期の半分未満において，発作頻
度はこれより少なくてもよい。
コメント  

　Cの「⑤　前額部および顔面の紅潮」，「⑥　耳閉
感」を診断基準に含めるにあたり，意見が分かれ
た。上記変更により，感度が上がり特異度は有意
に下がらないとワーキンググループの専門家は考
えた。ただしこの診断基準の変更を支持する正式
な実地試験の確認はない。

診断基準  

 A ． B～Dを満たす一側性の頭痛がある

発作性片側頭痛
（代替診断基準）A3.2

短時間持続性片側神経痛様 
頭痛発作（代替診断基準）A3.3

持続性片側頭痛 
（代替診断基準）A3.4
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 B ． 3ヵ月を超えて存在し，中等度～重度の強さ
の増悪を伴う

 C ． 以下の 1項目以上を認める
　　①　 頭痛と同側に少なくとも以下の症状ある

いは徴候の 1項目を伴う
　　　 a ） 結膜充血または流涙（あるいはその両

方）
　　　 b ） 鼻閉または鼻漏（あるいはその両方）
　　　 c ） 眼瞼浮腫
　　　 d ） 前額部および顔面の発汗
　　　 e ） 前額部および顔面の紅潮
　　　 f ） 耳閉感
　　　 g ） 縮瞳または眼瞼下垂（あるいはその両

方）
　　②　 落ち着きのない，あるいは興奮した様子，

あるいは動作による痛みの増悪を認める
 D ． 治療量のインドメタシンに絶対的な効果を示
す（注　❶）

 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 成人では経口インドメタシンは最低用量 150 

mg/日を初期投与として使用し，必要があれば
225 mg/日を上限に増量する。経静脈投与の用
量は 100～200 mgである。維持用量はこれよ
り低用量で十分な場合が多い（日本語版　作成
にあたって，前付 15頁参照のこと）。
コメント  

　診断基準C　①　の「e）前額部および顔面の紅潮」，
「f）耳閉感」を診断基準に含めるにあたり，意見
が分かれた。上記変更により，感度が上がり特異
度は有意に下がらないとワーキンググループの専
門家は考えた。ただしこの診断基準の変更を支持
する正式な実地試験の確認はない。

解説  

　三叉神経・自律神経性頭痛様の症状を小児およ
び思春期に認めることがあるが，典型的な臨床的
特徴を示していない。

コメント  

　不完全な脳の発達段階においては，三叉神経・
自律神経性頭痛の症状が変容する可能性がある。
A3.6「鑑別不能の三叉神経・自律神経性頭痛」の
典型例は小児期または思春期にみられる。その頭
痛は三叉神経・自律神経性頭痛の特徴を有してい
るが，例えば，自律神経症状を伴う 30分程度し
か持続しない片側性の頭痛でインドメタシン，酸
素投与またはトリプタンが無効というように，3. 

「三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）」の症状が混
在して認められ，かつ診断基準に完全には合致し
ない。
　診断基準を提起するために病態を把握するため
の縦断研究が必要である。

文献

De Coo IF, Wilbrink LA, Haan J, et al. Evaluation of the 
new ICHD-Ⅲ beta cluster headache criteria. Cephalalgia 
2016；36：547‒551.

解説  

　片側の頭部表面を直線状またはジグザグ状に横
切るように，刺すように感じる短時間の発作性の
頭部の痛み。
診断基準  

 A ． 再発性の頭部表面の刺すような痛みであり，
発作持続時間は 1～10秒で Bを満たす

 B ． 痛みは片側の頭部表面を直線状またはジグザ
グ状に異なる神経の分布に起始して終止する

 C ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❶）
注  

❶　 器質性病変は病歴，身体診察および適切な検査
により除外しなければならない。
コメント  

　A4.11「一過性表在頭痛」の患者は頭部表面の
離れた発痛点と終息点の間に痛みを感じる。痛み
は発痛点から終息点にかけて数秒で動く。このよ

鑑別不能の三叉神経・自律 
神経性頭痛A3.6

その他の一次性頭痛疾患A4．

一過性表在頭痛A4.11
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うな動的な痛みの分布は他の表在頭痛や神経痛か
ら A4.11「一過性表在頭痛」を鑑別する特徴とな
る。患者ごとに発痛点と終息点は一定している。
痛みは通常前方へ動くものが多いが，後方に移動
するものもある。前方に移動するものは，後頭部
から痛みを生じ，同側の眼または鼻に終息する。
後方に移動するものは，前頭部または眼窩周囲か
ら生じ，後頭部で終息する。罹患側が対側に変わ
る患者も存在するが，必ず一側性である。
　発作終了時に同側の流涙，結膜充血，鼻汁など
の自律神経症状を認めることがある。
　大部分の発作は自発的に起こるが，発痛点を触
ることで発作が誘発されたり，発作間欠期でも発
痛点に痛みが残存することがある。

文献

Cuadrado ML, Gómez-Vicente L, Porta-Etessam J, et al. 
Paroxysmal head pain with backward radiation. Will epi-
crania fugax go in the opposite direction? J Headache 
Pain 2010；11：75‒78.

Cuadrado ML, Guerrero AL and Pareja JA. Epicrania 
fugax. Curr Pain Headache Rep 2016；20：21.

Guerrero AL, Cuadrado ML, Porta-Etessam J, et al. Epicra-
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コメント  

　頭部外傷後（あるいは外傷の自覚後）7日以内に
頭痛が始まる（あるいは始まったと記録されてい

る）という現在の規定であるが，やや恣意的であ
る。外傷後もっと長い期間を経てから，頭痛が発
症する場合もあることが報告されている。以下の
診断基準では，頭部外傷から頭痛発症までの期間
を最大 3ヵ月としたが，外傷から頭痛までの期間
がより短いほうが，外傷による関与をより正確に
診断しやすいであろう。外傷から 7日を超えて
3ヵ月以内に発症した頭痛も認める A5.1「頭部外
傷による急性頭痛」のこれらの代替診断基準の有
用性について，今後も調査を続けるべきである。

診断基準  

 A ． CおよびDを満たす頭痛
 B ． 頭部外傷は，少なくとも以下の 1項目を満た
す

　　①　 30分を超える意識消失
　　②　 グラスゴー昏睡尺度（Glasgow Coma Scale：

GCS）が 13点未満
　　③　 24時間を超える外傷後健忘
　　④　 24時間を超える意識レベルの変化
　　⑤　 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷など

の頭部外傷を示す画像所見
 C ． 頭痛は以下の全項目が起こった後，7日を超
えて 3ヵ月以内に発現したと報告されている

　　①　 頭部外傷
　　②　 頭部外傷後の意識回復（該当症例のみ）
　　③　 頭部外傷後の頭痛の自覚もしくは訴えを

抑制する薬剤の中止（該当症例のみ）
 D ． 以下のいずれかを満たす
　　①　 頭痛は頭部外傷後，3ヵ月以内に消失して

いる
　　②　 頭痛は消失していないが，頭部外傷から

3ヵ月は経過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． CおよびDを満たす頭痛
 B ． 頭部外傷は，以下の両方を満たす

頭頸部外傷・傷害による 
頭痛A5．

頭部外傷による急性頭痛A5.1

中等症または重症頭部外傷による 
遅発性急性頭痛A5.1.1.1

軽症頭部外傷による
遅発性急性頭痛A5.1.2.1

201

付録



　　①　 以下のいずれの項目にも該当しない
　　　 a ）30分を超える意識消失
　　　 b ） グラスゴー昏睡尺度（GCS）が13点未満
　　　 c ） 24時間を超える外傷後健忘
　　　 d ）24時間を超える意識レベルの変化
　　　 e ） 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷

などの頭部外傷を示す画像所見
　　②　 頭部外傷直後，以下の症候または徴候のう

ち 1つ以上に関係する
　　　 a ） 一過性の意識不鮮明，見当識障害また

は意識障害
　　　 b ） 頭部外傷直前または直後の出来事の記

憶喪失
　　　 c ） 軽症頭部外傷を示唆する以下の症状の

うち 2つ以上を認める
　　　　（ⅰ）悪心
　　　　（ⅱ）嘔吐
　　　　（ⅲ）視覚障害
　　　　（ⅳ） 浮動性めまいまたは回転性めまい

（あるいはその両方）
　　　　（ⅴ） 歩行または姿勢の不安定（あるいは

その両方）
　　　　（ⅵ） 記銘力または集中力（あるいはその

両方）の障害
 C ． 頭痛は以下の全項目が起こった後，7日を超
えて 3ヵ月以内に発現したと報告されている

　　①　 頭部外傷
　　②　 頭部外傷後の意識回復（該当症例のみ）
　　③　 頭部外傷後の頭痛の自覚もしくは訴えを

抑制する薬剤の中止（該当症例のみ）
 D ． 以下のいずれかを満たす
　　①　 頭痛は頭部外傷後，3か月以内に消失して

いる
　　②　 頭痛はまだ消失していないが，頭部外傷発

生から 3ヵ月は経過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

コメント  

　頭痛は頭部外傷（もしくは外傷に気づいて）から

7日以内に始まる（あるいは始まったと報告され
る）という，現在の規定はやや恣意的である。外傷
後もっと長い期間を経てから，頭痛が発症する場
合もあることが報告されている。以下の診断基準
では，頭部外傷から頭痛発症までの期間を最大
3ヵ月としたが，外傷から頭痛までの期間がより
短いほうが，外傷による関与をより正確に診断し
やすいであろう。外傷から 7日を超えて 3ヵ月以
内に発症した頭痛も認める A5.2「頭部外傷による
持続性頭痛」のこれらの代替診断基準の有用性に
ついて，今後も調査を続けるべきである。

診断基準  

 A ． CおよびDを満たす頭痛
 B ． 頭部外傷は，少なくとも以下の 1項目を満た
す

　　①　 30分を超える意識消失
　　②　 グラスゴー昏睡尺度（GCS）が 13点未満
　　③　 24時間を超える外傷後健忘
　　④　 24時間を超える意識レベルの変化
　　⑤　 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷など

の頭部外傷を示す画像所見
 C ． 頭痛は以下の全項目が起こった後，7日を超
えて 3ヵ月以内に発現したと報告されている

　　①　 頭部外傷
　　②　 頭部外傷後，意識回復（該当症例のみ）
　　③　 頭部外傷後の頭痛の自覚もしくは訴えを

抑制する薬剤の中止（該当症例のみ）
 D ． 頭痛は頭部外傷後，3ヵ月を超えて持続する
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． CおよびDを満たす頭痛
 B ． 頭部外傷があり，以下の両方を満たす
　　①　 以下のいずれの項目にも該当しない
　　　 a ） 30分を超える意識消失
　　　 b ） グラスゴー昏睡尺度（GCS）が13点未満
　　　 c ） 24時間を超える外傷後健忘

頭部外傷による持続性頭痛A5.2

中等症または重症頭部外傷による 
遅発性持続性頭痛A5.2.1.1

軽症頭部外傷による
遅発性持続性頭痛A5.2.2.1
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　　　 d ） 24時間を超える意識レベルの変化
　　　 e ） 頭蓋骨骨折，頭蓋内血腫または脳挫傷

などの頭部外傷を示す画像所見
　　②　 頭部外傷直後，以下の症候または徴候のう

ち 1つ以上に関係する
　　　 a ） 一過性の意識不鮮明，見当識障害また

は意識障害
　　　 b ） 頭部外傷直前または直後の出来事の記

憶喪失
　　　 c ） 軽症頭部外傷を示唆する以下の症状の

うち 2つ以上を認める
　　　　（ⅰ）悪心
　　　　（ⅱ）嘔吐
　　　　（ⅲ）視覚障害
　　　　（ⅳ） 浮動性めまいまたは回転性めまい

（あるいはその両方）
　　　　（ⅴ） 歩行または姿勢の不安定（あるいは

その両方）
　　　　（ⅵ） 記銘力または集中力（あるいはその

両方）の障害
 C ． 頭痛は以下の全項目が起こった後，7日を超
えて 3ヵ月以内に発現したと報告されている

　　①　 頭部外傷
　　②　 頭部外傷後の意識回復（該当症例のみ）
　　③　 頭部外傷後の頭痛の自覚もしくは訴えを

抑制する薬剤の中止（該当症例のみ）
 D ． 頭痛は頭部外傷後，3ヵ月を超えて持続する
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． Cを満たす新規の頭痛
 B ． 脳の放射線手術が施行されている
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は放射線手術後，7日以内に発現して
いる

　　②　 放射線手術後，3ヵ月以内に頭痛が消失し
ている

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

コメント  

　放射線手術後，新規の頭痛が報告されている
が，ほとんどの研究でその頭痛の臨床的特徴の詳
細が説明されていない。そのうえ，放射線手術後
に起こった頭痛が，基礎にあった頭痛の増悪なの
か，新たに発現した頭痛なのか，多くの場合明確
でない。頭痛の既往がない症例では，頭痛症候群
は，持続は短時間で，術後 1年以上経ってから起
こっており，片頭痛または雷鳴頭痛に類似してい
た。したがって，放射線手術とその後に生じたこ
れら頭痛との因果関係はきわめて疑わしい。A5.7

「脳の放射線手術による頭痛」が 1つの疾患概念と
して存在するか，そうであるなら，照射病変のタ
イプと位置または照射線量・照射野とどう関連す
るか判断するために，注意深く計画された前向き
研究が必要である。

診断基準  

 A ． CおよびDを満たす頭痛
 B ． これまで述べてきた以外（A5.1～A5.7）のタイ
プの頭頸部外傷が起こっている

 C ． 原因となる証拠として，以下のいずれかまた
はその両方が示されている

　　①　 頭痛は頭頸部外傷と時期的に一致して発
現している

　　②　 外傷・傷害が原因であるとする他の証拠が
存在する

 D ． 以下のうちいずれかを満たす
　　①　 頭痛は頭頸部外傷後，3ヵ月以内に消失し

ている
　　②　 頭痛は持続しているが，頭頸部外傷から

3ヵ月は経過していない
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． CおよびDを満たす頭痛

脳の放射線手術による頭痛A5.7

その他の頭頸部外傷による 
急性頭痛A5.8

その他の頭頸部外傷による 
持続性頭痛A5.9
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 B ． これまで述べてきた以外（A5.1～A5.8）のタイ
プの頭頸部外傷が起こっている

 C ． 原因となる証拠として以下のいずれかまたは
その両方が示されている

　　①　 頭痛は頭頸部外傷と時期的に一致して発
現している

　　②　 外傷が原因であるとする他の証拠が存在
する

 D ． 頭痛は頭頸部外傷後，3ヵ月以上持続する
 E ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
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診断基準  

 A ． 以前に 6. 「頭頸部血管障害による頭痛」また
は，そのタイプ，サブタイプまたはサブ
フォームの 1つと診断されていて，Cを満た
す

 B ． 頭痛を起こす頭頸部血管障害があったが治療
により改善した，または自然寛解した

 C ． 頭痛は頭頸部血管障害の治療による改善後 

または自然寛解後も 3ヵ月を超えて持続して

いる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　A6.10「頭頸部血管障害の既往による持続性頭
痛」を満たす頭痛は，もしあるとしても，ほとん
ど記載されていない。因果関係についてよりよい
診断基準を確立するために，研究が必要である。

診断基準  

 A ． Cを満たす反復性の頭痛
 B ． 電気痙攣療法（electroconvulsive therapy：ECT）
が施行された

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち全項目が
示されている

　　①　 頭痛は，50％以上の ECTセッション後に
発現した

　　②　 頭痛は，ECT後 4時間以内に発現した
　　③　 頭痛は ECT後，72時間以内に頭痛が寛解

した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　ECTに伴う頭痛を明確に記述したものはほと
んどない。エレトリプタンおよびパラセタモール
の単盲検比較試験では，72人中 20人（28％）が頭
痛を訴えた。頭痛の部位と性質以外の記載は乏し
かった。
　公表されたデータは，A.7.6.3「電気痙攣療法
（ECT）後頭痛」を実践的に定義づけるのに十分と
は言い切れない。ICHD-3βから含まれた，この
診断基準はまだ検証されていない。

頭頸部血管障害による
頭痛A6．

頭頸部血管障害の既往による
持続性頭痛A6.10

非血管性頭蓋内疾患
による頭痛A7．

てんかん発作による頭痛A7.6

電気痙攣療法（ECT）後頭痛A7.6.3
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診断基準  

 A ． 以前に 7．「非血管性頭蓋内疾患による頭痛」
かそのタイプ，サブタイプまたはサブフォー
ムのいずれかの 1つと診断されており，Cを
満たす頭痛

 B ． 頭痛を起こす非血管性頭蓋内疾患は治療によ
り改善した，または自然寛解した

 C ． 頭痛は非血管性頭蓋内疾患の治療による改善
後または自然寛解後も 3ヵ月を超えて持続し
ている

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　非血管性頭蓋内疾患の既往がありいったん消失
した後に持続性頭痛が起きる可能性のあることは
臨床的に経験され，7.1.1「特発性頭蓋内圧亢進
（IIH）による頭痛」，および 7.2.3「特発性低頭蓋内
圧性頭痛」については，ある程度その存在が明ら
かにされてきた。しかし，A7.9「非血管性頭蓋内
疾患の既往による持続性頭痛」の診断基準を満た
す頭痛は，ほとんど記載されていない。因果関係
についてよりすぐれた診断基準を確立するため
に，研究が必要である。
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他疾患にコード化する  

　A8.4「物質の過去の使用または曝露による持続
性頭痛」は，8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬
物乱用頭痛，MOH）」にコード化する。
診断基準  

 A ． 以前に 8.1「物質の使用または曝露による頭
痛」またはそのサブタイプと診断されており，
Cを満たす頭痛

 B ． 物質の使用または曝露は中止している
 C ． 頭痛は曝露の中止後 3ヵ月を超えて持続して
いる

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． 以前に 9.1.3「頭蓋内真菌または他の寄生虫感
染による頭痛」と診断されており，Cを満た
す頭痛

 B ． 頭蓋内真菌または他の寄生虫感染は消失して

非血管性頭蓋内疾患の
既往による持続性頭痛A7.9

物質またはその離脱
による頭痛A8．

物質の過去の使用または 
曝露による持続性頭痛A8.4

感染症による頭痛A9．

頭蓋内感染症による頭痛A9.1

頭蓋内真菌または他の寄生虫感染
の既往による持続性頭痛A9.1.3.3
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いる
 C ． 頭痛は頭蓋内真菌または他の寄生虫感染の消
失後，3ヵ月を超えて持続している

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がなく，画像上
水頭症が除外される

他疾患にコード化する  

　ヒト免疫不全ウイルス（human immunodefi-

ciency virus：HIV）感染者における頭痛のなかで
特定の日和見感染による頭痛は，その感染にコー
ド化する。抗レトロウイルス薬の使用による頭痛
は，8.1.10「頭痛治療薬以外の薬剤の長期使用に
よる頭痛」にコード化する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 以下の両方を満たす
　　①　 全身性ヒト免疫不全ウイルス感染が実証

されている
　　②　 その他の活動性の全身性または頭蓋内感

染症（あるいはその両方）が除外されてい
る

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛はHIV感染と時期的に一致して発現
している

　　②　 頭痛は CD4細胞数またはウイルス量（あ
るいはその両方）で示されるHIV感染の悪
化と並行して有意に悪化している

　　③　 頭痛は CD4細胞数またはウイルス量（あ
るいはその両方）で示されるHIV感染の改
善と並行して有意に改善した

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　A9.3「ヒト免疫不全ウイルス（HIV）による頭痛」
を，その他の感染症による頭痛から分ける論理的
根拠は以下の 3つである。
　 a ） HIV感染症はいつも，全身性でかつ中枢神

経系内に起こる
　 b ） 中枢神経系の感染は全身の感染と独立して

進行することがある
　 c ） HIV感染症はいまだ不治である
　ヒト免疫不全ウイルス（HIV）による感染や後天
性免疫不全症候群（acquired immunodeficiency 

syndrome：AIDS）患者の半数以上で頭痛は報告さ
れており，（無菌性髄膜炎や同様の機序による）急
性および慢性HIV感染の症候の一部と考えられ
る。にもかかわらず A9.3「ヒト免疫不全ウイルス
（HIV）による頭痛」は付録に位置づけるにとどめ
た。なぜならHIV患者のほとんどにみられる一次
性様頭痛と純粋にHIV感染症からくる頭痛を区
別することはきわめて困難であるからである。こ
の診断基準を前向き研究に用いることでさらに決
定的なエビデンスが得られるであろう。
　ほとんどの例で頭痛は，鈍い両側性の痛みか，
一次性頭痛疾患（1．「片頭痛」や 2．「緊張型頭痛」）
の特徴をもつ。頭痛の重症度，頻度と生活支障度
は，CD4細胞数またはウイルス量で示されるHIV

感染の重症度と関連しているようだが，HIV感染
の期間や処方された抗レトロウイルス薬の数とは
関連しない。
　日和見感染による頭痛は少数のHIV患者にし
かみられず，それはHAART療法（highly active 

anti-retroviral therapy）が用いられてきた影響であ
ろう。
　HIV感染症では，日和見感染や腫瘍に関連した
二次性の髄膜炎または脳炎が起こる可能性があ
る。HIV感染症に関連して頭痛をきたす最も一般
的な頭蓋内感染症はトキソプラズマ症およびクリ
プトコッカス髄膜炎である。HIV感染患者におい
て，特定の日和見感染症により起こる頭痛は，そ
の感染症にコード化すべきである。
　抗レトロウイルス薬も頭痛を起こしうる。これ
らの場合は，8.1.10「頭痛治療薬以外の薬剤の長
期使用による頭痛」にコード化すべきである。
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ヒト免疫不全ウイルス
（HIV）による頭痛A9.3
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解説  

　主に後頸部に生じるが時に後頭部にまで（コー
トハンガー分布），広がる痛みで，起立性（体位性）
低血圧に起因し，立位でのみ発現する。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 起立性（体位性）低血圧が証明されている
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 立位の間のみ頭痛が発現する
　　②　 頭痛は水平な姿勢で自然に改善する
　　③　 頭痛はおもに後頸部に起こるが時に後頭

部にまで（コートハンガー分布），広がる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　特別に聴取すると，起立性（体位性）低血圧の
75％の患者が頸部痛を報告した。

解説  

　宇宙飛行による非特異的な頭痛。頭痛発作の大
半は宇宙酔いの症状を伴わない。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 患者は宇宙飛行をしてきた
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 頭痛は宇宙飛行の期間のみに起こった
　　②　 頭痛は，地球上への帰還時に自然改善した
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　調査に参加した 16人の男性飛行士と 1人の女
性飛行士のうち 12人（71％）が，宇宙滞在中に 1

回以上の頭痛を報告したが，地球上ではそれまで
頭痛に悩まされたことはなかった。

　以下の疾患による頭痛はあるかもしれないが，
十分に検証されていない。貧血，副腎皮質機能不
全，鉱質コルチコイド欠乏，高アルドステロン症，
多血症，過粘稠度症候群，血栓性血小板減少性紫
斑病，血漿交換，抗カルジオリピン抗体症候群，
クッシング症候群，低ナトリウム血症，甲状腺機
能亢進症，高血糖，高カルシウム血症，全身性エ
リテマトーデス，慢性疲労症候群，線維筋痛症。
　これらの疾患と関連して生じる頭痛の発生率と
特徴をより明らかにするには，適切な対照群を用
いた前向き研究が必要である。いずれの場合にお
いても，該当する疾患について十分確立された診
断基準を満たす患者のみを評価すべきである。

ホメオスターシス障害
による頭痛A10．

起立性（体位性）低血圧
による頭頸部痛A10.7

その他のホメオスターシス 
障害による頭痛A10.8

宇宙飛行による頭痛A10.8.1

その他の代謝性または全身性疾
患による頭痛A10.8.2
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診断基準  

 A ． 以前に 10．「ホメオスターシス障害による頭
痛」と診断されており，Cを満たす頭痛

 B ． 頭痛を起こしたホメオスターシス障害は有効
に治療されている，または自然寛解した

 C ． ホメオスターシス障害の治療による改善後ま
たは自然寛解後も 3ヵ月を超えて頭痛が持続
する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
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1999；246：893‒898.

Vein AA, Koppen H, Haan J, et al. Space headache：a new 
secondary headache. Cephalalgia 2009；29：683‒686.

診断基準  

 A ． Cを満たす頭頸部の痛み
 B ． 臨床的，電気診断学的，または放射線学的に，

C2または C3神経根症の証拠がある
 C ． 原因となる証拠として，以下の両方が示され
ている

　　①　 以下の少なくとも 2項目を満たす

　　　 a ） 痛みは神経根症と時期的に一致して発
現した。または痛みが神経根症の発見
の契機となった

　　　 b ） 神経根症の改善もしくは悪化と並行し
て，痛みは有意に改善もしくは悪化し
た

　　　 c ） 関連した神経根の局所麻酔により痛み
は一時的に消失する

　　②　 頭痛は神経根症と同側である
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　痛みは通常後側にあるが，より前側に放散する
こともある。しばしば電撃痛は，一側または両側
上位頸髄神経根の 1つの支配域に起こり，通常，
後頭部，耳介後部または後頸部領域にみられる。

診断基準  

 A ． 頭頸部の痛みで，Cを満たす
 B ． 再現性のあるトリガーポイントを含め，頸部
筋に筋筋膜痛の原因が証明される

 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 以下のいずれかまたはその両方
　　　 a ） 痛みは頸部筋筋膜痛障害と時期的に一

致して発現する
　　　 b ） 頸部筋筋膜痛障害の改善と並行して，

痛みは有意に改善する
　　②　 関係する頸部筋を押さえると，圧痛が誘発

される
　　③　 トリガーポイントに局所麻酔薬を注射す

るまたはトリガーポイントをマッサージ
することで一時的に痛みが消失する

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　筋筋膜痛といわゆるトリガーポイントの関係は
議論が多い。想定されるトリガーポイントを証明
することは一貫して難しく，治療への反応はさま
ざまである。

ホメオスターシス障害の 
既往による持続性頭痛A10.9

頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，
副鼻腔，歯，口あるいは
その他の顔面・頸部の
構成組織の障害による頭痛
または顔面痛

A11．

頸部疾患による頭痛A11.2

上位頸髄神経根症による頭痛A11.2.4

頸部筋筋膜痛による頭痛A11.2.5
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解説  

　通常長時間眼を使う作業後に生じる潜伏性また
は持続性斜視による頭痛。
診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛がある
 B ． 斜視があり，少なくとも以下の 1項目を伴う
　　①　 霧視
　　②　 複視
　　③　 遠近または近遠の焦点調節が困難である
 C ． 原因となる証拠として，以下のうち少なくと
も 2項目が示されている

　　①　 頭痛は，斜視の発症と時期的に一致して発
現しているか，または頭痛が斜視の診断の
契機となった

　　②　 頭痛は斜視の矯正により有意に改善して
いる

　　③　 頭痛は眼を使う作業を続けることで増悪
している

　　④　 頭痛は片側閉眼または眼を使う作業を中
断すること（あるいはその両方）により緩
和される

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　A11.3.5「眼球斜位あるいは斜視による頭痛」を
支持するいくつかの報告症例はあるが，頭痛の原
因を裏づける証拠はほとんどない。そのため，も
う少しきちんとした研究が出るまで，付録に移す
こととした。
　A11.3.5「眼球斜位あるいは斜視による頭痛」を
もつ患者は，もしいるとすれば，眼科医を受診す
るであろう。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． 臨床的に，鼻の内視鏡的にまたは画像的に鼻
腔内に肥厚性か炎症性の病変が示される（注　
❶）

 C ． 原因となる証拠として，以下の少なくとも 2

項目が示されている
　　①　 頭痛は鼻内病変の発症と時期的に一致し

て発現したか，頭痛により鼻内病変が発見
される契機となった

　　②　 鼻病変の改善（治療の有無にかかわらず）
もしくは悪化と並行して，頭痛は有意に改
善もしくは悪化した

　　③　 病変部位粘膜の局所麻酔後に頭痛が有意
に改善した

　　④　 病変部位は頭痛と同側である
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
注  

❶　 例として水疱性甲介や鼻中隔棘がある。

緒言
　頭痛があらゆる精神疾患に伴って起こることは
多いが，そのほとんどは因果関係に関するエビデ
ンスが不十分である。大多数の症例で，これらの
疾患と頭痛に因果関係はなく，基盤となる危険因
子や病因が共通であることを反映している可能性
が高い。しかし，この付録に挙げられている診断
名をつける場合，頭痛と当該精神疾患との間の因
果関係を確立しなければならない。したがって，
頭痛は精神疾患と同時に発現するか，あるいはそ
の精神疾患が顕在化した後に明らかに増悪する。
　確実なバイオマーカーや頭痛の原因になってい

眼疾患による頭痛A11.3

眼球斜位あるいは斜視による 
頭痛A11.3.5

鼻・副鼻腔疾患による頭痛A11.5

鼻粘膜，鼻甲介，鼻中隔の障害
による頭痛A11.5.3

精神疾患による頭痛A12．
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ることを示す臨床的証拠を得るのは困難であるた
め，診断はその他の可能性が除外された場合にさ
れるものである。例えば分離不安症/分離不安障
害を有する小児で，分離不安症/分離不安障害に
よる頭痛であるとするのは，実際の分離の状況で
のみあるいは分離が起こりそうな状況でのみ頭痛
が発生し，他により適切な説明がない場合に限る
べきである。同様に，パニック症/パニック障害を
有する成人で，パニック症/パニック障害による
頭痛であるとするのは，パニック発作の一症状と
してのみ頭痛が生じる症例に限るべきである。
　この付録に示した診断基準は，精神疾患と頭痛
との因果関係の可能性についての研究を促進する
ように設定された案として提起されているもので
ある。共存する精神疾患と頭痛との関連性を述べ
る目的でこの診断基準案を臨床現場で日常使用す
ることは推奨されない。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準により，大うつ病性障害（単
一エピソードまたは反復性エピソード）また
は持続性抑うつ障害（気分変調症）が診断され
ている

 C ． 頭痛はうつのエピソード時にのみ起こる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　多くの抗うつ薬，特に三環系抗うつ薬は，うつ
病がないときでも頭痛に有効である。このため，
三環系抗うつ薬でうつ病に関連した頭痛が寛解ま
たは改善することが，因果関係の証明となってい
ると判断するのは困難である。頭痛にはあまり効
果的でない他の抗うつ薬でうつ病（大うつ病性障
害）が改善したとき，頭痛の寛解も認められた場
合には，精神疾患が頭痛の原因であることをより
強く示唆する。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準により，分離不安症/分離不
安障害と診断されている

 C ． 家庭や強い愛着を感じている対象からの，分
離またはそのおそれがある場合にのみ頭痛が
起こる

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　分離不安症/分離不安障害は持続的であり，典
型的には 6ヵ月以上続く。ただし，急性発症や重
篤な症状（例えば，登校拒否や，家庭や愛着を感じ
ている対象からの分離が全くできない）の悪化時
には，もっと短期間であっても診断基準を満たす
ことがある。この疾患は，社会的機能，学業，職
能または他の重要な機能領域において，臨床上有
意な苦痛および，または障害をもたらす。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準のパニック症/パニック障害
を満たす，反復性の予期しないパニック発作
がある

 C ． パニック発作時にのみ頭痛が起こる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準により，限局性恐怖症が診断
されている

 C ． 恐怖刺激への曝露や曝露が予期されるときの
み頭痛が起こる

うつ病による頭痛A12.3

分離不安症/分離不安障害に
よる頭痛A12.4

パニック症/パニック障害に
よる頭痛A12.5

限局性恐怖症による頭痛A12.6
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 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　限局性恐怖症は典型的には 6ヵ月以上続き，社
会的機能，職能または他の重要な機能領域におい
て，臨床上有意な苦痛および，または障害をもた
らす。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準により，社交不安症/社交不
安障害（社交恐怖）と診断されている

 C ． 患者が社交的状況に曝露されたり，曝露が予
期されるときにのみ，頭痛が起こる

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　社交不安症/社交不安障害（社交恐怖）では，他
人の注視を浴びうる 1つ以上の社交的状況につい
ての顕著な恐怖や不安がみられる。例えば，社会
的交流（例：会話をする），人にみられる（例：食べ
ることや飲むこと），そして他者の前で何かをす
る（例：スピーチをする）が含まれる。自分が否定
的に評価をされる（例：恥をかかされたり，恥ずか
しい思いをしたり，拒絶されたりする）あるいは
他人を怒らせてしまうように，行動したり不安症
状をみせてしまったりすることを，怖れる。子ど
もでは，恐怖や不安は，泣く，かんしゃくを起こ
す，立ちすくむ，しがみつく，縮こまる，または
社交的状況で話せなくなることで表現されること
がある。その恐怖や不安は，その社交的状況に
よって置かれた実際の脅威に不釣り合いなもので
ある。本疾患は典型的には 6ヵ月以上続く持続的
なものである。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準により，全般不安症/全般性

不安障害が診断されている
 C ． 不安の期間にのみ，頭痛が起こる
 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない
コメント  

　全般不安症/全般性不安障害の患者では，2つ以
上の活動や出来事（例：家族，健康，経済活動，学
業/仕事）についての過剰な不安と心配（予期不安）
を，3ヵ月以上示し，起こる日のほうが起こらな
い日より多い。症状は，落ち着きのなさ，高揚感
または緊張感，筋緊張を含む。本疾患に関連した
行動には，否定的な結果の可能性がある活動や出
来事を避ける，否定的な結果の可能性がある活動
やできごとの準備に著しい時間や労力をかける，
心配のために行動や決断を著しく先送りする，心
配のために繰り返し周囲から安堵を求める，など
が含まれる。

診断基準  

 A ． Cを満たす頭痛
 B ． DSM-5診断基準により，心的外傷後ストレス
障害が診断されている

 C ． 頭痛は心的外傷性ストレスに曝露された後に
始まり，心的外傷後ストレス障害の他の症状
が起きているときにのみ起こる（注　❶）

 D ． ほかに最適な ICHD-3の診断がない（注　❷）
注  

❶　 例えば，心的外傷を思い出させるものへの曝露
で頭痛が起こる。

❷　 特に A12.3「うつ病による頭痛」によらない。
コメント  

　実際の死，瀕死の状況，重度の傷害または性的
暴力への曝露は，直接その出来事を体験するほか
間接的にも生じることがある。それらには，出来
事を目撃する，親しい親族や友人に起こった出来
事について知る，嫌悪するような出来事に詳細に
繰り返しまたは非常に強く曝露される（例：遺体
を集める作業の最初の対応者，児童虐待の詳細に
繰り返し曝露される警察官）などがある。仕事に
関連するものでなければ，電子媒体，テレビ，映

社交不安症／社交不安障害 
（社交恐怖）による頭痛A12.7

全般不安症／全般性不安 
障害による頭痛A12.8

心的外傷後ストレス障害
（PTSD）による頭痛A12.9
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画，絵画を通じた曝露はこれに当てはまらない。
　心的外傷後ストレス障害ではうつ病が高率に共
存することを考えると，A12.9「心的外傷後スト
レス障害（PTSD）による頭痛」の診断は，共存す

るうつ病では説明できない頭痛を呈する患者に残
すべきである（つまり，共存するうつ病がない心
的外傷後ストレス障害による頭痛症例）。
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Accompanying symptoms（随伴症状）：頭痛の前
後ではなく，いつも決まって随伴する症状。例
として片頭痛では，悪心・嘔吐，光過敏および
音過敏が最も多い。

Allodynia（アロディニア，異痛症）：通常は痛み
を起こさない刺激による不快感あるいは痛み
（Pain参照）。痛覚過敏（Hyperalgia参照）とは区別
される。

Anorexia（食欲不振）：食欲の欠如および食物に対
する軽度の嫌悪感。

Attack of headache（or pain）〔頭痛（または痛み）
発作〕：頭痛（痛み）（Pain参照）が発現増強し，一
定の強さで数分，数時間，あるいは数日持続し，
その後完全に消失するまで徐々に減弱してい
く。

Attributed to（起因する）：ICHD-3のなかでこの
用語は，二次性頭痛（Secondary headache参照）と
それを引き起こすと信じられている疾患とが
関連することを述べている。そのためには，頭
痛の原因であることを示す十分なレベルの根
拠に基づいた診断基準を満たす必要がある。

Aura（前兆）：前兆のある片頭痛発作の初期症状
で，局在性脳機能障害に基づいて発現すると信
じられている。前兆は典型的には 20～30分持
続し，頭痛（Headache参照）に先行する。Focal 

neurological symptom，Premonitory Symp-

toms，Prodrome，Warning Symptomsも参照
のこと。

Central neuropathic pain（中枢性神経障害性疼
痛）：中枢系の体性感覚神経系の病変あるいは
疾患による痛み（Pain参照，Neuropathic painも参

照のこと）。
Chronic（慢性）：痛みの用語では，慢性は 3ヵ月
を超える期間にわたり痛みが継続することを
意味する。頭痛の用語では，原因となる障害自

体が慢性である二次性頭痛（特に感染に起因す
るもの）においては同様の意味をもっている。
この使用法では，慢性は持続性（persistent参照）

と区別される。通常は反復性（Episodic参照）に生
じる一次性頭痛においては，頭痛（発作）〔Attack 

of headache（or pain）参照〕が数日以上続くが 3ヵ
月には達していない場合であっても，慢性の用
語が使用される。ただし，三叉神経・自律神経
性頭痛は例外で，これらの頭痛では 1年以上寛
解することなく持続するまでは，慢性とはいわ
ない。

Close temporal relation（時期的に一致する）：こ
の用語は器質性疾患と頭痛との相互関連を言
及している。因果関係がありそうな急性発症の
疾患では明確な時間的関連がわかることもあ
るが，これについては今までに十分には研究さ
れたわけではない。慢性疾患については，時間
的関係と同様に因果関係を確定するのはしば
しば非常に困難である。

Cluster headache attack（群発頭痛発作）：1回あ
たり持続性の痛みが 15～180分続く発作。

Cluster period（群発期）：群発頭痛発作が規則的
に出現し，2日に 1回以上出現する期間（cluster 

boutとも言われる）。
Cluster remission period（群発寛解期）：発作の
発生が自然休止し，アルコールやニトログリセ
リンによって誘発されない期間。寛解とみなさ
れるには，非発作時期が 3ヵ月を超えなければ
ならない。

Duration of attack（発作の持続時間）：特定の頭
痛タイプあるいはサブタイプの診断基準に応
じた頭痛（痛み）発作〔Attack of headache（or 

pain）参照〕の発現から消失までの時間。片頭痛
や群発頭痛の後に，随伴症状を伴わず軽度の非
拍動性頭痛が持続することがあるが，これは発

213

用語の定義
Definitions of terms



作の一部ではなく持続時間に含めない。もし患
者が発作中に入眠し，覚醒時に回復していた場
合には，持続時間は覚醒時までとする。もし片
頭痛発作が薬剤によって奏効しても，48時間以
内に症状が再発した場合には，これらは同じ発
作の再燃のことも，あるいは新発作の発現のこ
ともある。これを鑑別するためには判断を要す
る（Frequency of attacks参照）。

Enhanced entoptic phenomena（増強性眼球内
現象）：視覚系構造に由来する視覚障害のこと
で，両眼に見える過度の浮遊物，青い視野に見
える過度の眼球内現象（青い空のような均質な
明るいところを見た際に，両目の視野上に投影
された無数の灰色/白/黒色のドットまたはリ
ング），目の自己照明（暗いところで目を閉じた
ときに知覚される色のついた波や雲），自然光
視（明るい光の閃光）が含まれる。

Episodic（反復性）：一定もしくはさまざまな持続
時間の頭痛（痛み）発作〔Attack of headache（or 

pain）参照〕が規則的あるいは不規則的なパター
ンで再発し消失すること。この用語は反復性群
発頭痛に使われる場合には，特殊な意味合いを
もって長らく使われてきた。すなわち個々の発
作に対してではなく，群発寛解期（Cluster remis-

sion period参照）によって分断された群発期の発
来を示している。同様の使用法が発作性片側頭
痛と短時間持続性片側神経痛様頭痛発作でも
採用されている。

Facial pain（顔面痛）：眼窩外耳孔線以下，耳介前
方，頸部より上方の痛み。

Focal neurological symptoms（局在神経症状）：
片頭痛前兆で現れるような局在性脳（通常は大
脳）症状。

Fortification spectrum〔閃輝暗点（ギザギザの要
塞像）〕：片頭痛の視覚性前兆に代表される角
形・弓形で，色がついていたり白黒のこともあ
る，徐々に拡大する視覚性障害。

Frequency of attacks（発作頻度）：ある期間（普通
は 1ヵ月）あたりの頭痛（痛み）発作〔Attack of 

headache（or Pain）参照〕の発生率。薬剤が片頭痛
発作に奏効しても 48時間以内に再燃すること
がある。国際頭痛学会の『片頭痛における薬物

対照試験のガイドライン第 3版』では，現実的
な解決策として，前月にまたがる日記内容に記
録された発作を鑑別する際に，48時間以上の頭
痛を認めない時期によって分断された明瞭な
発作のみを数えることを推奨している。

Headache（頭痛）：眼窩外耳孔線および・または
項部上縁より上部にある頭部の痛み（Pain参照）。

Headache days（頭痛日数）：観察時期（通常は
1ヵ月）の間に，1日の一部あるいは全部が頭痛
に冒された日数。

Heterophoria（眼球斜位）：潜在斜視。
Heterotropia（斜視）：顕在斜視。
Hypalgesia（痛覚鈍麻）：通常痛みを起こす刺激に
対して痛みが低下した状態。

Hyperalgesia（痛覚過敏）：通常痛みを起こす刺激
に対して痛みが増強した状態。痛覚過敏は，通
常は痛みを起こさない刺激によって生じる異
痛症（Allodynia参照）とは区別される。

Intensity of pain（痛みの強度）：痛み（Pain参照）の
度合いは通常，なし，軽度，中等度および重度
の痛みに相当する 4点の数値評価尺度（0～3）
か，あるいは視覚的アナログスケール（visual 

analogue scale：VAS）（通常 10 cm）でスコアづけ
される。また，機能的な結果に対する用語とし
て表現され，口頭 4段階尺度（verbal 4-point 

scale）で点数化される（0．痛みなし，1．軽度の
痛み，通常の活動への支障なし，2．中等度の
痛み，通常の活動への支障はあるが全面的では
ない，3．重度の痛み，すべての活動が支障さ
れる）。

Lancinating（乱刺痛）：根あるいは神経支配領域
に沿った短時間で電撃ショックのような特徴
を有する痛み（Pain参照）。

Neuralgia（神経痛）：1本あるいは複数の神経支
配領域の痛み（Pain参照）であり，それらの神経
構造の機能不全または損傷に起因するものと
推定される。一般的な用法は，しばしば発作性
または乱刺痛（Lancinating参照）の性質を意味す
るが，神経痛という用語は発作性の痛みにのみ
限定するべきではない。

Neuritis（末梢神経炎）：末梢神経障害（Neuropathy

参照）の特殊型。この用語は現在，末梢神経に対
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する炎症機転の意を有する。
Neuroimaging（神経画像検査）：CT，MRI，陽電
子放出断層撮影（positron emission tomogra-

phy：PET），単一光子放射断層撮影（single 

photon emiss ion computed tomography：
SPECT）あるいは適用可能な場合，機能的解析
を含む脳シンチグラム。

Neuropathic pain（神経障害性疼痛）：末梢性ある
いは中枢性の体性感覚神経系の病変あるいは
疾患による痛み（Pain参照）。

Neuropathy（末梢神経障害）：1本あるいは複数
の神経の機能的あるいは病理学的変化による
障害（1本の神経の場合：単神経障害，数本の神
経の場合：多発単神経障害，両側びまん性の場
合：多発神経障害）。末梢神経障害という用語
は，一過性神経伝導障害，神経断裂，軸索断裂，
神経切開や，衝撃，伸展，てんかん発作波のよ
うな一過性の負荷による神経障害は意味して
いない〔そのような一過性の負荷による神経障
害の場合には，神経原性（neurogenic）という用
語が，適している〕。

New headache（新規の頭痛）：患者が以前に罹病
したことのないあらゆるタイプ，サブタイプ，
サブフォームの頭痛（Headache参照）。

Not sufficiently validated（正当性が不十分）：国
際頭痛分類作成委員会の経験，文献上の論議の
いずれかあるいは両方から，疾患概念に関して
正当性に疑いがあると判断されたもの。

Nuchal region（項部）：上頸部の背側（後部）で頸
部筋群の頭蓋骨への付着部を含む。

Pain（痛み）：国際疼痛学会の定義によれば，実際
の組織損傷や潜在的な組織損傷に伴う，あるい
はそのような損傷の際の言葉として表現され
る，不快な感覚かつ感情体験（Neuropathic pain，

Central neuropathic pain，Peripheral neuropathic 

painも参照）。
Palinopsia（反復視）：動いている物体の残像およ
び/または後続する画像を呈する視覚障害（高
コントラスト画像を見つめた後，補色で現れる
網膜後画像と区別される）。

Pericranial muscles（頭蓋周囲筋）：頸部および後
頭筋，咀嚼筋，表情および発話の顔面筋，内耳

筋（鼓膜張筋，アブミ骨筋）。
Peripheral neuropathic pain（末梢性神経障害性
疼痛）：末梢系の体性感覚神経系の病変あるい
は疾患による痛み（Pain参照，Neuropathic painも

参照）。
Persistent（持続性）：この用語は，二次性頭痛の
説明として使用され，最初は別の障害によって
引き起こされた急性の頭痛が，その障害が完治
した後一定期間（通常 3カ月）以内に寛解しない
際に用いる。多くの場合，頭痛は，急性頭痛の
原因として診断基準を満たした二次性頭痛そ
のものとは明確に区別された，サブタイプまた
はサブフォームとして診断される。

Phonophobia（音過敏症）：たとえ通常の程度の
音であっても，その音に対する過感受性で，通
常は回避の動機となる。

Photophobia（光過敏症）：たとえ通常の程度の光
であっても，その光に対する過感受性で，通常
は回避の動機となる。

Postdrome（後発症状）：前兆のある，あるいは前
兆のない片頭痛発作で頭痛の消失後に，最大48

時間持続する症状。一般的な後発症状は，疲労
感や倦怠感，集中困難や首筋の凝りである。

Premonitory symptoms（予兆／前駆症状）：この
用語は異なった意味で使用されてきており，し
ばしば prodrome（prodrome参照）の同義語とさ
れている。しかし，片頭痛発作の前もった予告
（しかし，実際には発作の初期段階の可能性が
ある）と考えられる一連の症状に関して，あま
り具体的でなく，多少曖昧である。この用語は
今後，回避すべきである。

Pressing/tightening（圧迫感・締めつけ感）：持
続的性状の痛み（Pain参照）で，しばしば頭の周
りをきつく縛った帯に例えられる。

Previously used term（以前に使用された用語）：
過去に類似あるいは同一の意味の分類用語と
して用いられたり，その範疇に含められていた
診断的用語。以前に使用された用語はしばしば
曖昧であったり，国によって違う意味に用いら
れたり，その両方のこともある。

Primary headache（disorder）（一次性頭痛）：他
の障害を原因としない，あるいは起因したもの
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ではない頭痛，または頭痛性疾患。二次性頭痛
（Secondary headache参照）と区別される。

Prodrome（前駆症状／予兆）：前兆のない片頭痛で
は痛みの出現前に，前兆のある片頭痛では前兆
の前に，最大 48時間続く症状。一般的な前駆
症状は，倦怠感，意気高揚，うつ，異常な空腹
感，一定の食物への渇望である。

Pulsating（拍動性）：心拍動に合わせて律動的に
強くなる特徴のこと。ズキンズキンする。

Punctate stimuli（点状刺激）：皮膚上の点状の刺
激。

Referred pain（関連痛）：侵害知覚が発生する部
位とは異なる部位で感知する痛み（Pain参照）。

Refraction（or refractory）error（屈折異常）：近
視，遠視，乱視。

Refractory period（不応期）：さらなる誘発刺激
に対して痛み（Pain参照）発作が惹起されない時
期。

Resolution（消失）：すべての症状や疾患の臨床的
根拠や過程が完全寛解した状態。例えば頭痛
（Headache参照）発作など。

Scintillation（閃輝）：明るく，強さがおおむね 8～
10 Hzで変動する視覚性幻覚。片頭痛前兆（Aura

参照）に典型的。
Scotoma（暗点）：単眼あるいは両眼の視野の部分
欠損。暗点は絶対的（完全視力脱失）なこともあ
り，相対的（霧視，視力低下）なこともある。片
頭痛においては，scotomataは同名性である。

Secondary headache（disorder）（二次性頭痛）：
他の根本的な障害を原因とした頭痛，または頭
痛性疾患。ICHD-3では二次性頭痛は原因とな
る障害に起因する。二次性頭痛は一次性頭痛
（Primary headache参照）と区別される。二次性頭
痛は，一次性頭痛の特徴を有するかもしれない
が，その原因となる障害の基準をも満たしてい
る。

Stab of pain（刺痛）：持続が 1分以内（通常は 1秒
以内）の突然の痛み（Pain参照）。

Strabismus（斜視）：片眼または両眼の眼位の異常
（squint斜視）。

Substance（物質）：以下に示すいずれか，すなわ
ち，有機または無機化学物質，食品または添加
物，アルコール飲料，ガスまたは蒸気，薬物ま
たは薬物療法，医薬品などとして認可されてい
ないが薬用目的で与えられた薬草あるいは動
物性または他の物質。

Tenderness（圧痛）：触診の際などの直接的な圧力
によって引き起こされる増大した不快感ある
いは痛み。

Throbbing（拍動性ないしズキンズキンする）：拍
動性と同義語（Pulsating参照）。

Unilateral（片側性，一側性）：正中線を越えない
右側あるいは左側。一側性頭痛は必ずしも右側
あるいは左側全体を含むとは限らず，前頭部，
側頭部または後頭部のみのこともある。片頭痛
前兆の感覚異常あるいは運動障害に対して用
いられる場合には，完全あるいは部分的片側分
布を含む。

Vasospasm（血管攣縮）：組織灌流が低下する程度
の動脈あるいは細動脈の収縮。

Warning symptoms（警告症状）：前兆（Aura参照）

または予兆/前駆症状（premonitory symptoms参

照）に対して以前に使用された用語で，曖昧で
ある。この用語は使用すべきではない。

Withdrawal（離脱）：数週間または数ヵ月継続し
ていた薬剤またはその他の物質の使用を中止
すること。この用語は，薬剤の使用過多による
頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）の状況における治
療目的での離脱（中断）を包含するが，これに限
定されない。

Zigzag line〔ジグザグ形（稲妻線条）〕：閃輝暗点
（Fortification spectrum参照）と同義語。
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アイスクリーム頭痛　40
アセチルサリチル酸乱用頭痛　120
アセトアミノフェン　120
アルコール誘発頭痛　113
―，即時型　113
―，遅延型　113
アルノルド・キアリ奇形Ⅰ型　37

アロディニア　213
圧痛　216
圧迫感・締めつけ感　215
暗点　216

い

以前に使用された用語　215
異痛症　213
遺伝性乳児片麻痺，網脈動脈蛇行白質脳症　84

痛み　215
― の強度　214
一次性運動時頭痛　38
― の疑い　38
一次性咳嗽性頭痛　37
― の疑い　37
一次性三叉神経痛　168
一次性頭蓋内圧低下症　97
一次性頭痛　215
一次性穿刺様頭痛　42
― の疑い　43
一次性雷鳴頭痛　40
一過性局所神経エピソード　83
一過性脳虚血発作（TIA）による頭痛　66
一過性表在頭痛　200
一酸化炭素（CO）誘発頭痛　112
一酸化窒素（NO）供与体誘発頭痛　111
一側性　216

う

ウイルス性髄膜炎による頭痛　129

ウイルス性髄膜炎または脳炎による頭痛　129

ウイルス性脳炎による頭痛　129

ヴァルサルヴァ手技頭痛　37

ヴィディアン神経痛　29

うつ病による頭痛　210

宇宙飛行による頭痛　207

え

エストロゲン離脱頭痛　122

エルゴタミン乱用頭痛　119

お

オスミウム好性顆粒状物質　82

オピオイド乱用頭痛　120

オピオイド離脱頭痛　122

音過敏症　215

か

カクテル頭痛　113

カフェイン離脱頭痛　121

カルシトニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）　4
カルシトニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）誘発頭痛　

 115

―，即時型　115
―，遅延型　115
（ガードナーの）錐体神経痛　29

下垂体卒中による頭痛　84

可逆性脳血管攣縮症候群（RCVS）による急性頭痛　 
 79

― による急性頭痛の疑い　80

― による頭痛　79

― の既往による持続性頭痛　81

家族性片麻痺性片頭痛（FHM）　8
―，1型　9
―，2型　9
―，3型　9
―，他の遺伝子座位　9
貨幣状頭痛　43

― の疑い　43
過敏性腸症候群　13

217

索引　Index



海綿状血管腫による頭痛　71
開頭術
― による急性頭痛　58
― による持続性頭痛　59
外因性急性昇圧物質による頭痛　115

外的寒冷刺激による頭痛　40
― の疑い　41
顎関節症（TMD）に起因する頭痛　155
褐色細胞腫による頭痛　140
寒冷刺激による頭痛　40
― の疑い　41
感染症による頭痛　126
―，付録　205
関連痛　216
鑑別不能の三叉神経・自律神経性頭痛　200

眼窩滑車部頭痛　153
眼球炎症性疾患による頭痛　152
眼球斜位　214
― あるいは斜視による頭痛　209
眼筋麻痺性片頭痛　181
眼疾患による頭痛　152
―，付録　209
眼性片頭痛　5
癌性髄膜炎による頭痛　101
顔面痛　214
顔面片頭痛　4

き

キアリ奇形Ⅰ型（CMⅠ）による頭痛　104
起因する　213
起立性（体位性）低血圧による頭頸部痛　207

稀発反復性緊張型頭痛，代替診断基準　198

機能性消化不良　13
機能性腹痛　13
機能性腹痛症候群　13
偽性脳腫瘍　94
急性高山病　137
急性頭痛，細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による　 

 128

急性鼻副鼻腔炎による頭痛　154
急性閉塞隅角緑内障による頭痛　152

球後視神経炎　179
巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛　72
虚血性眼球運動神経麻痺による頭痛　179

虚血性脳卒中（脳梗塞）
― による急性頭痛　65
― による頭痛　65

― の既往による持続性頭痛　65

局在神経症状　214

筋収縮性頭痛　21

緊張型頭痛　21

―，稀発反復性　22
―，―，頭蓋周囲の圧痛を伴う　23

―，―，頭蓋周囲の圧痛を伴わない　23

―，― の疑い　25
―，代替診断基準　198
―，頻発反復性　23
―，―，頭蓋周囲の圧痛を伴う　24

―，―，頭蓋周囲の圧痛を伴わない　24

―，― の疑い　25
―，慢性　24
―，―，頭蓋周囲の圧痛を伴う　25

―，―，頭蓋周囲の圧痛を伴わない　25

―，― の疑い　25
― の疑い　25

く

屈折異常　216
― による頭痛　152

群発寛解期　213

群発期　213
群発頭痛　29
―，代替診断基準　198
―，反復性　30
―，慢性　30
― の疑い　34
群発頭痛発作　213

け

茎突舌骨靱帯炎による頭痛または顔面痛　156

頸原性頭痛　150

頸動脈または椎骨動脈の血管形成術またはステント
留置術による頭痛　76

頸部‒舌症候群　179
頸部筋筋膜圧痛点　150

頸部筋筋膜痛による頭痛　208

頸部頸動脈または椎骨動脈の解離
― による急性頭痛，顔面痛または頸部痛　74

― による頭痛，顔面痛または頸部痛　74

― の既往による持続性頭痛，顔面痛または頸部痛　 
 75

頸部頸動脈または椎骨動脈の障害による頭痛　74

頸部疾患による頭痛　150

―，付録　208
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警告症状　216
警告頭痛　70
警告リーク　70
血管運動麻痺性片側頭痛　29
血管造影性頭痛　78
血管攣縮　216
結膜充血および流涙を伴う短時間持続性片側神経痛
様頭痛発作（SUNCT）　32
限局性恐怖症による頭痛　211
限局性脳感染による頭痛　131
原発性眼窩滑車部頭痛　153

こ

コカイン誘発頭痛　114
孤発性片麻痺性片頭痛　9
孤立性中枢神経系血管炎　73
口腔内灼熱症候群（BMS）　181
甲状腺機能低下症による頭痛　143
後咽頭腱炎による頭痛　151
後天性免疫不全症候群　206
後頭神経痛　178
後発症状　215
後部可逆性脳症症候群　80
降雪視　194
高血圧性頭痛　140
高血圧性脳症
― による頭痛　141

― のない高血圧性クリーゼによる頭痛　141

高山性頭痛　137
硬膜穿刺後頭痛　96
硬膜動静脈瘻（DAVF）による頭痛　71
項部　215

さ

再発性消化管障害　13
再発性有痛性眼筋麻痺性ニューロパチー　181

細菌性髄膜炎
― または髄膜脳炎後の持続性頭痛　128

― または髄膜脳炎による頭痛　127
三叉神経
― の病変または疾患による疼痛　167
― の有痛性感覚脱失　172

三叉神経・自律神経性頭痛（TACs）　28，198
― の疑い　34
三叉神経痛　167
―，占拠性病変による　170

―，その他の原因による　170

―，多発性硬化症による　169

し

ジグザグ形（稲妻線条）　216
子癇前症または子癇による頭痛　142

刺痛　216
視覚性前兆　5

視床下部あるいは下垂体の分泌過多または分泌不全
による頭痛　102

耳疾患による頭痛　153

自家血腰椎硬膜外注入療法　97

自律神経反射障害による頭痛　142

持続性　215
持続性特発性顔面痛（PIFP）　182
持続性脳脊髄液漏出　97

持続性片側頭痛　33

―，寛解型　33
―，代替診断基準　199
―，非寛解型　34
― の疑い　34
時期的に一致する　213

失語性片頭痛　5

社交不安症/社交不安障害（社交恐怖）による頭痛　 
 211

斜視　214，216
数珠状外観　80

周期性嘔吐症候群　13

小児期周期性症候群　13

小児交互性片麻痺　195

小児周期性症候群　13

消失　216
詳細不明の頭痛　188

漿液性髄膜炎　94

上位頸髄神経根症による頭痛　208

食欲不振　213
心因性頭痛　21

心臓性頭痛　144

心的外傷後ストレス障害（PTSD）による頭痛　211
身体化障害による頭痛　161

神経画像検査　215

神経原性　215
神経サルコイドーシスによる頭痛　98

神経障害性疼痛　215

神経痛　214
新規の頭痛　215

新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）　44
― の疑い　45

219

索引



す

スタージ・ウェーバー症候群　72

ストレス頭痛　21
スラダー神経痛　29
頭蓋外からの圧迫による頭痛の疑い　42

頭蓋外からの圧力による頭痛　41
― の疑い　42
頭蓋外からの牽引による頭痛　41
― の疑い　42
頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口あるいは
その他の顔面・頸部の構成組織の障害による頭痛
または顔面痛　148
―，付録　208
頭蓋骨疾患による頭痛　149
頭蓋周囲筋　215
頭蓋静脈障害による頭痛　77
頭蓋静脈洞ステント留置術による頭痛　77

頭蓋内圧亢進性頭痛　93
頭蓋内圧亢進による頭痛
―，水頭症に起因する　95

―，染色体障害に起因する　95

―，代謝・中毒・内分泌に起因する　95

頭蓋内感染症による頭痛　127
―，付録　205
頭蓋内真菌または他の寄生虫感染
― による急性頭痛　131
― による頭痛　130
― による慢性頭痛　131
― の既往による持続性頭痛　205
頭蓋内動脈解離による頭痛　81
頭蓋内動脈内手技による頭痛　78

頭痛　214
頭痛（または痛み）発作　213
頭痛治療薬以外の薬剤
― の一時的使用による頭痛　116
― の長期使用による頭痛　116
頭痛日数　214
睡眠時頭痛　43
― の疑い　44
睡眠時無呼吸性頭痛　139
随伴症状　213
髄注による頭痛　102
髄膜水腫　94

せ

正当性が不十分　215

性行為に伴う一次性頭痛　38

― の疑い　39
精神筋原性頭痛　21

精神疾患による頭痛　160

―，付録　209
精神病性障害による頭痛　162

舌咽神経痛　174

―，典型的　174
―，特発性　175
―，二次性　174
舌咽神経の病変または疾患による疼痛　174

絶食による頭痛　144

閃輝　216
閃輝暗点　5，214
遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの　11

潜水時頭痛　138

全身性ウイルス感染
― による急性頭痛　133

― による頭痛　132

― による慢性頭痛　133

全身性感染症による頭痛　131

全身性細菌感染
― による急性頭痛　132

― による頭痛　132

― による慢性頭痛　132

全般性不安症/全般性不安障害による頭痛　211

前駆症状/予兆　216
前兆　5，213
― のある月経関連片頭痛　192

― のある純粋月経時片頭痛　192

― のある非月経時片頭痛　192

― のある片頭痛　192

― のない月経関連片頭痛　191

― のない純粋月経時片頭痛　191

― のない非月経時片頭痛　191

― のない片頭痛　191

前兆遷延性片頭痛　6

前庭性片頭痛　195

そ

ソーセージをつなげたような外観　80

その他の一次性頭痛疾患　36

―，付録　200
その他の急性頭蓋内動脈障害による頭痛　78

その他の頭蓋骨，頸，眼，耳，鼻，副鼻腔，歯，口
あるいはその他の顔面・頸部の構成組織の障害に
よる頭痛または顔面痛　157
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その他の全身性感染症
― による急性頭痛　133
― による頭痛　133
― による慢性頭痛　133
その他の代謝性または全身性疾患による頭痛　207

その他の治療薬による薬物乱用頭痛　121

その他の頭頸部外傷
― による急性頭痛　203
その他の頭頸部外傷による持続性頭痛　203

その他の非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛　120

その他の非感染性炎症性頭蓋内疾患による頭痛　 
 99

その他の非血管性頭蓋内疾患による頭痛　105

その他の物質の使用または曝露による頭痛　117

その他の物質の慢性使用からの離脱による頭痛　 
 122

その他のホメオスターシス障害による頭痛　145

―，付録　207
その他の慢性頭蓋内血管症による頭痛　84

倉庫労働者の頭痛　112
増強性眼球内現象　214
即時型アルコール誘発頭痛　113
即時型一酸化窒素供与体誘発頭痛　112

た

ダイナマイト頭痛　112
多発性硬化症（MS）による中枢性神経障害性疼痛　 

 182

体位性頻脈症候群　97
帯状疱疹後三叉神経痛　172
帯状疱疹後三叉神経ニューロパチー　172

帯状疱疹後中間神経痛　177
第三脳室コロイド囊胞による頭痛　101

単純ヘルペスウイルス　129
単純片側頭痛　3
単独では乱用に該当しない複数医薬品による薬物乱
用頭痛　121
短時間持続性片側神経痛様頭痛発作　31

―，代替診断基準　199
― の疑い　34

ち

遅延型アルコール誘発頭痛　113
遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛　112

遅発性急性頭痛
―，軽症頭部外傷による　201

―，中等症または重症頭部外傷による　201

遅発性持続性頭痛
―，軽症頭部外傷による　203

―，中等症または重症頭部外傷による　202

中間神経痛　176

―，典型的　176
―，特発性　176
―，二次性　176
中間神経の病変または疾患による疼痛　176

中枢神経系原発性血管炎（PACNS）による頭痛　73
中枢神経系続発性血管炎（SACNS）による頭痛　73
中枢性神経障害性疼痛　182，213
中枢性脳卒中後疼痛（CPSP）　183

つ

通常頭痛　21
痛覚過敏　214
痛覚鈍麻　214
冷たいものの摂取に伴う頭痛　40

冷たいものの摂取または冷気吸息による頭痛　40

― の疑い　41

て

てんかん発作後頭痛　103

てんかん発作時頭痛　103

てんかん発作による頭痛　102

―，付録　204
低酸素血症あるいは高炭酸ガス血症による頭痛　137
低髄圧による頭痛　96

低脳脊髄液漏性頭痛　97

典型的三叉神経痛　168

―，持続痛を伴う　169
―，純粋発作性　169
典型的または古典的片頭痛　5

点状刺激　216
電気痙攣療法（ECT）　204
電気痙攣療法（ECT）後頭痛　204

と

トリプタン乱用頭痛　119

トロサ・ハント症候群　180

跳び越し病変　73

透析頭痛　139
疼痛経路の感作　4

疼痛［性］チック　168
頭頸部外傷・傷害による頭痛　54

―，発症のリスク因子　55

―，付録　201
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頭頸部の外傷・傷害による頭痛
― の原因　55
頭頸部血管障害による頭痛　63
―，付録　204
頭頸部血管障害の既往による持続性頭痛　204

頭頸部ジストニアによる頭痛　151
頭部外傷による急性頭痛　55
―，軽症　56
―，中等症または重症　56

―，付録　201
頭部外傷による持続性頭痛　56
―，軽症　57
―，中等症または重症　57

―，付録　202
頭部肢端紅痛症　29
頭部自律神経症状を伴う短時間持続性片側神経痛様
頭痛発作（SUNA）　32

動静脈奇形（AVM）による頭痛　70
動脈炎による頭痛　72
動脈内膜切除術後頭痛　76
特定不能または乱用内容未確認の複数医薬品による
薬物乱用頭痛　121
特発性三叉神経痛　171
―，持続痛を伴う　171
―，純粋発作性　171
特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛　94
特発性頭痛　21
特発性低頭蓋内圧性頭痛　97
特発性低髄圧性頭痛　97
突発性前兆を伴う片頭痛　6

に

ニトログリセリン頭痛　112
二次性三叉神経痛　169
二次性頭痛　52，216
― の一般診断基準　52
肉芽腫性中枢神経系血管炎　73
乳児疝痛　194

の

脳アミロイド血管症（CAA）による片頭痛様前兆　83
脳虚血イベントによる頭痛　65
脳三叉神経性または軟膜血管腫症（スタージ・
ウェーバー症候群）による頭痛　71

脳腫瘍による頭痛　100
脳静脈血栓症（CVT）による頭痛　77
脳神経の有痛性病変およびその他の顔面痛　166

脳脊髄液細胞増多を伴う片頭痛　99

脳脊髄液ポリメラーゼ連鎖反応法　129

脳脊髄液量減少性頭痛　97

脳脊髄液リンパ球増加を伴う一過性頭痛および神経
学的欠損症候群（HaNDL）　99
脳脊髄液瘻性頭痛　97

脳底型片頭痛　7

脳底動脈片頭痛　7，8
脳底片頭痛　7，8
脳の放射線手術による頭痛　203

脳白質脳症および全身症状を伴った網膜血管症
（RVCLSM）症候群による頭痛　83

は

ハリス・ホートン病　29

（ハリスの）片頭痛様神経痛　29

パニック症/パニック障害による頭痛　210

パラセタモール（アセトアミノフェン）乱用頭痛　 
 120

破裂脳動脈瘤　68

歯の障害による頭痛　155

拍動性　216
― ないしズキンズキンする　216

反跳性頭痛　118

反復視　215
反復性　214

ひ

ヒスタミン性頭痛　29

ヒスタミン誘発頭痛　114

―，即時型　114
―，遅延型　114
ヒトヘルペスウイルス
― 6型　129
― 7型　129
ヒト免疫不全ウイルス（HIV）　206
― による頭痛　206

ビング顔面紅痛症　29

皮質下梗塞および白質脳症を伴った常染色体優性脳
動脈症（CADASIL）による頭痛　81

皮質拡延性抑制　4

非オピオイド系鎮痛薬乱用頭痛　119

非外傷性円蓋部くも膜下出血　67

非外傷性急性硬膜下出血（ASDH）
― による急性頭痛　68

― の既往による持続性頭痛　69
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非外傷性くも膜下出血（SAH）
― による急性頭痛　67
― の既往による持続性頭痛　69
非外傷性頭蓋内出血
― による頭痛　66
― の既往による持続性頭痛　69
非外傷性脳内出血
― による急性頭痛　66
― の既往による持続性頭痛　69
非感染性炎症性頭蓋内疾患による頭痛　98

非機能性下垂体巨大腺腫　85
非血管性頭蓋内疾患
― による頭痛　92
― による頭痛，付録　204
― の既往による持続性頭痛　205
非常に軽微な頭部外傷による頭痛　55

非ステロイド性抗炎症薬（NSAID）乱用頭痛　120
非定型顔面痛　182
非定型歯痛　182
飛行機頭痛　137
鼻・副鼻腔疾患による頭痛　154
―，付録　209
鼻粘膜，鼻甲介，鼻中隔の障害による頭痛　209
光過敏症　215
頻発反復性緊張型頭痛，代替診断基準　198

ふ

不応期　216
普通型片頭痛　3
副鼻腔頭痛　154
腹部片頭痛　14
複合鎮痛薬　120
複合鎮痛薬乱用頭痛　120
複雑片頭痛　5
二日酔い頭痛　113
物質　216
物質の過去の使用または曝露による持続性頭痛　
 205

物質の使用または曝露による頭痛　110

物質またはその離脱による頭痛　109

―，付録　205
物質離脱による頭痛　121
分離不安症/分離不安障害による頭痛　210

分類不能の頭痛　188

へ

片頭痛　2，191
―，前兆のある　5，192
―，―，の疑い　13
―，前兆のない　3，191
―，―，の疑い　13
―，典型的前兆を伴う　7

―，―，典型的前兆に頭痛を伴うもの　7

―，―，典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの　 
 7

―，脳幹性前兆を伴う　7

―，慢性　10
― に関連しうる周期性症候群　13

― に関連する周期性症候群　195

― の疑い　12
― の合併症　11，193
片頭痛関連前庭障害　194

片頭痛関連めまい　195

片頭痛随伴症　5

片頭痛性脳梗塞　12

片頭痛性めまい　195

片頭痛前兆
― および脳幹性前兆を伴う片頭痛との関連　 
 196

― により誘発される痙攣発作　12

片頭痛前兆重積　193

片頭痛発作重積　11

片頭痛様疾患　12

片側錯感覚性片頭痛　5

片側性　216
片麻痺性片頭痛　5，8

ほ

ホートン頭痛　29

ホスホジエステラーゼ（PDE）阻害薬誘発頭痛　112
ホットドッグ頭痛　112

ホメオスターシス障害による頭痛　136

―，付録　207
ホメオスターシス障害の既往による持続性頭痛　 

 208

歩哨頭痛　70
傍三叉神経性眼交感症候群（レーダー症候群）　180

発作時頭痛　103

発作性片側頭痛　30

―，代替診断基準　199
―，反復性　31
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発作性片側頭痛
―，慢性　31
― の疑い　34
発作の持続時間　213
発作頻度　214
本態性頭痛　21

ま

麻痺　8
末梢神経炎　214
末梢神経障害　215
末梢性神経障害性疼痛　215
慢性　213
慢性・再発性鼻副鼻腔炎による頭痛　155

慢性緊張型頭痛，代替診断基準　198

慢性神経痛様片側頭痛　29
慢性頭蓋内血管症による頭痛あるいは片頭痛様前 
兆　81
慢性頭痛，細菌性髄膜炎または髄膜脳炎による　 

 128

慢性腹痛　13
慢性片頭痛
―，持続性疼痛を伴う　193

―，代替診断基準　193
―，無痛期のある　193
慢性発作性片側頭痛（CPH）　31

み

ミトコンドリア脳症・乳酸アシドーシス・脳卒中様
発作症候群（MELAS）による頭痛　82

未破裂血管奇形による頭痛　69
未破裂囊状動脈瘤による頭痛　69

む

むち打ち　55
― による急性頭痛　58
― による持続性頭痛　58
無菌性（非感染性）髄膜炎による頭痛　98

め

メニエール病の重複　196
迷走舌咽神経痛　174

も

もやもや血管症（MMA）による頭痛　82

毛様体神経痛　29

網膜片頭痛　9

や

薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）　 
 118

― の疑い　119
薬物誤用頭痛　118

薬物誘発頭痛　118

薬物乱用頭痛　118

ゆ

有痛性三叉神経ニューロパチー　171

―，外傷後　172
―，その他の疾患による　173

―，帯状疱疹による　171
―，特発性　173
有痛性視神経炎　179

有痛性舌咽神経ニューロパチー　175

―，既知の原因による　175

―，特発性　175
有痛性中間神経ニューロパチー　177

―，その他の疾患による　178

―，帯状疱疹による　177
―，特発性　178

よ

予兆　7
予兆/前駆症状　215
腰椎穿刺後頭痛　96

翼口蓋神経痛　29

ら・り・れ

乱刺痛　214
リンパ球性下垂体炎による頭痛　99

リンパ球増多症を伴う偽片頭痛　99

離脱　216
良性咳嗽性頭痛　37

良性頭蓋内圧亢進症による頭痛　94

良性発作性斜頸　15

良性発作性めまい　14，196
良性雷鳴頭痛　40

レーダー症候群　180
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A
英文索引

abdominal migraine　14
accompanying symptoms　213
acetylsalicylic acid-overuse headache　120
acquired immunodeficiency syndrome　206
acute headache
― attributed to bacterial meningitis or 
meningoencephalitis　128
― attributed to craniotomy　58
― attributed to intracranial fungal or other parasitic 
infection　131
― attributed to ischaemic stroke（cerebral 
infarction）　65
― attributed to mild traumatic injury to the head　 
 56

―  attributed to moderate or severe traumatic injury 
to the head　56
̶ attributed to non-traumatic acute subdural haem-
orrhage（ASDH）　68
̶ attributed to non-traumatic intracerebral 
haemorrhage　66
̶ attributed to non-traumatic subarachnoid 
haemorrhage（SAH）　67
̶ attributed to other systemic infection　133
̶ attributed to other trauma or injury to the head 
and/or neck　203
̶ attributed to reversible cerebral vasoconstriction 
syndrome（RCVS）　79
̶ attributed to systemic bacterial infection　132
̶ attributed to systemic viral infection　133
̶ attributed to traumatic injury to the head　55
̶ attributed to traumatic injury to the head, 
appendix　201
̶ attributed to whiplash　58
̶ or facial or neck pain attributed to cervical 
carotid or vertebral artery dissection　74
̶ probably attributed to reversible cerebral vasocon-
striction syndrome（RCVS）　80

acute mountain sickness　137
acute subdural haemorrhage　68
AIDS　206
alcohol-induced headache　113
allodynia　213
alternating hemiplegia of childhood　195
AMS　137

amyloid spells　83
anaesthesia dolorosa　172
angiography headache　78
anorexia　213
aphasic migraine　5
arteriovenous malformation　70
ASDH　68
ATP1 A3　195
ATP1A2　8
attack of headache（or pain）　213
attributed to　213
atypical facial pain　182
aura　213
autologous lumbar epidural blood patch　97
AVM　70

B

basilar artery migraine　7，8
basilar migraine　7，8
basilar-type migraine　7
benign cough headache　37
benign paroxysmal torticollis　15
benign paroxysmal vertigo　14
benign thunderclap headache　40
BIH　94
BMS　181
brain-freeze headache　40
burning mouth syndrome　181

C

CAA　83
CACNA1A　8
CADASIL　81
caffeine-withdrawal headache　121
calcitonin gene-related peptide（CGRP）　4，115
calcitonin gene-related peptide（CGRP）-induced 

headache　115
carbon monoxide（CO）-induced headache　112
cardiac cephalalgia　144
central neuropathic pain　182，213
― attributed to multiple sclerosis（MS）　182

central post-stroke pain（CPSP）　183
cereblal amyloid angiopathy　83
cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcorti-

cal infarcts and leukoencephalopathy　81
cerebral venous thrombosis　77
cerebrospinal fluid（CSF）fistula headache　97
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cervicogenic headache　150
CGRP　4，115
Chiari malformation typeⅠ　104
childhood periodic syndromes　13
chronic　213
chronic abdominal pain　13
chronic cluster headache　30
chronic headache 
̶ attributed to bacterial meningitis or 
meningoencephalitis　128
̶ attributed to intracranial fungal or other parasitic 
infection　131
̶ attributed to other systemic infection　133
̶ attributed to systemic bacterial infection　132
̶ attributed to systemic viral infection　133

chronic migraine　10
―，alternative criteria　193
̶ with continuous pain　193
̶ with pain-free periods　193

chronic paroxysmal hemicrania　31
chronic SUNA　33
chronic SUNCT　32
chronic tension-type headache　24
―，alternative criteria　198
― associated with pericranial tenderness　25
― not associated with pericranial tenderness　25

ciliary neuralgia　29
classic or classical migraine　5
classical glossopharyngeal neuralgia　174
classical nervus intermedius neuralgia　176
classical trigeminal neuralgia　168
―，purely paroxysmal　169
― with concomitant continuous facial pain　169

close temporal relation　213
cluster headache　29
―，alternative criteria　198

cluster headache attack　213
cluster period　213
cluster remission period　213
cocaine-induced headache　114
cocktail headache　113
COL4A1　84
cold-stimulus headache　40
combination-analgesic-overuse headache　120
common migraine　3
complicated migraine　5
complications of migraine　11，193

convexity SAH　67
cortical spreading depression　4
CPH　31
cSAH　67
CSD　4
CVT　77
cyclical vomiting syndrome　14

D

DAVF　71
delayed alcohol-induced headache　113
delayed CGRP-induced headache　115
delayed histamine-induced headache　114
delayed NO donor-induced headache　112
delayed-onset acute headache 
̶ attributed to mild traumatic injury to the head　 
 201

̶ attributed to moderate or severe traumatic injury 
to the head　201

delayed-onset persistent headache 
̶ attributed to mild traumatic injury to the head　 
 203

̶ attributed to moderate or severe traumatic injury 
to the head　202

dialysis headache　139
diving headache　138
drug-induced headache　118
dural arteriovenous fistula　71
duration of attack　213
dynamite headache　112

E

EBP　97
ECT　204
electroconvulsive therapy　204
enhanced entoptic phenomena　214
epicrania fugax　200
episodic　214
episodic cluster headache　30
episodic paroxysmal hemicrania　31
episodic SUNA　32
episodic SUNCT　32
episodic syndromes that may be associated with migraine　

 13，194
ergotamine-overuse headache　119
erythromelalgia of the head　29
erythroprosopalgia of Bing　29
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essential headache　21
external-compression headache　41
external-pressure headache　41
external-traction headache　41

F

facial pain　214
familial hemiplegic migraine（FHM）　8
̶，other loci　9
̶ type 1　9
̶ type 2　9
̶ type 3　9

focal neurological symptoms　214
fortification spectrum　214
frequency of attacks　214
frequent episodic tension-type headache　23
̶，alternative criteria　198
̶ associated with pericranial tenderness　24
̶ not associated with pericranial tenderness　24

functional abdominal pain　13
functional abdominal pain syndrome　13
functional dyspepsia　13

G

GCA　72
giant cell arteritis　72
Global Burden of Disease Survey 2010（GBD2010）　3
glossopharyngeal neuralgia　174
GNAQ　72
GOM　82
granular osmiophilic material　82
granulomatous CNS angiitis　73

H

HaNDL　99
hangover headache　113
Harris-Horton’s disease　29
head and/or neck pain attributed to orthostatic（pos-

tural）hypotension　207
head or facial pain attributed to inflammation of the 

stylohyoid ligament　156
headache　214
̶ and/or migraine-like aura attributed to chronic 
intracranial vasculopathy　81
̶ attributed to a substance or its withdrawal　109
̶ attributed to a substance or its withdrawal, 
appendix　205

̶ attributed to acute angle-closure glaucoma　152
̶ attributed to acute rhinosinusitis　154
̶ attributed to aeroplane travel　137
̶ attributed to an intracranial endarterial procedure　
 78

̶ attributed to arterial hypertension　140
̶ attributed to arteriovenous malformation（AVM）　 
 70

̶ attributed to arteritis　72
̶ attributed to aseptic（non-infectious）meningitis　 
 98

̶ attributed to autonomic dysreflexia　142
̶ attributed to bacterial meningitis or 
meningoencephalitis　127
̶ attributed to benign intracranial hypertension　 
 94

̶ attributed to carcinomatous meningitis　101
̶ attributed to carotid or vertebral angioplasty or 
stenting　76
̶ attributed to cavernous angioma　71
̶ attributed to Cerebral Autosomal Dominant 
Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoen-
cephalopathy（CADASIL）　81
̶ attributed to cerebral ischaemic event　65
̶ attributed to cerebral venous thrombosis（CVT）　
 77

̶ attributed to cervical carotid or vertebral artery 
disorder　74
̶ attributed to cervical myofascial pain　208
̶ attributed to Chiari malformation typeⅠ（CM
Ⅰ）　104
̶ attributed to chronic or recurring rhinosinusitis　 
 155

̶ attributed to colloid cyst of the third ventricle　 
 101

̶ attributed to cranial and/or cervical vascular 
disorder　63
̶̶，appendix　204
̶ attributed to cranial venous disorder　77
̶ attributed to cranial venous sinus stenting　77
̶ attributed to craniocervical dystonia　151
̶ attributed to depressive disorder　210
̶ attributed to disorder of cranial bone　149
̶ attributed to disorder of homoeostasis　136
̶̶，appendix　207
̶ attributed to disorder of the ears　153
̶ attributed to disorder of the eyes　152
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headache
̶ attributed to disorder of the eyes, appendix　 
 209

̶ attributed to disorder of the nasal mucosa, 
turbinates or septum　209
̶ attributed to disorder of the neck　150
̶̶，appendix　208
̶ attributed to disorder of the nose or paranasal 
sinuses　154
̶̶，appendix　209
̶ attributed to disorder of the teeth　155
̶ attributed to dural arteriovenous fistula（DAVF）　 
 71

̶ attributed to encephalotrigeminal or leptomenin-
geal angiomatosis（Sturge Weber syndrome）　71
̶ attributed to epileptic seizure　102
̶̶，appendix　204
̶ attributed to exogenous acute pressor agent　 
 115

̶ attributed to external application of a cold 
stimulus　40
̶ attributed to fasting　144
̶ attributed to generalized anxiety disorder　211
̶ attributed to giant cell arteritis（GCA）　72
̶ attributed to heterophoria or heterotropia　209
̶ attributed to human immunodeficiency virus
（HIV）infection　206
̶ attributed to hypertensive crisis without hyper-
tensive encephalopathy　141
̶ attributed to hypertensive encephalopathy　141
̶ attributed to hypothalamic or pituitary hyper- or 
hyposecretion　102
̶ attributed to hypothyroidism　143
̶ attributed to hypoxia and/or hypercapnia　137
̶ attributed to idiopathic intracranial hypertension
（IIH）　94
̶ attributed to increased cerebrospinal fluid（CSF）
pressure　93
̶ attributed to infection　126
̶̶, appendix　205
̶ attributed to ingestion or inhalation of a cold 
stimulus　40
̶ attributed to intracranial arterial dissection　81
̶ attributed to intracranial fungal or other parasitic 
infection　130
̶ attributed to intracranial hypertension secondary 
to chromosomal disorder　95

̶ attributed to intracranial hypertension secondary 
to hydrocephalus　95
̶ attributed to intracranial hypertension secondary 
to metabolic, toxic or hormonal causes　95
̶ attributed to intracranial infection　127
̶̶，appendix　205
̶ attributed to intracranial neoplasia　100
̶ attributed to intrathecal injection　102
̶ attributed to ischaemic ocular motor nerve palsy　 
 179

̶ attributed to ischaemic stroke（cerebral 
infarction）　65
̶ attributed to localized brain infection　131
̶ attributed to long-term use of non-headache 
medication　116
̶ attributed to low cerebrospinal fluid（CSF）
pressure　96
̶ attributed to lymphocytic hypophysitis　99
̶ attributed to mitochondrial encephalopathy, 
lactic acidosis and stroke-like episodes（MELAS）　82
̶ attributed to Moyamoya angiopathy（MMA）　 
 82

̶ attributed to neurosarcoidosis　98
̶ attributed to non-infectious inflammatory 
intracranial disease　98
̶ attributed to non-traumatic intracranial 
haemorrhage　66
̶ attributed to non-vascular intracranial disorder　 
 92

̶̶，appendix　204
̶ attributed to occasional use of non-headache 
medication　116
̶ attributed to ocular inflammatory disorder　152
̶ attributed to other acute intracranial arterial 
disorder　78
̶ attributed to other chronic intracranial 
vasculopathy　84
̶ attributed to other disorder of homoeostasis　 
 145

̶̶，appendix　207
̶ attributed to other metabolic or systemic disorder　 
 207

̶ attributed to other non-infectious inflammatory 
intracranial disease　99
̶ attributed to other non-vascular intracranial 
disorder　105
̶ attributed to other systemic infection　133
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̶ attributed to panic disorder　210
̶ attributed to phaeochromocytoma　140
̶ attributed to pituitary apoplexy　84
̶ attributed to post-traumatic stress disorder
（PTSD）　211
̶ attributed to pre-eclampsia or eclampsia　142
̶ attributed to primary angiitis of the central 
nervous system（PACNS）　73
̶ attributed to psychiatric disorder　160
̶̶，appendix　209
̶ attributed to psychotic disorder　162
̶ attributed to radiosurgery of the brain　203
̶ attributed to refractive error　152
̶ attributed to retropharyngeal tendonitis　151
̶ attributed to reversible cerebral vasoconstriction 
syndrome（RCVS）　79
̶ attributed to secondary angiitis of the central ner-
vous system（SACNS）　73
̶ attributed to separation anxiety disorder　210
̶ attributed to social anxiety disorder（social 
phobia）　211
̶ attributed to somatization disorder　161
̶ attributed to specific phobia　210
̶ attributed to spontaneous intracranial 
hypotension　97
̶ attributed to spontaneous low CSF pressure　97
̶ attributed to substance withdrawal　121
̶ attributed to syndrome of retinal vasculopathy 
with cerebral leukoencephalopathy and systemic mani-
festations（RVCLSM）　83
̶ attributed to systemic bacterial infection　132
̶ attributed to systemic infection　131
̶ attributed to systemic viral infection　132
̶ attributed to temporomandibular disorder
（TMD）　155
̶ attributed to transient ischaemic attack（TIA）　 
 66

̶ attributed to trauma or injury to the head and/or 
neck　54
̶̶，appendix　201
̶ attributed to travel in space　207
̶ attributed to unruptured saccular aneurysm　69
̶ attributed to unruptured vascular malformation　 
 69

̶ attributed to upper cervical radiculopathy　208
̶ attributed to use of or exposure to a substance　 
 110

̶ attributed to use of or exposure to other 
substance　117
̶ attributed to viral encephalitis　129
̶ attributed to viral meningitis　129
̶ attributed to viral meningitis or encephalitis　 
 129

̶ attributed to withdrawal from chronic use of 
other substance　122
̶ not classifiable　188
̶ not elsewhere classified　188
̶ or facial or neck pain attributed to cervical 
carotid or vertebral artery dissection　74
̶ or facial pain attributed to disorder of the 
cranium, neck, eyes, ears, nose, sinuses, teeth, mouth 
or other facial or cervical structure　148，208
̶ or facial pain attributed to other disorder of 
cranium，neck，eyes，ears，nose，sinuses，teeth，
mouth or other facial or cervical structure　157
̶ probably attributed to external application of a 
cold stimulus　41
̶ probably attributed to ingestion or inhalation of a 
cold stimulus　41
̶ unspecified　188

headache days　214
hemicrania angioparalytica　29
hemicrania continua　33
̶ ，alternative criteria　199
̶ ，remitting subtype　33
̶ ，unremitting subtype　34

hemicrania neuralgiformis chronica　29
hemicrania simplex　3
hemi-paraesthetic migraine　5
hemiplegic migraine　5，8
hereditary infantile hemiparesis, retinal arterial tortuosity 

and leucoencephalopathy　84
herpes simplex virus　129
heterophoria　214
heterotropia　214
HHV　129
high-altitude headache　137
HIHRATL　84
histamine-induced headache　114
histaminic cephalalgia　29
HIV　206
Horton’s headache　29
hot dog headache　112
HSV　129
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human herpes virus　129
human immunodeficiency virus　206
hypalgesia　214
hyperalgesia　214
hypnic headache　43
hypoliquorrhoeic headache　97

I

ice-cream headache　40
ictal epileptic headache　103
ictal headache　103
idiopathic glossopharyngeal neuralgia　175
idiopathic glossopharyngeal trigeminal neuropathy　 

 175

idiopathic headache　21
idiopathic intracranial hypertension　94
idiopathic nervus intermedius neuralgia　176
idiopathic painful nervus intermedius neuropathy　178
idiopathic painful trigeminal neuropathy　173
idiopathic trigeminal neuralgia　171
̶，purely paroxysmal　171
̶ with concomitant continuous pain　171

IIH　94
immediate alcohol-induced headache　113
immediate CGRP-induced headache　115
immediate histamine-induced headache　114
immediate NO donor-induced headache　112
infantile colic　194
infrequent episodic tension-type headache　22
̶，alternative criteria　198
̶ associated with pericranial tenderness　23
̶ not associated with pericranial tenderness　23

intensity of pain　214
irritable bowel syndrome　13
isolated CNS angiitis　73

K・L

KRIT1　71
lancinating　214
low CSF-volume headache　97

M

macroadenoma　85
medication-misuse headache　118
medication-overuse headache　118
̶ attributed to multiple drug classes not individu-
ally overused　121

̶ attributed to other medication　121
̶ attributed to unspecified or unverified overuse of 
multiple drug classes　121

MELAS　82
meningeal hydrops　94
menstrually related migraine 
̶ with aura　192
̶ without aura　191

migraine　2，191
̶ with aura　5，192
̶ with brainstem aura　7
̶ with cerebrospinal pleocytosis　99
̶ with typical aura　7
̶ without aura　3，191

migraine accompagnee　5
migraine-associated vertigo/dizziness　195
migraine aura status　193
migraine aura-triggered seizure　12
migraine-like aura attributed to cerebral amyloid angi-

opathy（CAA）　83
migraine-related vestibulopathy　195
migrainous infarction　12
migrainous neuralgia［of Harris］　29
migrainous vertigo　195
mitochondrial encephalopathy, lactic acidosis and 

stroke-like episodes　82
MMA　82
MOH　118
Moyamoya angiopathy　82
muscle contraction headache　21
myofascial trigger points　150

N

NDPH　44
neck-tongue syndrome　179
nervus intermedius neuralgia　176
neuralgia　214
neuritis　214
neurogenic　215
neuroimaging　215
neuropathic pain　215
neuropathy　215
new daily persistent headache　44
new headache　215
nitric oxide（NO）donor-induced headache　111
nitroglycerine headache　112

230

索引



non-menstrual migraine 
̶ with aura　192
̶ without aura　191

non-opioid analgesic-overuse headache　119
non-steroidal anti-inflammatory drug（NSAID）-overuse 

headache　120
not sufficiently validated　215
NOTCH3　82
nuchal region　215
nummular headache　43

O

occipital neuralgia　178
oestrogen-withdrawal headache　122
ophthalmic migraine　5
ophthalmoplegic migraine　181
opioid-overuse headache　120
opioid-withdrawal headache　122
ordinary headache　21
other non-opioid analgesic-overuse headache　120
other primary headache disorders　36
―，appendix　200

P

PACNS　73
pain　215
̶  attributed to a lesion or disease of nervus 
intermedius　176
̶  attributed to a lesion or disease of the glossopha-
ryngeal nerve　174
̶  attributed to a lesion or disease of the trigeminal 
nerve　167

painful glossopharyngeal neuropathy　175
̶ attributed to a known cause　175

painful lesions of the cranial nerves and other facial pain　 
 166

painful nervus intermedius neuropathy　177
̶ attributed to herpes zoster　177
̶ attributed to other disorder　178

painful optic neuritis　179
painful post-traumatic trigeminal neuropathy　172
painful trigeminal neuropathy　171
̶ attributed to herpes zoster　171
̶ attributed to other disorder　173

palinopsia　215
paracetamol（acetaminophen）-overuse headache　120

paratrigeminal oculosympathetic（Raeder’s）syndrome　 
 180

paroxysmal hemicrania　30
―，alternative criteria　199

PCR　129
PDE　112
pericranial muscles　215
periodic syndromes of childhood　13
peripheral neuropathic pain　215
persistent　215
persistent aura without infarction　11
persistent headache 
̶ attributed to craniotomy　59
̶ attributed to mild traumatic injury to the head　 
 57

̶ attributed to moderate or severe traumatic injury 
to the head　57
̶ attributed to other trauma or injury to the head 
and/or neck　203
̶ attributed to past bacterial meningitis or 
meningoencephalitis　128
̶ attributed to past cranial and/or cervical vascular 
disorder　204
̶ attributed to past disorder of homoeostasis　208
̶ attributed to past intracranial fungal or other 
parasitic infection　205
̶ attributed to past ischaemic stroke（cerebral 
infarction）　65
̶ attributed to past non-traumatic acute subdural 
haemorrhage　69
̶ attributed to past non-traumatic intracerebral 
haemorrhage　69
̶ attributed to past non-traumatic intracranial 
haemorrhage　69
̶ attributed to past non-traumatic subarachnoid 
haemorrhage　69
̶ attributed to past non-vascular intracranial 
disorder　205
̶ attributed to past reversible cerebral vasoconstric-
tion syndrome（RCVS）　81
̶ attributed to past use of or exposure to a 
substance　205
̶ attributed to traumatic injury to the head　56
̶̶，appendix　202
̶ attributed to whiplash　58
̶ or facial or neck pain attributed to past cervical 
carotid or vertebral artery dissection　75
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persistent idiopathic facial pain　182
petrosal neuralgia［of Gardner］　29
phonophobia　215
phosphodiesterase（PDE）　112
phosphodiesterase（PDE） inhibitor-induced headache　 

 112

photophobia　215
PIFP　182
plegic　8
pMOH　119
polymerase chain reaction　129
post-dural puncture headache　96
post-electroconvulsive therapy（ECT） headache　204
post-endarterectomy headache　76
post-herpetic neuralgia of nervus intermedius　177
post-herpetic trigeminal neuropathy　172
post-ictal headache　103
post-lumbar puncture headache　96
postdrome　215
posterior reversible encephalopathy syndrome　80
postural orthostatic tachycardia syndrome　97
POTS　97
premonitory phase　7
premonitory symptoms　7，215
pressing/tightening　215
previously used term　215
primary angiitis of the central nervous system　73
primary cough headache　37
primary exercise headache　38
primary headache（disorder）　215
primary headache associated with sexual activity　38
primary intracranial hypotension　97
primary stabbing headache　42
primary thunderclap headache　40
primary trigeminal neuralgia　168
probable chronic tension-type headache　25
probable cluster headache　34
probable cold-stimulus headache　41
probable external-compression headache　42
probable external-pressure headache　42
probable external-traction headache　42
probable frequent episodic tension-type headache　25
probable hemicrania continua　34
probable hypnic headache　44
probable infrequent episodic tension-type headache　25
probable migraine　15
̶ with aura　13

̶ without aura　13
probable MOH　119
probable new daily persistent headache　44
probable nummular headache　43
probable paroxysmal hemicrania　34
probable primary cough headache　37
probable primary exercise headache　38
probable primary headache associated with sexual activity　

 39

probable primary stabbing headache　43
probable short-lasting unilateral neuralgiform headache 

attacks　34
probable tension-type headache　25
probable trigeminal autonomic cephalalgia　34
prodrome　7，216
pseudomigraine with lymphocytic pleocytosis　99
pseudotumour cerebri　94
psychogenic headache　21
psychomyogenic headache　21
pulsating　216
punctate stimuli　216
pure menstrual migraine 
̶ with aura　192
̶ without aura　191

R

RCVS　79
rebound headache　118
recurrent gastrointestinal disturbance　13
recurrent painful ophthalmoplegic neuropathy　181
referred pain　216
refraction（or refractory）error　216
refractory period　216
resolution　216
retinal migraine　9
retinal vasculopathy with cerebral leukoencephalopathy 

and systemic manifestations　83
retrobulbar neuritis　179
reversible cerebral vasoconstriction syndrome　79
RVCLSM　83

S

SACNS　73
SAH　67
scintillation　216
SCN1A　9
scotoma　216
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SDS　119
secondary angiitis of the central nervous system　73
secondary glossopharyngeal neuralgia　174
secondary headache（disorder）　216
secondary nervus intermedius neuralgia　176
secondary trigeminal neuralgia　169
sentinel headache　70
serous meningitis　94
Severity of Dependence Scale　119
SHM　9
short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks　
 31

―，alternative criteria　199
̶ with conjunctival injection and tearing　32
̶ with cranial autonomic symptoms　32

skip lesions　73
sleep apnoea headache　139
Sluder’s neuralgia　29
spheno-palatine neuralgia　29
sporadic hemiplegic migraine　9
stab of pain　216
status migrainosus　11
strabismus　216
stress headache　21
subarachnoid haemorrhage　67
substance　216
SUNA　32
̶，反復性　32
̶，慢性　33

SUNCT　32
̶，反復性　32
̶，慢性　32

syndrome of transient headache and neurological deficits 
with cerebrospinal fluid lymphocytosis（HaNDL）　99

T

TACs　28
tenderness　216
tension headache　21
tension-type headache　21

―，alternative criteria　198
TFNE　83
throbbing　216
TIA　66
tic douloureux　168
Tolosa-Hunt syndrome　180
transient focal neurologic epidodes　83
transient ischemic attack　66
TREX1　84
trigeminal autonomic cephalalgias（TACs）　28，198
trigeminal neuralgia　167
̶ attributed to multiple sclerosis　169
̶ attributed to other cause　170
̶ attributed to space-occupying lesion　170

trigeminal post-herpetic neuralgia　172
triptan-overuse headache　119
trochlear headache　152
TTH　21
typical aura
̶ with headache　7
̶ without headache　7

U

undifferentiated trigeminal autonomic cephalalgia　200
unilateral　216

V

vagoglossopharyngeal neuralgia　174
Valsalva-manœuvre headache　37
vasospasm　216
vestibular migraine　195
Vidian neuralgia　29
visual snow　194

W・Z

warehouse workers’ headache　112
warning leak　70
warning symptoms　216
withdrawal　216
zigzag line　216
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