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研究要旨 
【目的】小児ベーチェット病は診断基準を満たしにくい傾向について海外から報告されてい

る。日本小児リウマチ学会によるアンケート調査を用いて本邦例について同様の傾向を認め

るか否かについて検討する。これらの情報を整理し、日本ベーチェット病学会 ベーチェッ

ト病診療ガイドライン 2020 のうち小児例に関する内容を作成する。 
【方法】本学会員により小児ベーチェット病と診断され継続的に診療を受けている症例を対

象に、厚生労働省 特定疾患ベーチェット病診断基準（2010 年小改訂）について検討した。

ベーチェット病診療ガイドライン案としてクリニカルクエスチョン（Clinical 
Question:CQ）および回答案を作成した。回答案に対して関連学会（日本小児リウマチ学

会）のエキスパートなどよりよせられた質問および意見を再度検討し、最終的な回答集を作

成した。 
【結果】厚生労働省 特定疾患ベーチェット病診断基準（2010 年小改訂）を用いた場合、ベ

ーチェット病と診断される小児例は 60%であった。40%の症例は疑い例に該当し、同診断基

準を満たさなかった。日本小児リウマチ学会では、症例登録システム（PRICURE: 
Pediatric Rheumatology International Collaboration Unit REgistry）を構築し、学会員に

よる登録を開始した。 
【結語】小児ベーチェット病に関する診断基準を満たしにくいなどの臨床上の疑問点を整理

し、5 つの CQ 案と回答を作成した。小児リウマチ性疾患の登録システムが構築され、学会

員による登録が開始された。 

 
A. 研究目的 
 ベーチェット病は、皮膚粘膜症状（反復する
口内炎、皮膚症状、外陰部潰瘍）および眼症状
（ぶどう膜炎）を特徴とする、増悪と寛解を反
復する全身性血管炎である。好発年齢は 10 歳
代後半から 30 歳代前半とされるが、全症例の
うち 5.4%から 7.6%は小児期に発症する 1。一
方で、小児期にベーチェット病を発症した症例
は、その時点でベーチェット病の診断基準を満
たしにくい傾向がある。その傾向は海外でも報

告されており、フランスの小児ベーチェト病 
200 例の検討では、ISG（International Study 
Group for Behçet’s Disease）国際診断基準を
満たす症例は半数にとどまった 2。英国からの
報告では、ISG 国際診断基準を満たす成人ベー
チェット病 478例のうち 16歳未満に発症した
60 例を検討したところ、小児期に診断基準を
満たした割合は 43%にとどまり、その他の症
例は内科に移行後に診断基準を満たしていた
3。基準を満たしにくい原因として、発症から
の期間が短い小児例では臓器障害の組み合わ
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せで診断する方法では過小評価されやすいこ
と、多くの基準は研究に際して典型例を分類す
る目的で作成されたものであることが影響し
たと推測された。日本小児リウマチ学会ベーチ
ェット病ワーキンググループではアンケート
調査を元に、本邦の小児ベーチェット病で同様
の傾向の有無を確認する目的で解析を行った。
また、現時点で明らかになっている小児ベーチ
ェット病診療の課題を列挙し、日本ベーチェッ
ト病学会 ベーチェット病診療ガイドライン
2020 の作成を目指した。さらに、継続的に小
児ベーチェット病に関する課題を調査研究す
るためには疾患登録制度の必要と考えた。 
 
B. 研究方法 
 日本小児リウマチ学会ベーチェット病ワー
キンググループが実施したアンケート調査を
用いて、学会員がベーチェットと診断し継続的
な診療を行っている小児期発症例を対象に、厚
生労働省 特定疾患ベーチェット病診断基準
（2010 年小改訂）において完全型、不全型、
疑い、それ以外のいずれに該当するのかについ
て検討した。また、小児ベーチェット病に関す
る具体的な臨床上の疑問点を整理し、クリニカ
ルクエスチョン（Clinical Question:CQ）を作
成した。小児ベーチェット病に関する論文をレ
ビューし、その設問に対する回答案を作成した。
回答案に対して関連学会（日本小児リウマチ学
会）員およびその他の領域のエキスパート、よ
りよせられた質問および意見を再度検討し、最
終的な回答集を作成した。 
 
C. 研究結果 
 アンケート調査には、15 施設より 51 症例
（男児 25 例、女児 26 例）の回答があった。
全例が小児期発症のベーチェット病で継続的
に診療を受けていたが、厚生労働省 特定疾患
ベーチェット病診断基準（2010 年小改訂）を
用いた検討では、完全型 2%、不全型 58%（う
ち 10%は特殊病型）で、ベーチェット病と診断
されるのは 60%の症例であった。40%の症例
は疑い例に該当するため、ベーチェット病の診
断基準を満たさなかった。完全型、不全型、疑
い例のいずれにも該当しない症例はいなかっ
た。（資料 1）基準を満たした症例と疑い例を、
使用されている治療薬と予後について比較検
討したが、明らかな相違は認められなかった。 
 ガイドラインに関しては、担当者（山口、伊
藤）が作成した 5 個の CQ 案を作成し、その後
に各CQに関する回答(Answer)案を作成した。
また、回答文の内容をわかりやすくするための
解説文と参考文献を付記した。回答案に対して
関連学会（日本小児リウマチ学会）員およびそ
の他の領域のエキスパートより広くパブリッ
クコメントを求め、よせられた質問および意見

を担当者（山口、岩田、伊藤）により再度検討
した後に最終的な回答集を作成し、その内容を
日本ベーチェット病学会 ベーチェット病診療
ガイドライン 2020 に掲載した。 
日本小児リウマチ学会では、継続的に小児ベー
チェット病をはじめとする小児リウマチ性疾
患に関する課題を解決する目的で、その基盤と
なる症例登録システム（PRICURE: Pediatric 
Rheumatology International Collaboration 
Unit REgistry）を構築（資料 2）し、登録を開
始した。 
 
D. 考案 
 診療ガイドラインを作成する過程で、小児ベ
ーチェット病は症例数が少なく、そのためにエ
ビデンスに基づいた治療推奨の作成が困難で
あることが課題となった。今後は、症例登録シ
ステムに集積された症例を活用し、新規のエビ
デンスの集積を進めてゆくこととした。 
 
E. 結論 
小児ベーチェット病に関する臨床上の疑問

点を整理し、日本ベーチェット病学会 ベーチ
ェット病診療ガイドライン 2020のうち小児例
に関する内容を作成した。日本小児リウマチ学
会により小児ベーチェット病を含む小児リウ
マチ性疾患の登録システムが構築され、学会員
による登録が開始された。 
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