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研究要旨 
【目的】2021 年に登録開始となったベーチェット病全国レジストリ研究の登録状況、およ

び、今後の課題について報告する。 
【方法】難病プラットフォームの登録データをもとにベーチェット病全国レジストリの現状

について検討する。 
【結果】2021 年 4 月に京都大学医の倫理委員会で承認を得て、2021 年 8 月より登録が開始

された。2022 年 9 月現在で、参加施設は 86、研究者は 217 名となった。難病プラットフォ

ームへの登録患者数は登録患者数は 370 となった。登録者の各病変の有病率は、口腔内潰瘍

97.8%、眼病変 41.8%、皮膚病変 91.8%、陰部潰瘍 64.7%、関節症状 75.4%、精巣上体炎

7.7%、腸管病変 23.0%、血管病変 6.4%、神経病変 8.8%であった。 
【結論】ベーチェット病全国レジストリが登録開始され、全国の研究機関の協力のもと徐々

に症例数が増加している。複数の診療科が携わる本疾患では、登録した診療科によって未入

力データが多い項目も確認された。調査項目が多岐に渡っており、必要に応じて調査票や項

目の見直しを検討する。参加施設のうち実際に登録を行った施設はまだ十分でなく、初回登

録の促進を目指し、スターターキットを作成し全参加施設に配布する。今後、全国レジスト

リを活用したベーチェット病研究の遂行を目指す。 

A. 研究目的 
 稀少疾患であるベーチェット病では、エビデ

ンスレベルの高いデザインによる研究報告が

極めて少ない。2020 年のガイドライン策定の

際もクリニカルクエスチョン（CQ）に対して

十分なエビデンスレベルもとにした回答がな

されたものは少ない。 
 また、ベーチェット病の多様な症状は人種に

よっても特徴がみられており、他人種での研究

結果が日本人に同様に当てはまるかについて

は議論の余地がある。 
 これらの背景の中、稀少疾患の全国レジスト

リの必要性が高まり、ベーチェット病研究班に

おいてもベーチェット病全国レジストリの構

築を目指すこととなった。 
 
B. 研究方法 
 横浜市立大学附属病院ベーチェット病診療

研究センターを事務局とし、全国 86 の施設お

よび診療科ベースでのべ 112 診療科が参画す

ることとなった。 
レジストリは、難病プラットフォームをプラッ

トフォームとしており、他の特定疾患のレジス

トリとの将来的な共同研究を可能とするもの
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であり、高いセキュリティも保たれる。 
調査項目については病変ごとに分科会を設置

して、調査項目を検討した。調査票を EPS 社

に依頼して EDC に落とし込んだ。 
診療情報とともに、DNA および血清検体を採

取することで診療情報とリンクしたゲノムや

血清マーカーなどの研究を可能とした。 
 
C. 研究結果 
 京都大学医の倫理委員会で 2021年 4月に承

認を得て、2021 年 8 月より登録が開始された。

2023 年 3 月の時点で登録患者数は 370 例とな

った。登録者の各病変の有病率は、口腔内潰瘍

97.8%、眼病変 41.8%、皮膚病変 91.8%、陰部

潰瘍 64.7%、関節症状 75.4%、精巣上体炎 7.7%、

腸管病変 23.0%、血管病変 6.4%、神経病変

8.8%であった。患者登録を促進するために、ベ

ーチェット病研究班班会議やベーチェット病

学会で進捗情報を班員、会員と共有した。また、

患者相談会などを通して患者側にも研究のコ

ンセプトとともに参加のお願いをした。また、

必要に応じてキックオフミーティングや実務

者会議などを催した。その他、調査票の簡易な

登録を目指して、改訂を重ねたり、登録時に必

要な調査票や検体採取のチューブなどをセッ

トにして各施設に配布した。 
 

D 考察 
 ベーチェット病研究班では、今後の日本の

ベーチェット病研究の基盤となりうるベー

チェット病全国レジストリを構築した。登録

症例の症状別の有病率を 2014 年の臨床個人

調査票を比較すると、ほぼ同程度になってお

り、患者の偏りなく登録が行えると推定され

た。 
全国の施設、診療科が参画することで全国規

模のレジストリとなった。本研究は 2020 年

度からの AMED 研究に採択されたが、研究

開始時から世界的な COVID-19 の影響を受

けることとなり、当初の予定より登録者数が

下回っている。 
しかし、前述の通り患者登録を促すことで、

順調に登録患者数は増加している。今後も患

者登録者数の増加を目指すとともに、データ

を活用した研究を進めていく。 
 
E. 結論 
ベーチェット病研究班では、ベーチェット

病研究班では、今後の日本のベーチェット病

研究の基盤となりうるベーチェット病全国

レジストリを構築した。 
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