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A. 研究目的 

バージャー病は希少な難治性疾患であり、原因およ

び診断方法や診断マーカー、ならびに治療法は未だ

十分に確立されていない。一般診療医が正確に本疾

患を診断し、安全性・有効性の高い治療へと導くよ

うにするためには、最新の情報に基づく診療ガイド

ラインが必要である。診断基準に関しては現在いく

つかの基準が利用されているが、わが国で従来用い

られている基準も含め、提唱されてから数十年が経

過している。適切な診断のためには患者の実際の臨

床像をより詳細に把握し、新しい知見を加味し、さ

らに各種診断技術の進歩や、環境などの時代的変遷

にともなう患者背景の変化にも配慮する必要があ

る。そのためには、近年の日本におけるバージャー

病診断の実態、患者の発生頻度、および治療を受け

ている患者の臨床像などを調査することが求めら

れる。そしてその結果を受けて、よりよい診断が行

えるように診断基準を見直す必要がある。 

本研究では、我が国のバージャー病の疫学について

臨床個人調査票情報を中心に調査し、その臨床像と

診療の実態の解明を進める。 

 

B. 研究方法 

2013年度臨床調査個人票を解析した。データは、難

治性血管炎調査研究班が研究課題として厚生労働

省に申請し使用が許可された、バージャー病受給者

の臨床調査個人票データベースを利用した。全例に

ついて性、年齢、発症年齢、喫煙歴、現在の喫煙状

況、臨床症状、重症度、趾肢の切断歴、社会生活、

合併症のデータを集計した。社会生活と合併症に関

しては、年齢を 10 歳ごとに層別化して解析した。

各項目における総計を求めるとともに、可能な項目

については新規登録者と更新登録者のデータの比

較を行った。更新登録者に関しては、臨床症状と重

症度について初診時と2013年度との比較を行った。

重症度と趾肢の切断歴に関しては、喫煙歴がある患

者と無い患者との比較も行った。社会生活に関して

は、趾肢の切断歴がある患者と無い患者との比較も

行った。なお、データベースに入力されていたデー

タは全受給者分ではなかった。 

(倫理面への配慮) 

本研究班で進める疫学調査研究は、疫学研究倫理指

針に基づき、前向き研究に関しては外来受診時に患

者説明書を用いて、文書と口頭で説明を行い、研究

協力に関して同意書を文書にて取得する。また、後

ろ向き研究に関しては、外来に研究に関するポスタ

ー掲示、または診療科(病院)の WEBに情報を掲示し

て、研究対象患者に研究実施を通知する。 

 

C. 研究結果 

【臨床個人調査票の解析】 

 横断的な患者構成と病状を解析中である。2013年

度の医療受給者証保持者数は 6,979人であった。そ

のうち臨床調査個人票のデータが得られたのは

3,220 人分であった。うち新規受給者は 80 人

（2.5％）、更新患者は 3,140人だった。2013年度の

新規受給者（男性 69人[新規のうち 86%]、年齢 46.5 

[37.25-57.75]歳、推定発症年齢 45 [36.25-56.5]）

と受給更新者（男性 2,751 人[更新のうち 88%]、年

齢 65 [56-73]歳、推定発症年齢 43 [35-50]）との

研究要旨 バージャー病に関する疫学調査を実施することによってエビデンスを集積し、診断・治療の

ガイドラインの作成・改良を進める。本研究活動によって医療者や患者に対してバージャー病に関連す

る情報を発信することで、社会への疾患の啓発と普及を進める。 
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間に、男女比、推定発症年齢の分布に差はなかった。

全患者の年齢分布は 60 歳代が最も多く（罹患期間

中央値 20年）、最小年齢は 14歳、最高年齢は 96歳

で、80歳以上の患者が 306人（9.5%）を占めた。明

らかな喫煙歴を有した割合は 2,715人（84％）だっ

た。彼らにおける現在の喫煙状況は、新規受給者 73

人のうちでは喫煙継続が 25人（34％)、やめたが 32

人（44％)であった。更新者 2,642 人のうちではや

めた割合が増えていたが（2,112人、80％)、200人

（8％)で継続していた。 

 初診時の臨床症状は、全体で冷感、しびれ感、レ

イノー症状は 93％、間歇性跛行は 66％、趾の安静

時痛は 66％、潰瘍は 40％、壊死は 22％、静脈炎は

17％の患者が有していた。新規患者では更新患者と

比べ、間歇性跛行を有した割合が少なく、安静時疼

痛の割合が多く、潰瘍と壊死の頻度は差がなかった。

更新患者では、最終更新時にはいずれの症状も初診

時よりも保有率が低かったが、四肢の冷感、しびれ、

レイノー現象は 83%の患者で、間歇性跛行は 50%の

患者で残存していた。 

 初回登録時の重症度の分布は全体で 1度 14％、2

度 31％、3 度 21％、4 度 13％、5 度 16％（無記載

4％）で、3度以上が約半数を占めた。更新者におけ

る最近 6ヶ月以内の重症度は、87％の患者が 2度以

下になっていた。 

 肢切断が 546 例(17%)で認められ、新規受給者の

うち 4例(5%)（minor切断 3例、不明 1例）、更新患

者のうち 542例(17%)（major切断 186例、minor切

断 283 例、不明 73 例）であった。切断に至った患

者は初診時に潰瘍があった患者 1,272人のうち 372

人（29％）、初診時に壊死があった患者 709 人のう

ち 298 人（42％）、初診時に潰瘍も壊死もなかった

1,917人のうち 164人（9％: major 65, minor 78, 

不明 21）であった。 

 発症から切断を経験するまでの年数は、切断経験

者 546人中の 325人でデータが得られた。半数以上

の切断が発症から 3 年以内に行われ、最長は 48 年

であった。この 325人中には初診時に潰瘍も壊死も

なかった 93人が含まれていた。 

 喫煙歴の有無で病状を比較すると、喫煙歴がある

患者の方が初回登録時に重症度が重かった（p = 

0.0004）。また、喫煙歴を有する患者は有しない患者

に比べ、切断を経験した割合が高かった（18% vs 13%, 

p = 0.04）。 

 年齢層ごとにみた社会生活については、20〜59歳

の 15％近くが就労・就学以外（家事労働、在宅療養、

入院、入所など）の状態であった。切断ありの患者

では、切断なしの患者よりも就労割合が低かった

（38% vs 53%）。30〜59歳の年齢層での就労割合は、

切断ありでは 61〜73％、切断なしでは 81〜87％で

あった。 

 年齢層ごとにみた合併症については、20歳代で糖

尿病の罹患者がみられた。併存症の保有率は高年齢

であるほど多かった。 

 

【診断基準と重症度分類】 

 バージャー病の診断基準ならびに重症度分類の

修正について、関連学会に承認を依頼し、循環器病

の診断と治療に関するガイドライン末梢動脈疾患

ガイドライン(日本循環器学会/日本血管外科学会

合同ガイドライン)(2022 年改訂版)にて、バージャ

ー病の診断について情報を発信した。これらを元に、

修正希望を厚生労働省に提出した。 

 

D. 考察 

 臨床調査個人票の解析からは、日本ではバージャ

ー病患者は新たな患者が少なく、過去からの患者が

多くを占め高齢化していた。生命予後が悪くないこ

とや、禁煙が困難な患者があることを裏付けたデー

タであった。新規登録者と更新登録者とで、初回登

録時の患者特性と病状に大きな差はなく、2013年ま

で均質な診断が行われていたと推定された。 

 バージャー病自体は四肢以外の臓器を障害する

ことはなく、生命予後は良好とされる。しかし、喫

煙関連疾患が生命を縮めるリスクは高い可能性が

ある。加えて、発症から数十年を経過後に切断を経

験した患者は、閉塞性動脈硬化症の合併が強く考え

られる。バージャー病は将来の閉塞性動脈硬化症の

発生リスクも高い集団でありえる。動脈硬化関連の

合併症が若年層から見られたこと、更新者の殆どで

虚血症状が持続していたことからも、禁煙指導と注

意深い疾患管理が必要と考えられた。同時に、動脈

硬化関連の合併症が若年層から見られることは、こ

れらを除外基準含めるバージャー病診断が、近年の

生活習慣に伴う疾病構造の変化に対応できないと

いう問題を提起した。 

  喫煙は最大の病状増悪因子とされ、喫煙の継続

によって切断に至る割合が多いことや、血行再建術

の成績が不良であることが報告されている。この研

究で、喫煙歴のある患者のほうが初回登録時の重症

度が重かったこと、及び長期的に切断を経験する割

合が高かった結果は、喫煙が病態に悪影響を与える
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従来の知見と相違なかった。更新者では、禁煙した

患者が増え、静脈炎、潰瘍、安静時痛を有する患者

が減った。ただし、喫煙患者がいつ禁煙したのかの

情報は無かったため、初診以降の喫煙状況と病状経

過との因果関係は評価できなかった。 

 更新者の 87％の患者は内科療法で病態が安定し

ていた。しかし、殆どの患者で冷感、しびれ感、レ

イノー症状がみられた。17％もの患者が何らかの指

趾や四肢の切断を経験し、初診時に潰瘍や壊死がな

い患者も含まれた。しかも、切断の半数は発症から

3 年以内に行われていた。このことは、新規患者で

重症度が重かったこととともに、バージャー病では

虚血が発病初期に急激に進行する事実をよく反映

していた。つまり、多くの患者が就労年齢に重度の

症状に苦しむことを表していた。また、罹患早期に

肢趾の切断手術が行われ、若年での就労状況に影響

している可能性が示唆された。 

 また、発症時の症状に関して、新規登録者で間歇

性跛行の割合が更新者より少なかった理由は、すで

に安静時痛や潰瘍へと病状が進行していた患者が

多かったためと推測でき、近年の患者は歩行負荷が

少ないなど、間歇性跛行を自覚しにくい生活習慣が、

発見を遅らせたかもしれない。バージャー病は稀少

疾患ではあるが、早期発見のためには疾患の存在と

特徴について一般に広く発信することが重要であ

る。また、完璧な予防法は未確立だが、喫煙などの

リスクについて啓発し、一時予防にも努めるべきで

ある。 

 以上の結果については、これまで小規模な単施設

研究で報告されてきた結果に矛盾せず、従来の知見

を大規模データで裏付けたことに、大きな意義があ

ると考えた。 

 

 

E. 結論 

 本研究活動を継続することによって、バージャー

病の医療水準の更なる向上と患者に対する支援体

制の拡充を図ることが可能になると考えられる。 

 

F. 健康危険情報 

該当なし。 
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