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新国際頭痛分類（ICHD-II）日本語版翻訳に当たって

日本頭痛学会・新国際分類普及委員会

■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 年ぶりに改定されたものである。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

にひろく使用され、とくに 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、改定されたのがこの 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・新国際分類普及委員会（表 1）が設立され、翻

訳の作業が開始された。ICHD-II の翻訳は、厚生労働省科学研究・こころの健康科学「慢性頭痛治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。

これらの意見をと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。こられ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、とくに 1．1「前兆のある片頭痛」（数字は新頭痛分類のコード番号。以下同

様）、1．2「前兆のない片頭痛」、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、各所に増補と改定がなされている。なかには初版の 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。これらの変更についての詳細は 31 ページの頭痛一覧

表に ICHD-II と初版の頭痛分類対照表を付属させたので参照されたい。

ICHD-II 分類では頭痛を第 1 部：一次性頭痛（primary headache）、第 2 部：二次性頭痛（secondary headache）、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 classification）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あらわされる。例えば第 1 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「前兆を伴う片頭痛」と、1．2「前兆のない片頭痛」がサブタイプである。1．2「前兆を伴う

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 は世界保健機構（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。
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■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附属している。

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「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）と相違する点
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

者がある時期に一つの診断を受け、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。

発作頻度の極めて高い片頭痛は、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�片頭痛、�慢性片頭痛疑い、�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（aetiological）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

定もしくは様々な持続時間の頭痛（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。こられの考察を踏まえて、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、とく

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 clus-

ter 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 のいずれか一つ以上」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「前兆を伴なわない片頭痛」、「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あらわす言

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 はとくにジグザグ模様を強調する時に使われる。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分かる」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共に下顎枝をサンドウ

イ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。直接に触診は出来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。
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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 75mg まで、直腸投与（坐剤）は最高量 100mg 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 75mg まで、または直腸投与 100mg 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 1mg 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 頁の大作である。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定さ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言える存在であり、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、頭痛に悩む患者がひとり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・新国際分類普及委員会

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

部分が改定された。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。日本語版はこの改定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。従って原文のままで問題ないと結論された。
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顧 問（アドバイザー）

福内 靖男（足利赤十字病院院長）
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性頭痛担当

間中 信也（温知会間中病院院長）第二部、そのほかの頭痛担当

喜多村孝幸（日本医科大学脳神経外科助教授）頭頸部外傷担当

上津原甲一（鹿児島市立病院副院長）血管障害担当

北川 泰久（東海大学医学部第 5 内科教授）頭蓋内疾患担当

五十嵐久佳（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

坂井 文彦（北里大学医学部内科学 III 教授）感染担当

荒木 信夫（埼玉医科大学神経内科教授）ホメオスターシス担当

清水 俊彦（東京女子医科大学脳神経外科講師）頭頸部疾患担当

端詰 勝敬（東邦大学心療内科助手）精神科疾患担当

宮崎 東洋（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

鈴木 則宏（慶應義塾大学医学部神経内科教授）付録担当
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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
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表 2 翻訳の基本的指針

1．訳文は原文の語義に忠実でなければならない。

1．1 診断基準は「直訳的」に訳す。

1．2 解説は「意訳的」に訳す。

2．翻訳は科学的かつ医学的に正確でなければならない。

3．翻訳は全体として統一性・整合性がなければならない。

4．用語は過去の用語と継続性がなければならない。

4．1 国際頭痛分類初版の用語を軽々には変えない。

4．2 しかし不適切な用語、あるいは改変したほうがよい用語は、その限りではない。

5．日本語病名として自然でなければならない。

5．1 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。

5．2 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）。

6．用語は平易を旨とする。

6．1 用語は可能な限り、簡潔を旨とする。

6．2 一般の方にもある程度、理解・把握可能な用語が望ましい。

7．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。

7．1 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。

8．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

8．1 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。
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初版の序文（1988）

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もと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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第 2版の序文

疾病分類や診断基準は、しばしば医学界によって懐疑的にみられることがあり、広く普及されないこともある。にも

かかわらず国際頭痛分類の初版が受け入れられたことには多少の驚きがあった。事実、分類が発表されるとすぐに科学

的な目的で広く世界で受け入れられた。かくしてトリプタン製剤に関する研究の大勢はこの分類によって診断された

患者を対象に行われた。分類についての基本的な考え方は、徐々にではあるが確実に臨床の現場でも変わっていった。

一次性頭痛の分類に必要なかった多くの問診は、もはやなされなくなった。一方で頭痛が身体活動によって悪化すると

いう項目が含まれている診断基準は、日常臨床で少しずつ使われるようになってきた。頭痛分類は 20 カ国語以上で翻

訳され、世界中の多くの医師に用いられるようになった。

国際頭痛分類の初版が発表された時、エビデンスにもとづくというより専門家の経験をもとにした意見を尊重して

作成された部分が多かったために、第 2 版の国際頭痛分類は 5 年以内に改訂することを考えていた。しかし、第 2 版が

ここに公表されるまでに 15 年が費やされてしまった。それには多くのそれなりの理由がある。あまり分類に対する批

判がなかったことが改訂の必要性を遅らせたこともある。異なった頭痛の臨床像をより的確に表現しようとする疾病

にたいする研究は、当時はまだあまりなく、すべてをエビデンスをもとにして分類を作成するにはまだ十分なものがな

かった。国際頭痛分類の英語版とこれが 20 カ国語以上で翻訳され広く普及するには当初考えていた以上の時間がか

かってしまった。

しかし、少しずつではあるが改訂に対する意見がよせられ、また第 2 版の作業を始めるにあたって疫学的および疾病

記述学的な知識が集積されてきた。

著者は初版の時と同様、この第 2 版においても委員会の委員の指名によって委員長の任を仰せつかった。初版の委員

会はすばらしい仕事を成し遂げたが、第 2 版では次の世代の頭痛研究者にも十分に活躍してもらうために委員の大部

分を入れ替えるべきであると考えていた。結果的に、第 2 版でも委員であったのは、Giuseppe Nappi、James W Lance

と私だけであった。我々は改訂の作業を行うにあたって、初版との連続性を維持することに心がけた。新しい委員を指

名するに当たっては、第一に個人的な資格に注意をはらった。地理的な代表であることと、初版に対して意見や批判な

どの見解を持ちあわせている方を委員に加えることを考慮した。このような原則で委員を変えたことによって、会の進

行が首尾よく運んだことに満足している。各委員はみな、熱心に臨み、率直で建設的な議論がなされた。初版の頭痛分

類委員会で費やされた膨大な作業にかんがみて、今回の委員会でも頭痛分類の各局面について自由な議論がなされた。

細部まで正確さが要求される作業と多く議論のために、第 2 版の作成にあたっては誰もが考えたより多くの時間が費

やされた。個々の診断基準のなかでは一字一句たりともないがしろにせずに注意をはらい、今回の頭痛分類の発刊にあ

たって莫大な労力とさまざまな意見を注ぎ込んできた。作業にはすべての委員の考えが取り入れられたわけではな

かったが、そのいずれもが無視できない影響を与えてくれた。

この頭痛分類が医学の様々な分野で、広く世界に受け入れられることは重要なことである。頭痛という分野はまだ歴

史が浅く、これから発展していく領域ではあるが、これは頭痛という疾患に対する多くの偏見があるためでもある。

従って、一般社会で頭痛を取り上げる場合から研究者が頭痛を扱うレベルまで、この国際頭痛分類第 2 版を広く使うこ

とが非常に重要なことになる。どのような頭痛に関連する論文でも、この分類や診断基準に準拠する必要がある。我々

の意図することは、頭痛研究の枠を縛ることではなく、頭痛研究者に科学的にこの第 2 版の国際頭痛分類を使っていた

だくことにある。研究を賦活するために、付録には多くの分類できないが必要な疾患を加えた。さらにわずかではある

が代替診断基準も提示した。

この国際頭痛分類第 2 版が世界中の頭痛を扱う様々な社会の領域で受け入れられ、初版の時より多くの国で翻訳さ

れるよう切望する。頭痛の分類や診断について世界で広く教育する場では基本的な文献となり、それによって患者管理

の利益につながることを願う。国際頭痛学会は世界規模で頭痛に対する診断、治療、ケアの向上に取り組んでいる。ま

た、学会は頭痛に悩む人々の汚名を取り除き、この疾患が神経生化学的基盤をもつ病態から生じ、患者とその周囲や社

会において多くの負担を強いることがあることを認識してもらおうと社会にむけて活動している。この活動を成功さ

せるにためにも、患者に加え研究者や臨床医が同じ診断体系を使い、この体系ができるだけ正確に使われることがどう

しても必要である。ここに到るまでは国際頭痛分類の初版以来長い道のりであった。第 2 版が、広く世界で頭痛患者の

分類、診断、治療における統一をさらに促進することを希望する。

Jes Olesen

委員長

頭痛分類委員会

国際頭痛学会（IHS）
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分類の緒言

この国際頭痛分類第 2 版は、初版と同様、研究や臨床の場でひとしく用いられることを目的としている。どのような

研究においても、この分類にもとづいたものでなければ、国際誌には受理されないであろうし、臨床医にとっても同じ

く重要なものでもある。頭痛に対するエビデンスにもとづく治療の大部分は、国際頭痛分類の初版を使うことによって

発展してきた。この第 2 版では、一次性頭痛の分類と診断に関しての主な原則は変えていない。従って、初版を用いる

ことによって得られたエビデンスは、第 2 版を用いて診断した時でも多くの場合そのままあてはまる。トリプタン製剤

が有効そうな患者を探す時には、この分類の前兆のある片頭痛や前兆のない片頭痛の診断基準にもとづいて患者を診

断しなければならない。

国際頭痛分類第 2 版は、頭痛患者の診断や治療に関心がある医師にとって目を通すべき唯一の重要な文献であろう。

研究者と臨床医との間ではしばしば大きなギャップがある。研究用の分類と臨床用の分類の 2 つがあるべきであると、

大勢が提案してきた。しかし、もし 2 つの分類があるならば、様々な新たな知見は研究で使われる分類をもとにして集

積されることになり、研究で得られた結果が臨床の現場に還元されることは困難であろう。従って、専門家の間で広く

受け入れられている疾患分類に対しての考え方というのは、その疾患に対しての分類はただ 1 つしかないが、様々なレ

ベルの研究者や臨床医でも使うことができるようなものである。

問題点の答えとしては階層的な分類（hierarchical classification）とその体系であるが、これはすでに初版で採用され

ており、この国際頭痛分類第 2 版においても踏襲されている。すべての頭痛は主要なグループに分類され、それぞれの

グループはさらに 1，2，3 の階層に分類される。すなわち、頭痛のタイプ、サブタイプ、サブフォームに細分化される。

たとえば、1．「片頭痛」は 1 つの頭痛のタイプ（片頭痛）からなるグループであり、1．2「前兆のある片頭痛」のよう

な片頭痛のサブタイプは、次のレベル（2 桁）のグループとなる。前兆のある片頭痛は、さらに、たとえば 1．2．1「典型

的前兆のある片頭痛」のようなサブフォームに分類される。家庭医の診療では、急性期の治療を選択するために、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ろう。しかし、鑑別診断に問題がある場合、たとえば頭痛を欠く

ために、前兆のある片頭痛をこれと類似したその他の疾患と鑑別する必要がでてくる。その時には、第 2、第 3 のレベ

ルでコード化する。この場合、神経内科医や頭痛専門医は、おそらく第 3 のレベルを用いて正確な前兆のある片頭痛の

サブフォームを診断することができるであろう。この体系は、世界で健康管理に係わる様々なレベルにおいても有用性

が証明されてきた。

分類とは、どのような診断単位を考えるべきか、そしてそれをどのように意味ある仕方で診断をしていくのかを決定

することを意味している。分類をしていく際には、臨床像の特徴、集団での長期的な研究、治療結果、遺伝、神経画像、

病態生理といったあらゆる種類のエビデンスを得たり、引き出すことが必要である。これは、国際頭痛分類の初版の時

に行われ、第 2 版でも繰り返し行われた。幸いにも大きな変更は必要なかったが、新しいエビデンスによってわずかで

はあるが重要な変更が数々なされた。このようなことから、1．5．1「慢性片頭痛」を新しい診断名として加えた。これは、

片頭痛の診断基準をみたす患者で、薬物乱用がなく、頭痛が 1 ヵ月に 15 日以上ある時に診断する。すべての二次性頭

痛は、初版では「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、今回はその他の疾患「によ

る（attributed to）」と記述されるようになった。基礎疾患と頭痛との関係が、多くの症例では明らかなものであるので、

用語の使い方に関しては厳密に扱うことができた。

精神疾患については、二次性頭痛の原因となるその他のあらゆる疾患と違った治療をする理由はない。従って、我々

は 12．「精神疾患による頭痛」という新しい章を追加した。この領域の研究は非常に少ないため、この章はとても短い

ものとなってしまった。付録で関連する項目を包括的に扱っている。これから精神疾患と頭痛の関連についての研究が

さらに増えることが望まれる。

感染によって起こるすべての頭痛については、以前は頭蓋内感染症が頭蓋内疾患の章にあったのに対し、同じ 9．「感

染症による頭痛」の章におかれた。また、新しく 10．「ホメオスターシスの障害による頭痛」が加わった。4．5「睡眠時

頭痛」、4．6「一次性雷鳴頭痛」、4．7「持続性片側頭痛」のような新しい概念が加えられた。一方、13．17「眼筋麻痺性

片頭痛」は 1．「片頭痛」の章から 13．「頭部神経痛および中枢性顔面痛」に移った。

コード番号についての大きな変更としては、現在 WHO ICD-10NA コード（国際疾病分類第 10 版・神経疾患群）が

日常臨床で使われるため、下記の表にこれらのコード番号を括弧の中に示した。多くの点で国際頭痛分類第 2 版は

WHO 分類より詳細に作成されている。すなわち、ある頭痛のサブタイプは、ICD-10NA 体系によってコード化されて

いるだけではなく、もっとも適切な ICD-10NA コードが ICHD-II コードとともに記載されている。

国際頭痛分類第 2 版におけるそれぞれの章の基本的な構成は初版と同様である。各章ではその章における分類が示
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されている。次に緒言があり、種々の頭痛名が分類の項で列挙されている。それぞれ主要な疾患について、以前に使用

された用語、関連性はあるがその他の場所でコード化されている疾患を明示した。さらに文章で疾患の定義を試みべく

簡潔な解説を示した。その後、明確な診断基準を提示した。最後にコメントをつけ、各章の終わりにいくつかの重要な

文献を挙げた。

“明確な診断基準”（explicit diagnostic criteria）については、解説が必要であろう。以前は、実践的（operational）な

診断基準と呼ばれていたが、「operational」という意味が一般には知られていない。「明確な」とは、「不明瞭なところ

がなく、正確で、かつできるだけ余分な解釈の余地のない」ことを意味する。換言すると、目的は基準をはっきりと記

載することであり、これは世界の様々な地域で多くの医師が同じ方法で使うことができるという必要性があるからで

ある。「時に」、「しばしば」、「通常」というようなあいまいな解釈が入り込む可能性がある語句の使用はなるべく避け

た。患者は、A，B，C，D、などの基準をすべてを満たさなければならない。それぞれの基準は「以下の 4 項目の特徴

のうち 2 項目を満たす」というような特定の必要条件が存在する。同様の体系は、初版においても使われ、信頼性と再

現性のあることが証明された。初版は、一般集団における疫学調査から頭痛患者が紹介される専門の施設までの広範な

領域で適用ができることが示されてきた。初版の有効性と明確な診断基準はトリプタン製剤の研究によって証明され

た。トリプタン製剤による片頭痛の改善率は異なった国でもほぼ同率であったことが示されている。さらに、片頭痛患

者におけるスマトリプタン注射の高い有効性は、少なくとも生化学的、薬理学的観点から、前兆のある片頭痛、前兆の

ない片頭痛の診断基準がほぼ均一な疾患概念であることを示している。この理由とそれ以外の多くの理由から、片頭痛

に対する診断基準はほとんど変更しなかった。

分類と診断基準は、病因論的あるいは記述的なものであるべきで、後者は症候群もしくは症候をもとになりたってい

る。国際頭痛分類の初版と第 2 版の両者は、二次性頭痛については病因論的（aetiological）、一次性頭痛は症候論的立

場（symptom-based）をとっている。もし、頭痛の経過や進展が考慮されるなら、片頭痛の診断は、その患者にとって

の特有な経過が予想できるような、多くの情報が得られるようなものでなくてはならない。実際は、どのように一次性

頭痛が経過し進展していくかは予知することはできない。ある患者は、頭痛は悪化し、慢性化することもあり、別の患

者では、一次性頭痛は消失することもあり、数十年にわたり同じ状態のままであったりする。

将来的には、頭痛に関する予後の因子や、片頭痛や緊張型頭痛のサブタイプを明らかにする特徴を示すことができる

ようにすることが重要である。一時期は、3．1．2「慢性群発頭痛」は初発時より慢性のものと反復型から慢性に伸展し

たものに細分化されるとみなされていたが、多くの慢性群発頭痛が 3．1．1「反復性群発頭痛」に復帰していくことが明

らかにされた。このように、多くの異なった伸展パターンが、それぞれに重なり合っているものと考えられる。Bille

らの長期的な研究によれば、同じことが片頭痛においてもあてはまる。これらの理由により、片頭痛患者の進展につい

て大規模でよりよい研究がなされない限り、進展歴を分類することはできない。

初版の時と同様に第 2 版の国際頭痛分類は、頭痛の現象論（phenomenology）によって患者を分類している。臨床に

おいて使う時や臨床試験や病態生理学的な研究で用いる時は、通常は患者は過去一年以内にそのタイプの頭痛がなく

てはならず、これからも同じ発作がおこるであろうことを意味する。その他の使い方としては、特に遺伝子研究では、

患者の生涯の頭痛歴にさらなる関心がもたれる。従って、もし患者に 20 年前に片頭痛の発作があったがその後に発作

がなくても、遺伝子研究においてはこの患者は片頭痛の表現型を有しているといえる。このような原則にたつと、患者

がある時期に、1 つの診断をうけ、1～2 年後にその他の頭痛の診断をうけることもありえることになる。ある患者には

1 つ以上の頭痛診断や、2 つ以上の片頭痛の診断をつけることさえ可能でありまた必要でもある。

これまでのところ、2 つの片頭痛の遺伝子が同定された。これらは、稀な疾患である 1．2．4「家族性片麻痺性片頭痛」

の患者の半数でのみにしか特定されていない。このため、国際頭痛分類第 2 版では、遺伝子研究による大きな影響は受

けなかった。しかしながら今後 10 年の間には片頭痛の遺伝子がさらに解明されることが期待される。その時は、疑い

もなく頭痛分類に関しての大きな変換点となるであろう。しかし現時点ではその変化がどのようなものになるか述べ

ることはできない。おそらくいくつかの単一遺伝子の疾患が同定され、臨床的に定義された表現型が異種のものからな

ることが明らかになるであろう。一方、近年の家族性片麻痺性片頭痛の研究によって明らかにされたように、同じ遺伝

子の変異が全く違った表現型となる可能性もある。このように、片頭痛の遺伝学は大変複雑であることが容易に見て取

れることから、日常臨床や研究レベルにおいては臨床的に定義された診断を使い続けざるをえない。

分類とその診断基準は、信頼性と確実性があり、あらゆる疾患が網羅されて扱われているべきものである。幸いにし

て、部分的にすでに述べてきたように、国際頭痛分類は非常に高い信頼性と確実性があることが示されてきた。また、

この分類は一般集団を扱う研究から頭痛クリニックが行う研究に到るまで包括できることが証明されてきた。我々は、

第 2 版がさらに信頼性と確実性があり、かつ網羅的であると信じているが、今後の研究によってのみ、この信念が証明

ないし反証されるであろう。
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この分類の使い方

この厖大な新国際頭痛分類は、常に暗記して習得することを目的としない。国際頭痛学会の委員会の委員でさえ分類

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、調べるように作られたものである。この流儀で、1．1

「前兆のある片頭痛」、1．2「前兆のない片頭痛」、2．「緊張型頭痛」の主要なサブタイプ、3．1「群発頭痛」とその他の

少数の頭痛についての診断基準がどのようなものかすぐに知っておくことができるであろう。これ以外の頭痛に関し

ては、折に触れ、調べればよい。臨床の場で典型的で明らか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時は有用である。研究の面ではこの分類は欠くことができないもので、薬

物臨床試験や病態生理、生化学的研究で頭痛患者を研究対象とする時は、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、診断をする際にどの程度詳しく診断をしたいかを決める必要がある。すな

わち、分類は 1 桁レベルから 4 桁レベルに分かれている。最初に患者がおおよそどのグループの頭痛にあてはまるかを

決める。たとえば、1．「片頭痛」か 2．「緊張型頭痛」か 3．「群発頭痛とその他の三叉神経・自律神経性頭痛」なのか？

こうすることによって次に詳細な頭痛の診断をするための情報を得ることができる。要求される詳しさは、目的に依存

する。一般診療では、通常は 1 桁、2 桁レベルの診断ですむであろうが、専門医の診療、頭痛センターでは、3 桁、4

桁レベルまでの診断が要求される。

2．患者は現在あるか、あるいは 1 年以内にあった頭痛の表現型（phenotype）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を別々に診断しコード化しなければならない。このようにするとたとえば、

頭痛センターでの重症の頭痛患者は、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」と

いう 3 つの診断がつけられコード化される可能性がある。

4．患者に 1 つ以上の診断名がある時は、重要と考えられる順序で記載する必要がある。

5．ある患者の頭痛で、別の 2 つの診断基準をみたす時は、得られることができるあらゆる情報を用いてどちらが正

しいか、あるいはより明確な診断であるかを決める。この補助診断となり得る情報には、長期にわたる頭痛の病歴（ど

のように頭痛が始まったのか）、家族歴、薬の効果、月経との関係、年齢、性別などである。1．「片頭痛」、2．「緊張型

頭痛」、3．「群発頭痛とその他の三叉神経・自律神経性頭痛」あるいはほかの頭痛のサブタイプのいずれかの診断基準

を満たしていれば、疑い診断のカテゴリー（それぞれのグループ最後に記載されている）を満たしていても、常にそれ

に優先される。つまり、1．6「片頭痛の疑い」、2．1「稀発反復性緊張型頭痛」の両者をみたす患者は、後者にコード化

する必要がある。しかし、ある頭痛発作の時には 1 つの診断基準に一致しているが、その他の発作の時には別の基準が

合致することもあることを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、両者にコード化する必

要がある。

6．特定の頭痛の診断を下すには、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、サブフォームのそれぞれの明確な診断基準ごとに

記載されている。さらに頭痛は、診断基準の A，B，C 等独立した項目に記載された幾つかの内容を満たす必要がある。

あるレターヘッドでは 1 項目だけのものがあり、これを満たすことが必要である。項目によっては記載内容が 1 つしか

なく、その場合はそれを必ず満たす必要である。他の項目では、たとえばリストされた 4 項目の特徴のうちいずれか 2

項目を必要とするというように複数の条件を持つ。

7．明確な診断基準のフルセットは、ある頭痛に対して 1 桁と 2 桁のレベルのみが示されている。次に 3 桁、4 桁のレ

ベルで診断基準が必要な場合では、たとえば、A の基準では 1 項目または 2 項目（あるいはその両方）といった基準を

満たし、B の基準ではさらに特定の項目が満たされることが要求される。
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8．一次性頭痛の発作頻度は、1～2 年に一回のものから連日性のものまで様々である。発作の重症度も、様々である。

この国際頭痛分類第 2 版では、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各自で

明記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には、その頭痛は原因疾患による二次性頭痛としてコード化する。これは頭痛が片頭

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、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悪化する場合に

は、2 通りの可能性が存在するため、判定が必要となる。このような患者の診断は、既存の一次性頭痛の診断のみとす

ることも、あるいは、既存の一次性頭痛および他疾患に応じた二次性頭痛の両者として診断することも可能である。二

次性頭痛の診断を追加する際の裏づけになる要素としては、原因疾患と頭痛とが時期的によく一致していること、一次

性頭痛の著しい悪化のあること、観察される方法で原因疾患が一次性頭痛を悪化させたという確実な証拠のあること、

最終的には、推定される原因疾患軽快後にその頭痛の改善または消失があることである。

10．明確な診断基準のワンセットを満たしている頭痛患者の多くは、類似の頭痛であっても、その基準を完全には満

たしていない頭痛を持つことがある。これは、治療のためや、正確に症状を想起できないなどの要因が考えられる。患

者に未治療時や、治療が無効時の典型的な頭痛がどのようなものであったかを質問し、これらが正しい診断を確立する

ために十分であったかどうかを確認する。そのうえで、発作頻度を記述するとき、非典型的な頭痛を含める必要がある。

11．患者に 2 つ以上の頭痛タイプが存在すると考えられる時は、それぞれの頭痛のエピソード毎に重要な特徴を記

録することができる頭痛日記をつけることが強く勧められる。頭痛日記は、診断の正確さを向上させるとともに、薬剤

服用状況の正確な判断を可能とすることが示されている。日記は 2 つまたはそれ以上の異なった頭痛や頭痛タイプま

たはサブタイプの性状を判定するのに役立つ。さらに日記は患者に異なる頭痛同志（たとえば前兆のない片頭痛と反復

性緊張型頭痛など）の識別方法を教えてくれる。

12．二次性頭痛の各章には、よく知られ、確立された原因が列挙され、診断基準が与えられている。しかし、多くの

章では、たとえば 9．「感染による頭痛」のように、可能性のある原因はそれこそ無数に存在する。疾患のリストが長大

になるのを避けるために、最も重要な疾患についてだけ言及した。たとえば、稀な原因は、9．2．3「その他の全身感染

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用いられている。

13．ほとんどの二次性頭痛の最終的な診断基準は、（治療や自然寛解によって）原因疾患の軽快後、ある一定期間以

内に、頭痛が著明改善するか消失することである。そのような場合、この基準を満たすことが因果関係の証拠の必須部

分となる。疾患の治療前、あるいは治療の結果がわかる前に、患者をコード化する必要がしばしば起こる。そのような

場合には、診断は「［疾患］による頭痛の疑い」とする必要がある。治療の結果がわかれば、診断は「［疾患］による頭痛」

となる。あるいは、基準が満たされていない場合には診断が変更される。

14．少数例では、外傷後頭痛が好例であるが、慢性頭痛のサブフォームを認定する状況がでてくる。この場合、最初

の急性頭痛が持続することがあり、原因疾患の発症または軽快に関係する頭痛の持続時間によって因果関係は立証も

反証もされない。決め手になる診断根拠は、急性と慢性のサブフォームを区別することにある。これは原因疾患の寛解

や治癒によって頭痛が消失するのが発症後 3 ヵ月以内（急性のサブフォーム）か、3 ヵ月を超える（慢性のサブフォー

ム）かを明らかにすることである。それにより、疾患の経過において、3 ヵ月後には「［疾患］による慢性頭痛」と診断

を変更してもよいことになる。例として、5．1「急性外傷後頭痛」が 5．2「慢性外傷後頭痛」と変更される。

二次性頭痛による慢性頭痛の多くは、存在の証拠が不十分なために、付録に記載されている。これらの診断は通常は

適応されないであろうが、二次性頭痛の診断基準向上の研究を促進するであろう。

30 国際頭痛分類第 2 版



国際頭痛分類第２版とWHO ICD-10NA コード

Diagnosis国際頭痛分類初版
（1988）訳

初版
コード

［二次性頭
痛のICD-
10 病因コー
ド］

診断Diagnosis
WHO ICD-

10NA 
code

IHS 
ICHD-
� code

第１部：一次性頭痛（機
能性頭痛）

The primary headachePart
one

migraine片頭痛1.片頭痛Migraine［G43］1.

migraine without aura前兆を伴わない片頭痛1.1前兆のない片頭痛Migraine without aura［G43.0］1.1

migraine with aura前兆を伴う片頭痛1.2前兆のある片頭痛Migraine with aura［G43.1］1.2

migraine with typical 
aura

典型的前兆を伴う片頭
痛　

1.2.1典型的前兆に片頭痛を
伴うもの

Typical aura with 
migraine headache

［G43.10］1.2.1

典型的前兆に非片頭痛
様の頭痛を伴うもの

Typical aura with non-
migraine headache

［G43.10］1.2.2

migraine aura without 
headache

前兆のみで頭痛を伴わ
ないもの　

1.2.5典型的前兆のみで頭痛
を伴わないもの

Typical aura without 
headache

［G43.104］1.2.3

familial hemiplegic 
migraine

家族性片麻痺性片頭痛
　

1.2.3家族性片麻痺性片頭痛
（FHM）

Familial hemiplegic 
migraine（FHM）

［G43.105］1.2.4

孤発性片麻痺性片頭痛Sporadic hemiplegic 
migraine

［G43.105］1.2.5

basilar migraine脳底型片頭痛　　 1.2.4脳底型片頭痛Basilar-type migraine［G43.103］1.2.6

childhood periodic 
syndromes that may 
be precursors to or 
associated with 
migraine

小児周期性症候群（片
頭痛との関連が示唆
されるもの）

1.5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

［G43.82］1.3

周期性嘔吐症Cyclical vomiting［G43.82］1.3.1

腹部片頭痛Abdominal migraine［G43.820］1.3.2

benign paroxysmal 
vertigo of childhood

小児良性発作性めまい
　

1.5.1小児良性発作性めまいBenign paroxysmal 
vertigo of childhood

［G43.821］1.3.3

retinal migraine網膜片頭痛　1.4網膜片頭痛Retinal migraine［G43.81］1.4

complications of 
migraine

片頭痛の合併症　1.6片頭痛の合併症Complications of 
migraine

［G43.3］1.5

慢性片頭痛Chronic migraine［G43.3］1.5.1

status migrainosus片頭痛発作重積　　1.6.1片頭痛発作重積Status migrainosus［G43.2］1.5.2

migraine with 
prolonged aura

前兆遷延型片頭痛　1.2.2遷延性前兆で脳梗塞を
伴わないもの

Persistent aura 
without infarction

［G43.3］1.5.3

migrainous infarction片頭痛による脳梗塞　1.6.2片頭痛性脳梗塞Migrainous infarction［G43.3］1.5.4

片頭痛により誘発され
る痙攣

Migraine-triggered 
seizure

［G43.3］+
［G40.x or 
G41.x］1

1.5.5

migrainous disorder 
not fulfilling above 
criteria

上記分類に属さない片
頭痛　

1.7片頭痛の疑いProbable migraine［G43.83］1.6

前兆のない片頭痛の疑
い

Probable migraine 
without aura

［G43.83］1.6.1

前兆のある片頭痛の疑
い

Probable migraine 
with aura

［G43.83］1.6.2

慢性片頭痛の疑いProbable chronic 
migraine

［G43.83］1.6.5

tension-type headache緊張型頭痛 2.緊張型頭痛（TTH）Tension-type headache
（TTH）

［G44.2］2.

31国際頭痛分類第 2 版



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

［G44.2］2.1

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

［G44.20］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

Infrequent episodic 
tension-type headache 
not associated with 
pericranial tenderness

［G44.21］2.1.2

episodic tension-type 
headache

反復発作性緊張型頭痛
　

2.1頻発反復性緊張型頭痛Frequent episodic 
tension-type headache

［G44.2］2.2

episodic tension-type 
headache associated 
with disorder of 
pericranial muscles

頭部筋群の異常を伴う
反復発作性緊張型頭痛

2.1.1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 
associated with 
pericranial tenderness

［G44.20］2.2.1

episodic tension-type 
headache unassociated 
with disorder of 
pericranial muscles

頭部筋群の異常を伴わ
ない反復発作性緊張型
頭痛

2.1.2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

［G44.21］2.2.2

chronic tension-type 
headache

慢性緊張型頭痛　2.2慢性緊張型頭痛Chronic tension-type 
headache

［G44.2］2.3

chronic tension-type 
headache associated 
with disorder of 
pericranial muscles

頭部筋群の異常を伴う
慢性緊張型頭痛

2.2.1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

［G44.22］2.3.1

chronic tension-type 
headache unassociated 
with disorder of 
pericranial muscles

頭部筋群の異常を伴わ
ない慢性緊張型頭痛

2.2.2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

［G44.23］2.3.2

headache of the 
tension-type not 
fulfilling above

上記分類に属さない緊
張型頭痛　

2.3緊張型頭痛の疑いProbable tension-type 
headache

［G44.28］2.4

稀発反復性緊張型頭痛
の疑い

Probable infrequent 
episodic tension-type 
headache

［G44.28］2.4.1

頻発反復性緊張型頭痛
の疑い

Probable frequent 
episodic tension-type 
headache

［G44.28］2.4.2

慢性緊張型頭痛の疑いProbable chronic 
tension-type headache

［G44.28］2.4.3

Cluster headache and 
chronic paroxysmal　
hemicrania

群発頭痛及び慢性発作
性片側頭痛

３.群発頭痛およびその他
の三叉神経・自律神経
性頭痛

Cluster headache and 
other trigeminal 
autonomic cephalalgias

［G44.0］3.

Cluster headache群発頭痛 3.1群発頭痛Cluster headache［G44.0］3.1

Episodic cluster 
headache

反復発作性群発頭痛 3.1.2反復性群発頭痛Episodic cluster 
headache

［G44.01］3.1.1

Chronic cluster 
headache

慢性群発頭痛 3.1.3慢性群発頭痛Chronic cluster 
headache

［G44.02］3.1.2

発作性片側頭痛Paroxysmal 
hemicrania

［G44.03］3.2

反復性発作性片側頭痛Episodic paroxysmal 
hemicrania

［G44.03］3.2.1

Chronic paroxysmal 
hemicrania

慢性発作性片側頭痛 3.2慢性発作性片側頭痛
（CPH）

Chronic paroxysmal 
hemicrania（CPH）

［G44.03］3.2.2

Cluster headache-like 
disorder not fulfilling 
above criteria

上記分類に属さない群
発頭痛類似疾患

3.3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）

［G44.08］3.3

三叉神経・自律神経性
頭痛の疑い

Probable trigeminal 
autonomic cephalalgia

［G44.08］3.4

群発頭痛の疑いProbable cluster 
headache

［G44.08］3.4.1
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発作性片側頭痛の疑いProbable paroxysmal 
hemicrania

［G44.08］3.4.2

SUNCTの疑いProbable SUNCT［G44.08］3.4.3

Miscellaneous 
headaches unassociated 
with structural lesion

器質的病変を伴わない
各種の頭痛 

4.その他の一次性頭痛Other primary 
headaches

［G44.80］4.

Idiopathic stabbing 
headache

特発性穿刺様頭痛 4.1一次性穿刺様頭痛Primary stabbing 
headache

［G44.800］4.1

Benign cough 
headache

良性咳嗽性頭痛 4.4一次性咳嗽性頭痛Primary cough 
headache

［G44.803］4.2

Benign exertional 
headache

良性労作性頭痛 4.5一次性労作性頭痛Primary exertional 
headache

［G44.804］4.3

Headache associated 
with sexual activity

性行為に伴う頭痛 4.6性行為に伴う一次性頭
痛

Primary headache 
associated with sexual 
activity

［G44.805］4.4

オルガスム前頭痛Preorgasmic headache［G44.805］4.4.1

オルガスム時頭痛Orgasmic headache［G44.805］4.4.2

睡眠時頭痛Hypnic headache［G44.80］4.5

一次性雷鳴頭痛Primary thunderclap 
headache

［G44.80］4.6

持続性片側頭痛Hemicrania continua［G44.80］4.7

新規発症持続性連日性
頭痛（NDPH）

New daily-persistent 
headache（NDPH）

［G44.2］4.8

第 2 部：二次性頭痛（症
候性頭痛）

The secondary 
headache

Part
two

Headache associated 
with head trauma

頭部外傷に伴う頭痛 5.頭頸部外傷による頭痛Headache attributed to 
head and/or neck 
trauma

［G44.88］5.

Acute post-traumatic 
headache

外傷後急性頭痛 5.1急性外傷後頭痛Acute post-traumatic 
headache

［G44.880］5.1

With significant head 
trauma and/or 
confirmatory signs

重症頭部外傷あるいは
その徴候のあるもの 

5.1.1［S06］中等症または重症頭部
外傷による急性外傷後
頭痛

Acute post-traumatic 
headache attributed to 
moderate or severe 
head injury

［G44.880］5.1.1

With minor head 
trauma and no 
confirmatory signs

軽症頭部外傷でその徴
候の明らかでないもの 

5.1.2［S09.9］軽症頭部外傷による急
性外傷後頭痛

Acute post-traumatic 
headache attributed to 
mild head injury

［G44.880］5.1.2

Chronic post-traumatic 
headache

外傷後慢性頭痛 5.2慢性外傷後頭痛Chronic post-traumatic 
headache

［G44.3］5.2

With significant head 
trauma and/or 
confirmatory signs

重症頭部外傷あるいは
その徴候のあるもの 

5.2.1［S06］中等症または重症頭部
外傷による慢性外傷後
頭痛

Chronic post-traumatic 
headache attributed to 
moderate or severe 
head injury

［G44.30］5.2.1

With minor head 
trauma and no 
confirmatory sings

軽症頭部外傷でその徴
候の明らかでないもの 

5.2.2［S09.9］軽症頭部外傷による慢
性外傷後頭痛

Chronic post-traumatic 
headache attributed to 
mild head injury

［G44.31］5.2.2

［S13.4］むち打ち損傷による急
性頭痛

Acute headache 
attributed to whiplash 
injury

［G44.841］5.3

［S13.4］むち打ち損傷による慢
性頭痛

Chronic headache 
attributed to whiplash 
injury

［G44.841］5.4

外傷後頭蓋内血腫によ
る頭痛

Headache attributed to 
traumatic intracranial 
haematoma

［G44.88］5.5

Epidural hematoma硬膜外血腫 6.2.3［S06.4］硬膜外血腫による頭痛Headache attributed to 
epidural haematoma

［G44.88］5.5.1

Subdural hematoma硬膜下血腫 6.2.2［S06.5］硬膜下血腫による頭痛Headache attributed to 
subdural haematoma

［G44.88］5.5.2

［S06］その他の頭頸部外傷に
よる頭痛

Headache attributed to 
other head and/or 
neck trauma

［G44.88］5.6
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［S06］その他の頭頸部外傷に
よる急性頭痛

Acute headache 
attributed to other head 
and/or neck trauma

［G44.88］5.6.1

［S06］その他の頭頸部外傷に
よる慢性頭痛

Chronic headache 
attributed to other head 
and/or neck trauma

［G44.88］5.6.2

開頭術後頭痛Post-craniotomy 
headache

［G44.88］5.7

急性開頭術後頭痛Acute post-craniotomy 
headache

［G44.880］5.7.1

慢性開頭術後頭痛Chronic 
post-craniotomy 
headache

［G44.30］5.7.2

Headache associated 
with vascular 
disorders

血管障害に伴う頭痛 6.頭頸部血管障害による
頭痛

Headache attributed to 
cranial or cervical 
vascular disorder

［G44.81］6.

Acute ischemic 
cerebrovascular 
disease

急性虚血性脳血管障害 6.1虚血性卒中または一過
性脳虚血発作による頭
痛 

Headache attributed to 
ischaemic stroke or 
transient ischaemic 
attack

［G44.810］6.1

Thromboembolic 
stroke

血栓・塞栓性脳梗塞 6.1.2［I63］虚血性卒中（脳梗塞）に
よる頭痛

Headache attributed to 
ischaemic stroke

（cerebral infarction）

［G44.810］6.1.1

Transient ischemic 
attack（TIA）

一過性脳虚血発作 6.1.1［G45］一 過 性 脳 虚 血 発 作
（TIA）による頭痛

Headache attributed to 
transient ischaemic 
attack（TIA）

［G44.810］6.1.2

Intracranial hematoma頭蓋内血腫 6.2［I62］非外傷性頭蓋内出血に
よる頭痛

Headache attributed to 
non-traumatic 
intracranial 
haemorrhage

［G44.810］6.2

Intracerebral he-
matoma

脳内血腫 6.2.1［I61］脳内出血による頭痛Headache attributed to 
intracerebral 
haemorrhage

［G44.810］6.2.1

Subarachnoid 
hemorrhage

くも膜下出血 6.3［I60］くも膜下出血（SAH）に
よる頭痛

Headache attributed to 
subarachnoid 
haemorrhage（SAH）

［G44.810］6.2.2

Unruptured vascular 
malformation

未破裂血管奇形 6.4［Q28］未破裂血管奇形による
頭痛

Headache attributed to 
unruptured vascular 
malformation

［G44.811］6.3

Saccular aneurysm捜状動脈瘤 6.4.2［Q28.3］捜状動脈瘤による頭痛Headache attributed to 
saccular aneurysm

［G44.811］6.3.1

Arteriovenous 
malformation

動静脈奇形 6.4.1［Q28.2］動静脈奇形（AVM）に
よる頭痛

Headache attributed to 
arteriovenous 
malformation（AVM）

［G44.811］6.3.2

［I67.1］硬膜動静脈瘻による頭
痛

Headache attributed to 
dural arteriovenous 
fistula

［G44.811］6.3.3

［D18.0］海綿状血管腫による頭
痛

Headache attributed to 
cavernous angioma

［G44.811］6.3.4

［Q85.8］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）

［G44.811］6.3.5

Arteritis動脈炎6.5［M31］動脈炎による頭痛Headache attributed to 
arteritis

［G44.812］6.4

Giant cell arteritis巨細胞性動脈炎 6.5.1［M31.6］巨細胞性動脈炎（GCA）
による頭痛

Headache attributed to 
giant cell arteritis（GCA）

［G44.812］6.4.1

Primary intracranial 
arteritis

原発性頭蓋内動脈炎 6.5.3［I67.7］原 発 性 中 枢 神 経 系
（CNS）血管炎による
頭痛

Headache attributed to 
primary central 
nervous system（CNS） 
angiitis

［G44.812］6.4.2

other systemic 
arteritis

他の全身性動脈炎 6.5.2［I68.2］続 発 性 中 枢 神 経 系
（CNS）血管炎による
頭痛

Headache attributed to 
secondary central 
nervous system（CNS） 
angiitis

［G44.812］6.4.3
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Carotid or vertebral 
artery pain

内頸動脈あるいは椎骨
動脈の痛み 

6.6［I63.0, I63.2, 
I65.0, I65.2 
または 
I67.0］

頸動脈または椎骨動脈
痛

Carotid or vertebral 
artery pain

［G44.810］6.5

Carotid or vertebral 
dissection

内頸動脈あるいは椎骨
動脈解離性動脈瘤

6.6.1［I67.0］動脈解離による頭痛、
顔面痛または頸部痛

Headache or facial or 
neck pain attributed to 
arterial dissection

［G44.810］6.5.1

Post endoarterectomy 
headache

内膜剥離術後頭痛 6.6.3［I97.8］動脈内膜切除術後頭痛Post-endarterectomy 
headache

［G44.814］6.5.2

頸動脈血管形成術性頭
痛

Carotid angioplasty 
headache

［G44.810］6.5.3

頭蓋内血管内手技によ
る頭痛

Headache attributed to 
intracranial 
endovascular procedures

［G44.810］6.5.4

血管造影性頭痛Angiography headache［G44.810］6.5.5

Venous thrombosis静脈血栓症 6.7［I63.6］脳静脈血栓症（CVT）に
よる頭痛

Headache attributed to 
cerebral venous 
thrombosis（CVT）

［G44.810］6.6

Headache associated 
with other vascular 
disorder

他の血管障害に伴う頭
痛 

6.9その他の頭蓋内血管障
害による頭痛

Headache attributed to 
other intracranial 
vascular disorder

［G44.81］6.7

［I67.8］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）

Cerebral Autosomal 
Dominant 
Arteriopathy with 
Subcortical Infarcts and 
Leukoencephalopathy

（CADASIL）

［G44.81］6.7.1

［G31.81］ミトコンドリア脳筋
症・乳酸アシドーシ
ス・脳卒中様発作症候
群（MELAS）

Mitochondrial 
Encephalopathy, Lactic 
Acidosis and Stroke-
like episodes（MELAS）

［G44.81］6.7.2

［I99］中枢神経系の良性（ま
たは可逆性）アンギオ
パチーによる頭痛

Headache attributed to 
benign angiopathy of 
the central nervous 
system

［G44.81］6.7.3

［E23.6］下垂体卒中による頭痛Headache attributed to 
pituitary apoplexy

［G44.81］6.7.4

Headache associated 
with non-Vascular 
intracranial disorder

非血管性頭蓋内疾患に
伴う頭痛 

7.非血管性頭蓋内疾患に
よる頭痛

Headache attributed to 
non-vascular 
intracranial disorder

［G44.82］7.

High cerebrospinal 
fluid pressure

髄液圧亢進 7.1頭蓋内圧亢進性頭痛 Headache attributed to 
high cerebrospinal 
fluid pressure

［G44.820］7.1

Benign intracranial 
hypertension

良性頭蓋内圧亢進症   7.1.1［G93.2］特発性頭蓋内圧亢進
（IIH）による頭痛

Headache attributed to 
idiopathic intracranial 
hypertension（IIH）

［G44.820］7.1.1

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

［G44.820］7.1.2

High pressure 
hydrocephalus

高髄液圧水頭症 7.1.2［G91.8］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

［G44.820］7.1.3

Low cerebrospinal 
fluid pressure

髄液圧低下 7.2低髄液圧による頭痛 Headache attributed to 
low cerebrospinal fluid 
pressure

［G44.820］7.2

Post-lumbar puncture 
headache

腰椎穿刺後頭痛 7.2.1［G97.0］硬膜穿刺後頭痛 Post-dural puncture 
headache

［G44.820］7.2.1

Cerebrospinal fluid 
fistula headache

髄液瘻性頭痛 7.2.2［G96.0］髄液瘻性頭痛CSF fistula headache［G44.820］7.2.2

特発性低髄液圧性頭痛Headache attributed to 
spontaneous（or 
idiopathic） low CSF 
pressure

［G44.820］7.2.3
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非感染性炎症疾患性頭
痛 

Headache attributed to 
non-infectious inflam-
matory disease

［G44.82］7.3

Intracranial sarcoidosis 
and other 
noninfectious 
inflammatory diseases

頭蓋内サルコイドーシ
スおよび他の非感染性
炎症性疾患

7.4［D86.8］神経サルコイドーシス
による頭痛 

Headache attributed to 
neurosarcoidosis

［G44.823］7.3.1

［病因を特
定するコー
ド］

無菌性（非感染性）髄膜
炎による頭痛

Headache attributed to 
aseptic（non-infectious） 
meningitis

［G44.823］7.3.2

［病因を特
定するコー
ド］

その他の非感染性炎症
疾患による頭痛 

Headache attributed to 
other non-infectious 
inflammatory disease

［G44.823］7.3.3

［E23.6］リンパ球性下垂体炎に
よる頭痛

Headache attributed to 
lymphocytic 
hypophysitis

［G44.82］7.3.4

Intracranial neoplasm頭蓋内腫瘍7.6［C00-D48］脳腫瘍による頭痛 Headache attributed to 
intracranial neoplasm

［G44.822］7.4

［腫瘍を特
定するコー
ド］

腫瘍に起因する頭蓋内
圧亢進または水頭症に
よる頭痛

Headache attributed to 
increased intracranial 
pressure or 
hydrocephalus caused 
by neoplasm

［G44.822］7.4.1

［腫瘍を特
定するコー
ド］

腫瘍そのものによる頭
痛

Headache attributed 
directly to neoplasm

［G44.822］7.4.2

［C79.3］癌性髄膜炎による頭痛 Headache attributed to 
carcinomatous 
meningitis

［G44.822］7.4.3

［E23.0］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

［G44.822］7.4.4

Headache related to 
intrathecal injections

髄注に伴う頭痛7.5［G97.8］髄注による頭痛 Headache attributed to 
intrathecal injection

［G44.824］7.5

［G40.x また
は G41.x 発
作型を特定
するための
コード］

てんかん発作による頭
痛 

Headache attributed to 
epileptic seizure

［G44.82］7.6

［G40.x また
は G42.x 発
作型を特定
するための
コード］

てんかん性片側頭痛Hemicrania epileptica［G44.82］7.6.1

［G40.x また
は G43.x 発
作型を特定
するための
コード］

てんかん発作後頭痛 Post-seizure headache［G44.82］7.6.2

［Q07.0］キ ア リ ー 奇 形 � 型
（CM1）による頭痛

Headache attributed to 
Chiari malformation 
type �（CM1）

［G44.82］7.7

脳脊髄液リンパ球増加
症候群（HaNDL）によ
る一過性の頭痛と神経
学的欠損

Syndrome of transient 
Headache and 
Neurological Deficits 
with cerebrospinal 
fluid Lymphocytosis

（HaNDL）

［G44.82］7.8

Headache associated 
with other intracranial 
disorder

他の頭蓋内疾患に伴う
頭痛 

7.7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

［G44.82］7.9

Headache associated 
with substances or 
their withdrawal

原因物質あるいはその
離脱に伴う頭痛 

8.物質またはその離脱に
よる頭痛（注 2）

Headache attributed to 
a substance（2）or its 
withdrawal

［G44.4 or 
G44.83］

8.
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Headache induced by 
acute substance use or 
exposure

原因物質の急性摂取ま
たは曝露による頭痛

8.1急性の物質使用または
曝露による頭痛

Headache induced by 
acute substance use or 
exposure

［G44.40］8.1

Nitrate/nitrite induced 
headache

亜硝酸による頭痛 8.１.１［X44］一酸化窒素（NO）供給
体誘発頭痛

Nitric oxide（NO） 
donor-induced 
headache

［G44.400］8.1.1

［X44］即時型一酸化窒素供与
体誘発頭痛

Immediate NO donor-
induced headache

［G44.400］8.1.1.1

［X44］遅延型一酸化窒素供与
体誘発頭痛

Delayed NO donor-
headache

［G44.400］8.1.1.2

［X44］ホスホジエステラーゼ
（PDE）阻害薬誘発頭痛

Phosphodiesterase
（PDE） inhibitor-
induced headache

［G44.40］8.1.2

Carbon monoxide 
induced headache

一酸化炭素による頭痛 8.1.3［X47］一酸化炭素誘発頭痛Carbon monoxide-
induced headache

［G44.402］8.1.3

Alcohol induced 
headache

アルコールによる頭痛 8.1.4［F10］アルコール誘発頭痛Alcohol-induced 
headache

［G44.83］8.1.4

［F10］即時型アルコール誘発
頭痛

Immediate alcohol-
induced headache

［G44.83］8.1.4.1

Alcohol withdrawal 
headache（hangover）

アルコール離脱頭痛
（宿酔） 

8.3.1［F10］遅延型アルコール誘発
頭痛

Delayed alcohol-
induced headache

［G44.83］8.1.4.2

食品の成分および添加
物誘発頭痛

Headache induced by 
food components and 
additives

［G44.4］8.1.5

Monosodium 
glutamate induced 
headache

グルタミン酸塩による
頭痛 

8.1.2［X44］グルタミン酸ナトリウ
ム誘発頭痛

Monosodium 
glutamate-induced 
headache

［G44.401］8.1.5.1

［F14］コカイン誘発頭痛Cocaine-induced 
headache

［G44.83］8.1.6

［F12］カンナビス誘発頭痛Cannabis-induced 
headache

［G44.83］8.1.7

［X44］ヒスタミン誘発頭痛Histamine-induced 
headache

［G44.40］8.1.8

［X44］即時型ヒスタミン誘発
頭痛

Immediate histamine-
induced headache

［G44.40］8.1.8.1

［X44］遅延型ヒスタミン誘発
頭痛

Delayed histamine-
induced headache

［G44.40］8.1.8.2

［X44］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

［G44.40］8.1.9

［X44］即時型CGRP誘発頭痛Immediate CGRP-
induced headache

［G44.40］8.1.9.1

［X44］遅延型CGRP誘発頭痛Delayed CGRP-induced 
headache

［G44.40］8.1.9.2

［物質を特
定するコー
ド］

その他の適応症に使用
される薬物による急性
有害事象としての頭痛

Headache as an acute 
adverse event 
attributed to 
medication used for 
other indications

［G44.41］8.1.10

Other substances他の原因物質 8.1.5［物質を特
定するコー
ド］

その他の急性の物質使
用または曝露による頭
痛

Headache induced by 
other acute substance 
use or exposure

［G44.4 or 
G44.83］

8.1.11

Headache induced by 
chronic substance use 
or exposure

“原因物質の慢性摂取
または曝露による頭
痛 ”

8.2薬物乱用頭痛（MOH）Medication-overuse 
headache（MOH）

［G44.41 or 
G44.83］

8.2

Ergotamine induced 
headache

エルゴタミンによる頭
痛 

8.2.1［Y52.5］エルゴタミン乱用頭痛Ergotamine-overuse 
headache

［G44.411］8.2.1 

トリプタン乱用頭痛Triptan-overuse 
headache

［G44.41］8.2.2 

Analgesics abuse 
headache

鎮痛薬乱用による頭痛 8.2.2［F55.2］鎮痛薬乱用頭痛Analgesic-overuse 
headache

［G44.410］8.2.3 

［F11.2］オピオイド乱用頭痛Opioid-overuse headache［G44.83］8.2.4 

[F55.2]複合薬物乱用頭痛Combination medication-
overuse headache

［G44.410］8.2.5 
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急性期治療薬の組み合
わせによる薬物乱用頭痛

Medication-overuse 
headache due to 
combination of acute 
medications

［G44.410］8.2.6

Other substances他の原因物質 8.2.3［物質を特
定するコー
ド］

その他の薬物乱用頭痛Headache attributed to 
other medication 
overuse

［G44.410］8.2.7

薬物乱用頭痛の疑いProbable medication-
overuse headache

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8

エルゴタミン乱用頭痛
の疑い

Probable ergotamine-
overuse headache

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8.1

トリプタン乱用頭痛の
疑い

Probable triptan-
overuse headache

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8.2

鎮痛薬乱用頭痛の疑いProbable analgesic-
overuse headache

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8.3

オピオイド乱用頭痛の疑いProbable opioid-
overuse headache

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8.4

複合薬物乱用頭痛の疑
い

Probable combination 
medication-overuse 
headache

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8.5

その他の薬物乱用頭痛
の疑い

Headache probably 
attributed to other 
medication overuse

［G44.41 or 
G44.83］

8.2.8.6

Headache associated 
with substances but 
with uncertain 
mechanism

原因物質による機序不
明の頭痛

8.5［物質を特
定するコー
ド］

慢性薬物使用による有
害事象としての頭痛

Headache as an 
adverse event 
attributed to 
chronic medication

［G44.4］8.3

Birth control pills or 
estrogens

経口避妊薬あるいはエ
ストロゲン

8.5.1［Y42.4］外因性ホルモン誘発頭
痛

Exogenous hormone-
induced headache

［G44.418］8.3.1 

Headache from 
substance withdrawal

（chronic use）

原因物質離脱頭痛（慢
性使用）

8.4物質離脱による頭痛Headache attributed to 
substance withdrawal

［G44.83］8.4

Caffeine withdrawal 
headache

カフェイン離脱頭痛 8.4.2［F15.3］カフェイン離脱頭痛Caffeine-withdrawal 
headache

［G44.83］8.4.1

Narcotics abstinence 
headache

麻薬離脱頭痛 8.4.3［F11.3］オピオイド離脱頭痛Opioid-withdrawal 
headache

［G44.83］8.4.2

急性期頭痛治療薬乱用
中止後の反跳頭痛

Rebound headache 
after discontinuation of 
acute headache 
medication overuse

［G44.83］8.4.3

［Y42.4］エストロゲン離脱頭痛Oestrogen-withdrawal 
headache

［G44.83］8.4.4

Other substances他の原因物質 8.4.4［物質を特
定するコー
ド］

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 
substances

［G44.83］8.4.5

Headache associated with 
non-cephalic infection

頭部以外の感染症に伴
う頭痛 

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

9.

Intracranial infection頭蓋内感染症 7.3［G00-G09］頭蓋内感染症による頭
痛

Headache attributed to 
intracranial infection

［G44.821］9.1

［G00.9］細菌性髄膜炎による頭
痛

Headache attributed to 
bacterial meningitis

［G44.821］9.1.1

［G03.9］リンパ球性髄膜炎によ
る頭痛

Headache attributed to 
lymphocytic meningitis

［G44.821］9.1.2

［G04.9］脳炎による頭痛Headache attributed to 
encephalitis

［G44.821］9.1.3

［G06.0］脳膿瘍による頭痛Headache attributed to 
brain abscess

［G44.821］9.1.4

［G06.2］硬膜下膿瘍による頭痛Headache attributed to 
subdural empyema

［G44.821］9.1.5

［A00-B97］全身性感染症による頭
痛

Headache attributed to 
systemic infection

［G44.881］9.2

Bacterial infection細菌感染症 9.2［病因を特
定するコー
ド］

全身性細菌感染による
頭痛

Headache attributed to 
systemic bacterial 
infection

［G44.881］9.2.1

38 国際頭痛分類第 2 版



Viral infectionウィルス感染症9.1［病因を特
定するコー
ド］

全身性ウイルス感染に
よる頭痛

Headache attributed to 
systemic viral infection

［G44.881］9.2.2

［病因を特
定するコー
ド］

その他の全身性感染に
よる頭痛

Headache attributed to 
other systemic 
infection

［G44.881］9.2.3

［B22］ヒト免疫不全ウイルス/
後天性免疫不全症候群

（HIV/AIDS）による頭
痛

Headache attributed to 
HIV/AIDS

［G44.821］9.3

［病因を特
定するコー
ド］

慢性感染症後の頭痛Chronic post-infection 
headache

［G44.821 
or 
G44.881］

9.4

［G00.9］慢性細菌性髄膜炎後の
頭痛

Chronic post-bacterial 
meningitis headache

［G44.821］9.4.1

Headache associated 
with metabolic disorder

代謝障害に伴う頭痛 10.ホメオスターシスの障
害による頭痛

Headache attributed to 
disorder of homoeostasis

［G44.882］10.

Mixed hypoxia and 
hypercapnia   

低酸素症と高二酸化炭
素血症との合併 

10.3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 
hypercapnia

［G44.882］10.1

High altitude headache高山病による頭痛 10.1.1［W94］高山性頭痛High-altitude headache［G44.882］10.1.1

潜水時頭痛Diving headache［G44.882］10.1.2

Sleep apnea headache 睡眠時無呼吸による頭
痛 

10.1.3［G47.3］睡眠時無呼吸性頭痛Sleep apnoea headache［G44.882］10.1.3

Dialysis透析 10.5［Y84.1］透析頭痛Dialysis headache［G44.882］10.2

Arterial hypertension高血圧 6.8［I10］高血圧性頭痛Headache attributed to 
arterial hypertension

［G44.813］10.3

Pheochromocytoma褐色細胞腫 6.8.2［D35.0（良
性）or C74.1

（悪性）］

褐色細胞腫による頭痛Headache attributed to 
phaeochromocytoma

［G44.813］10.3.1

Malignant
（accelerated） 
hypertension

悪性高血圧 6.8.3［I10］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

［G44.813］10.3.2

［I67.4］高血圧性脳症による頭
痛

Headache attributed to 
hypertensive 
encephalopathy

［G44.813］10.3.3

Pre-eclampsia and 
eclampsia

子癇前症および子癇 6.8.4［O13-O14］子癇前症による頭痛Headache attributed to 
pre-eclampsia

［G44.813］10.3.4

Pre-eclampsia and 
eclampsia

子癇前症および子癇 6.8.4［O15］子癇による頭痛Headache attributed to 
eclampsia

［G44.813］10.3.5

Acute pressor 
response to exogenous 
agent

外因物質による急性昇
圧反応 

6.8.1［病因を特
定するコー
ド］

外因性物質に対する急
性昇圧反応による頭痛

Headache attributed to 
acute pressor response 
to an exogenous agent

［G44.813］10.3.6

［E03.9］甲状腺機能低下症によ
る頭痛

Headache attributed to 
hypothyroidism

［G44.882］10.4

［T73.0］絶食による頭痛Headache attributed to 
fasting

［G44.882］10.5

［病因を特
定するコー
ド］

心臓性頭痛Cardiac cephalalgia［G44.882］10.6

Headache related to 
other metabolic 
abnormality

他の代謝異常に伴う頭
痛 

10.6［病因を特
定するコー
ド］

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

［G44.882］10.7

Headache or facial pain 
associated with 
disorder of cranium, 
neck, eyes, ears, nose, 
sinuses, teeth, mouth 
or other facial or 
cranial structures

頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、
副鼻腔、歯、口あるいは
他の顔面・頭蓋組織に
起因する頭痛あるいは
顔面痛 

11.頭蓋骨、頸、眼、耳、
鼻、副鼻腔、歯、口あ
るいはその他の顔面・
頭蓋の構成組織の障
害に起因する頭痛あ
るいは顔面痛

Headache or facial pain 
attributed to disorder 
of cranium, neck, eyes, 
ears, nose, sinuses, 
teeth, mouth or other 
facial or cranial 
structures

［G44.84］11.

Cranial bone頭蓋骨 11.1［M80-
M89.8］

頭蓋骨疾患による頭痛Headache attributed to 
disorder of cranial bone

［G44.840］11.1

Neck頸 11.2［M99］頸部疾患による頭痛Headache attributed to 
disorder of neck

［G44.841］11.2
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［M99］頸原性頭痛Cervicogenic headache［G44.841］11.2.1

Retropharyngeal 
tendinitis

咽頭後方腱炎 11.2.2［M79.8］咽頭後方腱炎による頭
痛

Headache attributed to 
retropharyngeal 
tendonitis

［G44.842］11.2.2

［G24］頭頸部ジストニーによ
る頭痛

Headache attributed to 
craniocervical dystonia

［G44.841］11.2.3

Eyes眼 11.3眼疾患による頭痛Headache attributed to 
disorder of eyes

［G44.843］11.3

Acute glaucoma急性緑内障 11.3.1［H40］急性緑内障による頭痛Headache attributed to 
acute glaucoma

［G44.843］11.3.1

Refractive errors屈折異常 11.3.2［H52］屈折異常による頭痛Headache attributed to 
refractive errors

［G44.843］11.3.2

Heterophoria or 
heterotropia

眼球斜位あるいは斜視 11.3.3［H50.3-
H50.5］

眼球斜位あるいは斜
視（潜伏性または顕在
性斜視）による頭痛

Headache attributed to 
heterophoria or 
heterotropia（latent or 
manifest squint）

［G44.843］11.3.3

［病因を特
定するコー
ド］

眼球炎症性疾患 による
頭痛

Headache attributed to 
ocular inflammatory 
disorder

［G44.843］11.3.4

Ears耳 11.4［H60-H95］耳疾患による頭痛Headache attributed to 
disorder of ears

［G44.844］11.4

Acute sinus headache急性副鼻腔炎 11.5.1［J01］鼻副鼻腔炎による頭痛Headache attributed to 
rhinosinusitis

［G44.845］11.5

Teeth, jaws and 
related structures

歯・顎および関連組織11.6［K00-K14］歯、顎または関連する
組織の障害による頭痛

Headache attributed to 
disorder of teeth, jaws 
or related structures

［G44.846］11.6

Temporomandibular 
joint disease

顎関節の疾患 11.7［K07.6］顎関節症による頭痛ま
たは顔面痛

Headache or facial pain 
attributed to 
temporomandibular 
joint（TMJ） disorder

［G44.846］11.7

［病因を特
定するコー
ド］

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
織の障害に起因する
頭痛

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

［G44.84］11.8

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

［R51］12.

［F45.0］身体化障害による頭痛Headache attributed to 
somatisation disorder

［R51］12.1

［病因を特
定するコー
ド］

精神病性障害による頭
痛

Headache attributed to 
psychotic disorder

［R51］12.2

第 3 部：頭部神経痛、
中枢性・一次性顔面痛
およびその他の頭痛

Cranial neuralgias, 
central and primary 
facial pain and other 
headaches

Part 
three

Cranial neuralgias, 
nerve trunk pain and 
deafferentation pain

頭部神経痛、神経幹痛、
求心路遮断性疼痛 

12.頭部神経痛および中枢
性顔面痛

Cranial neuralgias and 
central causes of facial 
pain

［G44.847, 
G44.848 or 
G44.85］

13.

Trigeminal neuralgia三叉神経痛 12.2三叉神経痛Trigeminal neuralgia［G44.847］13.1

Idiopathic trigeminal 
neuralgia

特発性三叉神経痛 12.2.1［G50.00］典型的三叉神経痛Classical trigeminal 
neuralgia

［G44.847］13.1.1

Symptomatic 
trigeminal neuralgia

症候性三叉神経痛 12.2.2［G53.80］＋
［病因を特
定するコー
ド］

症候性三叉神経痛Symptomatic 
trigeminal neuralgia

［G44.847］13.1.2

Glossopharyngeal 
neuralgia  

舌咽神経痛  12.3舌咽神経痛Glossopharyngeal 
neuralgia

［G44.847］13.2

Idiopathic 
glossopharyngeal 
neuralgia

特発性舌咽神経痛 12.3.1［G52.10］典型的舌咽神経痛Classical glosso
pharyngeal neuralgia

［G44.847］13.2.1
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Symptomatic 
glossopharyngeal 
neuralgia

症候性舌咽神経痛 12.3.2［G53.830］＋
［病因を特
定するコー
ド］

症候性舌咽神経痛Symptomatic 
glossopharyngeal 
neuralgia

［G44.847］13.2.2

Nervus intermedius 
neuralgia

中間神経痛 12.4［G51.80］中間神経痛Nervus intermedius 
neuralgia

［G44.847］13.3

Superior laryngeal 
neuralgia

上部喉頭神経痛 12.5［G52.20］上喉頭神経痛Superior laryngeal 
neuralgia

［G44.847］13.4

［G52.80］鼻毛様体神経痛Nasociliary neuralgia［G44.847］13.5

［G52.80］眼窩上神経痛Supraorbital neuralgia［G44.847］13.6

［G52.80］その他の終末枝の神経
痛

Other terminal branch 
neuralgias

［G44.847］13.7

Occipital neuralgia後頭神経痛 12.6［G52.80］後頭神経痛Occipital neuralgia［G44.847］13.8

Neck-tongue syndrome頸・舌症候群 12.1.6頸・舌症候群Neck-tongue syndrome［G44.851］13.9

External compression 
headache

頭部圧迫による頭痛4.2外的圧迫による頭痛External compression 
headache

［G44.801］13.10

Cold stimulus 
headache

寒冷刺激による頭痛4.3寒冷刺激による頭痛Cold-stimulus 
headache

［G44.802］13.11

External application of 
a cold stimulus

外因性寒冷刺激による
頭痛 

4.3.1外的寒冷刺激による頭
痛

Headache attributed to 
external application of 
a cold stimulus

［G44.8020］13.11.1

Ingestion of a cold 
stimulus

冷たいものの摂取によ
る頭痛

4.3.2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 inhalation 
of a cold stimulus

［G44.8021］13.11.2

Compression or 
distortion of cranial 
nerves and second or 
third cervical roots

脳神経，頸髄神経根
（Ⅱ、Ⅲ）の圧迫あるい
は変位 

12.1.1［G53.8］ ＋
［病因を特
定する
コード］

器質的病変による脳神
経・上部頸部根の圧迫、
刺激または捻転に起因
する持続痛

Constant pain caused 
by compression, 
irritation or distortion 
of cranial nerves or 
upper cervical roots by 
structural lesions

［G44.848］13.12

Optic neuritis
（retrobulbar neuritis）

視神経炎（球後視神経
炎） 

12.1.2.1［H46］視神経炎Optic neuritis［G44.848］13.13

Diabetic neuritis糖尿病性神経炎 12.1.3.1［E10-E14］眼球糖尿病性神経障害Ocular diabetic 
neuropathy

［G44.848］13.14

Herpes zoster帯状ヘルペス 12.1.4.1帯状疱疹による頭痛ま
たは顔面痛

Head or facial pain 
attributed to herpes 
zoster

［G44.881 
or 
G44.847］

13.15

［B02.2］急性帯状疱疹による頭
痛または顔面痛

Head or facial pain 
attributed to acute 
herpes zoster

［G44.881］13.15.1

Chronic post-herpetic 
neuralgia

ヘルペス後慢性神経痛 12.14.2［B02.2］帯状疱疹後神経痛Post-herpetic neuralgia［G44.847］13.15.2

Tolosa-Hunt syndromeTolosa-Hunt症候群 12.1.5トロサ・ハント症候群Tolosa-Hunt syndrome［G44.850］13.16

ophthalmoplegic 
migraine

眼筋麻痺性片頭痛1.3眼筋麻痺性片頭痛Ophthalmoplegic 
‘migraine’

［G43.80］13.17

Central causes of head 
and facial pain other 
than tic douloureux

中枢性の頭痛・顔面痛
（三叉神経痛を除く） 

12.7中枢性顔面痛Central causes of facial 
pain

［G44.810 
or 
G44.847］

13.18

Anaesthesia dolorosa有痛性感覚消失         　
12.7.1

［G52.800］
＋［病因を
特定する
コード］

有痛性感覚脱出症Anaesthesia dolorosa［G44.847］13.18.1

Thalamic pain視床痛 12.7.2［G46.21］中枢性卒中後痛Central post-stroke 
pain

［G44.810］13.18.2

Demyelination of 
cranial nerves

脳神経の脱髄 12.1.2［G35］多発性硬化症による顔
面痛

Facial pain attributed 
to multiple sclerosis

［G44.847］13.18.3

［G50.1］持続性特発性顔面痛Persistent idiopathic 
facial pain

［G44.847］13.18.4

［病因を特
定するコー
ド］

口腔内灼熱症候群Burning mouth 
syndrome

［G44.847］13.18.5

Facial pain not 
fulfilling criteria in 
groups 11 or 12

分類11あるいは12に該
当しない顔面痛

12.8［病因を特
定するコー
ド］

その他の頭部神経痛ま
たは他の中枢性顔面痛

Other cranial neuralgia 
or other centrally 
mediated facial pain

［G44.847］13.19
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Headache not 
classifiable

分類できない頭痛 13.その他の頭痛、頭部神
経痛、中枢性あるいは
原発性顔面痛

Other headache, 
cranial neuralgia, 
central or primary 
facial pain

［R51］14.

分類不能の頭痛Headache not 
elsewhere classified

［R51］14.1

詳細不明の頭痛Headache unspecified［R51］14.2

向精神物質（依存誘発性）に伴う頭痛は、疾患の性質が物質使用に関連するものであったことを示すための追加的コードを付加

して G44. 83 に分類される：例えば、中毒（F1x.0）、依存（F1x.2）、離脱（F1x.3）、その他第 3 の文字は、特定の物質に関与した

ことを示すのに用いられる：例えば、アルコールには F10、カフェインには F15、その他依存非誘発性物質の乱用は F55 に分類

される。第 4 の文字により、その物質を示す：例えば、鎮痛薬の乱用は F55.2。依存非誘発性物質による頭痛は、G44.4 に分類さ

れる。

脚注 1　追加コードは、発作の種類を指定する。

脚注 2　ICD-10 では、物質は依存誘発性の有無によって分類される。
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第1部（Part one）

一次性頭痛（The primary headaches）

片頭痛

緊張型頭痛

群発頭痛とその他の三叉神経・自律神経性頭痛

その他の一次性頭痛



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 典型的前兆に片頭痛を伴うもの（Typical

aura with migraine headache）

1．2．2 典型的前兆に非片頭痛様の頭痛を伴うもの

（Typical aura with non-migraine head-

ache）

1．2．3 典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの

（Typical aura without headache）

1．2．4 家族性片麻痺性片頭痛（Familial hemiple-

gic migraine）

1．2．5 孤発性片麻痺性片頭痛（Sporadic hemiple-

gic migraine）

1．2．6 脳底型片頭痛（Basilar-type migraine）

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 com-

monly precursors of migraine）

1．3．1 周期性嘔吐症（Cyclical vomiting）

1．3．2 腹部片頭痛（Abdominal migraine）

1．3．3 小児良性発作性めまい（Benign paroxys-

mal vertigo of childhood）

1．4 網膜片頭痛（Retinal migraine）

1．5 片頭痛の合併症（Complications of migraine）

1．5．1 慢性片頭痛（Chronic migraine）

1．5．2 片頭痛発作重積（Status migrainosus）

1．5．3 遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの（Per-

sistent aura without infarction）

1．5．4 片頭痛性脳梗塞（Migrainous infarction）

1．5．5 片頭痛により誘発される痙攣（Migraine-

triggered seizure）

1．6 片頭痛の疑い（Probable migraine）

1．6．1 前兆のない片頭痛の疑い（Probable mi-

graine without aura）

1．6．2 前兆のある片頭痛の疑い（Probable mi-

graine with aura）

1．6．5 慢性片頭痛の疑い（Probable chronic mi-

graine）

他疾患にコード化する：

その他の疾患から 2 次的に起った片頭痛様頭痛（症候

性片頭痛）は、その疾患に応じてコード化する。

全般的コメント

一次性頭痛か、二次性頭痛か、あるいはその両方か？

片頭痛の特徴を有する頭痛が初発し、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に

は、原因疾患に応じて二次性頭痛としてコード化する。

以前から存在する片頭痛が、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悪化する場合に

は、2 通りの可能性があり、判定を要する。このような患

者の診断は、片頭痛の診断のみとすることも、あるいは、

片頭痛およびその他の疾患に応じた二次性頭痛の両者と

して診断することも可能である。二次性頭痛の診断を追

加する際の裏づけになる要素としては、原因疾患と頭痛

とが時期的によく一致していること、既存の片頭痛の著

しい悪化があること、原因疾患が片頭痛を惹起するか悪

化させたという確実な証拠のあること、最終的に原因疾

患軽快後の片頭痛の改善または消失があることである。

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。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。世界保健機関（WHO）によれば、よく

知られている日常生活に支障をきたす疾患の中で片頭痛

は現在、第 19 位に位置付けられている。

片頭痛は、2 つの主要なサブ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

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～数日の予兆期（pre-

monitory phase）や頭痛回復期（resolution phase）があ

る。予兆期および回復期の症状には、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、

反復性のあくびなどがあり、また、その他の非典型的な

症状を訴える患者もある。

ある患者がふたつ以上の片頭痛サブタイプの診断基準

を満たしている場合には、すべてのサブタイプを診断し

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。
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1．1 「前兆のない片頭痛」

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・音過敏を伴う。

診断基準：

A．B～D を満たす頭痛発作が 5 回以上ある（注 1）

B． 頭痛の持続時間は 4～72 時間（未治療もしくは治療

が無効の場合）（注 2、3、4）

C． 頭痛は以下の特徴の少なくとも 2 項目を満たす

1．片側性（注 5、6）

2．拍動性（注 7）

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の）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（注 8）

E． その他の疾患によらない（注 9）

注：

1．1．1「前兆のない片頭痛」と 2．1「稀発反復性緊張型頭

痛」は時に鑑別が困難であると思われる。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、1．6．1「前兆のな

い片頭痛の疑い」にコード化すべきである。

2．片頭痛発作中に入眠してしまい、目覚めた時には頭

痛を認めない患者では、発作の持続時間を目覚めた時刻

までとみなす。

3．小児では片頭痛発作の持続時間は、1～72 時間として

よいかもしれない（ただし、プロスペクティブな日記研

究により、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、プロスペク

ティブな頭痛日記により確認する必要がある）。

4．発作が 3 ヵ月を超える期間にわたり 15 日�月以上生

じている場合には、1．1「前兆のない片頭痛」としてコー

ド化するとともに、1．5．1「慢性片頭痛」としてコード化

する。

5．幼児の片頭痛は両側性である場合が多い。成人にみ

られる片側性の頭痛パターン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。

6．片頭痛は通常、前頭側頭部に発生する。小児における

後頭部痛は、片側性か両側性かを問わず稀であり、診断

上の注意が必要である。器質性疾患によるものが多いと

考えられる。

7．拍動性頭痛（pulsating）とは、ズキンズキンする

（throbbing）、あるいは、心臓の拍動に伴い痛みが変化す

ることを意味する。

8．幼児の光過敏および音過敏は、行動から推測できる

ものと思われる。

9．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時間的に一致しない。

コメント：

1．1「前兆のない片頭痛」は、最も一般的な片頭痛サブ

タイプである。1．2「前兆のある片頭痛」に比して発作発

現頻度が高く、日常生活に支障をきたす傾向が強いこと

が通例である。

前兆のない片頭痛は、しばしば月経と密接な関係にあ

る。「頭痛の国際分類」第 1 版と異なり、本版では、A

1．1．1「純粋月経時片頭痛」および A1．1．2「月経関連片

頭痛」の基準を示す。ただし、純粋月経時片頭痛および

月経関連片頭痛を独立した疾患単位とみなすべきかどう

かが不明確であるため、付録に記載する。

発作頻度の極めて高い片頭痛を本診断基準では 1．5．1

「慢性片頭痛」と分類しているが、薬物乱用がみられない

ことが条件である。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もっとも強く、この場

合には新たな頭痛として 8．2「薬物乱用頭痛」にコード化

する。

前兆のない片頭痛発作には皮質拡延性抑制（cortical

spreading depression）を示唆する局所脳血流の変化は見

られない。脳幹部の血流変化や、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、前兆

のある片頭痛で脳血流減少が波紋状に拡がる病態と対照

的である。したがって、前兆のない片頭痛では、おそら

く皮質拡延性抑制は関与していない。一方、メッセン

ジャー分子である一酸化窒素（NO）およびカルシトニン

遺伝子関連ペプチド（CGRP）の関与は明らかである。片

頭痛はこれまで主として血管性の疾患と考えられたが、

ここ 10～20 年で、血管周囲神経終末の感作（sensitiza-

tion）の重要性と、病態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。それと同時に、片頭

痛の痛みの神経回路および同システムにおける神経伝達

の諸側面が認識されるようになった。5HT1B�1D 受容体作
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動薬であるトリプタン出現の貢献は大きい。トリプタン

は、急性期治療において著しい有効性を示し、また非常

に高い受容体特異性を有していることより、トリプタン

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。前兆のない片頭痛を神経生物学的な

病態として捉えうることが明らかとなり、現在、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知

見が急速に進歩している。

1．2 前兆のある片頭痛

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 mi-

graine）、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（mi-

graine accompagne�e）、片頭痛合併症（complicated mi-

graine）

他疾患にコード化する：

13．17「眼筋麻痺性‘片頭痛’」（Ophthalmoplegic‘mi-

graine’）

解説：

通常 5～20 分にわたり徐々に進展し、かつ持続時間が

60 分未満の可逆性局在神経症状からなる発作を繰り返

す疾患である。前兆のない片頭痛の特徴を有する頭痛が

前兆後に生じることが多い。稀に片頭痛の特徴を欠く頭

痛であったり、全く頭痛がなかったりする例がある。

診断基準：

A．B を満たす頭痛が 2 回以上ある

B． 片頭痛の前兆がサブフォーム 1．2．1～1．2．6 のいず

れかの診断基準項目 B および C を満たす

C． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時間的に一致しない。

コメント：

前兆とは、神経症状の複合体であり、片頭痛発作の頭

痛が始まる直前または同時期に起こるものである。大部

分の片頭痛患者では、前兆のない頭痛発作のみがみられ

る。前兆のある片頭痛発作が頻発する患者の多くは前兆

のない片頭痛発作もみられる（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）。

予兆は、片頭痛発作（前兆の有無を問わず）の数時間～

1 日または 2 日前から生じる。予兆には、疲労感、集中困

難、頸部のこり、光または音に対する過敏性、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。「前駆症状（prodrome）」および「警告症状

（warning symptoms）」という用語はしばしば「前兆」の

意味を含む用語として誤用されるため、避けるべきであ

る。

片頭痛前兆の大部分は、1．1「前兆のない片頭痛」の基

準を満たす頭痛を伴う。このため、1．2．1「典型的前兆に

片頭痛を伴うもの」という疾患単位を区別した。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

を伴うこともあり、また、片頭痛前兆のみで頭痛を伴わ

ない場合もある。この 2 つのサブフォームも区別した。

その他の明らかに別のタイプの頭痛（群発頭痛など）に

ついても、類似した特徴を有する前兆が認められるとの

報告があるが、前兆と頭痛との関係は完全には解明され

ていない。

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
～

間後より徐々に充血へ移行してゆく。Leao の皮質拡延性

抑制が示唆されている。

系統的研究によれば、視覚性前兆を有する多くの患者

は、ときに上下肢の症状を経験している。また逆に、上

下肢の症状を有する患者では、ほぼ常に視覚性前兆症状

も経験している。視覚性前兆のある片頭痛と片側性錯感

覚のある片頭痛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。ただし、運動麻痺（脱

力）を呈する患者は別に分類した。これは、大部分が優

性遺伝型式の 1．2．4「家族性片麻痺性片頭痛」であり、臨

床的にも相違があるためである。前兆のある片頭痛と家

族性片麻痺性片頭痛の遺伝的関係は未だ確立されていな

い。

以前の分類で定義されていた「前兆遷延型片頭痛」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。「前兆遷延型片頭痛」および「突発性前兆を伴う片頭

痛」の発作が認められる患者の大多数は、1．2「前兆のあ

る片頭痛」のいずれかのサブフォームの診断基準を満た

す発作が認められるため、当該診断にコード化すべきで

ある。残りの患者は、1．6．2「前兆のある片頭痛の疑い」

にコードし、非定型的な特徴（遷延型前兆または突発性

前兆）を括弧内に明記すべきである。
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1．2．1 典型的前兆に片頭痛を伴うもの

解説：

典型的前兆には視覚症状、感覚症状、言語症状がある。

徐々に進展し、1 時間以上持続することはない。前兆には

陽性徴候および陰性徴候が混在し、完全に可逆性であり、

1．1「前兆のない片頭痛」の基準を満たす頭痛を伴う。

診断基準：

A．B～D を満たす頭痛発作が 2 回以上ある

B． 少なくとも以下の 1 項目を満たす前兆があるが、運

動麻痺（脱力）は伴わない

1．陽性徴候（例えばきらきらした光・点・線）およ

び・または陰性徴候（視覚消失）を含む完全可逆

性の視覚症状

2．陽性徴候（チクチク感）および・または陰性徴候

（感覚鈍麻）を含む完全可逆性の感覚症状

3．完全可逆性の失語性言語障害

C． 少なくとも以下の 2 項目を満たす

1．同名性の視覚症状（注 1）または片側性の感覚症

状（あるいはその両方）

2．少なくとも 1 つの前兆は 5 分以上かけて徐々に

進展するかおよび・または異なる複数の前兆が

引き続き 5 分以上かけて進展する

3．それぞれの前兆の持続時間は 5 分以上 60 分以内

D． 1．1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～D を満たす

頭痛が、前兆の出現中もしくは前兆後 60 分以内に生

じる

E． その他の疾患によらない（注 2）

注：

1．中心視野に視覚消失または霧視が追加的に起こる場

合がある。

2．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時間的に一致しない。

コメント：

「典型的前兆に片頭痛を伴うもの」は、前兆のある片頭

痛症候群のうち最も一般的なものである。稀に二次性類

似疾患（頸動脈解離、動静脈奇形、痙攣など）により類

似の症候が起りうるが、通常は注意深い病歴聴取だけで

明確な診断を行える。

視覚性前兆は最も一般的なタイプの前兆で、閃輝暗点

（fortification spectrum）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方部凸形

を呈し、その結果、種々の程度の絶対暗点または相対暗

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。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、発生部位から身体および顔面の

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、分類困難である場合が多い。

前兆に運動麻痺（脱力）が含まれる場合には、1．2．4「家

族性片麻痺性片頭痛」または 1．2．5「孤発性片麻痺性片頭

痛」としてコード化する。

前兆症状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、失語性言語障害を生じるが、

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。患者はしばしば自分の症状をうまく説明できな

いと感じており、このような患者には症状の時間的な経

過と記録の方法について指示を与えるべきである。この

ようにプロスペクティブに観察を実施すると臨床像はよ

り鮮明になる。患者がよく間違えて訴えるのは、頭痛が

片側性か否か、発症が急か徐々か、視覚障害が半盲性か

単眼性か、前兆の持続時間、感覚鈍麻か脱力かといった

点である。初診の後に前兆記録日記を用いて確認すると

診断が明確になる。

1．2．2 典型的前兆に非片頭痛様の頭痛を伴うもの

解説：

視覚症状、感覚症状あるいは言語症状のいずれか 1 つ

以上からなる典型的前兆があること。前兆は徐々に進展

し、1 時間以上持続することはなく、陽性徴候および陰性

徴候が混在し、完全可逆性であることを特徴とする前兆

が、1．1「前兆のない片頭痛」の基準を満たさない頭痛を

伴って発現するもの。

診断基準：

A．B～D を満たす頭痛発作が 2 回以上ある

B． 少なくとも以下の 1 項目を満たす前兆があるが、運

動麻痺（脱力）は伴わない

1．陽性徴候（きらきらした光・点・線など）およ

び・または陰性徴候（視覚消失）を含む完全可逆

性の視覚症状

2．陽性徴候（チクチク感）および・または陰性徴候

（感覚鈍麻）を含む完全可逆性の感覚症状

3．完全可逆性の失語性言語障害

C． 少なくとも以下の 2 項目を満たす

1．同名性の視覚症状（注 1）または片側性の感覚症

状（あるいはその両方）
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2．少なくとも 1 つの前兆は 5 分以上かけて徐々に

進展するか、および・または異なる複数の前兆が

引き続き 5 分以上かけて進展する

3．それぞれの前兆の持続時間は 5 分以上 60 分以内

D． 1．1「前兆のない片頭痛」の B～D を満たさない頭痛

が、前兆の出現中もしくは前兆後 60 分以内に生じる

E． その他の疾患によらない（注 2）

注：

1．中心視野に視覚消失または霧視が追加的に起こる場

合がある。

2．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時間的に一致しない。

コメント：

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）の徴候となる類似症状との鑑別

がきわめて重要となる。

1．2．3 典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの

解説：

視覚症状、感覚症状からなる典型的前兆であるが、言

語症状の有無を問わない。徐々に進展し、1 時間以上持続

することはない。陽性徴候および陰性徴候の混在と完全

可逆性を特徴とする前兆で、頭痛を伴わない。

診断基準：

A．B～D を満たす発作が 2 回以上ある

B． 少なくとも以下の 1 項目を満たす前兆があり、失語

症状はあってもなくてもよいが運動麻痺（脱力）は

伴わない

1．陽性徴候（きらきらした光・点・線など）およ

び・または陰性徴候（視覚消失）を含む完全可逆

性の視覚症状

2．陽性徴候（チクチク感）および・または陰性徴候

（感覚鈍麻）を含む完全可逆性の感覚症状

C． 少なくとも以下の 2 項目を満たす

1．同名性の視覚症状（注 1）または片側性の感覚症

状（あるいはその両方）

2．少なくとも 1 つの前兆は 5 分以上かけて徐々に

進展するか、および・または異なる複数の前兆が

引き続き 5 分以上かけて進展する

3．それぞれの前兆の持続時間は 5 分以上 60 分以内

D． 前兆の出現中もしくは前兆後 60 分以内に頭痛は生

じない

E．その他の疾患によらない（注 2）

注：

1．中心視野に視覚消失または霧視が追加して起こる場

合がある。

2．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時間的に一致しない。

コメント：

典型的前兆にひ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、前兆にひき続いて片頭痛

では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。1．2．3「頭痛を伴わない典型的前

兆」しか経験しない患者は少数である。また、一般的に、

1．2．1「片頭痛を伴う典型的前兆」を有する患者が加齢と

ともに、前兆は起こり続けるが、頭痛が片頭痛の特徴を

失ってきたり、頭痛が全く起こらなくなったりすること

がある。一部の患者（主に男性）では、初発から 1．2．3

「頭痛を伴わない典型的前兆」を認めることがある。

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重要

となる。このような鑑別には精査が必要であると思われ

る。特に前兆が 40 歳以降に初発し、陰性徴候（半盲など）

が主たる症状の場合、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

の原因の除外が必要である。

1．2．4 家族性片麻痺性片頭痛

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．B および C を満たす頭痛発作が 2 回以上ある

B． 前兆は、完全可逆性の運動麻痺（脱力）と、少なく

とも以下の 1 項目からなる

1．陽性徴候（きらきらした光・点・線など）およ

び・または陰性徴候（視覚消失）を含む完全可逆

性の視覚症状

2．陽性徴候（チクチク感）および・または陰性徴候

（感覚鈍麻）を含む完全可逆性の感覚症状

3．失語性言語障害で完全可逆性

C． 少なくとも以下の 2 項目を満たす
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1．少なくとも 1 つの前兆は 5 分以上かけて徐々に

進展するか、および・または異なる複数の前兆が

引き続き 5 分以上かけて進展する

2．それぞれの前兆の持続時間は 5 分以上 24 時間未

満

3．1．1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～D を満た

す頭痛が、前兆の出現中もしくは前兆開始後 60

分以内に生じる

D． 少なくとも一人の第 1 度もしくは第 2 度近親者に

A～E を満たす頭痛発作がある

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

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。

新たな遺伝学的研究成果により、以前よりも正確に

FHM を定義することが可能になった。

1．2．4「家族性片麻痺性片頭痛」の特定の遺伝的サブタ

イ プ が 同 定 さ れ た。FHM1 で は 第 19 染 色 体 上 の

CACNA1A 遺伝子の変異があり、FHM2 では第 1 染色体

上の ATP1A2 遺伝子の変異が知られている。遺伝子検査

が実施されている場合には、遺伝子的サブタイプを補足

的に括弧にいれて併記すべきである。

FHM1 は、典型的前兆の症状以外に脳底型の症状を示

すことがきわめて多く、発作時にはほぼ毎回頭痛が存在

することが知られている。FHM1 の発作中には、意識障

害（ときに昏睡を含む）、発熱、髄液細胞増多および錯乱

状態などが起こりうる。FHM1 の発作は、（軽度の）頭

部外傷によって誘発されうる。

FHM1 家系の約 50％ において、慢性進行性の小脳失

調が片頭痛発作とは別に発生する。

FHM はしばしばてんかんと誤診されており、てんか

んとして（無効な）治療をされていることが多い。

1．2．5 孤発性片麻痺性片頭痛

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ものがいない。

診断基準：

A．B および C を満たす頭痛発作が 2 回以上ある

B． 前兆は、完全可逆性の運動麻痺（脱力）と、少なく

とも以下の 1 項目からなる

1．陽性徴候（きらきらした光・点・線など）およ

び・または陰性徴候（視覚消失）を含む完全可逆

性の視覚症状

2．陽性徴候（チクチク感）および・または陰性徴候

（感覚鈍麻）を含む完全可逆性の感覚症状

3．完全可逆性の失語性言語障害

C． 少なくとも以下の 2 項目を満たす

1．少なくとも 1 つの前兆は 5 分以上かけて徐々に

進展するか、および・または異なる複数の前兆が

引き続き 5 分以上かけて進展する

2．それぞれの前兆の持続時間は 5 分以上 24 時間未

満

3．1．1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～D を満た

す頭痛が、前兆の出現中もしくは前兆開始後 60

分以内に生じる

D． 第 1 度もしくは第 2 度近親者に A～E を満たす頭痛

発作がない

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

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。孤発性片麻痺

性片頭痛の発作は、1．2．4「家族性片麻痺性片頭痛」と同

一の臨床的特徴を有する。

孤発例では、その他の原因を除外するため、神経画像

検査やその他の検査を必ず実施する必要がある。また、

一過性神経症状とリンパ球性髄液細胞増多を伴う偽性片

頭痛（pseudomigraine）を否定するため腰椎穿刺も必要

である。孤発性片麻痺性片頭痛は、男性の有病率が高く、

一過性不全片麻痺および失語を伴う場合が多い。

1．2．6 脳底型片頭痛

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）

解説：

片頭痛の前兆の責任病巣が、脳幹または両側大脳半球

（あるいはその両方）と考えられるもの。運動麻痺（脱力）
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が前兆である場合は含まない。

診断基準：

A．B～D を満たす頭痛発作が 2 回以上ある

B． 少なくとも以下の 2 つの完全可逆性の前兆がある

が、運動麻痺（脱力）はともなわない

1．構音障害

2．回転性めまい

3．耳鳴

4．難聴

5．複視

6．両眼の耳側および鼻側の両側にわたる視覚症状

7．運動失調

8．意識レベル低下

9．両側性の感覚障害

C． 少なくとも以下の 2 項目を満たす

1．少なくとも 1 つの前兆は 5 分以上かけて徐々に

進展するか、および・または異なる複数の前兆が

引き続き 5 分以上かけて進展する

2．それぞれの前兆の持続時間は 5 分以上 60 分以内

D． 1．1「前兆のない片頭痛」の B～D を満たす頭痛が、

前兆の出現中もしくは前兆後 60 分以内に生じる

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

脳底型発作は若年成人に最も多い。脳底型発作を有す

る患者は、典型的前兆のある発作も経験していることが

多い（両方の片頭痛についてそれぞれコード化する）。

運動麻痺（脱力）がある場合には、1．2．4「家族性片麻

痺性片頭痛」または 1．2．5「孤発性片麻痺性片頭痛」とし

てコード化する。1．2．4「家族性片麻痺性片頭痛」を有す

る患者の 60％ に脳底型症状が認められる。したがって、

運動麻痺（脱力）が生じない場合に限って 1．2．6「脳底型

片頭痛」と診断する。

診断基準 B 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。

元来「脳底動脈片頭痛」または「脳底片頭痛」という

用語が使用されていたが、脳底動脈領域の関与が不明確

であるため（すなわち、左右両半球性におこった障害の

可能性もある）、「脳底型片頭痛」という用語が選択され

た。

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）

1．3．1周期性嘔吐症

解説：

嘔吐と激しい悪心からなる発作を繰り返す疾患で、

個々の患者では症状が定型化していることが多い。発作

時には顔面蒼白と嗜眠傾向を伴う。発作間欠期には、症

状は完全に消失する。

診断基準：

A．B および C を満たす発作が 5 回以上ある

B． 1 時間～5 日間続く、強い悪心と嘔吐の周期性発作

（個々の患者で毎回同様の発作）

C． 発作中嘔吐は少なくとも 4 回�1 時間の頻度で 1 時

間以上続く

D． 発作間欠期には無症状

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．特に病歴および身体所見は、胃腸疾患の徴候を示さ

ないことが特徴。

コメント：

周期性嘔吐症は、小児期にみられる反復発作性の疾患

であり、自然寛解（self-limiting）する。発作間欠期は全

く正常である。「頭痛の国際分類」第 1 版では、周期性

嘔吐症が小児周期性症候群として含まれていなかった。

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、周期性嘔吐症は片頭痛に関連した疾患であることが

示唆されている。

1．3．2 腹部片頭痛

解説：

主として小児に認められ、かつ反復発作性の 1～72 時

間持続する発作性の腹部正中部の痛みを繰り返す原因不

明の疾患であり、発作間欠期には異常を認めない。腹痛

は中等度～重度の痛みで、血管運動症状、悪心および嘔

吐を伴う。

診断基準：

A．B～D を満たす発作が 5 回以上ある

B． 1～72 時間持続する腹痛発作（未治療もしくは治療

が無効の場合）

C． 腹痛は次の特徴をすべて満たす
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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

D． 腹痛中、以下の少なくとも 2 項目を満たす

1．食欲不振

2．悪心

3．嘔吐

4．顔面蒼白

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．特徴的なこととして、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か、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：

正常な日常的活動を妨げるほど重度の痛みである。

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

数の患者では顔面潮紅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大部分の小児は、後年になって片

頭痛を発症する。

1．3．3 小児良性発作性めまい

解説：

おそらく多様な疾患が混在したもので、前触れなしに

起こり自然に軽減する比較的短時間の回転性めまい発作

を繰り返す。それ以外には健康上問題がない。

診断基準：

A．B を満たす発作が 5 回以上ある

B． 前触れなく生じ数分～数時間で自然軽快する、頻

回・重度の回転性めまい発作（注 1）

C． 発作間欠期には神経所見および聴力・平衡機能は正

常

D． 脳波所見は正常

注：

1．眼振または嘔吐を伴う場合が多い。片側性拍動性頭

痛がめまい発作の際に生じることがある。

1．4 網膜片頭痛

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おこる。

診断基準：

A．B および C を満たす発作が 2 回以上ある

B． 完全可逆性で単眼性の陽性および・または陰性の視

覚症状（たとえば閃輝、暗点、視覚消失）がある。

これは発作中に検査により確認されるか、もしくは

（適切な指示のもとに）患者の図示により単眼視野障

害が確認される。

C． 1．1「前兆のない片頭痛」の診断基準 B～D を満たす

頭痛が、視覚症状の出現中もしくは出現後 60 分以内

に生じる

D． 発作間欠期には眼科的検査は正常

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．適切な検査により、その他の一過性単眼視覚消失の

原因を除外できる。

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、この

ような症例では症状や経過に片頭痛の要素が含まれてい

るかどうかは確認しえない。視神経障害や頸動脈解離な

どその他の一過性単眼視覚消失（一過性黒内障）の原因

疾患を必ず除外しなければならない。

1．5 片頭痛の合併症

コメント：

先行する片頭痛サブタイプ、合併症の双方について、

別個にコード化する。

1．5．1 慢性片頭痛

解説：

薬物乱用がみられないのに、片頭痛が月に 15 日以上の

頻度で 3 ヵ月以上続く。

診断基準：

A．1．1「前兆のない片頭痛」の診断基準 C および D を満

たす頭痛が、月に 15 日以上の頻度で 3 ヵ月を超えて

続く

B． その他の疾患によらない（注 1、2）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。
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2．薬物乱用がみられ、かつ 8．2「薬物乱用頭痛」のいず

れかのサブフォームの基準 B を満たす場合には、投薬中

止 2 ヵ月後に改善が認められないことが確認されるま

で、1．5．1「慢性片頭痛」の基準 B を満たすかどうかは不

確実である（コメント参照）。

コメント：

大部分の慢性片頭痛症例は、1．1「前兆のない片頭痛」

として始まる。したがって、慢性化（chronicity）は、反

復性片頭痛の合併症とみなすことができる。

片頭痛が慢性化するに伴い、頭痛発現の発作性

（attack-wise, episodic）が顕著でなくなる傾向があるが、

このような傾向が常に認められるかどうかはまだ明確に

は証明されていない。

薬物乱用がみられる場合（8．2「薬物乱用頭痛」のいず

れかのサブフォームの基準 B を満たす場合）には、薬物

乱用が慢性症状の原因である可能性が最も高い。した

がって、このような場合の取り決め（default rule）とし

て、先行する片頭痛サブタイプ（通常は 1．1「前兆のない

片頭痛」）に準じてコード化するほか、1．6．5「慢性片頭痛

の疑い」と 8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」もコード化する。

薬物乱用の中止 2 ヵ月後にも上記基準が満たされる場合

には、1．5．1「慢性片頭痛」と、先行する片頭痛サブタイ

プの診断を行い、8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」の診断名

を破棄する。2 ヵ月以内のいずれかの時点で頭痛の改善

が認められ、上記基準を満たさなくなった場合には、8．

2「薬物乱用頭痛」と、先行する片頭痛サブタイプをコー

ド化し、1．6．5「慢性片頭痛の疑い」を破棄する。

ただし、これらの診断基準については、さらに検討す

る必要がある。

1．5．2 片頭痛発作重積

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．1．1「前兆のない片頭痛」を持つ患者におこる頭痛発

作で、現在の発作は持続時間を除けば今までの頭痛

発作と同様である

B． 頭痛は以下の特徴の両方を満たす

1．72 時間を超えて続く

2．重度の頭痛

C． その他の疾患によらない

コメント：

睡眠による頭痛発作の中断は無視する。また、投薬に

よる短時間の頭痛軽減も無視する。発作重積はしばしば

薬物乱用に起因すると考えられる。その場合はそれに対

応するコード化をすべきである。発作が 72 時間を超えて

持続しても、頭痛が日常生活に支障をきたさない程度で

あれば、診断基準のほかのすべての項目を満たしていて

も、1．6．1「前兆のない片頭痛の疑い」としてコード化す

る。

1．5．3 遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの

解説：

前兆が 1 週間を超えて持続するが、放射線学的検査で

脳梗塞を認めない。

診断基準：

A．1．2「前兆のある片頭痛」患者で、従来の頭痛発作と

違い、1 つもしくは複数の前兆が 1 週間を超えて続

く

B． その他の疾患によらない

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～

数年にわたり持続する場合がある。確実に有効な治療法

はわかっていないが、少数例ながらアセタゾラミド

（acetazolamide）やバルプロ酸（valproic acid）が奏効し

たとされている。

特に、拡散強調 MRI 像により、後頭白質脳症（poste-

rior leukoencephalopathy）を除外すること。MRI 検査に

より、1．5．4「片頭痛性脳梗塞」を除外すること。

1．5．4 片頭痛性脳梗塞

解説：

1 つ以上の片頭痛前兆があり、神経画像検査によって

責任領域に虚血性梗塞巣が証明される。

診断基準：

A．1．2「前兆のある片頭痛」を持つ患者に起こる頭痛発

作で、1 つもしくは複数の前兆が 60 分を超えて続く

ことを除けば、今までの頭痛発作と同様である

B． 神経画像検査により責任領域に虚血性梗塞病巣が描

出される

C． その他の疾患によらない

コメント：

片頭痛患者における脳梗塞は、片頭痛と併存するその

他の原因による脳梗塞、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、あるいは前兆の

ある典型的片頭痛の経過中に発生する脳梗塞に分類する
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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、1．5．4「片頭痛性脳

梗塞」の基準を満たす。

片頭痛患者における脳血管障害のリスクの増加は、い

くつかの研究で 45 歳未満の女性では明らかにされてい

る。45 歳以上の女性や男性における片頭痛と脳血管障害

との関連性については、研究により結果が異なっており

明確でない。

1．5．5 片頭痛により誘発される痙攣

解説：

片頭痛の前兆により誘発される痙攣である。

診断基準：

A．1．2「前兆のある片頭痛」を満たす片頭痛を持つ

B． てんかん発作診断基準の 1 つを満たす発作が、片頭

痛前兆の最中あるいは 1 時間以内に生じる

コメント：

発作性脳疾患のプロトタイプとして片頭痛とてんかん

があげられる。てんかん発作後には、片頭痛様の頭痛が

高頻度にみられ、また、片頭痛発作中または片頭痛発作

後に痙攣がおこることもある。このような現象は時に片

頭痛てんかん（migralepsy）とも呼ばれ、前兆のある片頭

痛患者でよく記載されている。

1．6 片頭痛の疑い

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（症候性片頭痛）

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疾患の診断に必要な基準項目のう

ち、1 項目を欠いた発作および・または頭痛（1．6．3「小

児周期性症候群（片頭痛に移行することが多いもの）」の

疑い）、1．6．4「網膜片頭痛の疑い」は現在、認められて

いない）。

1．6．1 前兆のない片頭痛の疑い

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． その他の疾患によらない

コメント：

1．5．1「慢性片頭痛」または 1．5．2「片頭痛発作重積」の

基準を満たす場合には、1．6．1「前兆のない片頭痛の疑い」

にコード化しない。

1．6．2 前兆のある片頭痛の疑い

診断基準：

A．1．2「前兆のある片頭痛」のいずれのサブフォームに

おいても診断基準 A～D のうち 1 つだけ満たさな

い

B． その他の疾患によらない

1．6．5 慢性片頭痛の疑い

診断基準：

A．1．1「前兆のない片頭痛」の C および D を満たす頭痛

が、月 15 日以上の頻度で 3 ヵ月を超えて続く

B． その他の疾患によらない（注 1）が、8．2「薬物乱用

性頭痛」のいずれかのサブフォーム診断基準の B

を満たす薬物乱用が現在あるか、あるいは最近 2 ヵ

月以内にあった

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

（ただし 8．2「薬物乱用頭痛」を除く）を否定できる、ま

たは、病歴あるいは身体所見・神経所見よりこれらの疾

患が疑われるが、適切な検査により除外できる、または、

これらの疾患が存在しても、初発時の頭痛と当該疾患と

は時期的に一致しない。

増悪因子（Aggravating factors）

片頭痛は種々の因子により増悪すると考えられてい

る。すなわち、すでに片頭痛の診断基準を満たす患者に

おいて、特定の因子が片頭痛発作の重症度や頻度を比較

的長期間（通常は数週～数ヵ月）にわたり増悪させうる

場合がある。よく知られている増悪因子の例として心理

的社会的ストレス、アルコール飲料の頻繁な摂取や、そ

の他の環境要因などが挙げられている。

誘発因子（Trigger factors, precipitating fac-

tors）

誘発因子とは、片頭痛患者において短期間（通常は 48

時間未満）に片頭痛発作が起こる確率を上昇させるもの

をいう。いくつかの誘発因子については、疫学調査（月

経など）や臨床試験（チョコレート、アスパルテームな

ど）により、よく検討されているが、個々の患者におい
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て因果関係を判断するのは難しいこともある。
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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 head-

ache associated with pericranial tender-

ness）

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 head-

ache associated with pericranial tender-

ness）

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 associ-

ated with pericranial tenderness）

2．4 緊張型頭痛の疑い（Probable tension-type head-

ache）

2．4．1 稀発反復性緊張型頭痛の疑い（Probable in-

frequent 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）

以前に使用された用語：

緊張性頭痛（tension headache）、筋収縮性頭痛（mus-

cle contraction headache）、精神筋原性頭痛（psychomyo-

genic headache）、ストレス頭痛（stress headache）、通常

頭痛（ordinary headache）、本態性頭痛（essential head-

ache）、特発性頭痛（idiopathic headache）および心因性

頭痛（psychogenic headache）

他疾患にコード化する：

他の疾患による緊張型様頭痛は当該疾患にコード化さ

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？

緊張型頭痛の特徴を有する頭痛が初発し、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

合には、原因疾患に応じて二次性頭痛としてコード化す

る。以前から存在する緊張型頭痛が、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悪化する

場合には、2 通りの可能性があり、判定を要する。このよ

うな患者の診断は、緊張型頭痛のみとすることも、ある

いは、緊張型頭痛と他疾患に応じた二次性頭痛の両者と

して診断することも可能である。二次性頭痛の診断を追

加する際の裏づけになる要素としては、原因疾患と時期

的によく一致していること、緊張型頭痛の著しい悪化の

あること、原因疾患が緊張型頭痛を惹起するか悪化させ

たという確実な証拠のあること、最終的に原因疾患軽快

後の緊張型頭痛の改善または消失があることである。

緒 言

本疾患は一次性頭痛の中で最も一般的なタイプの頭痛

である。様々な調査で一般集団における生涯有病率は 30

～78％ の範囲とされている。同時に、緊張型頭痛は社会

経済に最も影響を及ぼしながら、一次性頭痛の中でも最

も研究が進んでいない疾患である。

この型の頭痛は、以前は主として心因性のものと見な

されていたが、「国際頭痛分類（The International Clas-

sification of Headache Disorder）」の初版公表以後、少な

くとも緊張型頭痛の重症サブタイプに関しては、神経生

物学的病態に伴う異常を強く示唆する多数の研究が発表

されてきた。

本分類の初版で採り入れた反復性と慢性サブタイプと

の分類上の区別は極めて有用であることが分かった。慢

性型に分類される頭痛は生活の質（QOL）を大きく低下

させ、高度の障害を惹き起こす深刻な疾患である。今回

の版では、反復性緊張型頭痛を、さらに頭痛の頻度が月

あたり 1 回未満の稀発型と頻発型に細分類することに決

めた。

稀発型が個人に及ぼす影響はごくわずかなものである

ため、医療関係者からあまり大きくは注目されていない。

しかし、頻繁に罹患することにより、時として高価な薬

剤や予防治療薬が必要となるほどの支障をきたすことが
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ある。慢性型は、言うまでもなく常に支障と高い個人的

および社会経済的費用負担を伴う。

初版では、患者が頭部筋群の異常を伴うか伴わないか

で任意に分類した。これが有効な細分方法であることは

証明されているが、鑑別に真に有用な唯一の特徴は触診

による圧痛であり、初版で示唆されているように表面筋

電図または圧痛計から得られた証拠ではない。従って、

緊張型頭痛の 3 つ全てのサブタイプの分類方法として、

ここでは触診、望ましくは圧力を調節した触診のみを用

いる。

緊張型頭痛の正確なメカニズムは不明である。2．3「慢

性緊張型頭痛」においては中枢性痛みメカニズムがより

重要な役割を果たしているのに対し、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

梢性痛みメカニズムが役割を果たしている可能性が最も

高い。分類委員会は緊張型頭痛の病態生理学的メカニズ

ムと治療に関するさらなる研究を奨励している。

初版の診断基準を用いると、反復性緊張型頭痛にコー

ド化された患者には前兆のない片頭痛の軽症例が含ま

れ、また慢性緊張型頭痛にコード化された患者に慢性片

頭痛例が含まれると考えるに足りるいくつかの理由が存

在する。特に片頭痛発作も併発する一部の患者では、臨

床経験的にこの疑いが支持されており、患者の中には片

頭痛に典型的な病態生理学的特徴を呈する者もいる

（Schoenen ら、1987 年）。

分類委員会内部で、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、第 2 版で

は緊張型頭痛に対する診断基準を厳格化する試みが行わ

れた。しかし、このことにより診断基準の感度を損なう

結果になりかねず、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。従って、コンセンサス

を得るに達しなかったが、付録の A2「緊張型頭痛」の部

に新しいより厳密な診断基準の提案を発表する。分類委

員会は明確な基準に従い診断された患者と、付録の基準

に従い診断された患者を比較するよう奨励する。その際

の比較は、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付けて行う。

2．1 稀発反復性緊張型頭痛

解説：

頻度が稀であり、数分～数日間持続する頭痛。痛みは

一般に両側性で、性状は圧迫感または締め付け感、強さ

は軽度～中等度で、日常的な動作により増悪しない。悪

心はないが、光過敏または音過敏を呈することがある。

診断基準：

A．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． 頭痛は 30 分～7 日間持続する

C． 頭痛は以下の特徴の少なくとも 2 項目を満たす

1．両側性

2．性状は圧迫感または締め付け感（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（食欲不振を伴うことはある）

2．光過敏や音過敏はあってもどちらか一方のみ

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

2．1．1 頭蓋周囲の圧痛を伴う稀発反復性緊張型

頭痛

診断基準：

A．頭痛は、2．1「稀発反復性緊張型頭痛」の診断基準 A

～E を満たす

B． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強する

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

診断基準：

A．頭痛は、2．1「稀発反復性緊張型頭痛」の診断基準 A

～E を満たす

B． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強しない

コメント：

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。筋電図と圧痛計による診断的価値には限界が

あるため、これらについては第 2 版から削除する。

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

容易にその程度が分かる（望ましくは補助的に圧痛計を

使用する）。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。

圧力を調節して触診できる圧感受装置を用いることに
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より、この臨床検査はさらに有効かつ再現性が高いもの

になることは既に示されている。しかし、一般に臨床医

はこのような装置を持ち合わせないので、臨床医に対し

ては伝統的な理学所見として触診を実施するよう助言す

る。

触診は治療戦略に関する有用な手引きとなる。触診は

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。

2．2 頻発反復性緊張型頭痛

解説：

頭痛の頻度が高く、数 10 分～数日間持続する。痛みは

一般に両側性で、性状は圧迫感または締め付け感であり、

強さは軽度～中等度で、日常的な動作により増悪しない。

悪心はないが、光過敏または音過敏を呈することがある。

診断基準：

A．3 ヵ月以上にわたり、平均して 1 ヵ月に 1 日以上、15

日未満（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． 頭痛は 30 分～7 日間持続する

C． 頭痛は以下の特徴の少なくとも 2 項目を満たす

1．両側性

2．性状は圧迫感または締め付け感（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（食欲不振を伴うことはある）

2．光過敏や音過敏はあってもどちらか一方のみ

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

頻発緊張型頭痛は前兆のない片頭痛に伴って起こるこ

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、頭痛日記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なっ

ているため、正しい治療を選択し、かつ薬物乱用頭痛の

発症を防止するためにも、片頭痛と緊張型頭痛が正しく

区別出来るように患者を教育することが重要である。

2．2．1 頭蓋周囲の圧痛を伴う頻発反復性緊張型

頭痛

診断基準：

A．頭痛は、2．2「頻発反復性緊張型頭痛」の診断基準 A

～E を満たす

B． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強する

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

診断基準：

A．頭痛は、2．2「頻発反復性緊張型頭痛」の診断基準 A

～E を満たす

B． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強しない

2．3 慢性緊張型頭痛

他疾患にコード化する：

4．8「新規発症持続性連日性頭痛」（New daily-persi-

stent headache）

解説：

反復性緊張型頭痛から進展した疾患で、数分～数日間

持続する頭痛が連日または非常に頻繁に発現する。痛み

は一般に両側性で、性状は圧迫感または締め付け感であ

り、強さは軽度～中等度で、日常的な動作により増悪し

ない。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 ヵ月以上にわたり、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（注 1）、

かつ B～D を満たす

B． 頭痛は数時間持続するか、あるいは絶え間なく続く

こともある

C． 頭痛は以下の特徴の少なくとも 2 項目を満たす

1．両側性

2．性状は圧迫感または締め付け感（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． その他の疾患によらない（注 2、3）
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注：

1．2．3「慢性緊張型頭痛」は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

3 日間以内に、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な場合に、4．8「新規発症持

続性連日性頭痛」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。

2．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

3．薬物乱用があり、8．2「薬物乱用頭痛」のサブフォー

ムの基準 B を満たす場合は、薬物を中止した後、改善効

果が得られないまま 2 ヵ月経過するまで、この基準 E

が満たされるかどうかは不確実である（コメントの項参

照）。

コメント：

1．5．1「慢性片頭痛」を「国際頭痛分類第 2 版」に採り

入れることにより、本疾患と 2．3「慢性緊張型頭痛」の鑑

別診断に関連した問題が生じた。どちらを診断するにも

1 ヵ月に 15 日間以上頭痛（それぞれ片頭痛または緊張型

頭痛に対する基準を満たす）があることが必要である。

従って、理論的には、患者はこれら両方の診断を受ける

ことがありうる。非常に少数であるが頭痛が 1 ヵ月に 15

回以上発現する 1．5．1「慢性片頭痛」と 2．3「慢性緊張型

頭痛」の両方に対する診断基準を満たす患者群が存在す

る。これは 4 つある痛みの特徴のうち 2 つ（2 つのみのこ

ともある）が存在し、頭痛が軽度の悪心を伴う場合に起

こりうる。このような稀な症例では、明確な診断基準に

は含まれないその他の臨床的証拠を考慮した上で、医師

は最も可能性のある診断を選択すべきである。数回にわ

たる多種の発作がどの基準を満たしているか判然としな

い場合は、頭痛日記をプロスペクティブに用いて診断す

るよう強く推奨する。

診断がつけにくい症例の多くで、薬物乱用が見られる。

このような例が 8．2「薬物乱用頭痛」のサブフォームのい

ずれかの基準 B を満たす場合の取り決め（default

rule）は、2．4．3「慢性緊張型頭痛の疑い」に加えて 8．2．

8「薬物乱用頭痛の疑い」にコード化する。薬物乱用を中

止 2 ヵ月後にも上記基準が満たされる場合は、2．3「慢性

緊張型頭痛」と診断し、8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」は

破棄する。頭痛の改善が認められ、2 ヵ月を経過するより

早い時点で上記基準を満たさなくなった場合には、8．2

「薬物乱用頭痛」と診断し、2．4．3「慢性緊張型頭痛の疑

い」を破棄する。

一部の慢性緊張型頭痛患者では、重度の痛みがある場

合に片頭痛様の特徴を呈することがあり、また逆に一部

の片頭痛患者では頻発緊張型様の間隔の頭痛が増加する

ことがあるが、その機序についてはいまだ不明であるこ

とに留意すべきである。

2．3．1 頭蓋周囲の圧痛を伴う慢性緊張型頭痛

診断基準：

A．頭痛は 2．3「慢性緊張型頭痛」の診断基準 A～E を満

たす

B． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強する

2．3．2 頭蓋周囲の圧痛を伴わない慢性緊張型頭

痛

診断基準：

A．頭痛が 2．3「慢性緊張型頭痛」の診断基準 A～E を満

たす

B． 触診により頭蓋周囲の圧痛が増強しない

2．4 緊張型頭痛の疑い

コメント：

ここに出てくる基準を満たす患者は、1．6「片頭痛の疑

い」のサブフォームの基準も満たす可能性がある。その

ような症例を診断するには、他に入手可能な情報をすべ

て用いて、可能性の高い方を選択する。

2．4．1 稀発反復性緊張型頭痛の疑い

診断基準：

A．頭痛は 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

B． 頭痛は、1．1「前兆を伴わない片頭痛」の診断基準を

満たさない

C． その他の疾患によらない

2．4．2 頻発反復性緊張型頭痛の疑い

診断基準：

A．頭痛は「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

B． 頭痛は、1．1「前兆を伴わない片頭痛」の基準を満た

さない

C． その他の疾患によらない
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2．4．3 慢性緊張型頭痛の疑い

診断基準：

A．3 ヵ月を超えて平均 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、かつ B～D を満た

す

B． 頭痛は数時間持続するか、あるいは絶え間なく続く

こともある

C． 頭痛は以下の特徴の少なくとも 2 項目を満たす

1．両側性

2．性状は圧迫感または締め付け感（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．中等度～重度の悪心や嘔吐はどちらもない

E． その他の疾患による頭痛は否定できるが、8．2「薬物

乱用頭痛」のサブフォームのいずれかの基準 B を満

たす薬物乱用が現在ある、または過去 2 ヵ月以内に

あった

［文献］

Ad hoc committee on classification of headache. Classification of

headache. JAMA 1962；179：127―8.

Andersson HI, Ejlertsson G, Leden I, Rosenberg C. Chronic pain in

a geographically defined general population：studies. Clin J Pain

1993；9：174―82.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Ekman R, Olesen J. Plasma levels

of substance P, neuropeptide Y and vasoactive intestinal

polypeptide in patients with chronic tension-type headache. Pain

1999；83：541―7.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Olesen J. Nitric oxideinduced

headache in patients with chronic tension-type headache. Brain

2000；23：1830―7.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Sakai F, Olesen J. Muscle hard-

ness in patients with chronic tension-type headache：relation to

actual headache state. Pain 1999；79：201―5.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Sakai F, Olesen J. Possible

mechanisms of glyceryl trinitrate induced headache in patients

with chronic tension-type headache. Cephalalgia 2000；20；

919.24.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Schifter S, Janssen-Olesen I, Ole-

sen J. Plasma levels of calcitonin gene-related peptide in chronic

tension-type headache. Neurology 2000；55：1335―9.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Schifter S, Janssen-Olesen I, Ole-

sen J. Calcitonin gene-related peptide（CGRP）in chronic tension-

type headache. Adv Stud Med 2001；1：54―5.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, Schifter S, Olesen J. Evidence for

increased plasma levels of calcitonin gene-related peptide in mi-

graine outside of attacks. Pain 2000；86：133―8.

Ashina M, Lassen LH, Bendtsen L, Jensen R, Olesen J. Effect of in-

hibition of nitric oxide synthase on chronic tensiontype head-

ache：a randomised crossover trial. Lancet 1999；353：287―9.

Ashina M, Lassen LH, Bendtsen L, Jensen R, Sakai F, Olesen J.

Possible mechanisms of action of nitric oxide synthase inhibitors

in chronic tension-type headache. Brain 1999；122：1629―35.

Ashina M, Stallknecht B, Bendtsen L et al. In vivo evidence of al-

tered skeletal muscle blood flow in chronic tension-type head-

ache. Brain 2002；125：320―6.

Bach F, Langemark M, Secher NH, Olesen J. Plasma and cerebro-

spinal fluid b-endorphin in chronic tension-type headache. Pain

1992；51：163―8.

Bendtsen L. Central sensitization in tension-type headache -possible

pathophysiological mechanisms. Cephalalgia 2000；20：486―508.

Bendtsen L, Jensen R. Amitriptyline reduces myofascial tender-

ness in patients with chronic tension-type headache. Cephalalgia

2000；20；603.10.

Bendtsen L, Jensen R, Brennum J, Arendt-Nielsen L, Olesen J. Ex-

teroceptive suppresion of temporal muscle activity is normal in

chronic tension-type headache and not related to actual head-

ache state. Cephalalgia 1996；16：251―6.

Bendtsen L, Jensen R, Jensen NK, Olesen J. Pressure-controlled

palpation：a new technique which increases the reliability of

manual palpation. Cephalalgia 1995；15：205―10.

Bendtsen L, Jensen R, Olesen J. Decreased pain detection and tol-

erance thresholds in chronic tension-type headache. Arch Neu-

rol 1996；53：373―6.

Bendtsen L, Jensen R, Olesen J. Qualitatively altered nociception in

chronic myofascial pain. Pain 1996；65：259―64.

Bovim G. Cervicogenic headache, migraine and tension headache.

Pressure pain thresholds measurements. Pain 1992；51：169―

73.

Clark GT, Sakai S, Merrill R, Flack VF, McCreary C. Crosscorrela-

tion between stress, pain, physical activity, and temporalis mus-

cle EMG in tension-type headache. Cephalalgia 1995；15：511―

8.

Diehr P, Wood RW, Barr V, Wolcott B, Slay L, Tompkins RK.

Acute headaches：presenting symptoms and diagnostic rules to

identify patients with tension and migraine headache. J Chron

Dis 1981；34：147―58.

Drummond PD. Scalp tenderness and sensitivity to pain in mi-

graine and tension headache. Headache 1987；27：45―50.

Friedman AP. Characteristics of tension-type headache. A profile

of 1420 cases. Psychosomatics 1979；20：451―61.

Friedman AP, von Storch TJC, Merritt HH. Migraine and tension

headaches：a clinical study of two thousand cases. Neurology

1954；4：773―8.

Gobel H, Petersen-Braun M, Soyka D. The epidemiology of head-

ache in Germany：a nationwide survey of a representative sam-

ple on the basis of the headache classification of the Interna-

tional Headache Society. Cephalalgia 1994；14：97―106.

Gobel H, Weigle L, Kropp P, Soyka D. Pain sensitivity and pain re-

activity of pericranialmuscles in migraine and tension-type head-

ache. Cephalalgia 1992；12：142―51.

Hatch JP, Moore PJ, Cyr-Provost M, Boutros NN, Seleshi E, Bor-

cherding S. The use of electromyography and muscle palpation

in the diagnosis of tension-type headache with and without

pericranial muscle involvement. Pain 1992；49：175―8.

Headache Classification Committee of the International Headache

Society. Classification and Diagnostic criteria for headache disor-

ders, cranial neuralgias and facial pain. Cephalalgia 1988；8

（suppl 7）：1―96.

Jensen K. Quantification of tenderness by palpation and use of

pressure algometer. Adv Pain Res Ther 1990；17：165―81.

Jensen R. Mechanisms of spontaneous tension-type headaches：an

61国際頭痛分類第 2 版



analysis of tenderness, pain thresholds and EMG. Pain 1996；

64：251―6.

Jensen R. Pathophysiological mechanisms of tension-type head-

ache：a review of epidemiological and experimental studies.

Cephalalgia 1999；19：602―21.

Jensen R. The tension-type headache alternative. Peripheral patho-

physiological mechanisms. Cephalalgia 1999；19（suppl 25）：9―

10.

Jensen R. Tension-type headache. Cur Treat Opt Neurol 2001；

3：169―80.

Jensen R. Mechanisms of tension-type headache. Cephalalgia

2001；21：786―9.

Jensen R. Chronic tension-type headache. Adv Stud Med 2001；1

（11）：449―50.

Jensen R, Bendtsen L, Olesen J. Muscular factors are of impor-

tance in tension-type headache. Headache 1998；38：10―17.

Jensen R, Fuglsang-Frederiksen A. Quantitative surface EMG of

pericranial muscles. Relation to age and sex in a general popula-

tion. Electroenceph Clin Neurophysiol 1994；93：175―83.

Jensen R, Fuglsang-Frederiksen A, Olesen J. Quantitative surface

EMG of pericranial muscles in headache. A population study.

Electroenceph Clin Neurophysiol 1994；93：335―44.

Jensen R, Olesen J. Initiating mechanisms of experimentally in-

duced tension-type headache. Cephalalgia 1996；16：175―82.

Jensen R, Olesen J. Tension-type headache：an update on mecha-

nisms and treatment. Cur Opin Neurol 2000；13：285―9.

Jensen R, Rasmussen BK. Muscular disorders in tension-type head-

ache. Cephalalgia 1996；16：97―103.

Jensen R, Rasmussen BK, Pedersen B, Lous I, Olesen J. Cephalic

muscle tenderness and pressure pain threshold in a general

population. Pain 1992；48：197―203.

Jensen R, Rasmussen BK, Pedersen B, Olesen J. Muscle tenderness

and pressure pain thresholds in headache. A population study.

Pain 1993；52：193―9.

Kunkel RS. Diagnosis and treatment of muscle contraction

（tension-type）headaches. Med Clin North Am 1991；75：595―

603.

Langemark M, Bach FW, Ekman R, Olesen J. Increased cerebro-

spinal fluid met-enkephalin immunoreactivity in patients with

chronic tension-type headache. Pain 1995；63：103―7.

Langemark M, Bach FW, Jensen TS, Olesen J. Decreased nocicep-

tive flexion reflex threshold in chronic tension-type headache.

Arch Neurol 1993；50：1061―4.

Langemark M, Jensen K. Myofascial mechanisms of pain. In：Ole-

sen J, Edvinson EL（Eds）. Basic Mechanisms of Headache.

Elsevier, Amsterdam 1988,331.341.

Langemark M, Jensen K, Jensen TS, Olesen J. Pressure pain

thresholds and thermal nociceptive thresholds in chronic

tension-type headache. Pain 1989；38：203―10.

Langemark M, Jensen K, Olesen J. Temporal muscle blood flow in

chronic tension-type headache. Arch Neurol 1990；47：654―8.

Langemark M, Olesen J. Pericranial tenderness in tension head-

ache. Cephalalgia 1987；7：249―55.

Langemark M, Olesen J, Poulsen DL, Bech P. Clinical characteris-

tics of patients with tension-type headache. Headache 1988；

28：590―6.

Lipchik GL, Holroyd KA, France CR, Kvaal SA, Segal D, Cordin-

gley GE, Rokicki LA, McCool HR. Central and peripheral mecha-

nisms in chronic tension-type headache. Pain 1996；64；467.75.

Lipton RB, Schwartz BS, Stewart WF. Epidemiology of tension-

type headache. Cephalalgia 1997；17：233.

Lous I, Olesen J. Evaluation of pericranial tenderness and oral

function in patients with common migraine, muscle contraction

headache and combination headache. Pain 1982；12：385―93.

Marcus DA. Serotonin and its role in headache pathogenesis and

treatment. Clin J Pain 1993；9：159―67.

Martin PR, Mathews AM. Tension headaches：psychosociological

investigation and treatment. J Psychosom Res 1978；22：389―

99.

Mennel J. Myofascial trigger points as a cause of headaches. J Ma-

nipulative Physiol Therap 1989；12：308―13.

Mense S. Nociception from skeletal muscle in relation to clinical

muscle pain. Pain 1993；54：241―89.

Olesen J. Clinical and pathophysiological observations in migraine

and tension-type headache explained by integration of vascular,

supraspinal and myofascial inputs. Pain 1991；46：125―32.

Olesen J, Jensen R. Getting away from simple muscle contraction

as a mechanism of tension-type headache. Pain 1991；46：123―4.

Ostergaard S, Russell MB, Bendtsen L, Olesen J. Increased familial

risk of chronic tension-type headache. BMJ 1997；314：1092―3.

Passchier J, Van der Helm-Hylkema H, Orlebeke JF. Psychophysi-

ological characteristics of migraine and tension headache pa-

tients. Differential effects of sex and pain state. Headache 1984；

24：131―9.

Peterson AL, Talcott GW, Kelleher WJ, Haddock CK. Site specific-

ity of pain and tension in tension-type headaches. Headache

1995；35：89―92.

Pikoff H. Is the muscular model of headache still viable? A review

of conflicting data. Headache 1984；24：186―98.

Quinter JL, Cohen ML. Referred pain of peripheral nerve origin：

An alternative to the myofascial pain construct. Clin J Pain

1994；10：243―51.

Rasmussen BK. Migraine and tension-type headache in a general

population：precipitating factors, female hormones, sleep pat-

tern and relation to lifestyle. Pain 1993；53：65―72.

Rasmussen BK, Jensen R, Olesen J. Apopulation-based analysis of

the criteria of the International Headache Society. Cephalalgia

1991；11：129―34.

Rasmussen BK, Jensen R, Olesen J. Questionnaire versus clinical

interview in the diagnosis of headache. Headache 1991；31：

290―5.

Rasmussen BK, Jensen R, Olesen J. Impact of headache on sick-

ness absence and utilisation of medical services：a Danish popu-

lation study. J Epidemiol Community Health 1992；46：443―6.

Rasmussen BK, Jensen R, Schroll M, Olesen J. Epidemiology of

headache in a general population. A prevalence study. J Clin

Epidemiol 1991；44：1147―57.

Sakai F, Ebihara S, Akiyama M, Horikawa M. Pericranial muscle

hardness in tension-type headache. A non-invasive measure-

ment method and its clinical application. Brain 1995；118：523―

31.

Sandrini G, Antonaci F, Pucci E, Bono G, Nappi G. Comparative

study with EMG, pressure algometry and manual palpation in

tension-type headache and migraine. Cephalalgia 1994；14：

451―7.

Sandrini G, Ruiz L, Alfonsi E, Cravera, Nappi G. Antinociceptive

system in primary headache disorders：A neurophysiological

approach. In：Nappi G et al.（Eds.）Headache and Depression：

Serotonin pathways as a common clue. Raven Press, New York

1991；pp. 67―78.

Simons DG. Clinical and etiological update of myofascial pain from

trigger points. J Musculoskeletal Pain 1996；4：93―121.

Schoenen J, Bottin D, Hardy F, Gerard P. Cephalic and extra-

cephalic pressure pain thresholds in chronic tension-type head-

62 国際頭痛分類第 2 版



ache. Pain 1991；47：145―9.

Schoenen J, Gerard P, De Pasqua V, Juprelle M. EMG activity in

pericranial muscles during postural variation and mental activ-

ity in healthy volunteers and patients with chronic tension-type

headache. Headache 1991；31：321―4.

Schoenen J, Gerard P, De Pasqua V, Sianard-Gainko J. Multiple

clinical and paraclinical analyses of chronic tension-type head-

ache associated or unassociated with disorder of pericranial

muscles. Cephalalgia 1991；11：135―9.

Schoenen J, Jamart B, Gerard P, Lenarduzzi P, Delwaide PJ. Ex-

teroceptive suppression of temporalis muscle activity in chronic

headache. Neurology 1987；37：1834―6.

Solomon S, Lipton RB, Newman LC. Clinical features of chronic

daily headache. Headache 1992；32：325―9.

Travell JG, Simons DG. Myofascial pain and dysfunction. The trig-

ger point manual. Williams & Wilkins, Baltimore 1983.

Ulrich V, Russel MB, Jensen R, Olesen J. A comparision of tension-

type headache in migraineurs and in nonmigraineurs：a

population-based study. Pain 1996；67：501―6.

Wang W, Schoenen J. Reduction of temporalis exteroceptive sup-

pression by peripheral electrical stimulation in migraine and

tension-type headaches. Pain 1994；59：327―34.

Zwart JA, Sand T. Exteroceptive suppression of temporalis mus-

cle activity：a blind study of tension-type headache, migraine

and cervicogenic headache. Headache 1995；5：338―43.

63国際頭痛分類第 2 版



3．群発頭痛およびその他の三叉神経・自律神経性頭痛
（Cluster headache and other trigeminal autonomic
cephalalgias）

3．1 群発頭痛（Cluster headache）

3．1．1 反復性群発頭 痛（Episodic cluster head-

ache）

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 paroxys-

mal hemicrania）

3．2．2 慢性発作性片側頭痛（Chronic paroxysmal

hemicrania：CPH）

3．3 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）

3．4 三叉神経・自律神経性頭痛の疑い（Probable

trigeminal autonomic cephalalgia）

3．4．1 群発頭痛の疑い（Probable cluster head-

ache）

3．4．2 発作性片側頭痛の疑い（Probable paroxys-

mal hemicrania）

3．4．3 SUNCT の疑い（Probable SUNCT）

他疾患にコード化する：

4．7 「持続性片側頭痛」

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（TAC）の特徴を有する頭

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には、原因疾患に応じて二次

性頭痛としてコード化する。以前から存在する TAC が、

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

一致して悪化する場合には、2 通りの可能性があり、判定

を要する。このような患者の診断は、TAC の診断のみと

することも、あるいは、TAC および他疾患に応じた二次

性頭痛の両者として診断することも可能である。TAC

にその他の疾患による二次性頭痛の診断を追加する際の

裏づけになる要素としては、TAC がその他の疾患による

頭痛と時期的によく一致していること、TAC の著しい悪

化のあること、原因疾患が TAC を惹起するか悪化させ

たという確実な証拠のあること、最終的に原因疾患軽快

後の TAC の改善または消失があることである。

緒 言

三叉神経・自律神経性頭痛は、頭痛の臨床的特徴およ

び顕著な頭部副交感神経系の自律神経症状が同時にみら

れる。実験的および臨床的な機能的画像法から、これら

の症候群は正常なヒトの三叉神経―副交感神経反射を活

性化していることが支持され、頭部交感神経系機能異常

の臨床徴候については二次性であることが示唆される。

持続性片側頭痛（頭部自律神経症状が常に認められるわ

けではない）は、4．「その他の一次性頭痛」に分類され

る。

3．1 群発頭痛

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

（erythro-melalgia 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 dis-

ease）、（ハリスの）片頭痛様神経痛（migrainous neural-

gia［of Harris］）、（ガードナーの）錐体神経痛（petro-

sal neuralgia［of Gardner］）

他疾患にコード化する：

症候性群発頭痛は、基礎にある原因疾患にコードする。

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。発作

は次のうち 1 項目以上を伴う（いずれも頭痛と同側）：

結膜充血、流涙、鼻閉、鼻漏、前頭部および顔面の発汗、

縮瞳、眼瞼下垂、眼瞼浮腫。多くの患者は発作中に落ち

着きのなさや興奮した様子がみられる。

診断基準：

A．B～D を満たす発作が 5 回以上ある

B． 未治療で一側性の重度～極めて重度の頭痛が、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 1）
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C． 頭痛と同側に少なくとも以下の 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．前頭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）

6．落ち着きがない、あるいは興奮した様子

D． 発作頻度は 1 回�2 日～8 回�日である（注 2）

E． その他の疾患によらない（注 3）

注：

1．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。

2．群発頭痛の経過中（ただし経過の 1�2 未満）に、発作

頻度が低下する場合がある。

3．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

急性発作には後視床下部灰白質の活性化が関与してい

る。群発頭痛例の約 5％ は遺伝性（常染色体優性）であ

る。

発作は通常、群発して発現する（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。ただし、患者の約 10～15％ は、

寛解がない慢性症状を呈する。

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 27％ が単一の群発期のみであった。このような場合

には、3．1「群発頭痛」としてコードすべきである。

群発期（慢性型を含む）には、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。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、その他の頭部領域にも波及する場合があ

る。痛みは、個々の群発期中は、ほぼ例外なく同側に繰

り返される。最悪の発作の間は、痛みの強さは極めて重

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。

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 3～4 倍である。

三叉神経痛が併存する群発頭痛（群発性―チック［三叉

神経痛］症候群）：

3．1「群発頭痛」および 13．1「三叉神経痛」をともに有

する患者も報告されている。このような患者には両方の

診断を下すべきである。本知見の重要な点は、頭痛を消

失させるためには、両者を治療しなければならないこと

である。

3．1．1 反復性群発頭痛

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 1 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 A～E を満たす発作があ

る

B． 7～365 日間続く群発期（注 1）が、1 ヵ月以上の寛解

期をはさんで 2 回以上ある

注：

1．群発期は通常 2 週～3 ヵ月間続く。

コメント：

第 2 版では、寛解期の期間を延長し、最低 1 ヵ月とし

た。

3．1．2 慢性群発頭痛

解説：

群発頭痛発作が 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 1 ヵ月未満である。

診断基準：

A．3．1「群発頭痛」の診断基準 A～E を満たす発作があ

る

B． 1 年を超えて発作が繰り返され、寛解期がないか、ま

たは寛解期があっても 1 ヵ月未満である

コメント：

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、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。慢

性群発頭痛から反復性群発頭痛に移行する患者もいる。

3．2 発作性片側頭痛

解説：

痛み、関連症候に関して群発頭痛に類似した特徴を有

する発作であるが、群発頭痛より持続時間が短く、頭痛

の発作頻度は高い。男性よりも女性に多く認められ、イ

ンドメタシン（indometacin）が絶対的な効果を示す。
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診断基準：

A．B～D を満たす発作が 20 回以上ある

B． 一側性の重度の痛みが眼窩部、眼窩上部または側頭

部に 2～30 分間持続する

C． 頭痛と同側に少なくとも以下の 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．前頭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． 発作頻度は大半で 5 回�日を超えるが、これよりも頻

度が低い期間があってもよい

E． 発作は治療用量のインドメタシンで完全に予防でき

る（注 1）

F． その他の疾患によらない（注 2）

注：

1．効果不十分を避けるため、インドメタシンを用量 150

mg�日以上で経口または直腸投与、または 100mg 以上を

注射するが、維持用量はこれより低用量で十分な場合が

多い。（日本語訳にあたってを参照のこと）

2．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

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。

第 1 版では、すべての発作性片側頭痛を慢性発作性片

側頭痛と呼称した。反復型について十分な臨床的証拠が

集積したため、群発頭痛に則した方法で分類した。

三叉神経痛が併存する発作性片側頭痛（発作性片側頭

痛―チック［三叉神経痛］症候群）：

3．2「発作性片側頭痛」および 13．1「三叉神経痛」の両

方の診断基準を満たす患者は、両方の診断を下すべきで

ある。本知見の重要な点は両者とも治療を必要とするこ

とである。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。

3．2．1 反復性発作性片側頭痛

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 1 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 A～F を満たす発

作がある

B． 7～365 日間続く発作期が、1 ヵ月以上の寛解期をは

さんで 2 回以上ある

3．2．2 慢性発作性片側頭痛（CPH）

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 1 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 A～F を満たす発

作がある

B． 1 年以上を超えて発作が繰り返され、寛解期がない

か、または寛解期があっても 1 ヵ月未満である

3．3 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）

解説：

本症候群は、一側性の痛みからなる短期持続性の発作

を特徴とする。発作はその他の TAC よりもはるかに短

く、顕著な流涙および同側眼の充血を伴うことが極めて

多い。

診断基準：

A．B～D を満たす発作が 20 回以上ある

B． 一側性の刺すような痛みまたは拍動性の痛みが眼窩

部、眼窩上部または側頭部に 5～240 秒間持続する

C． 痛みは同側の結膜充血および流涙を伴う

D． 発作頻度は 3～200 回�日である

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

本症候群は、国際頭痛分類第 1 版の出版後に報告され、

この 10 年間で十分に認識されるようになった。結膜充血

または流涙のいずれか 1 つのみが認められる場合もあれ

ば、これ以外の頭部自律神経症状（鼻閉、鼻漏、眼瞼浮

腫など）が認められる場合もある。3．3「SUNCT」は、

A3．3「頭部自律神経症状を伴う短時間持続性片側神経痛
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様頭痛発作（SUNA）」（付録に記載）のサブフォームと思

われる。文献では、3．3「SUNCT」の最も一般的な類似

疾患は後頭蓋窩の病変または下垂体に関連するものが示

唆される。

三叉神経痛が併存する SUNCT：

3．3「SUNCT」および 13．1「三叉神経痛」の重複が認

められる患者が報告されている。このような患者には両

方の診断を下すべきである。臨床的には鑑別困難である。

3．4 三叉神経・自律神経性頭痛の疑い

解説：

三叉神経・自律神経性頭痛のサブタイプと考えられる

頭痛発作であるが、上記サブタイプの診断基準を完全に

満たさない。

診断基準：

A．三叉神経・自律神経性頭痛のいずれかのサブタイプ

の基準のうち、1 つだけ満たさない

B． その他の疾患によらない

コメント：

3．4「三叉神経・自律神経性頭痛の疑い」またはそのい

ずれかのサブフォームとしてコードされる患者は、典型

的な発作の回数が不足しているか、その他の基準のうち

1 つを満たさない。

3．4．1 群発頭痛の疑い

診断基準：

A．3．1「群発頭痛」の診断基準 A～D のうち、1 つだけ

満たさない

B． その他の疾患によらない

3．4．2 発作性片側頭痛の疑い

診断基準：

A．3．2「発作性片側頭痛」の診断基準 A～E のうち、1

つだけ満たさない

B． その他の疾患によらない

3．4．3 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）の疑い

診断基準：

A．3．3「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 A～D のう

ち、1 つだけ満たさない

B． その他の疾患によらない
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4．その他の一次性頭痛（Other primary headaches）

4．1 一次性穿刺様頭痛（Primary stabbing headache）

4．2 一次性咳嗽性頭痛（Primary cough headache）

4．3 一次性労作性頭痛（Primary exertional headache）

4．4 性行為に伴う一次性頭痛（Primary headache asso-

ciated with sexual activity）

4．4．1 オ ル ガ ス ム 前 頭 痛（Preorgasmic head-

ache）

4．4．2 オルガスム時頭痛（Orgasmic headache）

4．5 睡眠時頭痛（Hypnic headache）

4．6 一次性雷鳴頭痛（Primary thunderclap headache）

4．7 持続性片側頭痛（Hemicrania continua）

4．8 新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）（New daily-

persistent headache：NDPH）

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？

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には、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、片

頭痛またはその他の一次性頭痛の特徴を呈する場合に

も、これに該当する。以前から存在する一次性頭痛が、

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

一致して悪化する場合には、2 通りの可能性があり、判定

を要する。このような患者の診断は、既存の一次性頭痛

の診断のみとすることも、あるいは、既存の一次性頭痛

およびその他の疾患に応じた二次性頭痛の両者として診

断することも可能である。二次性頭痛の診断を追加する

際の裏づけになる要素としては、原因疾患と頭痛とが時

期的によく一致していること、既存の頭痛の著しい悪化

のあること、原因疾患が一次性頭痛を惹起するか悪化さ

せたという確実な証拠のあること、最終的に原因疾患軽

快後の頭痛の改善または消失があることである。

緒 言

本章には、臨床的にさまざまな頭痛が含まれる。これ

らのタイプの頭痛では、原因について未だ不明な点が多

く、治療も事例報告や非対照試験に基づいたものである。

本章に含まれる頭痛の一部は症候性であり、画像検査

またはその他の検査法（あるいはその両方）による注意

深い評価を要する。

これらの頭痛の一部、特に 4．6「一次性雷鳴頭痛」では

急性発症することがあり、患者は一般的には救急治療室

で診療を受ける。そのような場合には、適切かつ十分な

検査（特に、神経画像検査）を必ず実施すること。

本章には、疾患単位として、4．1「一次性穿刺様頭痛」

および 4．5「睡眠時頭痛」（後者は最近記載された用語）も

含める。これらは多くの場合一次性に起こる。

4．1 一次性穿刺様頭痛

以前に使われた用語：

アイスピック頭痛（ice-pick pains）、ジャブ・ジョルト

（jabs and jolts）、周期性眼痛症（ophthalmodynia peri-

odica）

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．穿刺様頭痛が単回または連続して起こり、次の B～

D を満たす

B． 専らまたは主として、三叉神経の第 1 枝領域（眼窩、

側頭部、および頭頂部）に生ずる

C． 穿刺様頭痛の持続時間は数秒以内、不規則な頻度

（1 日あたり 1 回から多数）で再発する

D． 随伴症状がない

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

公表された 1 件の研究論文では、穿刺様疼痛の 80％ で

持続時間は 3 秒以内であった。稀な例では、連日繰り返

し穿刺様疼痛が起こり、重積状態が 1 週間持続したとい

う記載が 1 件ある。穿刺様疼痛は、同側または反対側の

頭部の、ある場所からその他の場所へと移動することが

ある。厳密に 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領域の器質的異常を必ず否

定する必要がある。穿刺様疼痛は片頭痛（約 40％）また

は群発頭痛（約 30％）患者にみられることが多く、それ

らの症例では、これらの頭痛が習慣的に起こっている部

位に穿刺様疼痛を感じる。複数の非対照試験でインドメ

タシン（indometacin）が有効であったと報告されている

が、効果が不十分であったり全く効果が認められなかっ
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た報告もある。

4．2 一次性咳嗽性頭痛

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-manoeuvre headache）

解説：

頭蓋内疾患が存在しない状態で、咳または息みにより

誘発される頭痛。

診断基準：

A．B および C を満たす頭痛

B． 突発性に起こり、1 秒～30 分間持続する

C． 咳、息み、ヴァルサルヴァ手技（Valsalva manoeu-

vre）のいずれか（あるいはそれらの組み合わせ）に

伴ってのみ誘発される

D． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．咳嗽性頭痛の約 40％ の症例は症候性であり、その大

半がアーノルド・キアリ奇形 I 型（Arnold-Chiari malfor-

mation type I）に起因する。それ以外に症候性咳嗽性頭痛

の原因として報告されているものには、頸動脈または椎

骨脳底動脈疾患と脳動脈瘤がある。神経画像検査は、二

次性咳嗽性頭痛を 4．2「一次性咳嗽性頭痛」と鑑別する際

に重要な役割を果たす。

コメント：

一次性咳嗽性頭痛は通常両側性であり、主に 40 歳以上

の患者に起こる。一次性咳嗽性頭痛の治療には通常イン

ドメタシンが有効であるが、症候性の症例の一部でも同

薬の有効性が報告されている。

4．3 一次性労作性頭痛

以前に使用された用語：

良性労作性頭痛（benign exertional headache）

他疾患にコード化する：

運動誘発性片頭痛は、1．「片頭痛」のサブタイプに従っ

てコード化する。

解説：

運動（種類を問わない）によって誘発される頭痛。重

量挙げ選手頭痛（‘weight-lifters’headache）などのサブ

フォームが知られている。

診断基準：

A．B および C を満たす拍動性頭痛

B． 5 分～48 時間持続する

C． 身体的な労作中または労作後にのみ誘発されて起こ

る

D． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．このタイプの頭痛の初発時には、くも膜下出血と動

脈解離を必ず否定すること。

コメント：

一次性労作性頭痛は、特に暑い気候または高地で起こ

る。酒石酸エルゴタミン（ergotamine tartrate）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。

重量挙げ選手にみられる頭痛は、4．3「一次性労作性頭

痛」のサブフォームと考えられてきた。しかし、その突

発性および推定される機序から、4．2「一次性咳嗽性頭痛」

との類似点の方が多いかもしれない。

4．4 性行為に伴う一次性頭痛

以前に使用された用語：

良性性行為時頭痛（benign sex headache）、性交時頭痛

（coital cephalalgia）、良性血管性性行為時頭痛（benign

vascular sexual headache）、性行為時頭痛（sexual head-

ache）

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。

4．4．1 オルガスム前頭痛

診断基準：

A．頸または顎部（あるいはその両方）の筋収縮の自覚

を伴う頭頸部の鈍痛で、B を満たす

B． 性行為中に起こり、性的興奮で増強する

C． その他の疾患によらない

4．4．2 オルガスム時頭痛

他疾患にコード化する：

低髄液圧性頭痛に似た体位性頭痛が、性交後に起こる

ことが報告されている。この頭痛は髄液漏出によって起

こるため、7．2．3「特発性低髄液圧性頭痛」としてコード
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化すべきである。

診断基準：

A．突発性で重度（爆発性）の頭痛で、B をみたす

B． オルガスム時に起こる

C． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．オルガスム時頭痛の初発時には、くも膜下出血、動脈

解離などを必ず否定すること。

コメント：

4．4「性行為に伴う一次性頭痛」、4．3「一次性労作性頭

痛」と片頭痛との関連性が、約 50％ の症例で報告されて

いる。初版の国際頭痛分類には、2 種類のサブタイプ（鈍

痛型と爆発型［激痛型］）の頭痛が含まれていた。これら

が別々の病態か否かを明らかにする掘り下げた研究は、

その後実施されていない。性行為に伴う頭痛に関する公

表論文の大半は、爆発型（血管性）頭痛のみが報告され

ている。鈍痛型は、緊張型頭痛のサブタイプかもしれな

いが、この仮説を裏付ける証拠はない。性行為に伴う一

次性頭痛の持続時間に関する確かなデータはないが、通

常 1 分～3 時間持続すると考えられる。

4．5 睡眠時頭痛

以前に使用された用語：

睡眠時頭痛症候群（hypnic headache syndrome）、「目

覚し時計」頭痛（‘alarm clock’headache）

解説：

患者を、必ず睡眠から覚醒させる鈍い頭痛発作。

診断基準：

A．B～D を満たす鈍い頭痛

B． 睡眠中にのみ起こり、覚醒をきたす

C． 次の特徴のうち少なくとも 2 項目を満たす

1．1 ヵ月あたり 15 回を超えて起こる

2．覚醒後 15 分以上持続する

3．初発年齢は 50 歳以上

D． 自律神経症状がなく、悪心、光過敏、または音過敏

のうち 2 つ以上を示さない

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．頭蓋内疾患を必ず否定する必要がある。効果的な管

理のためには、三叉神経・自律神経性頭痛に含まれる疾

患との鑑別が必要である。

コメント：

睡眠時頭痛の痛みは、ふつう軽度～中等度であるが、

患者の約 20％ に重度の痛みが報告されている。症例の約

3 分の 2 で痛みは両側性である。発作の持続時間は通常

15～180 分であるが、さらに長時間持続したとの報告も

ある。報告された数例で、カフェインおよびリチウムに

よる治療が有効であった。

4．6 一次性雷鳴頭痛

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：

4．2「一次性咳嗽性頭痛」、4．3「一次性労作性頭痛」、

および 4．4「性行為に伴う一次性頭痛」は、いずれも雷鳴

頭痛として出現することもあるが、その場合は必ずそれ

ぞれの頭痛型としてコード化すべきであり、4．6「一次性

雷鳴頭痛」とはしない。

解説：

突発する重度の頭痛で、脳動脈瘤破裂時の頭痛に似る。

診断基準：

A．B および C を満たす重度の頭痛

B． 以下の特徴の両方を満たす

1．突発性に起こり、1 分未満で痛みの強さがピーク

に達する

2．1 時間～10 日間持続する

C． 発生後の数週または数ヵ月にわたって、定期的な再

発がない（注 1）

D． その他の疾患によらない（注 2）

注：

1．発生後 1 週間以内に、頭痛が再発することがある。

2．髄液検査および脳画像検査が正常所見を示す必要が

ある。

コメント：

雷鳴頭痛が一次性疾患として存在することを示す証拠

は乏しい。基礎疾患の検索を適宜徹底して行う必要があ

る。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。同疾患およびその他の類

似疾患として脳出血、大脳静脈血栓症、未破裂血管奇形

（多くの場合、動脈瘤）、動脈解離（頭蓋内および頭蓋外）、

中枢神経系血管炎、可逆性良性中枢神経系アンギオパ

チー、および下垂体卒中を必ず否定すること。雷鳴頭痛

のその他の器質性要因には、第三脳室コロイド�胞、低

髄液圧、および急性副鼻腔炎（特に気圧障害［baro-
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trauma］による）がある。4．6「一次性雷鳴頭痛」の診断

名は、器質性要因のすべてが否定された場合のみに限る

べきである。

4．7 持続性片側頭痛

解説：

持続性で、必ず片側性に起こり、インドメタシンが有

効な頭痛。

診断基準：

A．B～D を満たす頭痛が 3 ヵ月を超えて続く

B． 次の特徴をすべて満たす

1．痛みは片側性で、反対側に移動しない

2．毎日連続してみられ、痛みが消失する時期がない

3．程度は中等度であるが、増悪して重度の痛みとな

ることもある

C． 頭痛増悪時、頭痛側に次の自律神経所見のうち少な

くとも 1 項目がみられる

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．眼瞼下垂または縮瞳（あるいはその両方）

D． 治療量のインドメタシンで完全寛解する

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の発作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

持続性片側頭痛は通常寛解することはないが、稀に寛

解例も報告されている。このタイプの頭痛が、罹病期間

の長さおよび持続性によってさらに細分類できるか否か

は未決定である。

4．8 新規発症持続性連日性頭痛（NDPH）

以前に使用された用語：

新規慢性頭痛（De novo chronic headache）、急性発症の

慢性頭痛（chronic headache with acute onset）

解説：

発症後非常に早期（最長 3 日以内）から、寛解するこ

となく連日みられる頭痛。痛みは、典型例では両側性で、

その性質は圧迫感または締めつけ感を示し、程度は軽度

～中等度である。光過敏、音過敏、または軽度悪心があ

る場合もある。

診断基準：

A．B～D を満たす頭痛が 3 ヵ月を超えて続く

B． 頭痛が、発症時または発症後、3 日未満から寛解する

ことなく、連日みられる（注 1）

C． 次の痛みの特徴のうち少なくとも 2 項目を満たす

1．両側性

2．圧迫感または締めつけ感（非拍動性）

3．程度は軽度～中等度

4．歩行または階段を昇るなどの日常的な動作によ

り増悪しない

D． 以下の両方を満たす

1．光過敏、音過敏、軽度悪心は、あっても 1 項目のみ

2．中等度または重度の悪心、嘔吐のいずれもない

E． その他の疾患によらない（注 2）

注：

1．頭痛は、発症の瞬間から一度も寛解することがない

か、あるいは非常に速やかに、持続性で非寛解性の痛み

に移行する。そのような発症または急速な発現状況が、

患者によって明瞭に想起され、その説明が曖昧でないこ

とが必要である。そうでなければ、2．3「慢性緊張型頭痛」

にコード化する。

2．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

（8．2「薬物乱用頭痛」とそのサブフォームを含む）を否

定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所見よ

りこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除外で

きる、または、これらの疾患が存在しても、初発時の発

作と当該疾患とは時期的に一致しない。

コメント：

国際頭痛分類第 2 版では、4．8「新規発症持続性連日性

頭痛（NDPH）」を 2．3「慢性緊張型頭痛」とは別の頭痛と

みなしている。緊張型頭痛との類似点は多いものの、

NDPH は、典型的には頭痛の既往がない患者にも起こ

り、発症時またはほぼ発症時から頭痛が寛解することな

く毎日起こる点が独特である。4．8「新規発症持続性連日

性頭痛」と診断するには、そのような発症状況が明瞭に

想起される必要がある。

この NDPH 頭痛は、片頭痛または緊張型頭痛のいずれ

かの特徴を伴う場合がある。髄液量減少性頭痛、髄液圧

亢進性頭痛、外傷後頭痛、および感染性頭痛（特にウイ

ルス性）などの二次性頭痛を、適切な検査によって否定

すべきである。

現在または過去 2 ヵ月以内に薬物乱用があり、8．2「薬

物乱用頭痛」の各サブフォームのいずれかについて診断

基準 B を満たす場合、コード化する際の原則として、以

前から存在する一次性頭痛があればまずそれにコード化
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し、加えて 8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」にコード化する。

4．8「新規発症持続性連日性頭痛」とはしない。

NDPH は、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フォームと、積極的治療法に抵抗性

を示す難治性のサブフォームの 2 つのサブフォームのい

ずれかを呈すると考えられる。委員会は、NDPH のさら

なる臨床的特徴付けおよび病態生理学的研究、特に、

4．8「新規発症持続性連日性頭痛」と 2．3「慢性緊張型頭

痛」の比較研究を奨励したい。
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第2部（Part Two）

二次性頭痛（The secondary headaches）

頭頸部外傷による頭痛（Headache attributed to head and neck trauma）

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

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

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

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

ホメオスターシスの障害による頭痛（Headache attributed to disturbance of homoeostasis）

頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副鼻腔、歯、口あるいはその他の顔面・頭蓋の構成組織の障害に起因する頭

痛あるいは顔面痛（Headache or facial pain attributed to disorder of cranium, neck, eyes, ears, nose, si-

nuses, teeth, mouth or other facial or cranial structures）

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



二次性頭痛の緒言

ある患者に、頭痛が初発し、または、新しい頭痛タイ

プが発生し、同時に脳腫瘍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であっても、7．4「脳腫瘍による

頭痛」の診断のみが与えられる。換言すれば、その他の

疾患と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、前々からあるタイプの一次性頭痛があり、

その頭痛がその他の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。国際頭痛分類第 1 版では、

議論を重ねた末に、新たな頭痛のみを二次性とみなすこ

とができる、という結論に達した。しかし、第 2 版の作

業中に、それが容認しがたい状況も発生することが明ら

かになった。過去に片頭痛発作を 10 回経験した患者が、

頭部外傷後に週 2 回の片頭痛発作が出現するようにな

り、その頭痛により日常生活が支障をきたすようになっ

た場合はどう扱うのか。第 1 版の取り決めに従えば、そ

の患者の診断は片頭痛に限定される。別の例としては、

脳腫瘍に伴い、既存の緊張型頭痛が、その性状を保持し

ながら悪化した患者の場合である。以前には 7．4「脳腫瘍

による頭痛」の診断を与えることができなかった。また、

過去には薬物乱用頭痛と診断できる余地はなかった。こ

れは薬物乱用頭痛が常に一次性頭痛（通常は片頭痛）の

悪化によるものであり、一次性頭痛の病名が唯一の診断

名として残るためである。

以上の理由から、われわれは、十分な科学的研究によ

り頭痛の原因として知られる他の疾患と、時期的に一致

して著しく悪化した一次性頭痛についての診断および

コード化について、新たな方法を導入する。上記の患者

は、これより一次性頭痛と二次性頭痛の 2 つの診断を持

つことが可能である。理論的に、新体系は旧体系よりも

解釈の幅が広がった。しかし実際は、診断が不適切にな

る場合には、旧体系は無視されてきた。新体系の問題点

は、他疾患と関連して一次性頭痛が悪化した場合に、一

次性頭痛の診断のみとするか、二次性頭痛の診断も追加

するかを、判断しなければならないことである。2 つの診

断をつける場合の根拠となる要素としては、時期的によ

く一致していること、一次性頭痛の著しい悪化のあるこ

と、観察された方法において他疾患が一次性頭痛を悪化

させたという他の証拠のあること、他疾患の治癒または

軽快後に頭痛の改善があることである。

国際頭痛分類第 1 版では、二次性頭痛の診断基準は多

岐にわたり、頭痛の性状に関する情報がしばしば不足し

ていた。国際頭痛分類第 2 版では、フォーマットを標準

化し、頭痛の性状を可能な限りより多く記載することに

した。

このため、診断基準を以下のように配列する。

二次性頭痛の診断基準：

A．頭痛は、以下の（または以下に列挙した）特徴のう

ち 1 項目（または複数）を有し、かつ C および D

を満たす（注 1、2）

B． 他の疾患が、頭痛の原因となることが証明されてい

る

C． 頭痛が他の疾患と時期的に一致して起こる、または、

頭痛が他の疾患と因果関係を示す他の証拠が存在す

る（あるいはその両方の場合）

D． 頭痛は原因疾患の治療成功または自然寛解後、3 ヵ

月以内に（これより短期間になる疾患もある）大幅

に軽減または消失する（注 3）

注：

1．多くの二次性頭痛について、頭痛そのものの特徴は、

文献にあまり報告されていない。記述が十分であっても、

診断上重要な所見は、ふつうほとんど書かれていない。

すなわち、標準基準セット中の診断基準 A は、因果関係

の確立にはたいてい寄与しない。しかし、B、C および D

の基準は、因果関係の確立に役立つことが多い。そこで

基準 A は病像定義に用いるだけではなく、頭痛について

知りうる限りを記述したり、いかに理解不足かを示す目

的に用いることが可能である。これが基準 A の記載形式

（formulation）として、今のところさまざまな形式を許し

ている理由である。これに触発されて、二次性頭痛の性

状に関する研究が進み、最終的に大部分の二次性頭痛の

基準 A が、いっそう明確に定義されるようになることを

期待している。

2．頭痛に関する情報が全く得られていない場合には、

「頭痛の性状に特有なものはない」と記述する。

3．基準 D は必ずしも確実なものではない。原因疾患が

不治ないし改善しないケースも想定される。このような

場合には、D を「適切な検査によりその他の原因を除外

できる」と置き換えてもよい。多くの症例で、十分に追

跡できないか、寛解までに必要な予想時間が経過する前

に診断を下さなければならない。このような症例の大部

分の頭痛は、「『疾患』による頭痛の疑い」としてコード

化すべきである。基準 D が満たされた場合に限り、確実

な因果関係が完全な信頼性を持って確立することができ

る。特にこのことは、既存の一次性頭痛がその他の疾患

により悪化したという状況下にいえることである。例を

あげると、ほかの点では 1．5．1「慢性片頭痛」の基準を満

たす患者の大多数は薬物乱用があり、その乱用中止後に
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頭痛は改善する。乱用薬物の離脱がなされる前の患者の

取り決め（default rule）としては、先行する片頭痛サブ

タイプ（通常は 1．1「前兆のない片頭痛」）、1．6．5「慢性

片頭痛の疑い」、8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」の三つを

コード化すべきである。薬物を離脱後、2 ヵ月以内に頭痛

が改善しない場合には、8．2「薬物乱用頭痛」の基準 D

を満たさないため、この頭痛診断を破棄し、1．5．1「慢性

片頭痛」を適用する。薬物乱用があり、ほかに 2．3「慢性

緊張型頭痛」の基準を満たしている患者にも、同様のルー

ルを適用する。

多くの場合、基準 D は、推定原因の治癒、自然寛解ま

たは除去後に頭痛が改善するまでの制限時間を持ってい

る。この制限時間は通常 3 ヵ月であるが、一部の二次性

頭痛ではさらに短くなる。3 ヵ月（またはそれより短い期

限）後に頭痛の持続がみられる場合には、頭痛が実際に

推定原因に続発したものか否かを疑うべきである。3 ヵ

月後にも継続する二次性頭痛はしばしば経験される。し

かし大部分は病因が科学的に証明されたものではない。

このようなケースについては、「『特定疾患』による慢性

頭痛」として付録に掲載する。
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5．頭頸部外傷による頭痛（Headache attributed to head and�
or neck trauma）

5．1 急性外傷後頭痛（Acute post-traumatic headache）

5．1．1 中等症または重症頭部外傷による急性外傷

後頭痛（Acute post-traumatic headache at-

tributed to moderate or severe head in-

jury）

5．1．2 軽症頭部外傷による急性外傷後頭痛

（Acute post-traumatic headache attrib-

uted to mild head injury）

5．2 慢 性 外 傷 後 頭 痛（Chronic post-traumatic head-

ache）

5．2．1 中等症または重症頭部外傷による慢性外傷

後頭痛（Chronic post-traumatic headache

attributed to moderate or severe head in-

jury）

5．2．2 軽症頭部外傷による慢性外傷後頭痛

（Chronic post-traumatic headache attrib-

uted to mild head injury）

5．3 むち打ち損傷による急性頭痛（Acute headache at-

tributed to whiplash injury）

5．4 むち打ち損傷による慢性頭痛（Chronic headache

attributed to whiplash injury）

5．5 外傷後頭蓋内血腫による頭痛（Headache attrib-

uted to traumatic intracranial haematoma）

5．5．1 硬膜外血腫による頭痛（Headache attrib-

uted to epidural haematoma）

5．5．2 硬膜下血腫による頭痛（Headache attrib-

uted to subdural haematoma）

5．6 その他の頭頸部外傷による頭痛（Headache attrib-

uted to other head and�or neck trauma）

5．6．1 その他の頭頸部外傷による急性頭痛

（Acute headache attributed to other head

and�or neck trauma）

5．6．2 その他の頭頸部外傷による慢性頭痛

（Chronic headache attributed to other

head and�or neck trauma）

5．7 開頭術後頭痛（Post-craniotomy headache）

5．7．1 急性開頭術後頭痛（Acute post-craniotomy

headache）

5．7．2 慢性開頭術後頭痛（Chronic post-cranioto-

my 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？

新しい頭痛の発症が既知の外傷と時期的に一致する場

合には、外傷による二次性頭痛としてコード化する。頭

痛が片頭痛、緊張型頭痛または群発頭痛の特徴を有する

場合もこれに該当する。既存の一次性頭痛が外傷と一致

して増悪した場合には、2 通りの可能性が存在するため、

判定が必要となる。このような患者の診断は、既存の一

次性頭痛の診断のみとすることも、あるいは、既存の一

次性頭痛および外傷による頭痛の両者として診断するこ

とも可能である。外傷による頭痛の診断を追加する際の

裏づけになる要素としては、外傷と頭痛とが時期的によ

く一致していること、既存の頭痛の著しい悪化のあるこ

と、特定の種類の外傷が一次性頭痛を悪化させたという

確実な証拠のあること、最終的に外傷軽快後の頭痛の改

善があることである。

確定か、疑いか、または慢性か？

多くの二次性頭痛の場合、診断の確定は、原因疾患の

治療による改善または自然寛解後、所定時間内に頭痛が

消失または著明に改善した場合に限られる。その場合、

時間的関連性が因果関係を示す証拠の必須な部分とな

る。外傷の場合はこれと異なる。頭痛の発症と外傷が時

期的に一致することにより因果関係が確立する一方、外

傷後にしばしば頭痛が慢性化することはよく知られてい

る。頭部外傷後に、頭痛の継続がみられる場合には、5．2

「慢性外傷後頭痛」と診断する。回復までに十分な時間が

経過するまでは（受傷後 3 ヵ月間）、診断基準を満たして

いる限りにおいて、5．1「急性外傷後頭痛」と定義される。

むち打ち損傷後も同一の原則を適用する。「頭頸部外傷

による頭痛の疑い」と診断する選択肢はない。

緒 言

頭痛は、頭頸部または脳の外傷後に発現しやすい症状

である。しばしば頭部外傷に起因する頭痛は、めまい、

集中困難、神経質、人格変化、不眠などの症状を随伴す

る。このような症状群は外傷後症候群（post-traumatic

syndrome）として知られているが、頭痛はそのなかで

もっとも目立つのが通例である。

頭部外傷後は、さまざまな頭痛パターンが出現するが、

一次性頭痛に酷似した頭痛も現れうる。その場合に最も

多いのは緊張型頭痛で、患者の 80％ 以上にみられる。前

兆のある、または前兆のない典型的な片頭痛が誘発され

るほか、群発様症候群が認められたという少数の報告例

もある。
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外傷発生直後または受傷後数日以内に頭痛が出現する

場合には、頭痛と頭頸部外傷の因果関係を確立するのは

容易である。一方、受傷後数週～数ヵ月も経過してから

頭痛が出現する場合、これらの頭痛の多くは緊張型頭痛

のパターンを示し、かつ一般集団における緊張型頭痛の

有病率が極めて高いので、頭痛と頭頸部外傷の因果関係

を確立するのは極めて困難である。このような遅発性外

傷後頭痛については、事例報告があるのみで、患者対照

研究はなされていない。

頭部外傷またはむち打ち損傷後の転帰不良に関係する

危険因子はいくつか知られている。外傷後頭痛のリスク

は、女性の方が高く、高齢ほど早期かつ完全な回復は少

なくなる。衝撃時の頭位（回転または斜位）など機械的

因子は、外傷後の頭痛リスクを増加させる。外傷の重症

度と外傷後症候群の重症度の因果関係については未確定

である。頭部外傷が重症なほど外傷後頭痛の頻度は低い

とする研究が、多少の異論はあるものの、大部分を占め

る。しかし、外傷がごく軽い場合は、頭頸部外傷と頭痛

の因果関係を確立するのは難しい。

頭痛の慢性化における訴訟の関与については論争があ

る。事故被害者が補償を得られない国では頭痛が少ない

という研究がある。5．2「慢性外傷後頭痛」および 5．4

「むち打ち損傷後慢性頭痛」は外傷後症候群の一部である

ことが多く、そのような場合には器質的因子と心理社会

的因子との間の複雑な相互関係を評価するのは難しい。

5．1 急性外傷後頭痛

5．1．1 中等症または重症頭部外傷による急性外

傷後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

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）13 未満

3．48 時間を超える外傷後健忘（post-traumatic am-

nesia）

4．脳外傷（脳血腫、脳内・くも膜下出血、脳挫傷ま

たは頭蓋骨折のいずれか一つ以上）を示す画像所

見

C． 頭痛は、頭部外傷後または外傷後に意識を回復して

から、7 日以内に出現する

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は頭部外傷後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛が持続しているが、頭部外傷から 3 ヵ月を経

過していない

5．1．2 軽症頭部外傷による急性外傷後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 頭部外傷は次の全項目を満たす

1．意識消失は全くないか、30 分未満

2．グラスゴー昏睡尺度（GCS）13 以上

3．脳震盪を示す症候

C． 頭痛は頭部外傷後、7 日以内に出現する

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は頭部外傷後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛は持続しているが、頭部外傷から 3 ヵ月を経

過していない

コメント：

軽症頭部外傷は、認知異常、行動異常および意識異常

からなる症状複合体を惹起することがあるが、GCS は 13

以上である。神経所見、神経画像検査（CT スキャン、

MRI）、脳波、誘発電位、髄液所見、前庭機能検査、神経

心理検査に異常のあることも、ないこともある。上記の

いずれかの異常が、予後を変えたり、治療に寄与したり

するという証拠はない。上記の検査は、外傷後頭痛を訴

えている患者に対するルーチン検査とみなすべきではな

い。これらは、ケースバイケース、もしくは研究目的で

考慮する。

5．2 慢性外傷後頭痛

慢性外傷後頭痛は、外傷後症候群の一部であることが

多く、平衡障害、集中困難、作業能力低下、易刺激性、

抑うつ気分、睡眠障害などさまざまな症状がこれに含ま

れる。法的解決と慢性外傷後頭痛の時間的プロファイル

の因果関係は明らかになっていないが、患者が仮病か補

償金目当てかを注意深く判定することは重要である。

5．2．1 中等症または重症頭部外傷による慢性外

傷後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

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）13 未満

3．48 時間を超える外傷後健忘

4．脳外傷（脳血腫、脳内・くも膜下出血、脳挫傷ま

たは頭蓋骨折のいずれか一つ以上）を示す画像所

見
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C． 頭痛は、頭部外傷後または外傷後に意識を回復して

から、7 日以内に出現する

D． 頭痛は頭部外傷後、3 ヵ月以上持続する

5．2．2 軽症頭部外傷による慢性外傷後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 頭部外傷は次の全項目を満たす

1．意識消失は全くないか、30 分未満

2．グラスゴー昏睡尺度（GCS）13 以上

3．脳震盪を示す症候

C． 頭痛は頭部外傷後、7 日以内に出現する

D． 頭痛は頭部外傷後、3 ヵ月を超えて持続する

コメント：

軽度の頭部外傷は認知異常、行動異常および意識異常

からなる症状複合体を惹起することがあるが、GCS は 13

以上である。神経所見、神経画像検査（CT スキャン、

MRI）、脳波、誘発電位、髄液所見、前庭機能検査、神経

心理検査に異常のあることも、ないこともある。上記の

いずれかの異常が予後を変化させたり、または治療に寄

与したりするとの証拠はない。上記の検査は、外傷後頭

痛を訴えている患者に対するルーチン検査とみなすべき

ではない。これらは、ケースバイケース、もしくは研究

目的で考慮する。

5．3 むち打ち損傷による急性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． むち打ち（突然かつ有意の頸部の加速・減速運動）を

経験しており、その際に頸部痛を伴う

C． 頭痛はむち打ち損傷後、7 日以内に出現する

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛はむち打ち損傷後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛は持続しているが、むち打ち損傷から 3 ヵ月

は経過していない

コメント：

「むち打ち」という用語は、一般に突然の頸部の加速・

減速運動（大多数の症例は交通事故が原因）を指す。臨

床像は、頸部に関係する症候のほか、頸部外身体的障害、

神経感覚障害、行動障害、認知障害、情動障害があり、

その病態および発現・進展様式は時間の経過につれて大

幅に変動する。頭痛は、むち打ち損傷症候群において極

めて一般的な症状である。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）は 5 つのカテゴリーからなる分類

を提唱した。この分類法はプロスペクティブな研究に有

用であると思われる。むち打ち後症候群の発生率は、各

国間でかなりの差がみられるが、この差はおそらく補償

の期待度と関係している。

5．4 むち打ち損傷による慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． むち打ち（突然かつ有意の頸部の加速・減速運動）を

経験しており、その際に頸部痛を伴う

C． 頭痛はむち打ち損傷後、7 日以内に出現する

D． 頭痛はむち打ち損傷後、3 ヵ月以上持続する

コメント：

むち打ち損傷後慢性頭痛は外傷後症候群の一部である

ことが多い。係争中の訴訟が頭痛慢性化に関連している

という確証はない。患者が仮病か補償金目当てかを注意

深く判定することが重要である。

5．5 外傷後頭蓋内血腫による頭痛

他疾患にコード化する：

外傷後脳内・くも膜下出血による頭痛、あるいは外傷

性脳内血腫による頭痛は、5．1．1「中等度～重度の頭部外

傷による急性外傷後頭痛」、あるいは 5．2．1「中等度～重

度の頭部外傷による慢性外傷後頭痛」としてコード化す

る。

5．5．1 硬膜外血腫による頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす急性発症の頭痛で、頭痛の性状

に特有なものはない

B． 硬膜外血腫の神経画像所見

C． 頭痛は血腫発現後、数分～24 時間以内に出現する

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は血腫除去後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛は持続しているが、血腫除去から 3 ヵ月は経

過していない

コメント：

硬膜外血腫は、中等度頭部外傷の後、数時間以内に発

生する。常に局所徴候および意識障害に伴う緊急手術が

必要となる。
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5．5．2 硬膜下血腫による頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす急性または進行性の頭痛で、頭

痛の性状に特有なものはない

B． 硬膜下血腫の神経画像所見

C． 頭痛は血腫発現後、24～72 時間以内に出現する

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は血腫除去後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛は持続しているが、血腫除去から 3 ヵ月は経

過していない

コメント：

異なるタイプの硬膜下血腫は、その時間的プロファイ

ルに従って鑑別すべきである。急性および亜急性血腫は、

ふつう明確な頭部外傷後に生じる。頭痛はしばしば認め

られる（11～53％）が、局在徴候および意識障害のため

に隠蔽される。慢性硬膜下血腫では、頭痛はさらに高頻

度（最高 81％）であり、たとえ軽くとも主要な症状にな

りうる。原因となる頭部外傷は、些細なことが多く、患

者が忘却している場合があり、診断を難しくしている。

進行性頭痛が認められる高齢患者で、特になんらかの認

知障害や軽度の局在徴候を伴う場合には、常に慢性硬膜

下血腫を考慮に入れるべきである。両側性硬膜下血腫は、

低髄液圧の合併症である可能性がある。両側性硬膜下血

腫による頭痛は、5．5．2「硬膜下血腫による頭痛」にコー

ド化する。髄液圧低下の場合の頭痛は、はじめは体位性

であり、体位性がその後も残ることもあれば、持続性に

移行することもある。

5．6 その他の頭頸部外傷による頭痛

5．6．1 その他の頭頸部外傷による急性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 上記（5．1～5．5）以外のタイプの頭頸部外傷を示す

証拠

C． 頭痛の出現と頭頸部外傷が時期的に一致する場合、

あるいは因果関係を確立できるその他の証拠が存在

する場合

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は頭頸部外傷後、3 ヵ月以内に消失する

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

5．6．2 その他の頭頸部外傷による慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 上記以外（5．1～5．5）のタイプの頭頸部外傷を示す

証拠

C． 頭痛の出現と頭頸部外傷が時期的に一致する場合、

あるいは因果関係を確立できるその他の証拠が存在

する場合

D． 頭痛は頭頸部外傷後、3 ヵ月以上持続する

5．7 開頭術後頭痛

5．7．1 急性開頭術後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たすさまざまな強度の頭痛（開頭術

部位が最も痛む）

B． 開頭術は頭部外傷以外の目的で実施された（注 1）

C． 頭痛は開頭術後、7 日以内に出現する

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は開頭術後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛は持続しているが、開頭術から 3 ヵ月は経過

していない

注：

1．開頭術が頭部外傷を目的とした場合は、5．1．1「中等

度～重度の頭部外傷による急性外傷後頭痛」としてコー

ド化する。

5．7．2 慢性開頭術後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たすさまざまな強度の頭痛（開頭術

部位が最も痛む）

B． 開頭術は頭部外傷以外の目的で実施された（注 1）

C． 頭痛は開頭術後、7 日以内に出現する

D． 頭痛は開頭術後、3 ヵ月以上持続する

注：

1．開頭術が頭部外傷を目的とした場合は、5．2．1「中程

度または重度頭部外傷による慢性外傷後頭痛」として

コード化する。

コメント：

手術直後の頭痛の発生は、開頭術後の患者の 80％ にも

及ぶことがあるが、ほとんどの患者は 7 日以内に消失す

る。手術に関連して持続性（3 ヵ月間を超える）の頭痛を
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発現するのは、4 分の 1 に満たない。後頭蓋窩手術（特に

聴神経腫瘍のため後頭下開頭術の際）は、開頭術後頭痛

を伴う可能性が高い。

慢性開頭術後頭痛の病因は不明であるが、髄膜の炎症、

神経の絞扼、硬膜と筋の癒着、そのほかの機序が関与し

うる。骨形成的頭蓋形成術を行うなど手術手技を変更す

れば、筋・筋膜と直下の硬膜の癒着を防止し、開頭術後

頭痛の発生率を下げることができる。
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6．頭頸部血管障害による頭痛（Headache attributed to
cranial or cervical vascular disorder）

6．1 虚血性卒中または一過性脳虚血発作による頭痛

（Headache attributed to ischaemic stroke or tran-

sient ischaemic attack）

6．1．1 虚血性卒中（脳梗塞）による頭痛（Head-

ache attributed to ischaemic stroke（cere-

bral infarction））

6．1．2 一過性脳虚血発作（TIA）による頭痛（Hea-

dache attributed to transient ischaemic at-

tack（TIA））

6．2 非外傷性頭蓋内出血による頭痛（Headache attrib-

uted to non-traumatic intracranial haemorrhage）

6．2．1 脳内出血による頭痛（Headache attributed

to intracerebral haemorrhage）

6．2．2 くも膜下出血（SAH）による頭痛（Heada-

che attributed to subarachnoid haemor-

rhage（SAH））

6．3 未破裂血管奇形による頭痛（Headache attributed

to unruptured vascular malformation）

6．3．1 �状動脈瘤による頭痛（Headache attrib-

uted to 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 硬膜動静脈瘻による頭痛（Headache attrib-

uted to dural arteriovenous fistula）

6．3．4 海綿状血管腫による頭痛（Headache attrib-

uted 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（Head-

ache attributed to encephalotrigeminal or

leptomeningeal angiomatosis（Sturge We-

ber syndrome））

6．4 動脈炎による頭痛（Headache attributed to arteri-

tis）

6．4．1 巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛（Head-

ache attributed to giant cell arteritis

（GCA））

6．4．2 原発性中枢神経系（CNS）血管炎による頭

痛（Headache attributed to primary cen-

tral nervous system（CNS）angiitis）

6．4．3 続発性中枢神経系（CNS）血管炎による頭

痛（Headache attributed to secondary cen-

tral nervous system（CNS）angiitis）

6．5 頸動脈または椎骨動脈痛（Carotid or vertebral ar-

tery pain）

6．5．1 動脈解離による頭痛、顔面痛または頸部痛

（Headache or facial or neck pain attrib-

uted to arterial dissection）

6．5．2 動脈内膜切除術後頭痛（Post-endarterec-

tomy headache）

6．5．3 頸動脈血管形成術性頭痛（Carotid an-

gioplasty headache）

6．5．4 頭蓋内血管内手技による頭痛（Headache

attributed to intracranial endovascular

procedures）

6．5．5 血管造影性頭痛（Angiography headache）

6．6 脳静脈血栓症（CVT）による頭痛（Headache attrib-

uted to cerebral venous thrombosis（CVT））

6．7 その他の頭蓋内血管障害による頭痛（Headache at-

tributed to other intracranial vascular disorder）

6．7．1 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）（Cerebral

Autosomal Dominant Arteriopathy with

Subcortical Infarcts and Leukoencephalo-

pathy（CADASIL））

6．7．2 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）（Mitochon-

drial Encephalopathy, Lactic Acidosis and

Stroke-like episodes（MELAS））

6．7．3 中枢神経系の良性アンギオパチーによる頭

痛（Headache attributed to benign an-

giopathy of the central nervous system）

6．7．4 下垂体卒中による頭痛（Headache attrib-

uted to pituitary apoplexy）

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？

新規の頭痛が初発し、頭痛の原因となることが知られ

ている血管障害と時期的に一致する場合には、その頭痛

は血管障害による二次性頭痛としてコード化する。その

頭痛が、片頭痛、緊張型頭痛または群発頭痛の特徴を有

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、血管障害と時期的に一致して悪化する場合には、

2 通りの可能性が存在するため、判定が必要となる。この

ような患者の診断は、既存の一次性頭痛の診断のみとす

ることも、あるいは、既存の一次性頭痛および血管障害

による頭痛の両者として診断することも可能である。血

管障害の診断を追加する際の裏づけになる要素として

は、血管障害と頭痛とが時期的によく一致していること、
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既存の頭痛の著しい悪化のあること、血管障害が一次性

頭痛を悪化させたという確実な証拠のあること、最終的

には、血管障害の急性期後には頭痛の改善があることで

ある。

確定か、疑いか、または慢性か？

通常、血管障害による頭痛の診断は、発現から一定時

間経過後または急性期経過後に、頭痛が消失または著明

に改善した場合に限られる。これ以外の場合、または一

定時間が経過する前は、血管障害による頭痛の疑いと診

断される。

これとは別に、3 ヵ月を経過した後にも頭痛の消失ま

たは著しい改善がみられない場合には、A6．8「慢性血管

障害後頭痛」と診断される。そのような頭痛はあまり報

告されていないため、付録への記載に留める。因果関係

についてより適切な基準を設定するために、今後の研究

が必要である。

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。なぜならばこの時

の頭痛は急性でかつ神経学的徴候を呈し、さらに迅速に

寛解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。

虚血性あるいは出血性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

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、巨細胞動脈炎、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、基礎的となる血管障害を正しく診断し、可及的早期

に治療を開始するために非常に重要である。すなわち、

神経学的に深刻な事態を未然に防ぐためである。

これらの疾患はすべて、様々なタイプの一次性頭痛を

過去に経験した患者に生じ得る。裏に潜んだ血管病変を

示す手がかりは、頭痛の発現状況である。通常、突然起

こる、新規の、患者がかつて経験したことのないような

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関して、診断基準に

は以下を可能な限り含む：

A．記載される特徴（わかっている限り）の 1 項目（ま

たは 1 項目以上）の頭痛があり、診断基準 C および

D を満たす

B． 血管障害の主な診断基準を満たす

C． 血管障害と時期的に一致している、またはその他の

因果関係を示す証拠が存在する、あるいはその両方

D． 頭痛発現から一定時間内（注 1）、あるいは血管障害

寛解後または急性期後に頭痛が改善または消失する

注：

1．ある種の血管障害による頭痛については、頭痛の改

善または消失までの時間を限定するに足るデータがない

ため、基準 D が適用されない場合もある。

6．1 虚血性卒中または一過性虚血発作によ

る頭痛

6．1．1 虚血性卒中（脳梗塞）による頭痛

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C を満たす

B． 神経学的徴候または直近の虚血性卒中の神経画像検

査による証拠（あるいはその両方）が存在する

C． 頭痛は虚血性卒中の徴候あるいはその他の虚血性卒

中の存在を示す証拠と、同時または時期的にきわめ

て一致して発現する

コメント：

虚血性卒中の頭痛に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。

虚血性卒中の 17～34％ に頭痛が見られ、頸動脈領域の

卒中よりも、脳底領域の卒中のほうに多い。頭痛はラク

ナ梗塞には稀であるが、動脈解離には非常に多いことを

除いて、卒中の病因の立証に実際的な価値はない。

6．1．2 一過性脳虚血発作（TIA）による頭痛

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C および D を満たす

B． 24 時間未満の持続する脳虚血由来の局在神経学的

欠損

C． 頭痛は局在神経学的欠損の発現と同時に出現する

D． 頭痛は 24 時間以内に寛解する

コメント：

頸動脈領域 TIA よりも脳底部領域 TIA のほうに頭痛

が現れやすい。とはいえ頭痛は TIA においては非常に稀

な症状である。頭痛を伴う TIA と前兆のある片頭痛発作

の鑑別診断は特に困難である。頭痛の発現様式がとくに

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。
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さらに、陽性現象（例えば閃輝暗点）は TIA よりも片頭

痛の前兆に遥かに多いが、陰性現象は TIA のほうに多

い。

6．2 非外傷性頭蓋内出血による頭痛

他疾患にコード化する：

外傷性脳内・くも膜下出血あるいは外傷性脳内血腫に

よる頭痛は 5．1．1「中等症または重症頭部外傷による急

性外傷性頭痛」または 5．2．1「中等症または重症頭部外傷

による慢性外傷性頭痛」にコード化される。

外傷性硬膜外血腫による頭痛は 5．5．1「硬膜外血腫に

よる頭痛」にコード化される。外傷性硬膜下血腫による

頭痛は 5．5．2「硬膜下血腫による頭痛」にコード化され

る。

6．2．1 脳内出血による頭痛

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C を満たす

B． 直近の非外傷性脳内出血の神経学的徴候または神経

画像検査による証拠が存在する

C． 頭痛は脳内出血と同時または時期的にきわめて一致

して出現する

コメント：

脳内という用語は本稿においては小脳内を含めて使用

する。

頭痛は、虚血性卒中よりも出血性卒中において多発し、

程度も重い。通常、局在神経学的欠損や昏睡により隠さ

れるが、緊急の外科的減圧術が必要な初期の小脳出血に

顕著な特徴である。6．2．1「脳内出血による頭痛」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。

6．2．2 くも膜下出血（SAH）による頭痛

診断基準：

A．突然発症の重度の頭痛で、C および D を満たす

B． 非外傷性くも膜下出血の画像診断（CT、MRI-T2、

flair）、または髄液による証拠が存在する。その他の

臨床徴候を伴うことも伴わないこともある

C． 頭痛が出血と同時に出現する

D． 頭痛は 1 ヵ月以内に寛解する

コメント：

くも膜下出血は、突然発症の激しい機能喪失をおこす

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（SAH 後、50％ の患者が死亡するが、そ

の多くは病院到着前に死亡する。また生存者の 50％ に障

害が残る）。

外傷を除いて、 80％ は�状動脈瘤破裂が原因である。

SAH の頭痛は発症時は片側性で、悪心、嘔吐、意識障

害および項部硬直を伴うが、発熱および不整脈は少ない。

しかし、あまり重度でなく、随伴徴候のないこともあり

うる。突然の発症が鍵である。突然発症の頭痛のまたは

雷鳴頭痛を呈する患者は、SAH を鑑別すべきである。造

影剤を使用しない CT スキャンまたは MRI（flair シーケ

ンス）で診断を確定するが、検出感度は最初の 24 時間以

内では 90％ を上回る。神経画像検査が陰性、不確実ある

いは技術的に不適当な場合、腰椎穿刺を行うべきである。

くも膜下出血は脳神経外科的緊急疾患である。

6．3 未破裂血管奇形による頭痛

他疾患にコード化する：

破裂血管奇形による頭痛は 6．2．1「脳内出血による頭

痛」または 6．2．2「くも膜下出血（SAH）による頭痛」に

コード化する。

6．3．1 �状動脈瘤による頭痛

診断基準：

A．雷鳴頭痛または有痛性第 3 脳神経麻痺（あるいはそ

の両方）を含む新規の急性頭痛で、C および D を満

たす

B． �状動脈瘤の画像診断による証拠が存在する

C． �状動脈瘤が原因であるという証拠が存在する

D． 頭痛は 72 時間以内に寛解する

E． くも膜下出血、脳内出血および適切な検査でその他

の原因による頭痛が除外される

コメント：

未破裂脳動脈瘤の患者約 18％ に頭痛が見られたこと

が報告されている。通常、�状動脈瘤による頭痛には特

異的な特徴はみられないしかし、患者の約 50％ で、動脈

瘤性くも膜下出血が確認される前に雷鳴頭痛が発現す

る。雷鳴頭痛は血管奇形が存在しない場合にも発現する

ことがあるが、こうした奇形は適切な非侵襲性の検査

（MRA または CT 血管造影）で探索し、疑わしい症例の

場合は従来の血管造影法を用いて確認すべきである。典

型的な種類の「警告痛（warning pain）」（破裂切迫または

拡張進行の信号）は、眼窩後部痛および散瞳を伴う急性

第 3 脳神経麻痺であり、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。
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6．3．2 動静脈奇形（AVM）による頭痛

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C および D を満たす

B． 画像診断による動静脈奇形の証拠が存在する

C． 動静脈奇形が原因原因であるという証拠が存在する

D． 頭痛は 72 時間以内に寛解する

E． くも膜下出血、脳内出血、適切な検査でその他の原

因による頭痛が除外される

コメント：

AVM が群発頭痛、慢性発作性片側頭痛（CPH）および

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）などの様々な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、これらが典型というわ

けではない。典型的というからには、AVM とこれらの一

次性頭痛との関連を示すに十分な証拠はない。

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は、頭痛

あるいは前兆のある側と AVM のある側に密接な関係あ

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、大規模の AVM シリーズでは、片頭痛を

呈することは稀で、出血、てんかん、あるいは局在神経

学的欠損よりはるかに少ない。

6．3．3 硬膜動静脈瘻による頭痛

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C を満たす

B． 硬膜動静脈瘻の画像診断による証拠が存在する

C． 瘻が原因であるという証拠が存在する

D． くも膜下出血、脳内出血、適切な検査でその他の原

因による頭痛が除外される

コメント：

硬膜動静脈瘻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が原因となる

頭痛を呈する。頸動脈海綿静脈洞瘻は有痛性眼筋麻痺と

して現れることがある。

6．3．4 海綿状血管腫による頭痛

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による頭痛

は、6．2．1「脳内出血による頭痛」または 7．6「てんかん

発作による頭痛」にコード化される。

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、基準 C を満たす

B． 海綿状血管腫の画像診断による証拠が存在する

C． 海綿状血管腫が原因であるという証拠が存在する

D． くも膜下出血、脳内出血、その他の原因による頭痛

が適切な検査により除外される

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。こうした奇形と関連する頭痛に関し、信頼性

のある研究はなされていない。頭痛はふつう海綿状血管

腫による脳出血または痙攣の結果とみなされ、それに

従ってコード化されなければならない。

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

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C を満たす

B． 顔面血管腫、痙攣、および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． 血管腫が原因であるという証拠が存在する

D． 適切な検査でその他の原因による頭痛が除外される

コメント：

この疾患では頭痛はよく報告されるが、十分記録され

ていない。個々の症例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、特に前兆が遷延するタイプ

の発作（恐らく慢性乏血と関連する）の原因であること

を示唆する。

6．4 動脈炎による頭痛

6．4．1 巨細胞性動脈炎（GCA）による頭痛

以前に使用された用語：

側頭動脈炎（temporal arteritis）、ホートン病（Horton’s

disease）

診断基準：

A．新規の持続性頭痛で、C および D を満たす

B． 少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．赤血球沈降速度（ESR）または C 反応性蛋白

（CRP）上昇（あるいはその両方）を伴う頭皮動

脈の腫脹および圧痛がある

2．側頭動脈生検で巨細胞性動脈炎が示される

C． 巨細胞性動脈炎のその他の症候と時期的に一致して

頭痛が出現する
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D． ステロイド大量療法により 3 日以内に頭痛が寛解す

るまたは著明改善する

コメント：

すべての動脈炎および膠原血管病のなかで、巨細胞性

動脈炎が最も顕著に頭痛と関連する疾患である（頭部動

脈の炎症、主に外頸動脈枝の炎症による）。強調すべきは

次の点である。

・頭痛および GCA と関連するその他の症状の特徴は

様々（リウマチ性多発性筋痛、顎跛行）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

われるので、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

を強く示唆し、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障害による失明である

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。

・脳虚血性イベントおよび痴呆のリスクもある。

・組織学的検査では、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］）

連続切片が必要である。

・側頭動脈のデュープレックス・スキャニング（duplex

scanning）で動脈壁肥厚が（軸横断面を囲む暈として）

見ることができる。それにより生検の部位を選択でき

る。

6．4．2 原発性中枢神経系（CNS）血管炎による

頭痛

以前に使用された用語：

孤立性中枢神経系血管炎（isolated CNS angiitis）、肉芽

腫性中枢神経系血管炎（granulomatous CNS angiitis）

診断基準：

A．新規の持続性頭痛で、D および E を満たす

B． 様々な脳の徴候がみられる（例えば卒中、痙攣、認

知障害、意識障害）

C． 全身性動脈炎を伴わない状況下で、脳あるいは髄膜

の生検により中枢神経系血管炎が確認されている

D． 脳の徴候と時期的に一致して頭痛が出現する

E． ステロイドまたは免疫抑制治療（あるいはその両方）

で 1 ヵ月以内に頭痛が改善する

コメント：

頭痛は（一次性、二次性頭痛を問わず）中枢神経系血

管炎においては最もよく見られる症状である。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、

認知異常、あるい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

髄液細胞数増加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。

この場合の頭痛の病因は多因子的である。すなわち炎

症、（虚血性あるいは出血性の）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ていた原

発性中枢神経系血管炎は、重篤であり、死に到ることも

少なくない。

6．4．3 続発性中枢神経系（CNS）血管炎による

頭痛

診断基準：

A．新規の持続性頭痛で、基準 D および E を満たす

B． 様々な脳の徴候がみられる（例えば卒中、痙攣、認

知障害、意識障害）

C． 全身性動脈炎の証拠が存在する

D． 脳の徴候と時期的に一致して頭痛が出現する

E． ステロイドまたは免疫抑制治療（あるいはその両方）

で 1 ヵ月以内に頭痛が改善する

コメント：

頭痛は（一次性、二次性を問わず）中枢神経系血管炎

において最もよく見られる症状である。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％

にみられる。しかし、頭痛は中枢神経系血管炎に特異的

な特徴ではないため、局在神経学的欠損、痙攣、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、頭痛と髄液細胞増加の

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。

つぎの点で続発性中枢神経系血管炎による頭痛を診断

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。

頭痛の病因は多因子的である。すなわち炎症、（虚血

性あるいは出血性の）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。
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6．5 頸動脈または椎骨動脈痛

6．5．1 動脈解離による頭痛、顔面痛または頸部痛

診断基準：

A．新規の、急性発症の頭痛、顔面痛あるいは頸部痛で、

その他の神経症状を伴うことも伴わないこともあ

り、かつ C および D を満たす

B． 適切な血管・神経画像検査により動脈解離が示され

る

C． 痛みは、解離と時期的に一致して、かつ、解離と同

側に発現する

D． 痛みは 1 ヵ月以内に寛解する

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、

頸動脈解離の唯一の症状たりうる。頭痛は最も頻度の高

い症状（症例の 55～100％）であり、かつ最も頻度の高い

初発症状でもある（症例の 33～86％）。頭痛、顔面痛およ

び頸部痛は通常片側性（解離動脈と同側性）であり、重

度で、持続性（平均 4 日間）である。しかし、頭痛は、

発現に一定の特異的なパターンはなく、片頭痛、群発頭

痛、一次性雷鳴頭痛、くも膜下出血（特に頭蓋内椎骨動

脈解離はそれ自体くも膜下出血を伴いうる）などのその

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所徴候を伴うことが多い。

有痛性のホルネル症候群または有痛性の耳鳴が突然発症

した場合は、頸動脈解離である可能性が高い。

頭痛は、ふつう虚血の徴候に先行するため、早期診断

と治療が必要である。診断はデュープレックス・スキャ

ニング（Duplex scanning）、MRI、MRA またはヘリカル

CT 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。一般に複数の検

査を組み合わせて行う必要がある。なぜなら検査のいず

れかは正常でありうるからである。治療法について無作

為化試験で評価されているわけではないが、動脈の回復

状態により、まずヘパリン（heparin）で治療を行い、続

いてワーファリン（warfarin）を 3～6 ヵ月投与する方法

がコンセンサスを得ている。

6．5．2 動脈内膜切除術後頭痛

診断基準：

A．以下の特徴の 1 項目を満たす急性頭痛で、かつ C

および D を満たす

1．頭部全体の軽度の痛み

2．1 日に 1～2 回発現する片側性の群発様の痛みで

あり、発作は 2～3 時間持続する

3．片側性拍動性で重度の痛み

B． 頸動脈内膜切除術が行われた

C． 解離を伴わない頭痛で、術後 1 週間以内に出現する

D． 頭痛は術後 1 ヵ月以内に寛解する

コメント：

頸動脈内膜切除術後の頭痛のサブフォーム 3 種類が記

載されている。 最も頻度が高い（症例の最大 60％）のは、

頭全体、軽度、孤立性の頭痛で術後数日以内に発現する。

良性で自然寛解する。2 番目のタイプ（症例の最大 38％

で報告されている）は、片側性、群発様の発作性疼痛で、

1 日に 1～2 回発現し、2～3 時間持続する。この場合、約

2 週間で寛解する。3 番目のタイプは、稀な過還流症候群

（hyperperfusion syndrome）によるもので、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。

この頭痛は、術後約 7 日目の、血圧上昇および痙攣ある

いは神経学的欠損に先行して発現する。これらの症状は、

脳出血の前触れのことがあるので、緊急の治療が必要で

ある。

6．5．3 頸動脈血管形成術性頭痛

診断基準：

A．新規の急性頭痛で、C および D を満たす

B． 頭蓋外または頭蓋内の血管形成術が行われた

C． 血管形成術中またはその 1 週間以内に解離を伴わな

い頭痛が出現する

D． 頭痛は 1 ヵ月以内に寛解する

コメント：

経皮経管動脈形成術（PTA）とステント術を、外科的

手術と比較した無作為化試験が継続中である。頭痛に関

するデータはまだきわめて少なく、頸動脈 PTA の大規

模研究にも頭痛の記載はない。患者 53 名の小規模研究で

は、バルーン拡張中に患者の 51％ において頸部痛が、

33％ において頭痛が発現した。ほとんどの場合、痛みは

バルーン収縮後速やかに消失した。

過還流症候群（6．5．2「動脈内膜切除術後頭痛」を参照

のこと）の一部としての頭痛も、頸動脈 PTA 後に報告さ

れている。

6．5．4 頭蓋内血管内手技による頭痛

診断基準：

A．片側性、重度、限局性の突発性頭痛で、C および D

を満たす

B． 頭蓋内血管形成術または塞栓形成術を行った

C． 手技直後に頭痛が発現する

D． 手技終了から 24 時間以内に頭痛が寛解する
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コメント：

バルーン拡張後あるいは AVM または動脈瘤の塞栓形

成術後に起こる非常に特異的な頭痛のサブフォームが報

告されている。突発する重度の痛みが、操作された動脈

の特定の領域に限局して、手技直後に発現し、直ちに消

失する。

6．5．5 血管造影性頭痛

診断基準：

A．急性頭痛で、以下の特徴の 1 項目と、C および D

を満たす

1．頭部全体の灼熱感を伴う重度の頭痛

2．片頭痛の患者では、片頭痛の特徴を有する頭痛

B． 頸動脈または椎骨動脈の血管造影が行われた

C． 血管造影中に頭痛が出現する

D． 頭痛は 72 時間以内に寛解する

コメント：

頸動脈または椎骨動脈内に造影剤を注入すると、灼熱

感を伴う重度の頭部全体の頭痛を誘発するが、自然に寛

解する。造影剤注入は片頭痛患者では片頭痛発作を引き

起こすことがある。その場合は 1．「片頭痛」（適切なサブ

タイプを選択）および 6．5．5「血管造影性頭痛」の両方に

コード化されるべきである。

6．6 脳静脈血栓症（CVT）による頭痛

診断基準：

A．神経学的徴候を伴うことも伴わないこともある新規

の頭痛で、C および D を満たす

B． 脳静脈血栓症の神経画像検査による証拠が存在する

C． 頭痛（神経学的徴候を伴うこともある）は CVT と時

期的に一致して出現する

D． 頭痛は適切な治療により、1 ヵ月以内に寛解する

コメント：

頭痛は CVT において最も発症頻度が高い症状（症例

の 80～90％ に発現）であり、かつ最も頻度の高い初発症

状でもある。CVT による頭痛には特異的な特徴はない。

そのほとんどは頭部全体、進行性で、重度の頭痛であり、

その他の頭蓋内圧亢進の徴候を伴う。また頭痛は片側性

で突発し、片頭痛、一次性雷鳴頭痛、低髄液圧またはく

も膜下出血（CVT が原因となりうる）に類似しており、

往々にして誤診されやすい。頭痛が CVT において唯一

の兆候であるが、症例の 90％ 以上で局在徴候（神経学的

欠損または痙攣）や頭蓋内亢進、亜急性脳症、海綿状洞

症候群の徴候を伴っている。

特異的な特徴がないため、新規の頭痛が持続する場合

には CVT を疑う。基礎疾患に凝固亢進状態がある場合

特に疑わしい。診断は神経画像検査（MRI＋MRA あるい

は CT スキャン＋CT 血管造影、または疑いのある症例

に対しては動脈造影）に基づいて行う。治療は可及的早

期に開始し、対症療法、まずヘパリンで治療し、続いて

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。

6．7 その他の頭蓋内血管障害による頭痛

6．7．1 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）

診断基準：

A．前兆のある片頭痛発作で、その他の神経学的徴候を

伴うことも伴わないこともある

B． MRI T2WI で典型的な白質の変化

C． 皮膚生検による証拠または遺伝子検査（Notch 3 突

然変異）による確定診断

コメント：

CADASIL は最近同定された常染色体優性（弧発例も

ある）の脳の小動脈疾患で、小さい深部梗塞を繰り返し、

皮質下痴呆、気分障害、前兆のある片頭痛が臨床的な特

徴である。

症例の 1�3 に前兆のある片頭痛があり、この場合それ

が通常初発の症状である。平均して 30 歳頃、虚血性卒中

の 15 年前、死亡の 20～30 年前に発現する。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

的な発作と同じである。

MRI では常に T2WI での著明な白質変化の異常を示

す。この疾患には小動脈中膜の平滑筋細胞が関与してお

り、それは Notch 3 遺伝子の突然変異により生じる。

Notch 3 抗体の免疫染色による単純皮膚生検で診断す

る。

CADASIL は前兆のある片頭痛の病態生理および片頭

痛と虚血性卒中との関係についての研究に適したモデル

である。

6．7．2 ミトコンドリア脳筋症・乳酸アシドーシ

ス・脳卒中様発作症候群（MELAS）

診断基準：

A．片頭痛の発作で、前兆を伴うことも伴わないことも

ある

B． 脳卒中様発作および痙攣

C． 遺伝子異常（ミトコンドリア DNA3243 番目の

tRNA Leu 遺伝子の点変異またはその他の MELAS

点変異）
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コメント：

片頭痛は 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 DNA3243 番目の点変異は前兆の

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。片頭痛（ほとんどが前兆を伴う）の発作が、

その他のミトコンドリア障害でも発現するため、片頭痛

および虚血性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。

6．7．3 中枢神経系の良性（または可逆性）アンギ

オパチーによる頭痛

診断基準：

A．突然あるいは徐々に発現する頭部全体の重度の頭痛

で、局在神経学的欠損または痙攣（あるいはその両

方）を伴うことも伴わないこともあり、かつ C また

は D を満たす

B． 血管造影で「数珠（strings and beads）」状を呈し、適

切な検査でくも膜下出血が除外される

C． 以下の 1 項目または 2 項目を満たす

1．神経学的欠損や痙攣と同時に頭痛が出現する

2．血管造影が必要な頭痛で血管造影では数珠状の

所見がある

D． 頭痛は（神経学的欠損の所見を呈する場合はそれを

含めて）、2 ヵ月以内に自然寛解する

コメント：

この疾患は、様々な発作発現様式を持つ重度の頭部全

体の頭痛という臨床的特徴を有するが、病態は十分に理

解されていない。すなわち、SAH と類似して突然発症す

ることもあれば、時間の単位に急速に進行することも、

日の単位で緩徐に進行することもある。良性アンギオパ

チーは雷鳴頭痛の確認された原因の 1 つである。頭痛は

この疾患の唯一の症状であるが、通常変動する局在神経

学的欠損また時に痙攣を伴う。血管造影は当然のことな

がら異常を示し、動脈の収縮部と拡張部が交互に存在す

る。

これまでいくつかの原因が特定されている。最もよく

確定しているのは、分娩後のアンギオパチーで、ブロモ

クリプチン（bromocriptine）使用と関連する症例もある。

この疾患は特に治療を施さなくても 1～2 ヵ月で自然寛

解し、動脈の異常は自然に消失する。しかし原発性中枢

神経系血管炎との鑑別診断が困難な場合は、ステロイド

を 1 クール投与することもある。

6．7．4 下垂体卒中による頭痛

診断基準：

A．重度で急性の眼窩後部、前頭部、または頭部全体の

頭痛であり、少なくとも以下の 1 項目と、C および

D を満たす

1．悪心および嘔吐

2．発熱

3．意識レベル低下

4．下垂体機能不全症

5．低血圧

6．眼筋麻痺または視力障害

B． 急性出血性下垂体梗塞の画像診断による証拠が存在

する

C． 急性出血性下垂体梗塞と同時に頭痛が出現する

D． 頭痛およびその他の症候は、1 ヵ月以内に寛解する

コメント：

この稀な臨床的症候群は、急性かつ生命を脅かす疾患

であり、下垂体の特発性の出血性梗塞が特徴である。雷

鳴頭痛の原因の 1 つでもある。トルコ鞍内の異常を調べ

るには、CT スキャンよりも磁気共鳴画像（MRI）のほう

が感度がよい。
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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 high

cerebrospinal fluid pressure）

7．1．1 特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛

（Headache attributed to idiopathic intrac-

ranial 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 in-

tracranial hypertension secondary to meta-

bolic, toxic or hormonal causes）

7．1．3 水頭症に起因する頭蓋内圧亢進による頭痛

（Headache attributed to intracranial hy-

pertension secondary to hydrocephalus）

7．2 低髄液圧による頭痛（Headache attributed to low

cerebrospinal fluid pressure）

7．2．1 硬膜穿刺後頭痛（Post-dural puncture head-

ache）

7．2．2 髄液瘻性頭痛（CSF fistula headache）

7．2．3 特発性低髄液圧性頭痛（Headache attrib-

uted to spontaneous（or idiopathic）low

CSF pressure）

7．3 非感染性炎症疾患性頭痛（Headache attributed to

non-infectious inflammatory disease）

7．3．1 神経サルコイドーシスによる頭痛（Head-

ache 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（noninfec-

tious）meningitis）

7．3．3 その他の非感染性炎症疾患による頭痛

（Headache attributed to other non-infec-

tious inflammatory disease）

7．3．4 リンパ球性下垂体炎による頭痛（Headache

attributed to lymphocytic hypophysitis）

7．4 脳腫瘍による頭痛（Headache attributed to intrac-

ranial neoplasm）

7．4．1 腫瘍に起因する頭蓋内圧亢進または水頭症

による頭痛（Headache attributed to increased

intracranial pressure or hydrocephalus

caused by neoplasm）

7．4．2 腫瘍そのものによる頭痛（Headache attrib-

uted directly to neoplasm）

7．4．3 癌性髄膜炎による頭痛（Headache attrib-

uted to carcinomatous meningitis）

7．4．4 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 hy-

posecretion）

7．5 髄注による頭痛（Headache attributed to intrathe-

cal injection）

7．6 てんかん発作による頭痛（Headache attributed to

epileptic seizure）

7．6．1 てんかん性片側頭痛（Hemicrania epilep-

tica）

7．6．2 てんかん発作後頭痛（Post-seizure head-

ache）

7．7 キアリー奇形 I 型（CM1）による頭痛（Headache

attributed to Chiari malformation type I（CM1））

7．8 脳脊髄液リンパ球増加症候群（HaNDL）による一過

性の頭痛と神経学的欠損（Syndrome of transient

Headache and Neurological Deficits with cerebro-

spinal fluid Lymphocytosis（HaNDL））

7．9 その他の非血管性頭蓋内疾患による頭痛（Head-

ache attributed to other non-vascular intracranial

disorder）

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？

新規の頭痛が初発し、非血管性頭蓋内疾患と時期的に

一致する場合には、頭蓋内疾患による二次性頭痛として

コード化する。その頭痛が、片頭痛、緊張型頭痛または

群発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、頭蓋内疾患と時期的に一致

して悪化する場合には、2 通りの可能性が存在するため、

判定が必要となる。このような患者の診断は、既存の一

次性頭痛の診断のみとすることも、あるいは、既存の一

次性頭痛および頭蓋内疾患による頭痛の両者として診断

することも可能である。頭蓋内疾患による頭痛の診断を

追加する際の裏づけになる要素としては、頭蓋内疾患と

頭痛とが時期的によく一致していること、既存の頭痛の

著しい悪化があること、頭蓋内疾患が一次性頭痛を悪化

させたという確実な証拠があること、最終的には、頭蓋

内疾患軽快後に頭痛の改善または消失があることであ

る。

確定か、疑いか、または慢性か？

「非血管性頭蓋内疾患による頭痛」の診断の確定は、原

因疾患の治療による改善あるいは自然寛解後に頭痛が消

失または著明に改善した場合に限られる。その頭蓋内疾

患の治療が奏功しない場合、自然寛解が得られない場合、

あるいは効果的な治療および自然寛解を得るのに十分な
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時間が経過していない場合には、「非血管性頭蓋内疾患

による頭痛の疑い」の診断を適用するのが通例である。

それ以外の場合、すなわち原因疾患が治療により改善し

たか自然寛解しても、3 ヵ月以降に頭痛の消失または著

明改善がみられない場合、A7．10「頭蓋内疾患後慢性頭

痛」の診断を考慮してもよい。そのような頭痛はあまり

報告されていないため、付録への記載に留める。因果関

係についてより適切な基準を設定するために、今後の研

究が必要である。

緒 言

本章で扱うのは、頭蓋内圧の変化による頭痛である。

髄液圧上昇・低下のいずれも頭痛を起こす可能性があ

る。本章で述べる頭痛のその他の原因は、非感染性炎症

疾患による頭痛、脳腫瘍、発作、稀な病態として髄注や

キアリー奇形 I 型、その他の非血管性頭蓋内疾患である。

これらのタイプの頭痛についての疫学的研究は、一次性

頭痛の場合と比べて少ない。治療についての対照試験は

ほとんど存在しない。頭蓋内疾患の治療成功後または自

然寛解後 1 ヵ月以上持続する頭痛は、通常、その他の機

序を有する。頭蓋内疾患治療後または寛解後に 3 ヵ月を

超えて持続する慢性頭痛は、研究目的のため付録に定義

する。そのような頭痛は存在するが、十分検討されてい

ない。付録の記載は、そのような頭痛およびその他の機

序についてのさらなる研究を促進することを意図してい

る。

7．1 頭蓋内圧亢進性頭痛

他疾患にコード化する：

7．4．1「腫瘍に起因する頭蓋内圧亢進または水頭症に

よる頭痛」

7．1．1 「特発性頭蓋内圧亢進（IIH）による頭痛」

以前に使用された用語：

良性頭蓋内圧亢進症（benign intracranial hyperten-

sion：BIH）、偽性脳腫瘍（pseudotumor cerebri）、髄膜水

腫（meningeal hydrops）、漿液性髄膜炎（serous menin-

gitis）

診断基準：

A．以下の特徴のうち少なくとも 1 項目が該当する進行

性頭痛で、C および D を満たす

1．連日性

2．頭部全体および・または持続性（非拍動性）の痛

み

3．咳または息みによって増悪する

B． 次の基準を満たす頭蓋内圧亢進

1．意識清明の患者で、神経所見が正常、または次の

異常のうちいずれかを示す

a）乳頭浮腫

b）盲点拡大

c）視野欠損（治療しなければ進行性）

d）第 6 脳神経麻痺

2．髄液圧上昇（肥満がない場合は 200 ミリ水柱超、

肥満がある場合は 250 ミリ水柱超）が、臥位腰椎

穿刺による測定、あるいは硬膜外圧モニターまた

は脳室内圧モニターによる測定で示される

3．髄液化学検査および細胞検査が正常（髄液蛋白低

値は許容される）

4．適切な検査で頭蓋内疾患（静脈洞血栓症を含む）

が否定される

5．頭蓋内圧亢進をきたす代謝、中毒または内分泌性

の原因がない

C． 頭痛は頭蓋内圧亢進と時期的に一致して起こる。

D． 頭痛は、髄液ドレナージにより 120～170 ミリ水柱に

減圧後に軽減し、頭蓋内圧が持続的に正常化してか

ら 72 時間以内に消失する

コメント：

特発性頭蓋内圧亢進（IIH）は、若年肥満女性で最も多

く起こる。IIH 患者の大半が乳頭浮腫を呈するが、乳頭浮

腫のない IIH もみられる。IIH のその他の症候には、頭蓋

内雑音、耳鳴、一過性霧視、複視がある。

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

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による頭蓋

内圧亢進による頭痛は、該当する疾患にコード化する。

薬物の副作用として発現した頭蓋内圧亢進による頭痛

は、8．3「慢性薬物による有害事象としての頭痛」にコー

ド化する。

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．連日性

2．頭全体および・または持続性（非拍動性）の痛み

3．咳または息みによって増悪する

B．以下の基準を満たす頭蓋内圧亢進

1．意識清明の患者で、神経所見が正常または次の異

常のうちいずれかを示す

a）乳頭浮腫

b）盲点拡大
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c）視野欠損（治療しなければ進行性）

d）第 6 脳神経麻痺

2．髄液圧上昇（肥満がない場合 200 ミリ水柱超、肥

満がある場合は 250 ミリ水柱超）が、臥位腰椎穿

刺による測定、あるいは硬膜外圧モニターまたは

脳室内圧モニターによる測定で示される

3．髄液化学検査および細胞検査が正常（髄液蛋白低

値は許容される）

4．適切な検査で頭蓋内疾患（静脈洞血栓症を含む）

が否定される

C． 内分泌障害、ビタミン A 過剰症または髄液圧上昇を

きたしうる物質（薬物以外）の摂取から数週間また

は数ヵ月後に頭痛が起こる

D． 原因除去後、3 ヵ月以内に頭痛が消失する

コメント：

正常圧水頭症では頭痛は生じない。

7．1．3 水頭症に起因する頭蓋内圧亢進による頭

痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴のうち少なくとも 2 項目と、C お

よび D を満たす

1．頭全体の痛み

2．午前中の方がひどい

3．ヴァルサルヴァ様手技で増悪する

4．嘔吐を伴う

5．乳頭浮腫、第 6 脳神経麻痺、意識レベルの変化、

不安定歩行、または頭囲増大（5 歳未満の小児）の

いずれか 1 つ以上を伴う

B． 次の基準を満たす高髄液圧水頭症

1．神経画像検査にて脳室拡大

2．頭蓋内圧は、肥満がない場合 200 ミリ水柱超、ま

たは肥満がある場合は 250 ミリ水柱超である

3．髄液圧上昇をきたすその他の頭蓋内疾患がない

C． 頭痛は髄液圧上昇と時期的に一致して起こる

D． 髄液圧正常化から、72 時間以内に頭痛が消失する

7．2 低髄液圧による頭痛

7．2．1 硬膜（腰椎）穿刺後頭痛

診断基準：

A．座位または立位をとると 15 分以内に増悪し、臥位を

とると 15 分以内に軽快する頭痛で、以下のうち少な

くとも 1 項目を有し、かつ C および D を満たす

1．項部硬直

2．耳鳴

3．聴力低下

4．光過敏

5．悪心

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

D． 以下のいずれかにより頭痛が消失する（注 1）

1．1 週間以内に自然消失する

2．髄液漏出に対する治療による改善（通常、硬膜外

血液パッチ）後、48 時間以内に消失する

注：

1．95％ の症例が該当する。頭痛が持続する場合、因果関

係は疑わしい。

7．2．2 髄液瘻性頭痛

診断基準：

A．座位または立位をとると 15 分以内に増悪する頭痛

で、以下のうち少なくとも 1 項目を有し、かつ C

および D を満たす

1．項部硬直

2．耳鳴

3．聴力低下

4．光過敏

5．悪心

B． 既知の手技または外傷が持続的髄液漏出の原因であ

り、少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．低髄液圧の証拠を MRI で認める（硬膜の増強な

ど）

2．髄液漏出の証拠を通常の脊髄造影、CT 脊髄造

影、または脳槽造影で認める

3．座位髄液初圧は 60 ミリ水柱未満

C． 頭痛は髄液漏出と時期的に一致して起こる

D． 髄液漏出部封鎖後、7 日以内に頭痛が消失する

7．2．3 特発性低髄液圧性頭痛

以前に使用された用語：

自発性頭蓋内圧低下症（spontaneous intracranial hy-

potension）、一次性頭蓋内圧低下症（primary intracra-

nial hypotension）、髄液量減少性頭痛（low CSF-volume

headache）、低髄液漏性頭痛（hypoliquorrhoeic head-

ache）

診断基準：

A．頭部全体および・または鈍い頭痛で、座位または立

位をとると 15 分以内に増悪し、以下のうち少なくと

も 1 項目を有し、かつ D を満たす

1．項部硬直
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2．耳鳴

3．聴力低下

4．光過敏

5．悪心

B． 少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．低髄液圧の証拠を MRI で認める（硬膜の増強な

ど）

2．髄液漏出の証拠を通常の脊髄造影、CT 脊髄造

影、または脳槽造影で認める

3．座位髄液初圧は 60 ミリ水柱未満

C． 硬膜穿刺その他髄液瘻の原因となる既往がない

D． 硬膜外血液パッチ後、72 時間以内に頭痛が消失する

コメント：

基礎疾患が髄液量の減少である可能性がある。ささい

な頭蓋内圧亢進の既往（激しい咳込みなど）が認められ

ることが多い。他に、気圧の急激な低下による症例もあ

る。低髄液圧による頭痛に似た体位性頭痛が性行為後に

起こったとする報告がある。そのような頭痛は、髄液漏

出に起因するため、本項にコード化すべきである。自発

性低髄液圧による頭痛を有する患者の多くは、硬膜外血

液パッチ、生食硬膜外注入、またはカフェイン静注や通

常の鎮痛薬などによる薬物療法が効果を示す。頭痛は、

自然消失するものもあるが、初回治療で効果があっても

再発するものもある。硬膜鞘ヘルニアの症例（胸椎に好

発）が報告されており、外科的治療が好成績を挙げてい

る。硬膜穿刺は、硬膜の増強など MRI 徴候陽性の患者で

は避けるべきである。

7．3 非感染性炎症疾患性頭痛

7．3．1 神経サルコイドーシスによる頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 神経サルコイドーシスの証拠（注 1）

C． 神経サルコイドーシスと時期的に関連して頭痛が起

こる

D． 神経サルコイドーシスに対する治療成功後、3 ヵ月

以内に頭痛が消失する

注：

1．神経サルコイドーシスの証拠としては、脳神経病変、

MRI 上の頭蓋内占拠性病変、無菌性髄膜炎および・また

は脳室周囲炎症性限局性病変、および均一に造影される

腫瘤性病変で、生検により非乾酪性肉芽腫であると確認

されたものが含まれる。

7．3．2 無菌性（非感染性）髄膜炎による頭痛

診断基準：

A．頭部全体の頭痛で、D を満たす

B． 髄液検査で、髄液中リンパ球増多、蛋白質軽度増加、

グルコース正常であり、感染性微生物を認めない

C． イブプロフェン（ibuprofen）、免疫グロブリン、ペニ

シリン、またはトリメトプリム（trimethoprim）の

いずれかを髄注または吸入で使用

D． 原因物質からの離脱後、3 ヵ月以内に頭痛が消失す

る

7．3．3 その他の非感染性炎症疾患による頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 頭痛との関連が知られている炎症性疾患の証拠（注

1）

C． 頭痛は炎症性疾患と時期的に一致して起こる

D． 炎症性疾患の治療成功後、3 ヵ月以内に頭痛が消失

する

注：

1．頭痛は、急性脱髄性脳脊髄炎（ADEM）、全身性エリ

テマトーデス（SLE）、ベーチェット症候群（Behcet’s

syndrome）、抗リン脂質抗体症候群（anti-phospholipid

antibody syndrome），フォークト・小柳・原田症候群

（Vogt-Koyanagi-Harada syndrome）に伴うものである可

能性があるが、通常、特徴的またはよく見られる症状で

はない。

7．3．4 リンパ球性下垂体炎による頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 次の基準を満たす下垂体機能低下症

1．MRI で左右対称の下垂体肥大があり、均一な増

強を認める

2．生検でリンパ球性下垂体炎が確認される

C． 頭痛は下垂体炎と時期的に一致して出現する

コメント：

リンパ球性下垂体炎は、しばしば高プロラクチン血症

（症例の 50％）または下垂体サイトゾル蛋白（hypophy-

seal cytosol protein）に対する自己抗体（20％）を伴う。

本疾患は、典型的には、妊娠末期または産褥期に起こる

が、男性にも起こることがある。
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7．4 脳腫瘍による頭痛

7．4．1 腫瘍に起因する頭蓋内圧亢進または水頭

症による頭痛

診断基準：

A．頭部全体の非拍動性頭痛で、以下の特徴の少なくと

も 1 項目を有し、かつ C および D を満たす

1．悪心または嘔吐（あるいはその両方）

2．身体活動および・または頭蓋内圧亢進をきたす

ことが知られている手技（ヴァルサルヴァ手技、

咳、くしゃみなど）によって増悪する

3．発作様に出現する（注 1）

B． 頭蓋内占拠性腫瘍が CT または MRI で認められ、水

頭症をきたしている（注 2）

C． 頭痛は水頭症と時期的に一致して出現・増悪する

D． 腫瘍の外科的切除または退縮後、7 日以内に頭痛が

軽減する

注：

1．頭痛の出現は突発性（雷鳴頭痛）のことがあり、その

場合、意識消失が随伴する。

2．例えば、第三脳室コロイド�胞など。

7．4．2 腫瘍そのものによる頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．進行性

2．限局性

3．午前中の方がひどい

4．咳または前屈姿勢により増悪する

B． 画像検査で脳腫瘍を認める

C． 頭痛は腫瘍と時間的（通常、位置的にも）に関連し

て起こる

D． 頭痛は、外科的切除または退縮、あるいはステロイ

ド療法後、7 日以内に消失する

7．4．3 癌性髄膜炎による頭痛

診断基準：

A．頭部全体または限局性の頭痛で、C を満たす

B． 髄液検査（複数回）および・または MRI 上の硬膜増

強により、癌性髄膜炎が確認されている

C． 頭痛が進行性病変とともに出現・増悪する

コメント：

髄腔内化学療法または prednisone（prednisolone）によ

り一時的に頭痛が軽減することがある。

7．4．4 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

診断基準：

A．前頭側頭部または眼窩後部（あるいはその両方）の

両側性頭痛で、C および D を満たす

B． 少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．直径 10mm 未満の微小腺腫に伴うプロラクチ

ン、成長ホルモン（GH）、および副腎皮質刺激ホ

ルモン（ACTH）の分泌過多

2．視床下部腫瘍に伴う、体温調節障害、情緒障害、

口渇および食欲の変化、意識レベルの変化

C． 内分泌異常時に頭痛が起こる

D． 頭痛は、外科的切除後または特異的かつ効果的な薬

物療法後、3 ヵ月以内に消失する

7．5 髄注による頭痛

診断基準：

A．頭部全体の頭痛が臥位で持続し、C および D を満た

す

B． 髄注を実施した

C． 髄注後、4 時間以内に頭痛が起こる

D． 14 日以内に頭痛が消失する（注 1）

注：

1．頭痛が 14 日を超えて持続する場合、診断として可能

性が高いのは 7．2．2「髄液瘻性頭痛」である。

7．6 てんかん発作による頭痛

コメント：

片頭痛とてんかんの関連性は複雑でかつ双方向性であ

る。それは、ニューロン興奮性を高めたり、あるいは両

タイプの発作の閾値を低下させたりする遺伝性・環境性

危険因子と関連している可能性があるからである。片頭

痛とてんかんが併存していても、必ずしもいずれか一方

が他方に寄与する危険因子となっているとは限らない。

片頭痛とてんかんが併発しているのは、患者が何らかの

脳障害（MELAS など）によりてんかんと片頭痛の両方に

罹患しやすくなったためであり、片頭痛とてんかんの発

症の相互の関連性は薄いといえる。また、良性後頭葉て

んかん、良性ローランドてんかん、および発作のない皮

質網様体てんかん（corticoreticular epilepsy）など特定の

型のてんかんでは、片頭痛の発生率が高いとみられる。
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また、動静脈奇形などの器質的病変は、前兆と痙攣発作

を伴う片頭痛の臨床的特徴を呈することがあり、ふつう

頭痛を伴う。さらには、片頭痛前兆と同時または直後に、

痙攣発作が起こるという報告がある。片頭痛前兆と片頭

痛の頭痛期との間に起こるてんかん発作を意味する用語

としてミグラレプシー（migralepsy）が用いられている。

外因性および内因性誘因の影響を受けやすいてんかん発

作が、片頭痛に誘発される皮質の変化になぜ特に影響を

受けないのか、理由はないと考えられる。しかし、極め

て稀であるため、片頭痛およびてんかんが最も多い脳疾

患であるにもかかわらず、公表されている症例は少数の

みである。最近の総説では、これらの大半が片頭痛前兆

に似た真性後頭葉発作であるとされている。例えば、Len-

nox and Lennox（1960）によるミグラレプシー患者の 3

例中 2 例が、幻視のある症候性および特発性後頭葉てん

かんを有していたとみられる。

7．6．1 てんかん性片頭痛

診断基準：

A．頭痛の持続時間は数秒から数分で、片頭痛の特徴を

有し、C および D を満たす

B． 患者に部分てんかん発作がみられる

C． 頭痛は発作と同時に起こり、発作時放電と同側にみ

られる

D． 頭痛はてんかん発作直後に消失する

コメント：

稀ではあるが、片頭痛の特徴をもつ同期性同側性頭痛

がてんかん性放電の発作時の症状として起こることが認

められている。診断には、脳波上の発作時放電と同時に

頭痛が発生している必要がある。

7．6．2 てんかん発作後頭痛

診断基準：

A．頭痛は緊張型頭痛の特徴、あるいは片頭痛患者では

片頭痛の特徴を有し、C および D を満たす

B． 患者は部分または全般てんかん発作を起こした

C． 発作後、3 時間以内に頭痛が起こる

D． 発作後、72 時間以内に頭痛が消失する

コメント：

片頭痛の特徴をもつてんかん発作後頭痛（post-ictal

headache）は、てんかん性放電の結果として起こること

がよく知られている。てんかん発作後頭痛は片頭痛と鑑

別できないことが多く、悪心および嘔吐を伴う。片頭痛

家族歴の有無によらず、同様によくみられる。その他の

片頭痛との類似点は、患者によっては、てんかん発作後

頭痛は幻視消失から 3～15 分後に起こる（視覚発作の持

続時間が長い場合、その後の頭痛はより長く強度であ

る）。同様のてんかん発作後頭痛が、症候性てんかん患者

で報告されているが、これは主に特発性後頭葉発作の場

合に強く現れる。後頭葉のてんかん性放電が、三叉神経

血管系または脳幹性機序を介して真性片頭痛を起こす引

き金となっている可能性がある。

てんかん患者 100 例の研究では、51 例にてんかん発作

後頭痛が生じ、6～72 時間持続した症例が最も多かった。

小さな発作（minor attack）と比べて、大きな発作（ma-

jor seizure）の方が高頻度にてんかん発作後頭痛を随伴

していた。この報告の中の 9 例に片頭痛も認めた。うち

8 例では軽度ではあるが典型的な片頭痛発作がてんかん

発作により誘発された。片頭痛を生じなかった 43 例で

は、てんかん発作後頭痛に伴って嘔吐が 11 例、光過敏が

14 例、嘔吐と光過敏が 4 例にみられた。また、てんかん

発作後頭痛は咳、前屈、突然の頭部運動により増強し、

睡眠により軽減した。したがって、てんかん患者の 50％

において、てんかん発作が片頭痛の頭痛期に類似した症

候群を誘発することは明らかである。

7．7 キアリー奇形 I 型（CM1）による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、D を満た

す

1．咳またはヴァルサルヴァ手技（あるいはその両

方）により誘発される

2．遷延性（数時間～数日間持続）の後頭部または後

頭下（あるいはその両方）の頭痛

3．脳幹、小脳または頸髄のいずれか 1 つ以上の機能

障害による症候を伴う

B． 頭頸部 MRI 上、以下の定義のいずれかに該当する小

脳扁桃ヘルニアがある

1．小脳扁桃の尾側下垂が 5 mm 以上

2．小脳扁桃の尾側下垂が 3 mm 以上に加え、頭蓋頸

椎移行部領域におけるくも膜下腔の不鮮明を示

す以下の所見の少なくとも 1 項目がある

a）小脳後方および側方の髄液腔圧排

b）後頭上部（supraocciput）の高さの下降

c）小脳テントの傾斜増大

d）延髄の捻転

C． 以下のうち少なくとも以下の 2 項目に基づく後頭蓋

窩機能障害の証拠

1．神経耳科学症状（浮動性めまい、平衡障害、耳の

圧変化感、聴力低下または聴覚過敏、回転性眩暈、

下眼瞼向き眼振、動揺視など）

2．一過性視覚症状（眼華閃発、霧視、複視、または

一過性視野欠損）
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3．頸髄、脳幹、下位脳神経に関連する臨床徴候、運

動失調、または測定異常（dysmetria）の証明

D． キアリー奇形の治療成功後、3 ヵ月以内に頭痛が消

失する

コメント：

頭痛は、持続時間が長い（数秒でなく数分持続）可能

性があることを除けば、しばしば一次性咳嗽性頭痛に類

似した記載が行われる。

頭痛は、キアリー奇形 I 型（CM1）の症状として最も

多くみられるが、患者には限局性の前庭眼球機能障害（症

例の 74％）、下位脳神経、脳幹、小脳機能障害（50％）ま

たは脊髄空洞症に起因する脊髄機能障害（66％）のいず

れか 1 つ以上にがみられることもある。CMI による頭痛

を特徴づける特定の基準は現時点では存在しないが、外

科的処置を行う前には、上記に示す臨床および放射線学

的基準に厳密に従うことが望ましい。しかしながら、こ

れらの基準は妥当性を確認する必要があり、将来的に頭

痛国際分類の改訂に伴って変更されることは避けられな

い。外科治療後の長期転帰についてプロスペクティブ研

究を実施する必要がある。

7．8 脳脊髄液リンパ球増加症候群（HaNDL）

による一過性の頭痛と神経学的欠損

以前に使用された用語：

髄液細胞増多を伴う片頭痛（migraine with cerebrospi-

nal pleocytosis）、リンパ球増多症を伴う偽片頭痛（pseu-

domigraine with lymphocytic pleocytosis）

診断基準：

A．数時間持続後に完全消失する中等度または重度の頭

痛が反復性に起こり、かつ C および D を満たす

B． リンパ球優位（15 個�mL を超える）の髄液細胞増多

があるが、神経画像検査、髄液培養、その他の原因

検索検査が正常

C． 頭痛発作は一過性神経学的欠損に伴うかまたはその

すぐ後にみられ、髄液細胞増多と時期的に一致して

始まる

D． 頭痛および神経学的欠損の発作が、3 ヵ月未満にわ

たって起こる

コメント：

本症候群は、Bartleson ら（1981）によって初めて明ら

かに記載され、文献では髄液細胞増多を伴う片頭痛症候

群（migrainous syndrome with cerebrospinal pleocyto-

sis）、一過性神経症状およびリンパ球増多症を伴う偽片

頭痛（pseudomigraine with temporary neurological

symptoms and lymphocytic pleocytosis）とも呼ばれてい

る。臨床像として、1～20 回を超える散発性の神経学的欠

損に伴って、またはそれに引き続いて、中等度～重度の

頭痛が起こる。

発作の大半は数時間持続する。大脳半球または脳幹・

小脳（あるいはその両方）にかかわる神経学的所見とし

て最も多いものは、感覚系症状（報告例の 78％）、失語症

（66％）、運動障害（56％）である。片頭痛前兆様の視覚

症状は比較的まれである（18％）。典型的な片頭痛前兆の

場合と類似した、症状の「マーチ（march）」（一連の症状

が次々と現れること）を報告する患者もいる。発作時以

外は患者に症状はない。

髄液リンパ球増多症（10～760 個�mL）に加えて、髄液

総蛋白増加（20～250 mg�dL）が 90％ を超える症例で、

髄液初圧上昇（100～400 mm H2O）が 50％ を超える症例

でみられる。ときに乳頭浮腫もみられる。通常の CT や

MRI（単純または造影剤静注）および血管造影は必ずと

いっていいほど正常である。微生物学的検査は常に正常

である。脳波および 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場合もある。

髄液細胞増多は反復検査すると最終的には正常化す

る。系統立った大規模長期経過観察試験は報告されてい

ないが、本症候群を有する患者の一部は再発を認めるよ

うである。

本症候群を有する患者の大半では片頭痛の既往がな

い。類似の臨床的特徴を呈しうるその他の診断として、

家族性片麻痺性片頭痛、神経ボレリア症、神経梅毒、神

経ブルセラ、マイコプラズマ、髄膜炎、肉芽腫性および

腫瘍性くも膜炎、脳炎、中枢神経系血管炎などを考慮す

る必要がある。

7．9 その他の非血管性頭蓋内疾患による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．連日性

2．頭部全体の痛み

3．ヴァルサルヴァ手技によって増悪する

B． 上記（7．1～7．8）以外の頭蓋内疾患の証拠

C． 頭痛は頭蓋内疾患と時期的に一致して起こる

D． 頭痛は頭蓋内疾患の治癒または自然寛解後、3 ヵ月

以内に頭痛が消失する
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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 急性の物質使用または曝露による頭痛（Headache

induced by acute substance use or exposure）

8．1．1 一酸化窒素（NO）供給体誘発頭痛（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（Im-

mediate NO donor-induced headache）

8．1．1．2 遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛（De-

layed NO donor-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 一酸化炭素誘発頭痛（Carbon monoxide-

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（Immedi-

ate 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 食品の成分および添加物誘発頭痛（Head-

ache induced by food components and ad-

ditives）

8．1．5．1 グルタミン酸ナトリウム誘発頭痛

（Monosodium glutamate-induced hea-

dache）

8．1．6 コカイン誘発頭痛（Cocaine-induced head-

ache）

8．1．7 カンナビス誘発頭痛（Cannabis-induced

headache）

8．1．8 ヒスタミン誘発頭痛（Histamine-induced

headache）

8．1．8．1 即時型ヒスタミン誘発頭痛（Immedi-

ate histamine-induced headache）

8．1．8．2 遅延型ヒスタミン誘発頭痛（Delayed

histamine-induced headache）

8．1．9 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）

8．1．9．1 即時型 CGRP 誘発頭痛（Immediate

CGRP-induced headache）

8．1．9．2 遅 延 型 CGRP 誘 発 頭 痛（Delayed

CGRP-induced headache）

8．1．10 その他の適応症に使用される薬物による

急性有害事象としての頭痛（Headache as

an acute adverse event attributed to

medication used for other indications）

8．1．11 その他の急性の物質使用または曝露によ

る頭痛（Headache induced by other acute

substance use or exposure）

8．2 薬物乱用頭痛（MOH）（Medication-overuse head-

ache（MOH））

8．2．1 エルゴタミン乱用頭痛（Ergotamine-ove-

ruse headache）

8．2．2 トリプタン乱用頭痛（Triptan-overuse hea-

dache）

8．2．3 鎮痛薬乱用頭痛（Analgesic-overuse head-

ache）

8．2．4 オピオイド乱用頭痛（Opioid-overuse head-

ache）

8．2．5 複合薬物乱用頭痛（Combination medica-

tion-overuse headache）

8．2．6 急性期治療薬の組み合わせによる薬物乱用

頭痛（Medication-overuse headache due to

combination of acute medications）

8．2．7 その他の薬物乱用頭痛（Headache attrib-

uted to other medication overuse）

8．2．8 薬物乱用頭痛の疑い（Probable medication-

overuse headache）

8．3 慢性薬物使用による有害事象としての頭痛（Head-

ache as an adverse event attributed to chronic

medication）

8．3．1 外因性ホルモン誘発頭痛（Exogenous

hormone-induced headache）

8．4 物質離脱による頭痛（Headache attributed to sub-

stance withdrawal）

8．4．1 カフェイン離脱頭痛（Caffeine-withdrawal

headache）

8．4．2 オピオイド離脱頭痛（Opioid-withdrawal

headache）

8．4．3 急性期頭痛治療薬乱用中止後の反跳頭痛

（Rebound headache after discontinuation

of acute headche medication overuse）

8．4．4 エ ス ト ロ ゲ ン 離 脱 頭 痛（Oestrogen-

withdrawal headache）

8．4．5 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 substances）

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
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による頭痛」、7．3．2「無菌性（非感染性）髄膜炎による

頭痛」、10．3．6「外因性物質に対する急性昇圧反応による

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？

新規の頭痛が初発し、ある物質への曝露と時期的に一

致する場合には、その頭痛はその物質による二次性頭痛

としてコード化する。その頭痛が、片頭痛、緊張型頭痛

または群発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、ある物質への曝露と時

期的に一致して悪化する場合には、2 通りの可能性が存

在するため、判定が必要となる。このような患者の診断

を既存の一次性頭痛のみとすることか、あるいはまた、

一次性頭痛と物質に起因する頭痛の両方と診断すること

も可能である。物質による頭痛の診断を追加する際の裏

づけになる要素としては、物質への曝露と頭痛とが時期

的によく一致していること、既存の頭痛の著しい悪化の

あること、その物質が一次性頭痛を惹起するか悪化させ

たという確実な証拠のあること、最終的には、物質の効

果消失後に頭痛の改善または消失があることである。

確定的か疑いか慢性か？

物質による頭痛の診断は、物質への曝露が終了した後

に頭痛が消失、もしくは顕著に改善した時にのみ通常は

確定される。物質への曝露が停止したにもかかわらず 3

ヵ月経過しても頭痛が消失しない、あるいは著明な改善

を認めない場合には、付録に記載されている A8．5「物質

曝露後の慢性頭痛」と診断される。しかしながらそのよ

うな頭痛は今まで記載がなく、この基準は研究の目的に

のみ提案されている。

8．2「薬物乱用頭痛」に特別な扱いとして、乱用を停止

して 2 ヵ月という期間が規定されており、薬物乱用頭痛

の診断を確定するにはその期間内に改善がなくてはなら

ない。停止前または停止後 2 ヵ月以内に改善が未定の場

合には、8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」という診断が適用

される。もし 2 ヵ月以内に改善が全く見られない場合に

は、この診断は破棄されなくてはならない。

緒 言

片頭痛患者は生理学的およびおそらく心理学的に種々

の内的および外的刺激に対して過剰反応を示すものであ

る。アルコール、食品、食品添加物、化学薬品および薬

物の摂取および離脱は全て、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。

この関係はしばしば事例的なデータや薬物の有害事象の

報告に基づいている。

これらの刺激物質が頭痛に関連しているという事実は

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。共通の出来事はご

く普通に発生するので、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

あるのである。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。片頭痛の急性期治療薬の治

験では、頭痛は治療される疾患のもとの症状であり、治

療の結果起こるものではないにも関わらず、随伴症状同

様、有害薬物反応としてあげられている。疾患によって

は物質に関連した頭痛の素因を作り出している可能性が

ある。薬物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。非ステロイド系消炎鎮痛薬は

感受性のある個人において無菌性髄膜炎を誘発すること

により頭痛を引き起こす可能性がある。最終的には急性

または慢性の物質曝露が、頭痛と因果関係を持つことが

証明された。

8．1 急性の物質使用または曝露による頭痛

他疾患にコード化する：

10．3．6「外因性物質に対する急性昇圧反応による頭痛」

緒 言

この頭痛疾患のグループは以下の 3 つに起因する可能

性がある；1）毒性物質の望ましくない効果、2）通常の

治療で使用される物質の望ましくない効果、3）試験的研

究。

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出来ず、従って

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。

副作用としての頭痛は、しばしば頭痛の非常に高い有

病率を反映しているものとして多くの薬物で記録されて

いる。二重盲検対照比較試験において、試験薬投与後の

方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。二重盲検法は薬物の効果と頭

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ケースでは、この

ような研究は一次性頭痛における神経伝達メカニズムの

関与をより深く理解する助けとなった。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 時間～数時間後に遅延型頭痛

を引き起こすことも明らかである。
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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。一般的には、片頭痛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、慢性緊張型頭痛、反復性

緊張型頭痛および群発期の群発頭痛の患者でも同様なこ

とが言えるのである。

逆説的に言うと、アルコールを多量に消費した後にほ

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。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（di-

sulfiram）のような組み合わせは頭痛を引き起こす可能

性がある。

8．1．1 一酸化窒素（NO）供与体誘発頭痛

8．1．1．1 即時型一酸化窒素供与体誘発頭痛

以前使用された用語：

ニトログリセリン頭痛（Nitroglycerine headache）、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．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． 一酸化窒素供与体の吸収

C． 一酸化窒素供与体吸収後、10 分以内に頭痛が始まる

D． 一酸化窒素放出終了、1 時間以内に頭痛が消失する

8．1．1．2 遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛

診断基準：

A．頭痛は一次性頭痛患者に起こり、一次性頭痛タイプ

（注 1）の特徴を持ち、C および D を満たす

B． 一酸化窒素供与体の吸収

C． 血液から一酸化窒素が消失後に頭痛が始まる（注 2）

D． 一回の曝露後、72 時間以内に頭痛が消失する

注：

1．健常人は遅延型一酸化窒素供与体誘発頭痛を引き起

こすことは稀であるが、片頭痛患者は前兆のない片頭痛

発作を、緊張型頭痛患者は緊張型頭痛を、群発頭痛患者

は群発頭痛発作を引き起こす。

2．片頭痛および緊張型頭痛は平均 5～6 時間後に出現

し、群発頭痛は典型的には 1～2 時間後に出現する。

コメント：

この頭痛は典型的には両側性、拍動性で、場所は前頭

側頭部である。

全ての一酸化窒素供与体（例えば亜硝酸アミル［amyl

nitrate］、 四硝酸エリトリチル［erythrityl tetranitrate］、

ニトログリセリン［glyceryl trinitrate：GTN］、一硝酸イ

ソソルビド［isosorbide mononitrate］またはイソソルビ

ドジニトレート［isosorbide 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］、四亜硝酸ペンタエリスリトール

［pentaerythrityl tetranitrate］など）は特に片頭痛患者に

おいてこのサブタイプの頭痛を引き起こす。GTN は最も

研究されている物質である。GTN はほとんどの健常人に

おいて頭痛を必発させるが、片頭痛患者では非片頭痛患

者に比し、より重度で即時型の頭痛を引き起こす。GTN

は片頭痛患者において、自然発症の片頭痛発作が前兆の

あるタイプであっても、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。慢性緊張型頭痛

患者では、GTN は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。反復性緊張型頭痛患者に

おいて同様の効果があるかどうかは不明である。群発頭

痛患者では群発期以外では遅延型頭痛は発現しないが、

群発期には通常 GTN を摂取後 1～2 時間で群発頭痛を

かなり確実に誘発する。片頭痛または緊張型頭痛患者で

は、遅延型頭痛はさまざまな時期に発現するが、曝露後

平均 5～6 時間である。

頭痛はニトログリセリン（nitroglycerine）やその他の

一酸化窒素供与体を治療目的で使用した場合の副作用と

してよく知られている。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その

時間内に消失する。断続的に使用すると、頭痛は持続す

る。狭心症に対して一酸化窒素供与体の使用を妨げるに

十分な強さである。しかしながらほとんどの心臓病の患

者は男性で中年以上であり、恐らくこの理由によりこの

問題が大きくなってこないのであろう。

その他の一酸化窒素供与体はそれほど多くは研究され

ていないが、入手可能な証拠により、それらも頭痛を引

き起こすことを示している。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であり、一酸化

窒素をゆっくりと放出するために GTN よりも長時間頭

痛が持続する原因となる。

8．1．2 ホスホジエステラーゼ（PDE）阻害薬誘発

頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性
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2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． 一用量のホスホジエステラーゼ阻害薬が与えられた

C． PDE 阻害薬摂取 5 時間以内に頭痛発現

D． 72 時間以内に消失

コメント：

PDE は環状ヌクレオチドである cGMP と cAMP を分

解する酵素の大きな族である。PDE が阻害されると、

cGMP ないしは cAMP あるいはその両方のレベルが増

加する。PDE-5 の阻害薬であるシルデナフィル（silde-

nafil）とジピリダモール（dipyridamole）だけがこのグ

ループの中で正式に研究された化合物である。この頭痛

は GTN で誘導された頭痛と異なり一相性である。健常

ボランティアでは、この頭痛は緊張型頭痛の特徴を持っ

ているが、片頭痛の患者では前兆のない片頭痛の特徴を

持つ。臨床試験においてシルデナフィルの副作用として

の頭痛が知られているが、最近の実験的研究により、若

年者、特に若い女性においては、副作用はほとんどの被

験者において発生し、片頭痛の患者ではシルデナフィル

はふつう片頭痛発作を誘発する。片頭痛患者はこの副作

用について警告を受けるべきである。

8．1．3 一酸化炭素誘発頭痛

以前使用された用語：

倉庫労働者の頭痛（warehouse workers’headache）

診断基準：

A．頭痛は両側性および・または持続性で、一酸化炭素

中毒（注 1）の重症度に関連した性状と程度を呈し、

かつ C および D を満たす

B． 一酸化炭素への曝露

C． 頭痛は曝露 12 時間以内に発現

D． 頭痛は一酸化炭素が排除されてから、72 時間以内に

消失

注：

1．典型的には：一酸化炭素血色素レベルが 10～20％

では胃腸症状または神経症状を欠く軽度の頭痛；レベル

が 20～30％ では中程度の拍動性頭痛と過敏性；レベル

が 30～40％ では悪心・嘔吐および霧視を伴う重度の頭

痛。

コメント：

さらに高い一酸化炭素血色素レベルでは（40％ 超）、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。事例分析的な証拠は慢性中毒後頭痛の可能性

を示唆している。

8．1．4 アルコール誘発頭痛

8．1．4．1 即時型アルコール誘発頭痛

以前使用された用語：

カクテル頭痛（cocktail headache）

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． アルコール含有飲料を摂取（注 1）

C． 頭痛はアルコール飲料摂取後、3 時間以内に発現

D． 頭痛は、72 時間以内に消失

注：

1．実際の量は決まっていない。

コメント：

少数の人ではアルコールまたはアルコール飲料の直接

的な効果によって頭痛が発現する。これは遅延型アル

コール誘発頭痛よりもはるかに稀である。

8．1．4．2 遅延型アルコール誘発頭痛

以前使用された用語：

二日酔い頭痛（hangover headache）

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． 片頭痛患者による少量のアルコール飲料摂取、また

は非片頭痛患者による中毒量の摂取

C． 頭痛は、血中アルコール濃度が低下ないし消失して

から出現する

D． 頭痛は、72 時間以内に消失

コメント：

これは頭痛のなかで最もよくみられるタイプである。
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アルコールに加えて、アルコール飲料のその他の成分が

役割を演じているかどうかは未だ不明である。さらにこ

のメカニズムが中毒効果に対する遅延型反応なのか、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

関与しているかどうかも不明である。

非頭痛患者と比較して、診断の確定した頭痛患者の二

日酔い頭痛に対する感受性は明らかにされていない。片

頭痛患者ではアルコール飲料を少量摂取した翌日に片頭

痛の発作が誘発されることがあるが、非頭痛患者では通

常 8．1．4．2「遅延型アルコール誘発頭痛」を発現するには

アルコール飲料を大量に摂取する必要がある。

8．1．5 食品の成分および添加物誘発頭痛

以前に使用された用語：

食事性頭痛（dietary headache）

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の 1 項目以上と、C および D を満

たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． 食品成分または添加物の最低用量を摂取（注 1）

C． 物質摂取後、12 時間以内に頭痛が発現

D． 頭痛は単回摂取後、72 時間以内に消失

注：

1．フェニルエチルアミン（phenylethylamine）、チラミ

ン（tyramine）およびアスパルテーム（aspartame）が原

因と見なされているが、それらの頭痛誘発能は十分に確

認されていない。

8．1．5．1 グルタミン酸ナトリウム誘発頭痛

以前に使用された用語：

中華レストラン症候群（Chinese restaurant syndro-

me）

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．身体的活動により増悪

B． グルタミン酸ナトリウム（MSG）の摂取

C． MSG の摂取後、1 時間以内に頭痛が発現

D． 頭痛は単回摂取後、72 時間以内に消失

コメント：

MSG 誘発頭痛は典型的には鈍痛または灼熱感で、非拍

動性であるが、片頭痛患者では拍動性のこともある。通

常は胸部圧迫感、顔面の圧迫感・締め付け感、胸、頸、

あるいは肩の灼熱感、顔面潮紅、めまい感および腹部不

快感などの症候群に含まれるその他の症状を随伴してい

る。

8．1．6 コカイン誘発頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． コカインの使用

C． コカインの使用後、1 時間以内に頭痛が発現

D． 頭痛は単回使用後、72 時間以内に消失

コメント：

頭痛はコカイン使用の副作用として報告されている。

この頭痛は頻回にみられ、使用後即時または 1 時間以内

に出現し、脳血管障害や TIA（一過性虚血発作）の併発

がない限りはその他の症状を伴わない。

8．1．7 カンナビス誘発頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．穿刺様または拍動性

3．頭重感

B． カンナビスの使用

C． カンナビス使用後、12 時間以内に頭痛が出現

D． 頭痛は単回使用後、72 時間以内に消失

コメント：

カンナビスの使用では口の乾燥感、錯感覚、温感およ

び結膜充血を伴う頭痛が発現すると報告されている。

8．1．8 ヒスタミン誘発頭痛

コメント：

ヒスタミンは非頭痛患者では即時型頭痛を起こし、片

頭痛患者では遅延性頭痛と同様に即時型頭痛を引き起こ

すことが示されている。後者は 1．1「前兆のない片頭痛」
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の基準を満たす。ヒスタミンの頭痛を誘発する特性は静

脈内投与、皮下投与、吸入後で研究されてきたが、あら

ゆる投与法で同じ効果を示す。このメカニズムはメピラ

ミン（mepyramine）によってほぼ完全に阻害されること

から、主に H1 受容体によって仲介されている。

8．1．8．1 即時型ヒスタミン誘発頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体的活動により増悪

B． ヒスタミンの摂取

C． ヒスタミン摂取後、1 分以内に頭痛が発現

D． 頭痛はヒスタミンの吸収が終了した後、1 時間以内

に消失

8．1．8．2 遅延型ヒスタミン誘発頭痛

診断基準：

A．一次性頭痛の患者では、頭痛はその一次性頭痛タイ

プ（注 1）の特徴と、C および D を満たす

B． ヒスタミンの吸収

C． ヒスタミンが血液中から消失後に頭痛が出現（注 2）

D． 頭痛は単回の曝露後、72 時間以内に消失

注：

1．健常人では遅延型ヒスタミン誘発頭痛を発現するこ

とは稀であるが、片頭痛患者では前兆のない片頭痛発作

を、緊張型頭痛患者では緊張型頭痛を、群発頭痛患者は

群発頭痛発作を発現する。

2．片頭痛と緊張型頭痛は典型的には 5～6 時間後に発

現し、群発頭痛は典型的には 1～2 時間後に発現する。

8．1．9 カルシトニン遺伝子関連ペプチド

（CGRP）誘発頭痛

コメント：

CGRP の頭痛誘発の特性は 1 件の二重盲検対照比較試

験によってのみ研究された。とはいえ、CGRP が即時型頭

痛を引き起こすことには疑いがない。10 例中 3 例に遅延

型の片頭痛発作を誘発した。最近では CGRP 拮抗薬が片

頭痛の急性期治療に有効であることが示された。

8．1．9．1 即時型CGRP誘発頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．前頭側頭部

3．拍動性

4．身体活動により増悪

B． CGRP の吸収

C． CGRP 吸収後、1 分以内に頭痛が出現

D． 頭痛は CGRP 吸収停止後、1 時間以内に消失

8．1．9．2 遅延型CGRP誘発頭痛

診断基準：

A．一次性頭痛患者では、頭痛はその一次性頭痛タイプ

（注 1）の特徴と、C および D を満たす

B． CGRP の吸収

C． CGRP が血液中から消失後に頭痛が出現（注 2）

D． 頭痛は CGRP 点滴後、72 時間以内に消失

注：

1．健常人では遅延型 CGRP 誘発頭痛を出現することは

稀であるが、片頭痛患者では前兆のない片頭痛発作を、

緊張型頭痛患者では緊張型頭痛を、群発頭痛患者では群

発頭痛発作を出現する。

2．片頭痛と緊張型頭痛は典型的には 5～6 時間後に出

現し、群発頭痛は典型的には 1～2 時間後に出現する。

8．1．10 その他の適応症に使用される薬物によ

る急性有害事象としての頭痛

診断基準：

A．頭痛は C および D を満たす

B． 頭痛以外の適応症治療のために薬物を使用している

C． 使用後数分～数時間以内に頭痛が出現

D． 頭痛は使用中止後、72 時間以内に消失

コメント：

いくつかの薬物を使用した後の頭痛が報告されてい

る。以下が最も一般的な原因として見なされている：ア

トロピン（atropine）、ジギタリス（digitalis）、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）。付録にさ

らに詳細なリストが掲載されている（159 ページ）。文献

ではこの頭痛の特徴は十分に定義されていないが、ほと

んどが鈍く、持続性、頭部全体、中等度～重度の痛みで
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ある。

8．1．11 その他の急性の物質使用または曝露に

よる頭痛

診断基準：

A．頭痛は C および D を満たす

B． 上記以外の物質の急性使用またはその他の急性の曝

露

C． 使用または曝露後、12 時間以内に頭痛が出現

D． 頭痛は単回の使用または曝露後、72 時間以内に消失

コメント：

頭痛がいくつかの有機物または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

な原因物質とみなされている。：無機物質：ヒ素、ホウ

酸塩、臭素酸塩、塩素酸塩、銅、ヨウ素、鉛、リチウム、

水銀、トラゾリン塩酸塩（tolazoline hydrochloride）。有

機化合物：アルコール（長鎖）、アニリン（aniline）、バル

サム（balsam）、カンフル（camphor）、二流化炭素（car-

bon disulfide）、四塩化炭素（carbon tetrachloride）、クロ

ルデコン（clordecone）、エチレンジアミン四酢酸（eth-

ylenediaminetetraacetic acid：EDTA）、ヘプタクロル

（heptachlor）、硫化水素、ケロシン（kerosene）、メチル

アルコール塩化メチルヨードメチル、ナフタリン、有機

隣殺虫剤化合物（パラチオン［parathion］、パイレスラム

［pyrethrum］）。この頭痛の特徴は文献において極めて十

分には定義されていないが、ほとんどは鈍く、持続性、

頭部全体、中等度～重度の痛みである。

8．2 薬物乱用頭痛（MOH）

以前に使用された用語：

反跳性頭痛（rebound headache）、薬物誘発頭痛（drug-

induced headache）、薬物誤用頭痛（medication-misuse

headache）

緒 言

この項およびその後に続く項は物質の慢性使用や曝露

に関連する頭痛を扱っている。

薬物乱用頭痛（medication-overuse headache）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。最も良い例としては、頭痛になりやすい患者に

おいて頭痛頓挫薬の乱用により頭痛を引き起こすことで

ある。

1 ヵ月に 15 日以上起こる片頭痛様頭痛や 1 ヵ月に 15

日以上起こる片頭痛様頭痛と緊張型頭痛様頭痛の混合し

た状況の最たる原因は、片頭痛の対症療法薬または鎮痛

薬もしくはその両方の乱用である。一般に、乱用は 1 ヵ

月間の治療日数によって定義される。重要なことは治療

が頻繁かつ定期的に行われる場合ということであり、換

言すれば毎週数日間行われるということである。例えば、

もし診断基準が 1 ヵ月に 10 日以上の使用ということで

あるならば、このことは毎週 2～3 日の治療日ということ

になる。何日間かまとめて治療し休薬期間が長い場合は

（この服薬方式は一部の患者によって行われている）、薬

物乱用頭痛を引き起こす可能性はかなり低い。

慢性緊張型頭痛は薬物乱用に関連することが少ない。

しかし特に頭痛センターの患者では、鎮痛薬乱用により

反復性緊張型頭痛がしばしば慢性頭痛に移行している。

以前から存在する一次性頭痛を持つ患者において、薬

物乱用中に新しいタイプの頭痛が出現したり、片頭痛や

緊張型頭痛が著明に悪化した場合には、以前から存在す

る一次性頭痛の診断と 8．2「薬物乱用頭痛」の両方の診断

を与えられるべきである。さらに、薬物乱用頭痛は、同

じ日の中でさえも、片頭痛様の特徴から緊張型頭痛の特

徴（すなわち新しいタイプの頭痛）へと特異なパターン

の変化をしばしば示す。

薬物乱用頭痛の診断は、患者が急性期治療薬を乱用し

ている間は予防薬にほとんど反応しないために、臨床的

に極めて重要である。

診断基準：

A．頭痛は 1 ヵ月に 15 日以上存在し，C および D を満

たす

B． 8．1「急性の物質使用または曝露による頭痛」に示す

以外の薬物を 3 ヵ月を超えて定期的に乱用している

C． 頭痛は薬物乱用のある間に出現もしくは著明に悪化

する

D． 乱用薬物の使用中止後，2 ヵ月以内に頭痛が消失，ま

たは以前のパターンに戻る

8．2．1 エルゴタミン乱用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 3 ヵ月以上の期間，定期的に 1 ヵ月に 10 日以上エル

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．

8．2．2 トリプタン乱用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する
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B． 3 ヵ月以上の期間，定期的に 1 ヵ月に 10 日以上トリ

プタンを摂取している（剤形は問わない）

コメント：

トリプタンの乱用は片頭痛の頻度を増加させ，慢性片

頭痛の頻度を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方がより早く起こるエ

ビデンスがある．

8．2．3 鎮痛薬乱用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 3 ヵ月を超えて，1 ヵ月に 15 日以上単一の鎮痛薬を

服用している

注：

1．正式なエビデンスではなく専門家の意見によると，1

ヵ月に 10 日以上よりはむしろ 1 ヵ月に 15 日以上の使用

が，鎮痛薬乱用頭痛を惹起すると提案されている．

8．2．4 オピオイド乱用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 3 ヵ月を超えて，1 ヵ月に 10 日以上オピオイドを服

用している

コメント：

プロスペクティブな研究では，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．

8．2．5 複合薬物乱用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 3 ヵ月を超える期間，1 ヵ月に 10 日以上複合薬物（注

1）を摂取している

注：

1．複合薬物（combination medication）とは，典型的には

単一の鎮痛薬と，オピオイド，バルビタールまたはカフェ

インあるいはそれらの 1 つ以上を含有する薬物を指す．

8．2．6 急性期治療薬の組み合わせによる薬物乱

用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 3 ヵ月を超える期間，1 ヵ月に 15 日以上急性期治療

薬のどれかを摂取している

注：

1．トリプタン，麦角製剤，鎮痛薬またはオピオイドの使

用が，単一の薬種単独ではどれも乱用されない状況下で，

合計して 1 ヵ月に 15 日以上に及ぶ．

8．2．7 その他の薬物乱用頭痛

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 3 ヵ月を超える期間，定期的に上記以外の薬物（注

1）を乱用している

注：

1．月あたりの治療日についての乱用の定義は，薬物の

性質により異なると思われる．

8．2．8 薬物乱用頭痛の疑い

診断基準：

A．8．2 の診断基準に適合する

B． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす：

1．乱用薬物からまだ離脱していない

2．薬物乱用は過去 2 ヵ月以内に中断されているが，

頭痛はまだ消失しない，あるいは以前のパターン

に戻っていない

コメント：

8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」のコード化が可能なサブ

フォームとしては，8．2．8．1「エルゴタミン乱用頭痛の疑

い」，8．2．8．2「トリプタン乱用頭痛の疑い」，8．2．8．3「鎮

痛薬乱用頭痛の疑い」，8．2．8．4「オピオイド乱用頭痛の

疑い」，8．2．8．5「複合薬物乱用頭痛の疑い」，8．2．8．6「そ

の他の薬物乱用頭痛の疑い」がある．

8．3 慢性薬物使用による有害事象としての

頭痛

診断基準：

A．頭痛が 1 ヵ月に 15 日を超えて存在し、C および D

を満たす

B． 適応症治療のための慢性投薬（注 1）

C． 投薬中に頭痛が出現

D． 頭痛は投薬中止後消失する（注 2）

注：

1．薬物の種類により用量と期間の定義は異なる。
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2．頭痛消失のための期間は薬物の種類により異なり、

数ヵ月かかる可能性がある。

コメント：

頭痛は、悪性高血圧や頭痛を引き起こす血管収縮作用

のような薬物の直接的な薬理効果、または薬物誘発性頭

蓋内圧亢進のような二次的効果によるものである。後者

は蛋白同化ステロイド、アミオダロン（amiodarone）、炭

酸リチウム、ナリジクス酸（nalidixic acid）、甲状腺ホル

モン代償療法、テトラサイクリンまたはミノサイクリン

の長期使用により認識されている合併症である。

8．3．1 外因性ホルモン誘発頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛または片頭痛

B． 外因性ホルモンの定期的使用

C． 外因性ホルモン開始後、3 ヵ月以内に頭痛または片

頭痛が出現、またはそれらが著明に悪化

D． 外因性ホルモンをすべて中止後、3 ヵ月以内に頭痛

または片頭痛が消失、あるいは以前のパターンに戻

る

コメント：

外因性ホルモンの定期的使用は、典型的には避妊また

はホルモン代償療法のために用いられているが、頭痛ま

たは片頭痛の頻度の増加または新たな出現に関連してい

る可能性がある。女性が外因性エストロゲン離脱に関連

する頭痛または片頭痛を経験するときには 8．3．1「外因

性ホルモン誘発頭痛」と 8．4．4「エストロゲン離脱頭痛」

の両方にコード化しなくてはならない。

8．4 物質離脱による頭痛

8．4．1 カフェイン離脱頭痛

診断基準：

A．両側性および・または拍動性の頭痛で、C および D

を満たす

B． 2 週間を超えて、1 日 200mg 以上のカフェイン摂取

があり、それが中断または遅延されたもの

C． 頭痛は最後のカフェイン摂取後、24 時間以内に発生

し、100mg のカフェインにより 1 時間以内に軽快す

る

D． 頭痛はカフェインの完全離脱後、7 日以内に消失す

る

8．4．2 オピオイド離脱頭痛

診断基準：

A．両側性および・または拍動性の頭痛で、C および D

を満たす

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． 頭痛は最後のオピオイドを摂取後、24 時間以内に出

現

D． 頭痛はオピオイドの完全離脱後、7 日以内に消失す

る

8．4．3 急性期頭痛治療薬乱用中止後の反跳頭痛

診断基準：

A．両側性および・または拍動性の頭痛で，C および D

を満たす

B． 3 ヵ月以上にわたり定期的に急性期頭痛治療薬（詳

細は 8.2 を見よ）のどれかの乱用が中断ないし保留

されている

C． 急性期頭痛治療薬の最終服用の後，頭痛は 48 時間以

内に出現する

D． 急性期頭痛治療薬中止またはオピオイド離脱後，頭

痛は 7 日以内に消失する

8．4．4 エストロゲン離脱頭痛

診断基準：

A．C および D 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． 最後にエストロゲンを使用後、5 日間以内に頭痛ま

たは片頭痛が出現する

D． 頭痛または片頭痛は、3 日以内に消失する

コメント：

外因性エストロゲンの 1 コースの中止後（複合経口避

妊薬休止期間やエストロゲン代償療法または補足的エス

トロゲンの 1 コース終了後）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す。

8．4．5 その他の物質の慢性使用からの離脱によ

る頭痛

診断基準：

A．両側性および・または拍動性の頭痛で、C および D

を満たす

B． 上記以外の物質を 3 ヵ月を越えて毎日使用してお

り、それが中断されたもの
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C． 頭痛が物質の離脱に時期的に一致して出現する

D． 頭痛は離脱後、3 ヵ月以内に消失する

コメント：

以下の物質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）、非ステロイド系消炎鎮痛薬（NSAID）
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9．感染症による頭痛（Headache attributed to infection）

9．1 頭蓋内感染症による頭痛（Headache attributed to

intracranial infection）

9．1．1 細菌性髄膜炎による頭痛（Headache attrib-

uted to bacterial meningitis）

9．1．2 リンパ球性髄膜炎による頭痛（Headache

attributed to lymphocytic meningitis）

9．1．3 脳炎による頭痛（Headache attributed to

encephalitis）

9．1．4 脳膿瘍による頭痛（Headache attributed to

brain abscess）

9．1．5 硬膜下膿瘍による頭痛（Headache attrib-

uted to subdural empyema）

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 at-

tributed 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）

9．2．3 その他の全身性感染による頭痛（Headache

attributed to other systemic infection）

9．3 ヒト免疫不全ウイルス�後天性免疫不全症候群

（HIV�AIDS）による頭痛（Headache attributed to

HIV�AIDS）

9．4 慢性感染症後の頭痛（Chronic post-infection head-

ache）

9．4．1 慢性細菌性髄膜炎後の頭痛（Chronic post-

bacterial meningitis headache）

他疾患にコード化する：

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、口あるいは

その他の顔面・頭蓋の構成組織の障害に起因する頭痛あ

るいは顔面痛」のサブタイプ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、またはその両方か？

新しい頭痛の発症が感染と時期的に一致する場合に

は、感染による二次性頭痛としてコード化する。頭痛が

片頭痛、緊張型頭痛または群発頭痛の特徴を有する場合

もこれに該当する。既存の一次性頭痛が感染と一致して

増悪した場合には、2 通りの可能性が存在するため、判定

が必要となる。診断は既存の一次性頭痛の診断のみか、

あるいは感染による頭痛の診断を追加することが可能で

ある。感染による頭痛の診断を追加する際の裏づけにな

る要素としては、感染と頭痛とが時期的に良く一致して

いること、既存の頭痛の著しい悪化があること、感染が

一次性頭痛を悪化させた確実な証拠があること、また、

感染軽快後の頭痛の改善または消失があることである。

確定か、疑いか、または慢性か？

「感染症による頭痛」の診断の確定は、感染症の治療に

よる改善あるいは自然寛解後に頭痛が消失または著明に

改善した場合に限られる。感染の治療が奏功しない場合、

自然寛解が得られない場合、あるいは効果的な治療およ

び自然寛解を得るのに十分な時間が経過していない場合

には、「感染症による頭痛の疑い」の診断を適用するのが

通例である。

9．1．1「細菌性髄膜炎による頭痛」の場合は、上記に該

当しない。細菌性髄膜炎による頭痛は慢性化する可能性

があるとされている。原因となる感染が治療による改善

したか自然寛解が得られて 3 ヵ月を経過した以降も頭痛

の持続がみられる場合には、9．4．1「慢性細菌性髄膜炎後

の頭痛」に診断を変更する。

このほか、感染が除去されて 3 ヵ月を経過した後にも

頭痛の消失または著しい改善がみられない場合には、A

9．4．2「慢性非細菌性感染後の頭痛」の診断を考慮しても

よい。そのような頭痛はあまり報告されていないため、

付録への記載に留める。因果関係についてより適切な基

準を設定するために、今後の研究が必要である。

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

症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。その他の全身性感染でも、より頻度は

少ないが頭痛が随伴する。

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。頭部全体に拍動性の頭痛が

初発し、全身の不調感または発熱（あるいは両方）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。残念なことに、頭蓋内感染に伴う頭痛を対象

とした適切でプロスペクティブな研究は行われていない

ため、このような頭痛サブタイプのすべての症例に対応

しうる正確な診断基準を策定するには至ってない。
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9．1 頭蓋内感染症による頭痛

9．1．1 細菌性髄膜炎による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．頭部全体の痛み

2．重度まで増悪する

3．悪心、光過敏または音過敏のいずれか 1 つ以上を

伴う

B． 細菌性髄膜炎が髄液所見で確認できる

C． 頭痛が髄膜炎経過中に起こる

D． 以下の項目のうちいずれか 1 項目を満たす

1．頭痛は髄膜炎軽快後、3 ヵ月以内に消失する

2．頭痛は持続しているが、髄膜炎軽快から 3 ヵ月は

経過していない

コメント：

頭痛は、細菌性髄膜炎で最もよくみられ、最初に現れ

る症状である。また、頭痛は髄膜刺激症状または髄膜症

の重要な症状である。これらは通常、頭痛、項部硬直、

光過敏からなる。

さまざまな微生物が一次性または二次性髄膜炎の原因

になるものと思われる。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痛みを直接引き起こすばか

りでなく、痛み感作や神経ペプチド放出も誘発する。3

ヵ月以降も頭痛の持続がみられる場合には、9．4．1「慢性

細菌性髄膜炎後の頭痛」としてコード化する。

9．1．2 リンパ球性髄膜炎による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．急激な発症

2．重度

3．項部硬直、発熱、悪心、光過敏または音過敏のい

ずれか 1 つ以上を伴う

B． 髄液所見でリンパ球性細胞増多、軽度の蛋白増加を

認め、糖は正常（注 1）

C． 頭痛と髄膜炎は時期的に一致して出現する

D． 頭痛は感染の治療成功後または自然寛解後、3 ヵ月

以内（注 2）に消失する

注：

1．ウイルス、ボレリア、リステリア、真菌、結核などの

感染性因子が適切な方法により同定される場合がある。

2．頭痛は通常 1 週間以内に消失する。

コメント：

頭痛、発熱、光過敏および項部硬直はリンパ球性また

は非細菌性髄膜炎の主症状であるが、頭痛は疾患の経過

全体にわたり主症状として存続する場合がある。

頭痛は頭蓋内感染のみならず全身性炎症でも現れる。

頭痛に全身性炎症の徴候が伴う場合、必ずしも髄膜炎ま

たは脳炎を意味するものではないが、リンパ球性髄膜炎

の診断は髄液検査で確認しなければならない。

エンテロウイルス属はウイルス性の原因の大部分を占

める。単純ヘルペス、アデノウイルス、流行性耳下腺炎

なども原因になる。

9．1．3 脳炎による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．頭部全体の痛み

2．重度まで増悪する

3．悪心、光過敏または音過敏を伴う

B． 急性脳炎の神経症候が認められ、かつ脳波、髄液検

査、神経画像検査またはその他の臨床検査所見の 1

つ以上により診断が確定される（注 1）

C． 頭痛は脳炎経過中に出現する

D． 頭痛は感染の治療成功後または自然寛解後、3 ヵ月

以内に消失する

注：

1．PCR 法により特異的診断が得られる

コメント：

頭痛の原因には、髄膜の刺激および頭蓋内圧亢進がと

もに含まれる。頭痛は、感染因子の有毒生成物に対する

全身反応の可能性もある。頭痛は早期に生じ、脳炎の唯

一の臨床症状となる場合がある。

単純ヘルペスウイルス（HSV）、アルボウイルス、流行

性耳下腺炎は脳炎の原因として知られている。単純ヘル

ペス脳炎（症例の 95％ は PCR で同定可能）を除けば、

原因ウイルスが同定されるのは脳炎症例の半数に満たな

い。
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9．1．4 脳膿瘍による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．持続性の頭痛

3．中等度から重度まで徐々に増悪する

4．息みによる悪化

5．悪心を伴う

B． 神経画像検査または臨床検査（あるいは両方）によ

る脳膿瘍の確認

C．頭痛は感染活動期に出現する

D．頭痛は膿瘍の治療成功後、3 ヵ月以内に消失する

コメント：

髄膜または動脈組織への直接的な圧迫と刺激および頭

蓋内圧亢進が頭痛を引き起こすメカニズムである。

脳膿瘍の原因生物として最も一般的なのは、連鎖球菌、

黄色ブドウ球菌、各種のバクテロイデス、エンテロバク

ターである。基礎疾患としては、副鼻腔、耳、顎、歯、

肺の感染がある。

9．1．5 硬膜下膿瘍による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．片側性、または片側により強い

2．頭蓋の圧痛を伴う

3．発熱を伴う

4．項部硬直を伴う

B． 神経画像検査または臨床検査（あるいは両方）によ

る硬膜下膿瘍の確認

C． 頭痛は感染活動期に起こり、かつ膿瘍部位に限局す

るかまたは膿瘍部位が最も痛む

D． 頭痛は膿瘍の治療成功後、3 ヵ月以内に消失する

コメント：

頭痛の原因は、髄膜刺激、頭蓋内圧亢進または発熱の

いずれか 1 つ以上である。

硬膜下膿瘍は、副鼻腔炎または中耳炎に続発する場合

が多い。また、髄膜炎の合併症である場合もある。早期

診断を得るには、CT または MRI が最適である。

9．2 全身性感染症による頭痛

他疾患にコード化する：

全身性感染に随伴する髄膜炎または脳炎による頭痛

は、9．1「頭蓋内感染による頭痛」にコード化する。

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．頭部全体の痛み

2．中等度から重度まで増悪する

3．発熱、全身倦怠感など全身性感染症の症状を伴う

B． 全身性感染症の確認

C． 頭痛は全身性感染症の経過中に起こる

D． 頭痛は感染の治療による改善後、72 時間以内に消失

する

コメント：

全身性感染における頭痛は、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。発熱、全身倦怠

感など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、その他の症状

に並ぶ顕著な症状として頭痛がみられる。これ以外の場

合には、髄膜炎または脳炎が全身性感染に随伴するため、

頭痛を当該疾患にコード化すべきである。

全身性感染が頭痛を引き起こす要因は様々であり、単

に発熱を介したものでは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、微生物自体の直接作用が含

まれる。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。発

熱の有無は頭痛の鑑別分類に利用できる。発熱により頭

痛が生じる正確な理由は解明されていない。ある種の感

染性微生物が脳幹の核に作用し、その核から頭痛誘発物

質が放出される可能性もあれば、内毒素が誘導型一酸化

窒素シンターゼ（NOS）を活性化し、一酸化窒素（NO）

が産生される可能性もある。正確なメカニズムの精細は

今後研究すべき課題である。

9．2．1 全身性細菌感染による頭痛

診断基準：

A．頭痛は、9．2「全身性感染症による頭痛」の基準を満

たす

B． 臨床検査の結果、炎症反応が明らかになり、かつ微

生物が同定される

コメント：

ある種の感染性因子は特に中枢神経系に対して親和性

を示す。このような感染性因子は脳幹の核を活性化し、

その核へ放出された毒素が頭痛メカニズムを誘発すると

思われる。
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9．2．2 全身性ウイルス感染による頭痛

診断基準：

A．頭痛は、9．2「全身性感染症による頭痛」の基準を満

たす

B． ウイルス感染であることの臨床診断および臨床検査

診断：血清学的または PCR（あるいは両方）

9．2．3 その他の全身性感染による頭痛

診断基準：

A．頭痛は、9．2「全身性感染症による頭痛」の基準を満

たす

B． 細菌およびウイルス以外の感染であることの臨床診

断および臨床検査（血清、鏡検、培養または PCR）診

断

9．3 ヒト免疫不全ウイルス�後天性免疫不全
症候群（HIV�AIDS）による頭痛

他疾患にコード化する：

特異的な併発感染による頭痛は、当該感染にコード化

する。

診断基準：

A．頭痛はさまざまな発現様式、部位、強度を示し（注

1）、かつ C および D を満たす

B． 神経画像検査、髄液検査、脳波または臨床検査所見

のいずれか 1 つ以上により、HIV 感染または AIDS

診断（あるいは両方）が確認され、かつ頭痛（注 2）

を引き起こす可能性のある。HIV�AIDS に関連した

病態生理の存在が確認される

C． 頭痛は HIV�AIDS に関連した病態と時期的に一致

して出現する

D． 頭痛は感染軽快後、3 ヵ月以内に消失する

注：

1．HIV 感染の症状としての頭痛は、鈍痛かつ両側性で

ある。このほか、頭痛の発現、部位、強度は、存在する

HIV�AIDS 関連疾患（髄膜炎、脳炎または全身性感染症

など）に応じて異なる。

2．「コメント」参照

コメント：

鈍い両側性頭痛は、HIV 感染の一部症状であると思わ

れる。また、HIV 感染中に生じる無菌性髄膜炎による頭

痛（ただし AIDS 期ではこれに限らない）の場合もあれ

ば、日和見感染または腫瘍に伴う二次性髄膜炎または脳

炎による頭痛（主に AIDS 期で発生）の場合もある HIV�

AIDS で最も一般的な頭蓋内感染はトキソプラズマ症お

よびクリプトコッカス性髄膜炎である。

HIV�AIDS 患者の頭痛で、特異的な併発感染による頭

痛は、当該感染にコード化する。

9．4 慢性感染症後の頭痛

9．4．1 慢性細菌性髄膜炎後の頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．頭部全体の持続性の痛み

2．めまい（dizziness）を伴う

3．集中困難または記憶障害（あるいは両方）を伴う

B． 過去の頭蓋内細菌感染の証拠が髄液検査または神経

画像検査から得られる

C． 頭痛は、9．1．1「細菌性髄膜炎による頭痛」が引き続

き遷延したもの

D． 頭痛は感染消失後、3 ヵ月を超えて持続する

コメント：

細菌性髄膜炎生存者の 32％ は、遷延性頭痛に悩んでい

るという報告がある（Bohr et al., 1983）。

その他の感染後に遷延性頭痛が生じるとの証拠はない

が、A9.4. 2「慢性非細菌性感染後頭痛」の基準を付録に記

載する。さらなる研究が必要である。
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10．ホメオスターシスの障害による頭痛（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 潜水時頭痛（Diving headache）

10．1．3 睡眠時無呼吸性頭痛（Sleep apnoea head-

ache）

10．2 透析頭痛（Dialysis headache）

10．3 高血圧性頭痛（Headache attributed to arterial hy-

pertension）

10．3．1 褐色細胞腫による頭痛（Headache attrib-

uted 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 hyper-

tensive crisis without hypertensive en-

cephalopathy）

10．3．3 高血圧性脳症による頭痛（Headache at-

tributed to hypertensive encephalopa-

thy）

10．3．4 子癇前症による頭痛（Headache attrib-

uted to pre-eclampsia）

10．3．5 子癇による頭痛（Headache attributed to

eclampsia）

10．3．6 外因性物質に対する急性昇圧反応による

頭痛（Headache attributed to acute pres-

sor response to an exogenous agent）

10．4 甲状腺機能低下症による頭痛（Headache attrib-

uted 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 homoe-

ostasis）

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？

新規の頭痛が初発し、ホメオスターシスの障害と時期

的に一致する場合には、その頭痛は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。その頭痛が、

片頭痛、緊張型頭痛または群発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、

ホメオスターシスの障害と時期的に一致して悪化する場

合には、2 通りの可能性が存在するため、判定が必要とな

る。このような患者の診断は、既存の一次性頭痛の診断

のみとすることも、あるいは、その一次性頭痛とホメオ

スターシスの障害による頭痛の両者として診断すること

も可能である。二次性頭痛の診断を追加する際の裏づけ

になる要素としては、このホメオスターシスの障害と頭

痛とが時期的によく一致していること、既存の頭痛の著

しい悪化のあること、ホメオスターシスの障害が一次性

頭痛を悪化させたという確実な証拠のあること、最終的

には、ホメオスターシスの障害の軽快後に一次性頭痛の

改善または消失があることである。

確定か、疑いか、または慢性か？

ホメオスターシスの障害による頭痛の診断の確定は、

その疾患の治療による改善あるいは自然寛解後に頭痛が

消失または著明に改善した場合に限られる。その疾患の

治療が奏功しない場合、自然寛解が得られない場合、あ

るいは効果的な治療および自然寛解を得るのに十分な時

間が経過していない場合には、「ホメオスターシスの障

害による頭痛の疑い」の診断を適用するのが通例である。

それ以外の場合、すなわちホメオスターシスの障害が

治療により改善したか自然寛解しても、頭痛の消失また

は著明改善がみられない場合、A10．8「慢性ホメオスター

シス障害後頭痛」の診断を考慮してもよい。そのような

頭痛はあまり報告されていないため、付録への記載に留

める。因果関係についてより適切な基準を設定するため

に、今後の研究が必要である。

緒 言

ここに記述する頭痛は従来、代謝性または全身性疾患

に伴う頭痛と呼ばれてきた。しかし、ホメオスターシス

の障害による頭痛という用語の方がこれら頭痛の特徴を

より正確に捉えているように思われた。重大な血圧異常

や心筋虚血を原因とする頭痛も本章に含める。ここでは

更に、ホメオスターシスの障害がさまざまな臓器系に影

響を及ぼすメカニズム、たとえば動脈血液ガス異常、透

析などによる体液量変化による障害および内分泌機能の

障害なども、ここで取りあげる。絶食時の頭痛もここに

含める。
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10．1 低酸素血症あるいは高炭酸ガス血症に

よる頭痛

コメント：

PaO2 が 70 mmHg 未満の低酸素血症の急性発症から

24 時間以内に、またはこのレベルないしそれ以下の

PaO2 レベルが持続する慢性低酸素血症患者において、頭

痛が発症する。

低酸素血症と高炭酸ガス血症の影響を区別するのは困

難である場合が多い。

10．1．1 高山性頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴のうち少なくとも 2 項目と、C お

よび D を満たす

1．両側性

2．前頭部または前側頭部

3．鈍いあるいは圧迫感のある痛み

4．強さは軽度～中等度

5．運動負荷、体動、緊張、咳あるいは前屈により増

悪する

B． 海抜 2500 メートル以上への登山

C． 頭痛は登山から 24 時間以内に発現する

D． 頭痛は下山後、8 時間以内に消失する

コメント：

頭痛は高地登山に伴い 8％ 以上の高い頻度でみられ

る。10．1．1「高山性頭痛」は患者の頭痛の既往とは相関

がないと考えられるが、片頭痛を有する患者では典型的

な片頭痛の発作によく似た、より重度な頭痛となること

がある。

急性高山病（acute mountain sickness：AMS）は、悪

心、食欲不振、疲労、めまい感および睡眠障害のうち 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（acetazolamide、125mg を 1 日 2～3 回服用）によっ

て急性高山病の感受性が低下する場合がある。予防対策

としては、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

水分を補給すること、などが挙げられる。高山病性頭痛

のほとんどは、パラセタモール（paracetamol＝アセトア

ミノフェン［acetaminophen］）やイブプロフェン（ibupro-

fen）などの単味の鎮痛薬で効果がある。

10．1．2 潜水時頭痛

他疾患にコード化する：

潜水によって促進された 1．「片頭痛」、2．「緊張型頭

痛」、4．3「一次性労作性頭痛」、11．2．1「頸原性頭痛」、

13．6「眼窩上神経痛」、13．10「頭部圧迫による頭痛」、お

よび，13．11「寒冷刺激による頭痛」は、それぞれの疾患

としてコード化する。

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 水深 10 メートル以上に潜水

C． 潜水中に発現し、減圧病（decompression illness）の

ない状況で、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

1．頭部ふらふら感（light-headedness）

2．精神錯乱

3．呼吸困難

4．顔面のほてり感（flushed feeling）

5．協調運動障害

D． 頭痛は 100％ 酸素で治療後、1 時間以内に消失する

コメント：

高炭酸ガス血症（動脈血中 PCO2 が 50mmHg 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。低酸素血症を伴わな

い高炭酸ガス血症が頭痛と関連するという証拠がある。

高炭酸ガス血症による頭痛の典型例はダイバーにみられ

る頭痛である。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、身体運動量に比して換気が不十分である場

合などに、ダイバーの呼吸が無意識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速度は 10

倍以上増加すると、PCO2 が一時的に 60mmHg 以上に上

昇する。潜水時頭痛は潜水の減圧相または浮上した際に

強まることが多い。

減圧病を有するダイバーでは、軽度であまり特徴のな

い頭痛が発症することも多く、筋骨格系の痛みを伴う場

合もある。より重篤な場合は、局在神経症状または呼吸

症状（あるいはその両方）、意識消失または認知障害（あ

るいはその両方）を伴う場合もある。

ダイバーの頭痛は、空気取り込みシステムが燃焼エン

ジンからの排気が混じるような不適切な位置に置かれて

いる場合、ダイバーに供給される圧縮空気が稀に汚染さ

れて発現する一酸化炭素中毒の結果として生じることも

ある。このような頭痛は 8．1．3「一酸化炭素誘発頭痛」と

してコード化する。

片頭痛、緊張型頭痛、一次性労作性頭痛、頸原性頭痛、
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眼窩上神経痛、頭部圧迫による頭痛、寒冷刺激による頭

痛は、潜水の間にみられることがあるが、これらの場合

の潜水は原因というよりも促進因子と考えるべきであろ

う。

10．1．3 睡眠時無呼吸性頭痛

診断基準：

A．頭痛は再発性で、以下の特徴の少なくとも 1 項目と、

C および D を満たす

1．1 ヵ月に 15 日を超えて発現する

2．両側性、圧迫感があり、悪心、光過敏あるいは音

過敏を伴わない

3．各頭痛は 30 分以内に消失する

B． 終夜睡眠ポリグラフで睡眠時無呼吸（呼吸障害指数

は 5 以上）が確認される

C． 起床時に頭痛がある

D． 睡眠時無呼吸の治療による改善後、72 時間以内に頭

痛が止まり、再発しない

コメント：

睡眠時無呼吸患者では、一般の人々に比べて、朝型頭

痛（morning headache）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［Pick-

wickian syndrome］、慢性閉塞性肺疾患）、その他、睡眠

時周期性下肢運動（periodic leg movements of sleep）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。

10．1．3「睡眠時無呼吸性頭痛」の確定診断には終夜睡眠

ポリグラフ検査を実施する必要がある。

10．1．3「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。

10．2 透析頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす急性頭痛が 3 回以上ある

B． 患者は血液透析を受けている

C． 血液透析の少なくとも 2 回に 1 度は頭痛がみられる

D． 毎回の透析後 72 時間以内に頭痛が消失するか、また

は腎移植の成功後に完全に消失する（あるいはその

両方）

コメント：

頭痛は通常、低血圧や透析性平衡異常症候群（dialysis

disequilibrium syndrome）に伴って発現する。透析性平

衡異常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、最終的には昏睡へと進行する。痙

攣は伴う場合と伴わない場合がある。この症候群は比較

的稀であり、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。

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 8．4．1「カフェイン離

脱性頭痛」を考えるべきである。

10．3 高血圧性頭痛

コメント：

軽度（140～159�90～99mmHg）ないし中等度（160

～179�100～109mmHg）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議論が多いが、その証

拠もあまりない。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（ambulatory blood pressure monitor-

ing）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。

10．3．1 褐色細胞腫による頭痛

診断基準：

A．間欠的で連続性のない頭痛発作で、以下の特徴の少

なくとも 1 項目と、C および D を満たす

1．発汗

2．動悸

3．不安

4．顔面蒼白

B． 生化学検査、画像診断または手術のいずれか 1 つ以

上で褐色細胞腫が確認されている

C． 頭痛は血圧の急激な上昇と同時に発現する

D． 血圧が正常に戻ると、1 時間以内に頭痛が消失ない

しは著明に改善する

コメント：

褐色細胞腫の患者の 51～80％ に発作性頭痛がおこる。

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。このその他の

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。

カテコールアミンまたはその代謝物の排泄増加が確認

されれば、診断が確定する。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

分析することによって、診断を確実なものにすることが

可能である。高血圧性脳症がある場合の頭痛は 10．3．3

「高血圧性脳症による頭痛」とコード化される。
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褐色細胞腫瘍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。

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

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．拍動性

3．身体活動により増悪

B． 高血圧性クリーゼは収縮期（160mmHg 超）および・

または拡張期（120mmHg 超）の血圧の上昇と定義さ

れるが、ただし高血圧性脳症の臨床的特徴は認めら

れない

C． 頭痛は高血圧性クリーゼの間に発現する

D． 血圧が正常に戻ると、1 時間以内に頭痛が消失する

E． 昇圧有害物質または薬物投与が原因である可能性は

適切な検査により除外されている

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（enterochromaffin cell tumour）を有す

る患者でみられる。

10．3．3 高血圧性脳症による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．頭部全体の痛み

2．拍動性

3．身体活動により増悪

B． 少なくとも以下の 2 項目を伴い、血圧が持続的に

160�100mmHg 超に上昇

1．錯乱

2．意識レベルの低下

3．失明を含む視覚障害（典型的な片頭痛前兆による

視覚異常は含まない）

4．痙攣

C． 頭痛は血圧上昇と時期的に一致して出現する

D． 治療による改善および高血圧コントロールにより、

3 ヵ月以内に頭痛が消失する

E． 神経症状を起こすその他の原因が除外されている

コメント：

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 120mmHg を超え、Keith-Wagner 分類のグ

レード 3 ないし 4 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�100mmHg 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、

臨床所見では発見できない場合もある。

褐色細胞腫や昇圧有害物質の摂取を含む高血圧の要因

はいずれも、高血圧性脳症の原因となりうる。

10．3．4 子癇前症による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．拍動性

3．身体活動によって増悪

B． 妊娠または産褥期（出産後 7 日目まで）、および以下

の両方で定義される子癇前症

1．少なくとも 4 時間の間隔を置いた 2 回の血圧測

定で高血圧（＞140�90mmHg）が記録されている

2．尿中蛋白質排泄が 24 時間で 0.3g を超える

C． 高血圧の時期に頭痛が発現する

D． 高血圧の治療による改善により、7 日以内に頭痛が

消失する

E． 昇圧有害物質、薬物投与あるいは褐色細胞腫が病因

である可能性が適切な検査により除外されている

コメント：

胎盤が子癇前症の発症に重要な役割を占めていると思

われる。子癇前症はさまざま形で現れる多臓器系障害で

ある。高血圧や蛋白尿に加えて、組織浮腫、血小板減少

症および肝機能異常も発現することがある。子癇前症は

母親の広範な免疫活性を伴う強度の炎症反応と関係する

と思われる。

10．3．5 子癇による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性
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2．拍動性

3．身体活動により増悪する

B． 妊娠または産褥期（出産後 4 週間まで）にあり、以

下の全項目で定義される子癇症

1．少なくとも 4 時間の間隔を置いた 2 回の血圧測

定で高血圧（＞140�90mmHg）が記録されている

2．尿中蛋白質排泄が 24 時間で 0.3g を超える

3．痙攣が起こっている

C． 高血圧の時期に頭痛が発現する

D． 高血圧の治療による改善により、7 日以内に頭痛が

消失する

E． 昇圧有害物質、投薬あるいは褐色細胞腫が原因要素

である可能性は適切な検査により除外されている

F． 脳卒中の可能性は除外されている

コメント：

子癇症は妊娠期のみならず産褥期にも発現しうること

を示す症例報告がなされている。

10．3．6 外因性物質に対する急性昇圧反応によ

る頭痛

他疾患にコード化する：

8．1．6「コカイン誘発頭痛」

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 特定の薬物または有害物質が投与ないし摂取されて

おり、急激な血圧上昇が起こった

C． 急激な血圧上昇と時期的に一致して頭痛がみられる

D． 血圧の正常化により、頭痛は 24 時間以内に消失する

E． その他に頭痛発症の機序が明らかでない

コメント：

コカイン以外で、急激な血圧上昇を誘発しうる物質と

しては、交感神経刺激剤およびアンフェタミン（am-

phetamine）などがあり、またモノアミンオキシダーゼ阻

害剤（monoamine oxidase inhibitor）もチラミン（tyra-

mine）含有食品との相互作用で血圧を上昇させる。

どの程度の血圧上昇が頭痛を惹起するかについては、

基準を定めるためのデータが不十分であり、個体差があ

ると思われる。基準 D は恣意的であるが、診断基準の特

異性を高めるために含めた。

10．4 甲状腺機能低下症による頭痛

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．両側性

2．非拍動性

3．持続性

B． 適切な検査によって甲状腺機能低下症であると明ら

かに判断されている

C． 頭痛は甲状腺機能低下症のその他の症状が現れてか

ら、2 ヵ月以内に発現する

D． 甲状腺機能低下症の治療による改善により、2 ヵ月

以内に頭痛が消失する

コメント：

甲状腺機能低下症を有する患者の約 30％ に頭痛があ

ると推定される。その機序は不明である。女性に多く、

しばしば子ども時代に片頭痛の既往がある。甲状腺機能

低下症による頭痛は悪心や嘔吐を伴わない。

10．5 絶食による頭痛

他疾患にコード化する：

低血糖症誘発性の片頭痛は低血糖症を促進因子と見な

し、サブタイプに従って 1．「片頭痛」にコード化する。

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．前頭部

2．頭部全体の痛み

3．非拍動性

4．軽度～中等度の頭痛

B． 患者は 16 時間を超えて絶食している

C． 頭痛は絶食時に発現する

D． 摂食を再開すると、72 時間以内に頭痛が消失する

コメント：

絶食による頭痛は、頭痛の既往を有する人に有意に多

い。片頭痛の既往を有する人では、その頭痛は 1．1「前兆

のない片頭痛」に類似していることがある。

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。

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がないように思われる。低血糖誘発

性脳機能障害により頭痛が発現する場合もあるが、因果

関係を裏付ける決定的な証拠はない。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促進することはなく、症候性低血

糖症で救急医療部に来た患者が頭痛を訴えることはな

い。因果関係があることを証明するためには、信頼性の

ある比較試験が必要である。
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10．6 心臓性頭痛

診断基準：

A．頭痛は重度で運動によって増悪し、悪心を伴い、か

つ C および D を満たす頭痛

B． 急性の心筋虚血を起こした

C． 頭痛は急性心筋虚血と同時に起こる

D． 心筋虚血に対する有効な薬物治療ないし冠状動脈の

血行再建により頭痛は消失し、かつ再発しない

コメント：

診断には、頭痛のみならず同時に発現する心筋虚血に

ついてトレッドミルあるいは心臓核医学によるストレス

検査を用いて細心な記録をとらなくてはならない。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

極めて重要である。特に、（トリプタン、エルゴタミン製

剤などの）血管収縮剤は、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、運動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狭心症の治療が引き金となる場合

もある。

10．7 その他のホメオスターシス障害による

頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛である

B． 上記以外のホメオスターシス障害の存在が証明され

ている

C． 当該障害の発症から 2 ヵ月以内に頭痛が発症し、か

つ当該障害が頭痛を惹起させたという他の証拠が存

在する

D． ホメオスターシス障害の軽快後、3 ヵ月以内に頭痛

は消失する
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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・頭
蓋の構成組織の障害に起因する頭痛あるいは顔面痛（Headache
or facial pain attributed to disorder of cranium, neck,
eyes, ears, nose, sinuses, teeth, mouth or other facial
or cranial structures）

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 dis-

order of neck）

11．2．1 頸原性頭痛（Cervicogenic headache）

11．2．2 咽頭後方腱炎による頭痛（Headache at-

tributed to retropharyngeal tendonitis）

11．2．3 頭頸部ジストニーによる頭痛（Headache

attributed to craniocervical dystonia）

11．3 眼疾患による頭痛（Headache attributed to disor-

der of eyes）

11．3．1 急性緑内障による頭痛（Headache attrib-

uted to acute glaucoma）

11．3．2 屈折異常による頭痛（Headache attrib-

uted to refractive errors）

11．3．3 眼球斜位あるいは斜視（潜伏性または顕

在性斜視）による頭痛（Headache attrib-

uted to heterophoria or heterotropia（la-

tent or manifest squint））

11．3．4 眼球炎症性疾患による頭痛（Headache

attributed to ocular inflammatory disor-

der）

11．4 耳疾患による頭痛（Headache attributed to disor-

der of ears）

11．5 鼻副鼻腔炎による頭痛（Headache attributed to

rhinosinusitis）

11．6 歯、顎または関連する組織の障害による頭痛

（Headache attributed to disorder of teeth, jaws

or related structures）

11．7 顎関節症による頭痛または顔面痛（Headache or

facial pain attributed to temporomandibular joint

（TMJ）disorder）

11．8 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

に起因する頭痛（Headache attributed to other

disorder of cranium, neck, eyes, ears, nose, si-

nuses, teeth, mouth or other facial or cervical

structures）

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．「頭頸部外傷に

よる頭痛」に分類される。神経痛様の頭痛は、13．「頭

部神経痛および中枢性顔面痛」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？

新規の頭痛が初発し、頭頸部疾患と時期的に一致する

場合には、その頭痛は当該疾患による二次性頭痛として

コード化する。その頭痛が、片頭痛またはその他の一次

性頭痛の特徴を有する場合にも、これに該当する。以前

から存在する一次性頭痛が、頭頸部疾患と時期的に一致

して悪化する場合には、2 通りの可能性が存在するため、

判定が必要となる。このような患者の診断は、既存の一

次性頭痛の診断のみとすることも、あるいは、既存の一

次性頭痛および頭頸部疾患による二次性頭痛の両者とし

て診断することも可能である。二次性頭痛の診断を追加

する際の裏づけになる要素としては、頭頸部疾患と頭痛

とが時期的によく一致していること、既存の頭痛の著し

い悪化のあること、頭頸部疾患が一次性頭痛を悪化させ

たという確実な証拠のあること、最終的には、頭頸部疾

患軽快後に一次性頭痛の改善または消失があることであ

る。

確定か、疑いか、または慢性か？

「頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副鼻腔、歯、口あるいは

その他の顔面・頭蓋の構成組織の障害に起因する頭痛あ

るいは顔面痛」の診断の確定は、頭頸部疾患の治療によ

る改善あるいは自然寛解後に、頭痛が消失または著明に

改善した場合に限られる。その頭蓋内疾患の治療が奏功

しない場合、自然寛解が得られない場合、あるいは効果

的な治療および自然寛解を得るのに十分な時間が経過し

ていない場合には、［特定の］頭頸部疾患の疑いの診断

を適用するのが通例である。当該頭頸部疾患が治療によ

り改善したかまたは自然寛解後、3 ヵ月経過しても頭痛

の消失または著明改善がみられない場合、その持続性頭

痛はその他の機序によるものである。ただし、A11．9「頭

頸部疾患後慢性頭痛」を付録に記載している。これらの

基準を満たす頭痛は存在するが、十分には研究されては

いない。付録に掲載したのは、そのような頭痛とその機
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序について研究を促すためである。

緒 言

頭痛の多くが頸部、項部、または後頭部領域に由来も

しくは限局するため、頸椎その他の頭頸部構造組織にお

ける障害が頭痛の最も多い原因としてとみなされること

は稀ではない。また、40 歳以上であれば誰でも、頸椎の

退行変性がみられると言っても過言ではない。痛み限局

性および X 線検査による退行変性の所見は、頭痛の最大

の原因は頸椎にあるとみなされるもっともらしい理由と

されてきた。しかし、大規模比較試験によると、そのよ

うな変性がみられる割合は頭痛を有していない人の場合

と同程度にすぎないことが示されている。そのため、脊

椎症（spondylosis）または骨軟骨症（osteochondrosis）を

頭痛の原因とみなすことはできない。同様の状況が慢性

副鼻腔炎、顎関節症、眼の屈折異常などその他の疾患の

多くにもあてはまる。

特定の基準がなければ、事実上様々なタイプの頭痛は

「頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副鼻腔、歯、口あるいはその

他の顔面・頭蓋の構成組織に起因する頭痛あるいは顔面

痛」に分類されてしまう可能性があり、この点が従来よ

り問題であった。これらの症状発現は特有のものでない

ため、その定義付けを行うには、頭痛の症状を単に列記

するだけでは不十分である。本章における基準の目的は、

考えられるサブフォームすべての頭痛を説明することで

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・頭蓋の構成

組織障害」との間に特有の因果関係を確立することにあ

る。そのため、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

基準を特定することが求められてきた。ここでは、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、改訂版の基準の目的は、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、将来に向けて促すこと

にある。そのような検査法が現在非常に限られているか

らである。

頭頸部疾患による頭痛に今回新たに包括されたもの

に、11．2．3「頭頭部ジストニーによる頭痛」および 11．3．

4「眼球炎症性疾患による頭痛」がある。

11．1 頭蓋骨疾患による頭痛

診断基準：

A．頭部または顔面の 1 ヵ所以上の領域の痛みで、C お

よび D を満たす

B． 頭痛の妥当な原因と認められている、あるいは一般

に受け入れられている頭蓋骨内の病変の証拠が、臨

床上、臨床検査上または画像検査上のいずれか 1 つ

以上でみられる（注 1）

C． 痛みが骨病変と時期的に一致して出現し、痛みの程

度は骨病変部で最も強い

D． 骨病変の治療成功後、3 ヵ月以内に痛みが消失する

注：

1．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

り得る。

11．2 頸部疾患による頭痛

コメント：

頸部疾患による頭痛であっても、11．2．1「頸原性頭痛」、

11．2．2「咽頭後方腱炎による頭痛」、または 11．2．3「頸頭

部ジストニーによる頭痛」の基準のいずれをも満たさな

いものについては、十分には確証されていない。

11．2．1 頸原性頭痛

以前に使用された用語：

頸性頭痛（cervical headache）

他疾患にコード化する：

頭痛が頸部筋膜圧痛点（cervical myofascial tender

spot）に起因する場合、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。

診断基準：

A．頸部から生じる痛みが頭部または顔面部あるいはそ

の両方の 1 箇所以上の領域に放散し、かつ C および

D を満たす

B． 頭痛の妥当な原因としての妥当性が知られている

か、もしくは一般に認められている頸椎もしくは頸

部軟部組織内の疾患あるいは病変の証拠が、臨床上、

臨床検査上、または画像検査上のいずれか 1 つにみ

られる（注 1）

C． 頸部疾患または病変による痛みの証拠があり、少な

くとも以下の 1 項目を満たす

1．頸部内に痛みの原因となる臨床徴候が認められ

る（注 2）

2．プラセボまたはその他の適宜な操作を用いて、頸

部構造またはその神経支配を診断的に遮断する
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と頭痛が消失する（注 3）

D． 原因疾患または病変の治療成功後、3 ヵ月以内に痛

みが消失する

注：

1．頸椎の腫瘍、骨折、感染症、および関節リウマチは、

正式には頭痛の原因として認められてはいないが、個々

の症例ごとに原因と判断される場合は、妥当な原因とし

て受け入れられている。頸椎症および骨軟骨炎は、診断

基準 B を満たす原因として、受け入れられていない。頸

部筋膜圧痛点が原因である場合、その頭痛は、2．「緊張

型頭痛」のもとににコード化する。

2．診断基準 C1 に該当する臨床徴候は、信頼性および妥

当性を必ず証明されたものでなければならない。今後、

そのような信頼性と妥当性を備えた実践的な検査を確立

する必要がある。頸部痛、限局性頸部圧痛、頸部外傷歴、

痛みの機械的増悪、片側性、併存する肩部痛、頸可動域

制限、項部発症、悪心、嘔吐、光過敏などの臨床的特徴

は、頸椎性頭痛に特有のものではない。これらは、頸椎

性頭痛の特徴である場合もあるが、疾患と頭痛の原因と

の関連を決定づけるものではない。

3．頭痛消失とは、頭痛の完全寛解を意味し、視覚アナロ

グ尺度（visual analogue scale：VAS）のスコア 0 に相当

する。しかしながら、90％ 以上の痛み寛解、または 100

点 VAS 法で 5 未満のレベルは、診断基準 C2 を満たすと

して容認できる。

11．2．2 咽頭後方腱炎による頭痛

診断基準：

A．片側性または両側性の非拍動性後頸部痛で、後頭部

または頭部全体に放散し、かつ C および D を満たす

B． 成人において、C1～C4 レベルで 7 mm を超える椎

体前軟部組織腫脹（X 線検査の特殊技術を要する場

合あり）

C． 頭部後屈により痛みが著しく悪化する

D． 推奨用量の非ステロイド性消炎鎮痛薬（NSAIDs）に

より、2 週間以内に痛みが緩和する

コメント：

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。頸部後屈により、ほぼ毎回頭痛が悪化するが、

通常、頸部回転および嚥下でも頭痛は悪化する。通常、

触診により、上位 3 椎骨の横突起が圧痛を示す。中には、

腫脹した椎前組織から無晶性石灰化物が吸引される症例

がある。椎体前組織の薄い石灰化が最も良好に描出され

るのは CT スキャンである。上部頸動脈解離を除外しな

ければならない。

11．2．3 頭頸部ジストニーによる頭痛

診断基準：

A．後頭部または頭部全体に放散する頸部の痙攣感、緊

張、または痛みで、かつ C および D を満たす

B． 筋肉活動の亢進による頸部または頭部の運動異常ま

たは姿勢異常

C． 筋肉活動の亢進による痛みであることを示す証拠が

存在し、少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．活動亢進状態の筋肉内に痛みの原因があること

を示す臨床徴候が認められる（例えば、筋収縮、

運動、同一姿勢の持続、あるいは外的圧力により

痛みが誘発または増強される）

2．痛みと筋肉活動の亢進が同時に発生する

D． 原因疾患の治療成功後、3 ヵ月以内に痛みが消失す

る

コメント：

痛みを伴う頭頸部限局性ジストニーは、咽頭ジスト

ニー、痙性斜頸、下顎ジストニー、舌ジストニー、頭部

と頸部ジストニーの合併（分節性頭頸部ジストニー）。痛

みは局所収縮および二次性変化により惹起される。

11．3 眼疾患による頭痛

11．3．1 急性緑内障による頭痛

診断基準：

A．眼およびその後部または上部の痛みで、C および D

を満たす

B． 眼圧上昇があり、少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．結膜充血

2．角膜混濁

3．視覚障害

C． 緑内障と同時に痛みが出現する

D． 緑内障に対する有効な治療により、72 時間以内に痛

みが消失する

11．3．2 屈折異常による頭痛

診断基準：

A．再発性で軽度の前頭部痛および眼痛で、C および D

を満たす

B． 未矯正または矯正不良の屈折異常（遠視、乱視、老

視、不適切な眼鏡の装着など）

C． 頭痛および眼痛は、屈折異常と時期的に一致して初

発し、これらは起床時には発現せず、視力を損なう

距離または角度で目を使う作業を長時間行ったあと

に増強する
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D． 頭痛および眼痛が屈折異常の完全矯正後、7 日以内

に消失し、かつ再発しない

11．3．3 眼球斜位あるいは斜視（潜伏性または顕

在性斜視）による頭痛

診断基準：

A．再発性、非拍動性の軽度～中等度の前頭部痛で、C

および D を満たす

B． 眼球斜位または斜視が認められ、少なくとも以下の

1 項目を満たす

1．間欠性霧視または複視

2．遠近または近遠の焦点調節が困難である

C． 少なくとも以下の 1 項目を満たす

1．眼を使う作業（特に疲労をきたす作業）中に頭痛

が出現または悪化する

2．片眼閉眼により頭痛の軽快または改善が得られ

る

D． 適切な視力矯正後、7 日以内に頭痛が消失し、かつ再

発しない

11．3．4 眼球炎症性疾患による頭痛

診断基準：

A．眼およびその後部または周囲の痛みで、C および D

を満たす

B． 適切な検査により診断される眼の炎症

C． 炎症時に頭痛が出現する

D． 炎症性疾患の寛解後、7 日以内に頭痛が消失する

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）、疑

われる原因（内因性または外因性病原菌、水晶体による

もの、外傷性）、炎症のタイプ（肉芽腫性、非肉芽腫性）

により様々に分類できる。

11．4 耳疾患による頭痛

他疾患にコード化する：

聴神経腫による頭痛は、7．4．2「腫瘍そのものによる頭

痛」にコード化する。耳以外の病変による頭痛で、他に

原因があり関連痛としての耳痛をきたしているものは、

当該病変の部位または性質あるいはその両方によりコー

ド化する。

診断基準：

A．頭痛は耳痛を伴い、C および D を満たす

B． 適切な検査による耳の器質的病変の診断

C． 頭痛および耳痛は、器質的病変と時期的に一致して

出現する

D． 器質的病変の寛解または有効治療と同時に頭痛およ

び耳痛が消失する

コメント：

何らかの耳の病変が、耳痛を随伴しない頭痛を起こす

という証拠はない。耳介、外耳道、鼓膜、または中耳の

器質的病変では、頭痛を伴う一次性耳痛が出現すること

がある。

しかし、外耳または中耳の器質的病変によるものは、

耳痛の原因全体の約 50％ にすぎない。この部位以外の障

害では、痛みが耳内に放散した結果、関連痛としての耳

痛を起こす可能性がある。第 5、7、9、および 10 脳神経

の感覚線維は、耳介、外耳道、鼓膜、または中耳に投射

している。そのため、これら神経が投射する解剖学的領

域であればどこでも、離れた器質的病変からの関連痛と

して、耳痛が感じられる。これらは耳疾患でないため、

当該病変の部位または性質あるいはその両方により他疾

患にコード化する。

11．5 鼻副鼻腔炎による頭痛

他疾患にコード化する：

いわゆる副鼻腔頭痛（sinus headaches）

診断基準：

A．前頭部痛に加えて、顔面、耳、または歯の 1 ヵ所以

上の領域の痛みを伴い、かつ C および D を満たす

B． 急性副鼻腔炎または慢性副鼻腔炎の急性増悪の証拠

が、臨床上、鼻腔内視鏡、CT・MRI 画像検査または

臨床検査上のいずれか 1 つ以上でみられる（注 1、2）

C． 副鼻腔炎の発症または急性増悪と同時に、頭痛およ

び顔面痛が出現する

D． 急性副鼻腔炎または慢性副鼻腔炎あるいはその両方

の急性増悪の寛解または有効治療後、7 日以内に頭

痛または顔面痛あるいはその両方が消失する

注：

1．臨床的証拠として、鼻腔内化膿、鼻閉、嗅覚鈍麻・嗅

覚消失または発熱のいずれか 1 つ以上が挙げられる。

2．慢性副鼻腔炎は、急性増悪期でなければ、頭痛または

顔面痛の原因としての妥当性はない。

コメント：

頭痛を引き起こすとしばしば考えられているその他の

状況については、頭痛の原因としての妥当性は十分では

ない。これには、鼻中隔弯曲、鼻甲介肥大、洞粘膜萎縮、

および粘膜接触（mucosal contact）などがある。 しかし、
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粘膜接触（mucosal contact）については、付録 A11．5．1

「粘膜接触点頭痛」で定義した。

片頭痛および緊張型頭痛は、頭痛の部位が類似してい

るため、しばしば 11．5「副鼻腔炎による頭痛」と混同さ

れる。1．1「前兆のない片頭痛」の特徴をすべて有し、そ

れに加えて、天候の変化により誘発される顔面痛、鼻閉、

および頭痛などの臨床的特徴を同時に有する患者群が確

認されている。これらの患者のうち、急性副鼻腔炎の診

断根拠となる膿性鼻漏などの特徴所見を有する例はな

い。したがって、11．5「鼻副鼻腔炎による頭痛」を、俗

に用いられるが特異的診断名とはいえないいわゆる「副

鼻腔頭痛（‘sinus headaches’）」と鑑別することが必要で

ある。そういった症例の大半は、1．1「前兆のない片頭痛」

の基準を満たし、頭痛は顕著な鼻部自律神経性症状を伴

うか，鼻病変に誘発されるかのいずれかである。

11．6 歯、顎または関連する組織の障害によ

る頭痛

診断基準：

A．頭痛は歯または顎あるいはその両方の痛みを伴い、

C および D を満たす

B． 歯、顎または関連する組織の障害の証拠が存在する

C． 頭痛と歯または顎あるいはその両方の痛みは、障害

と時期的に一致して出現する

D． 頭痛と歯または顎あるいはその両方の痛みが、当該

障害に対する治療成功後、3 ヵ月以内に消失する

コメント：

通常、歯の疾患は、歯痛または顔面痛あるいはその両

方を引き起こすが、頭痛を起こすことは稀である。ただ

し、歯からの痛みが放散して頭部全体の頭痛をきたすこ

とがある。頭痛の原因として最も多いのは、下顎半埋伏

智歯周囲の感染または外傷性の刺激による歯周炎または

歯冠周囲炎である。

11．7 顎関節症による頭痛または顔面痛

診断基準：

A．頭部または顔面あるいはその両方の 1 箇所以上の領

域の再発性の痛みで、C および D を満たす

B． X 線検査、MRI または骨シンチグラフィのいずれか

1 つ以上の検査で、関節性顎関節症を認める

C． 少なくとも以下の 1 項目により、痛みが関節性顎関

節症による可能性があることを示す証拠がある

1．顎運動または固い物や噛み難い物を噛むこと、あ

るいはその両方により痛みが誘発される

2．開口制限または不規則な開口

3．顎運動時の、片側または両側の顎関節雑音

4．片側または両側の顎関節包圧痛

D． 顎関節症に対する治療成功後、3 ヵ月以内に頭痛が

消失し、かつ再発しない

コメント：

顎関節または関連組織からの痛みはよくみられる。痛

みは、いわゆる関節性顎関節症（椎間板置換、変形性関

節症、関節過剰運動性など）または関節リウマチによる

ものであり、筋筋膜痛および頭痛と関連することがある。

11．8 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起因する頭痛

診断基準：

A．頭痛は、顔面の 1 箇所以上の痛みを伴う場合も伴わ

ない場合もあり、次の C および D を満たす

B．「頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副鼻腔、歯、口あるいは

その他の顔面・頭蓋の構成組織」の明確な障害の証

拠があり、前述以外のもの

C．「頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副鼻腔、歯、口あるいは

その他の顔面・頭蓋の構成組織」の疾患と時期的に

一致して頭痛が出現する、あるいは因果関係を示す

その他の証拠が存在する

D． その疾患の治療成功後、3 ヵ月以内に頭痛が消失す

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

12．1 身体化障害による頭痛（Headache attributed to

somatisation disorder）

12．2 精神病性障害による頭痛（Headache attributed to

psychotic disorder）

他疾患にコード化する：

物質依存、乱用または離脱による頭痛、急性中毒によ

る頭痛、薬物乱用による頭痛はすべて 8．「物質またはそ

の離脱による頭痛」にコード化されている。

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？

新たな頭痛が出現し、精神疾患と時期的に一致する場

合には、精神疾患による二次性頭痛としてコード化する。

その頭痛が、片頭痛またはその他の一次性頭痛の特徴を

呈する場合にも、これに該当する。以前から存在する一

次性頭痛が精神疾患と時期的に一致して悪化する場合に

は、2 通りの可能性があり、判定を要する。このような患

者の診断は既存の一次性頭痛のみとすることも、あるい

は一次性頭痛と精神疾患による頭痛の両方と診断するこ

とも可能である。精神疾患による頭痛の診断を追加する

際の裏づけになる要素としては、精神疾患と時期的によ

く一致していること、既存の頭痛の著しい悪化があるこ

と、精神疾患が一次性頭痛を悪化させた確実な証拠があ

ること、そして最終的には、精神疾患軽快後に頭痛が改

善または消失することなどである。

確定か、疑いか、または慢性か？

精神疾患による頭痛の診断確定は、精神疾患の治療に

よる改善や自然緩解後に、頭痛が消失または著明に改善

した場合に限られる。この疾患の治療が奏功しない場合、

自然寛解が得られない場合、および自然寛解を得るのに

十分な時間が経過していない場合には、「精神疾患によ

る頭痛の疑い」の診断を適用するのが通例である。精神

疾患による慢性頭痛や精神疾患消失後の慢性頭痛につい

ての評価はまだ明確にされていない。

緒 言

全体的には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。従ってこの分類に含まれている唯一の診

断カテゴリーは、頭痛症状を呈することによって表現さ

れる病的な精神状態を背景とした稀なケースの頭痛であ

る（例えば患者が自分の頭の中に秘密に金属の板が挿入

されたという妄想に関連した頭痛、または身体化障害の

顕在化である頭痛）。精神疾患に関連して出現する頭痛

の大部分は、それらの精神疾患と病因的に関係がなく、

共存症（comorbidity）として存在している（恐らく共通

の生物学的物質を反映していると思われる）。頭痛は大

うつ病性障害、気分変調性障害、パニック障害、全般性

不安障害、身体表現性障害、適応障害を含む多数の精神

科的疾患との共存が報告されている。そのような場合に

は一次性頭痛と共存している精神疾患の両者が診断され

なくてはならない。

しかしながら、臨床的な経験において、大うつ病性障

害、パニック障害、全般性不安障害および鑑別不能型身

体表現性障害のような一般的な精神疾患の経過中に発生

するいくつかのケースの頭痛は、この精神疾患によるも

のであると見なすのが最良と考えられる。この分野の研

究をさらに奨励するためにこれらの精神疾患による頭痛

は付録に含まれている。頭痛の診断において、臨床医は

大うつ病性障害、パニック障害、全般性不安障害などを

疑う必要がある。さらに、共存する精神疾患の存在によっ

て、片頭痛または緊張型頭痛、あるいはその両方の病状

を悪化させる傾向がみられるという可能性も示唆されて

いる。その場合は頭痛の頻度や程度が増したり、治療に

対して反応が悪くなったりする。従って、すべての共存

する病的精神状態を認識し、治療することは、頭痛の適

切な管理のために重要である。小児や青年において、一

次性頭痛（片頭痛、反復性緊張型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。ふつう最初

は幼児期、小児期、青年期に診断される睡眠障害、分離

不安障害、学校恐怖症、適応障害やその他の障害（特に

注意欠陥・多動性障害［ADHD］、 行為障害、学習障害、

遺尿症、遺糞症、チック）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、必要があ

れば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どうかを確定するため

に、頭痛と同時に精神疾患が存在するかどうかを最初に

決定することが最も重要である。これはつまり、最良を

求めるならば、精神疾患の存在のための精神科的評価を

実施することが必要ということになる。そこまででなく

ても最低限、全般的な不安、パニック発作、抑うつのよ

うな一般的に共存する精神症状について問診することは

重要である。
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12．1 身体化障害による頭痛

診断基準：

A．C を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものはない

B． DSM-IV の診断基準を満たす身体化障害の存在

1．30 歳以前に始まった多数の身体的愁訴の病歴

で、それは数年間にわたって持続しており、その

結果治療を求め、および・または社会的、職業的、

またはその他の重要な領域における機能の著し

い障害を引き起こしている

2．少なくとも 4 つの痛み症状と、2 つの痛み以外の

胃腸症状、1 つの性的または生殖器症状と 1 つの

偽神経症状

3．適切な検査を行っても、これらの症状は、既知の

一般的身体疾患または物質または薬物の直接的

な作用としては十分に説明ができない；あるい

は、もし関連する一般身体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か

ら予測されるレベルをはるかに超えている

C． 頭痛はその他の原因によらない

コメント：

DSM-IV で定義されている身体化障害は、複数の症状

がある疾患で、多様で繰り返す痛みや胃腸症状、性的お

よび偽神経症状が 30 歳前に始まり、数年間持続するとい

う特徴がある。これらの症状は定義によると身体表現性

（somatoform）と見なされる：すなわち一般身体疾患や

物質の直接的な影響では十分に説明ができない身体的症

状の訴えである。米国では、女性優位であり、女性の生

涯発生率は 2.0％ と推定されており、女性と男性の割合

は 10：1 である。この割合は別の文化の地域ではそれほ

ど大きくない（例えばギリシャやプエルトリコなど）。

注意すべきなのは、DSM-IV に記載されている症状の

必要条件が非常に広範囲であることである：一人の患者

の一生を通して最低 8 つの身体表現性の症状が起こらな

くてはならず、それぞれの症状がその結果治療を求める

または薬物を摂取（処方薬または市販薬）するほど重篤

であり、または患者の社会機能に影響を及ぼしている（例

えばそれにより会社を欠勤するなど）。DSM-IV がこのよ

うな非常に高い閾値を設定しているのは、病気の擬陽性

を減らすためである。これは特に「説明できない」症状

が、実際は複合した疾患の一部であったり、あるいは多

発性硬化症や全身性エリテマトーデスのような多数の症

状を呈する疾患のまだ診断されていない医学的状態の可

能性を少なくするためである。症状が 8 つ以下の身体表

現性障害は DSM-IV では鑑別不能型身体型障害と診断

されている。このように、診断する難しさと不確実性の

ために A12．6「鑑別不能型身体型障害による頭痛」は付

録のみに含めておく。

身体化障害の存在の一部であるかどうかを確実にする

ために、患者に今まで多数の身体症状の病歴があるかを

尋ねることは重要である。これはどの時期においても、

患者はその時の特定な訴えにのみ焦点を当てている可能

性があるからである。以下のケースのシナリオを考慮せ

よ（2003 年、Yutzy より）

35 歳の女性が、「ナイフを頭の後ろから眼に突き

刺すような」極度の頭痛を訴え受診した。これには

その他の頭痛も伴っており、ほとんど連日性であっ

た。内科的および神経的診察では、どの頭痛に対し

ても特定の病因を見つけることができなかったの

で、症状の病歴を注意深く聴取することが重要と

なった。このケースでは女性にその他の痛みの病歴

もあった。それには悪心・嘔吐を伴う腹痛、便秘と

その後の下痢のエピソードがみられており、そのた

めに胆�と消化性潰瘍の検査をすることになった

が、有意な結果はでなかった。また彼女は「全ての

関節に」痛みがあり、特に膝と背中がひどく、27

歳の時に変形性関節炎と診断されたがそれから変形

は進行していないと言っていた。彼女は初潮期から

月経に問題があり、床に伏すほどの痛みと「大きな

青い塊」を含んだ過剰な月経出血があった。この症

状は 2 年前の 33 才の時に子宮摘出手術をして初め

て解消された。また彼女は 4 人の子持ちで、性交痛

を含む長期に渡る性的問題の病歴があった。彼女は

「子宮が傾斜している（tipped uterus）」といわれたそ

うである。彼女は生涯ほとんどオルガスムスを感じ

たことはなく、「何年間も」性交を楽しんだ経験が

なかった。彼女は自分の目の前で「点」状に視界が

ぼやけたエピソードを話しており、それにより仕事

を辞めたのである。その他のエピソードとして何も

聞こえなくなるという事もあり、あたかもそれは「誰

かが自分の耳に手を当てて」いるようであったとい

う。また彼女は抑制できない震えや体の制御が効か

なくなるような感じの時期を経験しており、そのた

めに彼女はてんかんの検査をされた事があった。と

きどき何か重大な疾患に罹っているという恐怖があ

るが、「これだけいろいろと検査をしたのだから、

何かあったらもう発見されているはず」とも話して

いた。

全体の病歴から明らかなように、頭痛はじつにさまざ

まな症候群の一部であった。この女性は医学的には適切

に説明できない複数の身体的愁訴が 30 歳以前に始まり、

医者に助けを求めるほど重度であり、このことが身体化

障害の DSM-IV の基準に合致するさまざまな臓器系（す

なわち少なくとも 4 つの痛み症状［頭痛、腹痛、背部痛、

膝の痛み］、少なくとも 2 つの痛みの無い胃腸症状［吐気、

嘔吐と下痢と便秘］、少なくとも 1 つの性的または生殖的
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症状［性交痛、過剰月経、性交の歓びの損失］、そして少

なくとも 1 つの偽神経症状［音が消されたような聴力、

抑制できない震え、視界がぼやける、視界に点がある］）

に影響を及ぼしていた。かくして彼女の頭痛は 12．1「身

体化障害による頭痛」と正しく診断されるにいたった。

12．2 精神病性障害による頭痛

以前に使用された用語：

妄想性頭痛（delusional headache）

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． DSM-IV 基準を満たす妄想性障害、統合失調症、精神

病的病像を伴う大うつ病エピソードの発現、精神病

的病像を伴う躁病エピソードまたはその他の精神性

障害の経過中に出現した頭痛（注 1）の存在または病

因（あるいはその両方）についての妄想的確信

C． 妄想が起こったときのみ頭痛が起こる

D． 妄想が鎮静したときには頭痛が解消する

E． 頭痛はその他の原因によらない

注：

1．例えば自分が脳腫瘍または頭蓋内に腫瘤をもち、そ

れが頭痛を引き起こしているという患者の間違った確信

がある場合、これは DSM-IV における身体型の妄想性障

害の基準を満たしている。

コメント：

妄想とは DSM-IV で定義されているように、現実に対

する誤った推測に基づい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傾向にある。その他の強い信念と

同じように、妄想は事実上、何でも対象になりうる。12．2

「精神病性障害による頭痛」では妄想が特に頭痛の存在と

関連する。いくつかの例では、妄想はそのような医学的

状態が無いということに対する再三の適切で正当な保証

にも関わらず、重大な医学的状態（例えば脳腫瘍）があ

り、それが頭痛の原因であるという間違った確信を有し

ている。その他のケースでは妄想の内容はもっと奇妙で

ある：例えば、送信機が頭の中に外科手術により埋め込

まれ、その送信機が頭痛を起こしているというものであ

る。

妄想性の頭痛は明らかに非常に稀であり、この状態に

関する経験的なデータは入手できない。
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第3部（Part three）

頭部神経痛、中枢性・一次性顔面痛およびその他の頭痛
（Cranial neuralgias, central and primary facial pain and other headaches）



13．頭部神経痛および中枢性顔面痛（Cranial neuralgias and
central causes of facial pain）

13．1 三叉神経痛（Trigeminal neuralgia）

13．1．1 典型的三叉神経痛（Classical trigeminal

neuralgia）

13．1．2 症 候 性 三 叉 神 経 痛（Symptomatic

trigeminal neuralgia）

13．2 舌咽神経痛（Glossopharyngeal neuralgia）

13．2．1 典型的舌咽神経痛（Classical glossopha-

ryngeal neuralgia）

13．2．2 症候性舌咽神経痛（Symptomatic glosso-

pharyngeal neuralgia）

13．3 中間神経痛（Nervus intermedius neuralgia）

13．4 上喉頭神経痛（Superior laryngeal neuralgia）

13．5 鼻毛様体神経痛（Nasociliary neuralgia）

13．6 眼窩上神経痛（Supraorbital neuralgia）

13．7 その他の終末枝の神経痛（Other terminal branch

neuralgias）

13．8 後頭神経痛（Occipital neuralgia）

13．9 頸・舌症候群（Neck-tongue syndrome）

13．10 外的圧迫に よ る 頭 痛（External compression

headache）

13．11 寒冷刺激による頭痛（Cold-stimulus headache）

13．11．1 外的寒冷刺激による頭痛（Headache

attributed to external application of a

cold stimulus）

13．11．2 冷たいものの摂取または冷気吸息によ

る頭痛（Headache attributed to inges-

tion or inhalation of a cold stimulus）

13．12 器質的病変による脳神経・上部頸部根の圧迫、刺

激または捻転に起因する持続痛（Constant pain

caused by compression, irritation or distortion of

cranial nerves or upper cervical roots by struc-

tural lesions）

13．13 視神経炎（Optic neuritis）

13．14 眼球糖尿病性神経障害（Ocular diabetic neuropa-

thy）

13．15 帯状疱疹による頭痛または顔面痛（Head or fa-

cial pain attributed to herpes zoster）

13．15．1 急性帯状疱疹による頭痛または顔面痛

（Head or facial pain attributed to

acute herpes zoster）

13．15．2 帯状疱疹後神経痛（Post-herpetic neu-

ralgia）

13．16 トロサ・ハント症候群（Tolosa-Hunt syndrome）

13．17 眼 筋 麻 痺 性 片 頭 痛（Ophthalmoplegic‘mi-

graine’）

13．18 中枢性顔面痛（Central causes of facial pain）

13．18．1 有痛性感覚脱出症（Anaesthesia dolo-

rosa）

13．18．2 中枢性卒中後痛（Central post-stroke

pain）

13．18．3 多発性硬化症による顔面痛（Facial

pain attributed to multiple sclerosis）

13．18．4 持続性特発性顔面痛（Persistent idi-

opathic facial pain）

13．18．5 口腔内灼熱症候群（Burning mouth

syndrome）

13．19 その他の頭部神経痛またはその他の中枢性顔面

痛（Other cranial neuralgia or other centrally

mediated facial pain）

緒 言

頭頸部痛は三叉神経、中間神経、舌咽・迷走神経およ

び後頭神経を経由する上部頸部根の求心性線維により伝

達される。上記の神経が圧迫、捻転または寒冷などの刺

激、または中枢経路の損傷により刺激されると、神経支

配領域に刺痛または持続痛を生ずる場合がある。

帯状疱疹の感染や画像上明白な構造異常などでは原因

が明確であると思われるが、神経痛様の痛みでは明らか

な原因が存在しない場合もある。

三叉神経痛および舌咽神経痛には用語上の問題があ

る。神経痛が血管ループによる神経圧迫に起因すること

が手術時に判明した場合には、厳密にいえば二次性と考

えるべきである。多くの患者は手術までに至らないため、

一次性神経痛か、二次性神経痛かは不明確な状態のまま

である。それ故、典型的な病歴を有する患者であれば、

血管性の圧迫源が経過中に発見された場合にも、「一次

性（typical）」ではなく「典型的（classical）」という用語が

適用されている。これにより、「二次性（secondary）」と

いう用語は神経腫または類似病変が証明された患者に限

ることができる。

「非定型顔面痛（atypical facial pain）」として知られて

いる状態にはもう 1 つ問題が生じる（多くの症例がある

1 つのパターンにまとめられてしまうため不適切な用語

である）。いくつかの症例では顔面、歯または歯肉の手術

または損傷に続発する場合があるとの事実から、感染性

または外傷性の原因である可能性が示唆される。疾患の

詳細が判明するまでは、「持続性特発性顔面痛」（persis-

tent idiopathic facial pain）の方が無難で望ましい名称と

思われる。
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13．1 三叉神経痛

以前に使用された用語：

疼痛［性］チック（tic douloureux）

13．1．1 典型的三叉神経痛

解説：

三叉神経痛は、短時間の電撃痛、突然の発現および終

了、三叉神経枝の支配領域の 1 つまたはそれ以上の部位

に限って生じるなどを特徴とする片側性疾患である。三

叉神経痛は通常、洗顔、髭剃り、喫煙、会話または歯磨

きのいずれか 1 つ以上の（トリガー因子）の些細な刺激

により誘発されるが、自然発症する場合も多い。鼻唇溝

またはオトガイ（あるいはその両方）の狭い領域が特に

痛み誘発部位（トリガー域）になりやすいものと思われ

る。痛みは様々な期間をもって緩解する。

診断基準：

A．三叉神経分枝の支配領域の 1 つまたはそれ以上の部

位の発作性の痛みが数分の 1 秒～2 分間持続し、か

つ B および C を満たす

B． 痛みは以下の特徴のうち少なくとも 1 項目を有する

1．激痛、鋭い痛み、表在痛または刺痛

2．トリガー域から発生するか、またはトリガー因子

により発生する

C． 発作は個々の患者で定型化する

D． 臨床的に明白な神経障害は存在しない

E． その他の疾患によらない

コメント：

典型的三叉神経痛は通常、第 2 または第 3 枝領域に始

まり、頬またはオトガイが罹患部位になる。第 1 枝領域

が侵される患者の割合は 5％ 未満である。典型的三叉神

経痛は反対側に生じることはなく、両側性に生じること

は稀であり、両側性に生じた場合には、多発性硬化症の

ような中枢性の原因を考慮しなければならない。発作と

発作の間には通常症状は認められないが、一部の長期例

では鈍い痛みが持続する場合がある。有痛性発作後には

痛みを誘発できない不応期が存在するのが普通である。

一部の症例では、四肢のような三叉神経領域外の体性感

覚刺激や、または強い光、騒音、味などその他の感覚刺

激により発作が誘発されることもある。

痛みは罹患側の顔面筋攣縮をしばしば誘発する（tic

douloureux）。後頭蓋窩精査および磁気共鳴画像法（MR）

の実施頻度が増加しつつあることから、多くの、おそら

くほとんどの典型的三叉神経痛患者で蛇行または迷走す

る血管により三叉神経根が圧迫されていることが明らか

になった。

一般に典型的三叉神経痛は少なくとも初期には薬物療

法に反応する。

13．1．2 症候性三叉神経痛

解説：

13．1．1「典型的三叉神経痛」と鑑別不可能な痛みであ

るが、原因は血管性圧迫以外の証明可能な器質的病変で

ある。

診断基準：

A．三叉神経分枝の支配領域の 1 つまたはそれ以上部位

に数分の 1 秒～2 分間持続する発作性の痛みで、う

ずく痛みが発作間歇期に持続する場合もあれば持続

しない場合もあり、かつ B および C を満たす

B． 痛みは以下の特徴うち少なくとも 1 項目を有する

1．激痛、鋭い痛み、表在痛または刺痛

2．トリガー域から発生するか、またはトリガー因子

により発生する

C． 発作は個々の患者で定型化する

D． 血管性圧迫以外の原因病変が特殊検査または後頭蓋

窩精査（あるいはその両方）により証明されている

コメント：

該当する三叉神経の支配領域に感覚障害が存在しう

る。13．1．2「症候性三叉神経痛」は 13．1．1「典型的三叉

神経痛」と異なり、発作後に不応期を示さない。

13．2 舌咽神経痛

13．2．1 典型的舌咽神経痛

解説：

舌咽神経痛は激烈な一過性刺痛であり、耳、舌基底部、

扁桃窩または下顎角直下に生じる。このため、舌咽神経

のみならず迷走神経の耳介枝および咽頭枝の支配領域に

痛みを感じる。舌咽神経痛は嚥下、会話または咳により

誘発されるのが一般的であり、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．数分の 1 秒～2 分間にわたり持続する発作性の顔面

痛で、B および C を満たす

B． 痛みは次の特徴をすべて有する

1．片側性

2．舌後部、扁桃窩、咽頭または下顎角直下の領域ま

たは耳のいずれか 1 つ以上に分布する

3．鋭く、刺すような痛みで激烈
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4．嚥下、咀嚼、会話、咳またはあくびのいずれか 1

つ以上により発生する

C． 発作は個々の患者で定型化する

D． 臨床的に明白な神経障害は存在しない

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・特殊検査よりその他の原因を

否定できる

13．2．2 症候性舌咽神経痛

解説：

13．2．1「典型的舌咽神経痛」の痛みと同様であるが、う

ずく痛みが発作間歇期に持続したり、かつ舌咽神経の支

配領域に感覚障害が認められことがあるなどを条件とす

る。

診断基準：

A．数分の 1 秒～2 分間にわたり持続する発作性の顔面

痛で、うずく痛みが発作間歇期に持続する場合もあ

れば持続しない場合もあり、かつ B および C を満た

す

B． 痛みは次の特徴をすべて有する

1．片側性

2．舌後部、扁桃窩、咽頭または下顎角直下の領域ま

たは耳のいずれか 1 つ以上に分布する

3．鋭い刺すような重度の痛み

4．嚥下、咀嚼、会話、咳またはあくびのいずれか 1

つ以上により発生する

C． 発作は個々の患者で定型化する

D． 原因病変が特殊検査または手術（あるいはその両方）

により証明されている

13．3 中間神経痛

解説：

耳道深部に感ずる短時間の痛み発作を特徴とする稀な

疾患である。

診断基準：

A．痛み発作は耳深部に間欠的に発生し、数秒～数分間

持続する

B． トリガー域は耳道後壁に存在する

C． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴、身体所見および特殊検査所見によりその他の

原因（特に器質的病変）を否定できる。

コメント：

中間神経痛はときに流涙、唾液過多または味覚障害の

いずれか 1 つ以上を伴う。帯状疱疹との関連性は一般に

知られている。中間神経の支配領域における神経分布は

まばらであるという観点から、一部の患者は舌咽神経痛

の異型としての耳痛を有している可能性がある。

13．4 上喉頭神経痛

解説：

嚥下、叫びまたは頭部回転により咽喉外側面、下顎骨

下領域および耳直下に生じる激烈な痛みを特徴とする稀

な疾患である。

診断基準：

A．咽喉、下顎骨下領域または耳下のいずれか 1 つ以上

の部位の数秒～数分間持続する痛み発作で、かつ B

～D を満たす

B． 発作は嚥下、声の張り上げまたは頭部回転により誘

発される

C． トリガーポイントは下甲状腺膜上の咽喉外側面に存

在する

D． 局所麻酔薬を用いた上喉頭神経ブロックにより病状

は軽快し、同神経切断により治癒する

E． その他の疾患によらない（注 1）

注：

1．病歴および身体所見・特殊検査よりその他の原因

（特に器質的病変）を否定できる。

13．5 鼻毛様体神経痛

以前に使用された用語：

シャルラン神経痛（Charlin’s neuralgia）

解説：

稀な疾患であり、一方の外鼻孔外面に触れると乱刺痛

が生じ、内側前方領域へ放散する。

診断基準：

A．鼻の片側の数秒～数時間持続する刺痛で、上方に放

散して前頭内側に到たり、かつ B および C を満たす

B． 痛みは同側の外鼻孔外面に触れることにより誘発さ

れる

C． 鼻毛様体神経ブロックまたは切断、あるいは罹患側

外鼻孔へのコカイン投与により痛みは消失する
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13．6 眼窩上神経痛

解説：

眼窩上神経支配領域のうち眼窩上切痕部および額内側

面に生じる痛みを特徴とする珍しい疾患である。

診断基準：

A．発作性または持続性の痛みが眼窩上神経支配領域の

うち眼窩上切痕部および前頭内側面に生じる

B． 圧痛は眼窩上切痕部の神経上にある

C． 局所麻酔薬を用いた眼窩上神経ブロックまたは同神

経切断により痛みは消失する

13．7 その他の終末枝の神経痛

解説：

鼻毛様体神経および眼窩上神経以外の三叉神経終末枝

の損傷または絞扼により、罹患枝の神経支配領域に関連

痛が生じる場合がある。眼窩下神経、舌神経、歯槽神経

およびオトガイ神経の神経痛がその例である。

診断基準：

A．鼻毛様体神経または眼窩上神経以外の三叉神経終末

枝の支配領域に痛みが生じる

B． 圧痛は罹患神経上にある

C． 局所麻酔薬を用いた神経ブロックまたは神経切断に

より痛みは消失する

コメント：

A13．7．1「貨幣状頭痛（nummular headache）」（付録に

記載）はおそらく三叉神経終末枝の限局性神経痛である。

13．8 後頭神経痛

解説：

後頭神経痛は大後頭神経、小後頭神経または第 3 後頭

神経の支配領域に生じる発作性の突くような痛み（jab-

bing pain）である。ときに罹患領域の感覚鈍麻または異

常感覚を伴う。一般に罹患神経上に圧痛を伴う。

診断基準：

A．発作性の刺痛が大後頭神経、小後頭神経または第 3

後頭神経のいずれか 1 つ以上の支配領域に生じ、う

ずく痛みが発作間歇期に持続する場合もあれば持続

しない場合もある

B． 圧痛は罹患神経上にある

C． 局所麻酔薬を用いた神経ブロックにより痛みは一時

的に軽減する

コメント：

後頭神経痛は、環軸関節または上関節突起間関節を起

源とする、あるいは頸筋またはその付着部の過敏なトリ

ガーポイントを起源とする後頭への関連痛と、鑑別しな

ければならない。

13．9 頸・舌症候群

解説：

同側の舌感覚異常を伴う後頭または上頸部に突発性の

痛み。

診断基準：

A．舌神経および第 2 頸神経根の支配領域に生じ数秒～

数分間持続する疼痛で、異常感覚が併発する場合も

あれば併発しない場合もあり、かつ B および C を満

たす

B． 痛みは急激に出現する

C． 痛みは一般に突然の頭部回転により誘発される

コメント：

舌からの固有受容線維は舌神経と舌下神経間および舌

下神経と第 2 頸神経根間の各連結部経由で第 2 頸神経後

根を通じて中枢神経系に入る。突然の頸部回転により C

2 根が受傷するという臨床的かつ外科的な証拠があり、

特に環軸関節亜脱臼が生じた場合にその可能性は高い。

同側の舌感覚異常は感覚鈍麻、錯感覚または不随意運動

感によると思われる。

13．10 外的圧迫による頭痛

解説：

ヘッドバンド、窮屈な帽子、水泳時に眼球保護目的で

装着するゴーグルなど圧迫による持続的な皮神経刺激に

起因する頭痛である。

診断基準：

A．頭痛は次の特徴をすべて有し、かつ C および D を満

たす

1．非拍動性

2．数分間にわたり増大する

3．随伴症状なし

B． 額たは頭皮に対する外部からの圧迫が持続的に負荷

される

C． 頭痛は圧迫中に出現し、圧迫部位で最大になる

D． 頭痛は圧迫除去後に消失する

コメント：

外的圧迫による刺激が持続した場合には、より激烈な
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片頭痛様頭痛に到ることもある。

13．11 寒冷刺激による頭痛

13．11．1 外的寒冷刺激による頭痛

解説：

極寒の気候または冷水中への飛び込みなど、低温環境

に無防備で頭部がさらされると頭全体の頭痛が生じる。

診断基準：

A．頭部全体 および・または 非拍動性の頭痛であり、

C および D を満たす

B． 頭部への外因性寒冷刺激が存在する

C． 頭痛は寒冷刺激中に出現する

D． 頭痛は寒冷刺激除去後に消失する

13．11．2 冷たいものの摂取または冷気吸息に

よる頭痛

以前に使用された用語：

アイスクリーム頭痛（ice-cream headache）

解説：

感受性の高い人では、冷たい物質（固体、液体または

気体）が口蓋または咽頭後壁あるいはその両方を通過す

ると、短時間の痛み（激烈な場合もある）が誘発される。

診断基準：

A．非拍動性の急性前頭部痛（注 1）があり、C および D

を満たす

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

寒冷刺激がある

C． 頭痛は寒冷刺激後に限り、直ちに出現する

D． 頭痛は寒冷刺激除去後、5 分以内に消失する

注：

1．片頭痛患者の場合は、通常片頭痛の起こる部位に生

じやすい。

13．12 器質的病変による脳神経・上部頸部

根の圧迫、刺激または捻転に起因する

持続痛

解説：

頭頸部からの痛覚を伝達する求心性線維が病変により

直接損傷された結果として、持続性の頭痛または顔面痛

が生じる。感覚欠損が当該神経の支配領域に見いだされ

ることもある。

診断基準：

A．持続痛または突くような痛み（jabbing pain）あるい

はその両方が、頭部感覚神経支配領域に生じ、かつ

C および D を満たす

B． 当該脳神経の圧迫、刺激または捻転の証拠がある

C． 痛みと圧迫、刺激または捻転は同時に発現し、局在

性が一致する

D． 痛みは圧迫、刺激または捻転の原因を除去すると軽

減する

コメント：

器質的病変は占拠性である場合（例えば、腫瘍や動脈

瘤）もあれば、解剖学的境界内に含まれる場合（例えば、

頭蓋骨の骨髄炎）もある。感覚欠損が認められないか、

または裏づけとなる画像所見が得られない場合には、診

断は疑わしい。耳または側頭周辺の顔面痛は肺癌の迷走

神経浸潤に起因する可能性がある。

13．13 視神経炎

解説：

視神経の脱髄により中心視野障害を伴う一眼または両

眼背後の痛み。

診断基準：

A．一眼または両眼の後部の鈍痛が、眼球運動により悪

化し、かつ C および D を満たす

B． 中心暗点または傍中心暗点による視力障害がある

C． 痛みの発現時期と視力障害の発現時期の間隔は 4 週

間未満である（注 1）

D． 痛みは 4 週間以内に消失する

E． 圧迫性病変を否定できる

注：

1．痛みが生じてから視力障害が現れるまでの期間は 4

週間未満である。この期間中は、B を満たさないため、診

断は「視神経炎の疑い」となる。

コメント：

視力は通常 4 週間以内に回復する。視神経炎は多発性

硬化症の 1 徴候である場合が多い。

13．14 眼球糖尿病性神経障害

解説：

糖尿病患者では、1 本以上の眼球脳神経（通常は第 3 脳

神経）の不全麻痺を伴う眼および周辺痛が生じる。
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診断基準：

A．糖尿病患者の一眼周辺に痛みが現れ、数時間にわた

り出現する

B． 第 3 脳神経麻痺（瞳孔機能は温存される場合が多

い）、第 4 または第 6 脳神経不全麻痺のいずれか 1 つ

以上が認められる

C． 神経障害は痛み発現後、7 日以内に出現する（注 1）

D． その他の疾患によらない

注：

1．痛みが生じてから神経障害症状が現れるまでの期間

は 7 日未満である。この期間中には B を満たさないた

め、診断は「眼球糖尿病性神経障害の疑い」となる。

13．15 帯状疱疹による頭痛または顔面痛

13．15．1 急性帯状疱疹による頭痛または顔面痛

解説：

帯状疱疹により頭痛または顔面痛が生じる。

診断基準：

A．ある神経またはその枝の支配領域に生ずる頭痛また

は顔面痛で、C および D を満たす

B． 同じ神経支配領域にヘルペス疹が認められる

C． 痛みが生じてからヘルペス疹が現れるまでの期間

は、7 日未満である（注 1）

D． 痛みは 3 ヵ月以内に消失する

注：

1．痛みが生じてからヘルペス疹が現れるまでの期間は

7 日未満である。この期間中には B を満たさないため、診

断は「急性帯状疱疹による頭痛または顔面痛の疑い」と

なる。

コメント：

帯状疱疹患者の 10～15％ は三叉神経節が侵され、約

80％ は眼神経枝が侵される。帯状疱疹は膝神経節に波及

することもあり、外耳道に発疹を生じる。一部の患者で

は、軟口蓋または上部頸部神経根の支配領域に波及する

ことがある。

眼神経ヘルペスは第 3、第 4 または第 6 脳神経麻痺の

いずれか 1 つ以上を伴う場合があり、膝神経節ヘルペス

は顔面神経麻痺または聴覚症状あるいはその両方を伴う

場合がある。帯状疱疹はリンパ腫患者の約 10％、ホジキ

ン病患者の約 25％ に発生する。

13．15．2 帯状疱疹後神経痛

解説：

帯状疱疹の発現後、3 ヵ月以上にわたり持続するか再

発する顔面痛。

診断基準：

A．ある神経またはその枝の支配領域に生じる頭痛また

は顔面痛で、C および D を満たす

B． 同じ神経支配領域にヘルペス疹が認められる

C． 痛みが生じてからヘルペス疹が現れるまでの期間

は、7 日未満である

D． 痛みは 3 ヵ月後も持続している

コメント：

帯状疱疹後神経痛は、年齢が進むにつれて高率に生じ

る帯状疱疹の後遺症であり、60 歳以上の帯状疱疹患者の

50％ に発症する。通常、罹患部位に感覚鈍麻、痛覚過敏

または異痛症のいずれか 1 つ以上が存在する。

13．16 トロサ・ハント症候群

解説：

第 3、第 4 または第 6 脳神経のうち 1 本またはそれ以

上に生じる麻痺を伴う反復発作性眼窩痛であり、通常自

然消失するが、再発と寛解を繰り返す傾向がある。

診断基準：

A．治療しなければ数週間にわたり持続する片側性眼窩

痛が 1 回以上ある

B． 第 3、第 4 または第 6 脳神経のうち 1 本以上の不全

麻痺があるか、MRI および・または生検により肉芽

腫の証拠が得られる

C． 不全麻痺は痛み発現と同時に発現するか、2 週間以

内に続発する

D． 痛みおよび不全麻痺は副腎皮質ホルモンにより適切

に治療すれば、72 時間以内に消失する

E． 適切な検査によりその他の原因（注 1）を否定できる

注：

1．有痛性眼筋麻痺のその他の原因には、腫瘍、脈管炎、

脳底髄膜炎、サルコイド、糖尿病、眼筋麻痺性片頭痛が

ある。

コメント：

三叉神経（一般的には第 1 枝）、視神経、顔面神経、ま

たは聴神経も侵されたトロサ・ハント症候群も数例報告

されている。

ときに瞳孔の交感性神経支配が侵される。
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トロサ・ハント症候群の原因として、肉芽腫性物質が

海綿静脈洞、上顎窩裂、眼窩に認められた生検例もある。

有痛性眼筋麻痺を引き起こす可能性のあるその他の原

因を否定するには、慎重な追跡調査が必要である。

13．17 眼筋麻痺性‘片頭痛’

解説：

1 本以上の眼球脳神経（一般的には第 3 神経）の不全麻

痺を伴う片頭痛の特徴を有した再発性頭痛発作であり、

MRI 上の罹患神経の変化以外にはいかなる頭蓋内病変

も認められない。

診断基準：

A．B を満たす発作が 2 回以上ある

B． 片頭痛様頭痛は第 3、第 4 または第 6 脳神経のうち

1 本以上の不全麻痺を伴うか、または片頭痛様頭痛

発現後 4 日以内に不全麻痺を生じる

C． 適切な検査により傍トルコ鞍、眼窩裂および後頭蓋

窩の病変を否定できる

コメント：

眼筋麻痺性片頭痛はきわめて稀である。頭痛はしばし

ば 1 週間以上持続し、かつ頭痛発現から眼筋麻痺発現ま

でに最大 4 日の潜伏期間が存在するため、13．17「眼筋麻

痺性片頭痛」が片頭痛の異型であるとは考えられない。

また、MRI で罹患脳神経の槽部にガドリニウム取込みが

認められる場合もあることから、眼筋麻痺性片頭痛は再

発性脱髄性神経障害である可能性が示唆される。

13．18 中枢性顔面痛

13．18．1 有痛性感覚脱出症

解説：

持続性かつ有痛性の感覚消失または感覚鈍麻が三叉神

経支配領域、あるいはその 1 つの枝または後頭神経のう

ちいずれかに生じる。

診断基準：

A．持続痛および異常感覚が 1 本以上の三叉神経枝また

は後頭神経枝の分布領域内に生じる

B． ピンプリックでの感覚鈍麻およびときにその他の感

覚消失が罹患領域全体に生じる

C． 当該神経またはその中枢連結部の病変が存在する

コメント：

有痛性感覚脱出症はしばしば後頭神経または三叉神経

節の手術時外傷に関連するが、13．1．1「典型的三叉神経

痛」の治療目的で神経根切断術または熱凝固法を施行後

に最も高い頻度で生じる。

13．18．2 中枢性卒中後痛

解説：

感覚障害を伴う片側性の痛みおよび異常感覚が顔面の

一部または全体に波及するが、三叉神経の病変では説明

できない。中枢性卒中後痛は第 5 脳神経視床（三叉神経

視床）路、視床または視床皮質投射の病変による。症状

は罹患側または反対側の体幹または四肢あるいはその両

方に波及する。

診断基準：

A．顔面片側の痛みおよび異常感覚であり、ピンプリッ

ク、温度または接触のいずれか 1 つ以上の感覚消失

を伴い、かつ C および D を満たす

B． 以下の項目のうち 1 項目か両方を満たす

1．血管性病変（卒中）を示す突然発症の病歴

2．CT または MRI により該当する部位の血管性病

変が認める

C． 痛みおよび感覚異常は卒中後、6 ヵ月以内に出現す

る

D． 三叉神経の病変では説明できない

コメント：

視床病変後の顔面痛は片側症候群（hemisyndrome）の

一部である。延髄外側病変による片側顔面痛は孤発する

場合もあるが、交叉性片側異常感覚を伴う場合の方が多

い。

痛みおよび異常感覚は通常持続性である。

13．18．3 多発性硬化症による顔面痛

他疾患にコード化する：

多発性硬化症の一症状として生じた視神経炎による痛

みは、13．13「視神経炎」にコード化する。

解説：

三叉神経中枢連結部の脱髄病変による片側性または両

側性の顔面痛であり、異常感覚を伴う場合もあれば伴わ

ない場合もある。一般に寛解と再発を繰り返す。

診断基準：

A．痛みは顔面の片側または両側に現れ、異常感覚を伴

う場合もあれば伴わない場合もある

B． 患者に多発性硬化症があることの証拠

C． 痛みおよび異常感覚が出現し、橋または第 5 脳神経

視床（三叉神経視床）路の脱髄病変と時期的に一致
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し、かつ MRI により同病変の証拠が得られる

D． その他の原因を否定できる

コメント：

痛みはチック様（13．1「三叉神経痛」に示す）、あるい

は持続性のこともある。三叉神経痛が若年者に生じたり、

片側罹患後反対側に生じる場合には、多発性硬化症を疑

うべきである。

13．18．4 持続性特発性顔面痛

以前に使用された用語：

非定型顔面痛（atypical facial pain）

解説：

上記の頭部神経痛の特徴を有していない持続性の顔面

痛であり、かつその他の疾患によらない。

診断基準：

A．連日性かつほぼ終日にわたり持続する顔面痛で、B

および C を満たす

B． 痛みは発現時には顔面片側の狭い範囲に限られ（注

1）、かつ局在性の乏しい深部痛である

C． 痛みは感覚消失などの身体徴候を伴わない

D． 顔面・顎 X 線検査を含む精査により問題となる異

常所見は得られない

注：

1．発現時の痛みは鼻唇溝またはオトガイに生じるのが

一般的であるが、上顎または下顎から顔面頸部の広い範

囲までに広がる場合もある。

コメント：

痛みは顔面、歯または歯肉の手術または損傷により始

まる場合があるが、明確な局所的原因がなくとも持続す

る。耳または側頭周辺の顔面痛では、後に発見される同

側の肺癌の迷走神経浸潤による関連痛が先行している可

能性もある。「非定型歯痛（atypical odontalgia）」という

用語は、歯または抜歯後の歯槽の持続痛で、確認できる

歯科的原因が存在しない場合に適用されている。

13．18．5 口腔内灼熱症候群

解説：

内科的および歯科的原因を発見できない口腔内灼熱感

である。

診断基準：

A．連日性かつほぼ終日にわたり持続する口腔内の痛み

B． 口腔粘膜の外観は正常である

C． 局所および全身疾患を否定できる

コメント：

痛みは舌に限られることもある（舌痛症［glos-

sodynia］）。自覚的口内乾燥、異常感覚および味覚変化が

関連症状としてみられることがある。

13．19 その他の頭部神経痛またはその他の

中枢性顔面痛

ヴェイル・ヴィディアン神経痛（Vail’s Vidian neural-

gia）およびスラダー翼口蓋神経痛（Sluder’s sphenopala-

tine neuralgia）については、十分な確証が得られていな

い。イーグル症候群（Eagle’s syndrome）（Montalbetti et

al., 1995）が別個の疾患単位であるとの認識はあるが、今

後の解明が待たれる。
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14．その他の頭痛、頭部神経痛、中枢性あるいは原発性顔面痛（Other
headache, cranial neuralgia, central or primary facial
pain）

14．1 分類不能の頭痛（Headache not elsewhere classi-

fied）

14．2 詳細不明の頭痛（Headache unspecified）

緒 言

ICHD-II ですべての頭痛を網羅するために、本分類集

で取り上げたさまざまな頭痛疾患を検討した後、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。

14．1 分類不能の頭痛

以前に使用された用語：

分類できない頭痛（Headache not classifiable）

診断基準：

A．頭痛の特徴的所見により独特の頭痛が示唆される

B． 既述の頭痛のどの基準も満たさない

コメント：

初版の国際頭痛分類以後、本第 2 版までに、新たな頭

痛病態がいくつか報告された。これ以外の新たな頭痛が

加わることも予想される。そのような頭痛は分類が決ま

るまで 14．1「分類不能の頭痛」にコード化する。

14．2 詳細不明の頭痛

以前に使用された用語：

分類できない頭痛（Headache not classifiable）

診断基準：

A．頭痛があるか、またはあった

B． 頭痛を本分類集の頭痛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少なくなく、そのような患

者にも診断名が必要である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

たはあったことのみを既述するだけでよい。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。

152 国際頭痛分類第 2 版



付録（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（Menst-

rually-related migraine without aura）

A1．1．3 前兆のない非月経時片頭痛（Non-

menstrual migraine without aura）

A1．2．7 片頭痛前兆重積状態（Migraine aura

status）

A1．3．4 小児交代性片麻痺（Alternating hemi-

plegia of childhood）

A1．3．5 良性発作性斜頸（Benign paroxysmal

torticollis）

A2．緊張型頭痛（Tension-type headache）

A3．群発頭痛およびその他の三叉神経・自律神経性頭

痛（Cluster headache and other trigeminal auto-

nomic cephalalgias）

A3．3 「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））

A3．3．1 反復性 SUNA（Episodic SUNA）

A3．3．2 慢性 SUNA（Chronic SUNA）

A6．頭頸部血管障害による頭痛（Headache attributed

to cranial or cervical vascular disorder）

A6．5．6 内頸動脈痛（Carotidynia）

A6．8 血管障害後慢性頭痛（Chronic post-vascular

disorder headache）

A7．非血管性頭蓋内疾患による頭痛（Headache attrib-

uted to non-vascular intracranial disorder）

A7．9．1 放射線外科術後頭痛（Post-radiosurgery

headache）

A7．9．2 電気痙攣療法（ECT）後頭痛（Post-

electroconvulsive therapy（ECT ）

headache）

A7．10 頭蓋内疾患後慢性頭痛（Chronic post-

intracranial disorder headache）

A8．物質またはその離脱による頭痛（Headache attrib-

uted to a substance or its withdrawal）

A8．5 物質曝露後慢性頭痛（Chronic post-sub-

stance exposure headache）

A9．感染による頭痛（Headache attributed to infection）

A9．1．6 頭蓋内占拠性感染性病変または病原体

侵襲による頭痛（Headache attributed

to space-occupying intracranial infec-

tious lesion or infestation）

A9．1．7 頭蓋内寄生虫侵襲による頭痛（Head-

ache attributed to intracranial para-

sitic infestation）

A9．4．2 非細菌感染後慢性頭痛（Chronic post-

non-bacterial infection headache）

A10．ホメオスターシスの障害による頭痛（Headache

attributed to disorder of homoeostasis）

A10．7．1 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 disor-

ders）

A10．8 ホメオスターシス障害後慢性頭痛

（Chronic post-homoeostasis disorder he-

adache）

A11．頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副鼻腔、歯、口あるい

はその他の顔面・頭部の構成組織の障害に起因す

る頭痛あるいは顔面痛（Headache or facial pain

attributed to disorder of cranium, neck, eyes,

ears, nose, sinuses, teeth, mouth or other facial or

cranial structures）

A11．5．1 鼻粘膜接触点頭痛（Mucosal contact

point headache）

A11．9 頭頸部障害後慢性頭痛（Chronic post-

craniocervical disorder headache）

A12．精神疾患による頭痛（Headache attributed to psy-

chiatric disorder）

A12．3 大うつ病性障害による頭痛（Headache

attributed to major depressive disor-

der）

A12．4 パニック障害による頭痛（Headache at-

tributed to panic disorder）

A12．5 全般性不安障害による頭痛（Headache

attributed to generalised anxiety disor-

der）

A12．6 鑑別不能型身体表現性障害による頭痛

（Headache attributed to undifferenti-

ated somatoform disorder）

A12．7 社会恐怖症による頭痛（Headache attrib-

uted to social phobia）

A12．8 分離不安障害による頭痛（Headache at-

tributed to separation anxiety disorder）

A12．9 心的外傷後ストレス障害による頭痛

（Headache attributed to post-traumatic

stress disorder）
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A13．頭部神経痛および中枢性顔面痛（Cranial neural-

gias and central causes of facial pain）

A13．7．1 貨幣状頭痛（Nummular headache）

緒 言

初版の国際頭痛分類には付録はなかった。今回付録を

追加したので、各方面で活用されたい。

付録の主な目的は、十分な妥当性が調査研究で確認さ

れていない多くの新たな病態について、調査研究基準を

提示することである。しかし、頭痛分類委員会（Head-

ache Classification Subcommittee）専門家の経験および

さまざまな文献によれば、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、正式承認に到る

までには、さらなる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。したがって、今回付録に掲載

された多くの疾患が、次回改訂時には分類の本体へ組み

入れられることが予想される。

付録の数箇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

一定量の文献的エビデンスにより有用な提案である可能

性が示唆されるものの、分科委員会は分類本体を変更で

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。例えば前兆のない片頭痛の随伴症状の場

合である。付録内の代替診断基準 D は、理解・適用いず

れも容易であるが、十分な妥当性がまだ確認されていな

い。

また、伝統的に初版に含まれていた診断名のうち、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

段階として付録を用いる。

A1．片頭痛

A1．1 前兆のない片頭痛

代替診断基準：

A．B～D を満たす頭痛発作が 5 回以上ある

B． 頭痛の持続時間は 4～72 時間（未治療もしくは治療

が無効の場合）

C． 頭痛は以下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．（歩行や階段昇降などの）日常的な動作により頭

痛が増悪する、もしくは頭痛のために日常的な動

作を避けようとする

D． 頭痛発作中に以下のうち少なくとも 2 項目が該当す

る

1．悪心

2．嘔吐

3．光過敏

4．音過敏

5．臭過敏

E． その他の疾患によらない

コメント：

基準 D のみが本体の分類と異なる。この代替基準は理

解・適用いずれも容易であるとみられるが、十分な妥当

性は確認されていない。

A1．1．1 前兆のない純粋月経時片頭痛

診断基準：

A．月経のある女性にみられる片頭痛発作で、1．1「前兆

のない片頭痛」の基準を満たす

B． 発作は月経（注 1）1 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 2）のみに生

じ、月経周期 3 回中 2 回以上で認め、月経周期中の

その他の時期には認めない

注：

1．本分類の目的上、正常月経周期、または混合ホルモン

経口避妊薬および周期的ホルモン補充療法の場合のよう

に外因性プロゲストゲン使用中止によって生じる子宮内

膜出血を月経とする。

2．月経初日を Day 1 とし、その前日を Day－1 とする。

Day 0 はない。

A1．1．2 前兆のない月経関連片頭痛

診断基準：

A．月経のある女性にみられる片頭痛発作で、1．1「前兆

のない片頭痛」の基準を満たす

B． 発作は月経（1）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 2）に生じ、月経周

期 3 回中 2 回以上で認め、月経周期中その他の時期

にも認める

注：

1．本分類の目的上、正常月経周期、または混合ホルモン

経口避妊薬および周期的ホルモン補充療法の場合のよう

に外因性プロゲストゲン使用中止によって生じる子宮内

膜出血を月経とする。

2．月経初日を Day 1 とし、その前日を Day－1 とする。

Day 0 はない。
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A1．1．3 前兆のない非月経時片頭痛

診断基準：

A．月経のある女性にみられる片頭痛発作で、1．1「前兆

のない片頭痛」の基準を満たす

B． 発作は月経と関連がない（注 1）

注：

1．すなわち、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」の基準 B を満たさ

ないもの。

コメント：

本項は 1．1「前兆のない片頭痛」のサブクラスであり、

月経中の女性にのみ該当する。

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

経時片頭痛の方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

の関連を過大報告するため、診断を確認するためには、

エビデンスとして最低 3 周期継続してプロスペクティブ

に記録をとった資料が必要である。

月経時片頭痛発作は大半が前兆のない片頭痛である。

前兆のある片頭痛とない片頭痛の両方を有する女性で

は、前兆のある片頭痛は月経と関連しないと思われる。

片頭痛の機序は、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

複雑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、調査を行

う際は両集団を分けるべきである。両集団では治療法も

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

とを示す証拠が、少なくとも一部の女性でみられる。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

ン離脱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 8．4．4「エストロゲン離脱性頭痛」の

2 つのコードを用いるべきである。

A1．2．7 片頭痛前兆重積状態

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

つの前兆基準を満たす片頭痛前兆

B． 1 日に少なくとも 2 回、連続 5 日以上前兆を認める

A1．3．4 小児交代性片麻痺

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によるもの。

診断基準：

A．片麻痺の再発性発作が、体の左右いずれかの側に交

代性にみられる

B． 生後 18 ヵ月までに発症

C． 片麻痺発作と関連して、あるいは独立して、緊張性

発作、ジストニー姿勢、舞踏病アテトーゼ様運動、

眼振、その他の眼球運動異常、自律神経障害などの

その他の発作性現象が少なくとも 1 つ起こる

D． 精神障害または神経障害、あるいはその両方の証拠

E． その他の疾患によらない

コメント：

この疾患は均一なものでなく、神経変性疾患も含まれ

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稀な型である可能性も否定できな

い。

A1．3．5 良性発作性斜頸

解説：

反復発作性に頭部が片側に傾き、おそらく若干回旋し

ている。自然寛解する。この疾患は乳児および年少の小

児にみられ、生後 1 年以内に発症する。1．3．3「小児良性

発作性めまい」または 1．2「前兆のある片頭痛」に移行す

る場合もあるが、その他の症状を呈することなく消失す

ることもある。

診断基準：

A．年少の小児でみられる反復発作で、次の特徴をすべ

て有し、基準 B を満たす

1．頭部が片側に傾いており（常に同じ側とは限らな

い）、若干の回旋を伴う場合と伴わない場合があ

る

2．数分～数日間持続する

3．自然寛解し、毎月再発する傾向がある

B． 発作中、以下の症状または徴候、あるいはその両方

が 1 つ以上みられる

1．顔面蒼白

2．易刺激性

3．倦怠感

4．嘔吐
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5．運動失調（注 1）

C． 発作時以外の神経所見は正常

D． その他の疾患によらない

注：

1．運動失調は、患者年齢グループ中、年長の小児の方が

多くみられる。

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。A1．3．5「良性発作性斜頸」は、1．3．3「小児良性発作

性めまい」、または 1．2「前兆のある片頭痛」（特に 1．2．6

「脳底型片頭痛」）に移行することもある。これらの知見

は、患者日誌、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。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。

A2．緊張型頭痛

コメント：

下記の代替基準は、A2．1「稀発反復性緊張型頭痛」、

A2．2「頻発反復性緊張型頭痛」、および A2．3「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。言い換えれば、この基準

は極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」］の基準 A を満たし、かつ次の基

準 B～D を満たす

B． 頭痛は 30 分～7 日間持続する

C． 頭痛は以下の特徴の少なくとも 3 項目を満たす

1．両側性

2．性状は圧迫感または締め付け感（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（食欲不振は起こりうる）、嘔吐、光過敏、音過

敏がない

E． その他の疾患によらない（注 1、2）

注：

1．病歴および身体所見・神経所見より頭痛分類 5～12

を否定できる、または、病歴あるいは身体所見・神経所

見よりこれらの疾患が疑われるが、適切な検査により除

外できる、または、これらの疾患が存在しても、初発時

の頭痛発作と当該疾患とは時期的に一致していない。

2．A2．3「慢性緊張型頭痛」で、薬物乱用があり、8．2

「薬物乱用頭痛」のいずれかのサブフォームの基準 B を

満たしている場合、薬物使用中止から 2 ヵ月経過しても

改善がないことが確認されるまでは、この基準 E が満た

されるか否かは明らかでない（コメント参照）。

コメント：

慢性緊張型頭痛の未確定症例の多くに薬物乱用がみら

れる。8．2「薬物乱用頭痛」のいずれかのサブフォームの

基準 B を満たしている場合、定義上コードは 2．4．3「慢性

緊張型頭痛の疑い」、および 8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」

とする。薬物乱用中止 2 ヵ月経過してもこれらの基準 A

～E が満たされる場合、診断は A2．3「慢性緊張型頭痛」

とすべきであり、8．2．8「薬物乱用頭痛の疑い」は破棄す

る。反対に、中止後、頭痛が改善して基準が満たされな

くなった場合は、いつでもすぐに、診断は 8．2「薬物乱用

頭痛」とすべきであり、2．4．3「慢性緊張型頭痛の疑い」

は破棄する。

A3．群発頭痛およびその他の三叉
神経・自律神経性頭痛

A3．3 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）

コメント：

現在の 3．3「SUNCT」の分類には明らかな問題点がい

くつかある。まず、その名称は全患者が結膜充血と流涙

の両方を有する必要があることを意味するものである。

しかし、委員会の臨床経験では必ずしもそうではない。

3．3「SUNCT」が A3．3「SUNA」という広域の病態のサ

ブタイプである可能性がある。この提案については妥当

性を確認する必要がある。第 2 に、発作時の痛みは、13．1

「三叉神経痛」の影響が三叉神経第 1 枝領域に及んでいる

場合との鑑別が困難であることがありえる。1 つの相違

点として挙げられているのは、A3．3「SUNA」では皮膚

刺激に対する不応期がないことである。第 3 に、3．3

「SUNCT」における発作頻度の基準は、ばらつきの許容

範囲が広くとってあるため、あまり有用でない。発作は

通常少なくとも毎日起こるため、頻度条件をより簡略化

した方が有用であろう。

A3．3「SUNA」（3．3「SUNCT」の代替ととして）の以

下の基準は研究を目的としており、検討を要する。第 1
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枝領域の三叉神経痛による障害と鑑別するには、頭部自

律神経症状が顕著でなくてはならない。

診断基準：

A．B～E を満たす発作が 20 回以上ある

B． 一側性の刺すような痛みまたは拍動性の痛みが眼窩

部、眼窩上部または側頭部に 2 秒間～10 分間持続す

る

C． 痛みは以下の 1 項目を満たす

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

D． 発作の頻度が 1 日に 1 回以上の日数が発作期間の半

分以上ある

E． 誘発域から誘発された発作後に不応期がない

F． その他の疾患によらない

A3．3．1 反復性 SUNA

解説：

SUNA 発作期の持続期間は 7 日間～1 年間であり、次

の発作期までに 1 ヵ月以上の無痛期がある。

診断基準：

A．頭痛発作は、A3．3「SUNA」の基準 A～F を満たす

B． 7 日間～1 年間持続する（未治療の場合）発作期が 2

回以上あり、その間に 1 ヵ月以上無痛の寛解期があ

る

A3．3．2 慢性 SUNA

解説：

SUNA 発作が寛解することなく 1 年を超えて起こる、

または寛解があっても持続は 1 ヵ月未満である

診断基準：

A．頭痛発作は、A3．3「SUNA」の基準 A～F を満たす

B． 発作は寛解することなく 1 年を超えて再発を繰り返

す、または寛解があっても持続は 1 ヵ月未満である

A6．頭頸部血管障害による頭痛

A6．5．6 内頸動脈痛

内頸動脈痛を主分類から削除して付録に移した。広汎

な文献調査の結果、これはある 1 つの病態ではなく、頸

動脈領域におけるさまざまな痛みを総称した症候群であ

ることが示唆されるためである。とくに、初版の国際頭

痛分類による内頸動脈痛の解説は「持続期間が 2 週間未

満の頸部痛で、頸動脈分岐部触診時の圧痛を伴うもの」で

あり、これは頸動脈解離によるものである可能性もある

（その場合は 6．5．1「動脈解離による頭痛、顔面痛または

頸部痛」にコード化すべきである）。最近発表された内頸

動脈痛の症例には、症候性動脈周囲組織における MRI

異常所見（T1 強調画像にて中等度信号として描出され、

ガドリニウム注入後に潜在性リングとして増強される）

を伴うものがある。この所見の特異性が確立されるまで

は、内頸動脈痛は個別の病態とするよりも症候群と考え

る方がよい。

A6．8 血管障害後慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 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． 頭痛は血管障害によるものであるとされる

D． 血管障害の治療による改善後または自然寛解後も 3

ヵ月を超えて頭痛が持続する

A7．非血管性頭蓋内疾患による頭痛

A7．9．1 放射線外科術後頭痛

診断基準：

A．広汎性または頭部全体の頭痛あるいはその両者で、

C および D を満たす

B． 脳の放射線外科術が施行されている

C． 頭痛は放射線外科術後、7 日以内に生じる

D． 放射線外科術後、3 ヵ月以内に頭痛が消失する

コメント：

放射線外科術後、新たに発生した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、放射線外科術後に起こっ

た頭痛が、基礎に存在した頭痛の増悪なのか、新たに発

生した頭痛なのか、通常明らかでない。頭痛の既往がな

い症例では、頭痛症状の持続時間は短く、術後 1 年以上

にわたって起こり、片頭痛または雷鳴頭痛に類似するも

のであった。したがって、これらの頭痛と先行する放射

線外科的処置の関連性は極めて疑問である。特有の頭痛

が放射線外科術後に果たして生ずるか、もし生ずるとす

れば、放射線照射病変タイプ・位置または設定した照射
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線量・照射野などと、どのような関連があるか判断する

には、慎重に対照を定めたプロスペクティブ試験が必要

である。

A7．9．2 電気痙攣療法（ECT）後頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 電気痙攣療法（ECT）が施行されている

C． 頭痛は、ECT 後 4 時間以内に生じ、治療施行の少な

くとも 50％ でみられる

D． ECT 後、72 時間以内に頭痛が消失する

コメント：

ECT に伴う頭痛を明快に記述したものはほとんどな

い。公表されたデータは、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。

ECT 後頭痛の特徴は数件の症例報告で記載されてい

る。Hawken ら（2001）は、ECT 後に「軽度片頭痛」を

2～3 日ごとに、「より重度」の片頭痛を 7～10 日ごとに

認めた 1 例を報告している（挙げられた症状は 1．1「前兆

のない片頭痛」の診断基準に一致している）。頭痛は、

ECT 施行後、患者が意識を回復した直後に生じた。6

回のうち 1 回は、頭痛は悪心を伴っていたが、その他の

片頭痛症状は報告内に記載されていない。頭痛はスマト

リプタン（sumatriptan）に反応しなかったが、プロプラ

ノロール（propranolol）とナプロキセン（naproxen）の

併用で軽減し、ECT 前にプロプラノロールを前投与する

ことにより予防されるとみられた。De Battista と Muel-

ler（1995）は、悪心・嘔吐および光過敏を伴う重度の

ECT 後片側性頭痛の 1 例を報告している。この患者に

は、程度はより軽度であるが同様の頭痛の既往があった。

スマトリプタンの予防的投与は、頭痛を予防するとみら

れたが、β 遮断薬投与では予防効果はみられなかった。

Ghoname ら（1999）は、ECT 施行直後に頭痛を発現した

5 例について報告している。頭痛は全例とも重度で片側

性（2 例で拍動性）であったが、その他の片頭痛症状は記

載されていない。他にいくつかの書簡（短報）および症

例報告で、片頭痛の既往を有する患者における ECT 誘

発性の重度頭痛発作（片頭痛症状を伴う、または片頭痛

に類似すると記載されている）について記載されている

（Folkerts 1995 年、Oms ら 1998 年など）。Markowitz ら

（2001）の報告では、ECT 後にみられた中等度または重度

の頭痛発作 13 例のうち、6 例に光過敏性、4 例に音過敏

性、3 例に悪心、1 例に嘔吐がみられた。1 例を除く全例

で、スマトリプタン 20 mg 鼻腔内投与 1～5 時間後に頭

痛発作は減弱した。

A7．10 頭蓋内疾患後慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 頭蓋内疾患があったが治療により改善したか、また

は自然寛解した

C． 頭痛は頭蓋内疾患による

D． 頭痛は頭蓋内疾患の治療による改善後または自然寛

解後も、3 ヵ月を超えて持続する

A8．物質またはその離脱による頭痛

8．1．10 その他の適応症に使用される薬品によ

る急性有害事象としての頭痛

表 1 に、治療目的による使用中に頭痛発現が報告され

た薬物の一覧を示す。

A8．5 物質曝露後慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 物質曝露があったが、中止した

C． 頭痛は物質曝露による

D． 物質曝露中止後も、3 ヵ月を超えて頭痛が持続する

A9．感染による頭痛

A9．1．6 頭蓋内占拠性感染性病変または病原体

侵襲による頭痛

コメント：

脳膿瘍または硬膜下膿瘍以外にも、頭痛を起こす頭蓋

内占拠性感染性病変がある。その病態生理は多種多様で

あり、これらの頭痛を分類するための系統的な研究は十

分行われていないため、暫定的な診断基準を本付録内に

示す。

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と、C および

D を満たす

1．頭部全体の持続性の痛み
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表 1　頭痛を誘発または増悪させる可能性のある薬物

アセタゾラミド（Acetazolamide）

アジマリン（Ajmaline）

アマンタジン（Amantadine）

抗ヒスタミン剤（Antihistaminics）

バルビツール剤（Barbiturates）

βインターフェロン（Beta-interferon）

ブロモクリプチン（Bromocriptine）

カフェイン（Caffeine）

カルシウム拮抗薬（Calcium antagonists）

カルビマゾール（Carbimazol）

キニジン（Chinidine）

クロロキン（Chloroquine）

シメチジン（Cimetidine）

クロフィブレート（Clofibrate）

コデイン（Codeine）

ジダノシン（Didanosine）

ジヒドララジン（Dihydralazine）

ジヒドロエルゴタミン（Dihydroergotamine）

ジピリダモール（Dipyridamole）

ジソピラミド（Disopyramide）

ジスルフィラム（Disulfiram）

エルゴタミン（Ergotamine）

エトフィブレート（Etofibrate）

ゲスターゲン（Gestagens）

配糖体（Glycosides）

グリセオフルビン（Griseofulvin）

グアネチジン（Guanethidine）

免疫グロブリン（Immunoglobulins）

インターフェロン（Interferons）

イソニアジド（Isoniazid）

メプロバメート（Meprobamate）

メタクアロン（Methaqualone）

メトロニダゾール（Metronidazole）

モルヒネとその誘導剤（Morphine and derivatives）

ナリジキシン酸（Nalidixic acid）

ニフェジピン（Nifedipine）

硝酸塩（Nitrates）

ニトロフラントイン（Nitrofurantoin）

消炎鎮痛薬（Non-steroidal anti-inflammatory drugs）

オクトレオチド（Octreotide）

エストロゲン（Oestrogens）

オメプラゾール（Omeprazole）

オンダンセトロン（Ondansetron）

パロキセチン（Paroxetine）

ペントキシフィリン（Pentoxifylline）

ペルフェキシリン（Perhexiline）

プリミドン（Primidone）

プロスタサイクリン（Prostacyclines）

ラニチジン（Ranitidine）

リファンピシン（Rifampicin）

シルデナフィル（Sildenafil）

テオフィリンと誘導剤（Theophylline and derivatives）

チアマゾール（Thiamazole）

トリメトプリム + スルファメトキサゾール（Trimethoprim ＋ sulfamethoxazole）

トリプタン（Triptans）

ビタミン A（Vitamin A）
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2．息みにより増悪する

3．悪心または局在神経症状（あるいはその両方）を

伴う

B． 神経画像検査または臨床検査（あるいはその両方）か

ら、頭蓋内占拠性感染性病変または病原体侵襲の証

拠がある

C． 頭蓋内占拠性感染または病原体侵襲時に頭痛が出現

する

D． 病変の治療成功後、3 ヵ月以内（注 1）に頭痛が消失

する

注：

1．通常 1 ヵ月以内に頭痛が消失する

コメント：

このサブタイプの頭痛が起こる機序としては、頭蓋内

占拠の直接的な影響による頭蓋内圧亢進または髄膜や動

脈構成組織の刺激、あるいはその両者の原因による。肉

芽腫性または�胞性の占拠性中枢神経系疾患を起こす生

物で特に多くみられるものは、マイコバクテリウム、真

菌（例えば、クリプトコッカス・ネオフォルマンスその

他のクリプトコッカス属）、トキソプラズマ、自由生活性

アメーバ、条虫類（例えば、有鉤�虫症、脳共尾虫、孤

虫属）、線虫（イヌ回虫、リンパ管寄生フィラリア、回旋

糸状虫、アニサキス属）、吸虫（例えば、住血吸虫属、と

くに日本住血吸虫および肺吸虫属）である。

A9．1．7 頭蓋内寄生虫侵襲による頭痛

他疾患にコード化する：

頭蓋内寄生虫侵襲の直接的な影響ではなく、頭蓋内占

拠自体による頭痛は、A9．1．6「頭蓋内占拠性感染性病変

または病原体侵襲による頭痛」にコード化する

コメント：

寄生虫侵入は急性期と慢性期により特徴付けられる。

急性期の頭痛は、通常、髄膜炎によるものであるのに対

し、慢性期の頭痛は脳炎性変化によるもの、または二次

性に神経心理学的悪化によるものと考えられている。こ

れらの疾患によって起こる頭痛の系統的な研究は不足し

ているため、提案できる診断基準は極めて不確実なもの

でしかない。

診断基準：

A．頭痛は以下の特徴の少なくとも 1 項目と C および

D を満たす。局在神経症状の有無は問わない

1．急性発症する頭痛で、9．1．1「細菌性髄膜炎によ

る頭痛」に類似する

2．より潜在性に発症する頭痛で、慢性髄膜脳炎の特

徴を有する

B． 髄液検査、血清学的検査上、または神経画像検査上

のいずれか 1 つ以上に頭蓋内寄生虫侵襲の証拠があ

る

C． 寄生虫侵襲期間に頭痛が進行する

D． 寄生虫侵襲の治療成功後、3 ヵ月以内に頭痛が消失

する

コメント：

頭痛は頭蓋内寄生虫侵襲の初発症状としてみられるこ

とが多い。多種多様の寄生生物が直接的または間接的に

中枢神経系に侵入する可能性がある。クルース・トリパ

ノソーマ（アメリカ・トリパノソーマ症、シャーガス病）

は急性髄膜炎を起こすことがあるが、ガンビア・トリパ

ノソーマ（西アフリカ型トリパノソーマ症、ガンビア睡

眠病）およびローデシエンス・トリパノソーマ（東アフ

リカ型トリパノソーマ症、東アフリカ睡眠病）は慢性髄

膜炎を起こす。罹患しやすい素因としては、熱帯または

亜熱帯地域、あるいはその両者における寄生虫曝露や、

稀な例で免疫不全状態などがある。

A9．4．2 非細菌感染後慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 非細菌性感染症があったが治療により改善したか、

または自然寛解した

C． 頭痛は感染症による

D． 感染症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

コメント：

非細菌性感染症による慢性頭痛の存在についての証拠

はほとんどない。さらなる研究が必要である。

A10．ホメオスターシスの障害に
よる頭痛

A10．7．1 その他の代謝性または全身性疾患に

よる頭痛

次の障害による頭痛については妥当性が十分に確認さ

れていない：貧血、高炭酸血症、副腎皮質機能低下症、

鉱質コルチコイド欠乏、アルドステロン過剰症、多血症、

過粘稠度症候群、血栓性血小板減少性紫斑病、プラスマ

フェレーシス、抗カルジオリピン抗体症候群、クッシン
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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。これらの障害と関連して発症す

る頭痛の発生率および特徴をより明らかにするには、管

理良効なプロスペクティブ試験が必要である。それぞれ

の場合において、該当する障害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。

A10．8 ホメオスターシス障害後慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． ホメオスターシス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． 頭痛はホメオスターシス障害による

D． ホメオスターシス障害の治療後または自然寛解後

も、3 ヵ月を超えて頭痛が持続する

コメント：

患者によってはホメオスターシス障害消失後も頭痛が

持続する。そのような頭痛を対象とした系統的な研究は

これまで実施されていない。

A11．頭蓋骨、頸、眼、耳、鼻、副
鼻腔、歯、口あるいはその他
の顔面・頭部の構成組織の
障害に起因する頭痛あるい
は顔面痛

A11．5．1 鼻粘膜接触点頭痛

診断基準：

A．眼窩周囲および内側眼角または側頭頬領域の間欠性

痛みで、かつ C および D を満たす

B． 臨床上、鼻腔内視鏡または CT 画像のいずれか 1 つ

以上に鼻粘膜接触点の証拠があるが、急性副鼻腔炎

がない

C． 以下の少なくとも 1 項目を満たすことにより痛みが

鼻粘膜接触による可能性があることを示す証拠があ

る

1．直立位と臥位を変えることによる鼻粘膜うっ血

の重力性変化に応じて痛みが変化する

2．プラセボその他の適切な対照を用いて中鼻甲介

を診断的局所麻酔施行後、5 分以内に頭痛が消失

する（注 1）

D． 痛みは、粘膜接触点の外科的除去後、7 日以内に消失

し、再発しない

注：

1．頭痛消失とは、頭痛の完全寛解を意味し、視覚アナロ

グ尺度（visual analogue scale：VAS）のスコア 0 に相当

する。

コメント：

A11．5．1 鼻粘膜接触点頭痛が新たに分類に加えられ

たが、エビデンスは限られている。妥当性確認のために、

列挙した基準を用いて選択した患者を対象に比較対照試

験を行うことが推奨される。

A11．9 頭頸部障害後慢性頭痛

診断基準：

A．C および D を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なも

のはない

B． 頭頸部障害があったが治療により改善したか、また

は自然寛解した

C． 頭痛は頭頸部障害によるものであるとされている

D． 頭頸部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

A12．精神疾患による頭痛

頭痛があらゆる精神障害に伴って起こることは多い

が、因果関係の有無や、因果関係があるとすればどちら

が原因となっているかという点は、なおも研究対象であ

る。以下に示したのは、特定の精神障害と頭痛の因果関

係の可能性についての研究に有用となるよう提案されて

いる診断基準案である。頭痛と精神障害が併存する場合

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。大多数の症例で、これ

らの障害に伴う頭痛は基礎にある共通の危険因子または

病因を反映している可能性が最も高い。なお、以下に挙

げる診断名をつける場合、頭痛が当該精神障害の経過中

のみ発生することを明らかにすることが非常に重要であ

る。これは、頭痛が現れるのは精神障害の症状も現れて

いるときに限られる、という意味に解釈すべきである。

したがって、例えば、分離不安障害を有する小児で、分

離不安障害による頭痛であるとするのは、実際または切

迫した分離の状況でのみ頭痛が生じる症例に限るべきで

ある。同様に、パニック障害を有する成人で、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。
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A12．3 大うつ病性障害による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． DSM-IV 基準を満たす大うつ病性障害が存在する

1．同じ 2 週間の期間内に、以下の症状のうち 5 つ以

上が 1 回以上反復性みられる

a）抑うつ気分

b）興味または喜びの著しい減退

c）体重または食欲の変化

d）不眠または睡眠過多

e）精神運動性の焦燥または制止

f）易疲労性または気力の減退

g）無価値感、または過剰なあるいは不適切な罪

責感

h）集中力の減退または決断困難

i）死についての反復思考、自殺念慮、自殺企図、

または計画

2．躁病エピソードまたは軽躁病エピソードのない

状態で起こる

3．死別反応ではうまく説明されない。また、一般身

体疾患または物質の直接的な生理学的作用によ

るものではない

C． 大うつ病エピソード中にのみ頭痛が起こる

D． 大うつ病の完全寛解後、3 ヵ月以内に頭痛が消失ま

たは著明改善する

E． 頭痛はその他の疾患によらない

コメント：

頭痛のタイプによっては三環系抗うつ薬が有効であ

る。そのため頭痛の寛解が三環系抗うつ薬投与による大

うつ病性障害の改善時に認められるよりも、同薬物以外

の抗うつ薬の投与による改善時に認められる場合の方

が、頭痛は精神医学的要因によることをより強く示唆す

る。

A12．4 パニック障害による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． DSM-IV 基準を満たすパニック障害が存在する

1．反復性で予期しないパニック発作後、1 ヵ月以上

にわたって発作の再発に対する不安、発作の影響

についての不安、または発作による行動の変化が

みられる

2．パニック発作の定義は、強い恐怖または不快を感

じるはっきりと他と区別できる期間で、その時、

以下の症状のうち 4 つ以上が突然に発現して 10

分以内にその頂点に達する。

a）動悸

b）心悸亢進または心拍数の増加

c）発汗、またはさまざまな程度の震え

d）息切れ感や息苦しさ

e）窒息感、胸痛、または胸部不快感

f）悪心または腹部不快感

g）めまい感、ふらつき、頭がぼんやりする感じ、

または気が遠くなる感じ

h）現実感消失または離人症状

i）コントロールを失うことに対する、または気

が狂うことに対する恐怖

j）死に対する恐怖

k）錯感覚

l）冷感または熱感

3．パニック発作は、一般身体疾患または物質の直接

的な生理学的影響によるものではない

C． パニック発作中にのみ頭痛が起こる

D． パニック障害寛解後に頭痛が消失し、再発しない

E． 頭痛はその他の疾患によらない

A12．5 全般性不安障害による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． DSM-IV 基準を満たす全般性不安障害が存在する

1．少なくとも 6 ヵ月間、行事や活動について過度の

不安および心配を感じる日数がそうでない日数

を上回り、コントロール困難であると患者が感じ

ている

2．以下のうち少なくとも 3 項目が関連する

a）落ち着きのなさ、緊張、過敏

b）易疲労感

c）集中困難またはぼんやり状態

d）易刺激性

e）筋緊張

f）睡眠障害

3．気分障害時のみに起こる

4．一般身体疾患または物質の直接的な生理学的影

響によるものではない

C． 全般性不安障害の経過中にのみ頭痛が起こる

D． 全般性不安障害寛解後に頭痛が消失し、再発しない

E． 頭痛はその他の疾患によらない
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A12．6 鑑別不能型身体表現性障害による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． 鑑別不能型身体表現性障害の存在は、頭痛に加えて

身体化された症状があり、DSM-IV における鑑別不

能型身体表現性障害の基準を満たすことによって示

される

1．適切な検査を行っても、身体的愁訴および頭痛

が、既知の一般身体疾患または物質や薬物の直接

的作用として十分に説明できない。あるいは、関

連する一般身体疾患がある場合、その愁訴または

障害が、病歴、身体診察所見、または臨床検査所

見、あるいはその両者から予測されるものを超え

ている

2．身体的愁訴および頭痛が苦痛または障害をきた

し、少なくとも 6 ヵ月持続する

C． その他の身体的愁訴の経過中にのみ頭痛が起こる

D． 鑑別不能型身体表現性障害の寛解後、頭痛が消失す

る

E． 頭痛はその他の疾患によらない

A12．7 社会恐怖症による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． DSM-IV 基準を満たす社会恐怖症が存在する

1．良く知らない人々の前で注視されたり他人から

詮索される可能性に曝される社会的状況または

人前で何らかの行為をするという状況（学校も含

む）の、1 つ以上に対する顕著で持続的な恐怖。

患者は屈辱的またはきまりの悪い振る舞いをす

るのではないかと恐怖を抱く

2．患者は社会状況を回避するか、または著しい苦痛

をもって耐える

3．恐怖症が社会的役割または職業的役割において

苦痛の原因となっている、または支障をきたして

いる

C． 社会恐怖症の経過中にのみ頭痛が起こる

D． 社会恐怖症寛解後、頭痛が消失する

E． 頭痛はその他の疾患によらない

A12．8 分離不安障害による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． 次の DSM-IV 基準のうち少なくとも 3 項目を満た

す分離不安障害が存在し、6 ヵ月以上持続し、初発年

齢が 18 歳未満である

1．家庭や愛着の対象からの分離がおこるまたは予

測される場合の反復性で過剰な苦痛

2．強い愛着をもつ対象の喪失または危害が加えら

れる可能性に対する持続性の過剰な心配

3．望ましくない出来事によって愛着をもっている

対象からの分離がおこること（迷子または誘拐な

ど）に対する持続性の過剰な心配

4．分離恐怖のために学校その他の場所に行くこと

に対する持続性の抵抗または拒否

5．家で 1 人で過ごすこと、または強い愛着をもつ対

象なく過ごすこと、あるいはその他の状況で特に

大人がいないことに対する持続性の過剰な恐怖

または抵抗

6．近くに愛着対象なく眠ること、あるいは家以外の

場所で眠ることに対する持続性の抵抗または拒

否

7．別離に関する悪夢の繰り返し

8．愛着対象からの分離がおこるまたは予測される

場合の、反復する身体症状（頭痛、胃痛、悪心、

嘔吐など）の訴え

C． 分離不安障害の経過中のみに頭痛が起こる

D． 分離不安障害寛解後、頭痛が消失する

E． 頭痛はその他の疾患によらない

A12．9 心的外傷後ストレス障害による頭痛

診断基準：

A．C～E を満たす頭痛で、頭痛の性状に特有なものは

ない

B． DSM-IV 基準を満たす心的外傷後ストレス障害が存

在する

1．患者は、以下の両方が該当する心的外傷の原因と

なるような出来事に曝された

a）患者は、実際にまたは危うく死ぬまたは重傷を

負うような出来事、あるいは自分または他人

の身体の保全に迫る危険を 1 回または数回体

験、目撃、または直面した

b）患者の反応は強度の恐怖、無力感、戦慄に関す

るものである

2．原因体験が以下のうち少なくとも 1 つの形で持

続的に再体験されている

a）原因体験の反復的で侵入的で苦痛な想起で、

それは心像、思考、知覚を含む

b）原因体験についての反復的で苦痛な夢

c）原因体験が再び起こっているかのように行動
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したり、感じたりする（その体験を再体験する

感覚、錯覚、幻覚および解離性フラッシュバッ

クのエピソードを含む、また、覚醒時または中

毒時に起こるものを含む）

d）原因体験の一部を象徴するまたは類似する、

内的または外的誘因に曝されたときの強度の

心理的苦痛

e）原因体験の一部を象徴するまたは類似する、

内的または外的誘因に曝されたときの生理的

反応

3．原因体験に関連する刺激の持続的回避および全

般的反応性の鈍麻（原因体験以前は存在しなかっ

た）が次のうち 3 つ以上により示唆される

a）原因体験に関連した思考、感情、または会話を

避けようとする努力

b）原因体験を想起させる活動、場所、または人物

を避けようとする努力

c）原因体験の重要な側面の想起不能

d）重要活動への関心または参加意欲の著しい減

退

e）その他の人から孤立している、または疎遠に

なっているという感覚

f）感情の範囲の縮小（例えば、愛情を持つことが

できない）

g）未来が短縮した感覚（例えば、仕事、結婚、子

供、または正常な生涯を期待しない）

4．持続的な覚醒亢進症状（体験前には存在しなかっ

た）が次のうち 2 つ以上により示唆される

a）入眠または睡眠維持困難

b）易刺激性または怒りの爆発

c）集中困難

d）過度の警戒心

e）過度の驚愕反応

5．B2、B3、および B4 の症状が 1 ヵ月を超えて持続

している

C． 心的外傷後ストレス障害の経過中にもに頭痛が起こ

る

D． 心的外傷後ストレス障害寛解後に頭痛が消失する

E． 頭痛はその他の疾患によらない

A13．頭部神経痛および中枢性顔
面痛

A13．7．1 貨幣状頭痛（Nummular headache）

以前に使用された用語：

硬貨形頭痛（coin-shaped cephalgia）

解説：

局所構造物に病変が存在しない状態で起こる、頭部の

小領域の限局性痛み。

診断基準：

A．軽度～中等度の頭痛で、B および C を満たす

B． 円形または楕円形領域のみに痛みが感じられ、典型

例では直径 2．6 cm である

C． 痛みは慢性であるが、持続的な場合と、数週間～数

ヵ月にわたって自然寛解する場合がある

D． その他の疾患によらない

コメント：

若干女性の方に多くみられる。

貨幣状頭痛は三叉神経終末枝の限局性神経痛が疑われ

る。痛みの領域は頭部のどの部位でもありえるが、通常

頭頂部である。痛みは同一部位にとどまり、形や大きさ

に経時的変化はない。基礎をなす痛みに加えて、穿刺性

増悪が数秒間持続または 10 分～2 時間にわたり徐々に

増強してみられることがある。有症状期およびその間欠

期に、患部に感覚鈍麻、異常感覚、錯感覚、圧痛、また

は不快感、あるいはこれらの 1 つ以上が様々な組み合わ

せでみられることがある。自然寛解期は患者の 38％ にみ

られ、数週間～数ヵ月後に持続性の痛みが再発する。
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用語の定義（Definition of Terms）

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

が最も多く、臭過敏、下痢およびその他の症状はそれよ

りは稀である。

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）が発現増強し、一定の強さで数分～72

時間持続し、その後徐々に減弱し、完全に消失するまで。

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

害を発現する。前兆は典型的には 20～30 分持続し、頭痛

に先行する。局在症状、予兆、前駆症状、警告症状も参

照のこと。

Chronic（慢性）：

痛みの用語では、慢性は 3 ヵ月以上の期間にわたり痛

みが継続することを意味する。頭痛の用語では、二次性

頭痛においては同様の意味を持っている。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

（trigeminal autonomic cephalalgias）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する

のに使われる。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分かることもあるが、これについ

てはいま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）：

一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、少なくとも 2 日に 1

回以上出現する期間

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 1 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

じた頭痛発作（痛み）（Attack of headache［or pain］：参

照）の出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

発作が薬物によって奏功しても、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

るいは新発作の出現のこともある。これを鑑別するため

には判断を要する（Frequency of attacks：発作の頻度を

参照）。

Episodic（反復性）：

一定もしくは様々な持続時間の頭痛（痛み）発作（At-

tack 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、長らく特殊な意味合い

をもって使われてきた。すなわち個々の発作に対してで

はなく、群発寛解期（Cluster remission period）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

発作性片側頭痛でも採用されている。

Facial pain（顔面痛）：

眼窩外耳孔線以下、頸部以上、耳介前方の痛み。

Focal symptoms（局在症状）：

片頭痛前兆で現れるような局在性脳症状（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、弓形で徐々に

拡大する視覚性幻覚。

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。薬物が

片頭痛発作に奏功しても 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 2 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、完

全な頭痛がない日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）：

眼窩外耳孔線より上部にある痛み。

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
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Intensity of pain（痛みの強度）：

痛みの強度は、ふつう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、高度の痛み、すべての活動が

支障される。これは視覚的アナログスケール（visual ana-

logue scale：VAS）で表現してもよい。

Lancinating（乱刺痛）：

根あるいは神経に沿った短時間で電撃ショックのよう

な痛み

Neuroimaging（神経画像検査）：

CT、MRI、PET、SPECT あるいは脳シンチグラム

New headache（新規頭痛）：

患者が以前に罹病したことのないあらゆるタイプの頭

痛

Not sufficiently validated（正当性不十分）：

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。

Pericranial muscles（頭蓋周囲筋）：

頸部筋、咀嚼筋、表情および言語の顔面筋、内耳筋（鼓

膜張筋、アブミ骨筋）

Phonophobia（音過敏症）：

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）：

光に対する過感受性で、通常は回避の動機となる。

Premonitory symptoms（前駆症状）：

片頭痛発作の 2～48 時間前に先行する症状ないし事前

警告で、前兆のある片頭痛では前兆の前に、前兆のない

片頭痛では痛みの出現前に現れる。一般的な前駆症状は、

倦怠感、意気高揚、うつ、異常な空腹感、一定の食物の

貪食である。

Pressing�tightening（圧迫感・締め付け感）：
持続的性状の痛みで、しばしば頭のまわりの鉄の帯に

例えられる。

Pressure algometer（圧痛計）：

圧誘発性の痛みの検知域の閾値、あるいは忍耐の閾値

を測定する装置。

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。

Prodrome（予兆）：

この用語は異なった意味で使用されてきており、最も

多いのは前駆症状の同義語とされていた。この用後は今

後、回避すべきである。

Pulsating（拍動性）：

心拍動に伴って変動する；ズキンズキンする。

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。

Refraction error（屈折異常）：

近視、遠視、乱視

Scintillation（閃輝）：

明るく、強さがおおむね 8～10 ヘルツで変動する視覚

性幻覚。片頭痛前兆に典型的。

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。

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

Substance（物質）：

薬物、化学物質、ワイン、蒸気など

Teichopsia（星型閃光）：

閃輝暗点（Fortification spectrum 参照）と同義語（訳

注：teichos とはギリシャ語で城壁のこと）

Tenderness（圧痛）：

正常ならば感覚が惹起されない程度の圧力によって引

き起こされる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（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）：

前兆または前駆症状に対して以前に使用された用語

で、あいまいである。この用語は使用すべきではない。

Zig zag line（ジグザグ形［稲妻線条］）：

閃輝暗点と同義語（fortification spectrum 参照）
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トリプタン…………………………P46，P129

トリプタン系薬剤…………………P4，P7，P8，P18
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ICD…………………………………P18
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monoamine oxidase inhibitor ……P128
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P97，P98，P99

MSG ………………………………P109
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post-traumatic amnesia …………P79
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sinus headaches …………………P135

skip lesions ………………………P88

SLE…………………………………P98
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