
1．片頭痛（Migraine）

2．緊張型頭痛（Tension-type headache：TTH）

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

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

第 1部
（Part one）

一次性頭痛
（The primary headaches）
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1.1　前兆のない片頭痛（Migraine without aura）
1.2　前兆のある片頭痛（Migraine with aura）

1.2.1　典型的前兆を伴う片頭痛 
（Migraine with typical aura）

1.2.1.1　典型的前兆に頭痛を伴うもの 
（Typical aura with headache）

1.2.1.2　典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの 
（Typical aura without headache）

1.2.2　脳幹性前兆を伴う片頭痛 
（Migraine with brainstem aura）

1.2.3　片麻痺性片頭痛（Hemiplegic migraine）
1.2.3.1　家族性片麻痺性片頭痛 

（Familial hemiplegic migraine：FHM）
1.2.3.1.1　家族性片麻痺性片頭痛 1型 

（FHM1）
1.2.3.1.2　家族性片麻痺性片頭痛 2型 

（FHM2）
1.2.3.1.3　家族性片麻痺性片頭痛 3型 

（FHM3）
1.2.3.1.4　家族性片麻痺性片頭痛，他の遺伝

子座（Familial hemiplegic migraine, 
other loci）

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

1.2.4　網膜片頭痛（Retinal migraine）
1.3　慢性片頭痛（Chronic migraine）
1.4　片頭痛の合併症（Complications of migraine）

1.4.1　片頭痛発作重積（Status migrainosus）
1.4.2　遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの 

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

（Migraine aura-triggered seizure）
1.5　片頭痛の疑い（Probable migraine）

1.5.1　前兆のない片頭痛の疑い 
（Probable migraine without aura）

1.5.2　前兆のある片頭痛の疑い 
（Probable migraine with aura）

1.6　片頭痛に関連する周期性症候群 
（Episodic syndromes that may be associated 
with migraine）
1.6.1　再発性消化管障害 

（Recurrent gastrointestinal disturbance）

1.6.1.1　周期性嘔吐症候群 
（Cyclical vomiting syndrome）

1.6.1.2　腹部片頭痛（Abdominal migraine）
1.6.2　良性発作性めまい 

（Benign paroxysmal vertigo）
1.6.3　良性発作性斜頸 

（Benign paroxysmal torticollis）

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

 全般的コメント

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，あるいはその疾患による二次性頭痛
の診断基準を満たす場合には，原因疾患に応じて
二次性頭痛としてコード化する。頭痛の原因とな
ることが知られている他疾患と時期的に一致し
て，以前から存在する片頭痛が慢性化する場合に
は，もともとある片頭痛およびその疾患に応じた
二次性頭痛の両方として診断する。8.2「薬剤の使
用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，Medication-
overuse headache：MOH）」はこのような場合の
特に重要な例である。治療薬の過剰使用が存在す
る場合は，反復性あるいは慢性片頭痛の診断と
8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛）」
の診断の両方が与えられるべきである。頭痛の原
因となることが知られている他疾患と時期的に一
致して，以前から存在する片頭痛が有意に悪化し
た場合（通常，頻度や重症度が 2 倍かそれ以上に

1．片頭痛（Migraine）
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なることを意味する）には，その疾患が頭痛の原
因となる確証がある場合のみ，もともとある片頭
痛およびその疾患に応じた二次性頭痛の両方とし
て診断する。

 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
大きい疾患であることが示されている。Global 
Burden of Disease Survey 2010 では，片頭痛は
世界的にみると有病率の高い疾患としては第 3 番
目に，また日常生活に支障をきたす特定の原因の
中で第 7 番目に位置づけられている。
　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，ないし随伴する一過性の局在神経症
状によって特徴づけられる症候群である。患者に
よっては頭痛発作前に数時間〜数日の予兆期

（premonitory 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，倦怠
感，頸のこり，または痛み（あるいはその両方）な
どがある。
　ある患者が 2 つ以上の片頭痛サブタイプの診断
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。1.3「慢性片頭痛」の診
断基準にはどちらのタイプの片頭痛発作も含まれ
る。

 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，中等度から
重度の強さであり，日常的な動作により頭痛が増
悪することが特徴的であり，随伴症状として悪心
や光過敏・音過敏（あるいはその両方）を伴う。

診断基準
A．B〜D を満たす発作が 5 回以上ある（注 1）
B．頭痛発作の持続時間は 4〜72 時間（未治療も

しくは治療が無効の場合）（注 2, 3）
C．頭痛は以下の 4 つの特徴の少なくとも 2 項目

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

り頭痛が増悪する，あるいは頭痛のため
に日常的な動作を避ける

D．頭痛発作中に少なくとも以下の 1 項目を満た
す
1.	 悪心または嘔吐（あるいはその両方）
2.	 光過敏および音過敏

E．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない
注

1．1 回あるいは数回の片頭痛発作を症候性の片
頭痛様頭痛発作と鑑別することは時に困難である
と考えられる。また，単回あるいは数回の頭痛発
作では特徴を把握することが難しい場合もある。
したがって，発作を 5 回以上経験していることを
診断の要件とした。発作回数が 5 回未満の例は，
それ以外の 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準を
満たしていても，1.5.1「前兆のない片頭痛の疑い」
にコード化すべきである。
2．片頭痛発作中に入眠してしまい，目覚めたと
きには頭痛を認めない患者では，発作の持続時間
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を目覚めた時刻までとみなす。
3．小児あるいは青年（18 歳未満）では，片頭痛発
作の持続時間は，2〜72 時間としてよいかもしれ
ない（小児においては未治療時の発作持続時間が
2 時間未満でありうることのエビデンスはいまだ
立証されていない）。

コメント
　小児あるいは青年（18 歳未満）の片頭痛は成人
の場合に比べて両側性であることが多い。片側性
の頭痛は青年期の終わりか成人期の初めに現れる
のが通例である。片頭痛の痛みは通常，前頭側頭
部に発生する。小児における後頭部痛はまれであ
り，診断上の注意が必要である。それ以外は典型
的症状を示す患者の一部で，文献上「顔面片頭痛」
とよばれる顔面の疼痛部位を認めることがある
が，これらの患者が独立した片頭痛患者のサブグ
ループを形成するというエビデンスはない。年少
児の光過敏および音過敏は，行動から推測できる
ものと考えられる。片頭痛発作は頭部自律神経症
状あるいは皮膚アロディニア症状を伴うことがあ
る。
　前兆のない片頭痛は，しばしば月経と関連があ
る。ICHD-3βでは，A1.1.1「前兆のない純粋月経
時片頭痛」および A1.1.2「前兆のない月経関連片頭
痛」の基準を提案する。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。
　発作頻度のきわめて高い片頭痛を本診断基準で
は 1.3「慢性片頭痛」と分類している。治療薬の過
剰使用が関連する場合は，1.3「慢性片頭痛」と 8.2

「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，
MOH）」の両方の診断が適用される。1.1「前兆の
ない片頭痛」は，対症療法薬の頻回使用により重
症化する傾向が最も強い。
　前兆のない片頭痛発作では皮質拡延性抑制

（cortical spreading depression：CSD）を示唆する
局所脳血流画像上の変化はみられないが，脳幹の
血流変化や，痛みの結果，二次的に大脳皮質血流
変化が生じる可能性がある。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。大部分の文献において，前兆のない片

頭痛では CSD は起こらないと示唆されている
が，最近のいくつかの研究では異論が唱えられて
いる。さらに，グリア細胞波動あるいは他の皮質
現象が，前兆のない片頭痛に関与する可能性も示
唆されてきている。メッセンジャー分子である一
酸化窒素（NO），セロトニン（5-HT）およびカルシ
トニン遺伝子関連ペプチド（CGRP）が関与してい
る。片頭痛はこれまで主として血管性の疾患と考
えられていたが，この 10〜20 年で，疼痛経路の
感作（sensitization）の重要性と，発作が中枢神経
系に由来する可能性がますます注目されるように
なった。同時に，片頭痛の痛みの神経回路，三叉
神経血管系，そして末梢および三叉神経脊髄路核
尾側亜核，中脳中心灰白質，視床における神経伝
達の諸側面が認識されるようになった。5HT1B/D

受容体作動薬であるトリプタンや 5-HT1F 受容体
作動薬あるいは CGRP 受容体拮抗薬などの，新
規の受容体特異性の非常に高い急性期治療薬は，
片頭痛発作の急性期治療において有効性が証明さ
れている。その高い受容体特異性のため，これら
の薬剤の作用機序の研究が片頭痛のメカニズム理
解への新たな洞察をもたらした。前兆のない片頭
痛を神経生物学的な疾患として捉えうることが明
らかとなり，臨床および基礎神経科学により片頭
痛のメカニズムに関する理解が進歩を遂げ，さら
に進歩し続けている。

 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 
migraine），眼性片頭痛，片側錯感覚性片頭痛，
片麻痺性片頭痛，失語性片頭痛（ophthalmic，hemi­
paraesthetic, hemiplegic or aphasic migraine），片
頭痛随伴症（migraine accompagnée），複雑片頭
痛（complicated migraine）

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

診断基準
A．B および C を満たす発作が 2 回以上ある
B．以下の完全可逆性前兆症状が 1 つ以上ある

1.	 視覚症状
2.	 感覚症状
3.	 言語症状
4.	 運動症状
5.	 脳幹症状
6.	 網膜症状

C．以下の 4 つの特徴の少なくとも 2 項目を満た
す
1.	 少なくとも 1 つの前兆症状は 5 分以上か

けて徐々に進展するか，または 2 つ以上
の前兆が引き続き生じる（あるいはその
両方）

2.	 それぞれの前兆症状は 5〜60 分持続する
（注 1）

3.	 少なくとも 1 つの前兆症状は片側性であ
る（注 2）

4.	 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60
分以内に頭痛が発現する

D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない，また，
一過性脳虚血発作が除外されている

注
1．例えば，1 回の前兆の間に 3 つの症状が発現
する場合には，前兆の許容最長持続時間は 3×60
分間である。運動症状は最長 72 時間持続する場
合もある。
2．失語は常に片側性症状とみなされるが，構音
障害は片側性の場合もそうでない場合もありうる。

コメント
　前兆とは通常 1.2「前兆のある片頭痛」の頭痛発
作前に出現する神経症状の複合体であるが，頭痛
期が始まったあとに始まることも，頭痛期に入っ
たあとも持続することもありうる。
　視覚性前兆は最も一般的なタイプの前兆であ
り，少なくとも何回かの発作において，1.2「前兆
のある片頭痛」患者の 90％以上に認められる。視
覚性前兆は閃輝暗点（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，角張った閃光で縁どられた側部凸形を呈し，
その結果，絶対暗点あるいは種々の程度の相対暗
点を残す。また，陽性現象を伴わない暗点が生じ
る場合もある。陽性現象を伴わない暗点はしばし
ば急性発症型として認められるが，詳細な観察に
よると徐々に拡大するのが通例である。小児ある
いは青年では，非典型的な両側性視覚症状が前兆
として起こることがある。高い特異性と感度を
もった視覚性前兆の評価スケールが開発され，妥
当性が検証されている。
　次いで頻度が高いのは感覚障害で，チクチク感
として現れ，発生部位から一側の身体および顔面
あるいは舌（またはその両方）の領域にさまざまな
拡がりをもって波及する。最初から感覚鈍麻が生
じる場合があり，感覚鈍麻が唯一の症状の場合も
ある。
　さらに頻度は低いが，言語障害が現れる。失語
性のものが通例であるが，しばしば分類困難であ
る。
　前兆に運動麻痺（脱力）が含まれる場合には，
1.2.3「片麻痺性片頭痛」あるいはそのサブフォーム
のいずれかにコード化されるべきである。
　これらの異なるタイプの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，その後失語症状を生じるが，この順序が
逆転したり入れ替わったりする例も記載されてい
る。大抵の前兆症状の妥当な持続時間は 1 時間で
あるが，運動症状はしばしばより長時間持続する。
　患者はしばしば自分の前兆症状を説明するのが
困難と感じており，このような患者には前兆の時
間的経過と症状を前向き観察し記載するよう指示
を与えるべきである。そうすれば，臨床像はより
鮮明になる。患者がよく間違えて訴えるのは，頭
痛が片側性か否か，発症が急か徐々か，視覚障害
が単眼性か同名性か，前兆の持続時間，感覚鈍麻
か脱力かといった点である。初診ののちに前兆が
記録されたダイアリーを用いて確認すると診断が
明確になる。
　前兆のある片頭痛を有する患者の多くでは，前
兆のない片頭痛発作もみられる。この場合は 1.2

「前兆のある片頭痛」および 1.1「前兆のない片頭
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痛」の両方がコード化されるべきである。
　予兆は，他の片頭痛発作（前兆の有無を問わず）
の症状の数時間〜1 日または 2 日前から生じるこ
とがある。予兆には，疲労感，集中困難，頸部の
こり，光または音（あるいはその両方）に対する過
敏性，悪心，霧視，あくび，顔面蒼白などの症状
のさまざまな組み合わせが含まれる。「前駆症状

（prodrome）」お よ び「警 告 症 状（warning symp­
toms）」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。
　片頭痛前兆は 1.1「前兆のない片頭痛」の基準を
満たさない頭痛を伴うこともあるが，このような
頭痛も，前兆との関連からやはり片頭痛とみなさ
れる。また，片頭痛前兆のみで頭痛を伴わない場
合もある。
　前兆症状の発現前または発現時には，大脳皮質
において局所脳血流量減少が認められており，こ
れは，臨床的に責任領域と一致するが，脳血流量
減少はさらに広い領域を含んでいる場合が多い。
脳血流量減少は後頭部から始まり，前方へ波及す
るのが通例であるが，通常は脳虚血に陥る閾値を
下回らない。これらの領域では，1〜数時間後よ
り徐々に血流過多へ移行していく。おそらくは
Leão の皮質拡延性抑制（CSD）が発症機序である
と考えられている。
　系統的研究によれば，視覚性前兆を有する多く
の患者は，時に上下肢の症状や言語症状（あるい
はその両方）を経験している。また逆に，上下肢
の症状や言語症状（あるいはその両方）を有する患
者では，ほぼ常に少なくとも何回かの発作におい
ては視覚性前兆症状も経験している。視覚性前兆
のある片頭痛，片側性錯感覚性前兆のある片頭
痛，言語性前兆のある片頭痛の各々の区別はおそ
らく人為的に過ぎるものであるため，本分類では
認めない。これらはすべて 1.2.1「典型的前兆を伴
う片頭痛」にコード化する。脳幹由来の前兆症状
を有する患者は 1.2.2「脳幹性前兆を伴う片頭痛」
にコード化するが，これらの患者はほぼ常に典型
的な前兆症状も併せもっている。1.2.3「片麻痺性
片頭痛」患者では運動麻痺（脱力）を認めるが，こ
の 1.2.3「片麻痺性片頭痛」は，典型的な前兆症状
をもつ片頭痛患者との遺伝的あるいは病態生理学

的な相違から，独立したサブフォームとして分類
された。これらの患者ではしばしば脳幹症状も合
併する。
　以前の分類で定義されていた「前兆遷延性片頭
痛」および「突発性前兆を伴う片頭痛」という症候
群は廃止した。これら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，1.5.2「前兆のある片頭痛の疑い」にコー
ド化し，非定型的な特徴（遷延性前兆または突発
性前兆）をカッコ内に明記すべきである。まれに
二次性疾患（頸動脈解離，動静脈奇形，てんかん
など）により類似の症状が起こりうるが，通常は
注意深い病歴聴取だけで明確な診断を行うことが
できる。

 1.2.1　典型的前兆を伴う片頭痛

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

診断基準
A．B および C を満たす発作が 2 回以上ある
B．前兆は完全可逆性の視覚症状，感覚症状，言

語症状からなる。運動麻痺（脱力），脳幹症
状，網膜症状は含まれない

C．以下の 4 つの特徴の少なくとも 2 項目を満た
す
1.	 少なくとも 1 つの前兆症状は 5 分以上か

けて徐々に進展するか，または 2 つ以上
の前兆症状が引き続き生じる（あるいは
その両方）

2.	 それぞれの前兆症状は 5〜60 分持続する
（注 1）

3.	 少なくとも 1 つの前兆症状は片側性であ
る（注 2）

4.	 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60
分以内に頭痛が発現する
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D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない，また，
一過性脳虚血発作が除外されている

注
1．例えば，1 回の前兆の間に 3 つの症状が発現
する場合には，前兆の許容最長持続時間は 3×60
分間である。
2．失語は常に片側性症状とみなされるが，構音
障害は片側性の場合もそうでない場合もありうる。

 1.2.1.1　典型的前兆に頭痛を伴うもの

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

診断基準
A．1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」の診断基準を

満たす
B．頭痛（片頭痛の特徴を有する場合とそうでな

い場合がある）が前兆に伴って，または前兆
発現後 60 分以内に発現する

 1.2.1.2　典型的前兆のみで頭痛を伴わないもの

解説
　典型的前兆を伴う片頭痛であるが，この前兆に
伴って，または前兆発現後にいかなる種類の頭痛
も生じない。

診断基準
A．1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」の診断基準を

満たす
B．前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60 分以

内に頭痛は生じない
コメント

　典型的前兆に引き続いて常に片頭痛性頭痛が起
こる患者もあるが，多くの患者では，前兆に引き
続いて明瞭でない頭痛発作が起こったり，頭痛が
起こらない発作も経験したりしている。1.2.1.2「典
型的前兆のみで頭痛を伴わないもの」しか経験し
ない患者もいる。
　1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準を満たす頭
痛が存在しない場合には，前兆の正確な診断が必
要で，重篤な疾患（一過性脳虚血発作など）の徴候

との鑑別がいっそう困難であり，しばしば精査が
必要となる。前兆が 40 歳以降に初発し，陰性症
状（半盲など）のみの場合，あるいは前兆が長時間
にわたり遷延する場合や，きわめて短時間である
場合には，その他の原因（特に，一過性脳虚血発
作）の除外が必要である。

 1.2.2　脳幹性前兆を伴う片頭痛

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），脳底型片頭痛（basi­
lar-type migraine）

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

診断基準
A．B〜D を満たす頭痛発作が 2 回以上ある
B．完全可逆性の視覚性，感覚性，言語性前兆が

あるが，運動麻痺（脱力）（注 1）あるいは網膜
症状は伴わない

C．以下の脳幹症状のうち少なくとも 2 項目を満
たす
1.	 構音障害
2.	 回転性めまい
3.	 耳鳴
4.	 難聴
5.	 複視
6.	 運動失調
7.	 意識レベルの低下

D．以下の 4 つの特徴の少なくとも 2 項目を満た
す
1.	 少なくとも 1 つの前兆症状は 5 分以上か

けて徐々に進展するか，または 2 つ以上
の前兆症状が引き続き生じる（あるいは
その両方）

2.	 それぞれの前兆症状は 5〜60 分持続する
（注 2）

3.	 少なくとも 1 つの前兆症状は片側性であ
る（注 3）

4.	 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60
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分以内に頭痛が発現する
E．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない，また，

一過性脳虚血発作が除外されている
注

1．運動症状を有する場合は 1.2.3「片麻痺性片頭
痛」にコード化する。
2．例えば，1 回の前兆の間に 3 つの症状が発現
する場合には，前兆の許容最長持続時間は 3×60
分間である。
3．失語は常に片側性症状とみなされるが，構音
障害は片側性の場合もそうでない場合もありうる。

コメント
　元来は，「脳底動脈片頭痛（basilar artery mi­
graine）」，「脳 底 片 頭 痛（basilar migraine）」と い
う用語が使われていたが，脳底動脈関与の可能性
は低いため，「脳幹性前兆を伴う片頭痛」という用
語が選択された。
　ほとんどの頭痛発作中に脳幹症状に加えて典型
的な前兆症状が認められる。脳幹性前兆を伴う頭
痛発作を有する患者の多くが，典型的前兆を伴う
頭痛発作も訴えており，これらの患者は 1.2.1「典
型的前兆を伴う片頭痛」と 1.2.2「脳幹性前兆を伴
う片頭痛」の両方にコード化されるべきである。
　診断基準 C 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。

 1.2.3　片麻痺性片頭痛（注 1）

解説
　運動麻痺（脱力）を含む前兆のある片頭痛。

診断基準
A．B および C を満たす発作が 2 回以上ある
B．前兆として以下の 2 項目の両方を認める

1.	 完全可逆性運動麻痺（脱力）
2.	 完全可逆性視覚症状，感覚症状，言語症

状のいずれか 1 つ以上
C．以下の 4 つの特徴の少なくとも 2 項目を満た

す
1.	 少なくとも 1 つの前兆症状は 5 分以上か

けて徐々に進展するか，または 2 つ以上
の前兆症状が引き続き生じる（あるいは

その両方）
2.	 運動症状以外の前兆はそれぞれ 5〜60 分

持続する。運動症状については 72 時間
未満（注 2）

3.	 少なくとも 1 つの前兆症状は片側性であ
る（注 3）

4.	 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60
分以内に頭痛が発現する

D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない，また，
一過性脳虚血発作や脳梗塞が除外されている

注
1．片麻痺（plegic）という用語は多くの国の言語
で完全な麻痺を意味するが，ほとんどの発作は脱
力（不全麻痺）を特徴とする。
2．一部の患者では脱力は何週間も続くことがあ
る。
3．失語は常に片側性症状とみなされるが，構音
障害は片側性の場合もそうでない場合もありうる。

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。

 1.2.3.1　家族性片麻痺性片頭痛（FHM）

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

診断基準
A．1.2.3「片麻痺性片頭痛」の診断基準を満たす
B．第 1 度近親者または第 2 度近親者の少なくと

も 1 人が 1.2.3「片麻痺性片頭痛」の診断基準
を満たす発作を有する

コメント
　新たな遺伝的研究成果により，以前よりも正確
に 1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」を定義
することが可能になった。特定の遺伝子サブタイ
プが同定された。FHM1 では 19 番染色体上の（カ
ルシウムチャネルをコードしている）CACNA1A
遺伝子の変異が，FHM2 では 1 番染色体上の（K＋

/Na＋-ATPase をコードしている）ATP1A2 遺伝
子の変異が，FHM3 では 2 番染色体上の（ナトリ
ウムチャネルをコードしている）SCN1A 遺伝子
の変異が明らかになった。いまだ同定されていな
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いほかの遺伝子座も存在する可能性がある。遺伝
子検査が実施され，遺伝子サブタイプが明らかに
なった場合は，第 5 桁目として規定する。
　1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」は，典型
的前兆症状に加えて，脳幹症状を示すことがきわ
めて多く，発作時にはほぼ毎回頭痛が発現するこ
とが知られている。まれに，FHM の発作中に意
識障害（時に昏睡を含む），錯乱，発熱，髄液細胞
増多などが起こることがある。
　1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」はてんか
んと誤診され，（無効な）治療をされていることが
ある。FHM の発作は，（軽度の）頭部外傷によっ
て誘発されうる。FHM 家系の約 50％において，
慢性進行性の小脳失調が片頭痛発作とは別に発生
する。
 1.2.3.1.1　家族性片麻痺性片頭痛  1型（FHM1）

診断基準
A．1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛」の診断基準を

満たす
B．CACNA1A 遺伝子の病原性変異が証明され

ている
 1.2.3.1.2　家族性片麻痺性片頭痛  2型（FHM2）

診断基準
A．1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛」の診断基準を

満たす
B．ATP1A2 遺伝子の病原性変異が証明されて

いる
 1.2.3.1.3　家族性片麻痺性片頭痛  3型（FHM3）

診断基準
A．1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛」の診断基準を

満たす
B．SCN1A 遺伝子の病原性変異が証明されてい

る
 1.2.3.1.4　家族性片麻痺性片頭痛，他の遺伝子座

診断基準
A．1.2.3.1「家族性片麻痺性片頭痛」の診断基準を

満たす
B．遺伝子検査上，CACNA1A 遺伝子，ATP1A2

遺伝子，SCN1A 遺伝子のいずれの変異も証
明されない

 1.2.3.2　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．1.2.3「片麻痺性片頭痛」の診断基準を満たす
B．第 1 度もしくは第 2 度近親者に 1.2.3「片麻痺

性片頭痛」の診断基準を満たす患者がいない
コメント

　疫学調査の結果，孤発例と家族性症例の有病率
は，ほぼ同じであることが明らかになっている。
　1.2.3.2「孤発性片麻痺性片頭痛」の発作は，1.2.3.1

「家族性片麻痺性片頭痛（FHM）」と同一の臨床的
特徴を有する。明らかな孤発例の一部に FHM 遺
伝子変異が存在することが知られており，このよ
うな患者の第 1 度近親者または第 2 度近親者が片
麻痺性片頭痛を発症した場合は，1.2.3.1「家族性
片麻痺性片頭痛（FHM）」の診断基準を完全に満た
すことになり，診断の変更が求められる。
　孤発例では，その他の原因を除外するため，通
常，神経画像検査やその他の検査が求められる。
また，7.3.5「脳脊髄液リンパ球増加症候群による
一過性の頭痛と神経学的欠損（HaNDL）」を否定す
るため腰椎穿刺が必要な場合もある。

 1.2.4　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起こる。

診断基準
A．B および C を満たす発作が 2 回以上ある
B．前兆は完全可逆性で，単眼性の陽性または陰

性視覚症状（あるいはその両方）（例えば閃
輝，暗点，視覚消失）であり，発作中に下記
のいずれか，または両方により確認される
1.	 臨床視野検査
2.	 （適切な指示のもとに）患者が図示する単

眼視野障害
C．以下の 3 つの特徴の少なくとも 2 項目を満
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たす
1.	 前兆は 5 分以上かけて徐々に進展する
2.	 前兆症状は 5〜60 分持続する
3.	 前兆に伴って，あるいは前兆発現後 60

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

その他の一過性黒内障の原因が除外されてい
る

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

 1.3　慢性片頭痛（注 1, 2）

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

診断基準
A．緊張型頭痛様または片頭痛様の頭痛（あるい

はその両方）が月に 15 日以上の頻度で 3 ヵ月
を超えて起こり（注 2），B と C を満たす

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

C．3 ヵ月を超えて月に 8 日以上で以下のいずれ
かを満たす（注 3）
1.	 1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 C と

D を満たす
2.	 1.2「前兆のある片頭痛」の診断基準 B と C

を満たす
3.	 発症時には片頭痛であったと患者が考え

ており，トリプタンあるいは麦角誘導体
で改善する

D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない
注

1．1.3「慢性片頭痛」の診断基準には緊張型頭痛様
の頭痛が含まれているため，その診断において
2.「緊張型頭痛（Tension-type headache：TTH）」
およびそのサブタイプは除外される。
2．頭痛が頻発する，あるいは持続する患者にお
いては個々の頭痛発作を鑑別することが困難であ
るため，反復性片頭痛から慢性片頭痛を独立させ
た。実際，頭痛の性状は日によって変わるだけで
なく，同じ日の中でさえも変化することがありう
る。そのような患者では，頭痛の自然経過を観察
するために休薬を続けることは非常に困難であ
る。このような状況においては，前兆のある発作
も前兆のない発作も，緊張型頭痛様の頭痛も同様
に数える。慢性片頭痛を示唆する症状の最も一般
的な原因は，8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬
物乱用頭痛，MOH）」において定義されている，
治療薬の過剰使用である。1.3「慢性片頭痛」とみ
なされる患者の約半数は，薬物離脱後に反復性片
頭痛のサブタイプに戻る。これらの患者は，ある
意味では，1.3.「慢性片頭痛」と誤診されているこ
とになる。同様に，治療薬過剰使用とみなされる
患者の多くは薬物離脱後にも症状が改善しない。

（薬剤の過剰使用によって引き起こされる慢性化
は常に可逆性であると仮定すると）この場合，8.2

「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，
MOH）」の診断はある意味で不適切であるかもし
れない。これらの理由から，また原則に則って，
1.3「慢性片頭痛」と 8.2「薬剤の使用過多による頭
痛（薬物乱用頭痛）」の診断基準を満たす患者は，
両方の診断名を与えられるべきである。薬物離脱
後，片頭痛は反復性のサブタイプに戻る，もしく
は慢性のまま持続し，それぞれに従って再診断さ
れる。後者の場合は，8.2「薬剤の使用過多による
頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」は取り消される可能
性がある。いくつかの国では，8.2「薬剤の使用過
多による頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」の診断は薬
物離脱後にのみ行うことが慣例となっている。
3．頻回再発性頭痛の特徴を明らかにするために
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は，少なくとも 1 ヵ月間，痛みおよび関連症状に
ついて記録した頭痛ダイアリーを毎日付けること
が通常求められる。頭痛ダイアリーの見本は国際
頭痛学会ホームページ（http://www.i-h-s.org）か
ら入手できる。
　〔訳注：日本頭痛学会のホームページ（www.
jhsnet.org）からも頭痛ダイアリーが入手可能であ
る〕

 1.4　片頭痛の合併症

コメント
　片頭痛サブタイプと合併症の双方について，別
個にコード化する。

 1.4.1　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．頭痛発作は B および C を満たす
B．1.1「前兆のない片頭痛」または 1.2「前兆のあ

る片頭痛」（あるいはその両方）をもつ患者に
起こり，現在の発作は持続時間と重症度を除
けば従来の頭痛発作と同様である

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

たは関連症状（あるいはその両方）（注 2）
D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない

注
1．治療薬または睡眠による最長 12 時間までの寛
解は許容される。
2．診断基準 C2 を満たさないより軽症例は，1.5.1

「前兆のない片頭痛の疑い」としてコード化する。
コメント

　1.4.1「片頭痛発作重積」の特徴をもつ頭痛は，し
ばしば治療薬の過剰使用に起因すると考えられ
る。このような状況における頭痛が 8.2.「薬剤の

使用過多による頭痛（薬物乱用頭痛，MOH）」の診
断基準を満たす場合には，1.3「慢性片頭痛」およ
び 8.2「薬剤の使用過多による頭痛（薬物乱用頭
痛，MOH）」とコード化し，1.4.1「片頭痛発作重積」
とはコード化しない。治療薬の過剰使用期間が 3
か月間より短い場合は，適切な片頭痛のサブタイ
プにのみコード化する。

 1.4.2　遷延性前兆で脳梗塞を伴わないもの

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

診断基準
A．B を満たす前兆がある
B．1.2「前兆のある片頭痛」をもつ患者で，従来

の発作と異なり，1 つもしくは複数の前兆症
状が 1 週間以上続く

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

コメント
　遷延性前兆症状はまれであるが，十分な記載が
なされている。遷延性前兆症状は両側性であるこ
とが多く，数ヵ月から数年にわたり持続する場合
がある。診断基準 B における 1 週間という最短
持続期間は専門家の意見に基づいており，正式に
検討されるべきである。
　診断のための精密検査によって 1.4.2「遷延性前
兆で脳梗塞を伴わないもの」と 1.4.3「片頭痛性脳
梗塞」は鑑別診断されなくてはならない。またそ
の他の原因による脳梗塞の結果として起こる症候
性前兆も除外される必要がある。
　1 時間を超えて 1 週間未満持続する発作があ
り，1.2.1「典型的前兆を伴う片頭痛」の診断基準を
満たさない場合は，1.5.2「前兆のある片頭痛の疑
い」にコード化する。

 1.4.3　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。
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診断基準
A．B および C を満たす片頭痛発作がある
B．1.2「前兆のある片頭痛」をもつ患者に起こり，

1 つもしくは複数の前兆症状が 60 分を超え
て続くことを除けば，今までの頭痛発作と同
様である

C．神経画像検査により責任領域に虚血性梗塞病
変が描出される

D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない
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」，「前兆のある典型的片頭痛の経過中に発
生する脳梗塞」に分類することができる。このう
ち最後の，「前兆のある典型的片頭痛の経過中に
発生する脳梗塞」のみが，1.4.3「片頭痛性脳梗塞」
の基準を満たす。
　1.4.3「片頭痛性脳梗塞」はほとんどの場合，若い
女性に後方循環領域で発生する。
　前兆のある片頭痛患者においては，虚血性脳卒
中のリスクが 2 倍に増加することが，いくつかの
一般集団を扱った研究で証明されている。しかし
ながら，これらの脳梗塞は片頭痛性脳梗塞ではな
いことに注意すべきである。片頭痛患者において
虚血性脳卒中リスクが増加するメカニズムについ
てはいまだ明らかになっていない。同様に，前兆
の頻度とリスクの増加をきたすような前兆症状の
性状との関連も知られていない。多くの研究にお
いて，前兆のない片頭痛と虚血性脳卒中との関連
はないことが示されている。

 1.4.4　片頭痛前兆により誘発される 
痙攣発作

解説
　前兆のある片頭痛の発作により誘発される痙攣
発作である。

診断基準
A．1 種類のてんかんの発作診断基準を満たす痙

攣発作で，B を満たす
B．1.2「前兆のある片頭痛」患者において，前兆

のある片頭痛の発作中か，発作後 1 時間以内

に起こる
C．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない

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

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

診断基準
A．1.1「前兆のない片頭痛」の診断基準 A〜D の

うち 1 項目だけ満たさないか，1.2「前兆のあ
る片頭痛」の診断基準 A〜C のうち 1 項目だ
け満たさない

B．ICHD-3 の他のいずれの頭痛の診断基準も満
たさない

C．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない
コメント

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

 1.5.1　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．ICHD-3 の他のいずれの頭痛性疾患の診断基

準も満たさない
C．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない

 1.5.2　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」またはそのいずれの

サブフォームにおいても診断基準 A〜C のう
ち 1 つだけ満たさない

B．ICHD-3 の他のいずれの頭痛性疾患の診断基
準も満たさない

D．ほかに最適な ICHD-3 の診断がない

 1.6　片頭痛に関連する周期性症候群

以前に使用された用語
　小 児 周 期 性 症 候 群（childhood periodic syn­
dromes），小 児 期 周 期 性 症 候 群（periodic syn­
dromes of childhood）

コメント
　この疾患群は 1.1「前兆のない片頭痛」または 1.2

「前兆のある片頭痛」を併せもつ患者，あるいはこ
れらの片頭痛を発症する可能性の高い患者に起こ
る。かつては小児期に起こるとされているが，成
人に起こる場合もある。

　これらの患者では，乗り物酔いや夢遊，寝言，
夜驚症，歯軋りなどの周期性睡眠障害の症状を合
併する場合もある。

 1.6.1　再発性消化管障害

以前に使用された用語
　慢性腹痛（chronic abdominal pain），機能性腹
痛（functional abdominal pain），機能性消化不良

（functional dyspepsia），過敏性腸症候群（irritable 
bowel syndrome），機能性腹痛症候群（functional 
abdominal pain syndrome）

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

診断基準
A．腹痛，不快感・悪心および嘔吐のいずれか 1

つ以上の症状を示す明らかな発作が 5 回以上
ある

B．消化管検査や評価は正常である
C．その他の疾患によらない

 1.6.1.1　周期性嘔吐症候群

解説
　激しい悪心と嘔吐を繰り返す発作で，通常，
個々の患者では症状が安定化しており，発作のタ
イミングは予想できる。発作時に顔面蒼白と嗜眠
傾向を伴うことがある。発作間欠期には，症状は
完全に消失する。

診断基準
A．強い悪心と嘔吐を示す発作が 5 回以上あり，

B および C を満たす
B．個々の患者では症状が定性化しており，予測

可能な周期で繰り返す
C．以下のすべてを満たす

1.	 悪心，嘔吐が 1 時間に 4 回以上起こる
2.	 発作は 1 時間〜10 日間続く
3.	 各々の発作は 1 週間以上の間隔をあけて

起こる
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D．発作間欠期には完全に無症状
E．その他の疾患によらない（注 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。

コメント
　1.6.1.1「周期性嘔吐症候群」は，小児期に起こる
反復性疾患であり，典型的には自然寛解（self-
limiting）する。発作間欠期は全く正常である。周
期性が特徴であり，周期は予測可能である。
　この疾患は，ICHD-1 では小児周期性症候群に
は含まれなかったが，ICHD-2 では含まれた。本
症候群の臨床像は，片頭痛に関連して認められる
臨床像に類似する。また，過去数年間にわたる多
数の研究から，周期性嘔吐症候群は片頭痛に関連
した疾患であることが示唆されている。

 1.6.1.2　腹部片頭痛

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

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

を満たす
1.	 正中部，臍周囲もしくは局在性に乏しい
2.	 鈍痛もしくは漠然とした腹痛（just sore）
3.	 中等度〜重度の痛み

C．発作中，以下の少なくとも 2 項目を満たす
1.	 食欲不振
2.	 悪心
3.	 嘔吐
4.	 顔面蒼白

D．発作は，未治療もしくは治療が無効の場合，
2〜72 時間持続する

E．発作間欠期には完全に無症状
F．その他の疾患によらない（注 1）

注
1．特に，病歴および身体所見が胃腸疾患または

腎疾患の徴候を示さない，またはそれらの疾患を
適切な検査により否定できる。

コメント
　1.6.1.2「腹部片頭痛」の痛みは正常な日常生活を
妨げるほど重度の痛みである。
　年少児では頭痛の存在はしばしば見落とされ
る。頭痛の有無については注意深く病歴をとる必
要があり，発作中の頭痛が確認されれば，1.1「前
兆のない片頭痛」と考えるべきである。
　小児は食欲不振と悪心の区別ができないことも
ある。顔面蒼白には眼の下の隈（くま）を伴うこと
が多い。少数の患者では顔面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小児の大多数は，後年に
なって片頭痛を発症する。

 1.6.2　良性発作性めまい

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

診断基準
A．B および C を満たす発作が 5 回以上ある
B．前触れなく生じ，発現時の症状が最強で，意

識消失を伴うことなく数分〜数時間で自然寛
解する回転性めまい発作（注 1）

C．下記の随伴症状・徴候のうち少なくとも 1 項
目を満たす
1.	 眼振
2.	 運動失調
3.	 嘔吐
4.	 顔面蒼白
5.	 恐怖

D．発作間欠期には神経所見および聴力・平衡機
能は正常

E．その他の疾患によらない
注

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

コメント
　後頭蓋窩腫瘍，痙攣発作および前庭障害は必ず
除外されるべきである。
　1.6.2「良性発作性めまい」と A1.6.6「前庭性片頭
痛」（付録参照）との関連については，さらなる検
討が必要である。

 1.6.3　良性発作性斜頸

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

診断基準
A．年少児にみられる反復発作で（注 1），B およ

び C を満たす
B．頭部が左右どちらかに傾いており，若干の回

旋を伴う場合と伴わない場合がある。数分〜
数日間で自然寛解する

C．下記の随伴症状・徴候のうち少なくとも 1 項
目を満たす
1.	 顔面蒼白
2.	 易刺激性
3.	 倦怠感
4.	 嘔吐
5.	 運動失調（注 2）

D．発作時以外の神経所見は正常
E．その他の疾患によらない

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

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。
　鑑別診断には，胃食道逆流，特発性捻転ジスト
ニア，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。これらの知見は，頭痛ダイア
リー，系統的問診，長期データ収集によってさら
に妥当性を確認する必要がある。
　1.6.3「良性発作性斜頸」は，1.6.2「良性発作性め
まい」または 1.2「前兆のある片頭痛」（特に 1.2.2

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