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研究要旨 
血管型ベーチェット病は難治性病態であり、生命予後規定因子にも上げられている。ベー

チェット病の血管病変は動静脈にまたがり、心、肺にも病変を来すため、病態に応じた治療法

が望まれるが、その治療指針は確立していない。本研究では血管型ベーチェット病の診断か

ら治療に至る日常診療の各プロセスで役立つガイドラインを作成することを目的とした。 
まず、クリニカルクエッションを設定し、ワーキンググループでこれに対する推奨文を作

成し、さらに外部評価委員を加えて評価し、同意を形成した。その後、各学会のパブリックコ

メント等を経て、学会承認を受け、完成し、公表した。 

A. 研究目的 
 血管病変はベーチェット病の難治性病態の

一つであり、肺血管病変、動脈瘤などは直接的

死因となる。トルコをはじめとした他のベーチ

ェット病多発地帯と比べると、本邦における血

管病変の出現頻度は少ないなど、病像の人種差

も指摘され、診療に関する外国の知見の適応に

ついては慎重であるべきである。本研究では文

献に加え、本邦の診療実態を鑑み、エキスパー

トの意見を交え、診療ガイドライン案を作成す

ることを目標とした。 

B. 研究方法 
１. クリニカルクエッション（CQ）の設定と推

奨文の作成 

平成 25 年度の血管型ガイドライン案および

平成 27 年度の各施設へのアンケート調査結果

をもとに、研究班全体からの CQ を募集した。

以下、表１に示す過程を経て、完成した。 
CQ と推奨および解説に対して、治療に関し

てはエビデンスレベルを付記し、ワーキング・

グループメンバーおよび外部評価者を含め、同

意度を 5 点満点で評価した。 
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外部評価者 重松宏（国際医療福祉大） 
宮田哲郎（国際医療大） 

大北 裕（神戸大） 

新見正則（帝京大学） 

 

表 1. ガイドライン作成過程（血管病変） 
① 研究班全体からの CQ の募集 
② タスクフォースの決定 (リウマチ内          

科医 5 名、心血管外科医 3 名） 
③ CQ に対する関連文献レビュー、研究班調   

査資料の検討 
④ 推奨文、解説文案の作成  
⑤ 外部評価委員含めた同意度決定（リ     
ウマチ内科医 9 名、心血管外科医 7 名) 

  計 3 回の意見交換と評価、同意形成不十

分など不適切 CQ の除外 
⑥ ガイドライン内の他病型、他の情報源と

の整合性の確認 
⑦ 各学会のパブリックコメントの対応 
⑧ 学会（日本血管外科学会、日本リウマ    

チ学会）承認 
 

2. 診療アルゴリズムの作成 

 診断から治療に至るまでの流れを参考とす

べきCQとともに付記した。 

 
C. 研究結果 
 現時点の最終案である血管型ベーチェット

病 診 療 ガ イ ド ラ イ ン 案 version 4.0  

(20170729)を示す。なお、各 CQの参考文献は割

愛する。 

 

CQ1 頻度の高い静脈病変にはどんな

ものがあり、疑ったとき行うべき

検査は何か？ 

推奨 ベーチェット病では下肢深部静脈

血栓症が好発する。D-ダイマー、

可溶性フィブリンが高値の場合に

は超音波検査、造影 CT などの画

像検査を行うことを提案する。 

 同意度 4.67±0.62   推奨 B 
 

 ベーチェット病の血栓形成リスクは健常者

の 14 倍との報告があり、下肢深部静脈血栓症 
(deep vein thrombosis：DVT)が、男性、若年者に

好発する。発症後数年以内に DVT を生じるこ

と多く、通常、他の血管病変に先行する。大腿

／外腸骨静脈に多く、静脈血栓後症候(post-
thrombotic syndrome: PTS)として慢性下肢疼

痛、下腿浮腫、うっ滞性潰瘍や静脈性跛行を呈

することがある。多発性・両側性病変を認め、

再発性や長期に血栓が存在する場合も多い。D
ダイマー、可溶性フィブリン（soluble fibrin: SF）
が上昇している場合には、超音波検査を行い腸

骨・大腿静脈血栓の有無、下大静脈への血栓伸

展の有無を検索する。造影 CT を行えば、下肢

DVT だけでなく肺塞栓も検索可能である。妊婦、

造影剤アレルギーの症例は MRI で評価を行う。

表在血栓性静脈炎は血管病変発症のリスク因

子になる。本研究班 105 例の検討では、複数病

変を有する例が 46.7%、再発が 24.8%に見られ

た 2)。上大静脈／下大静脈症候群、Budd-Chiari
症候群、脳静脈洞血栓症などの重症型を呈する

こともある。肺血栓塞栓症はフランスで 9.7％
や中国で 15.1%との報告がある。ベーチェット

病の下肢血栓は血管壁への癒着が強く、通常の

DVT と異なり肺塞栓を起こしにくいとする考

えもあるが、中枢型 DVT（大腿静脈より中枢）

では造影 CT で肺血栓塞栓症の有無を検索する

ことを推奨する。 
 



52 
 

CQ2 動脈病変にはどんなものがあり、疑

ったとき行うべき検査は何か？ 

推奨 炎症に起因する大動脈および末梢動

脈の動脈瘤あるいは動脈閉塞があ

り、超音波、造影 CT などの画像検

査、ABI 検査（足関節上腕血圧比）

を提案する。 

 同意度 4.57±0.51   推奨 B 
 

 大動脈および末梢動脈に、炎症に起因する

動脈瘤あるいは閉塞病変が生じる。急性期に

は発熱、倦怠感などの全身症状を伴う。罹患

血管の支配領域に虚血症状が生じ、多彩な症

状が出現しうるが、閉塞性動脈病変は無症候

性のこともある。 

動脈瘤の多くは嚢状の仮性動脈瘤であり、腹

部大動脈をはじめ比較的大型の動脈および肺

動脈に好発する。末梢動脈瘤は有痛性の拍動性

腫瘤として体外から触れる場合もあり、診断に

つながるが、胸腔内／腹腔内病変は無症候性に

増大し、致死的破裂に至る場合もある。 
 病歴、症状、身体所見、血液検査の炎症反応

などからベーチェット病による動脈病変を疑

った場合、超音波、造影 CT、MRA、PET/CT な

どの画像検査で病変部を確認する。動脈閉塞で

は ABI 検査（足関節上腕血圧比）などを施行し、

虚血の程度を評価する。FDG-PET/CT（保険適用

外）を用いて、炎症性血管病変の局在診断と活

動性が評価できるという報告もある。 
動脈穿刺による外傷性動脈瘤の誘発が報告

されており、検査目的での動脈穿刺は避けるの

が望ましい。 

CQ3 肺動脈病変の特徴とその診断に必要

な検査は何か？ 

推奨 肺動脈病変には血管壁の炎症に基づ

く肺動脈瘤と肺血栓症および肺塞栓

症がある。胸部造影 CT を行い、必要

に応じて MRI/MRA や血管造影など

の画像検査を提案する。 

 同意度 4.64±0.63   推奨 B 
 

 肺動脈病変には血管壁の炎症に基づく肺動

脈瘤と肺血栓症および肺塞栓症があるが、動脈

瘤形成を伴わない血栓と塞栓との臨床的鑑別

は容易でない。下肢深部静脈血栓症 (deep vein 
thrombosis：DVT)の合併頻度が高いため、肺塞

栓症として対応すべきとの意見や、ベーチェッ

ト病の血栓は血管壁への癒着が強く、塞栓を起

こしにくいので、肺血管局所で生じた血栓症と

する意見もある。20-30才代に好発し、喀血、咳、

発熱、胸痛、呼吸困難などを呈するが、無症状

のこともある。肺動脈瘤は主に肺動脈下行枝に

生じ、多発性のこともあり、予後不良で、ベー

チェット病の主要死因の一つである。国際間比

較では日本の肺動脈瘤の頻度は少なく、研究班

調査では血管型ベーチェット病105例中肺動脈

瘤8例、肺血栓塞栓症20例であった。 
 診断は胸部造影 CT を行い、必要に応じて

MRI や血管造影などの画像検査で追加する。大

腿より近位の下肢 DVT では、肺塞栓症の有無

を調べるため肺動脈を含めた造影 CT を推奨す

る。肺血管病変の随伴病変として胸部 CT で結

節・空洞病変、器質化肺炎、胸水などが検出さ

れ、閉塞性換気障害が認められることがある 2,5)。

また、血栓が主体で肺循環にも影響が及ぶため、

慢 性 血 栓 塞 栓 性 肺 高 血 圧 症 (chronic 
thromboembolic pulmonary hypertension: CTEPH)
との鑑別困難な場合は右心カテーテル検査が

必要となる。 
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CQ4 心病変にはどんなものがあり、疑った

とき行うべき検査は何か？ 

推奨 主なものとして大動脈弁閉鎖不全

症、心内血栓症、冠動脈血管炎などが

あり、心電図、経胸壁心エコー、冠動

脈 CT などを施行することを提案す

る。 

同意度 4.71±0.47   推奨 B 

 心病変は稀ではあるが、男性例に多く、動静

脈あるいは肺血管病変の併存が多い。上行大動

脈瘤が大動脈弁領域まで進展すると、弁輪拡大

による大動脈弁閉鎖不全症をきたし、しばしば

重症化する。このような症例は手術適応である

が（CQ14 参照）、術後合併症も少なくない。心

内血栓症では病理学的に炎症細胞浸潤が見ら

れ、心内膜炎の波及と考えられる。冠動脈血管

炎による急性冠動脈症候群（ acute coronary 
syndrome: ACS）の報告は稀だが、心筋シンチグ

ラフィーなどにより潜在的な冠動脈病変が検

出されるとする報告もある。動脈穿刺による外

傷性動脈瘤の誘発が報告されており、治療目的

以外の心カテーテル検査の適応は慎重に検討

すべきである。 
また、心病変で最も多いのは心外膜炎とする

文献もあるが、国内での頻度は不明である。こ

れ以外に心内膜炎、心筋線維症、心伝導障害な

どが報告されている。 
 

CQ5 静脈病変（血栓症）の原因としてベー

チェット病と鑑別すべき危険因子や

疾患は何か？ 

推奨 主なものとして血栓性素因、抗リン脂

質抗体症候群、Trousseau 症候群の血

栓症危険因子の鑑別を提案する。 
同意度 4.60±0.63   推奨 B 

 血管ベーチェット病は、典型的には皮膚粘膜

症状、眼症状などのベーチェット病が先行し、

血管病変が遅れて出現する場合が多く、完全型、

不全型、あるいは疑い例のベーチェット病の診

断が他疾患との鑑別に最も重要である。研究班

の解析では血管病変の出現時にはじめてベー

チェット病の診断基準を満たす症例が血管型

の約1/4を占める。また血管病変が先行する症例

も存在するため、再発を繰り返す深部静脈血栓

症 (deep vein thrombosis：DVT)や原因不明の上

大静脈症候群では経過中にベーチェット病の

他の主症状、副症状が出現しないかを注意深く

経過観察することも必要である。ベーチェット

病の血栓形成リスクは健常者の14倍であるが、

血栓症を認めた場合には他に血栓をきたす危

険因子や疾患がないかを鑑別することが必要

である。血栓症の3大要因として血流の停滞、血

液凝固機能の亢進、血管内皮の障害がある。通

常のDVTは血流の停滞により生じることが多

い。長期臥床、長距離旅行、肥満や妊娠などに

よる血流停滞の要因がないかを調べる。ベーチ

ェット病では血液凝固機能の亢進や、好中球の

機能過剰や血管炎による血管内皮細胞障害が

DVTの原因になっていると考えられている。血

液凝固機能亢進の鑑別として我が国で頻度が

高いProtein C欠損症、Protein S欠損症，アンチト

ロンビン欠乏症による先天異常、抗リン脂質抗

体症候群、Trousseau症候群が主要な鑑別疾患

で、患者の状態によっては表(割愛)にあげるよ

うな血栓の原因を鑑別する。 
 

CQ6 ベーチェット病の動脈病変と鑑別すべ

き疾患は何か？ 

推奨 高安動脈炎、巨細胞性動脈炎、感染性動

脈瘤、慢性動脈周囲炎を含む IgG4 関連

疾患、結節性多発動脈炎、バージャー

病、閉塞性動脈硬化症、動脈硬化性動脈

瘤など大型および中型動脈に病変を生

じる疾患を鑑別することを提案する。 

同意度 4.50±0.65  推奨 B 

 高安動脈炎、巨細胞性動脈炎、感染性動脈瘤、

http://www.treatneuro.com/archives/1094
http://www.treatneuro.com/archives/1094
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慢性動脈周囲炎を含む IgG4 関連疾患、結節性

多発動脈炎、バージャー病および閉塞性動脈硬

化症などを鑑別する必要がある。静脈病変と同

様、臨床経過、随伴する皮膚粘膜症状、眼症状

などの血管外症状が鑑別の決め手になるが、動

脈病変で初発する稀な例においては上記を鑑

別する必要がある。 
血管病変は腸管病変と共存する頻度が有意

に高い。高安動脈炎に潰瘍性大腸炎が合併する

ことがしばしばあり、皮膚粘膜症状、眼症状も

類似することがあるので特殊型ベーチェット

病との鑑別を要する。ベーチェット病が HLA-
B51 と関連するのに対し、高安動脈炎は HLA-
B52 と関連するので、両者の鑑別に HLA は参

考所見となると考えられる。 
 

CQ7 ベーチェット病の肺動脈病変と鑑別

すべき疾患は何か？ 

推奨 肺動脈瘤を来す高安動脈炎、巨細胞性

動脈炎、Hughes-Stovin 症候群を、腫瘤

を形成し、喀血を来しうる疾患として

感染症（肺アスペルギルス症，肺結核

症）、悪性腫瘍、気管支拡張症などを

鑑別することを提案する。 

同意度 4.79±0.43   推奨 B 

 肺動脈瘤は無症状で経過することもあるが、

喀血、胸痛などの原因となる。皮膚粘膜症状、

眼症状などのベーチェット病が先行し、血管病

変が遅れて出現することが多いが、20~30%は血

管病変が出現するまでベーチェット病の診断

が確定しない例、あるいは血管病変が先行し、

経過中にベーチェット病の診断に至る例があ

る。 
肺動脈瘤の鑑別には巨細胞性動脈炎，高安動

脈炎、また、頻度は低いが Hughes-Stovin 症候

群、Marfan 症候群、Loeys-Dietz 症候群、Ehlers-
Danlos 症候群などがある。また、免疫抑制療法

施行中に出現した新規肺病変では感染症の鑑

別診断が必要であり、腫瘤を形成し、喀血の原

因になるという観点からは悪性腫瘍も鑑別に

上げられる。ベーチェット病患者で突然の胸痛

や呼吸困難を生じた場合には肺動脈瘤や肺血

栓塞栓症以外に心筋梗塞や解離性大動脈瘤、気

胸なども鑑別する 
 

CQ8 血管病変の活動性はどう判定する

か？ 

推奨 臨床症状、CRP などの血液検査炎症所

見や凝固線溶系検査所見、画像検査所

見より総合的に評価することを提案

する。 

同意度 4.60±0.63   推奨 B 

 血管病変の活動性は急性の臨床症状がどう

推移するか経過を追跡しつつ、CRP、赤沈、白

血球などの炎症所見や D ダイマーなどの凝固

線溶系検査所見、画像検査所見（エコー検査、

造影 CT、MRA、PET-CT など）を加味して総合

的に判断する。 
 Behcet’s Disease Current Activity Form 2006 な

ど、いつくかのベーチェット病全体の包括的活

動性指標が提唱されているが、血管型の急性期

には他の特殊型と同様に局所病変の把握がよ

り重要である。 
 

CQ 9 ベーチェット病の深部静脈血栓症に

免疫抑制薬は必要か？ 
推奨 炎症を伴う静脈血管病変に起因する

急性期の深部静脈血栓症には副腎皮

質ステロイドで治療を開始し、重症

例、効果不十分の場合、アザチオプ

リンなどの免疫抑制薬の併用を提案

する。 
エビデンスレベル 3 同意度 4.33±0.71 

推奨 C1 

 他の原因を除外し（CQ6 参照）、ベーチェッ

ト病の炎症を伴う静脈血管病変に起因する深
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部静脈血栓症 (deep vein thrombosis：DVT)と診

断した場合には、血管病変と血栓症の治療

（CQ14 参照）の両面を考慮する必要がある。

後方視的検討で免疫抑制療法施行群は非施行

群より血栓再発が抑制されることも示されて

いる。 
文献上、急性期には副腎皮質ステロイド中等

量 (0.5mg/kg)単独またはアザチオプリン (2 
mg/kg)併用で開始し、状態をみながら漸減する

プロトコールなどがあり、他の免疫抑制薬とし

てメトトレキサート、シクロホスファミドなど

が使用される。国内ではステロイド投与量、併

用する免疫抑制薬、治療継続期間についてのコ

ンセンサスは形成されてない。効果不十分の場

合、Budd-Chiari 症候群、心内血栓合併例など

の重症例ではステロイドパルス療法（ステロイ

ドパルス施行時にはヘパリンを併用）、間欠的

シクロホスファミド点滴静注療法（IVCY）、さ

らに難治性の場合はインフリキシマブが試み

られている（CQ13 参照）。なお、コルヒチンの

血管病変に対する効果に関するまとまった成

績は示されていないが、国内では使用例も少な

くなく、その使用を制限する根拠はない。 
 

CQ10 深部静脈血栓症に対する抗凝固療

法は有効か？ 

推奨 出血リスクがなければ、抗凝固薬を

使用することを提案する。 

エビデンスレベル 5 同意度 4.56±0.51  
推奨 C1 

 2008 年 EULAR 推奨では禁忌に近い記載で

あるが、後方視的検討における深部静脈血栓症

（deep venous thrombosis: DVT）を有するベ

ーチェット病患者のワルファリン使用率は本

邦で 69.6%、英国 89%、フランス 98.6%であっ

た。いずれのコホートでも懸念された肺出血な

どの重篤な出血合併症は報告されていない。ま

た、抗凝固療法が静脈血栓後症候 (post-

thrombotic syndrome: PTS)、静脈性間欠性跛

行に有効との報告もある。PTS に対する支持療

法を含め、他の原因の DVT と同様に治療する

ことを提案する。なお、現在改訂中の EULAR
推奨では抗凝固療法は条件付きで支持されて

いる。 
 未分画ヘパリン皮下注射・静脈注射あるいは

フォンダパリンクス皮下注射後、PT INR 1.5-2.5
を目標とし、ワルファリンを投与する。リバロ

キサン、アピバキサンなどの Xa 抑制薬、直接

経口凝固薬(direct oral anticoagulant: DOAC)
の single drug use が臨床的に標準となりつつあ

るが、ベーチェット病での使用経験は限られて

いる。抗凝固療法の中止基準はなく、疾患活動

期は継続すべきと思われる。また、抗凝固薬禁

忌 DVT 症例における下大静脈フィルター留置

の有効性に疑問が持たれており、ベーチェット

病では血栓誘発のリスクが高いことを念頭に、

リスクとベネフィットを勘案し、検討すべきで

ある。 

 
CQ11 ベーチェット病が原因の動脈瘤に対

する内科的治療は？ 
推奨 ベーチェット病の血管の炎症病変が

原因で悪化する動脈瘤には副腎皮質

ステロイドの投与およびシクロホス

ファミド、アザチオプリンなどの免疫

抑制薬の併用を推奨する。 
エビデンスレベル 4 同意度 4.89±0.33  

推奨 B 
 他の原因を除外し（CQ7 参照）、ベーチェッ

ト病の血管の炎症病変により動脈瘤が悪化す

る場合、その進行抑制のために副腎皮質ステロ

イドや免疫抑制薬による治療が行われている

が、まとまった治療成績は示されていない。し

かし、血管炎の治療として中等量以上の副腎皮

質ステロイドは必要であり、効果不十分の場合

には、ステロイドパルス療法、免疫抑制薬の併
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用、またはインフリキシマブの併用を考慮する

（CQ 13 参照）。 
具体的には他の血管炎症候群に準じ、プレド

ニゾロン(1.0 mg/kg/day)で開始し、以後漸減と

シクロホスファミド間欠静注（ intravenous 
cyclophosphamide: IVCY）療法による寛解導

入療法およびアザチオプリン(2 mg/kg/day)併
用による維持療法などが報告されており 3) 4)、

シクロスポリンやメトトレキサートも選択肢

として可能性がある。 
補助療法として、降圧治療は高血圧治療ガイ

ドラインに則って行う。 
また、大きな動脈瘤や増大する動脈瘤を伴う

場合には、緊急に心臓血管外科専門医にコンサ

ルトした上で、手術、血管内治療も含め治療方

針を検討する必要がある（CQ14、15、16 参照）。 
 

CQ12 肺動脈病変に対して免疫抑制療法

は有効か？ 

推奨 肺動脈病変に対して副腎皮質ステロ

イドとシクロホスファミドなどの免

疫抑制薬の併用療法を推奨する。 

エビデンスレベル 3 同意度 4.56±0.53  
推奨 B 

急性期には高用量のプレドニゾロン治療

（1mg/kg/日）、状態によってはメチルプレドニ

ゾロンパルス療法（mPSL 1,000 mg 3 日間）を行

い、症状の軽快を確認後、プレドニゾロンを減

量する。免疫抑制薬併用による治療成績の向上

が報告されているので、シクロホスファミド間

欠静注（intravenous cyclophosphamide: IVCY）
療法をはじめ、メトトレキサート、アザチオプ

リンなどの併用を積極的に考慮する。再発抑制

に関する治療成績は蓄積されていないが、静脈

病変と同様に、維持療法は臨床経過をみながら

プレドニゾロンを漸減し、中止を目指す。予後

を考えると、免疫抑制薬の中止はより慎重にす

べきであろう。初期治療に IVCY を選択した場

合は血管炎症候群に準じ、メトトレキサート、

アザチオプリンなどの経口薬による維持療法

を考慮する。IVCY の導入により治療成績は著

明に改善したが、なお、死亡率は 20-30%である

ことから、今後は TNF 阻害薬の使用経験の蓄積

が必要である(CQ13 参照)。 
 
 

CQ13 血管型病変に対する TNF 阻害療法は

有効か？ 

推奨 従来の免疫抑制療法抵抗例にも有効

との報告があり、重症例には TNF 阻

害療法の使用を提案する。 

エビデンスレベル 4 同意度 4.44±0.53  
推奨 C1 

 症例報告、症例シリーズが主体であるが、肺

動脈瘤、下大静脈血栓症、末梢動脈瘤、末梢動

脈閉塞、心内膜炎などに TNF 阻害療法の有効例

が報告されている。ただし、Budd-Chiari 症候群

では無効例の報告もある。Hamuryudanらはシク

ロ ホ ス フ ァ ミ ド 間 欠 静 注 （ intravenous 
cyclophosphamide: IVCY）療法抵抗性の肺動

脈病変をもつベーチェット病患者 13 例に対し

TNF 阻害療法を施行し、10 例で有効であった。

うち 4 例で TNF 阻害療法を中止し、2 例に再発

を認めた。重症感染症（肺結核、アスペルギル

ス症）が 2 例にみられた。インフリキシマブは

本邦でも 2015 年に保険適用が承認された。治

験での血管型の組み入れ症例は 4 例であったが、

前向き試験で症状や画像所見の改善や炎症所

見消退が認められ、今後の症例の蓄積が期待さ

れる。 
TNF 阻害療法に併用するステロイド、免疫抑

制薬についての報告は様々である。また、TNF
阻害療法の中止時期については一定の見解は

まだない。 
 
 
 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Hamuryudan%20V%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26190564
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CQ14 心血管型病変に対する外科手術の適

応は？ 

推奨 重症の大動脈弁閉鎖不全症の場合，弁

膜症ガイドラインに従い人工弁置換術

を推奨する。また、大動脈基部拡大を

伴う場合には基部置換術を行う．胸部・

腹部大動脈瘤の場合，大きさ，拡大速

度，形状から破裂のリスクの高い場合，

人工血管置換術を推奨する。  

エビデンスレベル 4 同意度 4.43±0.53  
推奨 C1 

 外科手術の有効性に関しては、初回手術の早

期成績は良好であるが，炎症の持続に伴う遠隔

期の人工弁縫着部離解や吻合・縫合部離解など

を高率に認め，再手術もしくは血管内治療によ

る修復を行う．防止のためには縫合（着）部の

補強およびステロイドや免疫抑制剤による炎

症のコントロールが重要となる． 

1. 心臓外科領域 
① 大動脈弁逆流（AR）に対する大動脈弁置換

（AVR）： 頻度的に稀である。単独 AVR の早期

成績は血栓形成傾向の強い本症において機械

弁を用いた場合でも良好であるが，遠隔期の人

工弁縫着部離解（弁周囲逆流）を高頻度に認め

る．機序として，硬い人工弁縫着リングが持続

炎症による脆弱な弁輪組織を破壊するためと

されている．したがって，発生防止のために，

人工弁縫着部の補強や縫着部位の移動，さらに

大動脈基部置換術（Bentall 手術）の拡大適応な

どの工夫が必要である． 
② AR を伴った大動脈基部拡大に対する大動

脈基部置換術（Bentall 手術）：早期成績は比較

的良好であるが，遠隔期に基部縫合部の離解

（仮性瘤）を高頻度に認める．①同様に，硬い

人工弁縫着リングが持続炎症に伴う脆弱な弁

輪組織を破壊し，仮性瘤の発生の危険性があり，

フェルトによる補強や人工弁の縫着位置の移

動（スカート法）などの工夫が用いられている．

ホモグラフト（同種大動脈弁）の使用の報告も

ある 9)．特に再手術（①の再手術を含む）は，

大動脈弁輪の破壊を伴っており困難を極める．

十分なフェルト補強を用いて弁輪形成後にベ

ント-ル手術を行う必要がある．大動脈基部病変

や冠動脈病変の合併から，稀に心移植の対象と

されているが，成績は良好とは言えない． 
③ 冠動脈病変：稀ではあるが，冠動脈瘤が発

生し，それに対する外科治療の報告がある。 
④ 心臓内血栓：主に右心系に発生するため，

ほとんどが外科治療の対象とならず，抗凝固療

法を併用した炎症コントロールの対象となる． 

2. 大血管外科領域 
① 胸部大動脈：上記１−②の大動脈基部病変

の報告がほとんどで，弓部から下行大動脈病変

に関する外科手術の報告は少ない． 
② 肺動脈：肺動脈瘤破裂に対する肺切除の報

告があるが，最近は血管内治療の対象とされる． 
③ 腹部大動脈（腸骨動脈瘤を含む）：大動脈瘤

の多くが腹部大動脈瘤に関するものである．人

工血管置換後の吻合部仮性瘤の発生がしばし

ばみられる．最近では，この仮性瘤に対する治

療を含め血管内治療の割合が増加してきてい

る．ただし，この場合もアクセス部の仮性瘤の

報告があり,注意が必要である． 

3. 前処置，外科手術後の後療法 
① 術前の炎症コントロール：ステロイドおよ

び免疫抑制剤による十分な炎症コントロール

の重要性が報告されている． 
② 術後（遠隔期）の炎症コントロール：吻合

部仮性瘤を中心とした関連合併症の防止には

ステロイドおよび免疫抑制剤による十分な炎

症コントロールの重要性を強調する報告が多

い．ただし，①，②共にランダム化比較試験は

なく，エビデンスレベルは高くない． 
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CQ15 末梢血管型病変に対する外科手術の

適応と有効性は？ 

推奨 
 
 

絶対的手術適応は破裂性、切迫破裂

性、急速な拡大傾向で、瘤切除、代用

血管による血行再建、流入・流出血管

の結紮を推奨する。 

エビデンスレベル 4 同意度 4.00±1.00  
推奨 C1 

動脈瘤（真性・仮性）あるいは閉塞性病変を呈

する。頻度は低いながら、ベーチェット病の死

亡の主原因となる。末梢動脈瘤は腹腔動脈、腎

動脈、大腿動脈、膝窩動脈、前脛骨動脈、鎖骨

窩動脈瘤の報告があり、好発部位は特に存在し

ない。絶対的手術適応は生命予後不良な、破裂

性、切迫破裂性、急速な拡大傾向で、術式は動

脈硬化性動脈瘤に準じ瘤切除、代用血管による

血行再建、動脈の結紮が行われる。代用血管は

動脈硬化性と同様に膝窩動脈より中枢では人

工血管（ポリエステル、ePTFE）,自家静脈が口

径に応じて選択され、膝窩動脈末梢では自家静

脈が選択されるがしばしば血栓性閉塞、吻合部

瘤を生じ再手術の頻度が高い。 
閉塞性病変は瘤に比べ頻度は低く報告例は

少ない。重症虚血肢は救肢のため、バイパス手

術の適応となる。代用血管は瘤手術と同様であ

るが、自家静脈は血管炎の波及、血栓性静脈炎

の合併のため、しばしば使用できない場合が存

在する。手術は可能な限り薬物療法を優先し、

非活動期に行い、術後も免疫抑制薬、ステロイ

ド、コルヒチンで血管炎の管理を行う。活動期

の血管ベーチェット病では凝固系、血小板機能

の亢進がみられ、抗血小板薬、抗凝固薬で加療

を行う。 
 
 
 
 
 

CQ16 動脈瘤の血管内治療の有効性と安全

性は？ 

推奨 血管ベーチェット病による動脈瘤治

療において、血管内治療（ステントグ

ラフト手術）を提案する。 

エビデンスレベル 4 同意度 4.00±0.82  
推奨 C1 

 血管ベーチェット病による動脈瘤に対する

血管内治療（ステントグラフト手術）は、従来

の外科手術（人工血管置換術）に比べて侵襲度

が低く、合併症／死亡率が同等か低いため、治

療方法として考慮する。しかしながら、重要な

分枝を含む動脈瘤や四肢動脈瘤には適応困難

という解剖的制限がある。また、新しい治療法

であるため、長期成績は明らかでなく、ステン

ト留置部からの仮性動脈瘤形成も経験されて

おり、注意を要する。 
既報の血管ベーチェット病による動脈瘤の治

療に関する 14 のケースシリーズで、手術（11 論

文、141 例）および血管内治療（6 論文、54 例）

を比較すると、死亡率は手術 0～33%(全体

12.7%)、血管内治療 0～10%(全体 1.8%)、再発率

はそれぞれ 0～56%(全体 21.3%)、0～22.2%(全
体 11.1%)、閉塞率は 0～56%(全体 19.3%)、0～
28.6%(全体 9.5%)であった 1-6)。患者背景、病変

部位、手術および血管内治療の適応は各研究で

異なり、その成績は直接比較できるものではな

い。いずれを選択するかは動脈瘤の部位、形態、

患者背景、術者／施設の経験に基づいて判断す

べきである。 
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CQ17 血管病変に対する周術期の免疫抑制

療法は有効か？ 
推奨 外科手術は急性炎症期を避け、炎症

消退期での待機的実施を推奨する。

副腎皮質ステロイド、免疫抑制療剤

は合併症抑制に有効である。急性炎

症期に手術をする際は、術前からス

テロイドによる免疫抑制療法の開始

を推奨する。 
エビデンスレベル 3 同意度 4.53±0.64  

推奨 B 
ベーチェット病患者の血管外科手術後には吻

合部動脈瘤、グラフト閉塞の合併症が多い。針

反応陽性は術後合併症のリスク因子であり、ベ

ーチェット病特有の炎症病態が合併症発生に

関与すると考えられ、免疫抑制療法の併用がそ

の予防に有用であるとされている。副腎皮質ス

テロイドと免疫抑制剤の使用量は、諸家の報告

では非手術例の動脈病変治療とほとんど変わ

りがない（CQ 11 参照）。待機的に手術ができ

る場合には、血管病変の活動性をステロイド等

で抑制したのちに手術を行う。術前にパルス療

法を含むステロイド単独あるいはステロイド

と免疫抑制剤（シクロホスファミド、アザチオ

プリン、メトトレキサート）を併用することで

術後の合併症を抑制できた報告がある 3-5)。 
緊急手術の場合でも中等量のステロイド（プレ

ドニゾロン 20mg/日）を開始し、手術後に合併

症や再発抑制のために、さらに追加の免疫抑制

療法（ステロイドの増量やメソトレキセートや

アザチオプリンなどの免役抑制薬）を検討する。 
 これらCQ に基づく診断から治療に至るアル

ゴリズムを図に示す。 
 
D. 考察 

最終案に至るまで、診断、鑑別診断、活動性

判定に関してはCQ1-8については2回でほぼ同

意を形成した。CQ9-17の治療については、2回

目まで同意形成に至らず、評価者の意見のもと

さらに修正を加え、3回のvotingを行い、同意を

形成した。特に、CQ10の深部静脈血栓症に対す

る抗凝固療法、CQ14、15の外科手術について

は最終votingで、同意度4.0以上が確保された。 
 この後、各学会のパブリックコメント等を経

て、学会承認を受け、完成した。 
 

E. 結論 
 日本の診療実情を踏まえた、血管型ベーチェ

ット病診療ガイドラインを作成し、公表した。 
 
F. 研究発表 
1）国内 
口頭発表                     31 件 
原著論文による発表            0 件 
それ以外（レビュー等）の発表 31 件 
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メディア、東京、pp290-291、2017 
2.  岳野光洋 多彩な血管を侵す血管炎 . 

Behçet 病. 臨床脈管学、日本医学出版、

p333-334、2017  
3. 岳野光洋. ベーチェット病. イヤーノート

Topics 2018-2019（岡庭豊編）、メディック

メディア、東京、F26-28, 2018 
4. 岳野光洋. Behçet 病『病気がみえる vol.6 

免疫・膠原病・感染症』（第 2 版）メディッ

クメディア、東京、p120-123、2018 
5.  岳野光洋、桐野洋平. ベーチェット病の病

態. 「腸管ベーチェット病のすべてがわかる
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医学社、p12-18, 2018 
6．桑名正隆、岳野光洋. ベーチェット病の血管

病変. 「腸管ベーチェット病のすべてがわか

る- 診療ハンドブック」（鈴木康夫. 監修）先

端医学社 p87-92, 2018 
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9. 岳野光洋. 日常生活のケア・指導 「腸管ベー
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230, 2018 
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417, 2018  
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メディア、東京、F27-29、 2019 
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とMHC-I-opathy. 医学のあゆみ 自己炎症

性疾患―病態解明から診療体制の確立まで

（別冊）（西小森隆太編）、医歯薬出版、p89-
94, 2019 

14. 岳野光洋. 血管病変（血管ベーチェット病）. 
第 3 章ベーチェット病の臨床.「ベーチェッ

ト病診療ガイドライン 2020」（日本べーチェ

ット病学会、水木信久、竹内正樹編）、診断

と治療社、東京、p313-316, 2019 
15.岳野光洋、他. 血管病変（血管ベーチェット
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ン . 「ベーチェット病診療ガイドライン
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4 章ベーチェット病診療ガイドライン.「ベー

チェット病診療ガイドライン 2020」（日本べ

ーチェット病学会、水木信久、竹内正樹編）、

診断と治療社、東京、p449-463, 2019 
17. 岳野光洋. ベーチェット病国際診断基準

（ISG, ICBD, PEDBD など）との比較. 第
5 章参考資料・情報「ベーチェット病診療ガ

イドライン 2020」（日本べーチェット病学会、

水木信久、竹内正樹編）、診断と治療社、東

京、p502-503, 2019 
18. 岳野光洋. Behçet 病 今日の疾患辞典、

エイド出版、東京、:https://www.cds.ai 
(総説) 
19.岳野光洋 . ベーチェット病の神経病変  

リウマチ科 57(5):473-480, 2017 
20. 岳野光洋. ベーチェット病の中枢神経病変. 
リウマチ科 58(1):33-39, 2017 

21. 岳野光洋. ベーチェット病遺伝素因  リ

ウマチ科 58(4):412-419, 2017 
22. 岳野光洋、桑名正隆 レフルノミド 先医

学 10(4):189-192, 2017  
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のあゆみ 263(6):521-524, 2017 
24. 岳野光洋. 血管型ベーチェット病 血管

炎（第 2 版）日本臨床 増刊、p413-417, 2018 
25. 岳野光洋、石戸岳人、黒澤美智子、堀田信

之、水木信久.日本人のベーチェット病の疫

学：疫学から病因へ リウマチ科 60(3):332-
9, 2018 

26. 岳野光洋. Behçet 病の免疫病態-自己炎症

と MHC-I-opathy. 医学のあゆみ 267(9): 
728-733, 2018 

27. 岳野光洋. ベーチェット病. 膠原病診療 

update -診断・治療の最新知見- 日本臨床

77(3):558-65, 2019 
28. 岳野光洋、桑名正隆. 突然出現した左頸部

http://www.j-circ.or.jp/guideline/pdf/JCS2017_isobe_h.pdf
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の拍動性腫瘤. 診断力を上げる！症例問

題集  内科  臨床雑誌  123(4):827-8, 
2019 

29. 岳野光洋. 2018 改訂ベーチェット症候群

の診療に関するEULAR推奨(話題). リウ

マチ科 61(6):582-8, 2019 
30. 岳野光洋. 【知らなきゃ手古摺る乾癬治療!

アプレミラスト 200%活用術!】(Part1)アプ

レミラストの基礎を学ぶ!(総説 3) Behcet
病に対するアプレミラスト治療(解説/特
集) . Visual Dermatology 10(10):998-999, 
2019 

31. 岳野光洋. 小児ベーチェット病 vs 成人ベ

ーチェット病 特集〈Clinical Science〉免

疫 難 病 に お け る 小 児 か ら 成 人 へ の

transition の課題と対策  炎症と免疫 

28(1):56-61, 2020 
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  (特別講演・教育講演・シンポジウム) 
1. 岳野光洋: ベーチェット病とToll-like 受容

体 眼内炎症と微生物の関係を考える. 教
育セミナー4 第 121 回日本眼科学会総会、

東京、2017.4  (教育セミナー) 
2. 岳野光洋: ベーチェット病の診断と治療. 

Meet the Expert 18 第 62 回日本リウマ

チ学会、東京、2018.4. 
3. 岳野光洋: ベーチェット病のトータルマネ

ーメント 特殊病型の治療フォーサム（第

55 回日本眼感染症学会 第 52 回日本眼炎

症学会 第 61 回日本コンタクトレンズ学

会総会 第 7 回日本涙道・涙液学会総会） 
東京 2018. 7. （ランチョンセミナー） 

4. 岳野光洋. エビデンスに基づいた診療ガイ

ドライン 血管型ベーチェット病 （ラン

チョンセミナー）日本ベーチェット病学会 

2018.12. 
5. 岳野光洋.  Meet the Expert ベーチェット

病  第 63 回 日本リウマチ学会、京都、

2019.4. 
6. 岳野光洋.ベーチェット病の病態（イーブニ

ングセミナー）第 63 回 日本リウマチ学

会、京都、2019.4 
7. 岳野光洋.ベーチェット病の診療ガイドラ

イン. (シンポジウム 14 リウマチ性疾患の

ガイドライン).第 63 回 日本リウマチ学会、

京都、2019.4 
8. 岳野光洋. ベーチェット病治療戦略におけ

る口腔内病変の位置づけ(ランチョンセミ

ナー).第 3 回日本ベーチェット病学会、横

浜、2019.11.23. 
9. 岳 野光 洋 . ベ ーチェッ ト病 に対す る

Apremilast 治療 (ランチョンセミナー).第
29 回 日本リウマチ学会北海道東北支部
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10. 副島裕太郎、桐野洋平、岳野光洋 (24 人中

3 番目)、他 : ベーチェット病患者のサブ

グループ化と個別改良に向けての展望. 第
61 回日本リウマチ学会総会・学術集会 (福
岡). 2017. 4. (ワークショップ) 

11. 菊池弘敏、沢田哲治、岡田正人、岳野光洋、

桑名正隆、石ヶ坪良明、廣畑俊成: 神経ベー

チェット病の診療のガイドライン改訂に向

けて. 第 61 回日本リウマチ学会総会・学術

集会 (福岡). 2017. 4. (ワークショップ) 
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4. 
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子、吉見竜介、石ヶ坪良明、竹内正樹、目黒

明、水木信久、中島秀明: ベーチェット病患
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会. (横浜). 2018. 12. 14. 
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