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血管病変はベーチェット病(BD)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。動静脈病変ともに免疫抑制療法による炎症制御がその治療の主体であるが、

血管病変に関する疾患活動性指標や重症度分類が確立していないため、治療強度など治療の

詳細な指針は未だ示されていない。 
ベーチェット病診療ガイドライン 2020 作成時も、本邦のデータが乏しく、システマチック

レビューの多くがトルコなどの国外の文献であったため、日本での実用性について検証する

必要がある。そこで、本研究では血管病変に対する主治療薬の使用実態を調査することを第

一の目的とした。さらに、開始、増量時および手術、血管内治療施行時の臨床情報に関する項

目から治療介入・治療変更に直結した項目を抽出し、担当医が判断する疾患活動性、重症度を

演繹することした。これらの検討が可能になるように、難病プラットフォームベーチェット

病レジストリを再検討した。 

A. 研究目的 
 血管病変はベーチェット病(BD)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

BD 多発地帯と比べると、本邦における頻度は

少なく、病像の人種差も指摘されていることか

ら、診療に関する外国の知見の適応に関しては

慎重であるべきである。先に作成したベーチェ

ット病診療ガイドライン 2020 にも記載され

ているよう、動静脈病変ともに免疫抑制療法に

よる炎症制御がその治療の主体である。しかし、

ガイドライン作成時に資料としたシステマチ

ックレビューの多くがトルコなどの国外の文 

 
献であったため、人種間の臨床像の相違が指摘

されているベーチェット病においては、日本人

患者に適切であるか検証する必要がある。また、

血管病変に関する疾患活動性指標や重症度分

類が確立していないため、主要薬であるグルコ

コルチコイド、従来型免疫抑制療薬、TNF 阻

害薬の使いわけや各薬剤の用量設定などはケ

ースバイケースで対応されている。また、緊急

を除き、血管病変に対する待機的手術について

もその適応は明確でない。本研究ではベーチェ

ット病診療ガイドライン 2020 の血管病変に

関する実用性を検討するとともに重症度分類
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あるいは疾患活動性指標を作成することを最

終目的とし、その調査項目を確認することを目

的とした。 
 
B. 研究方法 
1. 分科会メンバーにより、血管病変に関する

疾患活動性指標や重症度分類が確立を目的と

し、難病プラットフォームベーチェット病レジ

ストリで検証すべき項目を検討した。 
2.レジストリの調査項目の再検討 
 上記 CQ に一定の回答が出るように、レジス

トリの調査項目を再検討した。 
 
C. 研究結果 
1. 難病プラットフォームベーチェット病レジ

ストリで検証すべき項目 
 ベーチェット病診療ガイドライン 2020 に

記載された血管病変の主要治療薬であるグル

ココルチコイド（ステロイド）、免疫抑制薬お

よび TNF 阻害薬の適応を検証するため、開始

または増量時の状態を病変ごとに後方視的に

解析する（表１）。 
外科手術および血管内治療についても病変

別に同様の解析を行う（表 2） 
2.レジストリの調査項目の再検討 
上記検討をもとに以下をベーチェット病レ

ジストリ研究における血管病変の重点検討項

目を抽出した。 
・主要評価項目: 免疫抑制療法、抗凝固療法、

手術療法、血管内治療の選択 
・副次評価項目: 治療成績（特に手術の短期、

長期的成績、局所および異所再発） 
・調査項目 

①病変およびその部位 
②治療選択：免疫抑制療法、抗凝固療法、手

術療法、 
血管内治療 （手術療法・血管内治療時の併

用薬物治療含む） 

③治療後の経過 
 

 

 
 

表1  ガイドラインに治療適応の検証①（内科的治療）

1-1　深部静脈血栓症に対して

急性炎症が強い場合、抗凝固療法と免疫抑制療法（ステ
ロイドおよび免疫抑制薬)を併用する。

 1-2　動脈病変に対して

炎症所見を伴い増悪する病変にステロイド・免疫抑制剤
を投与する。

 1-3　肺動脈病変に対して

炎症所見を伴い増悪する病変にステロイド・免疫抑制剤
を投与する。

2-1　深部静脈血栓症に対して

抗凝固療法および従来の免疫抑制療法（ステロイド・免
疫抑制薬）抵抗性を示す症例、再発を繰り返す症例に
TNFα阻害療法を検討する

 2-2　動脈病変に対して

炎症所見を伴い増悪する病変で、従来の免疫抑制療法
（ステロイド・免疫抑制薬）抵抗性を示す症例にTNFα阻
害療法を検討する

 2-3　肺動脈病変に対して

炎症所見を伴い増悪する病変で、従来の免疫抑制療法
（ステロイド・免疫抑制薬）抵抗性を示す症例にTNFα阻
害療法を検討する

内科的治療（併存他病変でなく、血管病変に対する治療に限定）

Q1 血管病変に対して免疫抑制療法(ステロイド、免疫抑制薬）を
開始、増量

Q2 血管病変に対して生物学的製剤を開始

Q3．血管病変に対して緊急手術・血管内治療

3-1 大動脈病変に対して

破裂や急速瘤径拡大のある場合に検討する。

3-2 末梢動脈病変の場合

破裂や急速瘤径拡大、重症下肢虚血の場合に検
討する。

Q4 血管病変に対して待機的手術・血管内治療

4-1 大動脈病変に対して

破裂リスクのある場合に検討する。

4-2 末梢動脈病変の場合

破裂や重症下肢虚血リスクがある場合に検討す
る。

Q5 血管病変に対して手術より血管内治療が優先

解剖的適応のある場合に、術者・施設の経験に応
じて検討する。

表2  ガイドラインに治療適応の検証②
（外科的治療・血管内治療）
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D 考察 
 日本における血管病変の頻度は少なく、ベー

チェット病診療ガイドライン 2020 作成時も、

本邦のデータが乏しく、システマチックレビュ

ーの多くがトルコなどの国外の文献であった。

一部、深部静脈血栓症に対する抗凝固薬の使用

など、EULAR の推奨と異なる面もあったが、

他病変ほど、日本の独自性は高くない。この点

については、今後、レジストリ研究で確認して

いく必要がある。 
 ベーチェット病の血管病変に特化した疾患

活動性あるいは重症度分類は、国外を合わせて

も確立したものはない。しかしながら、

OMERACT に代表されるように、治験の薬効

評価にも使用できるような疾患活動性指標を

作成する世界的な動向はある。これらの動向も

注視していきたい。 
現時点で、全体として 300 例以上集積され

たが、血管病変においては十分な症例数に至っ

ていない。しかし、その実態を解析することは

非常に重要であるので、今後、今回の検討項目

を中心に解析を進める予定である。 
また、血管手術、血管内治療については、

JCVSD などのデータベースの使用についても

検討する。 

 
E. 結論 
 今回、抽出した項目につき、レジストリ研究

で検討を予定する。 
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